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

Los Estatutos del Colegio establecen como una de sus funciones, la promocidn, por todos los
medios a su alcance, de la constante mejora y actualizacidn de los niveles cientificos de los colegiados.
Ver como se compagina formacion e investigacion, junto a la exposicion de los casos en estas jornadas,
es de gran orgullo para mi como Presidente de este Colegio de Médicos. Pero cuando la actividad
formativava dirigida alos masjovenes, a los médicos en formacion, esa satisfaccion en maxima.

El futuro médico tiene que tener claro que hay que estar al dia, y que lo que aprenda ahora, lo
tendrd que cambiar en alglin momento y que cada dia deberd afiadir nuevos conocimientos a los que ya
tiene porque el periodo formativo continua unavez terminada la residencia.

Compartir, trasmitir y ensefiar de unas generaciones a otras es la base de nuestro sistema
formativo poreso larelacion del tutor con el residente es fundamental.

La edicion de este afio, en la cual se presentaron © 1 casos, demuestra el interés de los médicos
porsuformaciény nos hace a los directivos seguirimpulsando este tipo de jornadas.

Felicidades a los ganadores en las distintas categorias, a los vocales por la organizacién y al resto
de participantes. Desde el Colegio comenzaremos a preparar las siguientes jornadas para 2018.

Carlos R. Arjona Mateos.
Presidente del llustre Colegio Oficial de Médicos de Cdceres
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Hepatitis granulomatosa como inicio de presentacion
de sarcoidosis

P. Mata Romero; P.L. Gonzalez Cordero; H.C. Ferreira Nossa; D. Martin Holgado; M. Fernandez
Bermejo.

Servicio de Aparato Digestivo. Complejo Hospitalario Universitario de Caceres.

RESUMEN.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa de etiologia desconocida que puede afectar a
cualquier 6rgano, cuya forma de presentacion mas frecuente es la pulmonar. La presentacion hepatica
de formaaisladay como primer sintoma es infrecuente, con pocos casos publicados. Se presenta el caso
de una mujer de ®1 afios con sintomas iniciales de colestasis disociada y hepatitis granulomatosa
siendo diagnosticada de sarcoidosis sistémica. Se realiza descripcidon de esta forma infrecuente de
presentacién de la sarcoidosis, con el diagndstico diferencial con otras causas de granulomatosis
hepatica.

PALABRAS CLAVE.
Hepatitis granulomatosa, sarcoidosis extrapulmonar, granulomas.

INTRODUCCION.

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de etiologia desconocida, que cursa con la
formacion de granulomas no caseificantes, que pueden afectar a cualquier érgano de forma variable. La
forma mas frecuente de presentacidn es la sarcoidosis pulmonar y la aparicidon de adenopatias hiliares
bilaterales. En un 30% de los casos se presenta de forma extrapulmonar.”® Aunque la afectacién
hepatica puede ser frecuente en la sarcoidosis sistémica, la afeccion aislada y como primer sintoma es
infrecuente. '* "7 ¥ El diagnéstico de la sarcoidosis hepdtica se realiza al demostrar la presencia de
granulomas no caseificantes hepaticos en la biopsia y excluir otras causas. “*?

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de ®1 afios remitida para estudio por presentar hipertransaminasemia y colestasis
disociada, sin sintomatologia asociada. Entre sus antecedentes personales destaca la enfermedad de
Méniere con hipoacusia neurosensorial y endometriosis por lo que precisé histerectomia con doble
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anexectomia. En su tratamiento habitual no se incluyen farmacos hepatotdxicos. No presenta
manifestaciones clinicas de enfermedades autoinmunitarias. La exploracion fisica esta dentro de limites
de normalidad, con buena ventilacién pulmonar y ausencia de hepatomegalia. En los datos de
laboratorio presenta hipertransaminasemia (GOT/AST: 39 Ul/I, GPT/ALT: 43 Ul/I y colestasis (GGT:
18 1UI/1, FAL: 12° UI/1), con bilirrubina total 1,11 mg/dl y colesterol total de 244 mg/dl: resto de estudio
de hepatopatias, incluyendo autoinmunidad y serologia amplia con virus hepatotropos normales. En la
ecografia abdominal presenta un higado de tamafio normal sin alteraciones focales, con presencia de
colelitiasis. Se realizé biopsia hepatica en la que se describe la presencia de granulomas no caseificantes
de predominio portal, constituidos por macrdéfagos, linfocitos, células de habito epitelioide, y algunas
células gigantes multinucledas. Los espacios porta y biliares estaban respetados. No existia fibrosis, ni
depdsito de material biliar, nigrasa (Figuraly 2).

Tras los resultados de la biopsia hepatica y el diagnostico de hepatitis granulomatosa, se amplia el
estudio para hacer un diagnéstico diferencial con Mantoux (que es positivo), radiografia de térax con
engrosamiento hiliar bilateral (Figura 3) y TAC tordcico que demuestra la presencia de adenopatias
prevasculares, paratraqueales derechas e izquierdas y subcarinales. Se realizé una broncoscopia con
citologia y biopsia pulmonar siendo ambas negativas para micobacterias o células malignas. En las
biopsias de las adenopatias hiliares se encontré linfadenitis granulomatosa tipo sarcoidea con necrosis
fibrinoide focal, siendo diagnosticada, después del inicio de la hipertransaminasemia, de sarcoidosis
pulmonarestadioll.

DISCUSION

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica, caracterizada por la formacidn de granulomas no
caseificantes, que pueden afectar de forma variable a todos los 6rganos."” La etiologia y la patogénesis
de lasarcoidosis siguen siendo desconocidos ™. Se plantea una hipétesis con una etiologia multifactorial
en la que pueden influir la genética, factores ambientales o exposicién a agentes infecciosos. ' La
incidencia estimada es de 10-20 casos por cada 100.000 habitantes/afio, aunque no se conoce con
certeza. Es variable en funcion del drea geografica, la raza y los antecedentes familiares. Suele aparecer
en pacientes entre 20y ® 0 afios de edad.

La sarcoidosis suele afectar al pulmén de forma inicial. En aproximadamente la mitad de los casos se
detecta incidentalmente por la presencia de ensanchamiento hiliar bilateral o por opacidades
reticulares pulmonares en una radiografia de térax." La afectacidn hepatica en la sarcoidosis sistémica
aparece en un ° 0-6% % de los pacientes con la presencia de granulomas en la biopsia hepatica “**. Hasta
en un 30% de los casos la sarcoidosis se manifiesta de forma extrapulmonar.”Sin embargo, la afectacién
hepatica aisladay como primer sintoma es raray hay pocos casos descritos. **"”*

La mayoria de pacientes con sarcoidosis hepdtica suelen ser asintomaticos. Solo se evidencian
alteraciones bioquimicas, generalmente colestasis disociada con elevacién 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 2° % de los pacientes.
En la exploracion fisica un 20% tiene hepatomegalia, siendo la esplenomegalia menos frecuente.”” Solo
un >-1°% presentan formas sintomaticas que incluyen dolor abdominal, fiebre, pérdida de peso,
ictericia, y en menor proporcion cirrosis, hipertension portal, enfermedad colestasica, o trombosis de la
vena porta.

PRIMER PREMIO 10
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En el estudio radiolégico por TAC con contraste se puede identificar hepatomegalia y nddulos
hipodensos de tamano variable (1-3 cm). La biopsia hepatica sirve para el diagndstico tras estudio
etioldgico habitual. El diagndstico de la sarcoidosis hepatica consiste en demostrar la presencia de
granulomas hepaticos en la biopsia. La incidencia de granulomas hepaticos en una biopsia es de un 2-
15% ", Se deben excluir otras causas en las que pueden aparecer granulomas, como la colangitis
biliar primaria, tuberculosis y otras infecciones por micobacterias, enfermedades fungicas, Fiebre Q,
Brucelosis, neoplasias, enfermedades autoinmunitarias, reaccién a drogas. “**

Los granulomas hepaticos no suelen producir dafio estructural hepdtico, aunque hasta un % de
pacientes con sarcoidosis hepatica puede desarrollar cirrosis ”. Aunque suelen ser asintomaticos, son la
primera manifestacién cli para ampliar el estudio y diagnosticar una enfermedad sistémica. ' La
descripcién histoldgica del granuloma puede ayudar al diagndstico etioldgico. Existen cuatro formas
histoldgicas reconocibles (Tabla 1). Los granulomas que sugieren sarcoidosis son no caseificantes, o no
productores de necrosis, y suelen tener una localizacién portal o periportal. En fases activas de la
sarcoidosis pueden liberar a la circulacién sistémica proteinas, como la enzima convertidora de
angiotensina, que esta elevada en un 70% de pacientes con granulomas hepaticos “*?.

Las causas mas frecuentes de granulomas hepaticos aislados descritos en la literatura son la colangitis
biliar primaria (CBP), sarcoidosis, tuberculosis y reaccion a drogas. Esta 4 causas suponen un 7> % del
total de granulomas hepaticos . La proporcién varia en funcién de la localizacién geograficay el tipo de
poblacién "*. A nivel de Europa occidental la principal etiologia parece ser la CBP, seguida de la
sarcoidosis. En paises del Este Europeo tiene mayor incidencia la tuberculosis y la leishmaniasis. Existen
pocos casos publicados para conocer la prevalenciareal.

Las formas asintomaticas no precisan un tratamiento especifico, pero no se debe retrasar el estudio
etioldgico. El tratamiento de la hepatitis granulomatosa en formas sintomaticas es con tratamiento
inmunosupresor con corticoides o metotrexato. Dado que la tuberculosis es una forma frecuente de
presentacién, y la inmunosupressidon podria agravar la enfermedad, se podria optar por iniciar el
tratamiento empirico con antituberculosos, y si no hay respuesta tras 4-8 semanas iniciar el tratamiento
inmunosupresor . En nuestro caso no se ha realizado tratamiento especifico ya que tras el diagndstico
etioldgico, la sarcoidosis no presentaba afectacidon sistémica considerando que era necesario iniciar
tratamientoinmunosupresor.

CONCLUSION.

La sarcoidosis hepatica como forma de presentacidon es poco frecuente y se manifiesta con la
aparicién de granulomas en la biopsia hepatica. Se plantea un reto diagndstico importante, ya que la
mayoria de pacientes estdn asintomaticos y el Unico hallazgo suelen ser alteraciones analiticas. Se
requiere una biopsia hepatica en la que se demuestre la presencia de granulomas y excluir otras
etiologias que los puedan producir siendo las mas frecuentes en nuestro medio la CBP y la sarcoidosis,
precisando un diagndstico diferencial con tuberculosis antes de iniciar tratamiento inmunosupresor.
Hay pocos estudios que indiquen la incidencia de estas etiologias, y son muy variables en funcién de la
geografia y la poblacién. Ademas dado que es una presentacién poco frecuente obliga a estudios
retrospectivos, porlo que laincidencia es dificil de calcular.
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“Sindorme de la cabeza caida en la miastenia gravis”.
A proposito de un caso
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RESUMEN.

La Miastenia Gravis es un trastorno crénico de naturaleza autoinmune que se caracteriza por la
produccidn de autoanticuerpos contra los receptores de acetilcolina de la membrana postsinaptica de
la placa motora. La caracteristica principal de la miastenia gravis es la debilidad y fatigabilidad muscular
fluctuante siendo la debilidad ocular el sintoma inicial mas comun. El diagnéstico se basa en la
exploracién neuroldgica ante una clinica sugestiva, confirmandose mediante estudio inmunoldgico y
electrofisiologico. Sistematicamente, deberd complementarse con métodos por imdagenes para
descartar patologia timica, cominmente asociada a la enfermedad.

Presentamos el caso de un paciente con miastenia gravis que respondié favorablemente al tratamiento.
Elinterés de este caso radica enlaforma atipica de presentacion 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 liesin the atypical form of presentation of the disease.
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INTRODUCCION.

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 nicotinicos de
acetilcolina localizados en la membrana postsinaptica de la unién neuromuscular. Se asocia con
enfermedades autoinmunes como la artritis reumatoide, el lupus eritematoso sistémico, la anemia
perniciosa, la neuromielitis dptica y la enfermedad tiroidea autoinmune. Los sintomas pueden iniciarse
a cualquier edad, sin embargo suele haber una distribucién bimodal con un pico temprano en la
segunda y tercera décadas (predominio femenino) y un pico tardio en la sexta a octava década
(predominio masculino). Se trata de una patologia relativamente poco comun, aunque la prevalencia ha
aumentado, quiza por una mejora en el diagndstico de la enfermedad y el aumento de la longevidad de
lapoblacion. (1)

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un paciente varén de 71 aios de edad, sin alergias medicamentosas conocidas, con
antecedentes de hipertensidn arterial en tratamiento con Irbesartan e hiperplasia benigna de préstata
en tratamiento con Mirabegrén y Dutasterida/hidrocloruro de tamsulosina, amigdalectomizado a los
11 afios de edad. Consulté en el Servicio de Urgencias por presentar un cuadro de debilidad muscular
cervical de caracter fluctuante empeorando a lo largo del transcurso del dia y tras el ejercicio. Durante
semanas la debilidad progresé hasta el punto de “tener que sostener su cabeza porque se le caia”.
Referia asi mismo dificultad para la extension del tercer dedo de la mano derecha de dos dias de
evolucidn. No referia ptosis, diplopia, disartria, disfagia, disfonia y negaba dificultad respiratoria. La
anamnesis digestiva y urinaria no mostrd ningun sintoma adicional. Tampoco referia pérdida de peso
reciente.

A la exploracidn fisica el paciente presentaba un aceptable estado general, se mostraba colaborador,
afebril, y presentaba una tension arterial de 1°8/98 mmHg, una frecuencia cardiaca de ° 3 latidos por
minuto y una saturacién de oxigeno del 9° %. No presentaba hallazgos destacables en la auscultacién
cardiopulmonary la palpacion abdominal.

La exploracion neuroldgica puso de manifiesto debilidad en ambas cinturas escapulares, en la
movilizacidn cefdlica y discretamente en la mano derecha evidenciando fatigabilidad de la cintura
escapular cuando se solicitaba la elevacién de los miembros superiores de forma repetitiva durante diez
ocasiones y de la musculatura cervical con dificultad para la extensidon cervical tras el ejercicio. Tras la
deambulacion también mostraba debilidad paravertebral, con lateralizaciéon a la izquierda y caida de
hombro izquierdo. La fatiga muscular mejoré después de unos minutos de reposo tras la exploracién.
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 cutaneo plantar flexor. No presentaba fasciculaciones, amiotrofias ni
alteraciones delasensibilidady las pruebas cerebelosas resultaron normales.

Las pruebas complementarias realizadas en el Servicio de Urgencias incluyeron una analitica general

con hemograma, coagulacion y bioquimica sin hallazgos destacablesy una radiografia posteroanteriory
lateral de torax, donde no se apreciaba ensanchamiento mediastinico.
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Con los datos anteriormente expuestos la sospecha clinica fue una debilidad muscular en probable
relacién con una miastenia gravis, por lo que se procedié al ingreso hospitalario en el Servicio de
Neurologia paracompletar estudio.

Durante su hospitalizacidon se solicitd analitica con hormonas tiroideas y marcadores tumorales
(Antigeno CA 19-9, Antigeno CA 72-4, Antigeno del carcinoma de células escamosas, Antigeno
carcinoembrionario y enolasa neural especifica) , inmunidad con Ac anti-receptor de acetilcolina (anti
R-Ach), estudio neurofisiolégico y tomografia computarizada tordcica, al tiempo que se inicié una
prueba terapeutica con anticolinesterasicos (piridostigmina oral) y corticoides con respuesta clinica
precoz muy significativa.

Los resultados de anticuerpos antirreceptores de acetilcolina resultaron positivos > 0,2 nmol/I,
indicativo de miastenia gravis >0,> 0 nmol/Il, compatible con enfermedad muscular o autoinmune entre
0,20-0,° 0. La neuroelectromiografia de fibra Gnica y estimulacidn repetitiva mostré la existencia de un
trastorno de la unién neuromuscular compatible con un patrén miasteniforme mientras que el TAC
toracico no mostré alteraciones de las estructuras mediastinicas.

Durante el ingreso el paciente evoluciond favorablemente con remisién de la debilidad de la
musculatura cervical.

DISCUSION.

A pesar de tratarte de una patologia poco comun, la miastenia gravis constituye el trastorno mas
frecuente de la transmisién neuromuscular. La enfermedad se encuentra mediada por autoanticuerpos
de tipo 1gG que actuan contra el receptor de acetilcolina a nivel de la membrana post-sinaptica.de la
placa motora. La cantidad de acetilcolina liberada en cada impulso disminuye normalmente tras la
actividad repetida. En el paciente miasténico, la disminucién en la eficacia de la transmision
neuromuscular junto con el agotamiento normal produce la activacién de un nimero 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-> 0% 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 musculo (MuSK) tienen
miastenia gravis seropositiva mientras que en el -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 comparacién con aproximadamente el
90 % de aquellos con enfermedad generalizada.(3)

Eltimo parece desempefiar algtin papel en este proceso: en el 7° % de los pacientes con miastenia gravis
se observan alteraciones timicas; en el ®*% el timo aparece hiperplasico; el 10% de los pacientes
presenta tumores timicos (timomas). Elorigen preciso de la respuestainmune no se conoce, pero estas
anormalidades del timo parecen desempefiar un papel relevante en la génesis de los anticuerpos
contralos receptores nicotinicos de la placa motora. (4)

Los sintomas 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 clinica es caracteristicamente fluctuante (varia de intensidad y empeora a lo largo del
dia), caracteristicaimportante que puede distinguir la miastenia gravis de otros trastornos que también
pueden presentarse con debilidad, como la miopatia o la enfermedad de la motoneurona, y fatigable
(empeora con la actividad continuada, mejorando con el reposo).
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La mayoria de los pacientes debutan en el > 0% de los casos con afectacidn de la musculatura ocular
extrinsica en forma de ptosis o diplopia, de forma bilateral y asimétrica. Esta sintomatologia puede ser
la Unica forma de presentacidn o generalizarse en el trascurso de los dos afios posteriores al inicio de |a
enfermedad.

Los musculos faciales y bulbares son también frecuentemente afectados por la enfermedad. (°) El
compromiso bulbar aparece en el 1°% de los casos y se presenta como disfagia, claudicacién
mandibular, disfonia, rinolalia, dificultad para mantener el tono de la voz, fatiga vocal, afonia
intermitente y estridor, sintomas 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 formainicial en el 10% de los casos. Los musculos extensory flexor del cuello se afectan con
frecuencia de forma que el peso de la cabeza puede superar los extensores, produciendo un "sindrome
delacabezacaida", como corresponde al caso de nuestro paciente. Suele haber mayor afectacion de las
extremidades superiores que las inferiores en la miastenia. Los extensores de la mufieca y los dedos y
los dorsiflexores de los pies estan también frecuentemente involucrados.

La participacion de la musculatura respiratoria produce los sintomas mas graves en la miastenia gravis,
pudiendo conducir a insuficiencia respiratoria, una situacién potencialmente mortal denominada
"crisis miasténica".(®)

Diversos factores pueden precipitar o agravar la debilidad: estrés fisico o emocional, infeccién o tras la
exposicién a determinados farmacos como los bloqueadores neuromusculares peri-operatorios,
aminoglucésidos, quinina, quinidina, toxina botulinica, ciprofloxacino, telitromicina y estatinas entre
otros. (1)

El diagndstico se sospecha por la presencia de debilidad y fatigabilidad muscular, sin pérdida de reflejos
ni alteracion de la sensibilidad u otras funciones neurolégicas y se confirma mediante pruebas
farmacoldgicas como la prueba del edrofonio ( el cloruro de edrofonio es un inhibidor de la
acetilcolinesterasa de accién corta, que prolonga la duracién de la accién de la acetilcolina en la unién
neuromuscular, aumenta la amplitud y la duracién del potencial en la placa terminal mejorando la
ptosis y las oftalmoparesias) electrofisioldgicas y deteccion 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 debutd con sintomas poco habituales y muy inespecificos lo que dificultd
el diagnéstico inicial. En este sentido el debut clinico de la miastenia puede ser muy insidioso, y su
presentacién muy variada pudiendo mimetizar cuadros muy diversos. Esta heterogeneidad bioldgicay
clinica de la miastenia gravis parece correlacionarse con determinados marcadores genéticos.

En este sentido se registran en la literatura casos de pseudoobstrucciones intestinales secundarias a
paralisis de la pared intestinal, diagnosticados posteriormente de miastenia gravis con hiperplasia
timica. 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
disfonia crénica como resultado de paralisis 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 sindrome paraneoplasico (mds frecuentemente asociado a adenocarcinoma de
pulmdn), y que en ocasiones precede en afios al diagndstico del tumor. (9)

Siempre debemos realizar un amplio diagndstico diferencial que incluya las siguientes patologias:

-Paralisis de oculomotores.

-Sindrome de Horner: cursa con ptosis y miosis, sin diplopia.

-Botulismo: afecta de forma destacada alos musculos bulbary oculares.

-Sindrome de Eaton-Lambert: la debilidad proximal de la pierna es tipicamente el sintoma mas
temprano y mas prominente, ademas objetivaremos una disminucion de reflejos y/o alteraciones
autondmicas . Estd mediado por anticuerpos dirigidos contra los canales de calcio de la membrana
presinaptica de la placa motora, y forma parte de un sindrome paraneopldsico. (7)

- Multiples neuropatias craneales de enfermedad estructural o inflamatoria del tronco
encefalicoy meninges basilares

-Esclerosis lateral amiotréfica (ELA): es una enfermedad progresiva que, como la miastenia,
puede involucrar a los musculos 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 sintomaticos
(anticolinesterdsicos), inmunoterapia (glucocorticoides y otros farmacos inmunosupresores,
intercambio plasmatico e inmunoglobulina intravenosa) y timectomia. Los inhibidores de la
acetilcolinesterasa se utilizan como primera linea de tratamiento para la miastenia sintomatica siendo
la piridostigmina el farmaco de referencia. Para adultos y adolescentes mayores, se emplea una dosis
inicial de 30 mg tres veces al dia. Para los nifios y adolescentes mas jovenes, la dosis inicialesde 0, a 1
mg / kg cada cuatro a seis horas. En aquellos pacientes que no presentan respuesta a la piridostigmina
una opcion terapeutica es la inmunoterapia siendo los glucocorticoides, azatioprina, micofenolato
mofetil y ciclosporina son los mas utilizados. La plasmaféresis y las inmunoglobulinas intravenosas se
emplean como preferencia en el tratamiento de la crisis miasténica. La timectomia estd indicada en
todos los pacientes con timoma, en pacientes de menos de ®0 afios de edad con enfermedad
generalizada y deteccion de anticuerpos contra receptores de acetilcolina (AChR) sin timoma y en
pacientes con edad menora ® 0 afios 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 presentacion y un inicio insidioso dificulta enormemente su
diagnéstico, porlo que siempre debemos tenerla presente ante aquellos cuadros de debilidad muscular
de causa poco aclarada y realizar maniobras de provocacion de fatiga muscular para orientar nuestro
diagnéstico.
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Cuandoungolpe enlacabeza nos estremece el corazén

A.M. Macias Quijano, B. Sanchez Cardador, C. Velardo Andrés, S. Brahim Uedha, G. Escudero
Sanchez, M.T. Sanchez Sanchez

Servicio de Medicina Interna del Hospital Virgen del Puerto de Plasencia (Caceres).

RESUMEN.

Paciente mujer de © 8 afios que acude a Consultas Externas de Medicina Interna derivada por el
Servicio de Endocrinologia por hipercalcemia. Tras un estudio pormenorizado, se diagnostica una
sarcoidosis estadio |, para la cual no necesita tratamiento.

ABSTRACT.

A ©8-year-old female patient attending outpatient clinic of Internal Medicine referred from the
Endocrinology Service because of hypercalcemia. After a detailed study, stage | sarcoidosis is
diagnosed, which does not need treatment.

PALABRAS CLAVE.
Hipercalcemia. Sarcoidosis

INTRODUCCION

La hipercalcemia verdadera constituye un problema clinico comun y se produce cuando la entrada
de calcio en el torrente sanguineo es superior a su excrecion por orina. Las fuentes mas importantes de
aporte de calcio son el intestino y el hueso, y resulta Gtil clasificar las hipercalcemias atendiendo a estos
dos origenes."

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, de etiologia desconocida, caracterizada por la
presencia de granulomas no caseificantes de células epitelioides. Afecta a adultos jovenes, con ligero
predominio en mujeres, y es mas frecuente y grave en la raza negra y asiatica. Puede comprometer a
cualquier érgano, en especial el pulmdn, con adenopatias hiliares bilaterales, los ojos y la piel. Su
diagnéstico se basa en demostrar un cuadro clinico y radiolégico compatible, con evidencia histolégica
de granulomas epitelioides no caseificantes y exclusién de otras enfermedades granulomatosas. En
Espafia, la prevalencia es de 10-20 casos por 100000 habitantes. *

21 TERCER PREMIO



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

EXPOSICION DEL CASO

Anamnesis:

Mujer de ©8 afios que acude a Consultas Externas de Medicina Interna derivada por el Servicio de
Endocrinologia por hipercalcemia a estudio detectada desde hace 2 afios. La paciente refiere dolores en
hombros y miembros inferiores de predominio nocturno, ademas de clinica miccional. No clinica
respiratoria, no astenia. No prurito, fiebre ni pérdida de peso, pero si sudoracién nocturna. No lesiones
cutaneomucosas, no pérdida de peso nianorexia. No ingesta previa de calcio nivitamina D.

Antecedentes personales:

Como antecedentes personales, destaca un adenocarcinoma de colon grado Il estadio pT3NOMO
resecado en 2003 en Alemania, pais de origen de la paciente, sin necesidad de tratamiento posterior.
Ademads, presenta alergia a cemento, cueroy cromo, gastritis por Helicobacter pylori erradicada (1983),
hipercolesterolemia y artropatia microcristalina. La paciente esta operada de hernia discal, y de
menisco izquierdo. Ultima colonoscopia en 201° sin alteraciones, alta en Oncologia en 201° (analiticay
marcadores normales). Exfumadora desde hace 14 afios (Indice Paquetes-Afio 18).

Su tratamiento habitual incluye tramadol/paracetamol, simvastatinay omeprazol.

Exploracidn fisica:
La exploracion fisica es anodina, con constantes normales.

Pruebas complementarias:

- Hemograma: hemoglobina 144, leucocitos ©.79 (neutrdfilos 4.5, linfocitos 1.7, monocitos
0.5, eosindfilos 0.2, baséfilos 0), plaquetas 27°.

- VSG 8

- Bioquimica: glucosa 91, urea 47, creatinina 0.5 ¢, proteinas totales 7.1, albumina 4.5, sodio
14° , 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 13° - 214), creatinkinasa 10%, GOT
21, GPT 24, GGT 44, fosfatasa alcalina total 101, enzima convertidora de angiotensina (ECA) 37,
hormona paratiroidea (PTH) intacta 43.>, hormona tiroestimulante (TSH) 0.49, 2° hidroxi vitamina D
30.> (normal), 1-2° hidroxi vitamina D 8% (normalidad 18 - ¢ 2), folato °.%, vitamina B12 393, beta-2-
microglobulina 1.4, CA 1°-3 1° .1, indice hemdlisis 8, indice lipémico 2, indice ictérico 1, ferritina 28.°,
transferrina 278.

- Inmunoproteinas: 1gG 9° 2,1gA 134, 1gM 262, IgE 38.°.

- Proteinograma sérico: sin alteraciones

- Proteinarelacionada conla hormona paratiroidea (PTHrP): normal

- Serie Osea: calcificacion del menisco interno y externo de la rodilla izquierda. A nivel
superoexterno de la articulacion coxofemoral se aprecia algun signo artrésico degenerativo. A nivel del
hombro derecho se aprecia un osteofito a nivel de troquiter y alguna calcificacion pero articular a nivel
infraglenoideoizquierdo.

- Mantoux: negativo

- Reagina Plasmatica Rapida (RPR): negativa

- Anticuerpos antinucleares Hep2: negativos

- Orina de 24 horas: volumen 2000 ml, proteinas totales 9 mg/dl (180 mg/d), albiumina 3 mg/I
(® mg/d), calcio 17.09 mg/dl (342 mg/d; normalidad 80—2> 0 mg/d), Urato 23 g/dl (460 mg/d).

- Excrecidn fraccional de calcio: 1.9° (normalidad 0.> —1.1)

- Cociente calcio/creatinina: 0.3% (normalidad 0.0° —0.11)

- Filtrado glomerular estimado: 9¢ ml/min/1.73m2

- Electrocardiograma: normal.

- Radiografia de térax: sin alteraciones.

TERCER PREMIO 22



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Radiografia de torax: sin alteraciones.

Imagen 1. Radiografia de térax

- TAC toracoabdominal (abril 2017): Quistes hepaticos simples. Se identifican adenopatias
hiliares bilaterales de hasta ® mm en hilio izquierdo, y de 1 cm en hilio derecho de caracteristicas
inespecificas, sin otras alteraciones mediastinicas.

- Valoracién Oftalmologia: Se descarta sarcoidosis ocular

- Valoracién Neumologia: Se realiza fibrobroncoscopia, destacado placas de antracosis
dispersas y mucosa friable. Se toman muestras de lavado broncoalveolar (células epiteliales
bronquialesy macréfagos alveolares) y aspirado broncoalveolar (material mucoide que engloba células
epiteliales bronquiales, macréfagos alveolares y leucocitos). Se realiza inmunologia celular, en la cual se
aprecia linfocitosis a expensas de linfocitos T CD4+ con fenotipo activado, cociente CD4+/CD8+ ©.°
(normalidad 1-3.°), sugerente de sarcoidosis. En Microbiologia, no se observa crecimiento bacteriano,
no se observan BAAR.
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Diagndstico diferencial de la hipercalcemia:

L
Albumina

L4
Hipercalcemia confirmada

Historia clinica y familiar
Exploracion fisica
Farmacos hipercalcemiantes (calcio oral, vitamina D, litio, tiazidas)

4
PTH normal/elevada PTH inhibida

¥ ¥ Y i Y
Ca/Cr (orina reciente) Ca/Cr (orina reciente) [1250HD|  |11,250HD| | 25(0HIDy 1.25(0H)D normales
<0,04 > 0,04 -
¥ h 4
! ! Intoxicacion Granulomatosis
: T . A T por vitamina D Linfoma
Hipercalcemia hipocalcidrica HPT primariofterciario [
familiar MEN
Tratamiento con litio Carcinoma PTHrP normal
productor de PTH |
kL J
Hipercalcemia Ostedlisis local
humaoral Inmovilizacion
maligna Sindrome de leche y alcalinos

Imagen 2. Algoritmo diagndstico diferencial de la hipercalcemia

En primer lugar, se debe determinar la concentracion de proteinas totales y albimina para asegurarse
de que se trata de una hipercalcemia verdadera, asi como el calcio i6nico. A continuacién, y
considerando que mas del 90% de los casos de hipercalcemia se deben a hiperparatiroidismo primario
o neoplasia, la simple historia clinica y exploracion fisica aportardn una valiosa informacién. En la
historia clinica siempre hay que indagar el consumo de farmacos como litio, tiazidas y sobre todo de
preparados de calcio y vitamina D. Tras la correcta historia clinica, el siguiente paso serd la
determinacion analitica de PTH, calcidiol, calcitriol y el cociente calcio/creatinina en orina. La
determinacién de la concentracién sanguinea de PTH establece el diagndstico de la hipercalcemia con
una precision del 99%. Ante la presencia de hipercalcemia con concentraciones de PTH normal o
elevadas o pobremente inhibidas (mds de 20-30 pg/mL [20-30 ng/L]) habra que medir la calciuria. Enla
mayoria de las hipercalcemias (hiperparatiroidismo primario o terciario, sindrome de neoplasia
endocrina multiple [MEN], carcinoma de paratiroides), la calciuria se encuentra dentro de valores
normales o elevados por el aumento de la carga filtrada. Cuando la PTH estd adecuadamente inhibida,
la primera sospecha debe ser una neoplasia. Cuando el diagndstico no es evidente, se puede recurrir a
la determinacion de las concentraciones circulantes de vitamina D: 2° (OH)D3 y 1,2°(OH)2D3. La
determinacién de las concentraciones circulantes de PTHrP nos podra ayudar en el diagndstico.

Diagndstico:
El diagndstico final es de sarcoidosis estadio |

Evolucidn:
La paciente no precisa tratamiento médico en el momento actual, pero si observacion ® meses.
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DISCUSION

La sarcoidosis tiene un curso clinico variable, desde asintomatico, con leves alteraciones en
radiografia de térax; agudo o subagudo, con tendencia a la remisién, y crénico y progresivo con
posibilidad de causar graves secuelas, deterioro de la calidad de vida e incluso la muerte. Por ello, es
importante su diagndstico, y tratamiento si es preciso.

Existen 4 estadios en funcidn de la afectacién pulmonar:

Stage Chest X-Ray Findings Prevalence at Diognosis Resolution®*

0 Mormal 10% Mot applicable
| BHL; no lung disease 50% 90%

Il BHL; lung disease 255 60%

1] No BHL; lung disease 50~ 10% 10%

IV Lung fibrosis 500 0%

BHL = bihilar lyphadenopathy.
*Proportion of patients with spontaneous resolution of adenopathy and pulmonary infiltrates.

Imagen 3. Estadios radioldgicos de la sarcoidosis (clasificacion de Sccadding)

La paciente, pese a no presentar clinica pulmonar, fue diagnosticada de hipercalcemia mantenida. Al
realizarse una historia clinica completa con exploracidn fisica, y descartarse la ingesta de sustancias
hipercalcemiantes, se elabora un estudio pormenorizado del origen de dicha hipercalcemia. Dados los
datos de PTH normal, y elevacion del cociente calcio-creatinina, se sospecha hiperparatiroidismo
primario o terciario, sindrome de neoplasia endocrina multiple, o carcinoma productor de PTH. Sin
embargo, al detectarse una elevacion de 1, 2° — hidroxi vitamina D, se realiza fibrobroncoscopia por
parte de Neumologia, detectdndose una linfocitosis de mas del doble del limite superior de la
normalidad, a expensas de linfocitos T CD4+ con fenotipo activado y elevacidn del cociente CD4+/CD8+,
lo cual es sugerente de sarcoidosis.
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Aborto e insuficiencia cardiaca, é¢casualidad o
causalidad?

P. Pérez Espejo y M. Correa Matos

R2 de Cardiologia y Medicina Interna del Hospital San Pedro de Alcéntara.

Palabras clave: insuficiencia cardiaca, miocardiopatia dilatada, cardiomiopatia periparto, miocarditis.

INTRODUCCION

Presentamos el caso de una mujer joven que acude a urgencias de nuestro hospital por cuadro
de disnea y astenia de un mes de evolucién. Con este caso queremos poner sobre la mesa las
dificultades diagndsticas y, en consecuencia, terapéuticas que pueden surgirnos cuando nos
encontramos ante pacientes con un perfil distinto al que estamos habituados a abordar.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una mujer de 33 afios que consulta por disnea de pequefios esfuerzos (clase
funcional Il de la NYHA), astenia intensa, ortopnea y disnea paroxistica nocturna de un mes de
evolucidn, araizde unaborto espontaneo enla séptima semana de gestacion.
Entre sus antecedentes personales destaca la ausencia de factores de riesgo cardiovascular o habitos
toxicos. Neuroblastoma a los 18 meses de edad tratado mediante cirugia, radioterapia y quimioterapia.
No tiene otros antecedentes quirurgicos.

No presenta antecedentes familiares de muerte subita. Abuela materna fallecida probablemente de
cardiopatiaisquémicaalos 70 afios de edad.

La exploracionfisica alingreso fue la siguiente:

- TA:110/89 mmHg, FC: 100lpm, SatO2 con GN a 2lpm: 98%. Afebril.

- REG, VOC, taquipnéica enreposo, normohidrataday con ligera palidez mucocutanea.

- CyC:NolY.Nobocio, adenopatias o masas. Cardtidas que laten bien, sin soplos.

- ACP: Ritmico, taquicardico. No soplos, roces ni galopes. MV ligeramente disminuido en zonas
basales, sin ruidos sobreafiadidos.

- Abdomen: Blando, no doloroso a la palpacién profunda. RHA presentes. Ligera hepatomegalia
palpable. Nosignos deirritacidon peritoneal.
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- Extremidades: No edemaen MMII nisignos de TVP. Pulsos arteriales presentes, sincrénicos y de
buenaamplitud.

En la analitica realiza en urgencias destacaba: Hb 10.9, Dimero D 1088, ProBNP ¢8> 7y PCR de 1° . Resto
normal.

Enlaradiografia de térax se apreciaba cardiomegaliay ligero derrame pleural derecho (llustracién 1).
Se realizd un TAC de térax con protocolo de TEP que descartd el mismo, pero que confirmaba los
hallazgos enla RX de torax (llustracion 2).

El ECG mostraba ritmo sinusal, con un eje a 02, PR normal, QRS estrecho, sin alteraciones en la
repolarizacion.

La paciente ingresé en cardiologia con el diagndstico de insuficiencia cardiaca de novo y se inicid
tratamiento con diuréticos, betabloqueantes e IECAS.

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

Holter ECG: RS con FC media de ©° Ipm. EV frecuentes, un episodio de taquicardia ventricular no
sostenida. No pausas ni bloqueos ni otras alteraciones.

Ecocardiograma transtoracico: miocardiopatia dilatada con disfuncidn severa de ventriculo izquierdo y
datos de disfuncidn diastdlica. Disfuncién del ventriculo derecho. Hipertensidon pulmonar. Imagen de
masa intraventricular derecha compatible con trombo intraventricular (llustracién 3).

Coronariografia/ Ventriculografia: Coronarias epicardicas angiograficamente normales (llustracién 4).
Cardio RMN: No se aprecian zonas de fibrosis miocardica (llustracién®).

En las analiticas realizadas: anemia ferropénica, perfil lipidico normal, perfil hepatico con ligera
elevacion de enzimas (GOT 29, GPT 43, GGT 71), hormonas tiroideas con patrén de hipotiroidismo
subclinico, hormonas sexuales normales, proteinograma normal, autoinmunidad negativo, serologias
paravirus cardiotropos negativas.

La evolucién de la paciente fue favorable, manteniéndose hemodindmicamente estable sin necesidad
de soporte farmacolégico, sin eventos arritmicos en la monitorizacién, y sin complicaciones de otro tipo
gueresaltar.

Se inicid sin incidencias la titulacion de los farmacos para lograr el bloqueo neurohormonal 6ptimo,
ademas de laanticoagulacién debido alatrombosis intracavitaria.

El estudio etioldgico de la paciente puso de relieve una Miocardiopatia Dilatada con disfuncién sistdlica
severa y presencia de trombo intracavitario en VD, con coronarias epicardicas angiograficamente
normales, y sin presencia de realce tardio en el estudio con RMN-Cardiaca.

La etiologia de la miocardiopatia dilatada esta aun por resolvery es el motivo de la siguiente discusion.

DISCUSION

La miocardiopatia dilatada (MCD) se caracteriza por un ventriculo izquierdo dilatado con
disfuncidn sistélica que no esta producida por patologia isquémica o valvular. Con frecuencia hay un
periodo latente de disfuncidn sistdlica de ventriculo izquierdo asintomatica antes de que se desarrollen
lo sintomas clinicos en los pacientes con MCD'.
Las causas que pueden producirla son muy variadas: infecciosas, metabdlicas, autoinmunes, téxicas o
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hereditarias (tabla 1). A pesar dela gran variedad de causas, sélo llegamos al diagndstico etioldgico en el
30%. Hay que tener en cuenta un gran numero de causas genéticas de MCD antes de etiquetar una
miocardiopatia como “idiopatica”, que es un término que refleja nuestra incapacidad para alcanzar un
diagnéstico especifico’.

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

Isquemia.

Valvulopatia.

Miocardiopatia Takotsubo.
Miocardiopatiainducida por taquicardia.
Miocardiopatia periparto.

Infecciones por virus cardiotropos.

Téxicos: ingesta de alcohol, antraciclinas, radiacion.
Miocarditis Autoinmune.

Miocardiopatia familiar.

LN @k WN PR

La patologia isquémica y la valvular fueron inicialmente descartadas con la coronariografia y el
ecocardiograma transtoracico respectivamente. A pesar de que el enfoque clinico inicial no iba
orientado hacia estas etiologias por la edad de |la paciente, sus antecedentes y su historia clinica, era
obligatorio descartar estas causas antes de continuar el estudio.

La miocardiopatia de takotsubo, o miocardiopatia inducida por estrés, es una enfermedad aguda y
reversible. La manifestacion mas frecuente es una disfuncion regional del VI, sobre todo al dpex
ventricular) asociada frecuentemente a dolor toracico o insuficiencia cardiaca y a menudo a cambios en
el segmento ST que pueden simular un infarto agudo de miocardio. Es mas frecuente en mujeres
postmenopausicas y suele existir un acontecimiento precedente emocional o fisico que actia como
desencadenante. En nuestro caso es cierto que la paciente presentaba un acontecimiento estresante
previo a partir del cual empezé la clinica, sin embargo ni la edad de la paciente ni los sintomas eran
compatibles con enfermedad de Takotsubo. Tampoco mostré alteraciones de la contractilidad regional
tipicas de esta entidad en ecocardiograma ni en ventriculografia, ni experimentd una resolucidn rapida
delos sintomasy de la disfuncién cardiaca, por lo que también se descarté esta posibilidad’.

La taquicardia que se mantiene durante un periodo prolongado puede producir disfuncién ventricular
diastdlicay sistélica, incluso en ausencia de otra patologia cardiaca’. Nuestra paciente presentaba entre
sus antecedentes una anemia ferropénica de larga evolucién que podria haber motivado una
taquicardia mantenida que hubiera desencadenado una dilatacién ventricular con el paso del tiempo,
pero este diagndstico se realiza cuando la correccién de la taquicardia se asocia a la mejoria de la
funcion ventricular. En nuestro caso, a pesar de corregir la taquicardia con la que la paciente llegd al
servicio de urgencias, la disfuncion ventricular persistio.

La miocardiopatia periparto generé serias dudas puesto que existia una relacion demasiado estrecha
entre el inicio de los sintomas y el aborto. Sin embargo, revisando los criterios diagndsticos de
miocardiopatia periparto nos dimos cuenta de que nuestra paciente no los cumplia. La miocardiopatia
periparto es definida como una miocardiopatia idiopatica que se presenta como una insuficiencia
cardiaca secundaria a disfuncidn sistélica del VI hacia el final de la gestacidén o en los meses posteriores
al parto sin que se haya encontrado ninguna otra causa de la insuficiencia cardiaca’. Esta definicién no
recoge los casos de abortos en estadios tan precoces de gestacion.

La etiologia infecciosa fue descartada simplemente con el estudio seroldgico, que fue negativo para
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todos los virus cardiotropos a excepcion de la positividad de IgG de citomegalovirus, que indicaba una
infeccién pasaday que nojustificaba la situacién actual.

En cuanto a la etiologia téxica, la miocardiopatia dilatada de causa etilica fue descartada en primera
instancia puesto que la paciente negaba en absoluto consumo de alcohol y no presentaba datos clinicos
nianaliticos que sugirieran lo contrario.

Sin embargo, la paciente presentaba un antecedente muy relevante en el caso: el neuroblastoma. Fue
sometida a cirugia, radioterapia y quimioterapia a los 18 meses de edad. No disponemos de informes
gue describan cdmo fue la estrategia de radiacidn ni la clase de quimioterapico utilizado, por haber
realizado el tratamiento fuera de nuestra comunidad hace mas de 30 afios, pero revisando el
tratamiento habitual del neuroblastoma encontramos entre los farmacos utilizados se encuentran las
antraciclinas, las cuales guardan una clara relacién causistica con casos de miocardiopatia dilatada’.
Ahora nuestra pregunta es la siguiente: ¢ es posible que la paciente haya estado asintomatica durante
mas de treinta afos y se presente por primera vez con una disfuncion ventricular severafl Pues la
respuesta es que si, es posible. Como mencionamos anteriormente, existen casos de miocardiopatia
dilatada que permanecen silentes clinicamente durante muchos afos hasta que en un momento dado
se produce la descompensaciony el paciente debuta con clinica de insuficiencia cardiaca que puede ser
mas o0 menos incapacitante. En nuestro caso tenemos un motivo que explicaria perfectamente este
fendmeno, que es el embarazo y posterior aborto, en el cual se producen cambios hemodiamicos y
neurohormonales suficientes como para descompensar bruscamente una cardiopatia oculta.

La etiologia autoinmune es otra de las causas que presenta dificultades para ser descartada. Nuestra
paciente se encuentra en una situacion epidemioldgica idénea para sufrir eventos autoinmunes: mujer
joven de raza caucasica con un aborto reciente. La autoinmunidad tiene un papel importante en la
patogénesis de la miocarditis y la miocardiopatia dilatada en individuos genéticamente predispuestos.
Se ha demostrado que los familiares de pacientes con miocardiopatia dilatada tuvieron con mayor
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...). Aun 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
relacidon con el embarazo.

Por ultimo y antes de clasificar la miocardiopatia dilatada como idiopdtica ante la negatividad de todos
los estudios previos debemos realizar una correcta evaluacién genética. Nuestra paciente negaba
antecedente familiares de cualquier tipo de miocardiopatia, enfermedad neuromuscular u otra
patologia sindrémica que pudiera tener un componente miocardiopatico. No obstante, si no
encontramos un diagndstico etioldgico deberiamos realizar el cribado clinico de todos los familiares de
primer grado. El estudio genético, dentro del contexto del consejo genéticoy tratamiento precoz de los
afectados, estaindicado ante cualquier evidencia de enfermedad familiar.

CONCLUSION

Con este caso hemos querido dar a conocer la importancia de realizar un buen diagndstico
diferencial y descartar paso a paso los diagndsticos propuestos hasta quedarnos con el mas probable de
una forma ordenada y légica. No todas las patologias necesitan de forma absoluta alcanzar un
diagnéstico etioldgico final. Ello depende de la relevancia en el manejo clinico que puede suponer el
conocimiento de la causa especifica de la patologia. En nuestro caso si resulta de vital importancia
establecer una causa por que dentro de las posibilidades que barajamos existen algunas de ellas con
tratamiento especifico que puede cambiarnos radicalmente el prondstico de esta paciente.
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llustracion . Rx de torax PA y lateral. Se observa cardiomegalia y minimo pinzamiento de seno costofrénico derecho.

llustracion . TAC de torax con protocolo de TEP. No se objetivan defectos de replecion de las arterias pulmonares.
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Nitido

llustracion . Ecocardiograma transtordcico. Eje apical 4 camaras. Se aprecia importante dilatacion biventricular y trombo
en dpex de ventriculo derecho.

llustracion . Coronariografia con coronarias epicdrdicas angiogrdficamente normales.
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Image 5

llustracion . CardioRM. No se aprecian zonas de realce tardio ni fibrosis miocdrdica.

Enfermadades infecciosas
Viricas
Coxakie
Citomegalovirus®
VIH
Varicela
Hepatilis
Epstain-Barr
ECHOvirus
Otros
Bacterianas
Fiabre reumatica
Fiebre trfoidea
Difteria”
Brucslosis
Psitacosis
Enfermedades por Rickeltsia
Enfermedad de Lyme*
Micobacterias-hongos
Histoplasmosis
Criptococosis
Parasitos
Toxoplasmosis®
Tripanosomiasis
Esquistosomiasis
Triquinosis

Enfarmedades de deposito
Hemocromatosis®
Amiloidosis

L Image 4 4
Isquemia* Deficlencias nutricionales
Toxicos Tiamida*

Etanol* Selenio*
Cocaina” Carnitina®
Anfetaminas*
Cobalto* Alteracionas alectrolfticas
Plomo* Hipocalcemia*®
Mearcurio* Hipofosfatemia®
Mondxido de carbono* Uremia*
Barilio
Alteracionaes endocrinas
Medicamentos Hormonas tiroideas*
Quimiotarapla Hormona del crecimiento*
Doxorubicina Feocromocitoma*
Bleomicina Diabetas mallitus
5-Auorouracilo Enfermedad de Cushing
Farmacos antirratrovirales
Zidovudina® Enfermedades neuromusculares
Diganosina® Distrofia muscular de Duchenne
Zalzitabina® Distrofia miotonica
Fenotiacinas* Alaxia de Friedreich
Cloroquina Otras
Radtacion
Enfermedades reumatoldgicas
Miscelanaa Lupus®
Miocardiopatia periparto* Esclerodermia*
Taquicardia® Arteritis de células gigantes
Sarcoidosis®
Miocardiopatia familiares
Apnea del suafio”
Miocarditis autoinmune
Sobrecarga de caicio
Radicales libres
Tabla . Causas de miocardiopatia dilatada. * Causas potencialmente reversibles.
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Inestabilidad en la marcha en pediatria

T. Araujo Garcia; H. Martin Gdmez; N. Alonso Llanos; P. Pascual Moreno; C. Alvarez Mateos;
C. Acosta Hurtado.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres

RESUMEN.

En la ataxia existe una incoordinacion motriz como consecuencia de una alteracion neurolégica
dando lugar a un sindrome de desequilibrio-inestabilidad de la marcha. Las causas agudas son las mas
frecuentes. La anamnesis junto con una exploracion fisica minuciosa son imprescindibles para la
orientacién diagnostica. Tratamiento variable segun causa. Prondstico favorable en la mayoria de los
casos.

Presentamos el caso clinico de un nifio de 1° meses derivado desde otro hospital por cuadro clinico
compatible con Sindrome opsoclonus-mioclonus, tras realizar estudio orientado se diagnostica de
neuroblastomay es remitido a hospital de referencia para tratamiento.

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

INTRODUCCION.

La ataxia es un trastorno neurolégico en el que existe un deterioro en la coordinacidn de la
actividad motora, puede ser debido a alteraciones en diversas partes del sistema nervioso y puede a
afectaracualquier parte del cuerpo. El sintoma predominante es lainestabilidad en la marcha.

Las causas agudas son las mas frecuentes y entre ellas destacan las intoxicaciones y la cerebelitis post-
infecciosa. Es muy importante una anamnesis y una exploracidn fisica completa buscando datos que
nos ayude a detectar cual es el problema. Los téxicos en orina, la puncién lumbary el TAC craneal son las
primeras pruebas arealizar. El tratamiento dependera de la etiologia.
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Prondstico favorable en la mayoria de las ocasiones aunque existen algunas patologias que requieren
intervencién urgente como en el caso del Sindrome de opsoclonus-mioclonus que nos debe hacer
sospechar la presencia de un neuroblastoma oculto y nos obliga a realizar estudio dirigido.

DESCRIPCION DEL CASO.
1. Motivo de consulta
Alteracion enla marchay movimientos oculares anormales.

2. Antecedentes personalesy familiares
Antecedentes Personales: sin interés.
Antecedentes Familiares: hermano de ® afios con epilepsia, en tratamiento con buen control.

3. Enfermedad actual

Nifio de 1° meses trasladado desde otro hospital con sospecha Sindrome opsoclonus-mioclonus ante
cuadro de ataxiay movimientos oculares patoldgicos de 2 dias de evolucion.

Refieren cuadro catarral hace 48 horas autolimitado y que posteriormente comienza con movimientos
oculares cadticos, temblor cefalico asociados a inestabilidad en la marcha. La madre comenta que
desde febrero 201° presenta torpeza motora y caidas frecuentes, con aumento de la inestabilidad
desde hace un mes.

En hospital de origen se solicitd analitica completa y TAC craneal que fueron normales, se extrajo
estudio metabdlicoy se remite a nuestro centro para completar estudio.

4. Exploracion fisica
Peso: 10,280 kg (p10-2°). T2: 3%.32C. Buen contacto ocular, sonrie, empatico. Fenotipo normal. No
discromias cutaneas.

Exploracion fisica por aparatos dentro de la normalidad.

Neuroldgico: Glasgow 1° . Dice bisilabos referenciales y sefiala objetos. Titubeo cefélico continto. Pares
craneales normales. No nistagmus ni asimetria facial. Movimientos oculares estereotipados de
supraversiéon en ambos ojos y movimientos de caida de cabeza sugestivos de mioclonias. Marcada
inestabilidad troncular en sedestacién y durante la marcha. Dismetria bilateral al coger objetos,
temblor distal. ROT, fuerzay sensibilidad normales.

5. Pruebas complementarias

- Analitica: Hemograma, bioquimica, coagulacién, perfil tiroideo, PT, perfil férrico normales.
- Sistematico de orina: normal.

-TCcraneal:sin alteraciones.

- Citobioquimico LCR: leucocitos 0 leu/mm3, glucosa® 3 mg/dl, proteinas 2°> mg/dl.

- Relacién glucosa LCR/sanguinea: 0,> 3 mg/dl.

-Virus neurotroposy cultivo LCR: negativos.

- Catecolaminas en orina 24 horas: normales.

- Estudio metabdlico: normal.
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-Serologiaen sangrey LCR (borrella, micoplasma, VVZ, VEB, VHH € ): negativos.

-Rxtdéraxyabdomen: normal.

- Ecografiade abdomen: normal.

-RM body (cerebral, cuello, térax y abdomen) con contraste: masa suprarrenal derecha compatible con
neuroblastoma condidmetro®,7cm x2,3cm (Imagen1).

-EEG:normal.

-Valoracion Cardioldgica: sin alteraciones.

6. Evolucion
A su llegada a nuestro hospital y tras su valoracién coincidimos con sospecha clinica de Sindrome
opsoclonus-mioclonus por lo que comenzamos estudio dirigido.

Durante el ingreso permanece estable aunque continua presentando importante inestabilidad y
movimientos oculares patoldgicos. Tras resultado de resonancia con masa suprarrenal derecha
compatible con neuroblastoma se decide traslado al Servicio de Oncologia del hospital de referencia
donde se completa estudio y se confirma diagndstico sin datos de extension.
Se inicia tratamiento con corticoides y gammaglobulinas para el sindrome opsoclonus- mioclonus con
disminucion progresiva de la inestabilidad. Se realiza reseccion tumoral completa con control de
imagen posterior sin evidencia tumoral (Imagen 2). Recibié quimioterapia sinincidencias y actualmente
permanece asintomatico con exploracién neurolédgica normal.

DIAGNOSTICO.
Sindrome opsoclonus-mioclonus. Neuroblastoma suprarrenal derecho

DISCUSION.

La ataxia es un trastorno del movimiento intencional, voluntario, caracterizado por la pérdida de
la armonia del mismo, debido a alteraciones del equilibrio y la coordinacion. Es un sintoma que puede
aparecer por alteraciones en los sistemas que controlan el equilibrio y la coordinacién (cerebelo,
laberinto o sistema vestibular) asi como en cualquier parte del sistema nervioso. Dicha incoordinacién
motriz dalugaraunsindrome de desequilibrio-inestabilidad de la marcha.

B Clasificacion (Figura 1):

-Segun su etiologia: adquirida, heredada o esporadica.

-Segun el curso de su evolucidon: aguda, intermitente y recurrente o crénicas.

Las causas mas frecuentes son las agudas destacando las intoxicacionesy |la cerebelitis post-infecciosa.
La distincion 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 presentacién y el momento del
diagnéstico, asi como por ejemplo un tumor que suele tener un caracter progresivo, en nifios puede
presentarse de forma brusca.

La ataxia de instauracién aguda es una urgencia neuroldgica y aunque las causas mas frecuentes tienen
un curso benigno debemos tener en cuenta que puede ser la manifestacién inicial de un proceso
potencialmente grave (tumor cerebral, patologia cerebrovascular, sindrome de opsoclonus-
mioclonus).

-Ataxia aguda:
Las intoxicaciones (benzodiacepinas, antitusivos, antiepilépticos, alcohol...) y la cerebelitis post-

infecciosa (varicela, VEB, sarampidn, micoplasma, enterovirus, parvovirus o tras vacunacion) son las
causas mas frecuentes de ataxia en Pediatriay en las primeras que debemos de pensar.

-Sila ataxia se acompafia de fiebre y signos meningeos positivos pensaremos en cuadros infecciosos.

- El primer brote de Esclerosis multiple (EM) puede cursar con ataxia aguda aislada. La encefalomielitis
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aguda diseminada (EMAD) es mas comun en nifios y en ella la ataxia se acompafia de encefalopatia y
afectacion multifocal del SNC siendo habitual encontrar el antecedente de infeccion previa o de
vacunacion. En ambas entidades la RMN craneal es diagndstica y en la EM es caracteristico encontrar
bandas oligoclonales en LCR.

- Los tumores de fosa posterior suelen cursar con una ataxia lentamente progresiva, pero también
pueden descompensarse de forma subita si se produce un sangrado intratumoral o si el efecto masa
provoca una hidrocefalia.

- La mayoria de las ataxias postraumaticas ocurren tras un traumatismo craneo-encefalico leve, en el
que las pruebas de neuroimagen son normales y la marcha inestable suele acompafiarse de cefaleay
sensacion de mareo que van mejorando con el tiempo.

- La patologia cerebrovascular es una rareza en la edad pediatrica, pero la afectacion del territorio
vértebro-basilar puede provocar ataxia de instauracién brusca acompafiada de disfuncidn de pares
cranealesy/oviaslargas (antecedentes de enfermedad cardiaca, hematoldgica o traumatismo previo).
- El Sindrome de Miller-Fisher (SMF) es una variante del sindrome Guillain-Barre (SGB) que se
manifiesta por la triada de ataxia, arreflexia y oftalmoparesia. Se precede de una infeccién banal en la
mitad de los casos y el LCR muestra disociacion albumino-citoldgicay el EMG demuestra la existencia de
polineuropatia.

- Ataxia intermitente y remitente:
La migrafia basilar es un tipo de cefalea que se acompana de sintomas de disfuncién troncoencefalica,
en forma de ataxia, déficit visual o auditivo, disartria, alteracion del nivel de conciencia o parestesias
bilaterales con resolucién autolimitada, suele ser recurrente y ante los antecedentes familiares y la
normalidad de las pruebas complementarias podemos hacer su diagndstico.
- El Sindrome opsoclonus-mioclonus se caracteriza por la aparicion de movimientos erraticos de los
ojos, ataxia y mioclonias. Es mas frecuente en los 2 primeros afios y puede ser idiopatico, postinfeccioso
o paraneoplasico en el seno de un neuroblastoma oculto lo que obliga a realizar estudios de imagen en
subusca.
- También en episodios de ataxia intermitente debemos pensar en causas de origen metabdlico como
enfermedad de jarabe de arce, enfermedad de Hartnup, deficiencia de piruvato deshidrogenasa,
deficienciade GLUT1, enfermedades mitocondriales, etc.

- Ataxia crénica no progresiva:
Incluye los accidentes cerebrovascularesy la encefalopatia hipoxia-isquémica del recién nacido.
Los ninos afectados muestran varias manifestaciones como retraso cognitivo, crisis epilépticas,
espasticidad, trastornos de coordinacién y anomalias neuro-conductuales (agresividad o
hiperactividad).

- Ataxia crdnica progresiva:
Las ataxias hereditarias incluyen un grupo heterogéneo de trastornos neurodegenerativos con clinicay
genética variable. Se pueden heredar de forma autosdmica recesiva, dominante o ligada a X. El
diagnostico correcto se deberd hacer por la combinacion de los hallazgos clinicos, bioquimicos, de
imageny genéticos, cuando sea posible.

- En las autosémicas recesivas (ARCAs) destacan la ataxia de Friedreich con mutaciones en el gen FRDA
(inestabilidad en lamarcha, disartria, alteraciones en la motilidad oculary alteraciones sistémicas como
la cardiomiopatia hipertroéfica, arritmias o la diabetes) y la ataxia telangiectasia con mutacién en el gen
ATM (ataxia cerebelosa progresiva, apraxia oculomotora, telangiectasia oculocutanea).
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- En las autosdmicas dominantes (SCAs) existen al menos 21 de los distintos subtipos genéticos, pero
s6lo se conocen las mutaciones de las variantes genéticas de 12 de ellas (SCA1-SCA3, SCA®-SCAS,
SCA10,SCA12,SCA14,SCA17,FGF14-SCAy DRPLA).

- Las ataxias ligadas al cromosoma X son muy poco frecuentes, entre ellas habria que considerar la
anemia sideroblastica ligada al X con ataxia. También existe un cuadro de temblor y ataxia asociado a
una mutacion en el gen FMR1 (mutacidn existente en el Sindrome X fragil).

Bl Manifestaciones clinicas:

Se puede manifestar como una falta de equilibrio al andar (ataxia de la marcha), falta de coordinacién en
los movimientos de las manos con dificultad en alcanzar un objetivo concreto (dismetria), una
alteracién en el control de los movimientos oculares o en la coordinacién de los movimientos de los
musculos queintervienen en el proceso del habla (disartria).

El sintoma mas frecuente es la inestabilidad troncular en la marcha con aumento base de sustentaciény
los nifios pequeiios pueden manifestarla comoincapacidad o rechazo ala deambulacién.

La ataxia cerebelosa se puede acompanfar de otros signos como nistagmo, disartria, dismetria, temblor
o disdiadocicinesia. También pueden aparecer movimientos oculares cadticos y mioclonias en relacion
con el Sindrome opsoclonus-mioclonus. Pueden presentar vomitosy cefalea en casos de tumor de fosa
posterior o de forma intermitente en la migraifa basilar. El nistagmoy los cambios del nivel de conciencia
son tipicos de la intoxicacidn. Si aparece fiebre y focalidad troncoencefdlica sugieren cuadros de
meningoenecefalitis o EMAD.

Existen maniobras para explorar la ataxia (Imagen 3): para el equilibrio utilizamos el Romberg y para la
coordinacién motora podemos utilizar movimientos indice-nariz o movimientos alternos del dorsoy la
palmadelamano.

B Pruebas complementarias:
- Analitica completa.
-Toxicos enorinay sangre.
- Puncién lumbar (PL): El LCR puede ser normal o mostrar alteraciones inespecificas. Ante cuadro
infeccioso se iniciara tratamiento con antibidticos y aciclovir hasta resultados microbioldgicos. Las
bandas oligoclonales son diagndsticas en la EM y la existencia de disociacion albuminocitoldgica nos
orientaa SGB 6 SMF.
-Pruebasdeimagen:
TCcraneo: en casos de urgencias, previa a PL. TCE, focalidad neurolégica o meningismo.
RNM craneal: técnica de eleccidn para objetivar placas de desmielinizacién (EM, EMAD) y para
tumores de fosa posterior.
- Estudios neurofisioldgicos:
ENG/EMG: para determinar si existe afectacion del sistema nervioso periférico ttil en el SGB 6 SMF.
EEG: lentificacién difusa del trazado de base en la EMAD.
- Autoinmunidad (Ac antigangliésidos GQ1b): en el SMF Miller-Fisher.
- Cultivosy serologias.
- Estudio metabdlico basico de orinay sangre.
- Catecolaminas en orina 24 horas si sospecha neuroblastoma.
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Diagnéstico (Figura 2):

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

Ante toda ataxiaagudalaanamnesis debe valorar los siguientes elementos:

Antecedentes familiares: positivos en la migrafia, enfermedades metabdlicas y ataxias
hereditarias.

Antecedentes personales: traumaticos, infecciosos, ingesta de téxicos o farmacos.

La edad orientara a unas patologias u otras.

Signos acompafantes.

Exploracion fisicay neurolégica minuciosa
Glasgow: disminucion estado conciencia, somnolencia, irritabilidad, cambios de caracter
(toxicos, infecciosa, tumores, TCE, EMAD).
. Meningismo: infecciosa, SGB, EMAD.
Pérdida de visién: EM o EMAD.
Nistagmo: intoxicaciones, postinfecciosa, vestibulares.
Opsoclonus-mioclonias: neuroblastoma.
Pares craneales: oftalmoparesia en SMF o EMAD.
Reflejos: arreflexia (SGB, SMF).
Fuerzaysensibilidad: hemiplejia (EMAD), paralisis (SGB)
Tono
Dismetrias, diadococinesias
Romberg

Bl Tratamiento:
Eltratamiento de la ataxia depende de la causa que la ha provocado.

- La cerebelitis postinfecciosa no requiere tratamiento especifico.

-Enlasintoxicaciones se aplicaran medidas de soporte y correccidon de alteraciones bioquimicas.

- En sospecha infeccién del SNC se iniciaran antiviricos y/o antibidticos hasta resultados
microbioldgicos.

-Lostumores de fosa posteriory los traumatismos craneales precisaran manejo neuroquirurgico.

- En enfermedades de base inmunolégica (EM, EMAD) o en el Sindrome de opsoclonus-mioclonus se
utilizaran corticoides eimunoglobulinas.

- Encasode neuroblastoma, reseccién quirdrgica del tumor.

-Simigrafia: analgesia

- Enalgunas ataxias hereditarias es util la acetazolamida.

-Enlas enfermedades metabdlicas se emplearan medidas dietéticas y suplementos vitaminicos.

El Sindrome de opsoclonus-mioclonus se caracteriza por una alteracion de los movimientos oculares,
ataxia y la presencia de mioclonias en miembros y en el tronco. Puede aparecer en diferentes
situaciones; téxico-metabdlicas, formar parte de una encefalopatia o de una encefalitis viral, ser un
sindrome paraneopldsico o de causa desconocida (idiopatica). En presencia de un neuroblastoma los
sintomas neuroldgicos pueden preceder a los sintomas producidos por el propio tumor. Se emplean
escalas para su diagndstico clinico como la escala de Pranzatelli (Figura 3). El tratamiento incluye el del
tumor subyacente, asi como el empleo de corticoides o inmunoglobulinas intravenosas.
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Imagen 1

Romberg
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Ataxia

History, Examingtion
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l N : l l EEG
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Figura 1
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ATAXIA AGUDA
Bioguimica [ ANALITICA > ALTERACIONES
normal METABOLICAS AGUDAS

________________________ A

- Infeceién por varicela o vacunacion reciente ——#

CEREBELITIS POST-VARICELA

| Antecedentes familiares

> ATAXIA HEREDITARIA
: Ingesta de téxicos ylo medicamentos » Anglisis de téxicos [+ :
H" negativa R
7 INTOXICACION
TAC CRANEAL
d TUMOR
Normal
HEMATOMA/INFARTO
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PUNCION LUMBAR
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1 § 1 | 3
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Figura 2
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ESCALA SINDROME OPSOCLONUS MIOCLONUS. Pranzatelli.

1. ALTERACION MOTORA L: ocasional, ligero (1)
1.1 Alteracionde la marcha M: frecuente, caidas frecuentes;
k13 Dezequilibrio de lado a lado ocasionalmente e apoya o se inhibe (2]
12 De delante atras G: desequilibrio intenso, dificultad para
133 Con aumento de |a base andar{3)
1.2 Bipedestacion Li{1)
121 Inestabilidad estando de pie M (2]

(con los pies separados) G i3]
122 Dificultad para ponerse de pie
1.3 Sedestacion Titubeao L: ocasional (1)

M: frecuente, no muy intenso (2)
G: constante, intenso (3)

14 Manipulacion L: escasa (1)
gl Dificultad para alcanzar objetos G: llamativa (2)

a2 Dificultad para pinza
143 Temblor

2. ALTERACIOMES Atagues de | L:ocasionales, < 1-2/=emana (1)
COMPORTAMEMTALES rabia:  rabietas | M: frecuentes, casi a diario (2)

de > de &' G: varios al dia (3)
3. ALTERACIONES DE SUENO L: ocasional (1)
3.1 Tarda en dormirse M: con frecuencia (2)
3.2 Se despierta mucho G: a diario (3)
3.3 Duerme pocas horas
4. MOVIMIENTOS OCULARES Op=oclonus, L: ocasionalmente (1)
AMORMALES otros G: a diario (2)
5.DIFICULTADES DEL HABLA Dizartria, L3}

gnartria Gi2)
6. MIOCLONIAS L (1)

G(2)
PUNTUACION TOTAL Suma de todas XAz
Figura 3
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Manejo anestésico en paciente con sindrome de
Crouzon

A. San Antonio Gil; M.P. Martin Gonzalez-Haba; J.I. Hermoso Martinez; F. Garcia-Montoto Pérez;
I. De Tena Rocha.

Anestesiologia, Reanimacién y Terapéutica del Dolor. Complejo Hospitalario de Caceres.

RESUMEN.

El sindrome de Crouzon (SC), representa una enfermedad autosdmica dominante caracterizada
por la presencia de una disostosis craneofacial. Debido a las numerosas malformaciones craneofaciales
que presentan los pacientes afectos de esta patologia, suponen un reto desde el punto de vista
anestésico, ya que el manejo de la via aérea (VA) puede resultar especialmente dificil en ellos.
La evaluacién preoperatoria cobra un papel fundamental en este tipo de patologias, asi como la
creacion de unadecuado plan anestésico.

PALABRAS CLAVE
Sindrome, Crouzon, craneosinostosis, anestesia, via aérea dificil.

INTRODUCCION.

El sindrome de Crouzon (SC), descrito en 1912, se trata de una enfermedad autosdmica
dominante del grupo de las craneosinostosis. Es causada por una mutacion en el gen FGFR2 asociado al
locus del cromosoma 10g2° y 1028, generando alteraciones en la migracién fibroblastica durante el
desarrollo embrioldgico 6seo craneofacial *.

Tiene una incidencia muy baja, de uno por cada ® 0000 en Estados Unidos, y representa el 4,8% de las
craneosinostosis, siendo menos frecuente observarlo en pacientes de edad adulta.

La prematura fusidon de la base craneal origina hipoplasia del tercio medio facial, acompainada de
alteraciones como hipertelorismo, exoftalmos, protrusién de la frente y las drbitas, prognatismo,
alteracz:iones de las fosas nasales, paladar ojival, sordera conductiva, queratitis y obstruccién de la via
aérea’.

Otras alteraciones morfoldgicas asociadas incluyen fusion cervical en el 18% de C2-C3 y C°-C®,
anquilosis de otras articulaciones, acantosis nigricans en un> %y siringomielia.
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La enfermedad se diagnostica en lainfancia temprana, inicidndose su tratamiento por etapas. La técnica
mas utilizada es el avance fronto-orbitario por medio de osteotomias que se realizan en varios tiempos
quirurgicos.

Desde el punto de vista anestésico, supone un reto, tanto por el manejo de una via aérea a priori dificil,
como por el tipo de intervencién ala que son sometidos’.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer, 1 afio y 8 meses de edad, 10 kg, sin alergias documentadas, con diagndstico de SCy
ventriculomegalia. Presentaba sindrome de apnea-hipoapneas (SAHS), intervenida de amigdalas
(ventilacién adecuada, objetivan grado Cormack-Lehane lI-1ll en laringoscopia directa).

r
-

EVALUACION PREOPERATORIA

-Hemograma, coagulacion y bioquimica
sin alteraciones.
-Auscultacion cardiopulmonar nermal.
-Predictores de via aérea dificil (VAD).
-Exoftalmos, hipertelorismo,
prognatismo, macroglosia

\ { - .
\ . T

Figura 1. Imagen de RM craneal Figura 2

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

Tras monitorizacién estandar, y preparacién de carro de via aérea dificil (VAD), se realiza induccion
inhalatoria con sevofluoranoy se canaliza via periférica (VP)

A continuacion, se profundiza anestesia general con fentanilo a 2 microgramos/kg y rocuronio 0,°
mg/kg y se realiza laringoscopia directa, dado sus antecedentes anestésicos (ventilaciéon adecuada con
mascarilla facial y guedel). Se objetiva Cormack-Lehane Il con maniobra BURP, y tras un intento fallido
deintubacion, se consigue lamisma con el uso de un videolaringoscopio (Airtraq).

Por tratarse de una cirugia craneofacial con remodelado orbito frontal, con el riesgo hemorragico que
supone, se realiza monitorizacidon invasiva (arteria femoral y vena yugular interna, ambas
canalizaciones ecoguiadas, figura 3). Monitorizamos también la temperatura, y ocluimos los
prominentes globos oculares previa administracion de lubricante oftalmico.
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Figura 3. A la izquierda, curvas presion, flujo, volumen y capnografia en el Servo Maquet. Bucles de espirometria.
A la derecha, monitor con las constantes vitales de la paciente.

Se administra profilaxis de sangrado con acido tranexamico (bolo de 10 mg/kg + infusidn continua a 1
mg/kg/h), y se transfunden 2 fracciones de concentrado de hematies, a una dosis cercana de 10 ml/kg.
La paciente se mantiene estable hemodinamicamente durante la intervencidn, finalizando la cirugia
conunahemoglobinade 10,4 gr/dl.

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

DISCUSION.

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 ® 0000
nacidos vivos, y una prevalencia mayor en el género
masculino respecto al femenino. El diagndstico
diferencial incluye sindromes como el de Apert,

Carpenter o Pfeiffer.

Figura 4. Monitorizacion y colocacién de la
paciente

El manejo del SC es multidisciplinar, siendo importante un diagnéstico temprano. En aquellos casos en
los que el cierre temprano de las suturas éseas compromete el crecimiento de la béveda craneal y
cerebral, con posibles alteraciones de las presiones intracraneales (PIC), se prefiere correccién de los
defectos no mas adelante del afio de vida .

Nuestro trabajo tiene por objeto revisar la literatura vigente a cerca de los casos clinicos publicados
sobre el SC, y exponer el manejo realizado por nuestra parte. En la mayoria de ellos, el mayor desafio
consistio 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 realizacién de una anestesia locorregional, esta seria de eleccidn
(aunque las malformaciones dseas vertebrales pueden dificultar esta técnica ). Sin embargo, resulta
una practica complicada en los pacientes de edad pedidtrica debido a la falta de colaboracién por su
parte.

Encontramos trabajos como el de los hermanos Kim ’, en el que el aislamiento de la VA se consiguié
mediante una mascarilla laringea (ML) tipo Fastrach, a través de la cual es posible llevar a cabo una
intuacién endotraqueal guiada por fibrobroncoscopio. Gracias a ella, ademas, tenemos asegurada la
ventilacién de nuestro paciente. Existen numerosos trabajos que apoyan el uso de dispositivos
supragldticos como rescate, e incluso como primera opcidn, en el manejo de pacientes pediatricos con
via aérea dificil (VAD), probable o diagnosticada®.

Harde et al ° publican un caso en el que, tras asegurar la ventilacién con una ML, los intentos de
intubacién fracasaron. De esta forma, tuvieron que despertar al paciente, y proceder alaintubacion con
paciente despierto con fibrobroncoscopio tras topicalizacion de la VA superior con anestésico local.

En nuestro caso, optamos por el uso de un video laringoscopio para llevar a cabo la intubacién, tras
comprobar adecuada ventilacién del paciente con mascarilla facial. En la literatura, estd mas que
descrito el uso de video laringoscopios en pacientes pediatricos para el manejo de la VAD. Incluso,
encontramos casos en los que se usa para realizar intubaciones endotraqueales dificiles en pacientes
despiertos .

CONCLUSIONES.

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

- La evaluacién preoperatoria es fundamental (en nuestro caso, contdbamos con una anestesia
general previa con abordaje invasivo de la via aérea), asi como preparacién de un plan de
intubaciény contar con un carro de VAD.

- El Gold estandar en paciente con VAD prevista continla siendo la intubacién con
fibrobroncospio preservando la ventilacién espontanea el paciente.

- Apesardeello, los dispositivos supragldticos constituyen una alternativa eficaz y segura, tanto
pararescate de paciente no ventilable como paraintubacion guiada a su través.

- Losvideolaringoscopios tipo Airtraq o Glidescope emergen como una opcion real en pacientes
con VAD prevista.

- Lascirugias de correccion 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 pediatrico, y utilizar medidas que reduzcan el sangrado
intraoperatorio.
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RESUMEN.

El origen andmalo de la arteria coronaria derecha es una entidad clinica de incidencia baja que
se agrupa entre las anomalias congénitas de las arterias coronarias que se originan en la tercera semana
del desarrollo fetal.

Pese a que la mayoria de anomalias coronarias son simples hallazgos de la coronariografia y no tienen
transcendencia clinica, existe un reducido porcentaje de estas anomalias que se relacionan con
enfermedad cardiacas, como la muerte subita, infarto de miocardio o la angina de esfuerzo.

La mayoria de anomalias coronarias suelen diagnosticarse en la edad pediatrica, sin embargo, existe un
porcentaje de pacientes cuyo diagndstico se producen en etapa adulta, como es este caso.

Para advertir de este hecho, describimos el caso de un paciente de 49 afios con cuadros de dolor
tordcico atipico recurrentes en quien se encontrd un origen anémalo de la arteria coronaria derecha
naciendo deltronco comunizquierdo.

PALABRA CLAVE.
Dolor tordcico, anomalia coronaria.

INTRODUCCION.

Las anomalias de las arterias coronarias tienen una baja incidencia, aunque sus porcentajes
varian en funcién de un registro internacional u otro.
Las anormalidades congénitas de las arterias coronarias se clasifican en alteraciones del origen, del
trayecto y de la terminacion de las coronarias. El origen andmalo de la coronaria derecha se encuadra
dentro de las alteraciones del nacimiento’.
Sus manifestaciones son variables, desde pasar inadvertidas a causar sindromes coronarios agudos o
muerte subita.
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Hoy en dia la decisién terapéutica no basta solo con la coronariografia, y también se emplean otras
técnicas como la ecocardiografia, la tomografia computerizada o la resonancia magnética, que aportan
informacidn adicional al cateterismo.

En el caso que presentamos describimos la clinica, los hallazgos electrocardiograficos, las técnicas de
imagen empleadasy la actitud terapéutica de un paciente con factores de riesgo cardiovascular (FRCV)
con episodios de dolor toracico recurrentes que fue diagnosticado de una anomalia coronaria
considerada como maligna.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un vardn de ® 2 afios, sin alergias medicamentosas conocidas, con multiples factores
de riesgo (ex fumador desde hace 1° afios, ex bebedor excesivo desde hace ©-7 afios, Hipertension
arterial, Diabetes Mellitus tipo 2, Dislipemia)y estudiado previamente en Unidad de Dolor toracico por
dolores toracicos recurrentes con test de deteccion de isquemia negativos, que acudid al servicio de
Urgencias por comenzar mientras estaba afeitdndose con dolor centrotoracico opresivo, irradiado a
hombro y miembro superior izquierdo, sin cortejo vegetativo asociado. Dada la persistencia del dolor
decidié sentarse, sufriendo posteriormente un desvanecimiento con pérdida de conocimiento de forma
brusca, sin prédromos y con traumatismo craneoencefalico asociado tras golpearse con el suelo.
Posteriormente tuvo una recuperacion “ad-integrum”, sin recordar nada de lo ocurrido y sin ser capaz
de precisar duracidn al no ser presenciado por nadie. El paciente referia que previamente le habia
despertado un dolor centrotordcico de similares caracteristicas, pero de menor duracién y de caracter
autolimitado.

Negaba empeoramiento de clase funcional, ortopnea o episodios de disnea paroxistica nocturna. No
habia experimentado episodios sincopales previos ni clinica de dolor toracico relacionado con los
esfuerzos nienreposo.

En la exploracidn fisica, el paciente presentaba buen estado general, eupneico en reposo con tolerancia
al decubito y estable hemodindmicamente, aunque con cifras tensionales elevadas (203/9% mmHg). La
auscultacion cardiaca era ritmica a ¢0 latidos por minuto (Ipm) sin soplos, la auscultacion pulmonar
mostraba murmullo vesicular conservado sin otros ruidos sobreanadidos; y el resto de exploracion por
aparatosy sistemas fue anodina.

Respecto a las pruebas complementarias realizadas, se le realizé primeramente un electrocardiograma
(ECG) que mostraba ritmosinusal a®0lpm, eje normal, PR 1 0 mseg, QRS estrecho (Figura 1).
Posteriormente se completaron con una radiografia de térax (anodina) y una analitica (hemograma con
valores dentro de la normalidad; bioquimica con funcién renal, glucemia e iones en rango; seriacién de
fermentos cardiacos dentro de la normalidad).

Pese a la normalidad de las pruebas complementarias, teniendo en cuenta que se trataba de un
paciente con multiples FRCV con dolor toracico con alta probabilidad pre-test de cardiopatia
isquémica, se decidid ingreso en el servicio de Cardiologia para la realizacion de un test de deteccién de
isquemiaintermedia.

Durante su ingreso se realizd una ecocardiografia transtordcica (Figura 2), sin alteraciones de la
contractilidad segmentaria y una funcion sistélica global conservada, sin valvulopatias significativas ni
otras alteraciones resefables.
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Sin embargo, el dia previo a la realizacién de la prueba de esfuerzo, el paciente presenté un nuevo
episodio de dolor toracico coincidiendo con cifras elevadas de tensidn arterial y documentandose
cambios eléctricos en el ECG que se normalizaron tras ceder el dolor, motivo por el que se decidié
solicitar coronariografia directa, suspendiendo la ergometria. El cateterismo realizado se informé como
arbol coronario izquierdo sin lesiones y la incapacidad de poder sondar la arteria coronaria derecha por
un nacimiento muy alto que impresionaba de anomalia del nacimiento de dicha coronaria. Dados estos
hallazgos se decidié realizar angioTAC coronario (Figuras 3 y 4) para confirmar la sospecha diagnéstica,
donde se documentd el nacimiento andmalo de la arteria coronaria derecha que, en lugar de salir de su
localizacién habitual en el seno coronario derecho, tiene su origen en el tronco coronario comun
izquierdo para realizar un trayecto entre ambas arterias pulmonar y aorta, y posteriormente seguir su
trayecto habitual, siendo ésta una anomalia coronaria de tipo maligno. Se completd estudio con
ecografia Doppler de Troncos supraadrticos, que no mostrd estenosis significativa en ninguna de las dos
arterias carétidas internas.

Por tanto, se decidié presentar el caso en sesién médico-quirurgica para plantear la posibilidad de
cirugia de dicha anomalia, siendo aceptada. Se llevd a cabo la intervencion durante el ingreso,
procediéndose a la diseccidn y reanostomosis de la arteria coronaria derecha al seno coronario derecho
conbuenresultadoy sin complicaciones intraoperatorias.

El paciente evoluciond favorablemente durante el postoperatorio, sin complicaciones en relacién a la
intervencidn y sin nuevos episodios de dolor tordcico ni otra sintomatologia, siendo posteriormente
dado dealtaasudomicilio.

Tras el alta hospitalaria y con revisiones periddicas, el paciente permanece asintomatico y en buena
clase funcional.

DISCUSION Y CONCLUSIONES.

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias son entidades poco frecuentes cuya
incidencia oscila entre el 0,3 al 2,33% en las ultimas series publicadas. En los ultimos afios se esta
produciendo un cambio en el manejo de estas anomalias, ya que de considerarse simples hallazgos en
las coronariografia sin mayor trascendencia clinica han pasado a considerarse como causa de muerte
subita en jévenes y posible causa de isquemia en la poblacién adulta. La dificultad en su diagndstico, el
desconocimiento de los mecanismos implicados en la produccién de isquemia y la gran variabilidad en
suincidencia hacen de las anomalias congénitas de las arterias coronarias un tema de gran interés para
el cardidlogo’.

Inicialmente estas anomalias se diagnosticaban durante las coronariografias realizadas en pacientes
con enfermedad valvular o cardiopatia isquémica y fueron considerados hallazgos sin significacion
clinica. Posteriormente comenzaron a publicarse casos de muerte subita en deportistas jévenes en los
que la Unica alteracién patoldgica encontrada era una anomalia en el origen de las arterias coronarias’.

La presentacién clinica es muy variable, desde pacientes asintomaticos hasta pacientes con muerte
subita, sincope o angina. Determinar qué tipo de anomalia coronaria supone un alto riesgo sigue siendo
un handicap, 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
contrario™. Hoy dia sabemos que las que siguen un trayecto interarterial (o intramural), las que
presentan arteria coronariaandmala dominantey las que presentan clinica en pacientes de edad menor
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a 3% afios son las que tienen una mayor incidencia de muerte stbita™’.

Con respecto al mecanismo fisiopatolédgico causante de estas manifestaciones, se han presentado
varias teorias para explicar los posibles mecanismos productores de isquemia pero ninguna esta
claramente demostrada. Una de ellas considera que la causa es la marcada angulacién presentada por
la arteria andmala 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 anédmala estaria reducido de tamafno y
podria comprimirse en determinados casos como en situaciones de ejercicio intenso”.

Otra teoria se centra fundamentalmente en el trayecto de la anomalia cuando el trayecto es
interarterial (entre la aorta y la arteria pulmonar), donde un aumento de la presién en ambos vasos
produciria una compresion de la coronaria anémala dando lugar a la isquemia. Ademas, si el inicio del
trayecto es intramural, puede agravarse la obstruccion, ya que la arteria coronaria puede deformarse
dentro de la pared de la aorta en periodos de hipertensién arterial. Por Gltimo, todos estos
mecanismos pueden producir pequefios eventos isquémicos crénicos que provocan fibrosis miocardica
y, asuvez, ser causa de potenciales arritmias malignas.

Para el diagnostico de esta entidad es necesario un alto indice de sospecha. Como hemos dicho
anteriormente, suele ser un hallazgo casual en una coronariografia diagnéstica de un paciente con una
enfermedad valvular o pacientes isquémicos, pero el principal reto diagndstico lo constituyen las
personas jovenes sin factores de riesgo coronarios ni enfermedad valvular asociada. Por ello, debemos
sospechar su presencia ante pacientes jovenes sin factores de riesgo cardiovascular y sincopes o
dolores toracicos de perfil anginoso .

Diferentes estudios han demostrado que las pruebas diagndsticas funcionales, como la ergometria, no
son de gran ayuda ya que suelen ser negativas, lo que demuestra que el mecanismo de isquemia sdlo se
presenta ocasionalmente. Por tanto, esto nos hace decantarnos por una prueba de imagen que nos
permitird conocer la anatomia coronaria, filiar y clasificar la anomalia, asi como definir su trayecto, que
son parametros fundamentales para determinar su prondstico y manejo’. En todos los casos de
sospecha, la prueba noinvasiva inicialmente recomendada es la ecocardiografia transtoracica (ETT). En
un pequefio 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 ecocardiografica (especialmente en
adultos) o si persiste la duda, se requerira 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 resolucidon tanto temporal como espacial y permiten la obtencién de
imagenes sincronizadas con el movimiento del corazén™’.

Una vez diagnosticada y definido su trayecto, el manejo terapéutico sigue siendo mds que
controvertido ya que no existe una guia o consenso oficial establecido para su tratamiento. La mayoria
de los autores defienden que, si se ha demostrado isquemia secundaria a la anomalia, la
revascularizacion es la opcién mas apoyada. Pero en casos de paciente asintomaticos sin isquemia
objetivada el manejo es mas discutible, variando la actitud en funcién de la edad del paciente y el tipo
de anomalia. Por tanto, los expertos proponen optar por la revascularizacion en pacientes jévenes o con
anomalias definidas como malignas dado que la muerte subita en estos pacientes es impredecible y
puede ser la primera manifestacion de la anomalia coronaria®; y en caso de pacientes de mayor edad
habra que individualizar la decisidon, dado que el riesgo de muerte subita en estos pacientes es menor,
pero puede ocasionar unaisquemia miocardica sintomatica.
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Con respecto a la técnica de revascularizacion hasta el momento se ha preferido la revascularizacién
quirurgica para las personas jovenes y se ha reservado la percutanea para los adultos. El tratamiento
médico conservador (con beta-bloqueantes) parece relegado a pacientes que no se han sometido a
intervencién por rechazo o alta morbilidad®.

Como conclusidn, el origen anémalo de las arterias coronarias es una entidad a tener en cuenta en
relacidén a la isquemia miocardica y, en particular, con la muerte subita. Es preciso un alto indice de
sospechay esfundamental definir su origeny trayecto para su manejo y pronostico, apoyandonos enlas
diferentes técnicas de imagen segun la disponibilidad de nuestro medio.
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Figura 1: Electrocardiograma al ingreso.

Figura 2: Ecocardiografia transtordcica, 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 comun izquierdo.
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Figura 4: Imagen de AngioTAC coronario. Se visualiza el trayecto interarterial de la ACD entre la aorta y la arteria
pulmonar.
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Pequena, pero matona
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PALABRA CLAVE.
Infarto agudo de miocardio, complicaciones, comunicacion interventricular, insuficiencia
cardiaca, soplo holosistélico.

INTRODUCCION.

Las enfermedades cardiovasculares contintan siendo la principal causa de muerte en nuestro
pais, siendo la cardiopatia isquémica causa fundamental de mortalidad y morbilidad. Una rapida
actuacion sobre la revascularizacion de las arterias ocluidas ya sea con fibrindlisis o con
revascularizacion percutdnea primaria ha hecho posible una reduccién significativa de las
complicaciones derivadas de los infartos agudos. Hay 3 formas principales de aparicion de
complicaciones mecdnicas que implican alta mortalidad: la rotura del septo interventricular o
comunicacién interventricular (CIV), la rotura de la pared libre del ventriculo izquierdo y la insuficiencia
mitral aguda por rotura del musculo papilar. A continuacién, describimos el caso de un paciente con una
complicacién mecanica trasinfarto aguo de miocardio.

DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de un vardon de °2 afios, sin alergias medicamentosas conocidas, sin
antecedentes personales nifamiliares de interés y fumador de 20 cigarros al dia desde hace 30 afios. No
realizaba ningln tratamiento en dicho momento.

Acude a su médico de atencidon primaria por disnea progresiva de 2 dias de evolucién hasta hacerse de

reposo, también refiere opresidn tordcica que no se acompafia de cortejo vegetativo. No anade otra
sintomatologia.
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En la exploracidn fisica estaba afebril, no toleraba el decubito, con ortopnea de 2 almohadas, con
saturacion de O’ basal del 9° %. TA 141/9° mmHg. FC 90Ipm. En la auscultacién cardiaca estaba ritmico,
con soplo holosistélico panfocal IV/VI. En la auscultacién pulmonar presentaba crepitantes bilaterales
bibasales y en los miembros inferiores edemas pretibiales y maleolares con escasa févea. La
exploracién abdominal eraanodina.

Elelectrocardiograma (Figura 1) y laradiografia de ingreso (Figura 2) se detallan a continuacién:
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Figura 1: Electrocardiograma de ingreso. Ritmo sinusal a 90lpm, ondas Q en las derivaciones i, I, aVF, V5-V6,
elevacion del ST de un mm en Il, Ill, aVF, descenso del ST en V2-V3, aVL, algunas extrasistoles supraventriculares
aisladas.

Figura 2. Radiografia de torax 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 andlisis presentaba hemoglobina de 13g/dl, hematocrito de 39,9%. Leucocitos 11,800mil/mm3,
neutrofilia del 72%, proteina C reactiva en rangos. Plaguetas y coagulacion en rangos. La bioquimica
basicafue normalylaseriacién de marcadores cardiacos fue la siguiente:

- Creatinafosfoquinasa (CPK): 147-137 U/L.

- TroponinaT1°1-147,> ng/L.

- ProBNP1°¢7pg/ml

Conlos datos que reflejamos ya tenemos diagndstico de sindrome coronario agudo con elevacién del ST
evolucionado en clasificacion Killip-Kimball (KK) 11, llama la atencién el soplo holosistélico en la
auscultacién cardiaca y dado el estado de insuficiencia cardiaca del paciente se decide realizar
ecocardiografia urgente (Figura 3,4y ° ) para descartar complicaciones agudas del infarto.

Figura 3. Ecocardiografia de ingreso. La imagen de la izquierda es un plano apical de 4 cdmaras: se aprecia
comunicacion interventricular (CIV) situada a nivel del septo posterior. VI- Ventriculo Izquierdo,; VD- Ventriculo
Derecho; AD- Auricula Derecha; Al- Auricula Izquierda. La imagen de la derecha muestra plano apical de 4
camaras modificado para mejor visualizacion de la CIV, la linea azul discontinua mide el didmetro longitudinal de
la CIV.
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Figura 4. Ecocardiografia de ingreso, plano apical 4 cdmaras modificado. Mediante doppler color se visualiza
shunt izquierda-derecha, al angular el transductor se apreciaba banda muscular por encima de la CIV. El
gradiente mdximo interventricular era de 90mmHg. Se objetiva también jet de insuficiencia tricuspidea.

Figura 5. Ecocardiografia de ingreso. Plano apical 2 cdmaras que muestra el VI y la Al. En la

cara inferobasal se objetiva aneurisma ventricular, ademds de aquinesia en dicho segmento

en la imagen en movimiento. También presenta ligero derrame pericdrdico que no produce
compromiso de cavidades cardiacas.
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Ante la grave, pero estable situacidon del paciente, se decide poner baléon de contrapulsacién
intraadrtico para apoyo hemodinamico y realizar coronariografia en la sala de hemodinamica para
completar estudio (Figura®).

Figura 6. Coronariografia, proyeccion craneal que muestra arteria coronaria derecha (CD) con irreqularidades parietales y
estenosis severa en CD distal, se continta con la arteria posterolateral derecha, la rama interventricular posterior
muestra una oclusion del 100% en el origen y no se visualiza.

Tras ello, se realiza traslado urgente al servicio de Cirugia Cardiaca. En dias posteriores se realiza cierre
de CIV con parche de pericardio bobino heterdlogo. En la evoluciéon clinica presenta infeccion de
dehiscencia e infeccion de esternotomia media que se resuelve con antibioterapia, también presentd
isquemia de miembros inferiores con necrosis en dedos de miembro inferior derecho con necesidad de
amputacién. A pesar de estos contratiempos, la evolucidon es favorable y el paciente es alta hospitalaria.

DISCUSION.

La CIV producida por la rotura del septo interventricular junto con la rotura de la pared libre
ventriculary la insuficiencia mitral aguda por rotura del musculo papilar son complicaciones mecanicas
nefastas de los infartos agudos de miocardio, en su mayoria con elevacién del segmento ST, con una
mortalidad cuando aparecen de mas del >0%". Afortunadamente su incidencia estd disminuyendo
gracias a las terapias de reperfusién. En la era prefibrinolisis, la incidencia de la CIV isquémica era en
torno al 2% siendo menor del 0,2% actualmente con fibrinolisis y ain menor en series de pacientes
revascularizados con angioplastia primaria’.
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La aparicion de la CIV suele estar entre las 24 horas y los > dias desde el inicio de los sintomas y las
manifestaciones clinicas mas frecuente son el dolor tordcico y la insuficiencia cardiaca aguda,
inicialmente de predominio izquierdo que termina siendo biventricular debido a la sobrecarga que se
produce en el ventriculo derecho por el shuntizquierda-derecha’.

El diagndéstico viene dado principalmente por la ecocardiografia transtoracica, que ademads de
visualizacidn directa del defecto del septo y caracterizarlo en tamafio, formay posicidén, permite medir
la funcidn ventricular izquierda y el desarrollo de otras complicaciones previamente mencionadas. La
exploracién fisica también nos revela datos importantes como la auscultacidon de un soplo holosistdlico,
rudo, mas audible en borde esternal izquierdo de nueva aparicion en la fase subaguda del infarto debe
hacernos sospechar el desarrollo de una CIV. En ocasiones, puede incluso palparse frémito. También es
importante prestar atencion al desarrollo de soplos con diferentes caracteristicas que pueden implicar
otras complicaciones mecanicas como lainsuficiencia mitral aguda.

El cateterismo cardiaco derecho e izquierdo previo a la cirugia de reparacion resulta util con vistas a la
revascularizacién coronaria quirdrgica’.

En el electrocardiograma una elevacion del segmento ST persistente en un infarto evolucionado debe
hacernos sospechar el desarrollo de un aneurisma ventricular, por lo que debemos prestar atencion al
desarrollo de otras complicaciones. En el caso de nuestro paciente, en electrocardiogramas seriados
persistia la elevacién del ST en cara inferior, confirmandose posteriormente la presencia de un
aneurisma, verdadero en este caso, en la carainferobasal.

Se ha asociado una mayor incidencia de CIV con el infarto de localizacién anterior, esta localizacion
desarrolla mas frecuentemente CIV septoapicales por su recorrido anatémico. Un tercio del septo, el
septo basal, recibe circulacion de la arteria coronaria derecha, siendo la segunda localizacién mas
frecuente originado CIV de localizacion septobasal®. 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 apex cardiaco, irrigando
porcionesinferiores de ambos ventriculosy el tercio posterior del tabique interventricular.

Estdn 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
contrario, el desarrollo de circulacién colateral supone un factor protector”.

El manejo inicial del paciente debe comenzarse con tratamiento médico, es necesario disminuir la
postcarga y la presion del ventriculo izquierdo con vasodilatadores, disminuyendo asi el shunt
izquierda-derecha y en casos necesarios recurrir al baldon de contrapulsacién intradrtico, aporte de
diuréticos, adecuada oxigenaciony uso de farmacos inotrépicos para aumentar el gasto cardiaco.

La reparaciéon quirdrgica del defecto septal condicionara el prondstico a corto medio-plazo, sin
embargo, el tiempo a la reparacidn quirurgica en paciente postinfarto es controvertido. Hay estudios
que demuestran menor mortalidad en pacientes sometidos a reparacién quirurgica tras ® semanas
postinfarto™, pero en alguno de estos estudios puede haber un sesgo de seleccién ya que eran
pacientes con funcidn ventricular conservada y defectos septales pequeiios. Los pacientes con CIV
postinfarto e inestabilidad hemodinamica presentan una elevadisima mortalidad inevitable sin cirugia
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reparadora urgente. En los pacientes estables, se puede esperar, siempre teniendo en cuenta la
probabilidad de que la situacion pueda volverse inestable.

Aunque la mortalidad quirurgica es alta, alrededor del ®> 0%, tras la reparacion de la CIV hay una clara
mejoria en la supervivencia, siendo la supervivencia a los 30 dias del > 3% en pacientes intervenidos
versus al ®% en pacientes no intervenidos . También se ha demostrado mayor supervivencia en
pacientes sometidos a revascularizacidn coronaria quirdrgica ademas de reparacion del defecto.

Por ultimo, la reparacidn percutdnea del defecto mediante implantes de dispositivo de cierre puede ser

una opcion para pacientes con elevado riesgo quirurgico y con anatomia favorable para el implante del
. 8

mismo'.

CONCLUSIONES.

La CIV es afortunadamente una complicacidn mecdnica del infarto agudo de miocardio cada vez
mas rara gracias a las técnicas de reperfusidén coronaria precoz. A pesar de ello, cuando se presenta
implica una alta mortalidad, por lo que la sospecha diagndstica debe establecerse en pacientes con
infarto agudo de miocardio y aparicion de soplos, desarrollo de insuficiencia cardiaca o inestabilidad
hemodindmica en los dias peri-infarto. Una actitud terapéutica rdpida puede condicionar de manera
significativa el prondstico del paciente.
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Equinococosis: una zoonosis aun presente en nuestro
pais

M. Orta Caamaiio; M. Jiménez Arroyo; A. Bellido Maldonado; M. Hidalgo Sanchez; A. Losa Garcia-
Uceda; B.S. Barragan Pérez.

'Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

Se presenta el caso de un vardn de ° 8 afios, con antecedente de quistes hidatidicos hepaticos
intervenidos hace 2° afios, que acude a urgencias por presentar expectoracion hemoptoica, desde hace
un mes, que se acompafia de aumento de tos y dolor toracico asociado a los episodios de tos. En
radiografia de térax se observé una masa pulmonar izquierda que se confirma con la tomografia
computarizada (TC), con diagndstico definitivo de quiste hidatidico pulmonar sobreinfectado. Fue
tratado quirdrgicamente sin presentar complicacionesy con extirpacion completa.

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

INTRODUCCION.

La equinococosis o hidatidosis es una enfermedad zoondtica provocada por parasitos del género
Echinococcus, siendo el género E. granulosus y E. multilocularis las que con mas frecuencia causan
infeccion en los humanos, provocando equinococosis quistica y equinococosis alveolar
respectivamente’. Los humanos contraen la enfermedad mediante contacto directo con animales que
son huéspedes definitivos del parasito, 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 bioldgico del
pardsito’. Las manifestaciones clinicas que presentan los pacientes van desde presentacion
asintomatica a enfermedad grave con riesgo de muerte. Su diagndstico se realiza mediante técnicas
serolégicas y de imagen principalmente. Esta enfermedad se puede tratar con extirpacion quirdrgica, o
tratamiento farmacolégico, asi como, con procedimientos de puncidén-evacuacién®. La epidemiologia de
esta enfermedad no estd bien definida, debido a que existen factores climaticos que influyen en la
viabilidad de los huevos y a la aplicaciéon de campafiias sanitarias para el control de la enfermedad. Su
distribucién es mundial, siendo considerada Espafia un area de alta endemicidad dentro de Europa.
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Hasta el afio 199% fue una enfermedad infecciosa de declaracidon obligatoria a nivel nacional, y
posteriormente, su vigilancia quedd a criterio de cada comunidad auténoma. En Extremadura, segun el
resultado de un estudio que contabilizaba el nimero de casos de hidatidosis obtenidos de los registros
de pacientes hospitalizados respecto al Sistema de Notificacion de Enfermedades de Extremadura, la
incidencia se estima de 8,02 casos/10-° afios persona’.

DESCRIPCION DEL CASO.

MOTIVO DE CONSULTA

Vardn de ¢ 1 afios que acude al servicio de urgencias por presentar, desde hace un mes, expectoracion
hemoptoica que se acompafia de aumento de tos y dolor tordcico asociado a los episodios de tos. Ha
realizado tratamiento antibidtico durante una semana con Levofloxacino presentando mejoria clinica
significativa, con disminucién de episodios de expectoracidn hemoptoica. No ha presentado fiebre en
ningln momento, ni ninguna otra clinicaacompafante.

ANTECEDENTESY ANAMNESIS

No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas. Exfumador desde hace 9 afios de 40 cigarrillos al
dia, durante 30 afios, con indice de paquetes-afio de © 0. Presenta criterios clinicos de bronquitis cronica
al ser tosedor habitual y presentar expectoracion blanquecina asociada. Trabaja desde hace 30 afios
como policia local y previamente ha trabajado con cobre y esporadicamente como albaiiil. Fue
intervenido quirdrgicamente de quistes hidatidicos hepaticos hace, aproximadamente, 2¢ afios. No
realiza ningun tratamiento farmacoldgico.

EXPLORACION FISICA

Buen estado general, eupneico en reposo, manteniendo saturacién basal de 98%. No se palpan
adenopatias a ningun nivel. Auscultacion cardiaca ritmica sin soplos y pulmonar con murmullo vesicular
conservado sin otros ruidos sobreafiadidos. A la exploracién abdominal se observa cicatriz de
intervencién quirurgica referida en los antecedentes, siendo el resto de la exploracidon anodina.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En hemograma se observan las tres series con rangos dentro de la normalidad. La coagulacion, salvo una
minima elevacién de fibrindgeno derivado hasta 4,74 g/L, el resto de parametros se presentaban dentro
delanormalidad.

En la bioquimica de sangre los pardametros de funcidn renal y hepatica se mostraban dentro de la
normalidad, asicomola PCR (reaccion en cadena de la polimerasa).

La radiografia de torax realizada en urgencias mostraba un infiltrado parenquimatoso versus masa
pulmonarizquierda, a nivel del segmentolalV, en contacto con la pared toracica, sin otros hallazgos.

Imdgenes 1y 2: radiografia de torax realizada en urgencias. Infiltrado parenquimatoso pulmonar izquierdo,
segmentos I-1V
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las posibilidades diagndsticas del hallazgo radiolégico son multiples entre las que podemos destacar:
neoplasia maligna pulmonar, que es la causa mads probable ante el hallazgo de una masa pulmonar
mayor de 3 cm, secuestro intralobar, quiste broncogénico, absceso pulmonar, neumonia redonda,
quiste hidatidico, micetoma, neumonia organizada, granulomatosis de Wegener, entre otros".

DIAGNOSTICO FINAL

El paciente ingresé en el servicio de Neumologia para estudio de expectoracidn hemoptoica y hallazgo
radiolégico en radiografia de térax realizada en urgencias. Se realizé un TC toracico, donde se observa la
presencia de una masa alargada polilobulada a nivel del I6bulo 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
etiologias. No se encontraron adenopatias mediastinicas, ni hiliares, observandose ganglios linfaticos,
menores de 1 cm, a nivel paratraqueal y peribronquialesizquierdos. En los cortes de abdomen superior,
se observaron dos lesiones hipodensas, a nivel hepatico, sugerentes de angiomas o quistes biliares, sin
otros hallazgos de interés. Dado el hallazgo, se realizd TC craneal, para estudio de extension, que fue
normal.

Imdgenes 3y 4. TC tordcico. Masa pulmonar izquierda polilobulada

Se realizé una broncoscopia flexible donde se observé permeabilidad endobronquial y mucosa
inflamatoria a la entrada de la lingula, recogiéndose muestras de cepillado endobronquial,
broncoaspirado y biopsias transbronquiales, siendo el resultado anatomopatoldgico negativos para
malignidad, y enviandose muestras para estudio microbioldgico que resultaron igualmente negativos.
Los estudios analiticos realizados, destaca la positividad para la serologia de hidatidosis, siendo todos
los marcadores tumorales medidos negativos.

Tras lavaloracion de las pruebas, el diagndstico mas probable fue de hidatidosis pulmonar, por lo que el
paciente fue remitido al servicio de Cirugia Tordcica para valoracién de reseccion. Al ser valorado en
dicho servicio, el paciente referia seguir con expectoracién hemoptoica y, que ahora, se asociaba a
expulsién de material que describia como “pellejos de uva”. Se considerd al paciente candidato a
cirugia.

TRATAMIENTOY EVOLUCION

Se realizé lobectomia superior izquierda con linfadenectomia, con extirpacién completa de masa
pulmonar. El analisis anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica confirmd la presencia de quiste
hidatidico sobreinfectado, conreseccién completa, y ganglios linfaticos con cambios reactivos.
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Actualmente, el paciente presenta buena evolucidn clinica, encontrandose asintomatico. Fue valorado,
tras el diagndstico confirmado de quiste hidatidico, por la Unidad de Patologia Infecciosas para
valoracién de tratamiento antiparasitario con Albendazol, que indicé no precisar dicho tratamiento ya
que lareseccién fue completa.

DISCUSION

La hidatidosis es una enfermedad que, normalmente, cursa de manera silente, durante afios,
debido a que los quistes presentan un lento crecimiento, siendo éste estimado de 1 a® cm al afio de
media, por ello, muchas veces, la infeccién es adquirida en la infancia y no existen manifestaciones
clinicas hasta la edad adulta . La clinica no sélo depende del tamafio, sino que también influye el drgano
afectoy repercusion que provoca en los tejidos y drganos mas proximos .
El 6rgano que mas frecuentemente se ve afectado es el higado, hasta en dos tercios de los casos de
hidatidosis, seguido del 2° % de casos con afectacion pulmonar. La infeccién se puede dar a otros
niveles, como cerebral, muscular, 6seo, cardiaco y pancreatico entre otros. La afectacidon de un Unico
érganﬁo ocurre hasta en un 8°-90% de los pacientes, con la presencia de un Unico quiste en el 70% de los
Casos .

En las formas pulmonares, los sintomas mas frecuentes son tos (° 3-°2%), dolor toracico (49-91%),
disnea (10-70%) y hemoptisis (12-21%), pudiéndose presentar también otros sintomas menos
especificos como son astenia, nduseas y vomitos. En el 0% de los casos se afecta el pulmdn derecho,
siendo enun® 0-° 0% la afectacidn lobar inferior, y el 20% de los pacientes presentan también afectacion
hepatica’.

Su diagndstico se basa en los hallazgos clinicos, serolégicos y técnicas de imagen, aunque el diagndstico
definitivo viene determinado por la visualizacion del parasito en el examen microscopico del contenido
del quiste o en la muestra histoldgica .

La eleccidn del tratamiento mas adecuado se basa en la clinica del paciente y en las caracteristicas del
quiste. Asi pues, se puede optar por el tratamiento quirdrgico cuando el quiste presenta un gran
tamafio y compromete a estructuras vecinas, cuando existe riesgo de rotura o cuando estan
complicados. El drenaje percutdneo estd indicado en aquellos pacientes donde el tratamiento
quirurgico no es posible, ante recidivas tras cirugia o tras tratamiento médico no efectivo. El
tratamiento médico se basa principalmente en el empleo de dos fdrmacos benzimidazoles,
mebendazol y albendazol, que actuan interfiriendo en la absorcion de glucosa a través de la pared del
pardsito, dando lugar a cambios degenerativos de estructuras internas del equinococo, que provoca su
muerte. Estos farmacos se emplean cuando existen quistes de pequefio tamafo, en pacientes
inoperables, asi como, asociados a las otras opciones terapéuticas ya mencionadas previamente. Si no
existe rotura quistica en la extirpacién quirldrgica, y ésta es completa, no es necesario asociar
tratamiento médico .

La equinococosis sigue siendo un problema de salud publica importante, incluso en areas donde se
creian controladas, debido a la relajaciéon en la aplicacion de medidas de control y prevencion,
observandose 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 desparasitacion de los perros,
en el lavado por arrastre de verduras y hortalizas que se van a consumir crudas y en la educacion de la
poblacién general .
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A proposito de un caso de poliangeitis granulomatosa

M. Hidalgo Sanchez; A. Bellido Maldonado; M. Orta Caamano; M. Jiménez Arroyo; A. Losa Garcia-
Uceda; B.S.Barragan Pérez

Servicio de Neumologia HUSPA Caceres.

RESUMEN.

En este caso clinico se relata el proceso diagndstico de una paciente mujer de 43 afios cuyos
hallazgos radioldgicos junto a la clinica de debut acompafiante y los antecedentes previos que nos
relatd, (en el contexto como veremos posteriormente de la enfermedad), nos llevaron al diagndstico
definitivo a pesar de no obtener un diagndstico anatomopatolégico de certeza.

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

INTRODUCCION.

La poliangeitis granulomatosa (granulomatosis de Wegener) es una vasculitis sistémica con
inflamacién granulomatosa necrosante clasificada dentro de las vasculitis de vasos de pequefiio calibre.
Tiene baja prevalencia (190/millén habitantes) y afecta fundamentalmente a adultos (maxima
incidencia mayores ®® afios), con ligero predominio en hombres.

Las manifestaciones clinicas iniciales de la enfermedad consisten en la afeccidn de la via respiratoria
superior, en mas del 90% de los pacientes, asociandose a un cuadro general de astenia, anorexia y

pérdida de peso. (1)

La afectacion renal no es precoz pero ocurre en mas de un 80% de los casos, con proteinuriay hematuria,
con rapida progresion hacia lainsuficiencia renal terminal.

En un > 0% de los casos se ven afectados piel y/o mucosas, siendo la manifestacion mas frecuente la
purpura localizada en extremidades inferiores.
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Menos frecuente son las afectaciones articular, ocular, cardiacay la neuroldgica

Dentro de las manifestaciones respiratorias, las mds comunes son las que afectan a las vias respiratorias
superiores (fosas nasales, senos paranasales y oidos). Las manifestaciones clinicas de las vias
respiratorias inferiores dependen del tipo de lesidn existente. En mas de la mitad de los casos aparecen
nodulos pulmonares multiples, con tendencia a la cavitacidon y predominio en campos pulmonares
inferiores. (2,3)

El tratamiento varia segun la gravedad de la enfermedad y las complicaciones. Se basa en la
administracién deinmunosupresoresy antiinflamatorios esteroideos.

La supervivenciaa® afios es aproximadamente del 80%, obteniéndose la remision en mas del 7° % de los
pacientes.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Mujer de 43 afios, sin alergias medicamentosas conocidas pero alergia alimentaria a frutas
rosaceas y curcubitdceas junto con sensibilizacién a pdlenes de graminea y olivo. Ex fumadora desde
hace20afiosconIPAde?®.

En cuanto a enfermedades conocidas, padecia de hipotiroidismo y estaba en estudio por monoartritis
aguda recidivante con sospecha de espondiloartritis como primera posibilidad diagnéstica.
Septoplastiay 3 legrados como Unicas intervenciones quirurgicas.

Los Unicos tratamientos realizados por la paciente eran Celecoxib y levotiroxina sddica.
Respecto alos antecedentes familiares, su padre fallecié de carcinoma de pulmon.

Acudidé a urgencias por presentar desde hacia 7 dias, cuadro de odinofagia, febricula, esputos con restos
hematicos, disnea con estridor y otalgia izquierda junto con disfagia a sélidos. Esta clinica se
acompaiaba de disfonia de un mes de evolucién.

Acude a urgencias por intensificacién de los sintomas sin mejoria a pesar de realizar tratamiento con
cefditorén, corticoidesinhalados y analgésicos.

A la exploracién fisica, febricula, estable hemodinamicamente con buena saturacidon de oxigeno basal.
Presentaba un regular estado general con disnea de reposo y estridor inspiratorio y espiratorio a la
auscultacién como unicos hallazgos de interés.

Analiticamente destacaba una anemia normocitica normocrémica (Hb 10.> g/dl) con elevacion de
reactantes de fase aguda (PCR 110.9 ng/dl, plaquetas ® 84.000, leucocitos 14.400/mm3 con desviacion
izquierda (90% neutrdfilos), fibrindgeno 7 g/L). Coagulaciény bioquimica normales.

Gasométricamente alcalosis respiratoria en el contexto de lataquipnea.

Radiolégicamente se aprecian dos lesiones cavitadas en la radiografia de tdorax localizadas en el dpex
pulmonarderecho e hiliarizquierda (imagen 1)
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Imagen 1. Nédulos pulmonares cavitados en dpice pulmonar derecho e hilio izquierdo.

Ante la clinica de estridor y disfonia, se solicité en urgencias valoracidn otorrinolaringoldgica que
evidencié edema e inflamacién en ambas cuerdas vocales que impedia ver subglotis dejando una
escasa luz gléticay enla nasofibroendoscopia se apreciaron costras abundantes nasales.

Ante estos hallazgos se decidid ingreso para continuar estudio de la paciente.

Se completan elresto de pruebas sanguineas:

Bioquimica: perfil tiroideo, perfil lipidico, funcion hepdtica y funcién renal normales. ECA normal 29
mcg/L, B2-microglobulinanormal 1.44 mg/L, Calcio normal.

En cuanto al perfil inmunoldgico: C3 y C4 normales, IgA, IgM e IgG normales. IgE normal. C-ANCA
positivo 1:40, Ac PR3 positivo ¢ 9, antiMPO negativo, anticardiolipina negativos y FR negativo.
Elresultado de laantigenemia para hongos en sangre fue negativo.

Se realizd TAC toraco-cervical visualizdndose masas cavitadas bilaterales siendo la de mayor tamafio
localizada en segmento apical de LSD (> x4x3 cm) (imagen 2), en lingula (imagen 3) y en segmento
anterior de LSl sin observarse afectacién ganglionar a nivel tordcico sin otros hallazgos de interés.

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

Tras el TAC se procedid a la broncoscopia que macroscépicamente muestra Unicamente inflamacién de
la mucosa de forma difusa con permeabilidad de todo el arbol bronquial extrayéndose aspirado para
microbiologia (flora habitual) y citologia junto con lavado broncoalveolar reglado en LM que muestra
cociente CD4/CD8 elevado como Unico hallazgo sin sugerir sarcoidosis. Se realizd biopsia
transbronquial de la lesion apical derecha cuyo resultado fue de inflamacion inespecifica sin signos de
granulomas, vasculitis o necrosis.

Ante los hallazgos clinicos y analiticos, la primera sospecha diagndstica fue la de vaculitis de Wegener
iniciandose tratamiento con metotrexate semanal y corticoides hasta definir la presencia o no de
glomerulonefritis renal por lo que se procedid a realizar una biopsia renal cuyo resultado fue negativa.
La paciente es dada de alta con diagndstico de vasculitis de Wegener y se deriva a Reumatologia 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
expectoracion blanquecina junto con otalgia izquierda y cefalea. Recibid tratamiento con amoxicilina
clavulanicoy levofloxacino sin mejoria.

La paciente presenta fiebre de 392C, desaturacion importante tras caminar escasos metros (78%) y
basalmente 97% con una auscultacion pulmonar normal sin otros hallazgos a la exploracion.
Analiticamente destaca leucocitosis con neutrofilia, PCR elevada, Procalcitonina normal. Dimero D
normal.

Gasométricamente presenta unainsuficiencia respiratoria parcial.

Radiolégicamente en laradiografia de térax APy lateral se observa infiltrado alveolar bilateral en los dos
terciosinferiores con reduccién del tamafo 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 orofaringea normal). Los hemocultivos
fueron negativos aligual que los galactomananos, betaglucanosy aspergillus en sangre.

Se realizd un nuevo TAC toracico que mostraba extensas areas de consolidacion en ambos campos
pulmonares inferiores con broncograma aéreo junto con areas de vidrio deslustrado asi como
reduccion de las masas cavitadas (imagen 4):

Imagen 4: vidrio deslustrado en
base pulmonar derecha.
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Recibié tratamiento antibidtico de amplio espectro y antiflngico con escasa mejoria clinica inicial
persistiendo la fiebre y la elevacién de los reactantes de fase aguda junto con empeoramiento
radiolégico por lo que se iniciaron bolos de corticoides tras los cuales, se observd mejoria,
fundamentalmente clinica, alos 3 dias del tratamiento.

En esta nueva ocasion, la paciente fue diagnosticada de una neumonitis secundaria a farmacos
(metotrexate). Se procedid a la retirada del inmunosupresor y se mantiene desde entonces en
tratamiento con corticoides con buena evolucion clinica, radiolégica y analitica en controles posteriores
en consulta.

DISCUSION.

En la primera visita a urgencias, ante los primeros hallazgos analiticos resumidos como
elevacion de reactantes de fase aguda junto con la existencia en la radiografia de torax de nédulos
pulmonares cavitados en el contexto de una clinica de disnea y fiebre, nos planteamos el diagndstico
diferencial en funcidn de: nédulos pulmonares cavitados con clinica 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 nddulos o masas pulmonares
cavitados.

Dada la edad de la paciente y su escasa exposicién al tabaco junto con los hallazgos radiolégicos de
nédulos cavitados pulmonares bilaterales sin afectacidn ganglionar ni en otro érgano o sistema
sugestiva de metastasis junto con los marcadores tumorales negativos y posteriormente una anatomia
patoldgica negativa, nos hacen descartar como primera opcién diagndstica de que se trate de una
lesiéon neoplasica.

Ante la clinica de fiebre, malestar general, odinofagia y nédulos cavitados junto con elevacién de
reactantes de fase aguda, podemos pensar que se tratara de alguna patologia infecciosa como primera
posibilidad. De hecho, se estuvo tratando inicialmente con cobertura antibidtica de amplio espectro
junto con cobertura antifungica sin ninguna mejoria de los sintomasy con progresién de los mismos.

En el cultivo de esputo y del aspirado bronquial se aislé flora habitual, los hemocultivos fueron
negativos.

LESIONES CAVITADAS

Neoplasias:

- carcinoma broncogénico.

- metastasis.

- linfoma Tabla 1.

Enfermedades que

Infecciones: cursan con

- Bagteria_s (S.Aureusz gramnegativas,neumococo, micobacterias, anaerobios, nédulos/masas

actinomicosis, nocardia) _ o o o pulmonares
- Hongos (histoplasmosis, coccidiomicosis, blastomicosis, aspergilosis, cavitados

mucomicosis, cryptococo, P.Carini)
- Parasitos (enfermedad hidatidica, amebiasis).

Inmunolégicas (Wegener, A.reumatoide)

Otros: embolismo séptico, bronquiectasias, lesiones congénitas.
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La paciente tampoco estaba tomando ningun tratamiento que produjera inmunosupresién que le
hiciera propensa a determinadas infecciones fungicas o bacterianas.

Tras reinterrogar a la paciente de nuevo, nos aporta mas datos que nos orientan hacia una enfermedad
inflamatoria de base. Referia clinica de rinitis perenne con costras nasales desde la operacién de
septoplastia desde hace 2 afios (anatomia patoldgica de la mucosa nasal fue negativa), otitis media de
repeticion desde hace meses y sintomas oculares (ojo derecho con dolor, visién borrosa y lacrimeo) que
junto ala oligoartritis por la que habia consultado al reumatdlogo nos hacen pensar en una enfermedad
autoinmune: poliangeitis granulomatosa (granulomatosis de Wegener) como primer opcidn, apoyada
por el resto de pruebas realizadas: nddulos multiples cavitados, C-ANCA positivo y PR3 positivo(estos
anticuerpos tiene una especificidad segun algunas series del 9° % y una sensibilidad del 73% vy sirve
tanto para el diagndstico como para una monitorizacién de la actividad de la enfermedad) (4) junto
elevacion de reactantes de fase aguda aunque no se pudo confirmar histolégicamente (biopsia nasal,
renal y pulmonar negativas) .

Una clinica compatible junto con la presencia de c-ANCA nos permite iniciar el tratamiento aun en
ausencia de datos concluyentes en la biopsia, que en muchas ocasiones es inespecifica (* ).

Los criterios diagndsticos de granulomatosis de Wegener (° ) fueron establecidos por la ARA (American
College of Reumatology) y se exponen en la Tabla 2:

1. Inflamacén nasal u oral; desarollo de dlceras dolofosas o no dolorosas o seaeddn nasal purulenta o hematica

2. Radiografia de teax alterada: presencia de nddulos, infitrados fijos o cavtadgones en al radiografia de thrax

X Sedimento winario alterado: microhematuria (> 5 hematies/camaa) o dlindros hermdticos

4. Inflamacdn granulomatosa: cambios histoldgicos de inflamadan granulomatosa en la pared vascular (aneria o
arteriola) o en dreas pervasculares o eatravasculares

Deben estar presentes 8l menos 2 de los 4 onterios, y presenta una sensibilidad del 8,2% y especifiddad el 929%.

tabla 2: criterios diagndsticos de granulomatosis de Wegener.

El tratamiento varia segun 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 afectacion grave de érganos vitales) por lo que se
sugiere unrégimen de glucocorticoides en combinaciéon con metotrexato (2).

La paciente recibid el altay fue derivada a consulta de reumatologia.
A los 4 meses acude nuevamente a urgencias por presentar disnea de minimos esfuerzos, fiebre y tos
acompafiado nuevamente de otalgia. En ese momento estaba en tratamiento con metotrexate y
glucocorticoidesy previamente habia recibido 4 ciclos de Rituximab

Analiticamente presentaba elevacidon de reactantes de fase aguda y respiratoriamente se encontraba
peor con una insuficiencia respiratoria parcial y una desaturaciéon importante con el ejercicio.
Radiolégicamente se apreciaba disminucidn de las consolidaciones cavitadas previas, pero aparicién de
infiltrado alveolar bilateral en campos medios e inferiores.

Ante la existencia de tales hallazgos, y estando en esta ocasidn la paciente inmunodeprimida, se
procedid a cobertura antibidticay antifungica de amplio espectro.
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Alreferir disnea de inicio relativamente brusco, se solicitd Dimero 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 realizaciéon del TACy la persistencia
de fiebre de la paciente sin mejoria analitica, el cuadro se orientd hacia una neumonitis secundaria a
farmacos, pautdndose bolos de corticoides a altas dosis inicialmente y posteriormente dosis diaria de
mantenimiento mejorando laclinica, laimagen radioldgicay los pardmetros analiticos.

CONCLUSIONES.

e La granulomatosis con poliangeitis (granulomatosis de Wegener) es grave pero tratable. Para
prevenir complicaciones, esimprescindible realizar el diagndstico y tratamiento lo antes posible.

eSe desconoce la causa de esta enfermedad.

e Con frecuencia afecta los senos paranasales, los pulmones y rifiones, y puede provocar
insuficienciarenal.

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

® Los efectos secundarios considerables de los medicamentos utilizados para el tratamiento
pueden reducirse al minimo con estrategias de prevencién pero no son evitables al 100%.

o El diagndstico definitivo lo dara la biopsia nasal, cutanea, renal o pulmonar.

e Una clinica compatible junto con la presencia de c-ANCA nos permite iniciar el tratamiento aun
en ausencia de datos concluyentes en la biopsia pulmonar, gue en muchas ocasiones es inespecifica.
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Cuando la sospecha de perforacion intestinal no es el
unico diagnostico posible ante una reciente
colonoscopia

A. V. Gavilanes Vaca; C.Pascual Montero; I. Martinez Gonzdlez; I. Diaz Villalonga.

Complejo Hospitalario Universitario Caceres. Servicio de Radiologia

RESUMEN.

El sindrome postpolipectomia por coagulacién es una complicacién poco frecuente de la
colonoscopia; se presentaalas 12 horasa® dias después de una polipectomia con asa de diatermia, con
un cuadro clinico similar al de una perforacion intestinal. La tomografia computarizada (TC) es la prueba
de imagen mas adecuada en su diagndstico, dada su alta sensibilidad para descartar aire libre
intraabdominal. Se presenta el caso clinico de un paciente que tras un episodio de hemorragia
postpolipectomia, desarrolla un cuadro de fiebre y malestar abdominal sospechoso de perforacion
intestinal, la cual fue descartada trasla TCabdominal.

PALABRAS CLAVE.
Sindrome postpolipectomia por coagulacion, complicaciones de la colonoscopia, perforacion
intestinal postpolipectomia.

INTRODUCCION.

El sindrome postpolipectomia es una complicaciéon rara de la polipectomia con asa de diatermia,
gue aparece como consecuencia de la irritacién peritoneal desencadenada por la quemadura
transmural provocada durante la polipectomia (1,2).

Debido a que el cuadro clinico puede asemejarse a una perforacidn intestinal, es importante descartar
este diagndstico; la prueba mdsindicada paraelloeslaTC(3).

Se presenta a continuacidn el caso de un vardén de 77 afios, que tras ser ingresado por una hemorragia
postpolipectomia desarrolla fiebre y dolor abdominal, sospechandose una perforaciéon intestinal, la
cual es descartada ante la ausencia de aire intraabdominal en la TC de abdomen, tratdndose de manera
conservadora con fluidoterapia y antibioterapia, con posterior mejoria.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Hombre de 77 afios, con antecedentes clinico-quirldrgicos de hipertensién arterial, fibrilacidon
auricular en tratamiento con anticoagulacion oral (edixaban), e intervencién quirurgica por hernia
inguinal derecha. Acude al servicio de urgencias en las 48 horas posteriores a polipectomia coldnica
endoscdpica, con rectorragia, anemizacion (Hemoglobina 8.8g/dL) e inestabilidad hemodinamica
secundarias (TA 80/°0 mmHg, FC 108 Ipm). El paciente es estabilizado mediante sueroterapia,
transfusion sanguinea y tratamiento endoscépico urgente de hemorragia activa cecal con
adrenalina/etanolaminay dos endoclips.

Alos dos dias de suingreso, el paciente presenta episodios de fiebre, que se acompanan de distensiony
dolor abdominal, motivo por el que se realiza una TC de abdomen, ante la sospecha de una perforacién
intestinal como complicacidon secundaria alas colonoscopias realizadas.

Se descarta la posibilidad de perforacion intestinal ante la ausencia de neumoperitoneo enla TC, en la
gue se observa un segmento de ciego adyacente a la valvula ileocecal con engrosamiento parietal y
trabeculacion de la grasa circundante justo en la zona donde se resecé con asa de diatermia un pélipo
de 2 cmde pediculo corto (Fig1,2vy 3).

Fig. 1 Se aprecia aumento de la densidad de la grasa Fig. 2 Los cambios inflamatorios de la grasa se
adyacente al ciego, secundaria a cambios encuentran adyacentes al endoclip (flecha)
inflamatorios (flecha). Como hallazgo incidental, se localizado en la pared cecal, que coincide con la
observa un quiste simple renal sinusal izquierdo. zona de reseccion de uno de los pdlipos cecales (el

mismo que ocasiond la rectorragia del paciente).
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Fig. 3. a) Se observa la presencia de un endoclip en la pared cecal engrosada, justo a nivel de la vdlvula ileocecal
(asterisco). b) Pared cecal engrosada con cambios inflamatorios de la grasa adyacente. Como hallazgo incidental
se observa un quiste biliar hepdtico (flecha).

Con los hallazgos clinico radiolégicos descritos, se diagnostica al paciente de un sindrome
postpolipectomia por coagulacion, que es tratado clinicamente con fluidoterapia y antibioterapia
(amoxicilina/acido clavulanico), conlo que evoluciona favorablemente y es dado de alta.

DISCUSION.

El desarrollo de complicaciones tras una colonoscopia se incrementa 10 veces si durante el
procedimiento se realiza una polipectomia o una biopsia. Las complicaciones mas importantes son el
sangrado postpolipectomia y la perforacidn coldnica. Existen otras entidades menos frecuentes
asociadas a este procedimiento, como el sindrome postpolipectomia por coagulacidn, que presenta
unaincidenciade0.° a1% (3).

Este sindrome aparece cuando la corriente eléctrica aplicada sobre la mucosa coldnica durante una
polipectomia, se extiende a las capas muscular y serosa de la pared intestinal, provocando una
guemadura transmural sin perforacion. La afectacion de la serosa desencadena una respuesta
inflamatoria que se manifiesta clinicamente como una peritonitis localizada (1,2).

Ciertas condiciones pueden predisponer |la aparicién del sindrome postpolipectomia, entre ellas:

- La escision de pdlipos sésiles de mas de 2 cm, debido a que la base ancha de estas lesiones
requiere de mayor cantidad de electrocoagulacién por un periodo de tiempo mas prolongado
delonormal.

- La captura inadvertida de mucosa normal adyacente al pdlipo con el asa de diatermia, lo que
ocasiona la cauterizacidon de ambas porciones de tejido.
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- Pdlipos localizados en colon derecho, debido a que la pared intestinal es mas delgada en este
segmento.
- Hipertension arterial (4,%,°).

El sindrome postpolipectomia por coagulacién suele aparecer dentro de las 12 horas
postprocedimiento, sin embargo también puede presentarse hasta ®> a 7 dias después de la
polipectomia, como en el caso del paciente presentado. La clinica es similar a la provocada por una
perforacion intestinal: dolor abdominal generalmente en la zona de la extraccion del pdlipo, fiebre,
leucocitosisy signos de irritacion peritoneal (2, 3).

Una prueba de imagen puede ayudar a diferenciar una complicacion de otra, siendo la TC de abdomen
la prueba mas recomendada en estos casos, por su alta sensibilidad (9%-100%) para identificar aire
intraabdominal y por su capacidad para mostrar el sitio de una perforacion. La placa simple en cambio,
apenas tiene una sensibilidad del 30 al ®9% para visualizar neumoperitoneo y no es util en la
determinacién del sitio de la perforacién, por lo tanto, ante la ausencia de neumoperitoneo en una TC,
la perforacidén intestinal es descartada (3).

Los hallazgos radioldgicos del sindrome postpolipectomia 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 perforacidn, de un sindrome postpolipectomia, ya que el manejo de cada
uno es completamente diferente; en el caso de la perforacién intestinal, la cirugia urgente suele ser
indispensable, mientras que en el sindrome postpolipectomia el tratamiento conservador es
suficiente.

Dicho tratamiento consiste en fluidoterapia intravenosa, reposo, dieta absoluta durante al menos tres
dias, control del dolor y antibidticos contra bacterias gramnegativas y anaerobios. Se puede utilizar una
pauta de ciprofloxacina de ®> 00mg dos veces al dia combinada con metronidazol > 00 mg tres veces al dia
por un maximo de cinco a siete dias. En el caso de que la sintomatologia sea muy leve el manejo puede
ser ambulatorio con laingesta de liquidos claros y antibidticos orales (°, ¢,7).

Los sintomas suelen resolverse dentro de 2 a> dias, teniendo estos pacientes un prondstico excelente,
puesto que no se ha descrito secuelas alargo plazo (8).

Se harealizado algunos estudios en los que se propone la inyecciéon submucosa de solucién salina como
medida preventiva al desarrollo de sindrome postpolipectomia, con resultados que no han demostrado
disminucion en el riesgo de su aparicién (¢, 7).

CONCLUSIONES.

- El sindrome postpolipectomia es una complicaciéon poco frecuente de la colonoscopia, que
puede diagnosticarsey tratarse con facilidad.

- El paciente expuesto en este caso clinico, presentd al menos dos complicaciones
postcolonoscopia, lahemorragiay el sindrome postpolipectomia, probablemente debido a que
el pdlipo resecado responsable de la aparicidon de ambas patologias cumplia con algunos de los
factores predisponentes a su desarrollo: tamafio de 2 cm, base ancha de implantacion y
localizacién en colon derecho.
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Varon de 56 ainos con epilepsia refractaria y trastorno
conductual: encefalitis limbica inmunomediada por
anticuerpos antiGABA-B

A. Barragan Prieto; M. Duque Holguera; V. Romero Cantero; J.C Portilla Cuenca; A. Falcén Garcia.

Servicio de Neurologia, Hospital San Pedro de Alcantara

RESUMEN.

Presentamos un caso de un varén de anos que es atendido en urgencias por cefalea
holocraneal y crisis tdnico-clénica generalizada, ingresando para estudio por crisis comiciales de
repeticion refractarias al tratamiento médico antiepiléptico. En el estudio etioldgico se detectd la
presencia de unos anticuerpos onconeuronales antiGABA-B, responsable de una encefalitis limbica, se
instaurd tratamiento inmunosupresor, cediendo las crisis. Analizamos las caracteristicas de las
encefalitis limbicas, ampliamente descritas en las Ultimas décadas.

56

PALABRAS CLAVE.
Epilepsia autoinmune. Crisis refractarias.

INTRODUCCION.

La encefalitis limbica es una entidad neuroldgica descrita por primera vez por Bierley et al en
190, comunicando tres casos de encefalitis subaguda con afectacion de predominio en region limbica.
Se produce por una afectacion medial de los |6bulos temporales, sobre todo del hipocampo. En la
mayoria de los pacientes se encuentran relacionadas con neoplasias. Sin embargo, en los Ultimos afios
cadavez se estan identificando mas anticuerpos que provocan este sindrome de forma autoinmune.
Se presenta el caso de un paciente vardon de ®© afios que fue diagnosticado que fue diagnosticado de
encefalitis limbica inmunomediada por anticuerpos antiGABA-B, con buena respuesta al tratamiento
inmunosupresor.

DESCRIPCION DEL CASO.
Se trata de un paciente vardn de anos que ingresa para estudio de crisis comiciales de
repeticion refractarias al tratamiento médico con farmacos antiepilépticos.

56
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Como antecedentes, el paciente es diestro. Natural de Nigeria, desde los 30 afios viviendo en Espaiia,
sin haber viajado al extranjero desde hace mas de cinco afios. Hipertenso y dislipémico. Sin
antecedentes en la infancia, con desarrollo psicomotor normal, sin traumatismos craneoencefalicos ni
infecciones del sistema nervioso central.

El paciente es traido a urgencias porque presenta un episodio de pérdida de nivel de conciencia, con
caida al suelo y TCE asociando movimientos tonico-clénicos generalizados y mordedura lingual sin
relajacion de esfinteres, presenciados por su hijo de siete afios, quien avisa a los servicios de
emergencias, que llegan a domicilio a los 30 minutos, encontrando al paciente en una situacién
postcritica con agitacién. El paciente presenta asociada amnesia del episodio. En la anamnesis refiere
una cefalea holocraneal opresiva, sin otra clinica acompafante, de una semana de evolucion,
refractaria al tratamiento antiinflamatorio. En una primera evaluacién, se realiza estudio
(electroencefalograma, estudio analitico y de neuroimagen) que es normal, y, tras buena evolucidn
clinica es dado de altasin tratamiento antiepiléptico. Precozmente, el paciente sufre un episodio similar
por el que se inicia tratamiento con Levetiracetam. En la evolucion, el paciente desarrolla un trastorno
conductual, con episodios de agresividad y con cuadros de desorientacion autolimitados.

Un mes mas tarde, sufre un nuevo episodio comicial con crisis tonico-clénica generalizada por el que
precisa ingreso hospitalario. Al ingreso, el paciente estaba afebril. En la exploracion presentaba
comportamiento de impulsividad, presencia de ideas delirantes y heteroagresividad. No presentaba
signos meningeos ni de focalidad neuroldgica. Durante la evolucion hospitalaria, se agrava el trastorno
conductual del paciente, precisando medicacidn antipsicéticay medidas fisicas de sujecidn. El paciente
sufre nuevos episodios comiciales a pesar del tratamiento antiepiléptico pautado, presentando crisis
focales sin y con generalizacion secundaria. Desde el punto de vista cognitivo-conductual destacaba el
desarrollo de una alteracidn en las funciones superiores de perfil frontal/subcortical y diencefalico, con
fallos severos en la atencién, memoria de fijaciéon y alteracidon visuoespacial, que mejoraron
progresivamente.

Desde el punto de vista sistémico el paciente sufrié un tromboembolismo pulmonar bilateral de origen
indeterminado, con buenarespuesta a tratamiento anticoagulante.

En el estudio etiolégico de nuevo se hicieron analiticas con hemograma, bioquimica, coagulacidn, perfil
tiroideo y hepatico, proteinograma, serologias, marcadores tumorales y autoinmunidad normales. Se
realizé una puncién lumbar con bioquimica, serologia y citologias negativas. Se envié parte del liquido
cefalorraquideo para el estudio por el Laboratorio de Neuroinmunologia del Hospital Clinico de
Barcelona, donde se confirmd la presencia de anticuerpos antineuronales GABA-B en liquido
cefalorraquideo.

Respecto a las pruebas de imagen se realizaron tres resonancias magnéticas, una al ingreso, otra a los
treinta dias y otra a los noventa dias. En la primera se objetivaron pequeias lesiones puntiformes
hiperintensas bilaterales subcorticales inespecificas. En la segunda (a los 30 dias) se observa una
coleccién subdural frontal-derecha compatible con hematoma subdural de caracteristicas subaguda-
cronica, y, en las secuencias de difusidon y en mapa de ADC, observamos la presencia una alteracion de
sefial que afecta al l6bulo temporal izquierdo, en su borde medial, incluyendo férnix e hipocampo
ipsilateral, con dilatacidon asimétrica del asta temporal adyacente, que se manifiesta con signos de
restriccidn la difusion y aumento del coeficiente difusién, que sugiere la presencia de un area de gliosis
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en esta localizacién sin poder descartar un proceso inflamatorio del borde medial del I6bulo temporal
izquierda. En la tercera resonancia (a los 90 dias, figura 1) se observa mejoria en el tamafio del
hematoma subduraly, persiste hipersenal en T2 y Flair que afecta aambos hipocampos de forma mas o
menos simétricay parece provocar leve retraccion del asta temporal adyacente.

También se realizan estudios neurofisioldgicos seriados (figura 2). En el primer electroencefalograma
no se encuentran alteraciones intercriticas. En el electroencefalograma a los treinta dias aparecen,
sobre region temporal izquierda brotes de ondas theta aplanadas a 4-° 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 dias, 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
perfusion basal mostré un defecto de la perfusién cortical y subcortical frontal derecha, hipoperfusion
frontal izquierda, hipoperfusion difusa temporal izquierda con defectos corticales en polo temporal
anterior e hipoperfusion parietal posterior derecha. Y, en el SPECT cerebral de perfusion al afio se
observaba una mejoria gammagrafica de la perfusion 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
realizé un amplio estudio de extensidn que incluyd ecografia abdominal y de escroto, TAC
téracoabdominal, ecocardiograma transtoracicoy PET/TC, y fueron normales.

Por dltimo, se realizd un estudio neuropsicolégico al afio, diagnosticandose de sindrome
neuropsicolégico mnésico frontal moderado probable secuela de encefalitis autoinmune. Tras varias
revisiones este diagndstico se mantuvo estable.

Por tanto, el paciente se diagnosticd de encefalitis limbica inmunomediada por anticuerpos antiGABA-
B. Segun la clasificacion etioldgica de la ILAE (2011) de Epilepsia sintomatica predominantemente de
causa adquirida, trastorno inmunoldgico cerebral, crisis focales con generalizacidon secundaria. Y, por
ultimo, sindrome amnésico residual.

Al presentar la sospecha de una epilepsia de origen inmunoldgico, se instaurd tratamiento
inmunosupresor con corticoides e inmunoglobulinas, ademas de intensificar el tratamiento
antiepiléptico. Tras el tratamiento, el paciente presentd mejoria clinica con control de las crisis
epiléptica y mejoria del trastorno cognitivo-conductual. En la evolucién, a los cinco afios de
seguimiento el paciente no ha sufrido nuevas crisis comiciales y mantiene trastorno mnésico como
secuela. En este periodo, no se ha demostrado origen neoplasico asociado a la presencia de
anticuerpos.

DISCUSION.

En la dltima década (1) se han descubierto un gran numero de anticuerpos antineuronales
asociados a varios trastornos neuroldgicos autoinmunes, como la encefalitis limbica, caracterizada por
la triada de deterioro cognitivo, alteraciones en el comportamiento y aparicion 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 deberian sospechar ante un paciente con epilepsia de reciente comienzo de causa
desconocida que sugiera un cuadro clinico de encefalitis limbica, distonias faciobraquiales o encefalitis
anti r-NMDA, también ante pacientes con status epiléptico criptogénico o crisis de aparicion subaguda.
Hay algunas caracteristicas clinicas que apoyan el diagndstico, por ejemplo, la aparicion después de los
30 afios de edad, los antecedentes de sintomas psiquidtricos o de resistencia a los farmacos
antiepilépticos. Algunos de los anticuerpos se asocian a cuadros caracteristicos, por ejemplo, los
anticuerpos contra receptores antiGABA-B (3) se han reconocido como una causa de epilepsia asociada
a encefalitis limbica y de estatus epiléptico, asociando en la resonancia magnética cambios en el I6bulo
mesial temporalen un®0-80% de los casos.

En el diagndstico es importante descartar un cuadro neoplasico asociado realizando todas las pruebas
necesarias. También habria que seguir al paciente y hacer el despistaje de neoplasia primaria a largo
plazo. En nuestro caso se descartd 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 asi habria que tratar el proceso autoinmune con corticoides, inmunoglobulinas o, en caso de ser
necesario, podria considerarse el tratamiento con Rituximab y Ciclofosfamida. El tratamiento de la
epilepsia deberia mantenerse con al menos un farmaco durante la fase aguda, con el objetivo de
suspenderlo si fuera posible. En pacientes con atrofia temporal mesial crénica secundaria al proceso
inmunomediado se podria considerar mantener el tratamiento antiepiléptico.

Es importante el reconocimiento precoz de este tipo de epilepsias para establecer el diagndstico y
tratamiento mas eficaz disponible, teniendo en cuenta el objetivo de encontrar una causa neoplasica
primaria si existieray el de evitar la transformacion en una epilepsia farmacorresistente.

CONCLUSIONES.

Esimportante el reconocimiento precoz de este tipo de epilepsias para establecer el diagndstico
y tratamiento mas eficaz disponible, teniendo en cuenta el objetivo de encontrar una causa neoplasica
primaria si existieray el de evitar la transformacién en una epilepsia farmacorresistente.
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Figura 1. Imagen de la RM a los noventa dias, secuencia FLAIR, donde se observa la persistencia de hipersefial en ambos
hipocampos provocando leve retraccion del asta temporal adyacente.
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Figura 2. Evolucion electroencefalogramas.
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Figura 3. Evolucidn de los SPECT de perfusion
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Aspiracion de un cuerpo extraho

Bellido Maldonado, Ana’; Hidalgo Sanchez, Maria’; Orta Caamaiio, Marta’; Jiménez Arroyo,
Marta'; Leo Castela, Maria’; Bayén Porras, Rosa Maria’.

1. Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcantara (HSPA). Caceres.
2. Servicio de Cirugia toracica. Hospital Infanta Cristina. Badajoz.
3. Servicio de Oftalmologia. HSPA. Caceres.

RESUMEN.

Mujer de ©2 afios que acude al Servicio de Urgencias con cuadro clinico consistente en tos y
molestias a nivel de la garganta. Tras realizarle una anamnesis dirigida y las pruebas pertinentes, se llega
al diagndstico de aspiracion de cuerpo extrafio. Posteriormente, se trata con broncoscopio rigido.

PALABRAS CLAVES.
Broncoscopio flexible; broncoscopio rigido; aspiracion de cuerpo extrafo; tos.

INTRODUCCION.

La aspiracion de cuerpos extrafios continta siendo mds comun en niflos que en adultos y se
considera una causa importante de mortalidad’. Requiere un alto indice de sospecha clinica para
realizar el diagndstico en la mayor parte de los casos, ya que, por lo general, en los pacientes adultos la
clinica que presentan suele ser sutil’. La aspiracién de cuerpos extrafios es un evento que resulta
potencialmente mortal, pudiéndose tratar de una emergencia médica. El tratamiento de eleccién
consiste en la extraccién del cuerpo extrafio con la broncoscopia flexible y/o rigida®™’.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de una paciente de ®2 afios que como antecedentes personales presenta alergia a
antiinflamatorios no esteroideos, hipertensién arterial, diabetes mellitus, dislipemia, artritis
reumatoide, hipotiroidismo. Como antecedentes de intervenciones quirurgicas: colecistectomia y
faguectomia.

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 cosiendoy que
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se colocé un alfiler en la boca, en ese momento sufrié un golpe de tos y, desde entonces se encuentra
condichaclinica. No se acompafa de otra sintomatologia.

Ala exploracion fisica, la paciente se encuentra estable hemodindmicamente, con buen estado general.
La auscultacién cardiorrespiratoria no evidenciaba hallazgos patoldgicos. Abdomen y miembros
rigurosamente normales.

Encuanto alas pruebas complementarias en urgencias:

- El hemograma, la coagulacién y la bioquimica: pardmetros dentro de los limites de la
normalidad.

- Enlaradiografia de térax (figura 1) se aprecia cuerpo extraiio de densidad metal compatible con
un alfiler a nivel de bronquio principal izquierdo. Cardiomegalia. Elongacién de aorta
descendente.

- Enla TAC de torax sin contraste (figuras 2 y 3) se confirma la existencia de cuerpo extrano de
densidad metal (alfiler) de 37 mm de longitud alojado en traquea (carina) y bronquio principal
izquierdo. Resto de estudio sin hallazgos resefiables.

Como diagnésticos diferenciales previo a la realizacién de pruebas de imagen nos planteamos que se
podia tratar de: aspiracion de cuerpo extrafio, asma, broncomalacia o neumonia. Ante la principal
sospecha de aspiracion de cuerpo extraiio se solicitaron pruebas de imagenes, donde se confirmé la
presencia del mismo en el darbol tarqueobronquial. La paciente se mantiene clinica vy
hemodindmicamente estable durante su estancia en el servicio de urgencias, pero dado que se trata de
una situacién grave y que se considera una urgencia que requiere de la inmediata intervencién, debido
al posible compromiso de lavia aéreay sus posibles complicaciones, se decide extraer el cuerpo extrafio
mediante el uso del broncoscopio rigido con anestesia general en quiréfano. Se desestimo el uso de
broncoscopio flexible por tratarse de un objeto punzante que podria desgarrar los tejidos en la
extraccién enbloque del broncoscopio flexible y el objeto.

Como ya se ha comentado, se realiza el procedimiento de urgencias: una broncoscopia rigida bajo
anestesia general. El cuerpo extrafio metdlico (aguja) se encuentra a nivel de bronquio principal
izquierdo con extremo punzante clavado en pars membranosa de la traquea distal. Se realiza la
extraccion del cuerpo extrafio de la via aérea sinincidencias.

Tras ello la paciente ingresa para control postoperatorio que, cursa sin complicaciones, por lo que recibe
el alta hospitalaria.

Como ya hemos comentado el diagndstico final de nuestro paciente fue de cuerpo extrafio alojado en
via aérea.
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Figura 1: radiografia torax PA. Figura 2: Corte coronal de TAC de térax, ventana de
mediastino.

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

La aspiracién de un cuerpo extrafio es una emergencia que en muchas ocasiones requiere
inmediata intervencidén para la sustraccion del mismo, aunque en algunos casos puede pasar
inadvertida por escasa o nula presencia de sintomas, lo cual puede resultar en graves consecuencias
posteriores'”.

La aspiracion de cuerpos extrafios hacia el arbol traqueobronquial es un problema comun en adultos y
nifios. Se da con mayor frecuencia en nifiosy, tan sélo el 20 por ciento de los casos tiene lugar en adultos.
Entre los factores de riesgo para sufrir la aspiracidon de un cuerpo extrafio encontramos una edad por
encimadelos 7° afios, enfermedades neuroldgicas, haber consumido alcohol u otras drogas, etc. Puede

1,23

tenercomo resultado unaalta morbilidad y mortalidad™".

En cuanto a la naturaleza de los cuerpos extranos, en nifios los materiales organicos como son los frutos
secos y las semillas, son los mas frecuentes. En cambio en los adultos es muy variable siendo frecuente
tanto material organico comoinorganico .

Se requiere alto indice de sospecha clinica para realizar el diagndstico en la mayor parte de los casos, ya
que, por lo general, en los pacientes adultos la clinica que presentan suele ser sutil, y en rara ocasién se
presenta como una asfixia aguda por la obstruccién de las vias aéreas’. El sintoma mas frecuente es la
tos, aunque también pueden estar presentes disnea, dolor toracico, hemoptisis, fiebre o sibilancias. Los
sintomas dependen de las caracteristicas del cuerpo extraino y del sitio en el cual se aloje el objeto,
siendo comun observar tos, ronquera o asfixia cuando obstruye la laringe; por debajo de las cuerdas
vocales, por lo general, la manifestacion suele ser tos, estridor o disnea. Cuando se encuentra en las
porciones mas distales del arbol bronquial se acompafia generalmente de sibilancias. En ocasiones,
cursa de manera asintomatica™*".

Para el diagndstico se precisan pruebas de imagenes, pero debido a que la mayoria de los cuerpos
extrafos con radollcidos, en muchas ocasiones se necesita de la realizacién de una broncoscopia
flexible con la visualizacion directa del mismo para su diagndstico .

En cuanto al tratamiento, un gran numero de cuerpos aspirados son expectorados por el paciente con el

estimulo que ocasiona el mismo o al estimular la tos o al realizar la maniobra de Heimlich, aunque se

disminuyen las posibilidades de su extraccion con estas maniobras cuanto mas distal se encuentre el
. 7

mismo’.

Cuando estamos ante un paciente que presenta una obstruccién de las vias aéreas que resulta
potencialmente mortal, en una primera instancia debemos asegurar la via aérea intentando extraer el
cuerpo extrafio, bien con laringoscopia si el cuerpo extrafio esta a nivel glotico o supraglético o con
broncoscopio flexible o rigido si se sospecha que se encuentre en la trdquea o en los arboles
bronquiales™.

En cambio, si el cuerpo extraiio no amenaza la vida del paciente en una primera instancia se realizard su
diagndstico, describiéndose las caracteristicas del cuerpo extrafio y, posteriormente, se realizara la
extraccién del mismo con una broncoscopia flexible y/o rigida que, debe realizarse con la mayor
brevedad posible, ya que asi prevenimos la inflamacién del tejido préximo al cuerpo extrafio y la
creacién y acumulacion de tejido de granulacidén y, por supuesto, otras complicaciones de tal
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envergadura como el compromiso de la via aérea por la movilizacion del cuerpo extrafio y/o la
presencia de sangrado™”’”.

En cualquier caso, es importante disponer de broncoscopia rigida por si se produjera alguna
complicacién en la extraccion del cuerpo extrafio como puede ser un sangrado importante o el
desplazamiento del cuerpo extrafio que comprometa alin mas las vias aéreas y, por tanto, la vida del
paciente’.

A pesar de que la broncoscopia rigida ha sido el procedimiento tradicional de eleccién para extraer los
cuerpos extrafios en las vias aéreas, ya que permite el control de la via aérea asegurandola, una
excelente visualizacidon y una mejor capacidad de aspirar secreciones, actualmente se prefiere la
broncoscopia flexible en la mayoria 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 estan ventilando mecdnicamente con intubacién orotraqueal, presencia de fracturas que
imposibiliten la movilizacién del paciente para poder realizar una broncoscopia rigida, etc*’. Porlo que
en los ultimos afios el uso de la broncoscopia rigida ha sufrido un decremento importante. A pesar de
ello hay casos donde la disposicion y/o las caracteristicas del cuerpo extrafio hacen necesario el uso de
la broncoscopia rigida o incluso el uso dual de las dos modalidades de broncoscopias
(complementandose entre ellas), ya que puede ser que sea imposible su extraccion con broncoscopio
flexible o que puedan provocar dafios en los tejidos al realizar la extraccién del mismo”.

En cuanto a las técnicas usadas mediante la broncoscopia para la extraccion son multiples, entre ellas
encontramos: la crioterapia, el Iaser, la electrocateurizacién, también el uso de cestas, pinzas, catéteres
conpuntadeglobo, etc .

Otro aspecto importante durante el procedimiento de extraccidon es que se debe evitar el
desprendimiento distaly la fragmentacién del cuerpo extrafio’.

Hay casos donde se puede requerir de la toracotomia, sobre todo cuando son de larga evolucién, donde
encontramos cambiosirreversibles del parénquima pulmonar".

Una vez extraido el cuerpo extrafio, se debe realizar un nuevo estudio con visualizacién 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 administracion de
antiinflamatorios y antibidticos. En el caso de que haya sido una extraccién dificultosa si se aconseja la
administracién de ciclos cortos de glucocorticoides .

CONCLUSION.

La aspiracidon de un cuerpo extrafio es una emergencia que en muchas ocasiones requiere una
inmediata intervencion para la sustraccion del mismo, por lo que se debe tener una alta sospecha
clinica para realizar el diagndstico. Es de gran importancia realizar la extraccion del cuerpo extrafio con
lamayor brevedad posible para prevenir todo tipo de complicacién.

95 SELECCIONADOS



BIBLIOGRAFIA.

1. Baharloo F, Veyckemans F, Francis C, Biettlot MP, Rodenstein DO. Tracheobronchial foreign
bodies: presentation and managementin children and adults. Chest. 1999; 11° (°): 135 7-13° 2.

2. Rafanan AL, Mehta AC. Adult airway foreign body removal. What’s newfl Clin Chest Med. 2001;
22(2):319-330.

3. Lara C, Faba G, Caro J. Diagndstico, manejo y actualizacidn en cuerpo extraiio aerodigestivo. Rev.
Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello. 2008; © 8: 309-318.

4, Limper AH, Prakash UB. Tracheobronchial foreign bodies in adults. Ann Intern Med. 1990; 112
(8):604-509.
3, Medidj D, Fountain A, Radwan M, Rumbak M. “Fishing in the trachea”: a unique case of foreign

body aspiration. J Bronchology Interv Pulmonol. 2012; 19(2): 1 8-170.

6, Shepherd W, Parsons PE, Finlay G. Airway foreign bodies in adults. [Monografia en Internet].
UpToDat;201°¢ [acceso 01 de Agosto de 2017].Disponible en: http://www.uptodate.com/.

7. Aydogan LB, Tuncer U, Soylu L, Kiroglu M, Ozsahinoglu C. Rigid bronchoscopy for the suspicion of
foreign body in the airway. IntJ Pediatr Otorhinolaryngol. 2008 ; 70 (° ): 823-828.

8. Montero Cantu CA, Garduiio Chavez B, Elizondo Rios A. Broncoscopia rigida y cuerpo extrafio,
¢procedimiento obsoletofl Cirugiay cirujanos. 2008 ; 74 (1):° 1-° 3.

9. Mohamad I, Mohamad H, Ismail H. Bilateral pulmonary aspiration of teeth and the migration of
aforeign body from one main bronchus to another. Med ) Malaysia. 2010; ¢ > (4): 309.

96



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Crisis convulsivas en urgencias pediatricas:
importancia del diagnéstico diferencial

A. Gonzdlez Garcia; M. Zambrano Castaino; N. Camarena Pavodn; T. Araujo Garcia; P. Pascual
Moreno; C. Acosta Hurtado.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

Las crisis convulsivas son una causa frecuente de consulta en Pediatria. En la infancia, la mayoria
de episodios se diagnostican como crisis febriles tipicas, consideradas benignas y con un riesgo muy
bajo de complicaciones a largo plazo. Sin embargo, un pequeiio porcentaje puede deberse a patologia
grave, como es el caso de las infecciones del sistema nervioso central, por lo que esimportante conocer
el manejoinicial de las crisis febriles y actuar rdpidamente ante la sospecha de este tipo de patologias.
Las meningitis bacterianas pueden manifestarse como crisis febriles, siendo uno de esos casos
considerados como emergencia médica, por lo que es imprescindible el diagndstico precozy el inicio de
antibioterapia empiricalo antes posible.

Presentamos el caso de un lactante de 4 meses que acude a Urgencias por presentar un episodio de
crisis febril compleja.

PALABRAS CLAVE.
Crisis convulsiva, crisis febril, meningitis bacteriana, meningitis neumocdcica

INTRODUCCION.

Las crisis convulsivas son un motivo frecuente de consulta en las Urgencias pediatricas. En
primer lugar debemos diferenciar si se trata de una crisis febril o afebril, ya que nuestra actitud variara
en un caso u otro. Dentro de las crisis febriles, la mayoria corresponderan a las denominadas crisis
simples o tipicas, pero es importante realizar un adecuado diagndstico diferencial para descubrir si
existe patologia subyacente, como puede ser una infeccién del sistema nervioso central, con el fin de
disminuir el riesgo de desarrollar complicaciones secundarias.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Lactante de 4 meses, sin antecedentes personales de interés, traido al Servicio de Urgencias por
presentar episodio de desconexién del medio.
El episodio consiste en movimientos tonico-clénicos de hemicuerpo izquierdo, con mirada fija y sin
respuesta a estimulos, de unos minutos de duracién. No relajacién de esfinteres. Los padres refieren
gue presenta clinica catarral y fiebre, de maxima 392C, de 4 dias de evolucidn, acompafiado de vomitos
y deposicionesdiarreicas en las tltimas 48 horas, con buena tolerancia oral a liquidos.

Exploracion fisicaa sullegada:

T2:3%9C; Sat02:98%; FC: 1° 0lpm; Glucemia: 140mg/dl; TA: 139/92mmHg.

Regular estado general, sin respuesta a estimulos, con palidez generalizada y persistencia de los
movimientos ténico-clonicos de hemicuerpo izquierdo. Fontanela normotensa. Pupilas isocdricas
normorreactivas. No signos de dificultad respiratoria. No exantemas ni petequias. Auscultacién
cardiopulmonar normal. Resto de la exploracidn por aparatos normal.

En Urgencias serealiza 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
> 47mil/mm3.
Bioguimica:ionesy funcién renal, normal. LDH 992Ul/l, GOT 48Ul/I, GPT 17Ul/I.
Reactantes de fase aguda: Procalcitonina 9,° ng/ml, PCR 343 mg/I.
Gasometriavenosa: normal.

Evolucion:

A su llegada a Urgencias se inicia oxigenoterapia en gafas nasales y se precisa la administracién de 2
dosis de Stesolid *mg y una dosis intravenosa de Diazepam para conseguir que ceda la crisis.
Posteriormente presenta un episodio brusco de desaturacién, entrando en parada cardiorrespiratoria,
respondiendo con ventilacion manual con Ambu y una dosis de Anexate, procediendo a continuacion a
realizar la intubacion 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 empirica intravenosa
con Cefotaxima (200mg/kg/dia), previa recogida de hemocultivo, y fluidoterapia intravenosa. Se
contacta con UCI pediatrica de Badajoz, que acepta el traslado del paciente, realizdndose sin
incidencias.

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

Resultados del LCR: Leucocitos 10° leu/ul (Mononucleares 3° %, Polimorfonucleares ¢°> %), Glucosa 0
mg/dl, Proteinas totales 20° mg/dl. PCR virusy cultivos negativos, pero se visualizan cocobacilos gram
positivos, detectandose antigenos de S. pneumoniae.

En controles progresivos de LCR se normalizan niveles de glucosa, proteinasy desaparece la pleocitosis.
Se mantiene con ventilacion mecanica los 4 primeros dias, permaneciendo el resto de su estancia
estable desde el punto de vista respiratorio sin necesidad de oxigeno suplementario a partir del sexto
diadelingreso.

A los © dias de su ingreso persiste la fiebre y presenta un empeoramiento clinico, por lo que se afiade
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 afectacidn del tercer par craneal derecho. Se realiza RMN cerebral (imagen 1) en la que se
aprecian lesiones en mesencéfalo, protuberancia y peduinculo cerebeloso superior derecho
compatibles con infartos agudos-subagudos por probable vasculitis infecciosa como complicacion
del cuadro de meningitis; y un aumento leve de tamafio del sistema ventricular y espacio
subaracnoideo. En ecografias transfontanelares de control se evidencia un aumento progresivo del
calibre de los ventriculos laterales, desarrollando una marcada dilatacion tetraventricular. En dias
siguientes mejora parcialmente de la paresia, pero presenta una disminucion de la conexién con el
medio y de la respuesta a estimulos. Se descarta persistencia de signos de infeccidn, por lo que, ante la
hidrocefalia progresiva y la aparicién de signos de hipertension intracraneal, se decide intervencién
urgente para implantacion de vélvula de derivacién ventriculo-peritoneal. Evolucion postquirirgica
favorable, con mejoria progresiva de la clinica, permitiendo dar de alta 14 dias tras la intervencién.

Diagndstico final: Meningoencefalitis neumocdcica, Hidrocefalia postmeningitica, Vasculitis cerebral
de pequeiiovaso e Infartos de tronco postencefaliticos.

DISCUSION.

Las crisis convulsivas son un motivo frecuente de consulta en Pediatria. En primer lugar
debemos diferenciar si se trata de una crisis febril o afebril, ya que nuestra actitud diagndstica serd
diferente.

La crisis febril se define como “convulsidn asociada a un proceso febril, en ausencia de infeccidon del
sistema nervioso central o de otras causas identificables de crisis, en nifios sin antecedentes previos de
crisis afebriles”. Suelen producirse entre los ® mesesylos® afios de edad.

Clasicamente se han dividido las crisis febriles en dos grandes grupos:

Simples: también denominadas tipicas o benignas. Constituyen cerca del 70% del total. Se trata

de episodios generalizados de breve duracién (menos de 1° minutos), que suceden sélo una vez

enlas primeras 24 horas del proceso febril y con una rdpida recuperacion posterior.

Complejas: también denominadas atipicas o complicadas. Se definen como crisis de mayor

duracion, focales (con o sin generalizaciéon secundaria), recurrentes o con un periodo de

recuperacion prolongado.

La mayoria de crisis febriles que vamos a atender en Urgencias se trataran de crisis tipicas, pero es
importante realizar un adecuado diagnodstico diferencial para descartar procesos potencialmente
graves, como pueden ser lasinfecciones del sistema nervioso central, entre otras.

Aunque en Pediatria los hallazgos que encontramos son frecuentemente inespecificos, existen algunos
parametros que nos pueden orientar a sospechar una Meningitis ante una crisis febril, como son: fiebre
alta, postcritico prolongado, signos de focalidad neurolégica, leucocitosis importante o anemia.

La meningitis es un proceso inflamatorio agudo del sistema nervioso central causado por
microorganismos que afectan las leptomeninges.

Segun la naturaleza de dicho microorganismo, se diferencian tres grandes grupos: bacterianas, viricas o
tuberculosas.

La etiologia de la meningitis bacteriana varia segun la edad del paciente. En el periodo neonatal, las
bacterias mds frecuentes son S. agalactiae, E. Coliy L. Monocytogenes. En los nifios mayores de 3 meses
los microorganismos mds frecuentes son el Meningococo By el Neumococo. En nifios entre 1y 3 meses
podemos encontrarnos microorganismos tanto de un grupo como del otro.
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Dentro de las meningitis viricas, hasta un 80% estdn causadas por Enterovirus, siendo también
frecuentes los casos por Herpesvirus.

Aligual que la etiologia, las manifestaciones clinicas de la meningitis bacteriana también varian segun la
edad del paciente, siendo mas inespecificas cuanto menor sea el paciente, por lo que es fundamental la
sospechaclinica.

En los recién nacidos la clinica es indistinguible a la de la sepsis: fiebre/hipotermia, irritabilidad, rechazo
de las tomas, vOmitos... En los lactantes también es bastante inespecifica: fiebre/febricula,
decaimiento, vomitos, convulsiones... A partir del afio suele encontrarse la clinica tipica (fiebre, cefalea,
vémitos, rigidez de nuca), facilitAndonos el diagndstico.

Las manifestaciones de las meningitis viricas y tuberculosas son similares a las de etiologia bacteriana,
aungue suele haber menor afectacién sistémica.

La meningitis bacteriana es una emergencia médica, por lo que una vez establecida la sospecha clinica,
elinicio delos procedimientos diagndstico-terapéuticos debe realizarse de forma precoz.

Dentro del estudio inicial es necesario realizar una analitica general, una puncién lumbar y extraer
muestras para hemocultivo.

En la analitica habitualmente hay una leucocitosis con neutrofilia, considerandose de mal prondstico
valores normales o reducidos; y aumento de los niveles de reactantes de fase aguda, siendo
especialmente Gtil la Procalcitonina en las primeras horas de evolucion.

Debemos realizar un estudio completo del LCR, tanto citoquimico como microbiolégico, que nos
ayudara en el diagndstico diferencial con otros posibles agentes etioldgicos (Tabla 1). El diagndstico
microbiolégico comprende diversas técnicas: la tincion de Gram, el cultivo (diagndstico definitivo en la
mayoria de los casos), la deteccién rapida de antigenos bacterianos capsulares (especialmente util
cuando los cultivos son negativos) y la PCR para detectar meningococo y neumococo (no disponible en
la mayoria de centros).

En los casos dudosos en los que el diagndstico diferencial entre etiologia virica o bacteriana no quede
claro, podemos apoyarnos en el score de Boyer para decidir si esta 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, ademds de mantener las medidas de soporte necesarias. El tratamiento antibiético dependera
de la etiologia mas probable seguin la edad y de la presencia o no de factores de riesgo, comenzandose
con antibioterapia empirica hasta que se obtengan los resultados del LCR (Tabla 3).

En cuanto a la profilaxis, debera 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 fdirmaco de
eleccion es la Rifampicina.

La meningitis bacteriana tiene una mortalidad que alcanza el 4,° % en paises desarrollados, siendo mas
frecuente en los casos por meningococo y neumococo. Dentro de las posibles complicaciones, las mas
frecuentes son las cardiovasculares (sepsis, shock...), neurolégicas (convulsiones, paralisis de pares
craneales) o la secrecion inadecuada de ADH. Puede tener secuelas muy graves, siendo la mas
frecuente la sordera neurosensorial.
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CONCLUSIONES.

Las crisis febriles son cuadros que atendemos frecuentemente en las Urgencias pediatricas. La
mayoria de los procesos se trataran de crisis simples benignas, pero es importante saber realizar un
adecuado diagndstico diferencial para poder identificar aquellas crisis causadas por procesos
subyacentes potencialmente graves, como son las Meningitis bacterianas, con el fin de iniciar de forma
rapidalos procesos diagndstico-terapéuticos necesarios para reducir el riesgo de complicaciones.

MREM:

Imagen 1. Resonancia magnética cerebral

<10 MN <45 35-100
>1000 PMN Alto Muy bajo
<300 PMN -> MN Normal/Alto Nomal
<1000 MN Muy alto Bajo

Tabla 1. Diagndstico diferencial segtn las caracteristicas del LCR
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Tratamiento antimicrobiano empirico

<1 Mes
1-3 Meses
>3 Meses Alto riesgo neumococo®

Bajo riesgo neumococo

Cefotaxima + Ampicilina
Cefotaxima + Ampicilina o Vancomicina

Cefotaxima/Ceftriaxona + Vancomicina
Cefotaxima/Ceftriaxona

Patologia neuroquirurgica

Vancomicina + Cefepime o Meropenem

Inmunodeprimido

Ampicilina + Cefepime +/- Vancomicina

*Alto riesgo de neumococo: <2 afos, Asplenia, Drepanocitosis, Fistula del LCR, Otitis media aguda, Meningitis sin purpura

Tabla 2. Tratamiento antibidtico empirico

e =5 puntos: iniciar antibioterapia

Temperatura <39,5°C >39 5°C
Petequias | Ausentes | Presentes
Signos meningeos Ausentes Presentes
Proteinas 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

e 34 puntos: iniciar antibioterapia segun estado general

e <2 puntos: no administrar antibioterapia, salvo excepciones: clinicamente
inestable, <3 meses, antibioterapia previa, factores de riesgo (portador valvula
denivacion ventriculo-pentoneal, traumatismo craneal/neurocirugia,
Mielomeningocele, quemados, inmunode primidos)

Tabla 3. Score de Boyer corregido
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Seminoma testicular. Diagnodstico por biopsia
adenopatias multiples en tumor regresado

A.P. Urbina Portela; M. Murgui Rodriguez; J.B. Lopes Alves; M.P. Manzi Orezzoli; A.l. Ferrer Lopez;
J. G. Magno Serrano.

Servicio de urologia. Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres). Espaiia

RESUMEN.

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

un tumor retroperitoneal, la existencia de alteraciones ecograficas en los testiculos, debe hacer pensar
en un tumor testicular regresado. En el caso clinico expuesto a continuacion se realizé una biopsia de
adenopatia cervical izquierda, con resultado de anatomia patolégica de seminoma, lo cual aceleré el
diagndstico de patologia oncolégica testicular.
En el caso de que nos encontremos con alteraciones ecograficas, atrofia testicula, historia previa de
criptorquidismo o elevacién de los marcadores tumorales, lo indicado es realizar una orquiectomia
radical con biopsia testicular de teste contrataleral. El tratamiento adyuvante se ajustard a cada
paciente enfuncién de laanatomia patolégicay la progresion de laenfermedad.

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

INTRODUCCION.

El fendmeno de tumor regresado o "autoquemadura" supone la regresién de un foco de tumor
testicular tras la producciéon de metdstasis a distancia. En el caso del caso descrito se trata de una
diseminacion linfatica. Es importante la realizacion de un diagndstico diferencial con un tumor primario
extragonadal, mediante la realizacién de una anamnesis dirigida urolégica, exploracion testicular,
marcadores tumorales, ecografia escrotal o resonancia magnéticay estudio de extension.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente varén de 41 afios sin antecedentes de interés en estudio por hematologia por
adenopatias multiples supraclaviculares izquierdas de aproximadamente 1,° -2 centimetros cada una,
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de consistencia dura, no fija ni dolorosa. Se realiza tomografia con emisién de positrones (PET),
objetivando afectacion linfatica infra y supradiafragmatica, destacando dos masas heterogéneas,
hipermetabdlicas, paraadrticasizquierdas.

Se realiza biopsia de adenopatia cervical izquierda con diagndstico anatomopatolégico de seminoma.
La exploracidn fisica genital es anodina. Unico marcador tumoral positivo el lactato deshidrogenasa
(LDH) con 18 7% ng/ml. Se realiza ecografia escrotal donde se observan microcalcificaciones en testiculo
izquierdo por lo que es intervenido mediante orquiectomia radical izquierda con analisis de tumor
testicular regresado. Biopsia intraoperatoria de teste derecho negativa. Se estadifica como
pTxM1aN2S2. Recibe 4 ciclos de tratamiento quimioterdpicos con bleomicina, etopdsido y cisplatino.
LDH post-quirurgicade 398 ng/ml.

En tomografia computarizada de control se observa masa heterogénea que se extiende
craneocaudalmente por region paraadrtica izquierda desde la salida de la arteria mesentérica superior
hasta la bifurcacidniliaca que en estudio de controla alos 3 meses presenta un tamafno semejante.

Figural. Masa paradrtica de 80X85X154 milimetros. Se indica exéresis de dicha masa.

Previo a la intervencién quirdrgica el paciente sufre un tromboembolismo pulmonar bilateral, por lo
que tras ® meses con riesgo trombotico y hemorragico elevado, se realiza exéresis de la masa
retroperitoneal via abierta. Posoperatorio satisfactorio con alta domiciliariaalos 3 dias.

DISCUSION.

El tumor testicular regresado se define por la regresién espontanea un tumor germinal de
localizacién testicular, tras haber desarrollado metastasis, permaneciendo en su localizaciéon primitiva
una lesidn cicatricial con alteraciones histoldgicas caracteristicas.
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El principal problema seria realizar el diagndstico diferencial entre un tumor de células germinales de
localizacién extragonadal primario o, si por el contrario, se trata de una metastasis de un tumor
testicular.

La causa de la desaparicion de la lesidn testicular primaria es desconocida, aunque la hipdtesis mas
sustentada es que se produciria por la necrosis de la cromatina nuclear secundaria a un fenémeno
isquémicoyalaaceleracidon del metabolismo de las célulastumorales.

El seminoma aparece en edades mas tardias que el resto de tumores (en torno a los 30 afos) y
Unicamente en el 10% de los casos aparecen metastasis en el diagndstico. Existen tres tipos de
seminoma: clasico (8> %), anaplasico (10%) y espermatocitico (> %). El seminoma cldsico presenta una
lenta progresién y puede asociarse con areas de sincitiotrofoblasto, aumantando la hormona
gonadotropina coriénica humana). El seminoma anaplasico es una variante agresiva del seminoma
clasico debido a su escasa diferenciacién y mayor riesgo de metastasis. El seminoma espermatocitico
surge de la célula mas diferenciada, la espermatogonia, por lo que tiene un potencial metastdasico
escasoonulo.

Ante una exploracién testicular sospechosa, atrofia testicular, alteraciones ecograficas, o historia previa
de criptorquidismo, lo recomendable es la realizacidn de una orquiectomia 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 seria de N2 por no superar ninguna adenopatia los®> cm con un estadio segun la
Organizacién Mundial Salud (OMS) de I1IB (pTxM1aN2S2). El régimen de tratamiento recomendado es
3-4 ciclos de bleomicina, etopdsido y cisplatino (BEP). Debida a la progresién que se comprueba en las
pruebas deimagen serealiza el rescate con linfadenectomia retroperitoneal.

CONCLUSIONES.

La baja prevalencia de tumor regresado testicular, ocasiona que no existan protocolos o guias
clinicas empiricas ante su hallazgo. No obstante la indicacién mas consolidada es la realizacion de una
orquiectomia radical si el testiculo parece afecto o sospechoso de malignidad, y la realizacién un
tratamiento adyuvante en funcién de la anatomia patoldgica.
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RESUMEN.

El virus del herpes humano tipo ® (VHH-?) se halla ampliamente distribuido entre la poblacidn,
gue en su mayoria sufre la primoinfeccién durante los primeros afios de vida. Las manifestaciones
clinicas de la infeccidn primaria incluyen exantema subito en alrededor del 20% de los nifios infectados,
enfermedad febril indiferenciada sin exantema ni signos de localizacién y otras enfermedades como
encefalitis y otros trastornos neuroldgicos, y sindromes similares a la mononucleosis. Al igual que el
resto de los herpesvirus, la primoinfeccidn vendra seguida de un periodo de latencia pudiendo ser causa
de enfermedad durante la reactivacidn o reinfeccién, especialmente en pacientes inmunodeprimidos.
Existe muy baja incidencia documentada de infeccidon en adulto inmunocompetente, siendo por ello
excepcional su presentacién y, en caso de que tenga lugar la misma, precisando estudios
complementarios para descartar patologia organica subyacente.

A continuacion presentamos el caso de un vardn de 1° afios, inmunocompetente, con encefalitis por
VHH-® tratada con Ganciclovir con respuesta total.

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

ABSTRACT.

Human herpes virus ® (HHV-®) is widely spread among population, which in most cases suffer
primary infection in early life. Clinical manifestations of primary infection include exanthema subitumin
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-® 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 1° years old patient, immunocompetent, diagnosed with encephalitis due to
HHV-8, who received treatment with Ganciclovir with total recovery.

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

INTRODUCCION.

El VHH-® suele infectar a pacientes jovenesy posteriormente queda latente en el organismo alo
largo del tiempo, siendo la saliva su principal vehiculo de transmisidén. Parece tener un elevado
neurotropismo, como se ha demostrado por su implicacién como causa de encefalitis en personas
inmunocompetentes. Los estimulos implicados en la reactivacién incluyen la inmunosupresion y los
procesos de base graves en sujetos inmunocompetentes, siendo por ello preciso realizar un adecuado
estudiointegral del paciente.

DESCRIPCION DEL CASO.

Varéon de 1° afios sin antecedentes personales ni familiares de interés, que fue traido de
madrugada al servicio de Urgencias por cuadro confusional y alteracidon del comportamiento. Sumadre,
gue le acompafaba, comentaba que la despertd refiriendo imposibilidad para la movilizacién de
hemicuerpo derecho. Ella observé dificultad en la articulacion del lenguaje y comportamiento confuso,
conimposibilidad de coordinar movimientos para vestirse y posible desviacién de la comisura bucal.

Ala primera atencidn se apreciaba cuadro confusional con dificultad para articular lenguaje y obedecer
ordenes. La familia negaba antecedente febril y como Unico dato de interés comentaban que 48 horas
antes habia presentado cefalea frontal y vomitos.

En la anamnesis dirigida, la madre referia animo mas decaido del paciente en la ultima temporada,
reactivo a problemdtica familiar. La exploracidn fisica general fue rigurosamente normal, asi como la
exploracién neurolégica.

Como primera medida se realiz6 examen de tdxicos en orina y analitica urgente que incluyd
hemograma, coagulaciény bioquimica resultando normales. Transcurrida media hora desde su llegada,
el paciente presentd cefalea y vomitos, pasando tras el incidente al drea de observacion. Por ello, se
contactd con el servicio de Neurologia para valoracion y se solicité tomografia axial computarizada
(TAC) craneal, que se informé como normal (Figura 1). Posteriormente se procedio a la realizacion de
puncién lumbar con obtencién de liquido claro a presién de apertura 18 cm H20, y se solicité bioquimica
y microbiologia. Tras esto, el paciente cursé ingreso en Neurologia para seguir evolucidn pendiente de
resultados.
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Figura 1. TAC craneal sin alteraciones.

Los resultados del analisis del liquido cefalorraquideo (LCR) fueron: glucosa ¢ 3 mg/dL, proteinas 0.87
g/dL, células 2°0, 9°% polimorfonucleares (PMN); Polymerase Chain Reaction (PCR) para virus
neurotropos positiva en ciclos altos para VHH-¢ .

Para completar estudio se solicitd resonancia magnética nuclear (RMN) que fue informada como
normal (Figura 2), asi como radiografia de torax y electrocardiograma (ECG) que no mostraron
alteraciones.

Figura 2. RMN sin alteraciones.
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Se realizo6 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 inicié
tratamiento con Ganciclovir.

Tras el tratamiento pautado, el paciente fue evolucionando de forma favorable sin presentar nuevos
episodios de alteracién del lenguaje, y encontrdndose asintomatico a los 3 dias del ingreso.
Posteriormente se realizaron EEG y puncién lumbar de control, que se habian normalizado
correspondiéndose con la mejoria de la clinica del paciente, por lo que se procedid a su alta domiciliaria
seis dias después de su ingreso hospitalario. Desde entonces el paciente no ha vuelto a presentar
episodios similares y sigue revisiones periddicas en consultas de Neurologia, no encontrdndose
secuelasresiduales al cuadro infeccioso que padecid.

DISCUSION.

El VHH® es un agente linfotrdfico de la familia herpesviridae. Las cepas de este virus pueden
tener dos variantes (Ay B), siendo la variante A la mas frecuente en poblacién pediatricay la B presenta
mayor riesgo de patogenicidad neuroldgica.

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

La infeccién por VHH® se suele adquirir en la infancia antes de los 3 afios, pudiendo desaparecer con la
edad, y es probable que la saliva desempefie un papel fundamental en su transmision. En cambio, la
infeccion primaria en la etapa adulta es muy rara debido al importante porcentaje de infeccién en la
infancia, suele ser mas prevalente en pacientes inmunodeprimidosy se relaciona con mayor nimero de
complicaciones como sindrome mononucledsido, lesiones vesiculosas con fiebre, y manifestaciones
neuroldgicas como encefalitis, como fue el caso de nuestro paciente.

La mayoria de casos suelen ocurrir en climas templados, principalmente en veranoy otoio.

Las manifestaciones clinicas de encefalitis por VHH® incluyen insomnio (probablemente es el sintoma
mads asociado con encefalitis especificamente por HHV-®), encefalopatia severa con alteracién de la
alerta que va desde confusidn hasta coma, signos neurolégicos focales, cambios conductuales,
alteraciones en el lenguaje, crisis convulsivas, ataxia, agitacion, alucinaciones, pérdida de la memoria o
mioclonias. La exploracion neuroldgica puede llegar a revelar neuropatias craneales, disfuncién
cerebral y debilidad de las extremidades. En el caso de nuestro paciente lo que destacaba era una
alteracién del lenguaje que fue en descenso y un cuadro confusional agudo constituido por
desorientacion témporo-espacial y amnesia, con el resto de exploracion neuroldgica normal.

La técnica original de identificacion del HHV-® era mediante su aislamiento, sin embargo este método
ha quedado en desuso por su laboriosidad. Por ello, el diagndstico se realiza a través de la medicién de
anticuerpos, aislamiento del virus, deteccién del antigeno viral, deteccién de DNA viral por PCR en
tiempo real séricay de liquido cefalorraquideo (LCR), como fue nuestro caso.

El examen del LCR mediante la puncion lumbar es esencial para confirmar el diagndstico. La celularidad
habitualmente esta 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
proteinas elevadasy glucosa normal o ligeramente disminuida.
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Sin embargo, el método de eleccion para la deteccidén del VHH® (al igual que la de otros virus de la
familia herpesviridae) es el empleo de PCR en tiempo real, presentando una sensibilidad del 9° % y una
especificidad de hasta el 99%.

Respecto a las pruebas de imdagenes solicitadas, en la tomografia de craneo realizada de manera
temprana no se encontraron anomalias de encefalopatia, hecho que suele ser comin en la
encefalopatia por HHV-8, aunque si es habitual que aparezcan en las infecciones por virus herpes simple
tipoly2.

Las imagenes por encefalitis por HHV-® encontradas en la resonancia magnética nuclear pueden incluir
anormalidades localizadas en la region tuberal del hipotalamo (exclusivo de HHV-®), cerebelo, ganglios
basales, tdlamo, hipocampo (generalmente correlacionando con alucinaciones), amigdala
(generalmente correlacionando con pérdida de la memoria), estructuras limbicas y hemisferios
cerebrales. En el periodo a corto y mediano plazo, los pacientes con encefalopatia por HHV-®
generalmente tienen involucro exclusivo de los I6bulos temporales, mientras que los pacientes con
encefalitis por otros virus herpéticos tienen involucro tanto de los I6bulos temporales como de las
regiones extratemporales.

En este caso aqui presentado no hubo similitud a los hallazgos descritos en la literatura, pues no
presentd hallazgos significativos enla RMN.

Algunos pacientes con encefalitis por HHV-® también presentan anomalias electroencefalograficas
(como fue este caso), y otros presentan secuelas neuroldgicas permanentes, que en nuestro caso no
acontecieron.

El tratamiento en el caso de enfermedad leve es de sostén en pacientes inmunocompetentes, ya que la
recuperacion suele ser completa en algunos dias. Sin embargo, la infeccion por HHV-® 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 mas toxico que el ganciclovir.

CONCLUSION.

El HHV-® ocasiona diversos cuadros clinicos, incluyendo cuadros severos con secuelas
neuroldgicas importantes. Por ello hay que tenerlo presente como diagndstico diferencial ante
cualquier paciente (principalmente de edad joven) que presente cuadro confusional agudo.

SELECCIONADOS 112



II Jornada de Divulgacion Cientifica

BIBLIOGRAFIA.

1. Saldana, G., Xochihua, D. L., Toscano, G., & Cataldn, S. Encefalitis viral por Herpes virus humano
tipo ®: Reporte de caso. Revista de Enfermedades Infecciosas en Pediatria, 2014, vol. 27, no 107, p. 420.
2. Pickering LK, Baker CJ, Kimberin DW, Long SS. Red Book. Enfermedades Infecciosas en Pediatria.

282 ed. Editorial Médica Panamericana. 2011; 449-4° 0.

3. Lou J, Wu Y, Cai M, Wu X, Shang S. Subtype-specific, probe- based, real-time PCR for detection
and typing of human herpesvirus-® encephalitis from pediatric patients under the age of 2 years. Diagn
Microbiol Inf Dis. 2011; 70: 223-229.

4, Yoshikawa, T., Ihira, M., Suzuki, K., Suga, S., Matsubara, T., Furukawa, S., & Asano, Y. Invasion by
human herpesvirus ® and human herpesvirus 7 of the central nervous system in patients with
neurological signs and symptoms. Archives of disease in childhood, 2000, vol. 83,n0 2, p. 170-171.

3, Suié, T. P., Hernandez, N. B., Maeso, M. A. M., & Camacho, A. M. Diagndstico de la infeccién por
elvirus del herpes humano tipo ©. Control de Calidad SEIMC.

6, Feigin RD, Cherry JD, Demmler-Harrison GJ, Kaplan SL. Human Herpesviruses ®, 7 and 8, In:
Feigin & Cherry's Textbook of Pediatric Infectious Diseases. Philadelphia: Saunders Elsevier. 2009; p.
2071-207¢..

7. Coronado Mestre, R., Gutiérrez Gutiérrez, L., Duran Acosta, D., lllodo Herndndez, O., & Cruz
Toran, C. Encefalitis por herpes virus tipo ¢. Revista Cubana de Medicina Militar, 200, vol. 3%,

no 3, p.0-0.

8. Salamano, R., & Lewin, S. Las encefalitis herpéticas: Encefalitis producidas por la familia herpes.
Archivos de Medicina Interna, 2011, vol. 33, no 3, p. 49-° 8.

113 SELECCIONADOS



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

éSe puede sobrevivir a un carcinoma colorectal
metastasico?

A. lllan Varela; P. Ayala de Miguel; I. Gorospe Garcia; J. Lopez; L. Quintana Cortés; J. Aires
Machado; M.A. Rodriguez Jaraiz; J. Muiioz Luengo; M.E. Lépez de Ceballos Reyna.

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

RESUMEN.

El carcinoma colorrectal es el cancer con mayor incidencia en nuestro pais en ambos sexos. La
mortalidad, sinembargo, hapresentado un descenso significativo en las tltimas décadas.
Presentamos el caso clinico de un paciente vardn de © 3 afios que se encuentra en respuesta metabdlica
completa tras un intervalo de 10 afios desde el diagndstico de enfermedad metastasica y tras haber
completado varias lineas de tratamiento quimioterapico. Este caso clinico refleja la existencia de un
grupo de pacientes largos supervivientes de cancer de colon metastasico.

PALABRAS CLAVE.
Cancer colorrectal, largo superviviente, metdstasis

INTRODUCCION.

El carcinoma colorrectal metastasico (CCRm), se estima que sometido a traramiento
citostatico, presenta una supervivencia global aproximada de 24 meses. Se ha descrito, no obstante, un
porcentaje discreto de pacientes con supervivencias mas prolongadas. El desarrollo de los agentes
bioldgicos especificos y su integracion con los regimenes de quimioterapia citotdxica ha dado lugar a
mejorias en la respuesta antitumoral. Resulta fundamental en la practica clinica emplear todos los
farmacos disponibles en el mercado para conseguir la prolongacién de la supervivencia libre de
progresiony supervivencia global, junto con el alcance de una 6ptima calidad de vida del paciente.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Paciente vardn de © 3 afios con antecedentes personales de hipertensidn arterial y ex -fumador
de 1 paquete de tabaco al dia. Fue intervenido en abril 2003 de adenocarcinoma colon estadio
pT4NOMO. Recibié quimioterapia (QT) adyuvante segin esquema FOLFOX (°-Fluoruracilo y
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Oxaliplatino) x © ciclos. Tras recaida pulmonar, se determiné estatus de RAS, que resultd nativo. Se
planted QT neoadyuvante segin esquema XELOX (Capecitabina y Oxaliplatino) + BEVACIZUMAB. Se
intervino en Septiembre de 2007 de metastasectomia pulmonar. Continué desde entonces revisiones
sinsignos de recaida tumoral. Enla reevaluacién de Abril de 2012, los marcadores tumorales resultaron
normales y la tomografia axial computerizada (TAC) toraco-abdomino-pélvica objetivd metastasis
hepaticas. Inicié tratamiento quimioterapico segun esquema XELIRI (Capecitabina e Irinotecan) +
CETUXIMAB, con aceptable tolerancia; el tratamiento, sin embrago, tuvo que retrasarse por episodios
dediarreagrado Il yaparicion de rash grado ll-lll.

Con un ILP de 4 afios y estando el paciente asintomatico el TAC control se informa nuevamente como
cambios posquirargicos en pulmén derecho, nédulo pequefio en I6bulo inferior derecho pulmonar sin
cambios con respecto a previo y hemangiomas hepaticos. Dados los hallazgos altamente inespecificos,
se solicité tomografia por emisién de positrones (PET-TC) para valorar estado metabdlico de la
enfermedad. Se informdé como respuesta completa metabdlica. Se decidid suspender QT vy
actualmente contintda en seguimiento.

DISCUSION.

En torno al > 0% de los pacientes con carcinoma colorrectal desarrollaran metastasis a lo largo
de la enfermedad’, lo que contribuye a las altas tasas de mortalidad reportadas para dicho cancer.
Actualmente, se estima que la supervivencia global del CCRm en tratamiento citostatico ronda los 24
meses. Sin embargo, un pequefio subgrupo de pacientes puede presentar supervivencias prolongadas
de entre ® y 10 afos tras el diagndstico’ff, poniéndose de manifiesto la heterogeneidad del
comportamiento deltumory larespuestaal tratamiento.

El desarrollo de los agentes bioldgicos especificos y su integracion con los regimenes de quimioterapia
citotdxica ha dado lugar a mejoras en la eficacia clinica. De ahi que resulte fundamental en la era actual
la determinacidn conjunta del RAS (NRAS y KRAS), con el objetivo de distinguir a pacientes que se
beneficiardn de terapia antiEGFR (aquellos con RAS nativo). Por otro lado, la determinacidon del estado
del BRAF consta de valor prondstico negativo.

Cabe destacar se han descrito en la literatura cientifica respuestas completas inducidas tras
guimioterapiay otros variedades terapéuticas.

La altas tasas de supervivencia en pacientes que experimentan una éptima respuesta radiolédgica con la
quimioterapia es un hecho demostrado ampliamente en la literatura cientifica. Dy et al® describieron
medianas de supervivencia global de 44.3 meses en pacientes que obtuvieron respuesta completa
radioldgica tras quimioterapia.

Sin embargo, Benoist et al®, defendieron que la presencia de respuesta completa radiolégica en TAC no
es sinénimo de curacién. Se basan en un estudio con pacientes con carcinoma colorrectal y metastasis
hepaticas resecadas; en ®® pacientes con metdstasis hepaticas operadas con respuesta completa
radioldgica, persistia enfermedad residual micro o macroscopicas

Auer et al4 disefiaron un estudio con 43° pacientes que recibieron quimioterapia por CCR estadio IV

(metastasis hepdticas). EIl 9% presentd desaparicion de las metastasis hepatica. Describeron
predictores4 sobre correlacién entre metastasis hepaticas desaparecidas y verdadera respuesta
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complete patoldgica, fueron: higado no esteatdsico, indice de masa corporal <30 kg/m2, metastasis
hepaticas no detectadas por RMN tras desaparicidon de las mismas, CEA normalizado durante la
guimioterapia y cuando las metas hepaticas fueron tratadas con infusién de quimioterapia a través de
arteria hepdtica. Se consideré desaparicién de metdstasis hepatica como respuesta completa
radioldgica sino hubo tumor en la pieza quirdrgica de metastasectomia Vs respuesta completa clinicasi
no existia recurrencia en los estudios de imagenes durante el primer afio de seguimiento. (al menos un
afio)

Otro punto importante consiste en la decision de suspender o continuar tratamiento
(discordancia/polémica entre autores) quimioterapico tuna vez conseguida respuesta completa
radioldgica. En este mismo estudio® la continuacion de dos ciclos mas de quimioterapia tras obtencién
de dicha respuesta, no objetivé mejor respuesta que vigilancia activa, lo que parece consistente con los
ensayos clinicos 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).

CONCLUSION.

La tasas de supervivencia en pacientes con CCRm que experimentan una optima respuesta
radioldgica con la quimioterapia, se encuentran entre 24 y 35 meses, hecho demostrado ampliamente
en la literatura cientifica. Sin embargo, un discreto grupo de pacientes puede presentar supervivencias
prolongadas de entre® y 10 afios tras el diagndstico, como ocurre en el caso clinico que describimos.
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Luxacion divergente de codo en edad pediatrica: una
entidad excepcional

A. Diez—Rodriguez; J.V. Caballero Trenado; M. Zazo Espinosa; C. Jiménez Carrasco; A. Ganso Pérez;
J.A. Queiruga Dios.

Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia. Caceres

RESUMEN.

La luxacién divergente de codo consiste en una dislocacién posterior de codo con disrupcién de
la membrana interdsea entre el cubito y radio proximal, con la cabeza radial desplazada lateralmente y
el cubito proximal desplazado hacia medial. Es caracteristica de la edad pediatrica y su tratamiento se
basa en la reduccién cerrada e inmovilizacion . Es fundamental identificar el mecanismo de la lesién y
reconocer las caracteristicas radioldgicas de la misma pararealizar un correcto tratamiento precoz

PALABRAS CLAVE.
LUXACION DIVERGENTE CODO PEDIATRIA

INTRODUCCION.

Presentamos el caso de una luxacién divergente de codo, destacando la relacién espacial entre
el radio y el cubito proximal y el himero distal. La luxacidn de codo es una lesion pediatrica poco
frecuente ( tan solo es el ®% del total de las lesiones de codo) . La mayoria de las luxaciones son
posterioresy la luxacion divergente es un subtipo de las mismas. Se define como una luxacién posterior
de codo con disrupcién de la membrana interésea 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 lesién y las caracteristicas radiolégicas de la misma para la identificacién vy el
tratamiento precoz.

DESCRIPCION DEL CASO.

Varén sano de 1° afios que consultdé en servicio de urgencias por dolor, deformidad y
tumefaccién en codoizquierdo tras caida con el mismo en extensién. El codo presentaba una actitud en
40° de flexidn .Se administré analgesia intravenosa previa a la exploracion. Durante el examen fisico se
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objetivd la desaparicion del tridangulo de Nelaton, asi como la prominencia de la cabezaradial enla zona
lateral del codo. El paciente presentaba impotencia funcional. En el examen vasculonervioso destacaba
la imposibilidad para la extensién de los dedos y del pulgar, conservando la extensién completa de
mufieca, lo que nos hizo sospechar una lesion del nervio interdseo posterior. Las imagenes radioldgicas
anteroposterior y lateral de codo mostraron una luxacidon de codo con desplazamiento posteromedial
de olecranon vy lateral de la cabeza radial en relacién con el humero (Figura 1). Bajo sedacién y
fluoroscopia se redujo en primer lugar la articulacion humerocubital con traccidén en extension mediay
posteriormente la cabeza radial se alinea con el capitellum y la fosa sigmoidea menor del cubito. Se
flexiond el codo 90° con el antebrazo en posicién neutra . La reduccion se comprobd con fluoroscopiay
se confirma la estabilidad de misma con un rango articular y pronosupinacion completos sin nueva
luxacion (Figura 2) . Tras la sedacién, se confirmé la recuperacion de la extensién de los dedos,
producida en nuestra opinién, por una restauracion de la anatomia de la musculatura extensora,
excesivamente distendida en el momento de la lesion. La extremidad superior se inmovilizé con férula
braquial durante tres semanas. Posteriormente se permitié la movilizacién activa sin restriccion. El
paciente recuperd la funcion completa y sin dolor ® semanas después de la luxacién . Se mantiene
asintomaticoy sin complicaciones en el primer aio de seguimiento.

DISCUSION.

La primera luxacién divergente de codo confirmada radiolégicamente, fue descrita por De Lee’
en 1981. Desde entonces, Unicamente casos clinicos aislados han sido publicados sobre dicha
patologia™*”.

Se trata de una lesién mas frecuente en la edad pediatrica, que involucra a todas las articulaciones del
codo yqueenlamayoriadeloscasos se producenennifiosentrelos4y 12 anos.

Suelen estar causadas por un traumatismo de alta energia, en el que la hiperextensién del codo
produce la luxacidén posterior y una fuerza aplicada en sentido proximal y paralela al eje largo del
antebrazo, rompe el ligamento anular y la membrana interdsea, permitiendo la divergencia proximal
entre radio y clbito, actuando el himero distal como una cufia entre ambos huesos’. Habitualmente se
asocian afracturas del cuello radial , cibito proximal y apéfisis coronoides’.

En la exploracion fisica, se aprecia una deformidad evidente del codo con dolor y ensanchamiento del
mismo. Desaparecen las referencias anatémicas y el codo se mantiene en flexo con impotencia
funcional. La exploracién neurovascular distal es dificil y se han descrito casos de atrapamiento de
estructuras nerviosas'. Las radiografias obtenidas suelen ser proyecciones oblicuas debido a la actitud
enflexo del codoy larestriccion de la movilidad. Entre los hallazgos radioldgicos destacan la localizacidon
lateral de la cabeza radial respecto al capitellum y el desplazamiento posteromedial del cibito unido a
unarotacion externa del himero porlaimpronta posterior de la ap&fisis coronoides en la tréclea .

Para su tratamiento se emplea, la reduccidn cerrada, segun técnica de Thompson®, bajo anestesia
general. Esta técnica consiste en aplicar traccién longitudinal para reducir la articulacion humerocubital
al mismo tiempo que se oprimen cubito y radio proximal para reducir la articulacién radiocubital
proximal. En caso de que no sea posible conseguir una adecuada reducciéon cerrada o de que haya
fracturas asociadas, se opta por realizar una reduccién abierta. Nanno et al.” realizaron reduccidn
abierta e identificaron la banda anterior del ligamento colateral medial interpuesta entre el epicéndilo
medial del himero y el olécranon. Tras la reduccion anatdmica y reparacion del ligamento interpuesto
se obtiene unareduccion estable de la luxacion de codo divergente.
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Se inmoviliza el codo en 90° de flexién con el antebrazo en posicién neutra durante 2-3 semanas.
Durante el seguimiento, se puede visualizar en la imagenes radiolégicas, a nivel cubital proximal, una
formacion dsea peridstica indicativa de desprendimiento de partes blandas’ . Después se inicia la
movilizacién activa de codo sin restricciones.

Apenas existen publicaciones sobre complicaciones derivadas de esta lesidn , Zaricznyj’ describe una
inestabilidad radiocapitelar residual tras 7 afios de seguimiento, destacando laimportancia de obtener
unareduccion establey congruente en el momento de la lesion.

La luxacion divergente de codo es una urgencia pediatrica, que debe reconocerse y tratarse de manera
precoz, para obtenerunresultado funcional satisfactorio.

Figura 1. Imagen anteroposterior (A) y lateral (B) de la luxacion divergente de codo  izquierdo.
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Figura 2.Imagen anteroposterior (A) y lateral (B) tras la reduccion cerrada de la luxacion divergente de codo
izquierdo.
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Cambios bruscos en la saturacion de oxigeno segun la
posicion del paciente
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Cardador’
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RESUMEN.

Una mujer de 84 afios consulta por artralgias generalizadas, sensacion de malestar y disnea de
varios meses de evolucién, empeorando en los ultimos dias. No presenta clinica que sugiera
insuficiencia cardiaca. Se observa disnea y desaturacién al incorporarse, siendo diagnosticada de
sindrome de platipnea-ortodeoxia secundario aaneurisma 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 septaneurysm.

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

INTRODUCCION.
El sindrome de platipnea-ortodeoxia se caracteriza por disnea e hipoxia en ortostatismo que
mejora con el dectbito supino"’

Es poco frecuente, pero facil de diagnosticar si se sospecha. El primer caso fue descrito en 1949 por
Burchell et al”® En 1959, Schnabel et al. presentaron dos casos que denominaron “Cianosis
Ortostatica”® En 19°9 Robin acufia el término “platipnea”, al aparecer disnea en un paciente EPOC al
sentarse, que remite al adoptar el dectbito'” Finalmente, se denomina platipnea-ortodeoxia en 1977,
con el diagndstico de 3 casos nuevos'’
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Las alteraciones del septo interauricular, como persistencia del foramen oval o aneurisma del septo
atrial, producen desaturacién de oxigeno debido a un shunt atrial derecho-izquierdo"’

El sindrome de platipnea-ortodeoxia es un fendmeno mas comun de lo que parece. No se conoce la
incidencia exacta, probablemente infradiagnosticado en bibliografia, aunque van en aumento los casos
diagnosticados, no sélo por la mejoria de las técnicas diagndsticas, sino porque se piensa en él y se
incluye en los diagndsticos diferenciales.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente mujer de 84 afios que consulta por artralgias generalizadas, sensaciéon de malestar y
disnea de varios meses que ha aumentado en los ultimos dias. Lo relaciona con una infiltraciéon que se
realizé en la rodilla izquierda hace ®* meses. No refiere dolor toracico, ni ortopnea, ni disnea paroxistica
nocturna, ni edemas. No presenta clinica respiratoria. Indica disminucion de apetito, sin vomitos ni
alteracién del habito intestinal.

No presentareacciones medicamentosas conocidas. No habitos toxicos.

Antecedentes personales: HTA, dislipemia, obesidad.

Cardiopatia isquémica tipo IAM no Q en 2007. Enfermedad de un vaso DA tratada con stent. FEVI
normal en Ultima valoracién por cardiologia.

Osteoporosis. Déficit de vitamina D. Coxartrosis derecha, artrosis de tarsos. Espolén calcdneo. Cifosis
dorsal armdnica. Gonaltrosis izquierda (con infiltraciones periédicas). Sindrome depresivo.

IQ: Cadera derecha. Herniainguinal derecha.

Tratamiento actual: Furosemida 40 mg, Hidroclorotiazida/Irbesartan 300/2°> mg, Carvedilol 2° mg,
Atorvastatina 40 mg, Adiro 100 mg, Omeprazol 20 mg, Paroxetina 20 mg, Naloxona/Oxicodona 10/> ¢
mg, Denosumab, Colecalciferol, Calcifediol, Bromazepam 1.5 mg, Alopurinol 100 mg.

Enla exploracién, la paciente presenta buen estado general. Consciente y orientada. Normohidrataday
normoperfundida. Disneica, con SatO2 8° % en ortostatismo. TA: 130/70 mmHg. Afebril.

ACP: Ritmica, sin soplos. MVC. Minimos crepitantes secos en base izquierda.

Abdomen: blando, no doloroso a la palpacidn, sin masas ni megalias. RHA presentes.

Ell: Signos de insuficiencia venosa crénica. Dolor a la palpacién, edema y minimo derrame articular en
rodillaizquierda.

- Analitica:
- Hemograma: dentro delos parametros de lanormalidad.
- Coagulacién: Fibrindgeno derivado 4. 9g/I, Dimero D 3°® ng/ml.
- Bioquimica: Glucosa 111 mg/dl. lones, funcion hepatica, renal, metalobismo férrico y lipidico
dentrodelos limites de la normalidad.
- Gasometria arterial: pH 7.° 13, pCO, 33.1 mmHg, p0O, 4° .7, bicarbonato 2°.4 mmol/l, exceso de
bases 4.1 mmol/l, Sat0, 83.> %

- ECG: Ritmosinusal a ® 8 [pm. Eje normal. PR normal. QRS estrecho. No se objetivan alteraciones agudas
delarepolarizacion.

- Radiografia de tdrax: Signos degenerativos 6seos. Cardiomegalia. No se objetivan infiltrados ni
condensaciones, senos costofrénicos libres.

-Enel TCde térax no se objetivan defectos de replecién a nivel del arbol arterial pulmonar descartando
la posibilidad de tromboembolismo pulmonar mediante esta técnica.
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- Gammagrafia pulmonar de ventilacién-perfusion: No se observan defectos segmentarios de la
ventilaciény/o perfusion pulmonares. Baja probabilidad de TEP.

- Ecocardiograma tranesofagico: Ventriculo izquierdo no dilatado, con espesor normal y contractilidad
global y segmentaria sin alteraciones significativas. FEVI normal. Auricula izquierda no dilatada.
Cavidades derechas de tamafo normal, auricula derecha deformada. Valvula de Eustaquio en
desembocadura de la vena cava inferior que redirige el flujo hacia el septo interauricular. Aorta no
dilatada. Valvula adrtica trivalva, velos finos normofuncionantes. Valvula mitral normal, con leve
insuficiencia mitral. Minima insuficiencia tricuspidea que permite estimar gradiente ventriculo
derecho — auricula derecha de 28 mmHg. Presién pulmonar sistdlica < 3° mmHg. Sin derrame
pericardico. Aneurisma de septo interauricular con importante desplazamiento hacia ambas auriculas,
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 auricula
izquierda. Se objetivan cambios bruscos en la saturacién de oxigeno con cambios posturales, por
pulsioximetria, coincidente en ambas extremidades oscilando entre 7°-97% vy respirando aire
ambiente.

Con estos signos y sintomas, y con el ecocardiogrma, se llega al juicio clinico: sindrome de platipnea-
ortodeoxia.
Tras esto, se ha propuesto el cierre percutaneo del aneurisma, tras el cual, volveria a lanormalidad.

DISCUSION.

El foramen oval permeable se presenta en el 2°-30% de la poblacién general, aumentando la
prevalencia en menores de ® > afios con accidente cerebrovascular criptogénico. Ademas, es el defecto
cardiaco asociado mas frecuente al sindrome de platipnea-ortodeoxia” También es frecuente su
asociacion con aneurisma de aorta, siendo la elongacidn de aorta la causa coadyuvante mas frecuente®

En el foramen oval permeable, el cortocircuito derecha-izquierda tiene lugar debido a hipertension
pulmonar (Sindrome de Eissenmenger), pero en el sindrome de platipnea-ortodeoxia la presion
pulmonar es normal, y hay una diferencia de presiones interauricular minima® De tal manera que para
gue ocurra el cortocircuito, una posible explicacidon seria que con el ortostatismo se modifica la
anatomia del tabique interauricular, aumentando y alinedndose el orificio del foramen oval con la
desembocadura de la vena cava inferior, pasando la sangre venosa ala auricula izquierda™
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Imagen 1. Doppler color. En las imdgenes A 'y B, tomadas en decubito, se observa shunt izquierda-derecha; sin embargo,
en las imdgenes C y D, en ortostatismo, se observa shunt derecha-izquierda™

Otra explicacidn que se postula es que con el ortostatismo, el ventriculo izquierdo presenta mayor

compliance que el derecho, por lo que permite que la auricula izquierda se vacie mejor que la auricula

derecha, favoreciendo un gradiente derecha-izquierdo. Esto, se agrava con la edad, ya que ademas va
.. . (12)

aumentando larigidez de las cavidades derechas

Otra posible causa de sindrome hepatopulmonar, que se encuentra en los pacientes con sindrome
hepatopulmonar es el paso de la sangre venosa a través de las comunicaciones arteriovenosas sobre
todo en las bases pulmonares. El incremento de la circulacién en ortostatismo, lleva a un aumento del
shuntyaparicién de los sintomas.

En condiciones normales, el efecto de la gravedad hace que la circulacidn sanguinea en las bases
pulmonares sea mayor que en las apicales, mientras que la presion alveolar se mantiene constante en
todo el pulmon.

En caso de patologia pulmonar, la presiéon alveolar puede estar aumentada, lo que se agrava en la zona
apical con el ortostatismo. La presidn arterial pulmonar cae y se produce una compresion capilar
pulmonar, lo que puede producir un cese de la circulacién sanguinea y espacio muerto en las zonas
apicales pulmonares. Esto lleva a un circulo vicioso, ya que el espacio muerto causa disnea e
hipoventilacion, que a su vez conlleva a un aumento del espacio muertoy atrapamiento aéreo™

Se han reportado distintas causas del sindrome de platipnea-ortopnea™:

Asociadasa CIA

- Alteraciones anatdmicas: aneurisma del septum interauricular, mixoma de la auricula derecha,
pardlisis del hemidiafragma derecho, postneumonectomia o lobectomia derecha, derrame pericardico
o pericarditis constrictiva

- Obstruccién del flujo en lavdlvula tricispide: mixoma auricula derecha.

- Disminucion de la compliance del ventriculo derecho.
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Pulmonar:

Vascular

- Sindrome hepatopulmonar: cirrosis hepatica, hipertensién portal no cirrdtica, hepatitis fulminante,
rechazo del trasplante hepatico.

- Malformaciones arterio-venosas pulmonares: como entidad aislada, sindrome de Rendu-Osler-
Weber.

Parenquimatoso

- Enfermedad parenquimatosa: enfisema pulmonar, neumopatia intesrticial, sindrome de distrés
respiratorio.

- Disautonomia: simpatectomia toracica bilateral.

Obstructivo

- Carcinomas (laringeo, broncogénico)

Otras causas: toxicidad poramiodarona.

Criterios diagndsticos:

Comunicacidn interatrial.

Shunt derecho-izquierdo.

No hay hipertension pulmonar o aumento de la presién de la auricula derecha.

Ortodeoxia (sPO,<90% 6 pO2<°®0mmHgen ortostatismo, con normalizacion en decubito)

Disnea con el ortostatismo que cede al tumbarse.

El tratamiento del sindrome de platipnea-ortodeoxia depende de la causa desencadenante. En los
casos de comunicacién interauricular sin hipertension pulmonar, cerrar el defecto es la terapia curativa,
pudiéndose realizar cierre quirdrgico o percutaneo, prefiriéendose el percutaneo. En el caso de
pacientes con sindrome hepatopulmonar, con hepatopatia avanzada, el Unico tratamiento curativo es
eltransplante hepatico™

CONCLUSIONES.

- La incidencia del sindrome de platipnea-ortodeoxia estd aumentando, debido a la mejoria de
las técnicas diagndsticas y su mayorinclusion en los diagndsticos diferenciales.

- El defecto mas frecuente asociado a sindrome de platipnea-ortodeoxia es el foramen oval
permeable, siendo el tratamiento curativo el cierre quirurgico o percutaneo. La causa coadyuvante mas
frecuente es la elongacién de aorta.

- La mayoria de los casos de foramen oval permeable son asintomdticos, aunque se han descrito
manifestaciones clinicas como accidente cerebrovascular criptogénico, embolia gaseosa y platipnea-
ortodeoxia.

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

- Su diagnéstico es sencillo, por lo que se debe sospechar ante descenso brusco de la saturacién
de oxigeno que se normaliza con el ortostatismo, para conseguir un diagndstico y tratamiento precozy
eficaz.

127 SELECCIONADOS



BIBLIOGRAFIA.

1. Martinis G, Zamora E, Hoyos N, Dominguez L, Segrelles G, Girédn R. Paciente con sindrome de
platipnea ortodesoxia Rev Patol Respiratoria 2009; 12(4): 171-174

2. Burchell HB, Helmholz HF Jr, Wood EH. Reflex orthostatic dyspnea associated with pulmonary
hypotension. AmJ Physiol. 1949; 1°59:563-4,

3. Schnabel TG, Ratto O, Kirby CK, Johnson J, Comroe JH. Postural cyanosis and angina pectoris
following pneumonectomy: relief by closure of an interatrial septal defect. J Thorac Surg.
19°%;32:24%-50

4, Altman M, Robin ED. Platypnea (diffuse zone | phenomenonfl) N EngJ Med. 196 9; 281: 1347-48.
3. Robin ED, Laman D, Horn BR, Theodore J. Platypnea related to orthodeoxia caused by true

vascularlung shunts. N Engl) Med. 197°;294:941-43.

6, Cheng TO. Platypnea-orthodeoxia syndrome: etiology, differential diagnosis, and management.
Catheter Cardiovasc Interv1999;47:54.

7. Sorrentino M, Resnekov L. Patent foramen ovale associated with platypnea and orthodeoxia.
Chest. 1991;100:115 7-8.

8. Laybourn K, Martin ET, Cooper R, Holman W. Platypnea-orthode-oxia: shunting associated with
anaorticaneurysm.J Thorac Cardiovasc Surg. 1997;113:9°° -6

9. Marples IL, Heap MJ, Suvama SK, Mills GH. Acute right-left inter-atrial shunt; an important cause
of profound hypoxia. BrJ Anaesth.2000; 8°:921-5.

10. Cheng, TO. Mechanisms of platypnea-orthodeoxia: what causes water to flow uphillfl
Circulation.2002; 10° : e47

11. Shohei Y, Sawa N, Takao M, Toshihiko Y, Kenji M. Platypnea-Orthodeoxia Syndrome. Insights of
Mechanism From Imaging Journal of the American College of Cardiology. 2013.°2:31°-9.

12. Schoevaerdts D, Gonzalez M, Evrard P, Buche M, Installé E. Patentforamen ovale: a cause of
significant post-coronary and bypass grafting morbidity. Cardiovasc Surg. 2002; 10: ¢ 1°> -7

13. Akin E, Kriiger U, Braun P, Stroh E, Janike |, Rezwanian R, et al. The platypnea-orthodeoxia
sindrome. European Review for Medical and Pharmacoligical Science. E. 201 4; 18: 2° 99-2.

14. Hirai N, Fukunaga T, Kawamo H, Honda O, Sakam O, et al. Platypnea-Orthodeoxia Syndrome with
atrial sept defect. CircJ2003;67:172-7°.

128



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Shock mixto en miocardiopatia dilatada secundaria a
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RESUMEN.

Presentamos el caso de una paciente de ¢® afios con antecedentes de miocardiopatia dilatada
secundaria a miocarditis que acude a urgencias por disnea de minimos esfuerzos con hipotension
mantenida y febricula 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.
Miocardiopatia dilatada. Miocarditis. Shock cardiogénico. Shock séptico.

INTRODUCCION.

La miocardiopatia dilatada es una enfermedad que afecta al musculo cardiaco, produciendo
dilatacion ventricular con disminucién de la funcidn sistélica. Lo mas frecuente es la afectacion del
ventriculo izquierdo, aunque también puede afectar al ventriculo derecho. El resultado final de esta
enfermedad es la insuficiencia cardiaca. Se diagnostica habitualmente en la edad media delavida.

Una de las causas de la miocardiopatia dilatada es la miocarditis. La miocarditis es la inflamacion del
musculo cardiaco, denominado miocardio. La causa mas frecuente de esta inflamacion es unainfeccion,
normalmente de origenviral.

El shock cardiogénico es un estado de hipoperfusion severa secundaria a disfuncién cardiaca, y que se
manifiesta con hipotensién arterial, hipoperfusién periférica y disminucién del ritmo de diuresis. Su
principal causa es el infarto agudo de miocardio (IAM).

La sepsis es una disfuncién organica potencialmente mortal causada por una respuesta anémala a la
infeccidon. El shock séptico es una forma grave de sepsis con insuficiencia circulatoria aguda,
caracterizada por hipotensidn arterial persistente, pese al correcto aporte de fluidos.

129 SELECCIONADOS



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de ©© afios, que como factores de riesgo cardiovascular presenta hipertension arterial y
dislipemia. Como antecedentes personales cardioldgicos presenta miocardiopatia dilatada
diagnosticada en 2012, con disfuncion severa del ventriculo izquierdo y con arterias coronarias
epicardicas sin lesiones angiograficas. Se le realizd resonancia magnética cardiaca en la que se observé
signos de miocarditis. En 201° presentd primer episodio de insuficiencia cardiaca. Actualmente se
encuentra en programa de pretrasplante cardiaco. Otro antecedente personal de interés que presenta
la paciente es hipotiroidismo.

La paciente acude a urgencias refiriendo malestar general, disnea de minimos esfuerzos y en reposo,
todo ello asociado a recorte de diuresis a pesar de estar en tratamiento domiciliario con Furosemida. A
la exploracidn fisica destaca una tension arterial de 70/40, una frecuencia cardiaca de 120 latidos por
minuto, una temperatura corporal de 37.8 2Cy una saturacion de oxigeno de 97% con oxigeno en gafas
nasales.

Respecto a las pruebas complementarias, en el electrocardiograma se observa ritmo sinusal y eje
negativoaunos-102junto con onda Qen caralateral. En laanalitica de sangre destaca una hemoglobina
de 11.7,una leucocitosis de 29.200, una creatininade 3.72, un Pro-BNP de 124%> yuna PCRde 273.9.En
la radiografia de térax se observa cardiomegalia y seno costofrénico izquierdo pinzado que sugiere
derrame pleural izquierdo. Se realiza ecografia con Vscan objetivandose derrame pericardico
moderado-severo sin datos de taponamiento, pero con disfuncién biventricular severa.

En urgencias, debido a su hipotensidn arterial persistente se decide iniciar fluidoterapia que no mejora
la situacidn hemodinamica de la paciente, por lo que se inicia Noradrenalina en perfusién continua.
Debido a la febricula de la paciente y al derrame pleural y pericardico, se extraen Hemocultivos y se
inicia tratamiento empirico con Meropenem y Linezolid. Se solicita valoracion 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 liquido con material hematico que se envia para
cultivo. Se realiza ecocardiograma transtoracico, en el cual se objetiva una dilatacidon severa de
cavidades izquierdas con disfuncidn biventricular y derrame pericardico moderado-severo. A pesar de
continuar con perfusidn continua de Noradrenalina, la paciente mantiene tensidn arterial baja, por lo
gue se decide iniciar Dobutamina, consiguiendo normalizar dichas cifras de tension arterial. Se
mantiene con antibioticoterapia de forma empirica.

A los cinco dias de su ingreso en la unidad de cuidados intensivos, los cultivos resultaron negativos, las
cifras de tension se normalizaron, los pardmetros infecciosos de la analitica de sangre habian
disminuido y la paciente se encontraba estable clinicamente, por lo que se derivd a la planta de
cardiologia con el diagndstico de shock mixto cardiogénico-séptico en paciente con miocardiopatia
dilatada secundaria a miocarditis.

DISCUSION.

El manejo del shock séptico se puede dividir en control de la infeccion, estabilizacion
hemodinamica, tratamiento especifico de la disfuncion organica, modulacion de la respuesta
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inflamatoriay tratamiento de la disfuncién hormonal’. El tratamiento antibidtico 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
aminas vasoactivas, siendo la Noradrenalina de primera eleccién’. También se recomienda afiadir
Dobutamina a las aminas vasoactivas cuando exista gasto cardiaco bajo y presiones de llenado bajas, y
cuando persistan signos de hipoperfusion a pesar de lograr adecuado volumen intravascular y
adecuada tensién arterial media’.

En el shock cardiogénico, es clave tanto un buen manejo inicial como una monitorizacién estrecha del
paciente. Este manejo inicial incluye oxigenacion, siendo necesaria en la mayoria de los casos la
ventilacién mecanica’. 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 inotrdpicos, siendo de
eleccion la Dobutamina, con vigilancia estrecha de las cifras de tensidon arterial ya que es un
vasodilatador sistémico .

CONCLUSIONES.

La paciente de nuestro caso fue diagnosticada de shock mixto, por un lado cardiogénico debido
a su miocardiopatia dilatada evidenciada en ecocardiograma con disfuncidn ventricular severa, y por
otra parte séptico debido a su hipotensidon mantenida con aumento de frecuencia cardiaca asociado a
derrame pleural. Un buen manejo inicial como el de esta paciente permite una estabilizacién
hemodindmica mas precoz disminuyendo de esta forma la mortalidad.

Imagen n?1. Realce intramiocdrdico en el septo lateral y anterolateral en relacion con miocarditis
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Imagen n92. Ventriculo izquierdo dilatado en relacion con miocardiopatia dilatada.

Imagen n93. Rx tdrax a su llegada a urgencias donde se observa derrame pleural izquierdo.
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Tumoracion cervical en neonato

B. Basso Abad; M. Sanchez Conejero; R. Martin Fernandez; C. Alvarez Mateos; C. Acosta Hurtado;
A. Gonzalez Garcia.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara de Caceres.

RESUMEN.

Las causas de tumoracion cervical en el periodo neonatal son muy amplias, pudiendo
manifestarse como causa de torticolis congénita. Entre ellas, la Fibromatosis Colli es una de las causas
benignas mas frecuente. Suele presentarse como bultoma indoloro y bien delimitado en el tercio
inferior del musculo esternocleidomastoideo. El diagndstico es clinico, siendo la ecografia la prueba de
imagen de eleccidn en caso de duda. Su evoluciéon es hacia la resolucidon espontanea. Presentamos el
caso de una recién nacida de 29 dias de vida que consulta en urgencias por bultoma cervical izquierdo
de menos de 24 horas de evolucidn, con diagndstico de Fibromatosis Colli, con buena evolucidn.

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

INTRODUCCION.

La Fibromatosis Colli, también conocido como pseudotumor de la infancia del musculo
esternocleidomastoideo, es una de las causas benignas de tumoracion cervical de recién nacido y nifios.
Es responsable del > 0% de las causa de torticolis muscular congénita’. Su etiologia es multifactorial. Se
cree que se produce como resultado de una isquemia muscular con fibrosis posterior tras malposicién
de la cabeza intrautero, dando lugar a una tumoracién palpable que condiciona una retraccién
responsable de la torticolis. Se ha relacionado con presentacidon de nalgas en el parto o antecedente de
parto instrumental. Es mas frecuente en los primeros 3 meses de vida. Tiene preferencia por el sexo
masculino con un ratio masculino:femenino 1,%:1.!

Clinicamente se manifiesta como una masa palpable, unilateral, de consistencia firme, bien delimitada,
no dolorosa, ubicada en el 1/3 inferior del musculo esternocleidomastoideo, acompafada de

SELECCIONADOS 134



IV Jornada de Divulgacién Cientifica

desviacion cervical ipsilateral. Se ubica preferentemente en el lado izquierdo. En algunos pacientes se
ha asociado con plagiocefalia y asimetria facial. Puede ser el primer signo de una torticolis congénita en
el periodo neonatal y hastalos 2 meses de edad.

Su diagnostico es clinico, debiendo cumplirse un debut entre las 2-4 semanas de vida, nddulo firme y no
doloroso, no correccién de la lateralizacién del cuello con maniobras de movilizacién pasiva y ausencia
de enfermedad dsea y neurolégica. En caso de clinica dudosa o no cumplir todos estos criterios, la
prueba de imagen de eleccidn es la ecografia. A veces puede ser requerida la realizacion de TAC o RMN
para delimitar la extension de la lesién, pero es algo excepcional.

Su evolucidn es hacia la resolucion espontanea en 4-8 meses; sin embargo, se ha observado que iniciar
tratamiento con cambios posturales y fisioterapia (estiramientos pasivos) puede acortar el cuadro’.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Neonato, de sexo femenino, de 29 dias de vida derivado a urgencias por su pediatra por
presentar bultomaindurado en regién cervical izquierda percibido por la madre en las Ultimas 24 horas.
Afebril. No traumatismos. No clinica infecciosa. No otra sintomatologia.

Antecedentes personales: Madre de 2° afios, con psoriasis, secundigesta en tratamiento con clexane
por aborto previo a las 34 semanas por infarto placentario. Embarazo controlado de curso normal.
Ecografias prenatales normales. Serologia gestacional negativa, rubeola inmune. SGB negativo.
Screening del primer trimestre bajo riesgo. Parto eutdcico a las 37+%/7 semanas de gestacion.
Amniorrexis® horas anteparto con liquido claro. Presentacién cefalica. Apgar al minuto devida 8, alos®
minutos de vida 9. No precisd reanimacion. Peso al nacimiento: 2.710 g. Pruebas metabdlicas realizadas
normales. Adecuada ganancia ponderal. Deposiciones y diuresis normales. Controles por su pediatra
hasta lafechasinincidencias.

Exploracion fisica: Peso: 3.8° 0 g. Temperatura: 3%,7 2C. Constantes normales para la edad. Buen estado
general. Llanto enérgico que calma en brazos. Bien hidratada, nutrida y perfundida. Normocoloracién
cutaneomucosa. No aspecto séptico. No exantemas ni petequias. No signos de dificultad respiratoria.
Pulsos periféricos presentes y simétricos. Cabeza y cuello: inclinacién lateral izquierda de la cabeza.
Bultoma en regidn cervical izquierda, en zona anteroinferior, de didmetro aproximado 2x2 cm,
indurado, adherido a planos profundos, no impresiona de doloroso a la manipulacion. Cierta limitacién
en la movilizacidn lateral del cuello. No signos inflamatorios. Piel adyacente de caracteristicas normales
(figuras 1y 2). No adenopatias ni lesiones cutaneas a otros niveles. Auscultacion cardiopulmonar: tonos
ritmicos, no soplos, buena entrada de aire bilateral, no ruidos patolégicos sobreafiadidos. Abdomen
blando y depresible, no masas ni megalias. No impresiona de doloroso. Genitales normales.
Neuroldgico: activa y reactiva. Buen tono muscular, fontanela normotensa, reflejos conservados.
Movilidad normal. Genitales externos femeninos normales. Region anal sin hallazgos patoldgicos.
Caderas normales.
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Figura 1. Bultoma cervical izquierdo Limitacion a la Figura 2. Visidn frontal. Actitud en reposo.
movilidad del cuello.

Pruebas complementarias:
-Ecografiade cuello: en la regién cervical izquierda se objetivauna imagen de morfologia ovoidea,

heterogénea, en continuidad con el musculo esternocleidomastoideo izquierdo que sugiere como
primera probabilidad Fibromatosis Colli (figura 3)

Figura 3. Imagen ecogréafica ovoidea, heterogénea, en musculo esternocleidomastoideo izquierdo.
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Juicio clinico: Tumoracion cervical secundaria a Fibromatosis Colli

Evolucion: Se realizé tratamiento por parte de rehabilitacion y control ambulatorio con buena
evolucién.

DISCUSION.

Entre las multiples causas de masas cervicales sélidas en el periodo neonatal, la Fibromatosis
Colli constituye una de las opciones mas frecuentes y de buen prondstico. En la mayoria de las
ocasiones, ademas de presentarse como un bultoma, lo pacientes suelen tener una torticolis muscular
congénita (TMC), como era el caso de nuestro paciente. La TMC consiste en una posiciéon andmala de la
cabeza con respecto del eje longitudinal junto con rotaciéon cervical e inclinacion contralateral de la
cabeza, que habitualmente es secundaria a una contraccién involuntaria de la musculatura cervical con
compromiso predominante del musculo esternocleidomastoideo (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 etiologia exacta es desconocida, habiéndose relacionado con diferentes factores como parto
instrumental, partos multiples, presentacién de nalgas...sin embargo, no siempre en los casos
publicados estan presentes dichos antecedentes, no pudiéndose establecer la causa.

Aunque el diagnéstico es fundamentalmente clinico, el uso de la ecografia”’ puede resultar muy util en
aquellos casos en los que pueda existir dudas, no sélo 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 musculo comprometido
dando un aspecto de masa sélida bien delimitada, que afecta generalmente al musculo
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 unaumento de la vascularizacién a la exploracion con eco-Doppler.

La realizacién de una correcta anamnesis, asi como una detallada exploracion fisica, es crucial para la
orientacion diagndstica ante la presencia de un bultoma cervical. El diagndstico diferencial de masas
sélidas en esta localizacidon incluye patologias de origen neopldsico como neuroblastoma o
fibrosarcoma, congénitas como higroma quistico o quiste braquial, linfadenitis, hematomasy abscesos,
entre otras. La presencia de nddulos linfaticos, alteraciones vasculares o la invasién de otras
estructuras anatdmicas como la dsea, nos debe hacer plantearnos otras etiologias diferentes de la
Fibromatosis Colli, apoyandonos en la ecografia como primera prueba de imagen a realizar para
establecer el diagndstico diferencial.

El diferente enfoque diagndstico-terapeltico como el prondstico de las distintas etiologias ante una
masa cervical en el periodo neonatal, hace que sea importante el conocimiento de las distintas
opciones diagndsticas. La Fibromatosis Colli, es una patologia frecuente, con resolucidon espontanea,
cuyo conocimiento permite disminuir, no sélo la realizacién 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 mas frecuentes. Su conocimiento permite evitar la realizacion de pruebas
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cruentas al recién nacido. La ecografia constituye una prueba inocua y accesible util en el diagndstico
diferencial. El inicio de tratamiento con fisioterapia puede ayudar a la resolucion precoz del cuadro,
evitando problemas secundarios debidos a malposicidén cervical como puede ser la plagiocefalia.
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Aparicion de miocarditis en paciente diagnosticado de
miopatia inflamatoria con patron de posible
miocardiopatia hipertroéfica

B. Roque Rodriguez’; P. Juncosa Montes’; I. Diaz Villalonga®

'Servicio de Cardiologia. Hospital San Pedro de Alcantara. Cceres.
*Servicio de Psiquiatria. Hospital Virgen de la Montafia. Caceres.
*Servicio de Radiodiagndstico. Hospital San Pedro de Alcantara.

RESUMEN.

La miocarditis se define como una enfermedad inflamatoria del musculo cardiaco que, gracias a
los avances de técnicas no invasivas como la resonancia magnética, se ha favorecido el diagndstico de la
misma reduciendo asilaiatrogenia.

Presentamos un caso clinico de una paciente de 40 afios con clinica compatible con dermatomiositis,
apareciendo en el estudio hospitalario afectacién inflamatoria cardiaca con un patrén hipertréfico no
obstructivo.

PALABRAS CLAVE.
Dermatomiositis, miocarditis, miocardiopatia hipertrofica.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Presentamos una paciente de 40 afios que es ingresada por la aparicion de mialgias
generalizadas con debilidad proximal de cintura escapulary pelviana, disfonia, enrojecimiento del lecho
ungueal, eritema malar y peribucal, coloracién violacea de orejas y telangiectasias en muslos. No
presenta antecedentes personales de riesgo. Como antecedente familiar presenta padre afecto de
miocardiopatia hipertrofica obstructiva.

En el estudio analitico destaca: CK 13.39%, GOT 39, GPT 148, LDH 1847, Troponina T 300 y
mioglobina © 20.

En el estudio inmunolégico 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 serologias.

El electromiograma mostré PUM de amplitud y duracion reducida y morfologia polifasica, de agujas
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finas, en todos los musculos explorados siendo mas manifiesto en musculatura proximal, por lo que
todos los hallazgos obtenidos fueron sugestivos de trastorno miopatico.

La gammagrafia sea con Tc99, la mamografia y el TAC Toraco-abdominal para el estudio de neoplasia
oculta, fueron negativos.

Se le realizé biopsia muscular del recto anterior del cuadriceps izquierdo, no siendo concluyente para el
diagndstico. La biopsia endomiocardica no fue realizada, ya que con los hallazgos obtenidos en técnicas
deimageny el contexto clinico 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 taquicdrdica en la exploracion, se le solicitd un estudio Holter 24h,
ecocardiogramay RM cardiaca.

En el estudio Holter 24 h solo se objetivd taquicardia sinusala 130 Lpm.

El ecocardiograma se observd un ventriculo izquierdo no dilatado con hipertrofia asimétrica septal
severa (didmetro maximo de 20 mm) sin gradiente dindmico significativo, ni en reposo ni en Valsalva.
Buena contractilidad global y segmentarias con fraccién de eyeccién conservada.

Sin embargo en la RM cardiaca se practicaron secuencias de potenciacién y contraste: en T2 STIR, se
observa una alteracion en la pared basal lateral en segmento anterolateral y posterolateral, compatible
con areas de edema/inflamacién intramiocardica. En el contraste con gadolinio, en la secuencia de
realce tardio se observa un realce de tipo no isquémico epicardico en el segmento anterolateral e
intramiocdrdico siendo todo esto compatible con realce secundario a proceso inflamatorio agudo de
miocarditis aguda.

Se observan también pequefios focos de realce focal parcheado en septo basal, coincidiendo con las
areas de mayor engrosamiento que indican pequefias areas de fibrosis intramiocardicas 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 ventriculo izquierdo.

Figura 1. Realce Temprano con
Gadolinio donde se observa
edema.
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Figura 2.

Figura 3. Realce tardio 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 mds marcado en la cara anterolateral, coincidiendo con
zonas de fibrosis (artefactado por la taquicardia).

Se pautd tratamiento con Metilprednisolona 40 mg VO, pero debido a su afectacién cardiaca se acordd
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
vacunacion de VHBYy asi poder iniciar posteriormente tratamiento con Rituximab IV.

DISCUSION.

La dermatomiositis se asocia con diversas manifestaciones cutaneas, que incluyen pdpulas de
Gottron, telengiactasias, eritema violdceo en escote...asi como pérdida de fuerza por afectaciéon
muscular. La paciente del caso presenté los sintomas clasicos de la dermatomiositis, a pesar de que la
biopsia muscular fue insuficiente para diagndstico especifico, hecho que puede ser factible debido a
que la dermatomiositis puede presentar un patron de afectacion muscular parcheado. (1)

La frecuencia de la afectacion cardiaca en la polimiositis/dermatomiositis varia entre el % y el 7° %.
Aunque la enfermedad clinicamente manifiesta es rara, los eventos cardiacos son causas comunes de
muerte. LatroponinaT cardiaca es el indice mas fiable de dafio miocardico. (2,3)

Histdricamente, la afectacién cardiaca en las miopatias inflamatorias ha sido demostrada por ECG,
monitorizacién electrocardiografica continuay la autopsia. Sin embargo, hoy en dia las nuevas técnicas
de imagen cardiaca como son el ecocardiograma, la cardioRM, la gammagrafia con pirofosfato y el TAC
coronario, pueden favorecer la deteccion de ésta. (2)

A través de una busqueda bibliografica, Gupta et al (4) encontraron datos de ¢ 8 pacientes afectos de

dermatomiositis en los que aparecieron datos de que un 38% tuvieron miocarditis y un 41% fibrosis
miocardica.
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Gracias a la Cardio-RM podemos obtener el diagndstico de afectacidon cardiaca en las miopatias
inflamatorias sin necesidad de llegar a técnicas invasivas. En datos recientemente encontrados en
pacientes con dermatomiositis, aparecia un realce miocdardico patoldgico, de inflamacién vy fibrosis,
apareciendotambién edema. (*)

La miocarditis puede presentar también un engrosamiento de las distintas porciones del corazon,
obligando a hacer mediante las técnicas de imagen el diagndsticos diferencial entre miocarditis y
miocardiopatia hipertrofica. Estas entidades vienen definidas por una serie de criterios en las pruebas
deimagen.

En la RMN cardiaca, la miocarditis presenta una serie de criterios para su diagnéstico conocidos como
Criterios de Lake Louise (®), que ante la presencia de sospecha clinica de miocarditis, sera diagndstico si
presenta =2 delossiguientes items:
Aumento de la sefial miocardica en T2 dos veces superior a la observada en musculo
esquelético.
Un aumento de la sefal en T1 con gadolinio precoz =4 veces a la encontrada en el
musculo esquelético.
Un aumento de la sefial global superioral 4°> % en |la secuencia con gadolinio tardio.
Por otro lado, la miocardiopatia hipertréfica es una patologia del miocardio habitualmente con gran
carga genética, aunque puede asociarse a otras causas. El diagndstico de la miocardiopatia hipertréfica
se basa en las diferentes técnicas de imagen, principalmente la ecocardiografia, RMN cardiaca y la
Tomografia Computerizada con multidetectores. Se define por la presencia de una hipertrofia del
ventriculo izquierdo (grosor parietal maximo superior a 1> mm en adultos o de 13 mm en pacientes con
historia familiar confirmada) sin dilatacién de la cavidad, y ausencia de trastornos cardiacos o
sistémicos capaces de producir una hipertrofia miocdrdica de similar magnitud, apoyado en estudios
genéticos positivos. (7)

Figura 5. Eje paraesternal largo. Engrosamiento del septo interventricular.
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Figura 6. Proyeccion 4 cdmaras: engrosamiento del septo interventricular.

CONCLUSIONES.

La afectacion cardiaca de esta paciente, ecocardiograficamente podria 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 inflamacién propiciada a la miocarditis generada por la
dermatomiositis.

Alavistadelosresultados de las pruebas realizadas a la paciente, sus antecedentes familiares positivos,
y segun los criterios diagndsticos de ambas patologias, no se puede descartar que ambas entidades
hayan coexistido en este caso.
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Pseudotumor agresivo de nasofaringe

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

Servicio de Otorrinolaringologia, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

El pseudotumor inflamatorio es una neoformacidon benigna infrecuente potencialmente
invasiva. En cabezay cuello afecta principalmente a 6rbita y senos paranasales.
Presentamos un caso de afectacién de cavum y cervical, con biopsia diagndstica obtenida mediante
cirugia endoscdpica nasosinusal. Tras intervencién quirurgica y corticoterapia no se ha detectado
recidivaaunafodelaintervencion.

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 endoscopicsurgery and steroid therapy, there has been norecurrence.

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

INTRODUCCION.

El pseudotumor inflamatorio es una rara enfermedad de etiologia desconocida, caracterizada
por la aparicion de lesiones compuestas por histiocitos, macréfagos y células inflamatorias. Su clinica
depende de la ubicacidn, generando desplazamiento, obstruccién o incluso invasién en los casos mas
agresivos, como se da en nuestro paciente.

Inicialmente descrito en el pulmdn, en la cabeza y el cuello afecta principalmente a la érbita Se han

documentado casos localizados en laringe, senos paranasales, espacio parafaringeo, oido medio e
internoy en ganglios linfaticos, siendo extremadamente infrecuente la afectacién nasofaringea.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de un paciente vardn de ¢ afios que consultd inicialmente en Urgencia por

presentar cefalea hemicraneal izquierda intensa que no remiten con analgesia habitual, asociada de
hipoacusia y sindrome constitucional, por lo que se realiza TC cerebral en el que se visualiza ocupacién
enseno esfenoidal.
Por estos hallazgos se consulta al otorrinolaringélogo quien visualiza ocupacion de caja timpanica
izquierda y discreto abombamiento en rodete tubdrico 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
infiltracion de las estructuras vecinas e importante erosién ésea del borde izquierdo del clivus asi como
de la punta del pefiasco izquierdo, con atrapamiento de la arteria carétida; indicando como primera
posibilidad diagnostica neoplasia de cavum (Figura 1).

Por el contrario, la anatomia patoldgica solo muestra patréon inflamatorio sin evidencia de malignidad.
El paciente presenta un deterioro clinico evidente, con disfagia progresiva que, asociada al sindrome
constitucional, precisa ingreso y sonda de gastrostomia. A la exploracion se aprecia lesién mucosa con
inflamacidn e hiperemia circundante a la misma, en pared posterior de cavum, con afectacién de la fosa
de, ademds presenta paralisis 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 craneo de caracter
agresivo (Figura 3). Realizamos nueva biopsia que presentard las mismas caracteristicas que la previa.
Ante la incertidumbre diagnostica a causa de la negatividad de la anatomia patoldgica decidimos
exploraciénytoma de biopsia quirurgica, que nuevamente no presenta evidencia de malignidad.

Debido al rdpido y progresivo agravamiento de la situacidn clinica, se indica exéresis quirurgica, la cual,
se informard como tejido linfoide asociado a mucosa, con ausencia de carcinoma y con
inmunohistoquimica compatible con pseudotumor inflamatorio. El paciente fue tratado con
corticoides durante tres meses logrando remision clinica, actualmente asintomatico pese a visualizarse
aun alteraciones enlas pruebas deimagen.

DISCUSION.

El pseudotumor inflamatorio es una entidad escasamente estudiada, de histogénesis
controvertida. Su patogenia parece ser una respuesta exagerada a agresiones tisulares de etiologia
desconocida’. Plantea un diagnostico complejo, generalmente de exclusién, pudiendo localizarse en
cualquier érgano’.

Inicialmente fue descrito pro Brunn en 1939 en el pulmén, la serie de Ramachandra et al con 18 casos
encuentra un 33,3% en cabeza y cuello (drbita y senos paranasales), aunque existen documentados
casos laringo-traqueales, salivales, de oido medio, ganglionares, pterigomaxilaresy parafaringeos.

Su localizaciéon mas frecuente es en el pulmén, en cabeza y cuello, se encuentra principalmente en las
Orbitas y mds raramente en senos paranasales, vias aéreas, cavidad oral, tiroides y parétida. Su
comportamiento clinico es normalmente benigno, manifestdndose como una inflamacién localizada,
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pero a veces puede mostrar un comportamiento localmente invasivo, destruyendo las paredes éseas e
invadiendo 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
diagnéstico diferencial se debe hacer con otras entidades inflamatorias de curso crénico, como
infecciones fungicas, o con neoplasias como carcinoma o linfomas'y, en ocasiones, puede serimposible
sin biopsia.

Los estudios de imagen mediante TC muestran signos de ocupacién, si estan 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 destruccién de las paredes dseas, de tal manera
gue puede ser imposible el diagndéstico diferencial con un proceso neopldsico localmente invasivo. En
resonancia Magnética, las caracteristicas del pseudotumor inflamatorio son similares a las de otras
lesiones inflamatorias, como celulitis orbitaria, miositis y sacoidosis. El diagnéstico de pseudotumor
inflamatorio se realiza por exclusién, pero los hallazgos clinicos y radiolégicos pueden sugerirlo.

La biopsia es el procedimiento electivo para el diagndstico, siendo la fusion de lineas celulares y la
caracterizacién inmunohistoquimica de reordenamiento en el gen ALK las bases de su tipificacion .

El tratamiento no estd protocolarizado. Se han propuesto distintas opciones terapéuticas segun la
localizacién del proceso: tratamiento médico con corticoides, tratamiento quirdrgico y radioterapico.
La eleccidn terapéutica se hard segln la localizacién de la lesién, comenzando con los tratamientos
menos agresivos, puesto que se trata de un proceso benigno. La terapia corticoidea se considera de
eleccién para los pseudotumores inflamatorios localizados en la drbita, que se intervendran
quirargicamente ante fracaso del tratamiento médico. Los corticoides ofrecen buenos resultados
cuando las lesiones no son eminentemente fibrdticas.

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 mejoria sintomatica,
disminuciéon de la masa e incluso regresién. La cirugia de exéresis se realiza si no remite el proceso, o
anteladudade malignidad, como en los casos que con comportamiento invasivo, como lo es el nuestro.
Silareseccidn quirurgica no puede ser completa o no esta indicada, se recomienda la radioterapia. Esta
modalidad terapéutica se ha utilizado mas en los casos que afectan a la drbita, en los que la cirugia
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 8> % de los casos segun
algunos autores’, aunque su valor terapéutico aun no esta claro. Hay que tener en cuenta la posible
induccion de neoplasias enlas zonas radiadas ala hora de tomar la decisidn terapéutica.

CONCLUSION.

Este tipo de lesiones a menudo Unicas simulan neoplasias, enfermedades inflamatorias crdnicas o
infecciones largamente evolutivas, pero la citologia, serologia y cultivos resultan ineficaces.
Unicamente la biopsia conseguird darnos el diagnéstico.

En nuestro caso, la reseccién quirdrgica mejord ostensiblemente la sintomatologia del paciente, y Ia
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 tamafio, aunque si
continua existiendo alteraciones radioldgicas que se siguenvigilando estrechamente.
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Figura 1. Importante masa dependiente de la pared izquierda de la nasofaringe, con infiltracion de las
estructuras vecinas e importante erosion del borde izquierdo del clivus asi como de la punta del pefiasco
izquierdo, con atrapamiento de la arteria cardtida interna izquierda.

Figura 2. Lesidn vegetante y abombamiento en fosita de Rosenmiiller, con signos de inflamacidn circundante a la

misma.
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Figura 3. Masa de pared posterior nasofaringea que invade el espacio parafaringeo, al seno cavernoso
izquierdo, a la pared posterior del seno esfenoidal izquierdo, apdfisis pterigoides izquierda, cuerpo del esfenoides
ipsilateral y al clivus, con destruccion del foramen carotideo e infiltracion de arteria cardtida interna izquierda,
condicionando trombosis tumoral de la misma. Presenta hipointensidad con centro hiperintenso en secuencias
T2, e hipointenso en secuencias T1, en relacion con dreas de necrosis central, con intenso realce tras la
administracion de contraste, sugiriendo proceso infiltrativo de base de crdneo de cardcter agresivo.
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Lactante con alteracion del nivel de conciencia.
Importancia del diagndstico diferencial

C. Acosta Hurtado; P. Barros Garcia; F.J. Romero Salas; M.C. Alvarez Mateos ; N. Camarena Pavén;
A. Gonzalez Garcia.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara de Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso de un lactante de 3 meses de edad con episodio de alteracién del nivel de
conciencia. Ante esta situacion se debe realizar un amplio diagndstico diferencial que abarque entre
otros, las posibles causas de encefalopatia aguda, incluida la invaginacién intestinal, en la que la clinica
neuroldgica puede ser el principal sintoma de presentacién.

La sospecha clinica y la exploracidn fisica son pilares fundamentales a la hora de orientar el diagndstico
como ocurridé con este paciente, conduciendo a la resolucién espontanea del cuadro y evitando la
realizacién de pruebas complementariasinnecesarias.

PALABRA CLAVE.
Invaginacidn intestinal, clinica neuroldgica, coma.

INTRODUCCION.

Lainvaginacion intestinal se define como laintroduccién de un segmento de intestino proximal en
otro segmento distal, arrastrando el mesenterio. Como consecuencia se produce congestion venosa y
linfatica, con edemaintestinal, que puede ocasionar una obstruccién arterial y la consiguiente isquemia
intestinal. Si no se resuelve puede derivar en una perforacidn y peritonitis. La mortalidad es menor de
un 1%.

Lainvaginacion es la causa mas frecuente de obstruccion intestinal en nifios de 3 a3® mesesde edad. La
mayoria de los casos ocurren en pacientes sanos, con predominio del sexo masculino. La clinica tipica
son crisis intermitentes de dolor abdominal subito, intenso y progresivo con llanto inconsolable,
enrojecimiento facial y encogimiento de piernas, que ceden espontaneamente. Sin embargo el
diagndstico puede demorarse por la presencia de sintomatologia atipica como son las manifestaciones
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neuroldgicas sobre todo alteracién del nivel de conciencia en grado variable, con el riesgo de
complicaciones vasculares intestinales que ello conlleva.

DESCRIPCION DEL CASO.

Antecedentes personales:

Embarazo controladoy de curso normal. Parto eutdcico alas 39+4/7 semanas de edad gestacional. Peso
de recién nacido: 3°80 gr. Periodo neonatal normal. Desarrollo psicomotor normal. Curva
ponderoestatural adecuada. Lactancia materna exclusiva. No alergias medicamentosas conocidas.
Calendario vacunal oficial al dia para su edad mds una dosis de vacuna frente a rotavirus. Reflujo
gastroesofagico.

Anamnesis:

Lactante de 3 meses que es traido al Servicio de Urgencias por presentar desde hace aproximadamente
20 minutos desconexién del medio con hipotonia generalizada, cianosis perioral y palidez cutanea. La
familia refiere que lo estaban bafando en la piscina y ha comenzado con llanto enérgico y
posteriormente ha cesado, encontrandole hipotdnico, con mirada perdiday cianético. Nifio con reflujo
gastroesofagico habitual pero ese dia habia vomitado mas veces de lo habitual. Afebril. En domicilio le
habian realizado maniobras de reanimacién basicas sin obtener respuesta.

Exploracion fisica:

Constantes vitales:

T2:3%,92C FC:1°7Ipm TA:99/54 mmHg Glucemia capilar: 124 mg/dl.

TEP inestable. Escala de Coma de Glasgow de ¢ puntos. Mal estado general, hipotdnico y postrado.
Palidez cutanea generalizada, mucosas normocoloreadas. Relleno capilar menor de 2 segundos. No
aspecto séptico. Pupilas midticas puntiformes arreactivas. Fontanela a punta de dedo, normotensa. Al
retirarle el paial tenia heces liquidas sin productos patoldgicos. Resto de la exploracion normal.

A su llegada se administra un bolo de suero salino fisioldgico por la situacion de taquicardia y palidez
generalizada. Se realiza tacto rectal para descartar invaginacion intestinal y al retirar salen heces
semiliquidas 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 fluctuacion del nivel de
conciencia con palidez cutdnea, episodios de flexién de extremidades inferiores, contraccidn
abdominaly nduseas que van remitiendo progresivamente.

Pruebas complementarias:

- Gasometriavenosaasullegada: pH 7,24 HCO3-20,1EB-7,3. pC0O247,lactico 8,1.

- Hemograma: Hb 12 g/dl, Hto 33%, Leucocitos 9.900 (N 12%, L 79%), Plaquetas 237.000.

- Bioquimica: Glucosa 122 mg/dl, Na 138 mEqg/L, K > mEg/L. PCR 0,4 mg/L, Procalcitonina 0,1
ng/ml.

- Toxicos en orina: negativos.

- Radiografia de térax: Sin alteraciones.

- Ecografiaabdominal: No se objetivanimdagenes sugerentes de invaginacién.

- Ecografiatransfontanelar: sin hallazgos patoldgicos.

- Electroencefalograma: No se objetiva actividad paroxistica epileptiforme.

- Ecocardiografia: Tabique interauricular multiperforado y estenosis pulmonar periférica izquierda
ligera.

- pH-metria esofdgica: Reflujo gastroesofagico con datos de buen prondstico.
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Evolucion:

Durante el ingreso evoluciona favorablemente sin presentar nuevos episodios y con buena impresion
neuroldgica.

Se diagnostica de invaginacidn intestinal, por la respuesta inmediata que tuvo al realizar el tacto rectal
pero que no pudo confirmarse por ecografia, al realizarse una vez resuelto el cuadro.

Es dado de alta con tratamiento con Omeprazol para el reflujo gastroesofagico.

Posteriormente no volvié a presentar episodios similares.

DISCUSION.

El diagndstico de invaginacidn intestinal puede demorarse hasta en un ©0% de los casos por la
presencia de sintomatologia atipica sistémica simulando una sepsis, un shock hipovolémico o clinica
neuroldgica. Esta clinica atipica ocurre con mayor frecuencia en menores de ® meses. El sintoma
neuroldgico mas frecuente es la alteracion del nivel de conciencia que puede ir desde somnolencia o
letargia hasta el coma. Otras manifestaciones neuroldgicas son la hipotonia global con debilidad
llamativa y episodios paroxisticos con espasmos. La clinica neurolégica no se relaciona con el tiempo de
evolucion, siendo en muchos casos un signo de afectacidn precoz y el principal motivo de consulta.
Puede coincidir con la clinica digestiva, precederla o reemplazarla, constituyendo en muchas ocasiones
la Unica manifestacion de la invaginacion, como ocurrié en nuestro paciente. En los casos en los que la
clinica neuroldgica es el signo predominante hay que realizar un extenso diagndstico diferencial, con el
fin de excluir otras causas de encefalopatia aguda de tipo infeccioso, estructural, vascular, trastornos
hidroelectroliticos, metabdlicos, epilépticos y tdxicos entre otros. Un enfoque adecuado evitaria la
realizacién de pruebas complementariasinnecesarias.’

La encefalopatia aguda en la invaginacidn intestinal se postula que esta mediada por la isquemia
intestinal, en la cual se produce la liberacidn al torrente sanguineo de citocinas, hormonas vasoactivas,
neuropéptidos y opioides enddgenos, con el consecuente efecto depresor directo del SNC. La mayoria
de los casos normalizan la funcién neurolégica al restaurarse el flujo vascular intestinal.

La manifestacion clinica mas frecuente son las crisis de dolor abdominal subito, con encogimiento de
piernas, enrojecimiento facial y llanto inconsolable que suelen durar unos 10-1° minutos con
recuperacion entre episodios. Puede haber vdmitos 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 palpacidon en hemiabdomen derecho es posible la aparicidon de una
masa.

La etiologia de la invaginacion intestinal en la mayoria de los casos es idiopatica, fundamentalmente en
nifios entre los 3 meses y los ®> afios de edad. Se ha estudiado la posible influencia de factores
infecciosos ya que en muchos casos coincide con brotes de gastroenteritis aguda e infeccién de vias
respiratorias altas los dias previos. Se cree que los virus estimulan el sistema linfatico intestinal
provocando una hipertrofia de las placas de Peyer, que actuarian como punto de inicio de la
invaginacion. En menores de 3 meses y mayores de > afios aumentan los casos de invaginacion por una
enfermedad subyacente como pueden ser un diverticulo de Meckel, pdlipos, linfoma de intestino
delgado, malformaciones vasculares, purpura de Schénlein-Henoch, enfermedad celiaca, enfermedad
de Crohn, etc. "*

Se han descrito algunos casos de invaginacion los dias posteriores a la administracién de la vacuna
frente al rotavirus, pero el riesgo de sufrir una invaginacion es menor que el que puede haber si ocurre
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una gastroenteritis grave por rotavirus. Estas vacunas estan contraindicadas si el nifio ha tenido
previamente una invaginacién. * A nuestro paciente le administraron la primera dosis de la vacuna un
mes antes del episodio, por lo que no se asocié con el cuadro.

La localizacién mas frecuente de la invaginacién es la ileo-célica, por la desproporcidn existente entre
ileony valvulaileo-cecal y por el incremento de la peristalsis en lactantes y nifios pequenos. La ileo-ileal
es menos frecuente y suele resolverse espontdneamente.

Para realizar el diagndstico es fundamental la sospecha clinica. En algunos casos se diagnostica por la
clinica y la exploracién, sin poder confirmarse con pruebas complementarias al reducirse
espontaneamente. La prueba de eleccion es la ecografia abdominal, tanto para el diagndstico como
para la monitorizacién del tratamiento. Es muy especifica y sensible y permite identificar causas
anatémicas. Laimagen tipica es el signo del donut o laimagen en pseudorriiion.

Imagen 1. Signo del donut.

Imagen 2. Imagen en pseudorrifion.
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Con el Eco-Doppler se puede objetivar disminucién de la perfusién que indicaria una posible isquemia.
La radiografia de abdomen es util para excluir perforacion y pueden verse signos de obstruccidén con
asas distendidas y sin aire distal. La presencia de aire en ciego o ileon terminal descartaria una
invaginacion si hay baja sospecha. La tomografia computerizada se usa en casos dudosos y cuando se
sospecha unainvaginacion deintestino delgado o unalesion menor de 3cm.

En algunos casos, sobretodo cuando la invaginacidén es corta y en las ileo-ileales, es frecuente la
resolucidon espdéntanea, por lo que al realizar la ecografia no se identifica la invaginacién, aunque podria
haber edemaenla paredintestinal que indicase que en ese punto se ha producido unainvaginacion.

El tratamiento de eleccidn en el paciente estable es la reduccion no quirdrgica guiada por ecografia con
enemas de suero o de aire que crean una presidn retrégada. Los dos tipos de enema son igual de
efectivos y no hay diferencias en el riesgo de perforacidn, que ocurre en menos de un 1% de los casos. Se
ha observado en diversos metaandlisis que la reduccion con los enemas de aire es menos dafiina en el
caso de que se produzca una perforacién. La reduccion se confirma cuando aparece agua o burbujas
(segun el tipo de enema empleado) a nivel de ileon terminal o cuando desaparece la clinica. Este tipo de
reduccién esta contraindicada si hay signos de irritacidon peritoneal, neumoperitoneo o si los sintomas
son de larga evolucion. Actualmente estan en desuso los enemas de bario por el riesgo de perforacion.
En centros con experiencia la tasa de reduccién con enemas es efectiva en un 80-9° % de los casos,
sobre todo si la invaginacién es ileo-cdlica y de causa idiopatica. Se ha visto menor efectividad en
menores de 1afioy en mayores de® afios.

La cirugia esta indicada cuando no es efectiva la reduccién con enemas, si hay signos de peritonitis,
inestabilidad o alguna masa que sirva de punto de inicio de la invaginacion. La reduccidén suele ser
manual una vez realizada la incisidn, salvo cuando ésta no es efectiva o hay alguna lesién. Si existe
isquemia sereseca la zona afectaday se realiza anastomosis termino-terminal.

Las recurrencias ocurren hasta en un 10% tras una reduccion efectiva, siendo mas frecuentes en
menores de un afio. Hasta la mitad de las recurrencias ocurren en la primera semana tras la reduccion,
lo que se conoce como recurrencia precoz. Si se producen multiples recurrencias hay que sospechar
una patologia subyacente, aunque también pueden ocurrir en los casos idiopaticos, en los que la
hiperplasia linfoide puede actuar como punto deinicio. De entrada no esindicacién de cirugiay se debe
tratar comossifuera el primer episodio.

Se ha estudiado el efecto de la dexametasona intravenosa para prevenir las recurrencias en los casos
idiopaticos, sin obtenerse resultados concluyentes.’

CONCLUSIONES.

Entodo lactante o nifo pequefio con disminucidn del nivel de conciencia, letargia e hipotonia hay
que realizar un diagndstico diferencial amplio en el que debe considerarse la invaginacién intestinal,
aungue no exista ningun signo clinico tipico de presentacion de la enfermedad.

Dado el riesgo de desarrollar complicaciones vasculares intestinales irreversibles, es fundamental la
sospecha clinica para realizar un diagndstico precoz.

La exploracion fisica es imprescindible, como se ha visto con nuestro paciente, al que al realizarle un
tacto rectal remitid la clinica neuroldgica y es por ello por lo que se sospecha que tuvo una invaginacion
intestinal ya que no se pudo confirmar con la ecografia al haberse reducido probablemente de forma
espontanea.
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Dolor abdominal recurrente en pediatria malrotacion
instestinal

C. Pascual Montero; A.V. Gavilanes Vaca; I. Martinez Gonzdlez; I. Diaz Villalonga; C. Pérez Calvo.

Radiodiagndstico, Complejo Hospitalario Universitario de Caceres

RESUMEN.

La malrotacidn intestinal puede definirse como el fallo en la rotacién y fijacion normales del
intestino medio durante el desarrollo fetal. Se trata de un término amplio que abarca una gran variedad
de anomalias de la rotacion vy fijacion intestinales en cuyo diagndstico el radidlogo juega un papel
fundamental y que a menudo representa un desafio diagndstico por la amplia variedad de formas de
presentacidn clinica y radioldgica. La misma alteracion puede permanecer asintomatica toda la vida o
producirunabdomenagudo que acabe con lavida del paciente sino se diagnosticay trata rapidamente.

PALABRAS CLAVE.
Intestino medio, Malrotacion intestinal, Nifios, Ecografia, Trdnsito baritado

INTRODUCCION

La malrotacion intestinal con su propension al volvulo representa un desafio diagndstico en
pacientes pedidtricos. El diagndstico precoz es de suma importancia para conseguir un buen resultado.
Presentaremos un caso de malrotacidon intestinal en un nifio de 10 afios con dolores abdominales
agudos recurrentes. De esta forma, revisaremos e ilustraremos los hallazgos radiolégicos de la
malrotacion y el volvulo de intestino medio en la infancia, explicando la embriologia, la presentacién
clinica, el manejo radiolégico y la evolucién de este proceso.

DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de un nifio de 10 afios que acude a urgencias por tercera vez en 24h por episodio de
dolorabdominal tipo cdlico.
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Antecedentes Personales: Embarazo controlado, parto con forceps a las 37 semanas de edad
gestacional, periodo neonatal sinincidencias. Desde el afio y medio de vida, varios ingresos por cuadros
de vémitos y dolor abdominal estudiados por parte de Digestivo, con el diagndstico de vomitos ciclicos.
Periodos alternantes de estrefiimiento y diarrea.

Estudios realizados: estudio metabdlico normal; serologia celiaca negativa; estudio de hormonas
tiroideas normal; estudio RGE negativo; H.pylori negativo; enema opaco normal; EEG (2) normales;
estudio parasitos en heces negativo. RMN cerebral normal.

Realizada valoracion por Psiquiatriay Pedagogia descartando Trastorno del Espectro Autista.

En los ultimos 3-4 afios, con escasos episodios, ultimo episodio de dolor abdominal y vomitos que
precisaron ingreso en 2013. Coincidiendo con los episodios presenta aumento de CPK por crisis de
hipertonia, que realiza de forma voluntaria porque le calma el dolor, con estudio completo
Neuropediatria normal.

Exploracién:
Buen estado general. Muy nervioso y ansioso, crisis de llanto. Cuando comienza el dolor realiza

contraccién de musculatura, hasta quedar rigido, de forma voluntaria de extremidades y musculatura
facial. No aspecto séptico. Buen color. No exantemas ni petequias. Bien perfundido. Signos meningeos
negativos. No adenopatias. No signos de dificultad respiratoria. Pulsos periféricos palpables simétricos.
Auscultacion cardiaca: ritmica, no soplos.fl

Auscultacion pulmonar: buena entrada de aire, sin ruidos sobreafadidos.

Abdomen: no distendido, blandoy depresible, refiere dolor con la palpaciéon, RHA normales.

Pruebas complementarias:
-Analitica: Unicamente destaca: 13000 leucocitosy CPK 1273 Ul/L.

- Ecografiaabdominal urgente:
Hallazgos sugestivos de ectasia de la segunda porcién duodenal y cavidad gastrica. Resto de asas
intestinales de calibre conservado sin alteraciones.
Vasos intestinales mal valorados porimportante dolor por parte del paciente.
Multiples ganglios con centro graso conservado de probable cardcter reactivo.
No liquido libre.

Dado los hallazgos en la ecografia se decide ingresar al paciente para observacion y realizacion de
Transito eséfago-gastroduodenal parafiliar causa.

-Transito EGD:
Correcto paso del contraste por eséfago. Estomago muy distendido de vaciado lento.
Flexura duodeno-yeyunal a la derecha de la columna vertebral con luz adelgazada que adopta una
morfologia en sacacorchos. Se observa muy escasa cantidad de contraste, floculado, distal a la misma.
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SIGNO bEL REMOLINO

Dichos hallazgos sugieren el diagndstico de malrotacion intestinal / vélvulo de intestino medio.
Dado los hallazgos de vélvulo de intestino medio, se decide intervencion quirdrgica urgente por parte
delservicio de cirugia pedidtrica mediante laparotomia, desobstruccion intestinal y fijacion intestinal.

DISCUSION.
Para entender la malrotacidn es necesario conocer el desarrollo embriolégico normal del intestino.

PROCESO DE ROTACION

El tubo digestivo en el desarrollo fetal comienza siendo un tubo corto y recto con 3 partes, el intestino
proximal, medioy 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 ala
AMS. La parte distal, postarterial 0 asa cecocdlica se localiza posterior e inferior ala AMS. Esta parte dara
lugaralileondistal, al colon derechoy alos dos tercios proximales del transverso

tino proximal

ino medio

Intestino distal ————
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Elintestino medio crece desproporcionadamente respecto al embridny en la sexta semanase herniaen
forma de U en el cordén umbilical. El intestino herniado comienza el proceso de rotacién dentro del
corddén umbilical rotando las dos asas independientemente en sentido contrario a las agujas del reloj
sobreelejedela 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 continuacién rotan otros 90°, de forma que el asa duodenoyeyunal se
localiza posterior e inferior a la AMS y el asa cecocélica superior. En la décima semana de gestacion el
intestino regresa a la cavidad abdominal girandno el asa proximal otros 90° en sentido contrario a las
agujasdelrelojpara quedarsituadaalaizquierda de la AMS.

Estos 270° de rotacion total dejan la segunda porcion del duodeno a la derecha de AMS, la tercera
porcion posterior ala AMS vy la unidon duodenoyeyunal a la izquierda y posterior a la AMS. Por ultimo, el
asa distal o cecocdlica regresa al abdomen y rota otros 90° en sentido contrario a las agujas del relojy
por delante de la AMS para adoptar su caracteristica forma de marco, con el ciego en el cuadrante
inferior derechoy el colon transverso anterior ala AMS.

Asa duodeno
yeyunal

¥ 4 LT ) L

Asa
cecocolica L c L

PROCESO DE FIJACION

La segunda, terceray cuarta porciones del duodeno se fijan al retroperitoneo. El ligamento de Treitz fija
la uniéon duodeno-yeyunal, el colon ascendente y descendente se fijan directamente al retroperitoneoy
el intestino delgado se fija por un amplio mesenterio que se extiende desde la unién duodenoyeyunal a
lavalvulaileocecal.
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Situacion normal Malrotacion

T:ligamento de Treitz

C:ciego

Cuando se produce una anomalia en la rotacidon normal del intestino medio antes de adquirir su
posicidn normal, se produce una alteracion en la fijacion del mismo, siendo ésta de menor longitud y
suponiendo un punto de posible volvulacion.

TIPOS DE MALROTACION

En funcidon de en que estadio embrionario se produzca la alteracién/ interrupcion de la rotacion
intestinal normal, se producird un tipo de malrotacion u otra.

a. Norotacion:
Fallo en la rotaion antihoraria, el intestino medio regresa a la cavidad abdominal sin haber rotado mas
gue hasta el plano horizontal.
Posicidon final:
Colonalaizquierda, ciego préximo a linea media, intestino delgado a la derecha.

b. Rotacidonincompleta:
Rotacion parcial de 1802 de intestino medio en sentido antihorario.
Eslaformamas frecuente.
Posicidn final:
Intestino adopta una posicidn intermedia entre la no rotaciény la disposicion normal.

c.Rotacioninversa:
Elasa cecocdlicaregresaalabdomen primero.
Posicion final:
Elduodeno cruza hacialaizquierda por delante de la AMSy el colon va por detrds de dicha arteria.
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NO ROTACION  ROTACION INCOMPLETA ROTACION INVERSA

PRESENTACION CLINICA

Esta patologia en si misma es asintomatica, produciendo sintomas que derivan de una posible
torsion/volvulacion del intestino alrededor del estrecho pediculo que lo fija, produciendo un cuadro de
obstruccionintestinal.

Los sintomas suelen aparecer en el primer mes de vida (aunque pueden ser asintomaticos hasta edades
avanzadas) provocando vémitos biliosos como manifestacién de una obstruccién intestinal.

Cuando se manifiesta en edades mas avanzadas como la infancia o la adolescencia, se presenta de
forma masinsidiosa, con cuadros de dolores abdominales recurrentes, diarrea y malabsorcion.

DIAGNOSTICO RADIOLOGICO
El diagndstico de esta patologia es fundamentalmente radiolégico.

1. Placasimple de abdomen:

El aspecto radioldgico de la malrotacién es muy variable e infrecuentemente se diagnostica con una
radiografia El patrén mas 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
yde colonalaizquierda en un nifio mayor son hallazgos que sugieren una malrotacion.

Cuando la obstruccién duodenal es completa, es tipica laimagen de doble burbuja con aire en la cdmara
gastricay el duodeno proximal, sin gas intestinal distal. Esta forma de presentacion no es la habitual, y es
mas frecuente que la obstruccién duodenal sea incompleta. Cuando el vélvulo produce una isquemia
intestinal aparecen signos de mal prondstico como asas distendidas, «tubulizadas» o con impresiones
digitiformes/pliegues engrosados, muy separa- das entre si por el edema de la pared o ascitis y en casos
muy avanzados puede verse una neumatosis intestinal, gas portal o neumoperitoneo.
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Signo de la doble burbuja. Indica obstruccién duodenal (malrotacién, atresia duodenal, pancreas
anular)

2. Transito gastrointestinal.
Es la prueba de eleccion para diagnosticar la malrotacién, con una sensibilidad del 93-100% y una
sensibilidad de solo el ® 4% para el vélvulo intestinal.
El diagndstico se basa en ver la unién duodeno-yeyunal en una posicion anémalay, por extension, del
ligamento de Treitz. En la proyeccidn anteroposterior, la unién duodenoyeyunal se sita normalmente a
laizquierda de los pediculos vertebrales izquierdos, a la altura del margen inferior del bulbo duodenal o
piloro, al nivel del pediculo izquierdo de L1 y nunca mas medial. La situacién del duodeno en la
proyeccion lateral es posterior, con una orientacién paralela de la 2."y 4."porcién, siempre por encima
del platillo superior del cuerpo vertebral L2
La cldsica imagen del vélvulo de IM es la imagen en «sacacorchos» o «tirabuzon» del duodeno distal y
yeyuno proximal en el centro del abdomen. La luz intestinal se estrecha con obstruccidn parcial o
completa. El duodeno proximal a la obstruccidon suele estar moderadamente dilatado y en el punto de
obstruccion puede verse un asa conica o en pico, generalmente con extensidn caudal. Si la obstruccion
es completa, el bario no pasaalas asas volvuladas.

3. Ecografia:
La sospecha diagndstica se establece tras valorar la posicidon relativa de la arteria y vena mesentérica
superior (VMS). La AMS es constante, mientras que las venas mesentéricas reflejan el desarrollo y la
disposicion de las asas intestinales. En condiciones normales la vena se sitla a laderecha de la arteriaen
el plano axial al nivel de la union de la VMS con la porta. En cambio, en la malrotacién lavenasesitiuaala
izquierda de la arteria. No es un signo suficientemente especifico ni sensible ya que la relacién
AMS/VMS invertida se ha descrito en pacientes con rotacion normal y hay un 30% de pacientes con
malrotacion y relacion AMS/VMS normal. Por tanto, una relaciéon vascular alterada no es
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patognomodnicay obliga arealizar otra prueba, preferentemente un transito intestinal.

Recientemente se ha descrito como signo mas fiable para excluir la malrotacién el demostrar la posicion
retroperitoneal de la tercera porcion duodenal cuando pasa entre la aorta y la AMS en el plano axial,
caudalalavenarenalizquierda.

La ecografia es la prueba de eleccién cuando se sospeche un vélvulo de IM siendo el signo ecogréfico
mas caracteristico la visualizacién de los vasos arremolinados entrando en una masa soélida 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 posicién del ciego es
mucho mas frecuene en la poblacién sana que lade la unién duodeno-yeyunal.

5. Tcy RM:
La mayoria de las malrotaciones en adultos se descubren de forma incidental en estudios de TC o RM
realizados por otras causas. No suelen emplearse en nifios.
Ademas de la malposicidn intestinal y la relacion AMS/VMS, permiten valorar signos extraintestinales
no evi-dentes en estudios convencionales

El tratamiento de esta patologia es exclusivamente quirudrgico, siendo de caracter urgente en casos de
volvulacidny pudiendo hacerse de forma programada en casos asintomaticos.

CONCLUSIONES.

Ante cualquier neonato con vémitos biliosos y buen estado de salud previo debe sospecharse
una malrotacién intestinal, probablemente complicada. Inicialmente es aconsejable realizar una
radiografia siendo la siguiente exploracién indicada la ecografia. En casos dudosos sin claros signos
ecograficos concluyentes estaria indicado un transito gastrointestinal proporcionando el diagndstico
en el 90%de las ocasiones. Su diagndstico precoz es crucial para evitar complicaciones potencialmente
mortales.
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Carcinoma epidermoide de mama: a propodsito de un
caso

C. Cézar Lozano; L.O. Carridon Retuerto; A. Nonnemacher San Julidn; L. Oliver Garcia; M.A. Benito
Persona y J.M. Heredero Lépez.

Hospital Virgen del Puerto. Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo. Plasencia. Caceres.
Espana.

RESUMEN.

En la literatura cientifica 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 prondstico en la actualidad son
motivo de controversia.

Se expone el caso de una paciente y la actitud terapéutica llevada a cabo, asi como una breve revisién de
laliteratura.

PALABRAS CLAVE.
Carcinoma epidermoide
Neoplasia de mama
Primario
Mujer

INTRODUCCION.

El carcinoma epidermoide (CE) de mama (también denominado carcinoma de células
escamosas) es una patologia de rara aparicion, con muy pocos casos publicados en la literatura.
La clinica y el diagndstico con pruebas de imagen son similares a otros carcinomas de mama, siendo
necesario realizar un examen histoldgico para confirmar esta variedad de carcinoma metapldsico
constituido por células pavimentosas queratinizantes.

Se desconoce actualmente el curso clinico y el prondstico de este tipo de tumores, asi como su

etiopatogenia (aunque se ha sugerido lateoria de una metaplasia del epitelio ductal de la mama).
Se presenta un caso de CE primario de mama con el objetivo de hacer unarevision sobre el tema.
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CASO CLINICO.

Se trata de una mujer de 74 ailos con antecedentes de hipertensidn arterial, epilepsia, artrosis y
osteoporosis, con antecedentes quirurgicos de apendicectomia, colecistectomia e histerectomia con
doble anexectomia. Tuvo la menarquia a los 1° afios, la menopausia a los ®*® afios y ®> gestaciones. Sin
antecedentes familiares de cancer de mamauovario.

Es remitida a la consulta de Cirugia General para valoracidon de tumoracién en mama izquierda palpado
por la paciente como hallazgo casual.

Ecograficamente se identifica lesion nodular quistica de 2cms en linea intercuadrantica inferior con
extension a region retro areolar (BIRADS 4C). Se realiza biopsia con aguja gruesa de la mama con
diagndstico de carcinoma epidermoide de mama con receptores estrégenos, progresterona y HER2
negativo, unKi-6 7>20%, y p°® 3, E-cadherinay CK19 positivos.

Es intervenida realizdndose mastectomia simple de mama izquierda, cuyo resultado
anatomopatoldgico es de carcinoma epidermoide bien diferenciado (carcinoma metaplasico, Estadio
pT1cNO). Posteriormente, fue valorado por Oncologia, decidiéndose no dar tratamiento adyuvante
complementarioalacirugia.

Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento, realizando controles ecograficos anuales sin
signos de recidiva (BIRADS 2).

DISCUSION.

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
mama”***""®). Raramente aparece en varones, aunque se ha descrito algiin caso’. De acuerdo a la
clasificacién de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) el CE de la mama corresponde a un tipo de

carcinoma metaplasico.

Se presenta principalmente en mujeres mayores y postmenopausicas, siendo la edad de aparicion
similarala de otras formas de cancer de mama, variando entre los® 3y los ® 2 afios’.

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 localizacién
(pulmonar, laringe, eséfago, vejiga o cérvix). Atendiendo al carcinoma primario, que es el que nos
concierne, se especula que pueda originarse directamente del epitelio del ducto mamario™, aunque
otros autores defienden la hipdtesis de que el tumor se origine de areas de metaplasia escamosa,
presentes en el seno de un adenocarcinoma de mama de larga evolucién’. Otros autores sugieren que el
CE puede originarse de procesos benignos de lamama ya que la metaplasia escamosa también se puede
observar en quistes, procesos inflamatorios crénicos, abscesos o fibroadenomas. Si estos procesos
pudiesen evolucionar a carcinomas, se explicaria el origen del CE*.

Su forma de presentacion es variable, desde un absceso mamario hasta una masa de crecimiento
rapido. La descripcién mas habitual en los casos publicados, es la presencia de un absceso o lesién
quistica en la mama que no responde al tratamiento quirdrgico, al desbridamiento y al tratamiento
antibiético””".
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El diagndstico radioldgico no posee caracteristicas especificas respecto al resto de las neoplasias de la
mama”’. En la mamografia se observa la presencia de una masa de alta densidad, asociada a distorsién
de la arquitectura mamaria, margenes espiculados e irregulares y sin microcalcificaciones, aunque se
pueden visualizar calcificaciones del tejido epitelial necrético’. En la ecografia, se aprecia desde masas
grandes, sélidas, con ecogenicidad interna compleja, hasta presencia de areas hipoecoicas y/o quisticas
con bordes microlobulados y mérgenes bien circunscritos e irregulares en la mayoria de los casos™.

El examen histolégico confirma el diagndstico de sospecha, siendo el principal hallazgo citoldgico, la
presencia mayoritaria de células escamosas. Este hecho nos ayuda a distinguir los verdaderos canceres
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 queratinizacién. La
existencia mayoritaria de caracteristicas glandulares, como son la diferenciacién columnar, serian
sugerentes de otros diagndsticos’.

Existe una serie de criterios anatomopatoldgicos que, segln varios autores, podrian establecer el
diagnodstico de CE: a) el origen del tumor debe de serindependiente de la piel adyacente o del pezdn; b)
el componente tumoral debe de tener mas del 90% de células escamosas; c) ausencia de componente
ductal, mesenquimal u otros elementos neoplasicos, y d) otros origenes mas frecuentes de carcinoma
epidermoides deben de ser excluidos"***.

El CE de mama, habitualmente no muestran sobreexpresion de Her2-neu ni positividad de los
receptores hormonales (estrégenos y progresterona) “**”®. Algunos autores describen casos con
receptores hormonales positivos, incluso consideran el tratamiento hormonal adyuvante™”’, pero se
podria cuestionar si ha sido debido a una inclusién accidental de otro tipo de lesiones en la muestra
analizada.

Segln la literatura cientifica, existe controversia en el tratamiento de este tumor maligno. Por un lado,
algunos autores se basan en la cirugia asociada a radioterapia y quimioterapia, al igual que en el
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
epidermoides de otros érganos’. Parece ser que la cirugia es el tratamiento de eleccién, dada la
necesidad de realizar un examen histoldgico para poder confirmar el diagnéstico del CE; sin embargo, el
tratamiento adyuvante no esta tan claro. La quimioterapia (QT) tiene una actividad muy limitada sobre
el CE de mama vy la radioterapia (RT) tampoco esta del todo establecido para este tipo de neoplasias;
aungue en algunos casos descritos se ha visto que la QT asociada a RT para carcinomas epidermoides de
otras localizaciones ha disminuido el riesgo de recidivas locorregionales™”.

El prondstico es controvertido; algunos autores lo equiparan al de los adenocarcinomas pobremente
diferenciados’, con un comportamiento mds agresivo y de peor prondstico. Mientras que otros,
encuentran que su prondstico es comparable al de un cancer de mama tipico®. Las recidivas después de
> afios son muy raras, siendo similares a los carcinomas epidermoides de otras localizaciones. La
supervivenciaalos® afios se estimaentreun®0-°7%"y un 39-° 7%, seglin 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
gue permitan evaluar el prondstico de la misma.
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CONCLUSION.

El carcinoma epidermoide de mama es un tumor raro del cual se conoce poco acerca de su
comportamiento clinico y de los resultados a largo plazo tras el tratamiento. Ante la presentacién de un
absceso de mama, patologia mds comun, se debe tener presente la asociacién con esta neoplasia
primaria poco frecuente.

Tanto las manifestaciones clinicas como los hallazgos radioldgicos son inespecificos. Por tanto, el
diagnéstico de CE se establece a través de la histologia, una vez realizado el estudio anatomopatoldgico
dela pieza quirurgica.

Actualmente, el tratamiento adyuvante no esta bien definido. Se necesitan mas estudios para poder
unificar criterios en el manejo de esta patologia tan poco habitual.
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Tratamiento con interferon, depresion como efecto
secundario

E. Dutilh Fernandez; T. Méndez Magaia; A.C. Trujillo Moreno; M. Hernandez Aleman; F. Quintana
Rodriguez.

Psiquiatria. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia (Caceres)

RESUMEN.

Existe evidencia de que el sistemainmune puede modular los neurotransmisores a nivel central.
Inmunomoduladores como el interferén han sido ampliamente usados con éxito en el tratamiento de
multiples neoplasias. Sin embargo todos los tratamientos farmacoldgicos 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 interferdn alfa. Existen estudios que han
demostrado la eficacia de los tratamientos profilacticos con Inhibidores selectivos de la recaptacion de
serotonina con objeto de evitar este efecto secundario tan incapacitante.

INTRODUCCION.

La actividad antineoplasica del interferén 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
interferdn alfa produce un efecto citostatico sobre las células tumorales disminuyendo asi la velocidad
de poliferacion de dichas células hasta quedar comprometida su supervivencia. Aunque faltan aun
detalles por aclarar parece que en este mecanismo antiproliferativo estan involucrados varios efectos
entre los cuales destaca, la capacidad de los interferones para mejorar o inhibir la sintesis de proteinas
especificas, la capacidad de modificar la expresion antigénica celulary la de modular el sistema inmune.
Por ello el tratamiento con interferén ha sido uno de los mas usados cuando hablamos de terapia
antineopldsica. Una de las consideraciones a tener en cuenta al comenzar un tratamiento con interferén
son los importantes efectos secundarios que este genera. La depresién es uno de los efectos que
debemos considerar a la hora de prescribir este farmaco ya que, aunque aun se desconoce el
mecanismo por el cual lo produce es uno de los efectos mas invalidantes en este tipo de pacientes
teniendo en cuenta la vulnerabilidad emocional enla que se encuentran.
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PALABRAS CLAVE.
Interferon, depresion mayor, antidepresivos, profilaxis, efectos secundarios.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente varon de mediana edad que acude al Equipo de Salud Mental derivado desde atencidn
primaria para valoracion por presentar sintomatologia depresiva de un afio y medio de evolucién. Hace
un afno y nueve meses el paciente fue diagnosticado de melanoma estadio Il para el que recibid
tratamiento quirdrgico y adyuvante con Interferén alfa-2b durante doce meses. Actualmente realiza
seguimiento en el servicio de Oncologia con revisiones periddicas anuales. Nunca antes habia
consultado en el servicio de Salud mental ni habia recibido ningln tratamiento psiquiatrico o
psicoterapico. Estd divorciado, tiene una hija y actualmente tiene una pareja con la que convive. Segun
refiere cuenta con buen apoyo familiar, muy buena relaciéon con su hija y socioeconémicamente se
encuentra en una situacion estable. Segun refiere el paciente tras el diagndstico del melanoma gracias
al gran apoyo familiar consiguié aceptarlo bien y se sometio a la operacidn convencido de ello. Todo
salié bien, con buen prondstico segun oncologia pero, segun relata, al comenzar el tratamiento con
interferon comenzd a sentirse cansado, desanimado, triste... En un principio se le atribuyeron los
sintomas a un proceso congruente con la situacion que estaba viviendo pero mientras iba mejorandoy
terminando las sesiones de interferdn, viendo que todo habia salido bien, segln los resultados de
oncologia y dadas las buenas noticias lo esperable es que su estado de animo remontase. Pero en su
lugar el estado de animo fue empeorando progresivamente hasta establecerse sintomatologia
consistente sobretodo en muy bajo estado de animo con gran labilidad emocional, decia sentirse
incapaz para reirse, parecia haber perdido la capacidad para disfrutar, entretenerse y contaba
claramente disminucién de la capacidad de concentracién. También parecia haberse instaurado
insomnio tanto de conciliacion como de mantenimiento y pérdida de hasta quince quilos de peso porla
marcada disminucidn del apetito. Después de seis meses tras haber terminado el tratamiento, tras un
afo de tratamiento con interferén-alfa-2b y de haberse establecido este cuadro el paciente fue
derivado al Equipo de Salud Mental para valoracion.

EXPLORACION Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

El paciente tenia buenos resultados en los controles oncoldgicos . La analitica era rigurosamente
normal. No existia anemia ni alteraciones de la serie leucocitaria ni plaquetaria. Perfil hepatico y renal
se encontraba dentro de los limites normales. Perfil lipidico, Vitamina B12, acido félico y hormonas
tiroideas en rango normal. En cuanto a los marcadores tumorales habian vuelto a la normalidad. La
exploracion fisica era rigurosamente normal. A la exploracién psicopatoldgica el discurso estaba
levemente enlentecido con un tono mondtono y apagado. Destacaba sintomatologia compatible con
depresidén, con estado de animo hipotimico, apatia, anhedonia, tendencia a la clinofilia y dificultad para
la concentracién. Se evidenciaba gran ansiedad ideica con tendencia a la rumiacion sobre temas
hipocondriacos. También padecia alteraciones del ritmo vigilia-suefio con insomnio global y alteracion
del apetito con tendencia a la hiporexia. Negaba ideacién autolitica aunque si habia ideas de muerte
pasivas. No se evidenciaba sintomatologia de rango psicotico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

En este caso los principales diagnodsticos diferenciales que se plantean una vez ha sido
descartado posibles causas organicas o recidivas tumorales son:

-El trastorno adaptativo. Que se diagnostica, segun criterios DSM V cuando se desarrollan una
serie de sintomas emocionales o conductuales en respuesta a un estresor(es) ocurridos en los tGltimos 3
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meses posteriores al comienzo del estresor. Se trata de el desarrollo de sintomas o conductas
clinicamente significativas, como para afectar a los diferentes ambitos de la vida del sujeto ; laboral,
social o econdmico. Y que, una vez que el factor de estrés o sus consecuencias han terminado , los
sintomas no se mantienen durante mas de seis meses.

-El Trastorno depresivo mayor. Cuyos criterios operativos para su diagndstico, segun el DSM V,
serian:

A. Cinco (0 mds) de los siguientes sintomas presentes durante el mismo periodo de 2
semanas, que representan un cambio respecto a la anterior, por lo menos uno de los
sintomas debe ser (1) estado de dnimo depresivo o (2) pérdida de interés o placer. Nota: No
incluir los sintomas que son claramente atribuibles a otra condicion médica.

1. Estado de animo depresivo la mayor parte del dia, casi cada dia segun lo indica el propio.
2. Marcada disminucion del interés o placer en todas o casi todas las actividades, la mayor
parte del dia, casi cada dia.

3. Pérdida de peso significativa sin hacer dieta o ganancia de peso.

4. Insomnio o hipersomnia casi todos los dias.

5. Agitacion o enlentecimiento psicomotores casi cada dia (observable por los demds, no
meras sensaciones de inquietud o de estar enlentecido).

6. Fatiga o pérdida de energia casi todos los dias.

7. Sentimientos de inutilidad o de culpa excesivos o inapropiados (que pueden ser delirantes)
casi cada dia (no sélo remordimiento o culpa por estar enfermo).

8. Disminucidn de la capacidad para pensar o concentrarse, o indecision.

9. Pensamientos recurrentes de muerte, ideacion suicida recurrente sin un plan especifico o
una tentativa de suicidio o un plan especifico para suicidarse.

B. Los sintomas provocan malestar clinicamente significativo o deterioro en las dreas
sociales, ocupacionales, u otras importantes del funcionamiento.

DIAGNOSTICO Y EVOLUCION.

Siguiendo los criterios DSM V descartamos el trastorno adaptativo ya que en nuestro caso el
paciente ya habia acabado el tratamiento del melanoma y todos los controles eran rigurosamente
normales . Nuestro paciente fue diagnosticado de depresién mayor. Fue tratado con desvenlafaxina
mejorando la sintomatologia y recuperando su normalidad en el dmbito afectivo y en todos los
aspectos de su vida diaria. Actualmente realiza seguimiento en el Equipo de Salud Mental con
revisiones cada afoy con expectativas deirretirando la medicacién.

DISCUSION.

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 cronologia de los hechos. En el caso que se nos
plantea teniendo en cuenta los datos recogidos en la historia clinica, nos planteamos la importancia de
hacer un bien diagndstico diferencial ya que el abordaje terapéutico de un trastorno depresivo mayory
de un trastorno adaptativo pueden ser parecidos pero tienen matices diferentes ya que el primero
tendria un abordaje principalmente farmacoldgico y el segundo principalmente psicoterapéutico.
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CONCLUSIONES.

La depresiény la conducta suicida, incluyendo las ideas suicidas y los suicidios se han reportado
en asociacidon con el tratamiento con interferon alfa. La incidencia de la depresidon ha variado
sustancialmente entre los ensayos clinicos relacionados con interferén, posiblemente las variaciones
estdn relacionadas con la enfermedad subyacente, la dosis, la duracién del tratamiento y el grado de
supervision, pero se estima que hasta un 1° % o mas estan inducidas por el farmaco.

Existen estudios que demuestran la alta incidencia de sintomatologia depresiva que comienzan con la
introduccion de interferdn alfay que acaban con la instauracion de cuadros de depresién 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

farmacos que utilizamos ya que la polifarmacia es una realidad cada vez mas evidente en nuestros
pacientes.
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No veo nada pero hay un perro. Sindrome de Charles
Bonnet

E.M. Leonés Gil'; R.M. Bayén Porras’; E. Delgado Rastrollo’ ; M. Garcia Navarro’; J.A. Liberal
Bejarano’; A. Bellido Maldonado®.
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RESUMEN.

El sindrome de Charles Bonnet (SCB) se define por la presencia de alucinaciones visuales en
pacientes con disminucién de la visién y estado cognitivo conservado. Se presenta un caso de un
paciente con pérdida de vision importante que manifiesta alucinaciones visuales. EI SCB se asocia a
distintas enfermedades oculares con disminucion importante de la vision. Es importante realizar un
diagndsticoy manejo adecuado por un equipo multidisciplinar.

PALABRAS CLAVE.
Sindrome de Charles Bonnet, alucinaciones visuales, baja vision.

INTRODUCCCION.

El sindrome de Charles Bonnet (SCB) se define como la presencia de alucinaciones visuales
simples o complejas en pacientes con disminucion de la visidn y estado cognitivo conservado, sin
enfermedad psiquiatrica o neuroldgica asociada®’. Su incidencia se estd incrementando en nuestro
medio cada vez mas, debido principalmente al mayor envejecimiento de la poblacidn, lo que conlleva
una mayor incidencia de enfermedades oculares progresivas asociadas a la edad tales como la
degeneracion macular o el glaucoma que evolucionan a una pérdida de visién, asociada a este
sindrome’.

Su prevalencia, segun algunos estudios puede ser hasta del 3°%, aunque en muchos casos no se
diagnostica debido a que los pacientes no consultan, por miedo a presentar patologias psiquiatricas'.

CASO CLiNICO.

Se presenta el caso de unvarén de 7° afios ingresado a cargo del servicio de oftalmologia debido
aun abscesocorneal.
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Como antecedentes de interés destacan unaleucemia mieloide aguda tratada con trasplante alogénico,
tras el cual desarrollé enfermedad injerto contra huésped ocular; debido a esto el paciente necesitd
trasplante corneal en el ojo izquierdo. Ademas presenta sindrome de Sjogren y ptisis bulbi del ojo
derecho debido a una endoftalmitis tras cirugia de cataratas, sin otros antecedentes patoldgicos de
interés. Desde el punto de vista psicopatoldgico, el paciente no presenta antecedentes psiquiatricos;
nunca ha estado ingresado en psiquiatria ni presenta seguimiento en el equipo de salud mental.
Tampoco existe consumo de toéxicos.

Acude a urgencias por dolor, ojo rojo, secrecién y disminucion de la agudeza visual del ojoizquierdo. Ala
exploracion, el paciente presenta agudeza visual de percepcidn de luz. Al examen con lampara de
hendidura se observa hiperemia con abundante secrecién, quémosis conjuntival y absceso corneal
central con adelgazamiento inferior.

El paciente ingresa para tratamiento antibidtico y antifingico con sospecha de absceso corneal fungico.
Tras la realizacién de cultivos se confirma queratitis por candida; y debido a la mala respuesta al
tratamiento y el adelgazamiento corneal progresivo, con riesgo de perforacion, se decide
gueratoplastia “en caliente” y recubrimiento con membrana amniética.

Durante su estancia en el hospital el paciente manifiesta sintomatologia psiquiatrica por lo que se
realiza interconsulta al servicio de psiquiatria hasta en dos ocasiones. En primer lugar, se encuentra al
paciente desorientado, con alteraciones conductuales, fluctuacion de la atencién e inquietud
psicomotriz. Refiere: - “veo cosas, me pongo muy mal, me pasé lo mismo hace afios en un ingreso que
tuve en otro hospital”. Tras la valoracion y exploracién psicopatolégica, se diagnostica de sindrome
confusional agudo y se pauta tratamiento con quetiapina 2° mg cada 24 horas. Tras el inicio del
tratamiento psicofarmacoldgico, se produce una mejoria parcial de la clinica sin remision completa por
lo que serealiza nueva interconsulta. Ante la nueva valoracion, el paciente refiere: -“veo un perro que se
mueve, mira esta aqui, pero sé que no es real”. En esta ocasion, el paciente se encuentra consciente,
orientado en tiempo espacio y persona. No presenta alteraciones conductuales ni inquietud
psicomotriz. No tiene clinica fluctuante en la atencidn ni en la memoria. No refiere alteracion del ciclo
suefo-vigilia, ni ideacién delirante. Se observa alucinosis organica visual en probable relacién con
patologia orgdnica (disminuciénimportante de la agudeza visual) por lo que se diagnostica de SCB.

DISCUSION.

Existen diferentes enfermedades oculares relacionas con el SCB tales como degeneracion
macular asociada ala edad, desprendimiento de retina, glaucoma, cataratay distintas enfermedades de
la superficie ocular.

No estd descrita la causa de las alucinaciones aunque se piensa que puede ser por denervacion, debido
a la pérdida de aferencia de sefales, se originarian una serie de cambios neuronales y una
hiperexcitacién ante cualquier estimulo’. Esta teoria estaria apoyada al observarse el cese de la
sintomatologia al evolucionar alaamaurosis".

Se han propuesto distintos factores desencadenantes como el estrés, la astenia, la iluminacién tenue o
el deslumbramientoy se ha asociado también a otros factores ambientales como el aislamiento social .
Estos enfermos pueden presentar alucinaciones visuales simples, como lineas, figuras, fotopsias y
miodesopsias o complejas que principalmente aparecen como personas, animales y plantas. Los
pacientes refieren varios episodios diarios de minutos de duracién, pueden aparecer de formaaguda o
crénicay no suelen durar mas de 12 meses, aunque se han descrito casos de afios de evolucién'.
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Es importante descartar enfermedades psiquiatricas o neuroldgicas que cursan con alucinaciones
asociadas y que aparecen de forma aguda como pueden ser parkinson, demencia de cuerpos de Lewy,
intoxicaciones por farmacos, delirium, encefalitis e incluso narcolepsia.

Se ha relacionado el SCB con un riesgo de progresion a demencia hasta un 2> % superior a la poblacién
general, porlo que esimportante el diagndstico y el manejo adecuado por distintos especialistas .

CONCLUSIONES.

El diagndstico y tratamiento de estos pacientes debe ser integrado; en equipos
multidisciplinares formados por psiquiatras, oftalmdlogos, neurdlogos y geriatras. Es importante
explicar al paciente la naturaleza de su patologia para disminuir todo lo posible la ansiedad y el malestar
gue origina esta patologia.

La actitud a seguir sera individualizada con cada paciente, desde la observacién y seguimiento en
pacientes con pocos fendmenos alucinatorios hasta el tratamiento médico en aquellos dénde el
sindrome se presente de forma mas continuaday afecte ala calidad de vida.
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TBC pleural: un diagndstico inesperado

E. Morales Manrubia ’; A. Losa Garcia-Uceda’; M. Orta Caamaiio’; A. Bellido Maldonado Ana; J.A.
Duran Cueto; B.S Barragan Pérez.

'Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcdntara. Caceres.

RESUMEN.

Se nos presenta el caso de una mujer de 19 afios con febricula vespertina, derrame pleural
izquierdo, Mantoux positivo y cultivo para BAAR negativo; el diagndstico definitivo nos lo da la biopsia
pleural.

PALABRAS CLAVE.
Derrame pleural, tuberculosis, biopsia pleural, Mantoux, ADA.

INTRODUCCION.

El diagndstico diferencial del derrame pleural debe abarcar una serie de patologias desde
hidrostaticas, infecciosas, inflamatorias o tumorales, siendo la tuberculosis una causa frecuente en
pacientes jovenes en nuestro medio. Debemos tenerla en cuenta en casos de elevacién de ADA vy
Mantoux positivo, debiendo realizar cultivo y biopsia pleural, que es la prueba que nos da el diagndstico
definitivo.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se nos presenta el caso de una mujer de 19 aiios que acude a urgencias por febricula vespertina,
dolor tordcico y tos seca de una semana de evolucion que en las Ultimas 24 horas alcanza los 39.72C. No
presentafocoabdominal, odinofagia, no mialgias nisindrome miccional.

En cuanto a sus antecedentes personales, tuvo una neumoniaalos® afios de edad y presenta factor X de
la coagulacion en el limite bajo de la normalidad. No refiere intervenciones quirdrgicas. 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 exploracién fisica destaca hipofonesis en hemitérax izquierdo hasta campo medio, el resto del
examen es normal.

Analiticamente presenta leucocitosis de 12° 00 con neutrofilia de 8°.6 %, alargamiento del TPy TTPA en
el limite altodelanormalidady PCR de 9% .8, ademds de ® 00 leucocitos en orina.

Enla GAB: pH7.48,pC0228,p0273.2,HCO3 23.4y Sat.02 9% .5 %.

Se extraen hemocultivos, urocultivo y test de Legionellay S.Pneumoniae en orina.

Se realiza radiografia de térax 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 toracico que descarta TEP y se aprecia derrame pleural masivo izquierdo con atelectasia
pulmonar compresiva subyacente.

Para realizar toracocentesis y colocar tubo de drenaje toracico se ajusta el tratamiento de las
alteraciones hematoldgicas usando complejo de protrombina humana (factores Il, VII, IX, X), acido
tranexamicoy fitomenadiona.

Se coloca tubo de drenaje tordcico y se envia la muestra para laboratorio de bioquimica, anatomia
patoldgicay microbiologia.

Se realiza Mantoux que es positivo (9 mm) y se solicita Interferén gamma.

El liquido pleural presenta glucosa 73, proteinas totales de ®, albimina 3.2, colesterol 87, triglicéridos
27,amilasa 49, LDH489,ADA 73,9.

En el cultivo del liquido pleural para micobacterias no se observan BAAR y el ADN de M. tuberculosis es
indetectable. El andlisis inmunolégico del liquido pleural es también no concluyente. Dada la
negatividad de estos estudios se realiza biopsia pleural.

Tras instaurar tratamiento y drenar hasta 800 cc de liquido amarillento, la paciente presenta mejoria de
laclinica, se encuentra estable hemodindmicamente y en la radiografia de torax se aprecia mejoria de la
cuantia del derrame, por lo que se decide alta a la espera de resultado de biopsia pleural con
tratamiento empirico de tuberculosis.

Alos 1° dias acude a consulta donde se confirma el diagndstico de pleuritis tuberculosa al hallar en la
biopsia pleuritis crénica granulomatosa, con técnicas de BAAR resistentes positivas. Se continua por
tanto con el tratamiento propuesto para la enfermedad tuberculosa.

DISCUSION.

Los pacientes con derrame pleural deben estudiarse de forma sistematica’. Es fundamental una

anamnesis y exploracion fisica completas, haciendo especial énfasis en las enfermedades previas o
actuales (cardiopatias, hepatopatias y nefropatias crdnicas, neoplasias, tuberculosis o colagenosis), la
ocupacion laboral, la posible exposicién atabacoy asbesto, asi como los farmacos que recibe.
La toracocentesis diagndstica es fundamental para establecer la etiologia del derrame pleural, porque
permite la diferenciacion entre trasudados y exudados, considerandose como paso inicial en el
diagndstico etioldgico de cualquier derrame. Se considera exudado si cumple alguno de los criterios
clasicosde Light:

o Cociente proteinas totales en liquido pleural/proteinas totales en plasma >0.?

o Cociente LDH en liquido pleural/LDH en plasma >0.8

o LDH del liquido pleural superior a 2/3 del limite superior de la normalidad de la LDH
sérica.

Estos criterios identifican correctamente cerca del 98% de todos los exudados, pero clasifican
erroneamente como exudados casi el 30% de los derrames pleurales cardiacos y el 20% de los
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hidrotérax hepaticos’. Si se sospecha insuficiencia cardiaca pero el derrame cuenta con caracteristicas
de exudado, se recomienda calcular el gradiente entre la albumina del plasma y del liquido pleural, y si
es>1.2g/dL, se asumira la naturaleza trasudativa de dicho derrame’.

Las etiologias posibles del derrame pleural son muy numerosas (tabla 1). Las causas mas frecuentes de
trasudado son lainsuficiencia cardiacay la cirrosis hepatica. La gran mayoria de los exudados en nuestro
medio son de origen neoplasico (27%), paraneumaonicos y empiemas (19%) y tuberculosos (9%)".

TRASUDADOS
* Insuficiencia cardiaca congestiva.
* Cirrosis hepatica descompensada.
* Insuficiencia renal cronica (también exudado).

Infrecuentes
* Sindrome de vena cava superior, pericarditis constrictiva, hipotiroidismo,
sindrome nefroético, didlisis peritoneal, urinotérax.

INFECCIOSOS
e Paraneumonico, empiema.
¢ Tuberculosis.
¢ Actinomicosis, Nocardia y hongos.

NEOPLASICOS
» Cancer de pulmén (10% trasudado).
* Mesotelioma difuso.
* Metastasis (mama, digestivo, ovario, otros).
¢ Linfomas, leucemias, mieloma.

INFLAMATORIOS
* Pericarditis aguda.
e Sindrome de Dressler.
*  Artritris reumatoide, lupus eritematoso.
* Enfermedad de Wegener.
e Sarcoidosis.

PATOLOGIA ABDOMINAL
« Cirugia, absceso subfrénico.
* Pancreatitis, pseudoquiste pancreatico.
* Rotura de esofago.
« Sindrome de Meigs (raro trasudado).
* Sindrome de hiperestimulacion ovarica, endometriosis.
* Rotura de embarazo ectépico.

FARMACOS
¢ Amiodarona, metotrexato, bromocriptina, nitrofurantoina, metronidazol,
dasatinib...
OTROS

*  Tromboembolismo pulmonar (raro trasudado).
*  Traumatismos toracicos.

e (Cirugia cardiaca.

¢ Rotura de aneurisma de aorta.

e Radioterapia.

Tabla 1. Etiologia de los trasudados y exudados.
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En Espafia, la tuberculosis respiratoria es una enfermedad de declaracion obligatoria desde principios
delsiglo XX. Enelafio 2014 se notificaron ®.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 afio 2013). Del
total de casos, 3.933 corresponden a tuberculosis respiratoria (incluye las formas pulmonar, pleural y
linfatica intratordcica), con tasas de 8,47 casos por 100.000 habitantes, suponiendo un descenso de un
10,> % respecto al afio anterior .

La tuberculosis pleural representa el 4-10% de todos los casos de tuberculosis y el 10-1°% de los
derrames pleurales estudiados mediante toracocentesis en Espafia, aunque su incidencia tiende a
disminuir. Se produce como consecuencia de una respuesta inmune retardada frente a antigenos de
M .Tuberculosis que alcanzan la pleura desde focos subpleurales .

Aunque se puede presentar a cualquier edad, la pleuritis tuberculosa se da mas frecuentemente en
nifios y adultos jovenes (menores de 3° afios) pudiendo ser la manifestacién de una primoinfeccién
tuberculosa. Clinicamente suele presentarse de forma aguda o subaguda, con tos, dolor téracico y
fiebre (70% de los pacientes), sindrome constitucional, sudoracidon nocturna y diferentes grados de
disnea. El derrame pleural suele ser unilateral (9° %), de tamafio pequefio-moderado, aunque a veces
se presenta de forma masiva (18%) o loculado (30%). Puede objetivarse enfermedad pulmonar
coexistente en el TACentre el 40y el 8° % de los pacientes’.

El derrame pleural tuberculoso corresponde a un exudado de predominio linfocitico (aunque en fases
iniciales pueden predominar los neutrdfilos), con glucosa < ®0mg/dL, adenosindesaminasa (ADA) >
35 Ul/Ly < 5% de células mesoteliales. Los niveles elevados de ADA muestran una sensibildad del 88-
100% y una especificidad del 81-97%". No obstante, podemos encontrar niveles de ADA elevados en
otros exudados no tubercuolosos’ como linfomas, adenocarcinomas o mesoteliomas, empiemas o
artrititis reumatoide. Los niveles de interferén-gamma también se encuentran elevados en la
tuberculosis pleural, con sensibilidad y especificidad muy similares al ADA.

El diagndstico de certeza que confirma la existencia de pleuritis tuberculosa se obtiene con el
aislamiento de M.Tuberculosis en liquido pleural o en tejido pleural (obtenido por biopsia pleural
transparietal, puede mostrar granulomas que suponen un diagndstico de presuncion, confirmandose
con la presencia de bacilos dcido-alcohol resistentes o el aislamiento del bacilo en el cultivo®). Hay que
realizar baciloscopias y cultivo de esputo para descartar afectacion pulmonar (aunque tiene un
rendimiento variable).

Eluso de BACTEC (cultivo en medio liquido) permite un mayor y mas rapido rendimiento (en 2 semanas)
respecto al cultivo de Lowenstein-Jensen. La técnica MODS (cultivo liquido, y analisis de observacién
microscépica de suceptibilidad a farmacos) muestra mayor celeridad de resultados (en 2 semanas) y
mayor sensibilidad que el medio de Lowenstein (en liquido pleural 20% vs 7%; en biopsia pleural 81% vs
51%)’. Los test de amplificacién de &cidos 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
sintomas, 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 fibrinoliticos intrapleurales para
facilitar su resolucion y disminuir la paquipleuritis residual (<20% de pacientes, y con impacto funcional
escaso). No se hademostrado que el uso de corticoides mejore su evolucién®.

CONCLUSIONES.

El abordaje del derrame pleural requiere de diversas técnicas para su diagndstico etiolégico, no
sin antes realizar una buena anamnesis y exploracién fisica. El analisis del liquido pleural mediante la
toracocentesis es el elemento clave para enfocar el diagndstico. En el caso de la tuberculosis pleural es
de gran utilidad el valor del ADA, pero el diagndstico definitivo nos lo da la biopsia del tejido. El hecho de
gue su incidenca esté disminuyendo no excluye la probabilidad disgnéstica en pacienets jévenes con
derrame pleural, tos, febriculay asteniay por tanto debemos pensarenella.
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Invaginacion intestinal: la adecuada eleccion dentro de
la diversidad terapeutica

I. Martinez Gonzalez; A.V. Gavilanes Vaca; C. Pascual Montero; I. Diaz Villalonga.

Hospital San Pedro de Alcantara Servicio de Radiologia.

RESUMEN.

La invaginacion intestinal, también llamada intususcepcidn, es el deslizamiento de un segmento
de intestino dentro de otro, siendo la causa mds frecuente de obstruccidén intestinal entre los 3 mesesy
los ® afios. Estd incluido en el diagnostico diferencial de abdomen agudo en edad pediatrica, siendo
necesaria una prueba y reduccidn, si se precisara, ecografica para evitar secuelas significativas, que
incluyen la necrosis intestinal. También puede ocurrir en la poblacidn adulta, donde generalmente es
causada por una lesién focal que actia como un “punto de ataque”. Se presenta el caso de un niflo de 7
anosy 3 meses de edad que acude a Urgencias por un cuadro de dolor abdominal, fiebre, regular estado
general y leucocitosis con neutrofilia. Dada lainespecificidad del dolor y la afectacién del estado general
del paciente se solicita al Servicio de Radiodiagndstico una ecografia abdominal que concluye el
diagndstico de invaginacion de asas de intestino delgado; por este motivo, es ingresado por Cirugia
Pediatrica con tratamiento conservadory resolucién espontanea del cuadro.

PALABRAS CLAVE.
Invaginacion intestinal, dolor abdominal, abdomen agudo.

INTRODUCCION.

La invaginacion intestinal es una entidad frecuente en edad pediatrica, aunque se puede

presentar también en la edad adulta; y se produce cuando una parte del intestino se pliega como un
telescopioyun segmento penetra dentro de otro.
La clinica tipica consiste en una triada caracterizada por dolor abdominal tipo célico, vdmitos biliosos y
heces en jalea de grosella (alto VPP) asociando en la exploracion fisica una masa en cuadrante superior
derecho; tan solo veremos esta presentacion clasica en una quinta parte de los casos. Por ello es de gran
relevancia el apoyo con una prueba de imagen para el diagndstico, siendo de eleccion la ecografia por
no serfuente deirradiacion en estos pacientes.
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Muestro el caso de un nifo de 7 aflos que acude a Urgencias por dolor abdominal y que tras la
realizacién de las pruebas complementarias adecuadas se evidencia la presencia de una invaginacién
intestinal, que en este caso, tiene resoluciéon espontdnea mediante tratamiento conservador por
Cirugia Pediatrica.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente vardn de 7 afios 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 introduccién alimentaria reglada y bien tolerada. Desarrollo psicomotor vy
ponderoestatural normal. Calendario vacunal al dia. Polinosis en tratamiento con inmunoterapia e
intervenido de amigdalotomiay adenodectomia en juniode 201°.

Acude al Servicio de Urgencias por un cuadro de dolor en hemiabdomen derecho de 12 horas de
evolucion, fiebre de hasta 38,2 2C, asteniay anorexia llamativa.

Durante la anamnesis el paciente refiere dolor abdominal localizado en hipocondrio-flanco izquierdo
constante, aunque sin precisar caracteristicas, asi como una intensa astenia y anorexia. Ha realizado un
vomito bilioso sin alteraciones del ritmo gastrointestinal. La familia comenta que no existe ambiente
infecto-contagioso ni posibilidad de ingesta de alimentos en mal estado.

Ala exploracidn, el paciente presentaba constantes vitales normales (TA: 104/° > mmHg, FC: 117 lpm, T:
37°C, Peso: 2° Kg, Talla: 123,° cm) se encontraba decaido, con ligera palidez cutdnea y mucosas
rosadas, ojeroso. Bien perfundido, sin aspecto séptico, no exantema ni petequias. Buena impresion
neuroldgica. Sin signos de dificultad respiratoria. Abdomen no distendido, sin megalias, con defensaala
palpacidon en hemiabdomen derecho y dolor a la palpacién profunda del mismo, asi como borgorismos
abdominales; Blumberg, Psoasy Rosving negativos, marcha antialgica.

Las pruebas complementarias mostraban leucocitosis de 14 800/ul, neutrdéfilos 84.3%, linfocitos 8.4%,
hemoglobina 12 g/|, plaquetas 183 000/ul, INR 1.2°, TP 14 seg, TTPa 3° .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
especifica 1031, pH 7, cetonas 80 mg/dl, resto negativo.

Se realizd ecografia abdominal por el Servicio de Radiodiagndstico, en la que se visualizd en la
exploracidn selectiva de mesogastrio-flanco izquierdo, con sonda lineal de alta frecuencia, una imagen
redondeada de 22 x 17 mm de tamafio y aspecto ecografico “en donut” que se acompafiaba de algunas
pequeiias adenopatias locorregionales de probable origen reactivo. Ante estos hallazgos altamente
sugestivos de invaginacidn de intestino delgado, de probable localizacién ileoileal, se comunicé el caso
inmediatamente con el servicio de Cirugia Pedidtrica, a cargo de quien fue ingresado el paciente.
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Fig. 1 Corte transversal, imagen redondeada de 22 x Fig. 2 Corte longitudinal, asa proximal del intestino,
17 mm, en diana, que representa las distintas capas intussusceptum, prolapsa sobre asa distal, intussuscipiens.
intestinales invaginadas. “Signo del donut o la diana”.

Con estos datos, se ingresa al nifio en el Servicio de Cirugia Pediatrica para observacion, dieta absolutay
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 dia posterior alingreso se le repite ecografia abdominal reglada con hallazgos, en mesogastrio-flanco
izquierdo, de al menos tres imagenes nodulares, sélidas, hipoecogénicas con centro hiperecogénico,
milimétricas, sugestivas de ganglios linfaticos o pequefias adenopatias inespecificas ya descritas en
ecografia previa del dia anterior; asi como minima cantidad de liquido libre entre asas. Sin identificar, en
el estudio actual, imagen que sugiera la existencia de invaginacion de intestino delgado.

Tras mejoria clinica del paciente y la inexistencia de irritacién peritoneal, fiebre ni vomitos,
acompafada del resultado anodino de la prueba de imagen y analitica en rangos de la normalidad se
decide el alta del paciente con diagndstico de adenitis mesentérica en el momento actual que serd
tratada con analgésicos a dosis habitual sidolor.

DISCUSION.

La invaginacién intestinal es una de las principales causas de obstruccion intestinal aguda en
lactantesy nifios pequefios, teniendo un pico de incidencia maxima entre los ® y 12 meses. Fue descrita
por primera vez por Barbette en 1647.

La mayoria de los casos son idiopaticos, se ha relacionado con la hiperplasia de los ganglios linfaticos
mesentéricos y su asociacion con algunas infecciones viricas (adenovirus, enterovirus y rotavirus). En
algunos casos, principalmente en adultos, destaca la presencia de un “punto guia o cabeza de
invaginacion”, principalmente de causa neopldsica (tumor primario gastrointestinal, metastasis, tumor
benigno), congénito (diverticulo de Meckel), infeccioso (apendagitis) o traumatico (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
invaginacion, el retorno venoso se ve comprometido, dando como resultado edemay restricciéon al flujo
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sanguineo. Finalmente, el suministro arterial al intestino se interrumpe y se produce isquemia y
necrosis.

La region ileocdlica ocupa el primer lugar en localizacion de esta patologia, hasta el 9° % de los casos,
debido a la gran cantidad de tejido linfoide relacionado con el ileon terminal y la anatomia de la region
ileocecal; la ileoileal en segundo lugar, seguida de la colicocdlica y, finalmente la invaginacion gastrica
gue esrara pero estd documentada.

Tiene una presentacion clinica con una triada clasica, consistente en dolor abdominal tipo cdlico,
vomitos biliososy heces en jalea de grosella, que tan solo esta presente entre 20%y el 40% de los casos,
aproximadamente el 1° % de los pacientes con invaginacion intestinal no presentan dolor abdominal,
con una clinica muy inespecifica.

En la exploracién fisica es caracteristica, aunque no siempre detectable, una masa en cuadrante
superiorderecho.

La radiografia simple debe ser el primer examen llevado a cabo ante sospecha de invaginacién, ya que
podemos advertir signos indirectos derivados del proceso obstructivo, perforacion o presencia de masa
abdominal.

La ecografia es la prueba mas sensible y especifica, no siendo sélo un método diagndstico, sino que
también puede guiar la reduccién hidrostatica de la invaginacion intestinal con enema. Asi la imagen
ecografica tipica 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 “pseudorrifidon”, capas
hiperecogénicas e hipoecogénicas superpuestas.

Elenema de contraste sigue siendo el patréon de oro, mostrando la invaginacidon 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 perforacion, este método ha sido
relegado por la ecografia, ya que, esta Ultima, evita lairradiacion del paciente.

EITCno debera ser de eleccion sila sospecha de invaginacion es en un nifio, sin embargo, sera prueba a
realizar si sospechamos causa secundaria, complicaciones o en pacientes adultos, traduciéndose los
signos ecograficos a la tipica “imagen en diana” en los cortes transversales y la “imagen de salchicha” en
los cortes longitudinales.

El tratamiento va a estar condicionado en funcién de la localizacion de la invaginacién y el estado de
perfusién del segmento intestinal afecto, debemos distinguir en primer lugar si el cuadro puede
resolverse espontdaneamente mediante tratamiento conservador, este caso suele darse en
invaginaciones ileoileales con un curso clinico muy favorable; o si bien necesitaremos un tratamiento
activo, habitualmente en las de localizacién ileocdlica y en aquellas que presentan complicaciones en el
momento diagndstico.

Los métodos terapéuticos son la desenvaginacién radioldgicay la opcidn quirurgica.

Existen dos métodos terapéuticos radioldgicos, la reduccion hidrostatica guiada por ecografia o la
fluoroscdpica con bario. La primera de ellas es un método simple, eficaz y econédmico, que permite
descartar otros diagndsticos diferenciales, tiene una alta tasa de éxito y su principal ventaja es la falta de
radiacion. Ademas es posible introducir gastrografin al enema para la posterior realizacion de
radiografia simple que permita verificar la correcta desinvaginacion; por todo ello se esta convirtiendo
entécnica de eleccidn en lamayoria de los centros.
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Consiste en la colocacién de sonda Foley por via rectal, inflandose posteriormente el balén vy
efectuando una compresién glutea, se introduce enema de agua, solucién salina o Ringer lactato con
bolsa de enema situada a 1.> m de altura respecto del paciente, utilizando cantidad suficiente hasta
lograr la reduccidn de lainvaginacién, entre®> 00y 1.000 cc.

Los criterios de validez para confirmar la reduccion de la invaginacién se realizan mediante valoracién
ecografica y son; la desaparicion de la “imagen en donut”, la distension de ileon, reflujo de liquido a
ileon através delavdlvulaileocecal, ausencia de imagenes sugestivas de invaginacion tras la evacuacion
de los restos de enema con desaparicion de la masa lobulada en el interior del ciego, edema de vélvula
ileocecal, mostrando latipicaimagen en "labios gruesos".

Si, como se ha comentado anteriormente, hemos afiadido gastrografin al enema podemos comprobar
mediante una placa simple si el procedimiento ha sido exitoso, evidenciando; replecién de contraste de
todo el marco coldnicoyrelleno de contraste de asas de intestino delgado.

La cirugia esta indicada cuando hay sospecha de necrosis intestinal, peritonitis o shock y también
cuando ha habido una reduccidon incompleta, o antecedentes de varias recidivas. Habitualmente se
realiza por laparotomia, aunque se estan datando resultados prometedores mediante técnicas
laparoscépicas.

CONCLUSIONES

- Altacapacidad resolutiva de |la ecografia, permitiendo llegar a un diagndstico sin la necesidad de
recurrir a otras técnicas.

- No existe una Unica actitud terapéutica, el manejo debe individualizarse en cada paciente de
acuerdo alas caracteristicas de presentacion de la patologia.
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Adenocarcinoma mucinoso de yeyuno como causa
infrecuente de anemiacronica

I. Lledé lzquierdo; J. Pifldn Diez, M.l. Manzano Martin; A.M. Pozuelos odriguez; M.C. Caceres
Nevado; A. Masia Palacios.

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

RESUMEN.

El adenocarcinoma de yeyuno es un tumor infrecuente con manifestaciones clinicas
inespecificas, lo cual condiciona un diagndstico dificil y tardio. Debido a esto, en muchos casos se trata
de una enfermedad avanzada al momento del diagndstico, que responde mal al tratamiento
guimioterapico, por lo que es fundamental conseguir un diagndstico temprano que permita un
tratamiento quirdrgico curativo. Para esto, es clave en casos de anemia crénica de origen digestivo,
como en el caso clinico que presentamos, realizar un diagndstico diferencial adecuado una vez
descartadas otras causas mas frecuentes de lamisma.

PALABRAS CAVE.
Adenocarcinoma mucinoso, yeyuno, anemia.

INTRODUCCION.

La causa mas frecuente de anemia crénica en nuestro medio es la patologia 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 crdnica.

'DESCRIPCION DEL CASO.

Varon de 83 afios con antecedentes de dislipemia, anticoagulado por flutter auricular y portador
de prétesis valvular mitral por endocarditis, que acude a urgencias por dolor abdominal inespecifico,
nauseas, vomitosy sindrome constitucional y anemia de meses de evolucion.
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Enla analitica destaca anemiay leucocitosis y en laradiografia de abdomen se aprecia leve dilatacion de
asas de intestino delgado. En TC abdominal urgente se objetiva una tumoracidn irregular en asa
yeyunal, con sospecharadioldgica de GIST o linfoma.

Se completa el estudio descartando enfermedad a distancia mediante TC, y se localiza una lesion
sangrante a nivel de yeyuno medio mediante cdpsula endoscdpica. Se decide intervencién quirlrgica
preferente.

Se realiza laparotomia, objetivdndose de forma intraoperatoria una tumoracion de yeyuno medio de
unos 10x10 cm aprox. adherida a fascia posterior de musculo recto izquierdo (Figura 1). Se realiza
reseccion segmentaria de yeyuno medio en bloque junto con laregién de pared abdominal afecta por el
tumor, y posterior anastomosis latero-lateral mecanica.

Se aprecia también una tumoracion de 1.3 cm aproximadamente con aspecto de adenopatia,
intimamente adherida a apéndice cecal, por lo que se realiza apendicectomia y resecciéon de
adenopatia parasu estudio anatomopatolégico.

Figura 1: imagen intraoperatoria de la tumoracion de yeyuno
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El postoperatorio transcurre sinincidencias.

El diagndstico anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica evidencia un adenocarcinoma mucinoso de
yeyuno moderadamente diferenciado, pT4NO, con margenes quirurgicos respetados.

En el apéndice cecal y tumoracién adherida se identifica como hallazgo incidental una neoplasia
mucinosa de bajo grado con margenes respetados.

DISCUSION.
El adenocarcinoma de intestino delgado es un tumor infrecuente que supone un 0.°% de las
neoplasiasintestinales(1). Lalocalizacién mas frecuente es el duodeno distal y yeyuno proximal.

Debido a su baja incidencia y a que presenta una clinica inespecifica, es frecuente un diagndstico tardio
(2), por lo que aproximadamente un tercio de los pacientes presentan metastasis en el momento del

diagnéstico’.

Es fundamental un alto indice de sospecha tras descartar otras causas mas comunes de sindrome
anémico de origen digestivo. Para ello es necesario un diagndstico temprano con transito
gastrointestinal, TCabdominal y endoscopia digestiva o capsula endoscdpica (3).

Se ha demostrado su asociacion con la enfermedad de Crohn (3) (factor de riesgo mas importante para
la aparicion de estos tumores tras 10 afios de enfermedad), poliposis adenomatosa familiar, fibrosis
quisticaylaenfermedad celiaca.

El tratamiento curativo en aquellos tumores localizados en duodeno distal, yeyuno e ileon es la
reseccion segmentaria (3) con linfadenectomia (1). En casos seleccionados con estadio Tis 6 T1 sin
invasion de la submucosa, es posible la resecciéon local endoscépica. No se ha demostrado utilidad de la
guimioterapia salvo como tratamiento paliativo.

Debido a que se trata generalmente de un diagndstico tardio, pese a la realizacién de cirugia curativa, la
supervivencia oscilaentreun 3® %y un®0% (4).

CONCLUSIONES.

EL caso que presentamos supone un ejemplo representativo de la importancia de un
diagnéstico diferencial adecuado ante una anemia crénica de origen digestivo, teniendo presentes los
tumores de intestino delgado una vez descartadas otras causas mds frecuentes, ya que esto
condicionara la posibilidad de un tratamiento quirdrgico, que en este tipo de tumores es el Unico
curativo.
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Anestesia en faringolaringectomia con reconstruccion
con colgajo musculocutaneo libre. A propdsito de un
caso

JI. Hermoso Martinez; J. Magno Serrano; A. San Antonio Gil; L. Angel Redondo; Y. Gonzalez Marin;
M. Donoso Dominguez.

Servicio de Anestesiologia y Reanimacidon del Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

Los canceres del seno piriforme son frecuentes en algunos paises de Europa. Cuando invaden
ampliamente la pared posterior de la hipofaringe y la boca esofédgica, la cirugia posible es la
faringolaringectomia total circular, que requiere la reconstruccién del tubo faringeo. Estas técnicas de
reconstruccion tienen como objetivo la obtencién de un tubo faringeo que permita la recuperacién
rapida deladeglucidnsinriesgo de estenosis tardia con la minima mortalidad y morbilidad.

Para el éxito de la técnica por su rol en la estabilidad hemodindmica y en el flujo de sangre regional la
anestesia juega un factor determinante. Por otro lado, la anestesia regional, las variaciones en el
volumen sanguineo y el uso de farmacos 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 mayoria de los casos, en las consideraciones patofisioldgicas. El
objetivo es la optimizacién de las condiciones fisioldgicas para que sobreviva el colgajo sin aumentar la
morbilidad no quirdrgica.

A continuacidn presentamos un caso en el que se realizd una faringolaringectomia con reconstruccion
mediante colgajo musculocutdneo libre de faringe.

PALABRAS CLAVE.

Anestesia, Faringolaringectomia total, Reconstruccion faringe, Colgajos libres
musculocutdneos, Colgajo antebraquial tubulizado.
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INTRODUCCION.

La anestesia para cirugia con colgajos microvasculares es un reto. El papel del anestesidlogo
incluye la optimizacidn de las condiciones fisioldgicas para la sobrevida del colgajo sin aumentar la
morbilidad no quirdrgica. Una buena comunicaciény el conocimiento de los pasosy de la fisiopatologia,
son necesarios paraasegurar una evolucién favorable

Los objetivos basicos de la anestesia son buscar una perfusidon adecuada del tejido “trasplantado”,
minimizando cualquier morbilidad asociada con una cirugia /anestesia prolongada. Los requisitos
basicos del colgajo microanastomosado son conseguir una circulacion hiperdindmica y mantener la
normotermia

Estos enfermos muchas veces tienen una anatomia alterada, ya sea por la neoplasia o por el resultado
de la radio/quimioterapia, y por eso es importante anticipar la hipotesis de via aérea dificil. La
radioterapia previa aumenta las complicaciones postoperatorias de la herida y esta asociada con el
fracaso del colgajo si el local receptor fue previamente irradiado.

El despertar y la extubacion pueden ser un reto, incluso para los anestesidlogos mas expertos. Es
deseable tener un enfermo despierto y colaborador, pero también es importante evitar grandes
variaciones tensionales, asociadas con la tos y la agitacion. Eso es particularmente importante en la
cirugia de cabezay cuelloy es vital intentar lograr una excelente analgesia antes de la interrupcién dela
anestesia.

CASO CLINICO.

Paciente mujer de ®*° afios, valorada en la consulta de preanestesia con los siguientes datos: 7°
Kg, 18> cm, con antecedentes personales de fumadora de mas de 40 cig/dia, HTA, hernia hiato, Ca.
Hipofaringe, IQ: Hernia inguinal, legrado.
Derivada a Otorrinolaringologia y Cirugia Plastica para intervencidn de Faringolaringectomia total y
reconstruccion con colgajo libre de faringe.

Paciente con ECG en RS a 70 Ipm, Rx térax dentro de la normalidad y analitica con valores dentro del
rango de lanormalidad.

Valoracion ASA IV

En el antequiréfano se procedid a la sefializacidn del brazo derecho donde se retiraria el colgajo para no
realizar canalizacién de VP ni Arteria en dicho brazo. Se canalizé VP de 18 G en Brazo Izquierdo y se
administré 2 mg de midazolam.

En quiréfano se procedid ala monitorizacién noinvasiva de la TA, pulsioximetria, ECG, T2.

Se realiza A. General balanceada, induccion con fentanilo, propofol y anectine; Intubacién mediante
laringoscopia directa ( Cormack-Lehane Il). Tras esto, se administra dosis de rocuronio y se procede a la
canalizacién de arteria Radial izquierda para monitorizacién invasiva de la TA y sondaje vesical para
control horario de diuresis.

Mantenimiento con remifentaniloy Sevoflurane.
Durante la cirugia, se mantuvo a la paciente en hipotensidn controlada y normotermia.
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Se procedid a calcular requerimientos de fluidoterapia para mantener adecuada perfusién con
calentador de fluidos y se realizaron controles gasométricos para control de Hematocrito y gases
respiratorios para mantener en normocapnia.

En quirdfano se procedid a la apertura de dos campos quirurgicos: Faringolaringectomia radical por
parte de los otorrinolaringdlogos y extraccion del colgajo libre por parte de los cirujanos plasticos.
Posteriormente se procedid a la colocacién del colgajo de forma conjunta. Tras la comprobacién de
pulso mediante doppler y cierre de la regidn cervical, la paciente se traslada a la unidad de UCI-
Anestesia sedoanalgesiada, intubada en VM, para control postoperatorio, pautando Adiro 100mg vy
Clexane ® 0mg/12h para evitar trombosis del colgajo.

Tras 24, sin signos de sangrado, se procede a la extubacién de la paciente sin incidencias, siendo Alta a
planta de otorrinolaringologia alas 72h.

DSCUSION.

La cirugia 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 hemodinamica y en el flujo de sangre
regional.

Los colgajos pueden ser pediculados (sueltos y en forma de rueda alrededor de un pediculo
neurovasculary sininterrupcién del flujo sanguineo) o libres (el pediculo neurovascular es retirado de la
region y transplantado por reanastomosis microvascular a una nueva regiéon como el utilizado en
nuestro caso).

Los colgajos se usan asi para reconstruir un defecto primario, pero originan un defecto secundario que
seraresuelto por medio de unasutura directa o porinjerto cutaneo. Ejemplos de colgajos

sonlos 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 regién
receptora utilizando la técnica microvascular, tiene varios estadios: 1) la recoleccién del colgajo vy el
pinzamiento de los vasos, laisquemia primaria en cuanto el flujo sanguineo (FS) se interrumpey seinicia
el metabolismo anaerdbico intracelular (dependiente del tiempo quirdrgico ¢0-90 minutos); 2) la
reperfusion en cuanto la anastomosis arterial y venosa se completany la soltura del pinzamiento; y 3) la
isquemia secundaria, resultado de la hipoperfusion del colgajo (minimizada con el adecuado abordaje
anestésico).
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Fig: Extraccion de colgajo del antebrazo. Fig: Implante cervical del colgajo.

Incidiremos en la isquemia secundaria, en esta discusion; ésta ocurre despuésés de la transferencia y
reperfusion del colgajo. Este periodo es mas 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 laisquemia de 10 a 12h en el musculo, despuésés
dealgunas horas, aparecen alteraciones histopatoldgicas irreversibles.

Los colgajos libres son denervados, sufren un periodo de isquemia variable (isquemia primaria), y
pierden su tono simpatico intrinseco. Sin embargo, tanto la arteria como las venas mantienen una
inervaciéon y responden a estimulos locales, fisicos y quimicos (frio y farmacos). La inexistencia de
drenaje linfatico aumenta el riesgo de edema intersticial con una gran sensibilidad para la extravasacién
de los fluidos y de los efectos de la presion. El FS se reduce habitualmente para la mitad del FS original
(pudiendo llevar dias o semanas para volver al estadio normal).
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Causas del fracaso del colgajo:

s Arterial: trombosis arterial; vasoespasmo.

« [renaje venoso: trombosis venosa, VASOBSPASMO;
compresion mecanica (ej.: curativos, posicionamien-
o).

« Edema del colgajo: uso excesivo de cristaloide; hemo-
dilucidn excesiva; isquemia prolongada; liberacidn de
histamina (ej.: anestésicos, antibidticos); manipulacidn
excesiva del colgajo.

» \asoconslriccidn generalizada: hipovolemia; hipoter-
mia; dolor; alcalosis respiratoria ().; disminucidn del
débito cardiaco).

» Hipotensidn: hipovolemia; farmaces cardiodepresores
(ej.: anestésicos, blogueantes de los canales de Cal-
cio); vasodilatacién; fracaso cardiaco (e isquemia,
sobrecarga volumen, acidosis).

» |sguemia prolongada del colgajo.

Como tal el manejo anestésico es exigente con el objetivo de buscar una perfusion adecuada del tejido
transplantado, minimizando cualquier morbilidad asociada a una cirugia prolongada; teniendo como
requisitos basicos una circulacion hiperdinamicay mantener lanormotermia.

A nivel perioperatdrio, es esencial mantener la normotermia con calentamiento activo para evitar el
aumento de la viscosidad y la vasoconstriccién. Puede ser un objetivo dificil por la exposicion de
grandes areas durante periodos prolongados, asociado a la pérdida de fluidos y de sangre. Ademas, la
anestesia altera los mecanismos fisioldgicos de termorregulacién. Se recomienda monitorizar la
temperatura central y periféricay la diferencia entre ellas (delta t) debe ser inferior a 12c. Pudiendo esta
reflejar la volemia del enfermo. El calentamiento activo (calentadores de suero, manta de aire caliente
forzado) debe ser iniciado lo mas rapido posible y debe cubrir la mayor extensidn posible; ademas si
posible se debe aumentar la temperatura de la sala a 22-249c, temperatura que reduce la perdida de
calordelenfermoynoesincdmoda para el equipo de cirugia.

Otro aspecto a tener en cuenta es el posicionamiento del enfermo para evitar lesiones neurolégicas por
compresiony la profilaxis de los fendmenos tromboembdlicos debe ser realizada en todos los enfermos
(heparina de bajo peso molecular preoperatoria). Se recomienda la utilizacion de medias de
compresion neumatica, y algunos autores también sugieren la movilizacién pasiva regular de los
miembros varias veces durante la cirugia.

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 recoleccién del colgajo para
reducir larespuesta al estrésy la liberacion de catecolaminas. Es de evitar la utilizacion de éxido nitroso,
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porque esta asociado a distensidn gastrica y nauseas y vomitos postoperatorios. El sevoflurane y el
desflurano son posibles elecciones dada su estabilidad cardiovascular asociada al rdpido despertar
después de largas cirugias. Se ha demostrado que el sevoflurano cuando se le compara con los
anestésicos intravenosos, podrd tener beneficios en la microcirculacién reduciendo la extravasacion del
plasma hacia el espacio intersticial y reduciendo asi el edema tisular. El enfermo debe ser ventilado con
normocapnia. La hipocapnia aumenta la resistencia vascular periférica y reduce el débito cardiaco,
mientras que la hipercapnia causa la estimulacidon simpatica y reduce la deformidad eritrocitaria. La
hiperoxia causa vasoconstriccion. El aumento de la PaO2 viene acompafiado por una disminucidon de la
perfusion de los tejidos como consecuencia de la vasoconstriccion causando incluso una mala
distribucién en la perfusion de la microcirculacidon. Durante la diseccion inicial especialmente en cirugia
de tumores malignos extensos con diseccion ganglionar o en los colgajos musculocutaneos libres de
grandes dimensiones, esindicada a menudo la hipotensidon controlada.

A nivel de fluidoterapia, para el mantenimiento de una adecuada presién de perfusion del colgajo es
necesaria una circulacion hiperdinamica, con un elevado débito cardiaco y la presion de pulso y
vasodilatacion periférica. Una adecuada tension arterial con vasodilatacion genera una buena
perfusion del colgajo al aumentar el flujo de sangre regional. Tanto la hemodilucién normovolémica
como la hipervolémica han demostrado experimental y clinicamente una mejoria en la hipdtesis de
éxito (sobrevida) de tejidos con circulacién 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 estd asociadocon el
aumento del tiempo de hemorragia.

El mantenimiento de una adecuada presidn arterial promedio y débito cardiaco son cruciales. La
combinacidn de cristaloides y coloides generalmente es adecuada, guiada por el débito urinario de por
lomenos0,> mL.kg-1.h-1.

Parece prudente limitar el uso de cristaloides apenas para la reposicién 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 rapidamente disponibles, de ser estables,
relativamente baratosy de no tener ningun riesgo de transmision de enfermedades infecciosas.

La pérdida de sangre puede ser considerable durante las cirugias demoradas. Una politica de
transfusiéon “liberal” estd asociada con una mayor morbimortalidad. Se recomienda la transfusién de
sangre si la hemoglobina cae para valores inferiores a 7-8 gr.dL-1. Esa técnica quirurgica fue realizada
con éxito en enfermos Testigos de Jehova sin el aumento del nimero de complicaciones. Si verificamos
una hemorragia significativa podemos administrar plaquetasy analizar los factores de la coagulacién.

Otro punto a hacer referencia es el control tensional y el uso de vasodilatadores.

Los vasodilatadores son farmacos atractivos con el objetivo de una prevencién del vasoespasmo
asociado a los colgajos. La aplicaciéon tépica de vasodilatadores como nicardipino, papaverina, lidocaina
y PgE1son aveces usadas por el cirujano.

Las catecolaminas generalmente son evitadas, a pesar de la poca evidencia existente en el sentido de
gue sison administradas sistémicamente, puedan tener un efecto adverso en

el FS del colgajo. La hipotensién generalmente es secundaria a las pérdidas o a la vasodilatacion y debe
sertratada 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 acido acetilsalicilico y heparina de bajo
peso molecular a dosis de 80mg/dia.

En un amplio estudio realizado para la cirugia con colgajo libre, la administracién de heparina
subcutdnea estuvo asociada con la mejoria significativa de la sobrevida del colgajo. Sin embargo, la
aspirina parece ser tan eficaz como la heparina subcutdnea en la cirugia de colgajo libre. El clopidogrel
disminuye la trombosis microvascular en el ratdn, pero todavia no fue utilizado en un gran nimero enla
practica clinica. Los agentes tromboliticos (como la estreptokinasa y la urokinasa) son administrados
directamente en los vasos trombosados por el cirujano. La administracion de heparina endovenosa
(2° 00-> 000U) antes de la recoleccién del colgajo no es consensual. Pequefias dosis de heparina

no parecen aumentar el riesgo de hematomay hemorragia postoperatoria.

Parafinalizar dejamos enumerados los objetivos a tener en cuenta en el postoperatorio:

«  Normotermia [ At < 1°C)

« Circulacién hiperdinamica - débito cardiaco elevado y
resistencia vascular sistémica baja

» Tension arterial sistéhca normal (> 100 mm Hg)

« Hemalocrito 30% (monitorizacion de 6-6 h en las 1%
24h)

» Deébito urinario= 1mL.kg".h"

s Sp0. =94% (O en las 1% 24 h)

« Analgesia eficaz

« Monitorizacidn periddica del colgajo v monitorizacion
continua del flujo de sangre del colgajo (Doppler)
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RESUMEN.
La rotura bilateral espontanea del tenddn cuadricipital es una lesién rara que representa menos
del> % delasroturas deltendén del cuadriceps, generalmente asociada a enfermedades sistémicas.

Se presenta el caso de un paciente vardn de 48 afios de edad, obeso, que acudié a la Urgencia por dolor
en cara anterior de tercio distal de ambos muslos de inicio subito al bajar escaleras, acompafiado de
pérdida de fuerza e imposibilidad para la extensién activa de ambas rodillas. La exploracién fisica
objetivd la presencia de un gap suprapatelar bilateral y la ecografia confirmé la sospecha diagndstica;
rotura espontanea bilateral deltenddn cuadricipital.

Dos dias después, el paciente fue intervenido quirdrgicamente reinsertando ambos tendones
cuadricipitales mediante tunelizacion transrotuliana y refuerzo de los alerones. Un afio postcirugia 'y
tras tratamiento rehabilitador, el paciente deambula sin ayudas, realiza bicicleta estatica sin dificultad,
presenta un balance articular en flexo-extension de 02,13° 2 en ambas rodillas y un balance muscular de
® /> enambos cuadriceps.

PALABRAS CLAVE.
Rotura tendinosa, Tenddn cuadricipital, Obesidad.

INTRODUCCION.

La rotura bilateral espontanea del tenddn cuadricipital es infrecuente’, con menos de 100 casos
descritos” en la literatura desde que en 1949, Steiner y Palmer describieran el primer caso en un
paciente varén de 7 afios con fallo renal crénico’. La mayoria de estas lesiones son de origen
traumatico; sin embargo también han sido descritas asociadas a enfermedades sistémicas* o al uso de
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determinados farmacos. Entre los factores de riesgo descritos se encuentran la diabetes mellitus, la
edad avanzada, la obesidad, la enfermedad renal crdnica, el hiperparatiroidismo, la gota, el lupus y el
uso de corticoides”****"y fluoroquinolonas™.

Se presenta el caso de un paciente varén de 48 afios de edad, obeso, que presentd rotura espontanea
bilateral cuadricipital.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente varén de 48 afios de edad sin alergias medicamentosas conocidas, con los
antecedentes personales de hipertension, obesidad (talla 18°% cm; peso 1° 0 kg; indice de masa corporal
43,3%), fibrilacién auricular paroxistica revertida mediante cardioversion y trastorno adaptativo mixto
con animo depresivo y ansiedad, que acudié a la Urgencia por dolor en cara anterior de tercio distal de
ambos muslos de inicio subito al bajar escaleras, acompanado de pérdida de fuerza y dificultad para la
deambulacién.

La exploracion fisica objetivd la presencia de hematoma y un gap suprapatelar bilateral, a la par que la
imposibilidad parala extensidn activa de ambasrodillas.

Enlas radiografias en proyecciones APy lateral de ambas rodillas no se aprecian lesiones dseas.

La ecografia objetivd una rotura completa del tenddn cuadricipital derecho, con pérdida del patrén
fibrilar y presencia de hematoma (Figura 1). Encontrando el cuddriceps izquierdo con similares
caracteristicas, aunque en menor grado, probablemente en relacién a rotura parcial y hematoma de
menor tamafio (Figura 2).

Dos dias mas tarde, el paciente fue intervenido quirdrgicamente mediante abordaje longitudinal
anterior de la rodilla, observando la rotura completa de ambos tendones cuadricipitales, asi como de
los alerones; por lo que se procede a la reparacion reinsertando ambos tendones cuadricipitales
mediante sutura tipo Krackow y tunelizacién transrotuliana y refuerzo de los alerones, e inmovilizaciéon
mediante férula de yeso inguino-pédica.

Tras evolucidn postquirdrgica clinica favorable, manteniendo al paciente en descarga, éste cursa alta
hospitalaria.

El paciente es revisado en Consultas Externas de Cirugia Ortopédica y Traumatologia (COT) en sucesivas
ocasiones experimentando una evolucién satisfactoria. A las cuatro semanas, se retiraron ambas
férulas inguino-pédicas y se inicid el tratamiento rehabilitador, realizando ejercicios isométricos de
cuddriceps, flexion de rodilla hasta 902, manteniendo al paciente en descarga. A las ocho semanas
postquirudrgicas, se autorizo la deambulacion progresiva con ayuda de dos bastones ingleses. Cuatro
meses después de la cirugia, el paciente presentaba un balance articular a la flexo-extension de 02-135 @
enambas rodillas y fuerza muscular de ambos cuadricepsde® /> . Alos siete meses de la intervencion, el
paciente deambula sin ayudas sin dificultad, realiza bicicleta estdtica sin dolor y mantiene el balance
articular previo en ambas rodillas, asi como la fuerza en ambos cuddriceps. Al afio postoperatorio,
continua realizando las actividades previas sin dificultad ni dolor, refiere Unicamente ciertas molestias
al subir y bajar escaleras. Ha ganado peso, preserva fuerza en ambos cuadriceps y balance articular en
ambas rodillas (Tabla 1).
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DISCUSION.

Las roturas del tenddn cuadricipital son lesiones infrecuentes (incidencia 1,37/100.000)", que

5 ~ 15,1415 1° . .
generalmente ocurren en varones mayores de >0 afos La rotura bilateral del tenddn
cuadricipital representa menos del ® % de las roturas del tendén del cuadriceps”’, siendo espontaneas el
30-3° % 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 crénico, el
hiperparatiroidismo, la artritis reumatoide, la obesidad, la gota, enfermedades sistémicas autoinmunes
(vasculitis, lupus eritematoso sistémico, amiloidosis), la osteogénesis imperfectay el uso prolongado de
. , . . 3,6,16,20,21,22 .z .

esteroides, asi como el tratamiento con fluoroquinolonas . También se han descrito casos de
rotura del tenddn del cuadriceps tras artroplastia total de rodilla”. Aunque existen casos descritos en
individuos sanos .

En el caso que se presenta, la obesidad constituye el factor de riesgo para la rotura espontanea bilateral
tendinosa. Neubauer concluyd en un metaanalisis que la obesidad representa el 10% de todos los
factores de riesgo sugeridos para la rotura bilateral espontanea del tenddn cuadricipital™. La obesidad
podria causar una degeneracion grasa del tenddn, influyendo en la integridad del mismo . Ademas,
el exceso de peso incrementaria la carga sobre el tenddn, especialmente al semiflexionar la rodilla®?.
La prevalencia de la obesidad esta en aumento dados los habitos alimenticios y la vida sedentaria de la
poblacién actual y se prevé que siga en ascenso’ . Esto podria traducirse en un incremento del nimero
de casos de roturas espontaneas bilaterales del tendén del cuddriceps en pacientes con esta
caracteristica.

Existen menos de 100 casos de rotura bilateral espontanea del tenddn cuadriciptal descritos en la
literatura””’. De todos ellos, tan sélo 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 produccién, doce de los trece pacientes obesos describieron un fallo mecanico mientras
practicaban deporte y tan sélo uno presentd una rotura espontanea mientras subia por las escaleras,
similar al caso que se presenta que también presentd una rotura espontanea, pero en este caso sucedid
al bajar porlas escaleras.

La bajaincidencia de este tipo de lesiones asociada a la dificultad afnadida de carecer de una extremidad
contralateral sana con la que realizar la exploraciéon comparativa, hace que mas del ®*0% de estas
lesiones pasen desapercibidas™. Se debe tener en mente el juicio clinico de ruptura del tenddn
cuadricipital ante cualquier paciente que presente dolor de rodilla de inicio subito, incapacidad para la
extension activa de la rodilla (en los casos en los que ambos retindculos estén intactos, puede
conservarse intacto el aparato extensor) o palpacién de un gap suprapatelar en la exploracion fisica. En
los pacientes obesos, como en el caso que nos atafe, la palpacién del gap suprapatelar puede ser
compleja debido a la voluminosidad de sus partes blandas, lo que confiere mayor dificultad al
diagnéstico. Un estudio realizado por Neubauer et al en 23 casos de diagndstico tardio de rotura
espontanea bilateral del tenddn del cuadriceps, concluyeron que el factor de riesgo presentado con
mayor frecuencia era la obesidad (21,4%)*.

Asi pues, una correcta exploracidn fisica junto a la consideracion de los antecedentes personales del
paciente, podria evitar el diagndstico fallido o el retraso del mismo, lo cual originaria una demora del
tratamiento apropiado y unos resultados clinicos subéptimos™***. Cuando el diagndstico no estd claro,
puede recurrirse a las pruebas de imagen como la ecografia o la resonancia magnética, para confirmar
el diagndstico™***.
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La ecografia posee la ventaja de realizar una exploracién dindmica, de ser mas barata y mas rapida que
la resonancia magnética, a la par que bien tolerada por el paciente. En una pequena serie de casos se ha
descrito una sensibilidad y una especificidad del 100% en el diagndstico de roturas tendinosas
completas mediante ecografia, si bien es una técnica explorador dependiente®. La resonancia
magnética es considerada la técnica gold standard aunque su disponibilidad en la Urgencia para este
tipodelesiones es limitada.

En roturas bilaterales espontaneas del tenddn cuadricipital el tratamiento quirdrgico es de eleccion. La
bibliografia disponible sugiere que la reparacidn quirdrgica temprana, en menos de dos semanas, junto
con una rehabilitacién precoz, puede conducir a resultados satisfactorios y a una disminuciéon de la
posible secuela en la capacidad de la marcha del paciente'*. La técnica quirdrgica a utilizar depende del
lugar en el que se localice la rotura tendinosa. Si existe tenddn distalmente a la rotura, se emplea una
sutura termino-terminal, con buenos resultados descritos. Cuando la rotura se localiza en la proximidad
delaunidn osteotendinosa, se prefiere la realizacidon de suturas transdseas con la realizacién de tuneles
transrotulianos, como se ha procedido en el caso presentado. Otra técnica efectiva descrita, que esta
ganando popularidad, es la sutura mediante fijacién con arpones™***".

CONCLUSION.

Las roturas espontaneas bilaterales del tenddn cuadricipital, aunque infrecuentes, deben ser
sospechadas para su pronto diagndstico 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 clinica detalladay una
exploracién fisica cuidadosa, puede darnos el diagndstico precoz. Si existen dudas, se recurrirad a las
pruebas deimagen (ecografiay/o resonancia magnética).

Se usara la técnica quirdrgica mas adecuada en funcion de las caracteristicas, tipo y localizacién de las
rupturas del tenddn aunque en general la mds usada es la sutura tipo Krackow con tunelizacidon
transrotuliana.

En la evolucidon postoperatoria juega un papel importante la colaboracidn del paciente en el

cumplimiento de las restricciones iniciales y en la realizacidon de los ejercicios progresivos indicados asi
como elinicio precoz de tratamiento por rehabilitacion.
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Figura 1: Ecografia muslo derecho: rotura completa del tenddn cuadricipital derecho, con pérdida del patron
fibrilar y presencia de hematoma.

Figura 2: Ecografia muslo izquierdo: rotura parcial del tenddn cuadricipital izquierdo, con presencia de hematoma.
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PROTOCOLO POSTQUIRORGICO

REVISIONES ACTUACIONES EVOLUCION
- Cura herida - Buena
2 cEMANAS - Retirada puntos - Modolor
- Dvescarga
-~ Buena

- Retirada ferulas inguino-

pédicas - Descarga
4 sEmMamMas - Comienzo Rehabilitacion:
gjercicios isométricos de
cuadriceps, flexion de rodilla
hasta 90°
- Deambulacion progresiva : ﬁaﬂtdlsﬁ;;mna
con dos bastones - .
2 SEMANAS - Flexo-extension: rodilla
dcha 0°125% rodilla izda 0°-
TR
- Favorable

Perder peso ;
- Buena toleranda

deambulacion asistida

= Modolor

- Flexp-extension ambas
rodillas: 0°-135%

- Fuerza muscularambos
cuadriceps 55

- Satisfactorna

4 MESES

- Alta Rehabiltacion (alos 5 5 e 4
iy ek - Deambulacién =in ayuda

Perder peso - Eicid_etﬂ estatica sin |.:I|:|I|:|r
TMESES . caminar - Mantiene balance articular
prewio ambas rodillas.
- Mantiene fuerza ambos
cuadriceps.

- Satisfactona

- Deambulacion sin ayuda

- Biddeta estatica =in dolor

1 AND - Mantiene balance articular
previo ambas rodillas.

- Wantiene fuerza ambos
cuddrice ps.

- Perder peso
- Caminar

Tabla I: Profocols postguinirgica,
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fibrosa poliostotica: sindrome de mazabraud. A
proposito de uncaso
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J. Hernando Escudero.

Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia, Hospital San pedro de Alcantara, Caceres

RESUMEN.

El sindrome de Mazabraud es una entidad rara con la que se establece la asociacién de mixomas
intramusculares y una displasia fibrosa. Se debe sospechar en un paciente ante la apariciéon de
tumoraciones de partes blandas, asociados a una displasia fibrosa ésea preexistente. Existen poco mas
de 80 casos publicados en la literatura. Presentamos el caso de una mujer de 49 aios en seguimiento en
nuestras consultas externas por displasia fibrosa dsea, en la que tras ser intervenida de cirugia
baridtrica, se ponen de manifiesto una serie de tumoraciones de partes blandas. Tras llegar al
diagndstico de sospecha, se decide seguimiento evolutivo en nuestras consultas y actitud expectante,
antes de realizar biopsias y cirugiasinnecesarias.

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, sindrome de Mazabraud, baja frecuencia, seqguimiento.

INTRODUCCION.

El sindrome de Mazabraud es una entidad raray poco reportada en la literatura. Se define como
la asociacion de una displasia fibrosa dsea, generalmente previa, sobre la cual se realiza el diagndstico
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de una serie de tumoraciones de partes blandas de caracter benigo, o mixomas intramusculares.
Descrita por primera vez en 192° por Henschen, es Mazabraud quien en 19° 7 establece la asociacién
definitiva. Poco se sabe de esta rara patologia dados los pocos casos publicados. Lo que si parece
conocerse es la importancia de sospecharla y, llegando a su diagndstico definitivo de certeza, evitar la
realizacién de biopsias y cirugias innecesarias, siendo el seguimiento evolutivo la actitud mas correctaa
seguir.

DESCRIPCION DEL CASO.

Anamnesis

Paciente mujer de 49 ainos edad en seguimiento anual en nuestras consultas externas, tras diagndstico
de displasia fibrosa ésea poliostdtica (DFP) a los 21 afios 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 mérbida (IMC 43.2%), gonartrosis izquierda y
espondiloartrosis incipientes, y SAHS/SAOS severo en tratamiento con CPAP. Intervenida de cirugia
bariatrica (bypass gdstrico abierto - habiendo perdido 40 kg aprox.), colecistectomizada, herniorrafia
inguinal en dos ocasiones, dos cesareas, mioma uterinoy fiboroadenoma mamario.

Acude arevisidn rutinaria, tras cirugia bariatrica, refiriendo aparicion reciente de tumoracién en regién
posterior de cadera derecha, dolorosa con la sedestacién prolongaday en superficies duras.

Exploracion fisica

Consciente y orientada en las tres esferas. Atenta y colaboradora con anamnesis y exploracién fisica.
Buen estado general, afebril y con constantes vitales normales.

Tumoracion en cara posterior de raiz de muslo derecho, distal a la tuberosidad isquiatica, de unos 4-°
cm, no adherida a planos profundos. Dolor leve a la palpacién, sin alteraciones funcionales para la
movilidad de la caderaipsilateral. Nose objetivan en elmomento de la consulta otras tumoraciones.
Resto de exploracién: cervicalgia sin radiculalgia de miembros superiores, gonalgia izquierda de
caracteristicas mecanicas, con molestias a la palpacidn eninterlinea articular interna.

Pruebas complementarias

En serie 6searadioldgica, se objetiva afectacion de hemicuerpo derecho por DFP (deformidad de fémur
proximal en cayado de pastor, afectacion de hemipelvis derecha, epifisis proximal y diafisis peronea, y
pie derechos [22 a 42 metatarsianosy 22-> 2 dedos]) (Figuras 1y 2).

Se solicita una RMN, que informa de la presencia de lesiones de predominio litico afectando a cabezay
cuello femoral derecho, extendiéndose hacia la didfisis, condicionando una hiperinsuflacion de la
cortical, sin ruptura de la misma, y provocando una deformidad en varo del fémur derecho. Afectacion
por lesiones de similares caracteristicas, de acetabulo y rama isquiopubiana derechos, hallazgos que
sugieren probable afectacién por displasia fibrosa (Figura 3).

Ademds, existencia de varias lesiones de comportamiento liquido, de localizacidn intramuscular a nivel
de gluteo mayor izquierdo y en espesor de musculos semitendinosos bilateralmente y musculatura
aductora, siendo compatibles con mixomasintramusculares (Figura 3).

Diagndstico
Paciente afecta de displasia fibrosa poliostética de predominio en hemicuerpo derecho, con aparicién
reciente de lesiones de comportamiento quistico de localizacién intramuscular, compatibles con
probables mixomas intramusculares, debiendo correlacionarse en el contexto de un sindrome de
Mazabraud.
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Tratamiento

La integracion de los datos clinicos y radiolégicos hizo sospechar la asociacion de ambos procesos,
entidad conocida como sindrome de Mazabraud. Dado el alto grado de certeza diagndstica, no se
realizé biopsia de lesiones de partes blandas, y se optd por seguimiento evolutivo.

El tratamiento de los mixomas es el seguimiento de las lesiones y/o la reseccion de aquéllos que son
sintomaticos o muestran un gran crecimiento.

Evolucién

Durante los casi cinco afios que dura el seguimiento de la paciente en nuestro Centro (segun los datos de
qgue disponemos con el actual programa informatico), la paciente ha experimentado poca evolucion
aparente de las lesiones dseas, presentando caracteristicas morfoldgicas y tamanos similares a
controles radiograficos previos.

Hace aproximadamente un afio se realiza el diagndstico clinico de una serie de tumoraciones, siendo
hace nueve meses cuando, tras la realizaciéon de una RMN, se efectla el diagndstico definitivo de
mixomas intramusculares y la correlacion con la DFP previa de la paciente, en el contexto de un
sindrome de Mazabraud.

Actualmente la paciente se encuentra asintomatica en relacion a estas lesiones, y volvera a acudir a
nuestras consultas externas tras tres meses, con una nueva RMN para ver la evolucidén de las mismas.

DISCUSION.

La displasia fibrosa se diagnostica en adolescentes o en la edad adulta temprana. La
complicacién mas seria de la displasia fibrosa es el osteosarcoma, raray que normalmente ocurre en
menos del 1% de los casos. Puede ser monostdtica (80% de todos los casos), y poliostdtica. Suele
diagnosticarse tras el hallazgo incidental en el estudio por imagen y no suele requerir estudios
adicionales. Radiolégicamente se presenta como lesiones intramedulares, expansivas y bien definidas.
El contorno cortical liso estd siempre conservado. La lesidn presenta un incremento de la densidad
interna (vidrio esmerilado), siendo menos frecuente que se visualice como una lesién radiolucente o
esclerosa(1).

Los mixomas intramusculares son tumores benignos y poco frecuentes, con cierta predileccion por los
miembros inferioresy con un predominio del sexo femenino. Su periodo de latencia clinico es largo, por
lo que suelen diagnosticarse entre la cuarta y quinta décadas de la vida, raros en pacientes jévenes y
ninos. Su localizacion tipica es el musculo cardiaco, aunque se han descrito en otras localizaciones como
el tejido aponeurdtico o el hueso. La resonancia magnética es la técnica de imagen mas util para
distinguir los mixomas de otras masas (1).

Mas infrecuente es la asociacion de éstos y una displasia fibrosa, generalmente poliostdtica. Aparecen
tan sdélo algo mas de 80 casos registrados en la literatura. El sindrome 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 192°, por Henschen. Tras haber sido descrita la asociacién
por Mazabraud en 19°7, son escasos los casos publicados dada la baja frecuencia de estas
lesiones (3, 4).

La integracion de los datos clinicos y radioldgicos hizo sospechar la asociacion de ambos procesos,

entidad conocida como sindrome de Mazabraud. Dado el alto grado de certeza diagndstica, no se
realizé biopsia de las lesiones de partes blandas, y se optd por seguimiento evolutivo.
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El tratamiento de los mixomas es el seguimiento de las lesiones, realizandose la extirpacion de aquéllos
gue presentan un gran tamano o cursan con clinica invalidante. Conocer dicho sindrome nos ayudard a
realizar un diagndstico de certeza, y disminuir la realizacion de biopsias o cirugias innecesarias (2).

CONCLUSIONES.

El sindrome de Mazabraud es una entidad rara con la que se establece la asociacién de mixomas
intramusculares y una displasia fibrosa. Se debe sospechar en un paciente ante la aparicién de
tumoraciones de partes blandas, asociados a una displasia fibrosa ésea preexistente. Existen poco mas
de 80 casos publicados en la literatura. Con la publicacién de este caso clinico se pretende dar a conocer
este sindrome y concienciar de la importancia de un diagndstico certero, para asi evitar biopsias e
intervenciones innecesarias, a no ser que dichas tumoraciones cursen con un aumento progresivo de
sutamafo o clinica dolorosa.

Figura 1
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Figura 2
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Figura 3
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A propdsito de un caso de disfagia: la importancia del
diagndstico diferencial

K. Reynoso de los Santos; M.L. Morillo Blanco; J.M. Ortega Morente; J. Caballero Palacio;
M. A. Gonzalez De Abreu; M. Taveras Bretdn.

Servicio de Geriatria. Hospital Nuestra Sefiora de la Montaiia de Caceres.

RESUMEN.

La disfagia es un sintoma, no una enfermedad, caracterizado por la imposibilidad para tragar o
deglutir los elementos liquidos y/o sélidos, producida por una afectacién estructural o funcional de una
o mas fases de la deglucién, y que provoca una dificultad en el paso de los alimentos de la boca al
estémago.

Es uno de los sindromes geriatricos 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, cerebrovascularesylos ancianos fragiles son los colectivos mas vulnerables.

Las complicaciones de la disfagia orofaringea son la desnutricion, la deshidratacién y la
broncoaspiracion, todas ellas graves y con elevada morbimortalidad.

La causa mas frecuente en personas mayores es la funcional, pero debemos tener en cuenta un grupo
de patologias que pueden producirla, de forma directa o indirectamente.

Con este caso clinico queremos resaltar los diagndsticos diferenciales a tener presenta en la misma,
para asi poder realizar un diagndstico certero y tratamiento oportuno en nuestros pacientes.

PALABRAS CLAVES.
Disfagia, sindrome constitucional, anciano, desnutricion, diagndstico diferencial.

INTRODUCCION.

La deglucién normal es un rdpido y complejo proceso neuromuscular de movimientos
voluntarios en las fases iniciales y de movimientos reflejos o involuntarios en las fases mas avanzadas de
ésta. Se requiere la coordinacién de 26 musculos de la boca, faringe, laringe y es6fago junto con una
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inervacién procedente del SNCy SNP, consiguiendo que la faringe se reconfigure y sea capaz de hacer
las funciones deglutoria, respiratoria y de fonacidon en milésimas de segundo. Se necesita una alerta
cognitiva para el reconocimiento visual de la comida y de la situaciéon de comer, junto con respuestas
fisiologicasaloloryalapresenciadelosalimentos.4

El término disfagia proviene de dos palabras griegas, dys (dificultad) y phagia (comer). Puede deberse a
una alteracion orgdnica o a una dificultad funcional, y afectar a pacientes de todas las edades, desde
bebésaancianos.

Las alteraciones estructurales condicionan una dificultad para la progresién del bolo, e incluyen
alteraciones congénitas, tumores orales, faringeos, laringeos y esofagicos, osteofitos cervicales y
estenosis postquirurgicas o radioterapicas. La disfagia neurdgena es la producida por una alteracion en
las estructuras neuronales que controlan los complejos mecanismos de la deglucién, y supone una
alteracién enlasecuencia coordinada de eventos que permiten una deglucién seguray eficaz.

Desde el punto de vista espacial se clasifica en orofaringea y esofagica. La disfagia orofaringea engloba
las alteraciones de la deglucion de origen oral, faringeo, laringeo y del esfinter esofagico superior y
supone casi el 80% de las disfagias diagnosticadas. La disfagia esofagica se refiere a las alteraciones en el
esofago superior, el cuerpo esofagico, el esfinter inferior y el cardias, generalmente es producida por
causas mecanicas, y supone el 20% de las disfagias que se diagnostican.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de 81 afios de edad con los antecedentes de hipertensidn arterial, Diabetes Mellitus tipo
2, anemia ferropénica, paralisis facial periférica y Faquectomia izquierda. En tratamiento con Zolpidem
10 mg en la cena, Amlodipino/Hidroclorotiazida/Olmesartan 20/° /12.5 mg en desayuno, Adiro 100 mg
en la comida, Bisoprolol 2.> mg en desayuno, Bromazepam 3 mg en el desayuno, Megestrol 1° mlen la
comida, Lantus 1° uiy sulfato de hierro.

Realizamos una valoracidn geriatrica integral donde presenta a nivel funcional independencia para la
mayoria de las actividades basicas de la vida diaria, excepto ayuda para el bafio e incontinencia urinaria,
con unindice de Barthel 7° puntos. No realiza instrumentales. Disfagia a liquidos y dudosa a sélidos; en
la esfera mental no presenta deterioro cognitivo, ni alteracion de la esfera afectiva y; en la Social es
soltera, sin hijos y vive en pisos tutelados con aceptable apoyo familiar.

Es derivada desde Atencién Primaria por presentar desde hace un afo pérdida de peso de forma
progresiva que se ha acentuado en estos Ultimos meses, acompafiado de hiporexia y astenia. Refiere
molestias faringeas y dificultad para deglutir liquidos y al parecer también sdlidos (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 evolucidn, sin fiebre ni disnea.

Por otro lado, refiere alteraciones en el habito intestinal alterando estrefiimiento con deposiciones
liqguidas que ceden de forma espontanea. No dolor abdominal, no rectorragia, no melenas, ni otra
sintomatologia afiadida. Fue visto en el Servicio de urgencias por tos persistente no productivay como
hallazgo derrame pleural izquierdo en la radiografia de térax, dada de alta con el resto de pruebas
complementarias normalesy valoracion en consulta de Geriatria.
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En la exploracién fisica destaca un regular estado general con delgadez sin caquexia, eupneica con
buenas saturaciones basales y palidez cutanea. No adenopatias a ningun nivel, ni bocio, ni masas en la
exploracién orofaringea. A nivel abdominal se palpa probable hepatomegalia no dolorosa, sin otros
hallazgos relevantes.

Enlavaloracién nutricional presenta en el test Mini Nutritional Assesment short (MNA) 7 puntos que se
traduce a un altoriesgo de desnutricidon. Peso: 43 kg, Talla: 143. IMC: 21%. Realizamos test de volumen-
viscosidad con diferentes consistencias: néctar, miel, pudding, liquido y sdlido, presentando disfagia
para liquidos y no concluyente para sdlidos por poca colaboracidn de la paciente (la paciente se niega a
comer).

Ante la sospecha de tumoracion a nivel abdominal con metastasis y/o alteraciones vasculares cerebral
que justifiquen la disfagia funcional asociada, solicitamos analitica general con marcadores tumorales;
asicomo también TACabdominaly cerebral. Figuraly 2.

Enlas 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 didmetro, que engloba
los vasos iliacos izquierdos con conglomerados adenopdticos que se extienden a retroperitoneo y mediastino. No
dilatacion ni engrosamiento de esofago ni de la cdmara gdstrica. Mioma uterino calcificado como hallazgo incidental.
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Ante los hallazgos encontrados en el TAC de abdomen el Servicio de Radiologia realiza TAC toracico para
completar estudio.

Figura 2: Defectos de replecion en arterias pulmonares lobar superior derecha e inferiores bilaterales compatibles con
tromboembolismo pulmonar. No hay signos de hipertension pulmonar ni sobrecarga derecha. Lesion de partes blandas
en mediastino posterior que contacta con la pared posterior del esofago y aorta extendiéndose inferiormente a cavidad

abdominal.
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RESUMEN.

El sindrome de Percherdn o infarto talamico paramedial bilateral sincrénico se considera muy
infrecuente y de dificil diagndstico clinico. Nosotros presentamos un caso de un paciente con lesiones
isquémicas agudas en ambos talamosy mesencéfalo anterior, compatibles con obstruccion de la
Arteria de Percheron.

PALABRA CLAVE.
Infarto talamico paramedial, arteria de Percherdn.

Figura 1. TC Crdneo sin contraste. Cortes axiales en los cuales no se objetivan alteraciones de la densidad a nivel intra ni
extraaxial

Figura 2. RM de crdneo

A. Secuencia potenciada en T2 Hiperintensidades en talamos bilaterales B. secuencia potenciada en T2 Hiperintesidad
en mesencéfalo C. Secuencias de difusion claramente la restriccion de sefial de que presenta las lesiones del talamo.

Hallazgos que se encuentran en relacion con isquemia en este territorio
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Se diagnostica a la paciente de TEP agudo y Sindrome proliferativo con disfagia mixta secundaria. Se
procede aingreso paratratamientoy evolucién.

DISCUSION.

Estamos ante una paciente de edad avanzada con trastorno de la deglucidn y sintomatologia
constitucional. Nuestro enfoque inicial estuvo orientado en descartar causas de disfagia funcional,
dadala prevalencia de la misma en esta poblacion.

El envejecimiento por si mismo no es causa de disfagia con relevancia clinica, aunque si hay estudios
neurofisiolégicos donde se ha visto que la edad empeora los pardmetros deglutorios, pero siempre de
forma subclinica. Si se sabe que los ancianos tienen una deglucién mas lenta y el transporte del bolo
esta alargado, pero la efectividad de la deglucién no esta comprometida ni el reflejo tusigeno estd
disminuido respecto a adultos jovenes, pero la elevada prevalencia de enfermedades
neurodegenerativas, cerebrovasculares y la fragilidad convierten a los ancianos en una poblacién muy
susceptible de presentar disfagia orofaringeay sus complicaciones.*

El test de volumen-viscosidad ha demostrado ser muy util en la clinica y permite identificar
precozmente a los pacientes con disfagia orofaringea, y por tanto con riesgo de presentar alteraciones
de la eficacia y seguridad de la deglucidon que podrian desencadenar en el paciente desnutricion,
deshidratacion y aspiraciones.® Nos ayuda en la realizacidn del diagndstico diferencial al realizarlo con
diferentes consistencias. Figura 3.

Algoritmo diagndstico para la evaluacién sintomitica del paciente
con disfagia en la consulta médica

Figura 3: Clasificacion de la disfagia a nivel espacial: Orofaringea y esofdgica. Luego dependiendo si la disfagia
es para alimentos sdlidos, liquidos o ambos.
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Entre las causas de disfagia orofaringea tenemos procesos neurolégicos como el Ictus, esclerosis
multiple, esclerosis lateral amiotrofica, enfermedad de Parkinson, etc; procesos musculares como
miastenia gravis, polimiositis, , dermatomiositis, entre otros; procesos locales obstructivos: fibrosis
postirradiacion, tumores (boca, faringe, laringe, tiroide), procesos inflamatorios (amigdalitis, faringitis)
etc; y trastornos funcionales como son las alteraciones motoras del esfinter esofagico superior,
incoordinacién motora faringoesofagica e hipomotilidad faringea.

Las causas de disfagia esofagica van desde procesos organicos como tumores, estenosis esofagica,
diverticulos; hasta procesos funcionales primarios (acalasia, espasmos difuso esofagicos) y funcionales
secundarios (esclerodermia, lupus, neuropatia diabética).

Esimportante conocer las caracteristicas diferenciales entre la disfagia organica y funcional. Esta Ultima
presenta una localizacién variable, intermitente, no progresiva, que se puede presentar tanto a liquidos
y/o soélidos, pero con mayor frecuencia a liquidos, con escasa o nula repercusidn sobre el estado
general. En cambio la disfagia orgdnica tiene una presentacidén constante con localizacidn fija, existe
preferencia a sélidos y dolor o malestar con impactacién del bolo, esta presenta repercusién sobre el
estado general .4

CONCLUSION.

El caso clinico antes expuesto nos ensefla que una buena anamnesis y exploracion fisica
apropiada nos ayuda a realizar un diagndstico diferencial adecuado detectando signos de alarma en
patologias frecuentes.

En este caso, poder diagnosticar el tipo de disfagia, estudiar el diagndstico diferencial, realizar las

pruebas complementarias que nos ayudaron a dar con el diagnéstico final hizo que nuestra paciente
pudiera tener alternativas terapéuticas que pudieran mejorar su calidad de vida.
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“Aveces, los edemas no son por insuficiencia cardiaca”

M.L. Morillo Blanco; M.G. Taveras Breton; M.A. Gonzalez de Abreu; J. Caballero Palacio; E.
Jaramillo Gémez; J.L. Gonzalez Guerrero.

Servicio de Geriatria de Caceres. Hospital Nuestra Sefiora de la Montafia.

RESUMEN.

Los tumores papilares mucinosos intraductales de pancreas pueden ser asintomaticos o
manifestarse con clinica de pancreatitis y patologia de vias biliares, evidencidndose en las pruebas de
imagen como pseudoquistes. Su relevancia viene dada por el riesgo de malignizacidn. Con el objetivo de
resaltar su importancia y la necesidad del seguimiento de las lesiones, se presenta este caso clinico en
un paciente anciano con cuadro constitucional, ascitisy edemas.

PALABRA CLAVE.
Neoplasias pancredticas. Pseudoquistes. Pancreatitis

INTRODUCCION.

Las neoplasias primarias pancreaticas son tumores raros, con una prevalencia aproximada del
10% de las lesiones quisticas del pancreas. Se dividen en tres grupos: cistoadenoma mucinoso,
cistoadenoma seroso, tumor papilar mucinoso intraductal (TPMI).Presentamos un caso de un paciente
ingresado en Geriatria, al cual se le detecta una tumoracion abdominal relacionada con este tipo de
neoformacion.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente de 89 afios con antecedentes de hipertension arterial y dislipemia, broncépata y
cardidpata, era independiente para las actividades basicas 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 relacién a edemas y aumento del perimetro abdominal. Tras su valoracidn por
Geriatria ingresé en la Unidad de Agudos de este servicio. Reinterrogado el paciente la sintomatologia
no se correlacionaba con patologia cardioldgica, sino que estaba relacionada con astenia importante y
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cuadro constitucional de unos 20 dias de evolucidn, asociada a importantes edemas de extremidades
inferiores y ascitis. No referia fiebre ni otra sintomatologia de interés. Revisando sus antecedentes se
encuentra que ha padecido patologia digestiva con afectacién de la via biliar, episodios de pancreatitis y
colangitis desde el afio 200°, con realizacién de CPRE y no estando colecistectomizado. En las pruebas
deimagen anteriores se objetivaron pseudoquistes pancreaticos.

En los datos analiticos destacaba la presencia de anemiay elevacién de marcadores tumorales CA19-9y
CA 72-4. Se realiza TAC toracoabdominal en el que se describe ascitis y lesiones metastasicas
pulmonares, hepaticas y en omento, en relacién con carcinomatosis. El conducto de Wirsung mostraba
dilatacién quistica la cual podria asociarse al TPMI, pues se observaba también formacién quistica a
nivel de la cola del pancreas.

El paciente, dado el estado avanzado de su enfermedad, no era subsidiario de medidas invasivas
diagnodstico-terapéuticas, por lo que no se tomaron muestras para anatomia patoldgica, inicidndose
medidas sintomaticas como tratamiento.

DISCUSION.

La importancia de esta presentacion estd en las caracteristicas en cuanto a la progresiéon y
prondstico que tienen este tipo de tumores pancredticos.Los TPMI se caracterizan por dilatacion del
conducto pancredtico principal y/o sus colaterales, poseen un bajo potencial de malignizacién y
metastasis, asi como de recurrencia maligna’. Sin embargo, este bajo potencial de malignizacién esta
bajo discusidn’. Segun las Guias del Consejo Internacional para el Manejo de las Neoplasias Quisticas
Mucinosas, el TPMI se clasifica en tumor del conducto pancredtico principal y del conducto pancreatico
de rama. Los primeros tienen una mayor agresividad, con una prevalencia de entre ©0-92% de
malignidad en el momento del diagndstico, frente al ¢-4°% del de rama’.La forma de presentacién de
estos tumores es poco especifica, manifestandose con nauseas, anorexia y pérdida de peso, o como
episodio de pancreatitis. Entre las técnicas diagndsticas de eleccidn se encuentra la ecoendoscopia, que
permite obtener muestras para el manejo diagndstico-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 relacion con la neoplasia actual dado el potencial maligno de estas lesiones, con el
inconveniente de que en este paciente no se realizd estudio anatomopatoldgico tras valorar el
riesgo/beneficio del mismo. Respecto al tratamiento, es recomendable la reseccidén quirdrgica, siempre
qgue el paciente tenga una esperanza de vida razonable. En aquellos casos en los que se decida un
manejo conservador, el seguimiento semestral o anual, segun el tamafio de la lesidn quistica, esta
indicado.

CONCLUSION.

Los tumores papilares mucinosos intraductales pancreaticos o TPMI tienen evolucién incierta,
estando en discusion su “bajo potencial de malignidad”. La presencia de patologia de vias biliares,
sobretodo pancreatitis, asociada a la aparicién de pseudoquistes obligan cuanto menos a un
seguimiento estrecho de los pacientes, y seguln la situacion basal del mismo, a la valoracién de cirugia
resectivadelalesion.
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“Sindrome confusional de origen farmacoldgico: la
importancia de una correcta administracion”

M. L. Morillo Blanco; K. Reynoso de los Santos; J.M. Ortega Morente; S.J. Rodriguez Ordodiez;
E. Jaramillo Gomeaz.

Servicio de Geriatria. Hospital Nuestra Sefiora de la Montafia de Caceres.

RESUMEN.

Con este caso se quiere resaltar la importancia de la revisién de los fdrmacos administrados al
paciente anciano, asi como el interés de las alteraciones electroliticas como causa de alteraciones
conductuales vy cuadros confusionales. Como ejemplo de ello se realiza esta presentacién de una
paciente con manifestaciones debidas al efecto de la hipercalcemia; asimismo se realiza un repaso del
tratamiento de dicha alteracién, considerandose fundamental en los mayores la correccién de la
deplecidon de volumen y los efectos de la deshidratacidn a nivel renal, lo cual puede favorecer muchos
efectos secundarios farmacoldgicos.

PALABRAS CLAVE.
Hipercalcemia/anciano/fdrmaco

INTRODUCCION.

La hipercalcemia se define como presencia de valores de calcio sérico supriores a 10.> -11 mg/dI
y se determina por el incremento de calcio que procede del tracto gastrointestinal o del tejido dseo al
espacio extracelular que llegan a superar la capacidad de excretarse por rifidn o situaciones en las que
existe un incremento de la reabsorcién tubular de calcio'.De forma general, sus etiologias se clasifican
en: tumoral, hormonal, insuficiencia renal crénica, por enfermedad granulomatosa y farmacos, entre
las mds conocidas’.En relacidn a esta Ultima causa, la farmacoldgica, se presenta este caso clinico de una
pacienteingresada en el servicio de Geriatriay que se manifestd como sindrome confusional.

DESCRIPCION DEL CASO.
Paciente de 82 afos con los antecedentes de hipertensidn, cardiopatia isquémica, sindrome
depresivo, hiperuricemia, hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo y artrosis con déficit de vitamina D
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que le provocaba alteracién en la marcha. Su tratamiento habitual incluia: levotiroxina 7> mg, 1
comprimido en ayunas, calcifediol 0,2°® mg semanal,febuxostat 80, 1 comprimido por la mafiana,
bisoprolol > mg, 1 comprimido en desayuno, glucosaminal® 00 mg, actualmente no lo tomaba por
encontrarse en un periodo de descanso, acido acetil salicilico 100 mg, 1 comprimido en la comida,
desvenlafaxina >0 mg, 1 comprimido en desayunas y asociacién antihipertensiva
(olmesartan/amlodipino/hidroclorotiazida 40/° /2°) 1 comprimido en desayuno, ranitidina 1°0 mg 1
comprimido al dia, clopidogrel 7°, 1 comprimido en comida, paracetamol 1 comprimido cada 8 horas.La
paciente era independiente para las actividades bdsicas de la vida diaria (ABVB), hasta hace unos
meses, precisaba ayuda para el vestido y el aseo mayor, eraincontinente urinariay caminaba con ayuda
de andador (Barthel ®0 puntos).No tenia deterioro cognitivo filiado, aunque si episodios de cuadros
confusionales en los ultimos mesesy vivia en domicilio, con buen apoyo familiar.

Acudié a urgencias por alteraciones del comportamiento para valoracién, siendo en dicho momento
dependiente para todas las actividades, con imposibilidad para la deambulacién, incluso para la
bipedestacién.

Fue ingresada en Unidad de Agudos de Geriatria por episodios de desorientacidon témporo-espacial,
con disminucién del nivel de conciencia, alucinaciones visuales, conductas de agitacién y dificultad para
la bipedestacidon, junto con debilidad de miembros inferiores, de unos quince dias de evolucidn,
asociando también disminucion del apetito, con escasa ingesta. En su exploracion neurolégica no se
objetivo focalidad. En el estudio analitico se objetivo creatinina de 2.21, urea 89, sodio 142,potasio
3.3,calcio corregido por proteinas de 1°,7 ng/ml, vitamina D>70 ng/ml, PTH 9 pg/ml; hemograma y
resto de parametros bioquimicos dentro de la normalidad, asi como resto de pruebas
complementarias, incluidas EKG y radiologia. El juicio diagndstico de dicho ingreso fue: Hipercalcemia
en relacién con intoxicacion por vitamina D vy tiazidas. Deshidratacion secundaria a disminucién de
ingesta, toma de medicacién diurética. Deterioro de funcién renal por deshidratacion. Sindrome
confusional agudo secundario a los anteriores diagndsticos. Tras recibir tratamiento con sueroterapia
intravenosa, calcitonina, corticoides y dosis de bifosfonato se consigue normalizaciéon de los
parametros bioquimicos: creatinina 1.13, calcemia 9.9, mejoria clinica importante de la paciente,
volviendo de forma progresiva a su situacion basal de meses previos.

DISCUSION.

El caso presentado obedece a un sindrome confusional agudo en contexto de la hipercalcemiay
de insuficiencia renal prerrenal por deshidratacion, favorecido por la toma de medicacién
antihipertensivay diurética, (fdrmacos mas favorecedores de los que tomaba la paciente para provocar
disminucion del filtrado glomerular y deterioro de la funcién renal secundariamente).Dado que los
niveles de PTH estaban descendidos y de vitamina D elevados, dicha alteraciéon no guardaba relacidon
con hiperparatiroidismo, sino con un exceso de vitamina D. Tras reinterrogar a los familiares nos
refieren que por error en la comprension de la dosificacidon del suplemento de vitamina D, la paciente
estaba tomando una dosis diaria de dicha vitamina, en lugar de semanal, desde hacia
aproximadamente 4 meses previos a la clinica; la asociacién de la sobredosificacidn, junto con la toma
de diurético tiazidico (fArmaco que favorece la hipercalcemiay la disminucién de excrecién urinaria de
calcio) favorecieron la hipercalcemia. Aunque las manifestaciones clinicas de esta alteraciéon
metabdlica son amplias, en esta paciente las mas llamativas fueron las alteraciones neuroldgicas; otras
frecuentes suelen ser las gastrointestinales, que en esta paciente se objetivaron ya durante el ingreso,
manifestdndose como sensacién nauseosay estrefimiento.
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La forma de expresién de la hipercalcemia va a variar segln la severidad y la velocidad de instauracion,
los sintomas afectan a distintos aparatos’:

Neuroldgicos con obnubilacidn, alteraciones del comportamiento, crisis comiciales y coma, entre las
mas significativas.

Patologia gastrointestinal.

Patologiarenal:poliuria, polidipsia, nicturia, insuficiencia renal, litiasis, ...

Cardiovascular: arritmias, bloqueos...

Sistema musculoesquelético: debilidad musculary dolor poraumento de la resorcién dsea.

Desde el punto de vista epidemioldgico, la hipercalcemia es mads frecuente en los ancianos donde
predomina la patologia tumoral sobre el hiperparatiroidismo. En una menor proporcién en torno al
10% se encuentran causas como intoxicacién por Vitamina D o A, sarcoidosis, tuberculosis, sindrome
leche-alcalis, tiazidas, litio, hipercalcemia hipocalcitrica familiar e inmovilismo prolongado’.Se sabe
que la vitamina D es fundamental en el metabolismo 6seo y que normalmente en los pacientes
ancianos presentan déficit, siendo necesaria su administracién en aquellos casos de osteoporosis, en
prevencién del riesgo de fracturasy caidas *

En relacién alos valores de referencia de vitamina D, La determinacion de las concentraciones séricas
de 2° -OH-vitamina D permite clasificar la situacion e los depdsitos corporales de vitamina D en normal
30-7° ng/ml, insuficiencia 20-30 ng/ml, deficiencia <20 ng/ml, pero los puntos de corte pueden variar
segun criterio de las diferentes sociedades cientificas. Desde el punto de vista fisioldgico se entiende
como concentracion adecuada de vitamina D aquélla que permite mantener concentraciones normales
de PTH y una absorcién de calcio maxima .Las recomendaciones por un determinado grupo de trabajo
de la vitamina D en 2007 consideré como valor minimo deseable de vitamina D de 20 ng por
mililitro. En relacién a la toxicidad de vitamina D ésta,mas que por los niveles elevados séricos de 25
OHD, viene dada por la hipercalcemia concomitante, ya que existen pacientes con niveles superiores a
100 ng/mly mayores de 1° 0 ng/ml sin asociar hipercalcemia”En nuestro caso clinico existe el problema
de no poder obtener el valor exacto de vitamina D que presentaba la paciente, ya que se informa
analiticamente dicho parametro como valor >de 70, por lo que desconocemos la cifra exacta.

En relacidn a esto ultimo y segun las recomendaciones de la mayoria de sociedades cientificas, el
procedimiento diagndstico consiste en determinar la 2°-OH-D por un método fiable, haciendo
screening aindividuos de riesgo, considerando deficiencia a <20 ng/ml, con objetivo de alcanzar niveles
>30ng/ml’. Asimismo, se deberian ante todo realizar los test a los pacientes de riesgo, incluyéndose a
los que padecen osteoporosis y otros transtornos metabdlicos o condiciones médicas, asi como
aquellos que tomen medicacién que afecte al metabolismo de la vitamina D y situaciones que se
conozcan que mejoren con tratamiento de vitamina D’.El tratamiento de la deficiencia en >19 afios
seria 000 Ul/dia o 50000Ul/semanal, 8 semanas (dosis de mantenimiento:1°> 00-2000ul/dia).En
ancianos los requerimientos de vitamina D son 800-1000Ul/dia, al igual que en pacientes con
osteoporosis y en quienes reciben corticoides. Si ya existen deficiencias se requieren dosis mas
elevadas para conseguir niveles 6ptimos .

En relacién a los efectos adversos, son poco frecuentes y serian derivados de una hipercalcemia aguda.

Pueden aparecer con dosis que excedan las 10000 Ul al dia, aunque esta relacionado con laidiosincrasia
de cadaindividuo.
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Enrelacién con una revisién realizada por la Fundacién Internacional de Osteoporosis (2010) donde se
evaluaron los beneficios segln los niveles de vitamina D sobre la reduccion del cancer colo-rectal y la
enfermedad cardiovasculary los riesgos (hipercalcemiay nefrolitiasis) se observé que niveles de 2° OH
vitamina D en rango de 7° -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
los niveles 6ptimos de ingesta para obtener un beneficio estarian en 1800-4000 Ui".

En el caso presentado, la paciente estaba tomando dosis elevadas diarias desde hacia meses, (una
ampolla de calcifediol diaria equivale aproximadamente a 16 000 Ul al dia), lo cual unido al deterioro de
lafuncién renal favorecio 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 exigia tratamiento, ya que en rango leve-moderado y
en funcion a la sintomatologia del paciente éste puede diferir hasta valorar el diagndstico etiolégico. De
forma general, se pueden establecer escalones en cuanto al tratamiento de |a hipercalcemia :un primer
escalon seria una adecuada hidratacidon con suero salinoisotdnico, para restaurar la funcién renal, tras
reponer volumen se deben administrar diuréticos tipo furosemida, para favorecer la eliminacion de
sodio y calcio, en segundo lugar se debe bloquear la reabsorcién del calcio depositado en tejido éseo,
con la administraciéon de calcitonina a dosis de 4-8 Ul/kg cada ©-12 horas por via subcutdnea o
intramuscular, lo cual se puede combinar con corticoides intravenosos (metilprednisolona), en tercer
lugar, no en todos los casos, puede hacerse necesaria la administracion de bifosfonatos, que en el caso
referido si fue utilizado. Es importante tener en cuenta que la administracion de bifosfonatos debe
realizarse ajustada a funcién renal, por su potencial nefrotéxico’.Otras medidas en caso de gravedad y
falta de respuesta a las medidas anteriores pueden requerir la didlisis y segun la etiologia de
hipercalcemia—si se trata de un hiperparatiroidismo primario-la cirugia podria estar indicada’.

CONCLUSIONES.
Resaltar laimportancia de:

-Causas metabdlicas y alteraciones del equilibrio hidroelectrolitico como origen de alteraciones
conductualesy sindrome confusional agudo en el anciano.

-Tratar de evitar las interacciones medicamentosas mediante una correcta explicacion de la
pauta de tratamiento a paciente y familiares, asegurandose de su adecuada comprensién y
cumplimiento terapéutico.

-La realizacion periddica de controles analiticos periddicos en caso de toma concomitante de
tiazidasyvitamina D.

-Evitar y en su caso tratar factores predisponentes de la deshidratacion y el deterioro de la
funcién renal.

-Intentar asegurarse-si no por el paciente, bien por familiares- del correcto entendimiento de |a
posologia de los farmacos pautados.
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Diferencias en el manejo anestésico de una via aérea
dificil segun sea prevista o no prevista
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RESUMEN.

Lavia aérea es el factor mas importante de morbimortalidad relacionada con la anestesia. Como
anestesistas es necesario que desarrollemos habilidades para estar preparado ante una via aérea dificil,
aumentando de esta forma el margen de seguridad en nuestra practica diaria.

A continuacion presentamos un caso en el que describimos cémo difiere el manejo de la misma via
aérea dificil segun la situacion clinica.

PALABRAS CLAVE.
Via aérea dificil prevista, via aérea dificil no prevista, intubacion con fibrobroncoscopio,
intubacion despierto.

INTRODUCCION.

Se conoce como Via Aérea Dificil (VAD) aquella situacién clinica en la que un anestesidlogo

entrenado objetiva dificultad para la ventilacién de la via aérea superior con mascarilla facial, la
intubacién traqueal o ambas. Desde las diferentes sociedades de anestesiologia se proponen guias y
algoritmos que proponen planes secuenciales de actuacion cuando laintubacién traqueal fracasa.
En el caso clinico que exponemos a continuacidn, el manejo de la via aérea descrito difiere segun el
conocimiento previo que tenemos de esta via aérea. En la primera intervencién, nos situamos ante una
VAD no prevista. En la segunda intervencidn, ya conociamos que se trataba de una VAD y optimizamos
sumanejo.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de ® 1 afios, sin antecedentes de interés, que se programa para realizar una histerectomia
por cancer de cérvix.
En nuestra valoracidon preoperatoria de la via aérea, no presentaba predictores de intubacion ni
ventilacién dificil. Examinando la via aérea valoramos Mallampati Il (podia apreciarse Uvula y paladar
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blando), la distancia tiromentoniana era mayor de .5 cm, la movilidad cervical no estaba limitada, la
apertura bucal era superior a ®> cm, el test de la mordida fue valorado como clase I. Segiin medidas
antropomorficas se descartaba obesidad mdrbida, siendo supesode ® 8 kgy sualturade 164 cm.

El dia de la primera intervencion, tras preoxigenar previamente a la paciente, se procedié a lainduccién
anestésica con fentanilo (140 mcg), propofol (170 mg) y rocuronio (40 mg). Iniciamdo el periodo de
apnea, se realiza ventilacién manual con mascarilla facial que resulta eficaz. Transcurrido el tiempo
necesario para conseguir el efecto del relajante muscular, se realiza una laringoscopia directa. Sélo se
visualiza epiglotis, se trata de un Cormack-Lehane IIl. Para mejorar la visualizacién de aritenoides
realizamos la maniobra de presion laringea externa BURP. Una vez que se reconocieron aritenoides, la
intubacién no pudo realizarse con éxito resultando fallida.

Ante esta situacion, se decide avisar a un compafiero. Solicitamos el carro de via aérea para poder tener
a mano todo lo necesario para el manejo de la via aérea. Para realizar nuestra siguiente laringoscopia
hemos modificado la posicién de la cabeza del paciente y hemos optado por emplear como ayudaen la
intubacién el dispositivo transgldtico, Frova. Ya contamos con la ayuda de nuestro companero. Mientras
se han preparado los dispositivos necesarios, hemos iniciado ventilacién facial con mascarilla facial. La
paciente comienza a desaturar. Nos aseguraos que la mascarilla facial se ajusta correctamente, que el
oxigeno estd conectadoy que se elevan ambos hemitérax.

La desaturacion progresiva hizo que nos decidiéramos a repetir la laringoscopia, para poder conocer
cudl erasucausa. Enlalaringoscopia se aprecio un sangrado profuso que no permitia distinguir ninguna
estructura glética.

Ante esta situacidn, y dado que se trataba de una intervencidn programada se decidié en consenso con
los ginecdlogos postponer la intervencidn. Asi, pasamos a revertir el relajante muscular, empleando
una dosis de reversor Sugammadex de 1100 mg. Pasado un minuto y medio, se recuperé la respiraciéon
espontdnea, ambos campos pulmonares ventilaban y la saturacién llegd 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 valoracion por el servicio de otorrinolaringologia. Tras una nasofibroscopia se identificd
una lesién vegetante en cara laringea de la epiglotis (Figura 1).

Figura 1. Lesion vegetante en cara laringea de epiglotis.
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Se amplio el estudio solicitando un TAC (Figuras 2 y 3) para descartar extensién del tumor. Finalmente la
paciente se diagnosticd de un cdncer supragldtico, y se programd para realizar una laringuectomia
supragldtica con vaciamientos funcionales bilaterales.

Figura 2. Engrosamiento vallécula Figura 3. Engrosamienyo vallécula

Ante esta intervencion nuestro escenario clinico habia cambiado. En este caso, estamos ante una VAD
prevista. Consideramos que en la primera interevencién la causa de sangrado fue el roce de dicha masa
con la pala del laringoscopio en la maniobra de intubacion. Planteamos como opcidon mas segura una
intubacién orotraqueal con fibroscopio en paciente despierto. Para poder contar con su colaboracién el
diadelaintervencién, explicamos los riesgos en la intubacidn por su afeccion laringea.

Para poder realizar una intubacién en paciente despierto, es prioritario una correcta preparacién con
anestesia local de todas las zonas por las que vamos a introducir el fibroscopio. Esta preparacién la
realizamos en el antequiréfano con anestésico local y vasoconstrictor que evite el sangrado.
Empezamos aplicando lidocaina 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
aqui depositado cae a orofaringe donde ejerce su efecto. Se acompafiaron las instilaciones de
nebulizaciones con lidocaina (Lidocaina al 8% y flujo de oxigeno de 8 lpm). Administramos como
ansiolitico 2 mgde midazolamy como antisialagogo empleamos la atropina 0.°> mg.

Finalizada la nebulizacién y comprobando con un depresor la ausencia del reflejo nauseoso pasamos a
quiréfano. Una vez en quirdfano, tras monitorizacidon estandar y administracién de oxigeno por gafas
nasales a 3 Ilpm. Durante el procedimiento sedamos a la paciente con remifentanilo a dosis de 0.02
mcg/k/min. Iniciamos en procedimiento introduciendo la canula de VAMA que era bien tolerada. A
continuacién pasamos el fibroscopio a su través. Para facilitar la tolerancia a este tipo de intubacion
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
orofaringeo y concluimos la intubacion. Después administramos el resto de los farmacos necesarios
paralaanestesia generaly se conectd a la ventilacion mecanica en modo volumen control.
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Laintervencién fue realizada sinincidencias. (Figura 4)

Figura 4. Imagen de lesion durante intervencion.

DISCUSION.

En el campo de la Anestesiologia 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 via aérea, desarrollar habilidades para estar preparado ante una VAD anticipada o no,
aumentando de esta forma el margen de seguridad en su practica diaria. La imposibilidad de manejar
adecuadamente la via aérea puede tener consecuencias catastréficas y desencadenar lesiones
secundariasalahipoxia en pocos minutos.

El primer paso para el manejo de la via aérea, y quizas uno de los aspectos mas olvidados de la practica
anestésica, a pesar de su importancia, es la valoracion y prediccion de la via aérea mediante un
minucioso examen de la historia clinica y de las caracteristicas fisicas que puedan orientar hacia una
obstruccion de la via aérea. En la practica habitual de la Anestesiologia y Reanimacién, incluso en las
situaciones mads urgentes, una valoracién rapida de la anatomia de la via aérea del paciente, puede
facilitar la eleccion de laforma mas adecuada de intubacidn, del equipo apropiadoy de las precauciones
mas Utiles que se deben tomar.

Segun las guias de la Sociedad de Via Aérea dificil del Reino Unido (DAS), en el manejo de una intubacién
traqueal dificil no anticipada en el adulto, y ante una intubacion fallida, el objetivo es el mantenimiento
de la oxigenaciony laventilacién. Considerando esto, en la primera intervencién estuvimos ante unavia
aérea no prevista. Nuestra opcion fue usar el reversor del relajante muscular para que la paciente
recuperase la respiracion espontdneay poder despertarla. En nuestro caso y dado que no se trataba de
una cirugia urgente se propone esta opcién como la mas segura.
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En el caso de laintervencion programada por cancer supraglético, ya conocemos que estamos ante una
VAD. En este caso es prevista y podemos planificar su manejo de forma dptima. Nos decidimos en este
caso por unaintubacion en paciente despierto, considerando esta opcién como la mas segura.

CONCLUSIONES.

- Es deber de todo aquel que deba manejar la via aérea, desarrollar habilidades para estar
preparado ante una via aérea dificil (VAD) anticipada o no, aumentando de esta forma el margen de
seguridad en su practica diaria.

- Es necesario desarrollar un algoritmo de actuacion ante una VAD prevista/no prevista acorde
con los recursos disponibles en el centro hospitalario en el que trabajamos, para mejorar la practica
clinicay disminuirel nimero de eventos adversos.

- Es conveniente informar al paciente sobre la dificultad en el manejo de la via aérea y el registro

en la historia clinica. El antecedente de una VAD en una intervencion anterior deberia ser considerado
un predictorimportante de posibles dificultades.
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Manejo anestésico de hemorragia masiva obstétrica
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RESUMEN.

La hemorragia masiva obstétrica es con frecuencia infravalorada, aunque continta siendo una
de las causas principales de mortalidad y morbilidad materna. La optimizacién, la preparacion, el uso
racional de recursos y la protocolizacion de actuaciones son Utiles para mejorar los resultados en estas
pacientes.

Exponemos un caso clinico de hemorragia masiva obstétrica y el manejo anestésico que se llevado a
cabo.

PALABRAS CLAVE.
Hemorragia masiva obstétrica, hemorragia postparto, transfusion masiva, atonia uterina,
placenta dcreta.

INTRODUCCION.

Se define la hemorragia masiva obstétrica (HMO) aquella que supera los 2.> 00ml de pérdida o
que supone una caida de hemoglobina superior a 4 g/dl, que requiere una transfusion de mas de °
concentrados de hematies, que precisa tratamiento de coagulopatia o que necesita realizar un
procedimiento invasivo para su tratamiento.

Supone una de las principales causas de morbimortalidad materna en el mundo. Estd causada
frecuentemente por atonia uterina provocada por alteraciones placentarias. Sutasa estd entornoa® de
cada 10.000 partos

La HMO es una hemorragia que presenta caracteristicas diferentes tanto por los cambios fisioldgicos del
embarazo (anemia fisioldgica dilucional, estado de hipercoagulabilidad, trombocitopenia gestacional
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fisioldgica, aumento del tiempo de protrombinay tiempo de tromboplastina parcial activado) como por
los mecanismos responsables de la hemorragia.

CASO CLINICO.

Mujer de 3° afios de edad, gestante de 30 semanas, con antecedentes obstétricos de cesarea
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 Caceres se sospecha una
corioamnionitis y se decide finalizar la gestacién iniciando unainduccién del parto.

La induccién se desarrolla sin complicaciones. Durante la fase de dilatacion, la gestante solicita
analgesia epidural. El anestesista de guardia realiza la técnica sin incidencias, beneficiandose la
gestante de unaanalgesia adecuada para el proceso de parto.

Finalizada la dilatacion, tiene lugar el parto, naciendo un RN vivo de 1.600 gr de peso, que es atendido
por los neonatdlogos de guardia e ingresado en la UCI neonatal. Seguidamente, en la fase de
alumbramiento tiene lugar una retencién placentaria. Se intenta extraccién de restos placentarios
mediante alumbramiento manual que resulta fallida. El Utero no se contrae ante la presencia de los
fragmentos placentarios generandose una hemorragia obstétrica.

Como tratamiento inicial se administra oxitocina, 20 unidades diluidas en un suero de > 00 mly se inicia
masaje uterino vigoroso. Ante la falta de efectividad del tratamiento se afiade Metilergonovina 0,3 mg
IM, que tampoco consigue detener el sangrado.

Ante esta situacion y la posible necesidad de realizar una intervencidn quirurgica, se avisa al servicio de
anestesia.

A nuestra llegada a paritorio nos encontramos a la paciente palida, sudorosa y taquicardica. Con
monitorizacidn bdsica de oximetria y presion arterial. Tiene canalizada una via periférica en miembro
superiorizquierdo porla que se estd administrando un suero ringer lactato de > 00 ml.

Los obstetras por su parte, contindan con masaje uterino y han completado el tratamiento con
carbetocinay 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 transfusién masiva.

Solicitamos que se avise a nuestro companero de guardia, que se canalicen otras dos vias periféricas,
gue se curse analitica urgente, asi como pruebas cruzadas, que se pidan a banco de sangre 2
concentrados de hematies sin cruzar.

Mientras, continuamos la restauracion de volemia con otros 1000 ml de suero fisiolégico. Al mismo
tiempo que realizamos una breve preanestesia a la paciente preguntando por alergias, enfermedades,
tratamientos, ayunas y protesis. Al tiempo que la paciente responde nuestras preguntas, apreciamos
que comienza a inestabilizarse. Las presiones arteriales continian descendiendo y la puérpera se
encuentra cada vez mds mareada. Decidimos, emplear coloides para recuperar la estabilidad
hemodinamica mientras llegan los concentrados de sangre solicitados. Administramos >00 ml,
seguidos de otros >00 ml mas con el objetivo de expandir el volumen intravascular. Esta medida
tampoco resulta eficaz para resolver la situacidn clinica, asi 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 situacion, se decide pasar a quirdfano para realizar un legrado uterino, que
permitiese la extraccién de los restos placentarios y lareversién de la atonia uterina.

En quiréfano, ante la creciente inestabilidad hemodindmica se decide realizar una anestesia general.
Considerando a la gestante siempre como estdmago lleno, y para minimizar las posibilidades de
aspiracién, optamos por emplear una induccién de secuencia rapida, asi como la maniobra de Sellick.
Tras laringoscopia directa se intuba sin incidencias. Una vez que hemos intubado a la paciente,
iniciamos la ventilacion mecanica. Se ventila en modo volumen control, programando un volumen
corriente de 420 ml, una frecuencia de 12 rpm, una presion limite de 3> mmHg y una presion al final de
laespiraciénde® mmHg.

Continuando con el control hemodinamico, canalizamos una via central y otra arterial. Mientras
realizdbamos ambos accesos vasculares, el personal de enfermeria realizé el sondaje vesical para el
control de diuresis, puso en funcionamiento el calentador de infusion rapida y el calentador de aire con
manta térmica. Optamos por canalizar la vena yugular interna derecha, ante lainminente necesidad de
iniciar perfusién continua de noradrenalina y arteria radial izquierda para realizar un control continuo
de presiones arteriales.

Finalizados ambos procedimientos, se inicid la trasfusién de los dos concentrados de hematies del
grupo 0 Rh negativo, recibidos de banco. Previamente se cursa una nueva analitica urgente, se solicita 2
concentrados de hematiesy que se descongele una unidad de plasma fresco congelado.

Los ginecdlogos, inician el legrado uterino guiados por ecografia. Tampoco con la legra consiguen
extraer los restos placentarios. Se identifica mediante la imagen del ecégrafo, que los restos
placentarios estan adheridos a nivel de la cicatriz uterina anterior. Se sospecha que la causa de la atonia
uterina puedaser un acretismo placentario.

La situacién 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 laintervencién que tampoco resultan efectivas.

En este momento, se decide en consenso pasar a una técnica quirldrgica, que consiga detener la
hemorragia. Se informa a familiares de la grave situacién y se explica la necesidad de realizar una
histerectomia subtotal como Unico método de tratamiento posible ante el fallo de las medidas
conservadoras. Lafamiliacomprende los riesgos y acepta la decision quirurgica.

Por nuestra parte, continuando con la monitorizacién hemodinamica, hemos iniciado perfusidon
continua de nordrenalina. Llegan a quirdfano los concentrados de hematies solicitados tras la
activacion del protocolo de hemorragia masiva. Iniciamos nuestra transfusion con dos concentrados.

Al mismo tiempo que se realiza la intrevencién quirdrgica, y dado que ya disponemos de los
hemoconcentrados, continuamos con la transfusion de dos unidades de plasma fresco y un pool de
plaquetas.

Administramos seguidamente un gramo de fibrinégeno y un gramo de acido tranexamico en bolo.

Finalizamos, trasfundiendo un concentrado mas de hematies, casi al mismo tiempo que termina la
histerectomia parcial.
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Finalmente, la técnica quirdrgica consigue controlar la hemorragia y la paciente ingresa en estado
criticoenlaunidad de cuidados intensivos de anestesia (UCI-A).

Llega a la unidad sedoanalgesiada, intubada y conectada a ventilacién mecénica. Desde el punto de
vista hemodinamico, continua inestable precisando de perfusién continua de noradrenalina a dosis de
0.7° mcg/k/min para mantener presién arterial media adecuada.

Transcurridas ® horas de ingreso en UCI-A, se valoran los nuevos parametros hematoldgicos y de
coagulaciény se decide transfundir otros dos concentrados de hematiesy dos pool de plaquetas.
Pasadas 48 horas, la paciente mantiene estabilidad hemodinamica sin necesidad de drogas vasoactivas.
Sedecideretirarlasedaciony se extubasinincidencias.

A los ® dias de ingreso, la paciente cursa alta en la unidad y pasa a planta a cargo del servicio de
ginecologia.

DISCUSION.

El caso clinico refleja una hemorragia masiva obstétrica. La pérdida sanguinea no fue
cuantificada dada la situacion, pero requirié la reposicién de mas de ® concentrados de hematies,
corregir coagulaciony emplear unatécnica quirdrgica para el manejo de lahemorragia.

Ante una hemorragia masiva se recomienda la administracidn precoz de hemoderivados, ademds de la
correccion de la hipovolemia. La reposicidon de volemia se inicié de forma precoz. A nuestra llegada a
quiréfano, valorando la cuantia de la hemorragia se decidié la administraciéon de volumen, aunque las
tensiones aun se mantenian estables. Tenemos que tener en cuenta, que en las gestantes la hipotensidn
se manifiesta de formatardia.

Para evitar una coagulopatia dilucional se aconseja infundir un volumen maximo de 3.>00 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 administracion de
otros 1° 00 ml mientras disponemos de los concentrados de sangre para transfundir.

Ante la inestabilidad hemodindmica en una situacion de hemorragia masiva obstétrica, y una vez
administrado volumen de cristaloides, podemos valorar la reposicién de volumen con coloides. Se
recomienda que el volumen de coloides administrados no supere los 30 ml/k.

Como siguiente medida ante la inestabilidad hemodinamica incipiente, se emplearon vasopresores. Se
aplicé una estrategia de reanimacion hipotensiva, teniendo como objetivo una cifra de tensién arterial
sistélica de 80-90 mmHg.

Las medidas de para evitar la hipotermia fueron aplicadas de forma rapida, consiguiendo mantener la
temperatura central porencimade 3° C.

Respecto a la transfusién de hemoderivados, la estrategia fue guiada tanto por la valoracién del estado
clinico de la paciente como por los pardmetros hematoldgicos y de coagulacion. Se emplearon los test
hemostaticos convencionales ya que en nuestro hospital no disponemos de test viscoelasticos.

La transfusion de concentrados de hematies se inicid 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 formainmediata en caso necesario.
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En los casos de hemorragia masiva se recomienda la administracion de plasma fresco de forma precoz
como medida de prevenciéon de la coagulopatia. Asi mismo, se sugiere una cifra de plaquetas por
encima de 100.000. Siguiendo estas recomendaciones, y guiados por la clinica y analiticas, se
administraron 2 concentrados de plasmay un pool de plaquetas.

Como medida de correccién de hipofibrinogenemia, se empled 1 gr de fibrindgeno. Estudios actuales
proponen un fibrindgeno plasmatico mayor a 2 gramos para conseguir hemostasia adecuada, y nuestra
cifraobtenida en el laboratorio erainferior.

CONCLUSIONES.
Es necesario laidentificacion temprana de HMO para identificar las pacientes beneficiarias de la
activacion del protocolo de transfusion masiva.

Es vital el reconocimiento precoz de HMO para evitar la aparicién de acidosis metabdlica, hipotermia,
coagulopatiayanemia, combinacién que puede ser letal.

El trabajo en equipo, que implique a todos los profesionales y estamentos, la rapida instauracién de
tratamientos encaminados a la restauracion de la volemia y la agilizacién de la disponibilidad de
derivados sanguineos, asi como el tratamiento quirdrgico precoz, son puntos clave en el éxito final en
los casos de hemorragia masiva obstétrica

Se recomienda que las instituciones elaboren protocolos de transfusién masiva coordinados de forma
multidisciplinar, con algoritmos de tratamiento basados en la evidencia cientifica.

Se sugiere que las instituciones realicen campafias informativas y de entrenamiento a los equipos

implicados en el protocolo de transfusién masiva y que se evalle periédicamente su cumplimientoy su
efectividad.
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RESUMEN.

La obstruccion u oclusion intestinal, consiste en la detencidn completa y persistente del
contenido intestinal en algun punto a lo largo del tubo digestivo. Si esta detencién no es completa,
hablaremos de suboclusidn intestinal.

La obstruccion intestinal aguda suele diagnosticarse mediante la historia clinica y exploracion fisica. Los
sintomas y signos mas habituales son dolor, hinchazéon abdominal (distensién), estrefiimiento e
incapacidad para evacuar los gases y vomitos. Debido a la inespecificidad de los mismos, se debe
realizar un amplio diagndstico diferencial para descartar otras etiologias. Se pueden realizar pruebas
diagndsticas para facilitar la filiacion del cuadro, como pueden ser la radiografia abdominal, tomografia
computarizada, enema opaco o transito esofagogastroduodenal. La rapidez del diagnéstico es crucial
para salvar la vida del paciente, puesto que si no se resuelve la obstruccion a tiempo, el prondstico es
nefasto.

El tratamiento de la obstruccion intestinal es quirldrgico, la excepcidn 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 nasogastrica, dieta absoluta, control de iones y reposicidn
hidroelectrolitica adecuada.

PALABRAS CLAVE.

Obstruccion intestinal, dolor abdominal, cirugia.
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INTRODUCCION.

La obstruccidn intestinal es la detencion completa y persistente del contenido intestinal en
algun punto a lo largo del tubo digestivo. Puede deberse a ileo mecanico o a ileo paralitico. Las causas
mas frecuentes son por bridas en pacientes operados con anterioridad, herniasy tumores (1).

Los cuatro sintomas cardinales son: dolor, distensién abdominal, vomitos y ausencia de emisién de
gasesy heces(2).

El dolor es gradual, mal localizado y de caracteristicas célicas. Si el cuadro esta muy evolucionado,
puede incluso desaparecer. La distension abdominal aparece como un abdomen globuloso vy
timpanizado (3). Los vémitos en un principio serdn biliosos y tardiamente seran fecaloideos. La emisidn
de gasesy heces no debe hacernos descartar el diagndstico de obstruccion intestinal (2).

El diagndstico de esta entidad se alcanza con una buena anamnesis y exploracion fisica en la que
encontraremos un abdomen distendido, doloroso a la palpacién y timpanico a la percusion. En un
principio el peristaltismo estara aumentado, seguido de ausencia del mismo a medida que avanza el
cuadro (4). Entre las pruebas complementarias a solicitar destacamos datos analiticos que nos aporta
informacidon sobre hemograma, coagulacién, funcién renal y alteraciones hidroelectroliticas. Las
pruebas radioldgicas también son muy utiles ya que en la radiografia de abdomen se pueden observar
grandes cantidades de gas en el intestino y niveles hidroaéreos (4). Ademas se puede llegar a observar a
qué nivel del intestino se ha producido la obstruccién, por ejemplo, si la obstruccién se produce en el
intestino delgado, en la radiografia aparecera la imagen tipica en pila de monedas. El enema opacoy la
TAC son muy Utiles también para el diagndstico de obstruccidn intestinal (1).

El tratamiento de esta entidad es quirdrgico mediante laparotomia excepto en las obstrucciones
debidas a bridas, que se intentaran resolver por medio de una sonda nasogastrica; en las obstrucciones
incompletas, se intentara tratamiento conservador para evitar cirugia de urgencia y la posterior
realizaciéon de cirugia electiva; y por ultimo las hernias incarceradas que se intentaran reducir
manualmente(2).

CASO CLiNICO.

Vardn de 82 afios que acude a urgencias por presentar dolor abdominal de 2-3 dias de evolucién
gue esa noche se ha incrementado en intensidad, localizandose en hipogastrio y fosa iliaca derecha.
Niega sensacién distérmica o fiebre, no ha presentado nduseas ni vémitos. No clinica miccional. Ultima
deposicidn hace tres dias de consistencia liquida. Desde entonces ausencia de emisidén de gases.

Como antecedentes: No presenta alergias medicamentosas conocidas, hipertenso, dislipémico, cancer
de laringe tratado con microcirugia laser en 2001, laringuectomia tipo Near con vaciamiento cervical
funcional. Traqueostomia, infarto agudo de miocardio en 2003. Estuvo ingresado en Ml en 201° por
derrame pleural. Intervenido de cataratas de ambos ojos, Dupuytren bilateral, secuelas de polio en la
infancia y su situacion basal es de independencia para las actividades de la vida diaria. Deambula con
bastén.

Tratamiento habitual: Esomeprazol 20mg, Emconcor® mg, Trinomia 100/20/10mg, Lexatin 3mg, Seguril
40mg, Aldactone 2° mg.

A su llegada a urgencias presenta una tension arterial de 133/77, frecuencia cardiaca de 80 latidos por
minuto, y temperatura corporal de 3%,92. Presenta buen estado general, bien nutrido, hidratado y
perfundido. Normocoloreado. Eupneico en reposo. No adenopatias. No signos de ingurgitacion
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yugular. Auscultacién cardiaca: Ritmica, no se auscultan soplos. Auscultacién pulmonar: murmullo
vesicular conservado, sin ruidos sobreafiadidos. El abdomen presenta ruidos hidroaéreos aumentados,
distendido y timpanico. Doloroso a la palpacién en hipocondrio y fosa iliaca derecha con defensa
abdominal y signos de irritacion peritoneal. No masas ni megalias. Pufio percusién renal bilateral
negativa. Pulsos femorales presentes y simétricos. Miembros inferiores sin edemas. No signos de
trombosis venosa profunda niflebitis.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:

Analitica: Leucocitosis (11,7), coagulacién normal, Creatinina 1.17, Bilirrubina total 0.9,
Bililirrubina directa 0.34, LDH 292, Proteina Creactiva 37.9.

Gasometriavenosa: pH7.39,HCO333.9, Lactato 1

Rx térax anteroposterior y lateral: Cardiomegalia, hilios congestivos con redistribucion vascular.
No se aprecian condensaciones ni infiltrados. Derrame pleural derecho con derrame cisural.
(Imagen1y2).

Rx abdominal anteroposteriory en decubito lateral: gases y heces abundantes con dilatacién de
asas de intestino delgado. No se aprecian niveles hidroaéreos ni signos de obstruccion. Imagen
de densidad hueso enfosailiaca derecha previa a zona de obstrucciénintestinal (Imagen 3y 4).

TAC abdominal con contraste: En fosa iliaca derecha se visualiza una imagen hiperdensa,
redondeada en el plano axial con un didmetro aproximado de 2cm y curvilinea sugerente de
corresponder a cuerpo extrafio que se localiza en el interior de asa de delgado (ileon)
observandose ligera dilatacion anterior a esa imagen con hallazgos sugerentes de
suboclusion/obstruccion intestinal (Imagen®).

Tras estos resultados se decide pasar al paciente a observacidn, donde se realiza enema de limpieza no
efectivo. El dolor mejora parcialmente con paracetamol y nolotil. Se solicita valoracién por Cirugia que
explican al paciente la necesidad de intervencién quirurgica.

Se realiza laparotomia exploradora para extracciéon de cuerpo extrafio, siendo éste una concha de
bivalvo. Se requiere reseccién ileocecal con anastomosis ileocélica: por presentar necrosis transmural
delapareddelintestino delgadoy cercaniaalavélvulaileocecal.

Traslacirugia el paciente ingresa en UCI-Anestesia. Cuando se consigue la estabilizacién del paciente, se
decide ingreso en planta de cirugia. Ese mismo dia avisa medicina interna de guardia por saturaciones
bajasy fibrilacidn auricular con respuesta ventricular rapida. Se decide reingreso en UCI-Anestesia para
monitorizaciony seriacidn de enzimas.

Juicio clinico del cuadro: broncoespasmo secundario a tapdn mucoso. El cuadro se resuelve al dia
siguiente y pasa a planta de Cirugia General. Presenta una evolucion favorable y una semana mas tarde
esdadodealta.

DISCUSION.

La obstruccion intestinal es la detencidon completa y persistente del contenido intestinal en
algun punto alolargo del tubo digestivo. Es una patologia grave que requiere intervencién médica enla
mayor brevedad de tiempo posible. Las causas mas frecuentes de obstruccidn intestinal son las bridas
en pacientes operados con anterioridad, hernias y tumores. Se puede manifestar por dolor abdominal,
vomitos, ausencia de emision de hecesy gasesy abdomen distendido (2).
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Este paciente acudia a urgencias por dolor abdominal de gran intensidad, lo que nos debe hacer
sospechar abdomen agudo. El diagndstico diferencial del dolor abdominal es muy extenso por lo que |a
realizacién de una buena anamnesis y exploracion fisica es imprescindible para orientarnos hacia un
cuadro clinico de emergencia que requiera la instauracion de tratamiento rapidamente (1). Los estudios
radioldgicos nos revelan mas especificamente el diagndstico. La Tomografia axial computarizada,
pueden ser Util para el diagndstico preoperatorio, pero se tiene que tener cautela con su realizacion, ya
gue una negatividad en la prueba, no es un criterio absoluto para la exclusién del diagndstico, sobre
todo si el cuadro clinico es grave.

Un dato de alarma que presentaba nuestro paciente es el inicio de leucocitosis que puede aparecer
como consecuencia de ladeshidratacion o porelinicio de un proceso isquémico.

Podemos optimizar al paciente de cara a la entrada a quiréfano con fluidoterapia y correccién de los
trastornos hidroelectroliticos y acido base ya que estas medidas disminuiran la morbimortalidad (3).

En este paciente la obstruccién es causada por un resto alimenticio que ocluye la luz del intestino por lo
gue el tratamiento definitivo es cirugia con extraccidon del material causante de la obstruccién. La
evolucion del cuadro causé isquemia transmural que requirié, ademas, reseccidn de parte del intestino
con posterior anastomosis (4).

"t ’ =

Imagen 1
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Imagen 2

Imagen 3
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La muecade AngelinalJolie

M.A. Fandifno Marquez; C. Costa Fernandez; D. Igual Fraile.

Centro de Salud Manuel Encinas. Unidad Docente. Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso de una mujer de 37 aifos que desarrolla cuadros de paralisis facial periférica
recidivantes, de evolucién en horas o pocos dias y bilaterales, secundarios a situaciones de ansiedad y
estrés.

PALABRAS CLAVE.
Estrés. Pardlisis facial. Somatizacion.

INTRODUCCION

La paralisis facial periférica es un trastorno neuromuscular del VIl par craneal causado por lesién
de las vias motora y sensorial del nervio facial, que ocasiona una alteracién del movimiento en los
musculos del rostro, en la secrecidén de saliva, lagrimas, y en el sentido del gusto. Se trata de una
patologia relativamente frecuente, habitualmente unilateral*’. La paralisis de la musculatura de la
mimica facial, genera alteraciones tanto estéticas, como funcionales, sociolaborales y en la calidad de
vida, existiendo diversos grados de recuperacion, desde total espontanea hasta minimos niveles de
funcionalidad. Las causas que la generan son multiples, produciendo una deformidad estética y
funcional, asi como alteraciones emocionales, sociales y profesionales. Los pacientes afectados pueden
presentar incapacidades variables de las funciones de los musculos faciales y de la expresion facial. A
pesar de que la etiologia es multifactorial, es identificada en solo un 20% de los casos, siendo
importante 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 orgdnicas. De esta forma nace el término de
somatizacién, como un proceso por el cual un conflicto psiquico puede producir trastornos corporales.
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Se caracteriza por la presentacidon somatica de malestar psiquico, con atribucidon somatica de sintomas,
existiendo un trastorno psiquiatrico de fondo y respuesta positiva a antidepresivos y ansioliticos".

La somatizacion se considera uno de los mas frecuentes y problematicos fendmenos que encaran los
médicos a nivel de atencidn primaria, incluyendo un amplio rango de fendmenos clinicos, una variedad
de procesos que conducen al paciente a buscar ayuda médica por sintomas o malestares del cuerpo, los
cuales, a veces, aun cuando no existe evidencia fisica médica de los mismos, el paciente erroneamente
lo atribuye a una enfermedad organica. Algunos autores (Stekel y Kellner 1991) en los comienzos del
presente siglo usan el término somatizacién para referirse a un proceso hipotético en el cual los
mecanismos de defensa natural no permiten la expresién de la ansiedad vy, en su lugar, sélo es posible
una “expresion visceral”, impidiendo la manifestacion de la ansiedad experimentada conscientemente
por el individuo.

Recientemente en un periddico regional ha aparecido un articulo donde se refleja la aparicion de
cuadros de paralisis facial periférica de una conocida actriz de cine (Angelina Jolie) en relacién 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 titulo de nuestro trabajo (el Periddico de
Extremadura, Seccion Gente, 27/07/2017)’.

DESCRIPCION 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 econdmica 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 sensacion de
inflamacidn en region maxilar derecha con cierta asimetria bucal de horas de evolucién sin fiebre ni otra
sintomatologia acompafiante, por lo que derivamos a urgencias para descartar cuadro de pardlisis
facial atipico, siendo vista por el servicio de Otorrinolaringologia (ORL), donde es dada de alta, tras
exploracion fisica con endoscopia incluida, con el diagndstico de probable rinosinusitis. Varios dias
después, la paciente acude a revisién con mejoria de la sintomatologia, pero manteniendo paralisis de
rama inferior del nervio Facial, no pareciendo compatible con patologia ORL. En vista de sospecha de
proceso central, se realiza derivacién al servicio de Neurologia (NRL) para valoracion. Ante la ausencia
de signos claros de paralisis facial periférica, se decide completar estudio neurolégico con analitica, TAC
craneal, RM cerebral y puncién lumbar, sin evidenciarse causa organica, por lo que se decide alta con el
diagndstico de Pardlisis Facial Periférica (respetando ramas temporocigomaticas), siendo la paciente
remitida nuevamente a ORL para seguimiento.

Tras > afios sin nuevos episodios, la paciente vuelve a acudir a nuestra consulta en mayo de 201°,
presentando cuadro similar al de 2011, por lo que derivamos a Urgencias para nueva valoracién por
parte de NRL, observandose desviacién de comisura bucal a la izquierda (como una pardlisis facial
central derecha) e hipoestesia de unas 3 horas de evolucidn, sin afectacién de region orbitaria y con
recuperacion progresiva y espontanea en Urgencias. Tanto el episodio de 2011 como el de 201° los
relaciona con un incremento del nivel de estrés. Se realizan analitica, TAC craneal y RM cerebral, sin
evidenciarse, de nuevo, causa orgdanica alguna, por lo que la paciente es dada de alta con diagndstico de
Paradlisis Facial transitoria sin afectacién de macizo superior.
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Un mes despuéstras problemas en el entorno laboral asociado a situacién estresante, la paciente acude
de nuevo a nuestra consulta con mismo cuadro, por lo que derivamos a urgencias por nuevo episodio de
2 dias de evolucion con molestias malares izquierdas e hinchazén local, junto con desviacién de
comisura bucal a la derecha como una pardlisis facial central izquierda en este caso (contralateral a
episodios anteriores), sin afectacién ocular ni lengua geografica ni otra sintomatologia acompafante.
Tras analitica con serologia 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
afectd al lado derecho), y dada la evolucién, duracién y los hallazgos exploratorios y de pruebas
complementarias, establecen que tal vez pueda tratarse de contractura de la musculatura facial por lo
que solicitan valoracion por Cirugia Maxilofacial donde, nuevamente, no evidencian causa organica.

Dado que nuestra paciente se encuentra continuamente sometida a situaciones de estrés en el
contexto laboral solicitamos valoracion por parte de la Unidad de Salud Mental (USM). Parece que,
desde enero 201° a raiz de problemas de dmbito laboral, comenzé con sintomatologia ansiosa, por lo
gue 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 201°® se encuentra de baja laboral, sin
capacidad para poder pensar en el trabajo porque se pone muy nerviosa, con pesadillas que le dificultan
el sueno y sin querer salir a la calle por miedo a encontrarse a los compafieros de trabajo. Tras pautar
tratamiento y seguimiento regular en USM (psiquiatria y psicologia), la paciente refiere cierta mejoria
del cuadro, comenzando a tener una vida mas normalizada con salidas de casa mas frecuentes mejoria
en el contactosocialy en el descanso nocturno.

Pero, enJuniode 2017 tras recibir SMS desde el Instituto Nacional de la Seguridad Social (INSS) en el que
se le notifica el alta y la obligacion de reincorporarse al trabajo en los proximos dias, vuelve a presentar
cuadro de paralisis facial que remitio espontaneamente 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 dia por lo que se decide la continuacion de su baja laboral, ya que
la incorporacién a su trabajo seria perjudicial en ese momento, catalogando dicho cuadro dentro del
contexto de un trastorno adaptativo vs Somatizacién que favorece la aparicién de cuadros de Paralisis
Facial autolimitados.

DISCUSION

El ser humano por naturaleza se enfrenta diariamente a multiples situaciones llenas de tension,
las cuales pueden ser generadas por las presiones que infringen las sociedades actuales, dentro de las
cuales se encuentra el desempefio 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 realizacién de acciones. Sin embargo, es importante
regularlo para que no afecte en el funcionamiento de diversas actividades, ya que el estrés posee una
manifestacién convergente (biopsicosocial) generando respuestas fisioldgicas, y en lo social se afecta el
desempefio laboral™.

El mundo empresarial le exige cada vez mas a sus empleados un alto nivel de productividad y buen
estado fisico 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 mas de lo que
puede producir para garantizar su supervivencia en laempresaa largo plazo™.
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El rostro es una de las partes del cuerpo mas relevantes a nivel social. Por un lado, es la parte que mas
nos identifica como individuos. Por otro lado, es una entidad fundamental en relacidn con la imagen
gue tenemos de nosotros mismos y que los demads tienen de nosotros, por ello, es un elemento
primordial en el proceso de interaccién social’.

En la mayoria de los casos, la apariciéon de una pardlisis facial, no altera ninguna capacidad relevante
para el desarrollo de la vida cotidiana, pero la experiencia es siempre traumatica. Incluso en ciertos
casos, se requiere un proceso de redefinicién de las relaciones sociales y/o profesionales, asicomo de la
propia identidad’. La aparicién de una paralisis facial afecta a dimensiones sociales tan relevantes como
son la identidad individual, la imagen corporal o la interaccidn social y el proceso de comunicacién.
Estas dimensiones se relacionan entre si y simultdneamente se enmarcan en un contexto sociocultural
especifico. La desfiguracién del rostro no es una discapacidad en cuanto no invalida las competencias de
la persona, pero si lo es desde el momento en que puede provocar dificultades en la socializacién,
convirtiéndose en una discapacidad social. El padecimiento de una persona afectada por una paralisis
facial, vendra determinado por el grado de individualismo presente en su grupo social y por el grado de
interiorizacién de laimportancia del rostro como componente identitario’.

“La forma cdmo los pacientes se sienten consigo mismos y con su propia imagen puede ser mas
importante que el comportamiento de otras personas o incluso el grado de la pardlisis facial”™.

Al principio de nuestro caso, hemos introducido el término de somatizacién, como un proceso por el
cual un conflicto psiquico puede producir trastornos corporales’. Se trata de un fenémeno complejo
gue incluye un patrén de busqueda de ayuda médica, que surge como mecanismo para manejarse con
los hechos estresantes de la vida . En el Congreso Nacional de la Sociedad Espafiola de Psiquiatria en
201° se planted que los trastornos somatomorfos tenian una prevalencia del 28.8%.

El estrés aparece como la emocidon mas asociada con los sintomas fisicos médicamente no explicados,
mas en las mujeres, siendo éstas muy conscientes de la contingencia. Parece ser que las mujeres
tienden a ser mucho méas conscientes de su cuerpo ante reacciones de demandas excesivas (estrés)”.

Nuestra paciente tras descartar con ayuda de numerosas pruebas complementarias una causa organica
a su afeccion, podemos afirmar que asocia la manifestacion de paralisis faciales autolimitadas como
expresion fisica de su malestar psiquico, asociado a su trastorno psiquiatrico que hace mayor hincapié
en cuadros ansiosos y estresantes, donde los mecanismos de defensa naturales no permiten Ila
expresion de dicha ansiedady en su lugar, sélo es posible una “expresién visceral” .

CONCLUSION

Ante cuadros de pardlisis facial con manifestaciones clinicas atipicas, es de gran importancia
valorar el origen psicdgeno dentro del diagndstico diferencial etioldgico.
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Neumonia complicada: actitud conservadora en
lactante asintomatico

M.C. Alvarez Mateos; O. Fernandez de la Cruz; A. Izquierdo Martin; M. Roncero Maillo;
A. Gonzalez Garcia; C. Acosta Hurtado.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara.

RESUMEN.

La Neumonia Complicada en pediatria 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 serd necesario en derrames o
empiemas de gran tamano, con presencia de tabiques en las pruebas de imagen o que produzcan un
deterioro de la funcién respiratoria. El empleo de técnicas quirdrgicas se relaciona con una menor
estancia hospitalaria, aunque es una opcidon mas agresiva que conlleva mayor riesgo de complicaciones.
Presentamos el caso de un lactante con un empiema de gran tamano que respondié favorablemente al
tratamiento conservador con antibioterapia exclusiva.

PALABRAS CLAVE.
Neumonia, derrame pleural, empiema, toracocentesis.

INTRODUCCION

La neumonia adquirida en la comunidad (NAC) es una infecciéon aguda del parénquima
pulmonar que origina fiebre, sintomas respiratorios, e infiltrados pulmonares en la radiografia de térax.
Actualmente continta siendo la primera causa infecciosa de mortalidad infantil en el mundo,
especialmente en paises en vias de desarrollo, aunque en nuestro medio, por norma general, suelen
resolverse con un manejo adecuado desde Atenciéon Primaria.

Los virus son los responsables del 30-6 7% de los casos, sobre todo en pacientes menores de dos afios.
Entre ellos destaca el virus respiratorio sincitial aunque otras causas habituales son los virus influenza,
parainfluenza, adenovirus, rinovirus y otros mas recientes como el bocavirus, el metapneumovirus o el
coronavirus. A pesar de que el germen mas frecuentemente implicado en la NAC bacteriana sigue
siendo S. pneumoniae, en las Ultimas décadas ha habido importantes cambios epidemioldgicos gracias
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alaaparicién de la vacuna antineumocécica, que poco a poco haido integrdndose en los calendarios de
vacunaciones sistematicas de todas las comunidades autonomas. Otras bacterias que pueden verse
implicadas, especialmente en formas agresivas, son S. aureus y S. pyogenes. Se debe descartar la
presencia de infeccidn tuberculosa en ambientes marginales o zonas endémicas. También pueden
aislarse anaerobios en nifios con patologias neuroldgicas y otras causas de disfagia. Enlas neumonias
atipicas, que suelen presentarse de forma mas larvada en escolares y adolescentes, el principal agente
etioldgico es Mycoplasma pneumoniae. Cabe destacar que el 20-30% de las NAC son infecciones mixtas
enlas que se venimplicados tanto virus como bacterias'.

La presentacidon de la NAC tipica incluye fiebre, taquipnea, dolor toracico, expectoracién y leucocitosis.
La sospecha clinica y una auscultacién compatible son suficientes para instaurar el tratamiento
antibidtico empirico, sin necesidad de recurrir de forma rutinaria a la radiografia de térax, ya que sus
hallazgos no suelen modificar la actitud a seguir. El fracaso terapéutico, la afectacién del estado general,
la hipoxemia, la existencia de dificultad respiratoria marcada y otros signos de gravedad se consideran
criterios de ingreso hospitalario.

Si persiste la fiebre tras mds de 48 horas de tratamiento antibiético se debe sospechar la presencia de
complicaciones como derrame pleural, absceso pulmonar o neumonia necrosante. Existen factores
gue predisponen la aparicion de estas complicaciones como los quistes congénitos, las
bronquiectasias, las patologias neuroldgicas o las inmunodeficiencias. Algunos serotipos de
neumococo se relacionan con la formacién de abscesos y el desarrollo de neumonias necrosantes. Se
ha observado que aproximadamente el 40% de las neumonias que requieren ingreso presentan
derrame pleural asociado, y el 0,°-2% se complican con empiema. El manejo de estas complicaciones
no esté protocolizado y requiere un abordaje individualizado y multidisciplinar’.

DESCRIPCION DEL CASO.
Lactante de 19 meses remitido por su pediatra de Atencién Primaria por neumonia de un mes de
evolucién.

Antecedentes personales:

Embarazo controlado y de curso normal. Parto por cesarea por no progresién. Periodo neonatal sin
incidencias. Desarrollo ponderoestatural ascendente. Calendario vacunal al dia, incluyendo prevenar,
rotateq, varivax y bexsero. No alergias conocidas. No ingresos previos ni intervenciones quirurgicas. No
infecciones de repeticion.

Anamnesis:

Hace un mes inicia un cuadro de tos productiva y fiebre alta de varios dias de evolucion, junto con
auscultacién patoldgica con crepitantes en base izquierda. Ante la sospecha clinica de neumonia
adquirida en la comunidad inicia tratamiento con amoxicilina a 80 mg/kg/dia durante una semana. Tras
el tratamiento mejoria sintomatica con remision de la tos y disminucién de la fiebre, aunque continua
con febricula por lo que se realiza una analitica sanguinea con aumento de reactantes de fase aguda vy
una radiografia de térax en la que se observa una consolidacién en hemitérax izquierdo (imagen 1).
Ante la persistencia de la clinica y los hallazgos en las pruebas complementarias se pauta azitromicina
durante ® dias con desaparicion de la fiebre. Diez dias después realiza nuevo pico febril y persiste la
condensacion en las pruebas de imagen (imagen 2), por lo que ingresa para estudio y tratamiento
hospitalario.
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-4

Exploracidnfisica:

Temperatura 3®,52C.Sp02:9° %. (Fi020,21). FR20 rpm. FC: 13° lpm.

Buen estado general. Activo, sonriendo, jugando. Bien hidratado y perfundido. Normocoloracién
cutaneomucosa. No exantemas ni petequias. No aspecto séptico. Signos meningeos negativos. No
rigidez de nuca. No signos de dificultad respiratoria.

Cabeza y cuello: no adenopatias. Orofaringe: abundante moco en cavum. Otoscopia: sin hallazgos
patoldgicos.

Auscultacion cardiaca: ritmica, no soplos.

Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular conservado, hipoventilacién en hemitérax izquierdo con
subcrepitantes en baseizquierda.

Abdomen: blando, depresible, no distendido, ruidos hidroaéreos presentes. No masas ni megalias. No
signos deirritacion peritoneal. No impresiona de doloroso.
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Analitica:
Hemograma: Hemoglobina 9,° g/dl; Hematocrito 30,°%; Leucocitos ©.700 ml/mm3
(Neutrofilos 1%,3%; Linfocitos 74,9%; Monocitos ©,7%; Eosindfilos 1, %); Plaquetas 282.000
mil/mm3.
Bioquimicay coagulacién: normales. PCR:17,1 mg/L.
Estudio inmunolégico con inmunoglobulinas, subpoblaciones linfociticas, complemento y
proteinograma: sin hallazgos patoldgicos.

Microbiologia:
PCRvirusrespiratorios: positivo a Influenzae AH3 y Bocavirus
Mantoux: negativo. Interferon gamma anti Mycobacterium tuberculosis: negativo
Hemocultivo: negativo

Imagen 3

Pruebas deimagen:
Ecografia: se objetiva extensa consolidacién con hepatizacion pulmonar izquierda,
heterogénea, compatible con neumonia organizada (imagen 3).

Imagen 4
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TAC toracico: Consolidacion con pérdida de volumen e imagenes de broncograma aéreo en el
I6bulo inferior izquierdo, compatible con neumonia. En situacidn periférica se visualiza una
coleccion de morfologia ovoidea cuyo eje mayor mide *,2 cm por 2,3 cm de didmetro menor. Se
acompania de discreta cantidad de derrame pleural izquierdo, lo que sugiere que se trata de un
empiema pleural secundario ala neumonia anteriormente resefiada. No puede descartarse que
corresponda con un absceso pulmonar, si bien no presenta imagenes aéreas en su interior, lo
quelo hace menos probable (Imagen4y?®).

Imagen 5

El paciente ingresa para iniciar antibioterapia intravenosa con cefotaxima y clindamicina. Ante el
resultado positivo para Gripe A y la evolucién térpida del cuadro se decide pautar tratamiento con
Oseltamivir durante ® dias. Desaparicion progresiva de la fiebre al tercer dia de ingreso. Durante su
estancia permanece en todo momento con buen estado general y estable desde el punto de vista
respiratorio, manteniendo saturaciones de oxigeno adecuadas sin necesidad de oxigenoterapia
suplementaria. Tras las pruebas de imagen sugerentes de empiema se contacta con Servicio de Cirugia
Pediatrica y se traslada al Hospital Materno Infantil de Badajoz para valorar la colocacién de drenaje
toracico.

Dado el buen estado general del paciente, que continuaba afebril y asintomatico, deciden mantener
actitud conservadora y completar el tratamiento antibidtico intravenoso durante 1° dias. La evolucidn
clinica fue favorable y en las pruebas de imagen de control se observé una mejoria radioldgica
significativa (imagen ©), por lo que el paciente fue dado de alta con seguimiento posterior en consultas
externas.
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Imagen 6

DISCUSION.

La acumulacién de liquido en el espacio pleural interfiere en la fisiologia respiratoria, y sus
repercusiones dependeran de la cantidad y caracteristicas del material acumulado asi como de su
velocidad de instauracion. 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
microcirculaciéon pleural que origina un exudado, dando lugar al derrame pleural simple. Si el derrame
persiste tiene lugar una segunda fase fibropurulenta, con formacién de tabiques y septos de fibrina que
en ocasiones puede acompafiarse de formacién de pus. En etapas avanzadas tiene lugar la fase
organizativa, en la que aparece un tejido grueso que impide la correcta expansién pulmonar®.

El empiema es laformacidon de una coleccion de pus de tamaiio variable en el espacio pleural durante la
fase fibropurulenta. Debemos sospecharlo en pacientes con neumonia en los que persiste la fiebre a
pesar del empleo de un tratamiento antibidtico adecuado. En algunas ocasiones se resuelve de forma
espontanea pero es frecuente que se complique con formacién de adherencias y tabiques. Los sintomas
como fiebre, hipoxemia y taquipnea se relacionan directamente con el tamano del empiema, el
prondstico y la aparicién de complicaciones. Dentro de las pruebas de imagen disponibles para su
diagndstico destaca la utilidad de la ecografia ya que permite diferenciar entre liquido y engrosamiento
pleural, identifica los tabiques mejor que el TC, y sirve como guia para la toracocentesis o la colocacién
del drenaje’.

No existe un claro consenso sobre las indicaciones de toracocentesis diagndstica. En la mayoria de los
protocolos actuales se siguen los criterios propuestos por Light para adultos, ya que aunque no se han
llevado a cabo investigaciones en poblacién pediatrica, supone una aproximacién razonable. En general
se realiza en casos de gran tamafio, etiologia desconocida, y siempre que exista un deterioro
respiratorio, en cuyo caso tiene también una finalidad terapéutica.

Las complicaciones mas frecuentes de esta técnica son el neumotdrax, la laceracion pulmonar de los
vasos intercostales, y la aparicion de hemotdrax secundario. Si se analiza el liquido pleural del derrame
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asociado al empiema se observa una elevacién de la deshidrogenasa lactica con disminucién del pHy de
laglucosa, y en estos casos la tincion de Gramy el cultivo del liquido seran positivos .

El tratamiento del empiema incluye medidas de soporte como el manejo de la fiebre y del dolor, la
adecuada hidratacion y nutricion del paciente y la administracién de oxigeno suplementario si existe
hipoxemia. Si son de pequefio tamafio pueden responder Unicamente a antibidticos, 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 funcién respiratoria o presencia de septos y
tabicaciones en las pruebas de imagen estaria indicada su evacuacién. Para ello puede realizarse una
toracocentesis simple o el drenaje directo de la coleccion mediante la colocacién de un tubo de térax,
aunqgue esta segunda opcidon es un procedimiento doloroso que suele aumentar los dias de
hospitalizacion. La terapia fibrinolitica esta especialmente indicada en las fases fibropurulentas con el
fin de eliminar los septos de fibrina, aunque todavia no existe evidencia suficiente sobre el impacto de
7
suuso’.

Todas estas opciones terapéuticas forman parte del tratamiento conservador, que se define por el uso
de antibidticos, fibrinoliticos, tubo de drenaje o toracocentesis. En el 80% de los casos puede resultar
efectivo, pero segln algunos autores, partidarios del abordaje quirldrgico precoz, el tratamiento
conservador se relaciona con hospitalizaciones prolongadas y en ocasiones requiere cirugia de rescate.
Posteriormente se debe hacer un seguimiento hasta la completa resolucién del cuadro. En la mayoria
de los casos la radiografia se normaliza a los 3 meses aunque debido al engrosamiento pleural residual
es posible que persista durante un tiempo una disminucién del murmullo vesicular y matidez a la
percusion. La funcién pulmonar suele recuperarse de forma completa alos 18 meses’.

Los procedimientos quirdrgicos disponibles son la toracotomia con decorticacion vy la
videotoracoscopia asistida (VATS). En general se recurre a la intervencion quirurgica cuando falla el
tratamiento conservador, en derrames con septosy tabiques que no responden a la terapia fibrinolitica,
en casos de hipoxemia persistente o ante el deterioro general del paciente o la sospecha de sepsis.
Revisiones sistematicas de la literatura no encuentran diferencias estadisticamente significativas
respecto a la mortalidad entre el manejo quirdrgico y el manejo conservador del empiema. La cirugia
mediante videotoracospia asistida parece reducir la estancia hospitalaria en comparacion con el
drenaje tordcico simple, aunque es una técnica que no se encuentra disponible en todos los hospitales’.
En cualquier caso, son necesarios mas estudios comparativos entre las distintas modalidades
terapéuticas para establecer guias clinicas protocolizadas.

CONCLUSIONES.

El manejo de la infeccidn respiratoria con afectacion pleuropulmonar en pediatria sigue siendo
motivo de gran controversia, ya que no existe una unificacién de criterios a la hora de tomar decisiones.
El tratamiento conservador consiste en el uso de antibidticos asociado o no al drenaje simple del
empiema, ya sea por toracocentesis o colocando un tubo de drenaje toracico. La mayoria de los casos
responden bien pero en general se relaciona con estancias hospitalarias prolongadas y en ocasiones
necesitan un abordaje quirurgico de rescate.
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Sindrome de cascanueces. Hematuria anemizante en
portador de nefrostomia

M. Murgui Rodriguez; A.P. Urbina Portela; J.B. Lopes Alves; M.P. Manzi Orezzoli; A.l. Ferrer Lopez;
J.G. Magno Serrano.

Servicio de urologia. Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres). Espaiia

RESUMEN.

El sindrome renal del cascanueces consiste en la compresion de la vena renal izquierda entre la
arteria mesentérica superior y la aorta abdominal. No se conoce la prevalencia exacta. Las
manifestaciones urolégicas incluyen dolor abdominal en hemiabdomen izquierdo, hematuria
macroscépica o microscopica unilateral, varicocele o varices en las extremidades inferiores. Se debe
mantener una vigilancia especial de la enfermedad durante la pubertad, ya que se podria experimentar
una remisién espontdnea con el desarrollo fisico, y en pacientes con molestias leves y hematuria
microscépica no anemizante. La implantacidn de un stent intravascular es la mejor opcién de
tratamiento, en la cual se implanta un stent metalico autoexpandible en la region estendtica de la vena
renalizquierda. Dicho tratamiento conlleva una antiagregacién ambulatoria.

PALABRAS CLAVE (5).
Nutcracker; sindrome; compression; treatment; vascular.

INTRODUCCION.

El sindrome del cascanueces constituye una causa poco comun de hematuria de origen en via
urinaria izquierda secundaria a compresion de la vena renal izquierda entre la arteria mesentérica
superior y la aorta. Es importante su mencién en el diagndstico diferencial de hematuria asi como de
dolorrecurrente enfosarenalizquierda, pese a ser asintomatico en diferentes casos.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de 81 anos con antecedentes de hipertension arterial, fibrilacidon auricular crénica en
tratamiento con acenocumarol e insuficiencia adrtica. Antecedentes uroldgico de reseccidn
transuretral de vejiga el ®>-8-1°> con anatomia patoldgica de carcinoma urotelial de alto grado, con
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diferenciacion glandular que infiltra capa muscular. Estudio de extensidn negativo. Por comorbilidad
del paciente se descarta la realizacion de cistectomia radical y quimioterapia. Se le administran 2°
sesiones de ®*°00 cGy por parte de oncologia radioterapica. Se le coloca nefrostomia percutanea
izquierda por hidronefrosis izquierda grado l11/1V sin alteracién de funcion renal.

Un aiio tras su colocacién, acude durante 2 meses a urgencias por hematuria macroscépica recidivante
por nefrostomia con anemizacién de 3 mg/dL de hemoglobina que precisa transfusion de concentrados
de hematies. Se comprueba mediante pielografia anterégrada normoposicién de nefrostomia asi como
su permeabilidad. Se realiza tomografia computarizada (TC) con contraste observando rifidén izquierdo
aumentado de tamafio, heterogéneo, con punta impactada de nefrostomia en polo superior renal
izquierdo. Pelvisrenal de 29 mm. Calices renales llenos de material denso (probablemente coagulo).

Se deriva a hospital de referencia para embolizacion selectiva de arteria renal con hallazgos compatibles
con oclusién de la vena renal izquierda por trombosis, produciendo a los efectos un sangrado por
hiperpresion venosa.

Se realiza TC describiendo trombosis vena renal izquierda con estrechamiento a nivel de pinza aorta-
mesentérica (sindrome de cascanueces), sin dilatacién de vena renal izquierda ni de vena ovarica
ipsilateral.

Figura 1. Corte transversal de imagen TC compatible con sindrome cascanueces.
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Se deriva paciente a radiologia intervencionista para valoracién de caso y posible colocacion de stent
intravascular. Continuara con controles oncoldgicos por parte de servicio de urologia y oncologia.

DISCUSION.

El sindrome del cascanueces o también llamado el “sindrome de atrapamiento de la vena renal

izquierda”, constituye una rara causa de hematuria procedente del sistema colector izquierdo. Resulta
de la compresién de la vena renal izquierda entre la arteria mesentérica superior y la aorta, con el
consiguiente desarrollo de varices en la pelvis renal, uréter y vena gonadal. Comporta un gradiente de
presion entre lavenarenal izquierdaylavena cavainferior de hasta3 mm Hg.
La compresion conlleva a una hipertensién en la vena renal izquierda, lo cual puede producir una
ruptura de su fpared en el férnix del caliz renal, presentandose en forma de hematuria macroscépica
intermitente o microhematuria. La mayoria de los casos se dan en la 32y 42 década de la vida. Dado que
muchos casos tienen un curso asintomatico, la verdadera prevalencia no se conoce.

III

Existentrestipos de sindrome de cascanueces; anterior, posteriory combinado. Enelanterior, laarteria
mesentérica superior forma un angulo agudo con la arteria aorta, comprimiendo la vena renal
izquierda, lo que provoca una hipertensidon venosa renal izquierda. En el posterior, la vena renal
izquierda se situa detras de la arteria aortay queda comprimida entre la aortay la columna vertebral. En
el caso del combinado, la rama anterior de la vena renal izquierda duplicada queda comprimida entre la
aortay la arteria mesentérica superior, mientras que la rama posterior queda atrapada entre la arteria
aortaylacolumnavertebral. El caso clinico descrito es un sindrome de cascanueces anterior.

El angulo entre la arteria mesentérica superior y la aorta disminuido, condiciona la aparicién de este
sindrome, junto factores de predisposicidn anatdmica como la ptosis renal, la escasa grasa perirrenal y
lalordosis lumbaracentuada.

La sospecha de este sindrome es por exclusién. La clinica mas frecuente es dolor en fosa renal y dolor
abdominal que se acentua con el ortostatismo, con o sin hematuria macroscopica o microscopica.
Puede cursar con varicocele izquierdo y varices lumbares.

Es posible que existan también episodios de albuminuria recurrente en jovenes, que se incrementa con
el ortostatismo, asi como con el sindrome de fatiga crénica, que debe sospecharse en aquellos nifios con
desdérdenes psicosomaticos, hipotension ortostdtica, taquicardia postural u otros sintomas de
disfuncién autondmica.

Tras la exploracidn fisica y las pruebas complementarias indicadas ante un proceso de hematuria, el
siguiente paso para su diagndstico es la realizacion de una tomografia computarizada (TC) o una
resonancia magnética (RMN). La técnica “gold standard” considerada ante el sindrome de cascanueces
es una flebografia retréograda y una video angiografia con una determinacion del gradiente de presion
reno-cava. Sin embargo, la flebografia es una prueba invasiva y por ello se estudian métodos menos
agresivos como son la ecografia, la ecografia-doppler, el TCyla RMN.

La actitud expectante es la estrategia recomenda ante casos con ocasional dolor en el fosa renal
izquierda o moderada microhematuria.

El tratamiento del sindrome de cascanueces incluye el autotransplante renal, trasposicion de arteria
mesentérica superior, revascularizaciéon y colocacién de stent en la vena renal. Esta Ultima opcién
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terapéutica es considerada el tratamiento de eleccidn. La colocacion de un stent en la vena renal, tanto
interno como externo, asi como un by-pass gonadal-cava, son métodos terapéuticos efectivos en el
sindrome del cascanueces. En nuestro caso descrito, se elegié un stent intravascular. Dicho tratamiento
endovascular precisa de antiagregacién por un tiempo prolongado.

CONCLUSIONES.

El sindrome de cascanueces es una causa infrecuente de hematuria microscépica cuyo
tratamiento depende de la gravedad del cuadro clinico. Actualmente el tratamiento de eleccidn es
endovascular, con la colocacion de stent intravascular. No obstante, se precisan estudios a largo plazo
paravalorar la evolucién sintomatica de los pacientes.
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Tumoracion paratesticular. Presentacion de uncaso

M. Murgui Rodriguez; A.P. Urbina Portela; J.B. Lopes Alves; M.P. Manzi Orezzoli; A.l. Ferrer Lopez;
J.G. Magno Serrano.

Servicio de urologia. Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres). Espaiia

RESUMEN.

Los tumores paratesticulares son neoplasias altamente agresivas, con tendencia a la recidiva
local y a la diseminacién a distancia. Aproximadamente un tercio de los pacientes fallecen por
progresion de la enfermedad. La principal localizacidon del liposarcoma es en el retroperitoneo,
representando el 20% de los sarcomas paratesticulares. Su origen en el corddn espermatico es del 76 %,
el 20 % enlas tunicas testicularesy el 4% en el epididimo.

La exploracidn fisica siempre debera confirmarse mediante ecografia, y si es preciso de resonancia
magnética (RMN). Si la anatomia patolégica confirma malignidad, esta indicado realizar un estudio de
extension.

Deben ser tratadas mediante orquiectomia inguinal con ligadura alta del corddn con su pinzamiento
precoz para evitar la diseminacién de células tumorales.

No existe consenso sobre la realizacidn de tratamiento adyuvante. Debido a la baja prevalencia en este
tipo de tumoracidn no existen guias clinicas ni protocolos de actuacion ante su actitud terapéutica.

PALABRAS CLAVE (5).
Paratesticular; tumors; liposarcoma; orchiectomy; dedifferentiated.

INTRODUCCION.

Los tumores paratesticulares representan el 7-10% de masas intraescrotales, la mayoria de ellos
se originan en el corddn espermatico, 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 cordén
espermatico, a su vez, los liposarcomas abarcan el 3-7% de este porcentaje. Pese a su baja prevalencia,
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es fundamental abarcarlos en el diagndstico diferencial de toda masa extratesticular, ya que su
tratamiento a seguir varia,

DESCRIPCION DEL CASO.

oVarén de 7° afios con Unico antecedentes de sintomatologia del tracto urinario inferior. Acude
derivado de su médico de atencidén primaria a consulta externa de cirugia general y digestiva por
tumoracién inguino-escrotal derecha de gran tamafio no dolorosa. Paciente asintomatico. Sin
alteraciones del transito intestinal. A la exploracidon a nivel de canal inguinal derecho tumoracién de 4
cm aproximadamente de didmetro. Transiluminacidon negativa. No dolorosa a la palpacidon. Ambos
testes en bolsas escrotal, sin néddulos palpables.

Se le realiza ecografia escrotal que informa de desplazamiento de ambos testes a la izquierda por gran
masa intraescrotal que corresponde a hernia inguinal derecha asociada a lesidén ocupante de espacio
hiperecogénica de unos 40X®3 cm. Dicha masa no presenta doppler, pero presenta aspecto sélido y
parece depender mas del contenido herniario o del cordén testicular que del teste y tunicas
testiculares. Ambos testes presentan microcalcificaciones.

Figura 1. Lesidn ocupante de espacio asociada a corddn 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 tumoracion mas hernioplastia inguinal derecha segun técnica de Lichtenstein. El
resultado de anatomia patoldgica de pieza quirdrgica es de liposarcoma bien diferenciado de células
fusiformes. Se realiza estudio de extension siendo negativo. El paciente es derivado a servicio de
oncologiaindicdndose junto con servicio de urologia la realizacién de orquiectomia radical derecha.

DISCUSION.

La incidencia de tumoracion extratesticular por afio es de 4-7 casos por millén de varones. El
tumor paratesticular mas frecuente es el rabdomiosarcoma. En su forma juvenil explica
aproximadamente el 40% de todos los tumores paratesticulares (benignosy malignos).

Enlos referente aliposarcoma hasta lafecha hay reportados cerca de 1°1 casos en la literatura mundial
de esta patologia. La edad de presentacién mas comun es entre los 50 y 60 afios de edad

Elliposarcoma presenta una frecuenta aproximada del 20% de los tumores paratesticulares malignos La
localizacion principal en retroperitoneo. De localizacidon paratesticular el 7% proviene de corddn
espermatico, el 20% de tunicas testiculares y el 4 % de epididimo.

Derivan de todas las estructuras ajenas al testiculo: sistema colector, tunicas testiculares y corddn
espermatico, y dentro del sistema colector: de larete testis, conducto deferente o del epididimo.
Enrelacidon con el origen histoldgico 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 porserlentoyconun 79% recidivalocal.

A pesar de constituir un raro tipo de tumores, los liposarcomas del corddn espermatico,
presumiblemente cuentan con un buen prondsticoy unalto’indice de supervivencia alos 5 afos.

Hay estudios que realizan hipdtesis sobre malignizacion de lipoma previo.

El liposarcoma se divide en bien diferenciado, mixoide, de células redondas y pleomdrfico con orden
descendiente de agresividad. El paciente presentado presentd un liposarcoma bien diferenciado, el
cual se puede confundir con un lipoma. Anatomopatoldgicamente se observaria variabilidad del
tamafio de adipocitos con lipoblastos atipicos. A su vez el liposarcoma bien diferenciado. se divide el
lipoma adipocitico, esclerosante y desdiferenciado.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico para el liposarcoma el marcado mas especifico es la
proteina S100, con una positividad de hasta un 90%, y los de alto grado suelen presentar positivdad para
desmina.

El diagndstico se realiza mediante la realizacién de anamnesis, exploracion fisica, el anadlisis de
marcadores tumorales (alfa-fetoproteina, B-HCG y LDH) y la ecografia escrotal, donde se observara
masa sélida, hiperecogénica y heterogénea, de tamano variable con areas de necrosis y que desplaza
testiculo. Se asocia la RMN en casos seleccionados como técnica de apoyo para la mejor localizacién
anatémica y caracterizacion tisular de las lesiones extratesticulares. Es necesario realizar estudio de
extension.
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El tratamiento de eleccién para todos los tipos de tumores paratesticulares malignos es la orquiectomia
radical con ligadura alta del cordén espermatico. La radioterapia adyuvante se indicard para tumores de
alto grado, reseccién incompleta y recidiva local. La quimioterapia adyuvante esta indicada en
enfermedad metastasica

CONCLUSIONES.
Los sarcomas del corddon espermatico son neoplasias raras que deben ser sospechadas en el
diagnéstico diferencial de las masas escrotales.

La baja presentacion de estos tumores hace que las guias de tratamiento estén basadas en experiencias

de varios grupo, generalmente retrospectivas, con tratamientos individualizados. El tratamiento de
eleccidon eslaorquiectomia radical.
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Bien para unos mal para otros

M. Sanchez Conejero; P. Barros Garcia; B. Basso Abad; C. Acosta Hurtado; M.C. Alvarez Mateos;
P.H. Pascual Moreno.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso clinico de un paciente de 2 aflos y 11 meses con tendencia a la somnolencia
y disminucion de respuesta a estimulos por una intoxicacién farmacolégica. Exponemos la necesidad de
una anamnesis completa en estos casos y la importancia de prevenir la ingesta fortuita de farmacos
pudiendo ser esta letal paralos nifios.

PALABRAS CLAVE.
Intoxicacion, Antidepresivos, Pediatria, Intoxicacion farmacoldgica.

INTRODUCCION.

La intoxicacion es la exposiciéon a una sustancia potencialmente téxica para el organismo.
Suponenun 0.28% de las consultas en urgencias, mas del ®> 0% de estas consultas son por intoxicaciones
farmacolégicas. La ingesta puede ser accidental o voluntaria. Los farmacos mas frecuentemente
implicados son los antitérmicosy psicofarmacos.

Es una causa importante de morbilidad y mortalidad en los nifos, que aunque en los ultimos afios ha
disminuido, no debe obviarse.

Ante una disminucién del estado de conciencia en un nifio siempre se ha de sospechar una intoxicacion.
Y ante esta situacion debemos plantearnos tres preguntas ¢ha estado el nifio en contacto con el
agentefl, ¢es una situacion de riesgofl, équé debemos hacerfl. La respuesta a la primera pregunta
siempre sera afirmativa aunque no tengamos la certeza al 100%, la segunda respuesta depende de una
buena exploracién fisica y una anamnesis completa, siempre priorizando el ABCD en los pacientes y la
tercera va a depender de tdxico, la cantidad, las horas que hayan trascurrido desde la ingesta y la
interaccién del fadrmaco con otras sustancias.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Motivo de consulta: Disminucién del nivel de conciencia

Antecedentes personales: sin interés. Embarazo de curso normal, controlado y parto eutdcico. Peso al
nacimiento 2.8°0 gr. Periodo neonatal normal, no requirié ingresos. Desarrollo estaturoponderal
ascendente. Desarrollo psicomotor normal. Alimentaciéon reglada con buena tolerancia oral. Diuresis y
deposiciones mantenidas, de habito estrefiido, sin productos patoldgicos en las mismas. No ingresos
previos niintervenciones quirurgicas.

Calendario vacunal al dia correcto (incluida la vacuna antineumococcica, y meningococo B). No alergias
nireacciones adversas medicamentosas.

No antecedentes familiares de interés. Madre y padre de 37 afios sanos. No consanguinidad. Abuelo
paternoinfarto agudo de miocardio hace 10 afios. Abuela paterna sana. Abuelo materno infarto agudo
de miocardio hace 7 dias. Abuela materna fibromialgia, psoriasis y artritis reumatoide en tratamiento
farmacolégico.

Enfermedad actual: Nifio de 2 afios remitido desde su centro de salud por decaimiento y escasa
reactividad. Refiere la madre que esta mafiana se ha despertado a las ¢:00 am asintomatico. Ha
desayunado y se ha vuelto a dormir. Posteriormente ha estado todo el dia decaido, apatico,
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 estimulos, sin cambio de coloracién ni movimientos asociados, desde alli lo derivan para
valoracién. En urgencias estando sentado refieren de nuevo mirada fija, "como ausente", con
respuesta a estimulos verbales, de escasos segundos de duracién. La enfermeria refiere escasa
reactividad a la canalizaciéon de via venosa. No consumo de tdxicos conocido. No traumatismos.
Ninguna otra sintomatologia en laanamnesis dirigida.

Exploracion fisica:
Somatometria: Longitud: 99.°> cm (p97); Peso:1° .9 Kg (p97);
Constantes: TA: 110/° 3 mmHg. FC: ¢ 3lpm. Sat 02: 100%.

Aceptable estado general esta despierto, consciente, con tendencia a la somnoliencia, no responde a
preguntas pero si se agita y retira a la exploracién. Reconoce a su madre. No focalidad neurolégica.
Pupilas medias, isocdricas y normoreactivas. No asimetrias faciales. Palidez-cetrina de piel, coloracién
de mucosas normal. Mucosa oral seca con olor a acetona. No aspecto séptico. No exantemas ni
petequias. Signos meningeos negativos. No rigidez de nuca. Reflejos osteomusculares normales.
Reflejo cutaneo plantar flexor. Camina por la consulta sin alteracién en la marcha. Gowers negativo.
Orofaringe sin hallazgos patolégicos. Otoscopia bilateral normal. No adenopatias. Auscultacién cardio-
pulmonar normal, ritmica sin soplos, murmullo vesicular conservado, no ruidos patoldgicos
sobreafiadidos. Abdomen normal, blando y depresible, no impresiona de doloroso a la palpacién, no se
detectan masas ni megalias. En el tacto rectal se aprecia la ampolla rectal llena de heces duras, dedil
limpio. Se queja de doloranal durante la exploraciény "patalea".

Pruebas complementarias:

- Gasometria: pH 7.44,HCO3:2°.8; Na:13°,K:*.1,Gluc: 109, Lac: 2.3.

- Hemograma: normal sin hallazgos relevantes. Hb: 12.% g /dI, Hcto: 36 %, Férmula leucocitaria:
>.200(N 80%;L14.1%; M>%; E0.2%, B0%); Plaguetas: 334.000.
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- Coagulacién: normal.

- Bioquimica: Gluc: 118, Urea: 22; Cr:0.34, Na: 137,K: 4.24;Cl: 99, Ca: 10.1.

Perfil hepatico: Brtotal:0.27, GOT: 33, GPT: 20; LDH ° 83.

Reactantes de fase aguda: PCR:0,° ; Procalcitonina: 0.1 ng/mL.

- Toxicos en orina x 2: positivos a antidepresivos triciclicos. Dudoso a opiaceos.

- Electrocardiogarma: Ritmo sinusal a 80 latidos por minuto. Complejos QRS estrechos (0.08s)
eje QRS +70¢2. Arritmia respiratoria fisioldgica. Onda T positivadev3aV®.QTc0.40s.

-Electroencefalograma: Actividad fundamental bilateral y simétrica de valores normales.
Ausencia de anomalias sobreafiadidas.

-Ecocardio 2d doppler pulsado continuo color: corazén normal.

Evolucién:

Tras el hallazgo de téxicos en orina positivo a antidepresivos y dudoso a opidceos en 2 kits, se
reinterroga a la familia, negando contacto conocido con toxicos. La abuela estd en tratamiento con
alprazolam, fluoxetina y tramadol. Contactamos con servicio de toxicologia quienes indican que la
fluoxetina puede dar positiva en antidepresivos triciclicos y justificar la clinica del paciente.

Se monitoriza electrocardiograficamente y se mantiene a dieta absoluta con fluidoterapia a
necesidades basales. Permanece ingresado 48 horas y durante las -8 primeras horas recobra
progresivamente un estado neuroldgico normal, desde ese momento mantiene un estado de alerta
adecuado hasta el final de su ingreso. Sin nuevos episodios de desconexidon, somnolencia, mareos, ni
otra sintomatologia. Asintomatico, con buena tolerancia oral, diuresis conservaday sin signos de alerta
neuroldgica. Ante el buen estado general y la ausencia de nueva sintomatologia se decide alta y control
por su pediatra.

Juicioclinico:
Episodio de desconexion del medio en probable relacion con intoxicacion farmacoldgica por
antidepresivos.

DISCUSION.

Ante la disminucion de nivel de conciencia en el paciente pediatrico debemos de hacer un
amplio diagnostico diferencial .En estos casos es importante la sospecha clinica y una anamnesis y
exploracidn fisica completa y exhaustiva para evitar pruebas innecesarias o procedimientos invasivos
como la puncién lumbar o el TAC. Algunas de las causas mas importantes de disminucion de conciencia
son: hipoglucemia, intoxicacién farmacoldgica, maltrato infantil, traumatismo, infecciones del sistema
nervioso central o lesiones ocupantes de espacio....

En unaintoxicacion debemos realizar una aproximacion inicial, es importante que tratemos el paciente
y la sintomatologia que vaya apareciendo (si convulsiones benzodiacepinas, si alteraciones de la
conduccién antiarritmicos) y no sélo el téxico. Por ello la actuaciénird encaminada a preserva el ABCDE.

Las pruebas de laboratorio no deben realizarse de manera rutinaria, e irdan encaminadas a confirmar el
téxico que se sospeche, estas quedan en un segundo plano hasta que no se ha controlado la situacidon
aguda. En urgencias pueden realizarse los test rapidos de téxicos en orina que deberan comprobarse
posteriormente. En el caso de los antidepresivos estos kits pueden dar reacciones cruzadas, pudiendo
ser positivos no sélo en laintoxicacidn por antidepresivos triciclicos sino también en ISRS.

Unavez conseguida la estabilizacion del paciente las medidas iran encaminadas a disminuir la absorcidn
del fdrmaco que depende de la manera en la que el tdxico haya contactado con el paciente asi pues se
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procederd al lavado abundante ocular, lavado gastrico, carbdn activado o utilizacién de catartico. En el
paciente pedidtrico esta contraindicada la utilizacién de jarabe de ipecuana. El carbdn activado es el
método de eleccidn para la descontaminacion gastrica, sin embargo es necesario que no exista riesgo
de aspiracion o que el paciente este intubado. En el caso de que el téxico tenga un antidoto especifico
deberd de serutilizado.

Los antidotos mas utilizados estan en relacidon con las intoxicaciones mas frecuentes: flumacenilo en el
casodelaintoxicacién por benzodiacepinas o naloxona en el caso de laintoxicacidén por opiaceos.

Posteriormente las medidas deberdn ir encaminadas a facilitar la eliminacién del farmaco. Siempre ha
devalorarse la necesidad delingreso en UCIP segun la situacién del paciente.

Elalgoritmo de actuacién queda resumido enlafigural.
Laintoxicacion por antidepresivos constituye un grupo importante de intoxicacion medicamentosa.

Los inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina (ISRS) son agentes frecuentes relacionados
con intoxicaciones farmacolégicas, debido a su gran uso. Estos provocan sintomas derivados del
aumento de serotonina en el espacio presindptico y conducen al denominado sindrome
serotoninérgico, que pueden ir desde nauseas, vomitos, midriais e ileo hasta sintomas mas severos
como agitacién, 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 cardiolégico, lo que nos puede orientar en algunos casos el diagndstico.

Al no ser farmacos utilizados en pediatria es dificil determinar la dosis téxica. El periodo de observacién
del paciente debe de ser entre 8-1° horasincluso en algunos casos de hasta 24 horas.

Los antidepresivos triciclicos que tienen efectos antocolinérgicos, adrenérgicos y a-bloqueante. El
inicio de la sintomatologia se produce a partir de las 8-12 horas desde la ingesta. Son la segunda causa
de muerte por intoxicacién en menores de ® afios debido a su toxicidad, su estrecho margen
terapéuticoyasuampliousoydistribucion.

Se produce inicialmente sindrome antocolinérgico taquicardia, midriasis, sequedad de mucosas, rubor,
retencién urinaria, también puede acompanarse de hipertensién en un momento inicial, pero como
consecuencia de su efecto a-adrenérgico sobre la vasculatura periférica, pueden producir hipotension
siendo esta un signo de mal prondstico. Puede llegar a evolucionar a convulsiones, coma o arritmias
mas graves.

A nivel cardiolégico podemos encontrar enlentecimiento de la conduccidén, y como consecuencia
arritmias de reentrada, ensanchamiento del QRS, taquicardia ventricular, cambios en la repolarizacion
aplanamiento o incluso inversiéon de la onda T. En el sistema nervioso central pueden provocar
depresidn, alucinaciones, letargia, coreoatosis, convulsiones o incluso coma.

En estos pacientes es importante la monitorizacion electrocardiografica y de tensién arterial por riesgo
de hipotensiony arritmias mortales.

En los pacientes con intoxicacion por antidepresivos no debe inducirse el vémito, si el diagndstico es
antes de las ® horas tras la ingestion debe de aplicarse carbdn activado aunque esto no debe retrasar la
derivacion del paciente al servicio de urgencias. Los criterios de ingreso son: ser menor de ® afios,
ingestidn con intencidn suicida, ingestion concomitante de otros psicofarmacos, sintomas graves por
afectacion cardiaca o del sistema nervioso central o haber ingerido cantidades que excedan la dosis
maxima permitida hasta® veces.
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En el caso de los antidepresivos no existe un antidoto concreto que revierta su efecto, por tanto se
iniciaran las medidas de soporte bésico y en los casos que sea posible (diagndstico en las © primeras
horastraslaingestion, posibilidad de aislar la via aérea) carbon activado.

CONCLUSIONES.

Ante un paciente con disminucién del nivel de conciencia debemos tener en cuenta la
posibilidad de una intoxicacion farmacoldgica. La sospecha diagndstica y la evaluacion clinica completa
pueden reducir el uso de técnicas invasivas y permitir un diagndstico y manejo precoz del paciente,
pues aunque en la mayoria de los casos no son intoxicaciones graves, no dejan de suponer situaciones
deriesgo paralos nifios.

Por tanto sospechar esta situacion en estos pacientes es fundamental. Cobra gran importancia una
anamnesis dirigida y exhaustiva y una exploracion fisica completa, que seran el pilar basico para el
diagnéstico.

Tras aplicar las medidas de soporte bdsico y establecer el diagnostico aplicaremos medidas especificas
segun el tipo de intoxicacion en los casos en los que sea posible.

Una vez resuelto el episodio agudo es importante hacer incapié en la prevencidn de estos sucesos en el
hogar, pues los accidentes domésticos son una causa no despreciable de morbilidad y mortalidad
infantil.

Sospecha de intoxicacion

l

- Nivel de conciencia

- Constantes
I
Alteracidn del nivel de Nivel de conciencia v Sintomas vio
conciencia o conslantes constantes normales toxicidad potencial

| :

ciabilizaci - Valorar p. laboratorio
tabilzacion| |/ Esta indicada Ja I

descontannnacion?
s | Alta
D¢ eleccitn i Estd indicado No
Carbon activado oral el antidoto? ; l
En funcidn del tdxico
implicado, valorar
altafingreso v otros
Antidoto - tratamientos

FIGURA 1. Manejo ingestion de cuerpos extrafios en el tracto gastrointestinal en la infancia.
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liposarcoma desdiferenciado.
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RESUMEN.

Los liposarcomas desdiferenciados son tumores malignos de tejido blando de alto grado, con
elevada tasa de recidiva local y potencial metastdsico. Representan aproximadamente al 30% de todos
los liposarcomas, que generalmente se localizan en las extremidades o en el tronco. Cursan de manera
asintomatica hasta que alcanzan un tamafio lo suficientemente grande como para comprimir
estructuras adyacentes. Su diagndstico suele ser accidental en pacientes asintomaticos o con clinica
abdominal inespecifica de distensidn abdominal, estrefiimiento crénico, sintomas genitourinarios...
Presentamos a una paciente de > ® afios que clinicamente referia aumento del diametro abdominal de
manera progresiva, disnea y edemas en miembros inferiores e incluso, un sincope en decubito supino.
La TC toraco-abdominal con contraste mostraba la presencia de una gran masa centroabdominal, con
un tamafio de 3°> x 39 cm de diametro, de localizacién peritoneal con proyecciones sélidas papilares que
estaban comprimiendo la parte inferior del higado y el pancreas. Se le realizd una biopsia con aguja
gruesa que permitid el diagndstico de un tumor mesenquimal maligno, sugerente fenotipicamente de
liposarcoma desdiferenciado. La paciente no fue subsidiaria de tratamiento quirldrgicoy a los pocos dias
fallecié presentando episodios agudos de disneaintensa, sudoracidn y pausas de apneas.

El liposarcoma abdominal es, por tanto, un tumor maligno de tejido blando de dificil sospecha
diagnéstica debido a su cardcter asintomatico. Es muy importante diagnosticar a tiempo estos tumores,
para que no alcancen grandes dimensiones y se pueda realizar la reseccion quirurgica adecuada que
mejore el prondstico de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE.
Liposarcoma, Grasa Intraabdominal, Biopsia con Aguja Gruesa.
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INTRODUCCION.

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 canceres pediatricos.
Aproximadamente el 80% de los sarcomas se originan en el tejido blando, y el resto proceden de la masa
6sea’. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifica la mayoria de las neoplasias de tejido blando
segun el tejido presuntivo de origen, incluyendo liposarcoma, sarcoma sinovial, leiomiosarcoma,
rabdomiosarcoma, fibrosarcomay angiosarcoma.

Fibrosarcoma MENST
I5R (1%

Crther
Mymalibrosarcoma BE45 {28%)

521 (5%

Symowial
515 (5%)

GIST
B63 (9%
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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 mas frecuentemente en
las extremidades y retroperitoneo. Los cinco principales subtipos histoldgicos son: bien diferenciados
(4> %), desdiferenciados (30%), pleomérficos (20%), células redondas (4%) y mixoide (<1%). Existe una
gran variedad de comportamientos bioldgicos entre los subtipos, que van desde los liposarcomas bien
diferenciados con bajo potencial metastdsico hasta los liposarcomas pleomérficos, que tienden a ser de
mayor grado y se asocian con una alta tasa de metastasis a distancia’. Los liposarcomas bien
diferenciados y desdiferenciados tienen similitudes morfoldgicas y citogenéticas pero presentan un
comportamiento bioldgico significativamente diferente. Los liposarcomas desdiferenciados son
tumores de alto grado con mayor tasa de recidiva local y potencial metastasico (20-30% de recidiva
frente a 0% en los bien diferenciados) y seis veces mas riesgo de muerte”.

Aunque no se han identificado translocaciones cromosémicas especificas en los liposarcomas
desdiferenciados, la amplificacion de MDM2 y CDK4 es muy frecuente en estos subtipos, y su
identificacién puede ser Gtil para el diagndstico’.

En la mayoria de los casos no existe una etiologia claramente definida, pero se han identificado varios
factores asociados o predisponentes como el sindrome de Li Fraumeni, la neurofibromatosis tipo 1, el

retinoblastoma, la exposicidn a radioterapia o quimioterapiay la presencia de linfedema .
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DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente mujer de > ¢ afios con antecedentes de insuficiencia cardiaca congestiva e insuficiencia
mitral moderada que desde hace un afio, referia aumento del didmetro abdominal progresivo. Se
acompafaba de disnea y edema en miembros inferiores y el dia del ingreso presentd un sincope en
decubito supino. No presentaba hiporexia ni pérdida de peso ni sangrados macroscopicos. La paciente
decidid no consultar a su médico de atencion primaria ni en el Servicio de Urgencias por no preocupar,
aungue lafamilia le insistia que consultara desde hace tiempo.

Fig 2: Gran masa abdominal palpable en la inspeccion general

En la exploracion fisica presentaba constantes vitales normales, coloracion de piel y mucosas normal,
aspecto caquéxico y se encontraba taquipneica en reposo con mascarilla ventimask al 3°> % a 8 litros por
minuto. Destacaba la presencia de adenopatias supraclaviculares izquierdas y en la auscultaciéon
cardiopulmonar resaltaba un soplo sistdlico panfocal IV/VI e hipoventilacion generalizada. En la
exploracién abdominal llamaba la atencién un abdomen muy globuloso, a tensidn, con la presencia de
unagran masa palpable poco definida, no dolorosa a la palpacion.

Entre los hallazgos de laboratorio destacaba una leucocitosis con 18100 leucocitos/mm3 a expensas de
neutrofilos, una anemia con una hemoglobina de 7. g/dl, un lactato deshiderogenasa de 1023 UI/L,
una proteina C reactiva de 133 mg/L, un proBNP de 2473 pg/ml y una beta2 microglobulina de 2.82
mg/|. Entre los biomarcadores resaltabaun CA 12° de337.2 Ul/mlyun CA 1°.3de 28.7 Ul/ml.

Se le realizé una paracentesis diagndstica y terapéutica en la que se extrajeron 3 litros, y en el estudio
delliquido ascitico se obtuvieron los siguientes resultados: glucemia de 113 mg/dL, proteinas totales de
2.8 g/dL, lactato deshidrogenasa de 370 Ul/L, adenosina deamina de 11.3 U/L, 200 leucocitos/mm3
con 8% de polimorfonucleares y 8200 hematies/mm3, por lo que correspondia a un trasudado. El
cultivo del liquido ascitico resulté negativo tras ® dias de incubacion.

En la TC toraco-abdominal con contraste realizada, se evidenciaba la presencia de una masa
centroabdominal, de localizaciéon peritoneal, multitabicada, quistica con multiples proyecciones sélidas
papilares, algunas de ellas con pequefias calcificaciones groseras. Destacaba una localizacién
exclusivamente dentro de la cavidad peritoneal, comprimiendo discretamente la parte inferior del
higado y la glandula pancredtica, pero sin producir festoneado hepdtico o scalloping. La masa
centroabdominal en conjunto presentaba un tamafio de 3° x 39 cm de didmetro y asocid liquido ascitico
con un coeficiente atenuacion liquido, 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 realizé una biopsia con aguja gruesa dirigida por ecografia de la masa
abdominal que evidencid la presencia de nucleos ovoideos, hipercromaticos, de contorno irregular, uni
y multinucleados, con citoplasma mal definido y multiples mitosis atipicas. En la inmunohistoquimica
fue observada la expresion de vimentina, actina, caldesmon, CDK4 y MDM2, con un indice de
proliferacion celular (Ki-®7) de un 2°% de células tumorales. En base a estos datos, la paciente fue
diagnosticada de un tumor mesenquimal maligno, sugerente inmunofenotipicamente de liposarcoma
desdiferenciado.

Qscan

Derecha

Fig 4: BAG con control ecogrdfico de lesion hipoecoica localizada en el vacio derecho
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La paciente presentaba una gran masa abdominal compatible con un liposarcoma desdiferenciado, que
comprimia y desplazaba todas las estructuras abdominales sin claros margenes de reseccion. Dada la
irresecabilidad quirurgica, se decidié tratamiento paliativo. En este contexto, la paciente no toleraba el
decubito supino presentando episodios agudos de disnea intensa, sudoracién e incluso pausas de
apneas en algin momento, provocandole exitus letalis a los pocos dias del diagndstico.

DISCUSION.

Los liposarcomas son, tipicamente, asintomaticos hasta que alcanzan un tamano lo
suficientemente grandes como para comprimir o invadir las estructuras circundantes. Frecuentemente,
se diagnostican de manera accidental en un paciente asintomatico o minimamente sintomatico. Son
grandesy localmente avanzados en el momento del diagndstico (tamafio medio aproximadode 1° cm, y
en nuestro caso clinico presentaba un tamafio de 3°> x 39 cm en el momento del diagndstico). Cuando
son sintomaticos, cursan con dolor abdominal o sintomas asociados a la compresiéon de la masa,
incluyendo parestesias o edema en una extremidad. Rara vez presentan sintomas constitucionales
como fiebre y/o pérdida de peso. Las localizaciones mas frecuentes son a nivel retroperitoneal (4> %), en
las extremidades (24%), region inguinal, glutea, popliteay cabezay cuello.

Distribucion del sarcoma de tejido blando segun el sitio del tumor
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Edad (afios)
Fig 5: Distribucion 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 patron de propagacién mas comun es el hematdgeno, predominantemente hacia el pulmén. La
presencia de enfermedad metastasica a distancia en el momento del diagndstico es poco frecuente,
pero es mas probable en sarcomas de gran tamano, profundos, de alto grado y con histologias
especificas .

Las técnicas de imagen se utilizan para ayudar a definir la etiologia de una masa de tejido blando,
determinar la extensidon de un tumor primario y establecer la presencia o ausencia de enfermedad
metastasica. El retraso en el diagndstico de los liposarcomas es frecuente. Los pacientes generalmente,
no solicitan asistencia médica inmediata debido a la naturaleza indolora del tumor. El diagndstico
diferencial de una masa de tejido blando incluye tumores benignos de tejidos blandos, como un lipoma,
asi como tumores malignos incluyendo sarcoma, carcinoma metastasico, melanoma o linfoma’.

El examen histoldgico de una masa de tejido blando es esencial para el diagnéstico y la planificacion del
tratamiento. La biopsia con aguja gruesa se considera el método preferido paralograr una biopsiainicial
enlamayoriade los casos debido a su baja incidencia de complicaciones y alta precisién diagndstica®.

Se han identificado varios factores prondsticos en pacientes con liposarcomas, siendo los mas
importantes el grado histolégico, el tamafio tumoral (> 20 cm) y diseminacidon tumoral en el momento
del diagndstico . La estimacion del prondstico es importante tanto para el asesoramiento individual del
paciente como para la toma de decisiones terapéuticas. Ademas de los mencionados anteriormente,
los factores también asociados con la supervivencia incluyen la localizacién anatémica, la edad y el
subtipo histolégico’.

La reseccidn quirurgica ha sido tradicionalmente el Unico enfoque potencialmente curativo para los
liposarcomas localizados, potencialmente resecables. Debido al tamafio tipicamente grande vy la
complejidad anatdmica de estos tumores en el momento del diagndstico, a menudo, no se logra una
reseccion completa con margenes microscopicamente 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 soluciéon hasta ahora, se basa en
individualizar cada situacién clinica en cada uno de los pacientes.

Los criterios de irresecabilidad en los liposarcomas incluyen la afectacidon vascular extensa (aorta, vena
cava y/o vasos linfaticos), la presencia de implantes peritoneales, metastasis a distancia, infiltracién de
drganos adyacentes, invasion de los vasos mesentéricos superiores y la afectacion de la médula espinal.
En funcién de estos criterios de irresecabilidad se decide el enfoque terapéutico que se lleva a cabo en
cada situacion clinica®.
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Diagnosis of eligible soft tissue sarcoma
|
| |

ﬁ Non-metastatic ﬁ Metastatic
to lymph nodes and/or distant sites
Grossly Resected Unresected
{Unresectable
or
high grade
Tumor Grade fumor = 5em Tumor Grade
where delayed
planned)
Low High Low High
+
All Disease Resected?
M T i
! aximal Tumor Diameter / \
Microscopic Yes No
margins 1
ak: 5cm >5cm : 5 ’
Microscopic Assess Resection Status
/ \ marging of Primary Tumor
: Sor®
Microscopic  Microscopic
MArgins margins Grossly resected Unresected
L d L 4 Y
Arm A Arm B Arm C Arm D Arm A Arm C ArmD
Chservation Adjuvant Adjuvant Necadiuvant Observation Adjuvant Neoadjuvant
radiotherapy chemo +RT chemaradiotherapy chema + RT chamoradiotherapy

—— Low Risk ——— [~ Intermediate Risk H High Risk |

Fig 6: Estratificacion de riesgo y asignacion 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-pdg

CONCLUSION.

Los liposarcomas son un grupo raro y heterogéneo de tumores de origen mesenquimal, que
incluyen mds de 100 subtipos histolégicos diferentes. Entre ellos, los liposarcomas desdiferenciados se
caracterizan por su gran tamafio, crecimiento rapido, recidiva local tras la cirugia y elevada capacidad de
producir metastasis. Su diagndstico suele ser insospechado, ya que suelen presentarse como una masa
gue se dilatada, asintomatica, en las extremidades o en el tronco. Una adecuada historia clinica, con una
exploraciodn fisica sistemadtica y minuciosa, pueden ayudar a detectar estas masas en sus primeras fases
de enfermedad, con la posibilidad de realizar un tratamiento quirdrgico oportuno que mejore el
prondstico de laenfermedad.

SELECCIONADOS 290



IV Jornada de Divulgacién Cientifica

BIBLIOGRAFIA.
1. Siegel RL, Miller KD, Jemal A. Cancer Statistics, 2017. CA CancerJ Clin 2017;% 7:7.
2. Gladdy RA, Qin LX, Moraco N, et al. DO radiation-associated soft tissue sarcomas have the same

prognosis as sporadisc soft tissuesarcomasflJ Clin Oncol 2010;28(12):20° 4-9.

3. Ghadimi MP, Liu P, Peng T, et al. Pleomorphic liposarcoma: clinical observations and molecular
variables. Cancer2011;117:°3%9.

4. Lahat G, Tuvin D, Wei C, et al. New perspectives for staging and prognosis in soft tissue sarcoma.
Ann Surg Oncol 2008;1° :2739.

3, Viragh KA, Cherneykin S, Oommen R, et al. Primary liposarcoma of the diaphragm: a rare intra-
abdominal mass. Radiology Case Reports 2017;12:13°-40.

6. Duman K, Girgin M, Artas G. A case report: Giant intra-abdominal liposarcoma presenting acute
renalfailure. Annals of Medicine and Surgery 201°;12:90-3.

7. Hodotsuka N, Nemoto K, Yanagi M, et al. A case of dedifferentiated liposarcoma of the
spermatic cord. Hinyokika Kiyo 2017;8 3(®):2° 1-4.

8. Strauss DC, Qureshi YA, Hayes AJ, et al. The role of core needle biopsy in the diagnosis of
suspected soft tissue tumours. J Surg Oncol 2010;102:° 23.

9. Eilber FC, Brennan MF, Eilber FR, et al. Validation of the postoperative nomogram for 12-year
sarcoma-specific mortality. Cancer 2004;101:2270.

10. Benzaid H, Elhankari A, Jroundi L. Undifferentiated liver liposarcoma: about a case. Pan Afr Med
1201%;25:119.

291 SELECCIONADOS



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Tumor endotraqueal: una causa poco frecuente de
disneade larga evolucion

M. Jiménez Arroyo; M. Orta Caamaiio; M. Hidalgo Sanchez; A. Bellido Maldonado; E. Morales
Manrubia; J.A. Duran Cueto.

Servicio de Neumologia, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso de una paciente que consulta por disnea persistente de larga evolucion,
gue no mejora con tratamiento broncodilatador y corticoideo convencional. En el estudio adicional con
pruebas de imagen complementarias se objetivé la presencia de un tumor traqueal con componente
extraluminal y endotraqueal, siendo ésta la causa de la clinica respiratoria. Se realizd broncoscopia
rigida como procedimiento terapéutico y para diagndstico histoldgico; siendo compatible la anatomia
patolégica con tumor traqueal epidermoide. Tras la reseccidn inicial con broncoscopia rigida se
realizaron revisiones sucesivas con fibrobroncoscopia, siendo necesario en una ocasién, debido al
crecimiento endoluminal del tumor, tratamiento con electrocauterioy crioterapia.

PALABRAS CLAVE.
Tumor, trdquea, epidermoide, broncoscopia, crioterapia.

INTRODUCCION.

Los tumores dependientes de la traquea son agresivos por su localizacidn y crecimiento local.
Los sintomas respiratorios se producen por la alteracién al flujo del aire que produce la lesidn
endoluminal al estrechar la luz traqueal™’. El prondstico depende del tipo histoldgico de la neoplasia,
tamano del tumor, extension del mismo, compromiso locorregional, metastasis regionales y a
distancia’. El tamafio del tumor que obstruye luz traqueal tiene importancia en cuanto al manejo
terapéuticoy prondstico™.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de © 8 afios de edad que acude al Servicio de Urgencias por disnea progresiva y sibilancias
de seis meses de evolucion que en los Ultimos quince dias han ido en aumento. Ha consultado en varias
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ocasiones por dicha sintomatologia y tras tratamiento con corticoides y nebulizaciones no ha
presentado mejoria de la clinica. Entre sus antedecentes personales destacan: no alergias
medicamentosas conocidas, dislipemia, asma bronquial persistente moderada, probable enfermedad
por reflujo gastroesofdgico. En tratamiento habitual con: Montelukast, Esomeprazol,
Formoterol/Beclometasona inhalado, Pravastatina, Budesonida inhalada, Salbutamol/Ipratropio
inhalado.

En la exploracion fisica en Urgencias se objetiva: constantes habituales normales, saturacion de 02
basal 98%, no adenopatias en cabeza y cuello, auscultacion cardiaca ritmica a 80 Ipm sin soplos,
auscultaciéon pulmonar con murmullo vesicular conservado bilateral sin ruidos sobreafiadidos,
abdomen anodino, miembros inferiores sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

Pruebas complementarias en Urgencias:
- Hemograma: Hemoglobina 12.%, Leucocitos 11.000, Neutrdfilos 70.> %, plaquetas 247.000.
- Coagulacién: normal.
- Bioquimica: Glucosa 118, Urea 81, Creatinina 0.5 ¢, Sodio 137, Potasio 4.47

Radiografia de térax, proyeccidn pdstero-anterior (figura 1)

Figura 1. Radiografia de torax proyeccion pdstero-anterior.

Se administra tratamiento broncodilatador nebulizado y corticoides sistémicos en Urgencias. Tras el
tratamiento la paciente no refiere mejoria clinica, porlo que se ingresa en Neumologia para estudio.

Se realiza al ingreso TAC de térax (figuras 2y 3), objetivandose: a nivel de la traquea, justo a la altura del
cayado adrtico, se visualiza una masa que ocupa practicamente por completo la luz traqueal, con un
diametro de 2,°> cm en sentido craneocaudal por 1,7 en sentido transverso y 2 cm en sentido
anteroposterior, a valorar broncoscopia. A nivel de la lingula se visualiza una pequefia consolidacidn con
pérdida de volumen, compatible con atelectasia subsegmentaria. No existen adenopatias
mediastinicas sospechosas niotros hallazgos patoldgicos significativos.
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¢

Figura 2. TAC tordcico, lesion endotraqueal. Figura 3. TAC tordcico, lesion 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 trdquea,
pared lateral izquierda, se observa tumoracién endoluminal con amplia base de implantacién, de
aspecto cerebriforme, polilobulada e hipervascularizada que obstruye > 80% de la luz traqueal, no
permitiendo el paso del FBC, no pudiendo explorar el drbol bronquial. Juicio endoscépico: tumoracién
enterciodistal de traquea.

Para la reseccion endoluminal se realizd por tanto broncoscopia rigida: tumoracion tercio distal de
traquea con amplia base de implantaciony componente extraluminal. Mide unos 2 cm de largo por 1 cm
de ancho. Con pausas de apnea se realiza biopsia, electrocoagulacion y reseccion de mas del 80% de la
tumoracion con pinza de biopsia (Figura 4). Hemostasia y dilataciéon con baldn esofagico de 1° mm.
Fotocoagulacién con laser de la base de implantacién a 20W y 0,70 sg. Se envia tumoracién
fragmentada a estudio anatomopatoldgico reglado.

' T

Figura 4. Imagen broncoscopia rigida tras reseccion.
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Resultado de anatomia patoldgica: carcinoma escamoso no queratinizante de traquea.
Dado el diagnéstico de carcinoma epidermoide se opta por inicio de tratamiento con quimioterapia y
controles sucesivos con broncoscopias de revision.

EnlasFBCiniciales de control no se observa crecimiento de la lesidn.

En FBC a los 3 meses del tratamiento endoscdpico: se visualiza lesion endobronquial sobreelevada con
crecimiento endoluminal, en cara anterolateral izquierda en 1/3 distal de trdquea, que obstruye casi el
20% de laluz de unos 4 cm en sentido craneo-caudal. Se trata con electrocauterio y crioterapia. Mejoria
importante tras tratamiento.

Actualmente la paciente permanece estable, recibiendo tratamiento quimioterapico y en seguimiento
con revisiones periédicas endoscdpicas mediante fibrobroncoscopia.

DISCUSION.

Las lesiones que obstruyen la laringe, trdquea y bronquios principales (via aérea central)
producen en los pacientes clinica de dificultad respiratoria y complicaciones obstructivas secundarias
(por ejemplo neumonias). Este tipo de lesiones pueden producir muerte por asfixia en cualquier
momento, por lo que su diagndstico y tratamiento son urgentes. Las lesiones que obstruyen la via aérea
central pueden ser benignas o malignas .

Las lesiones benignas suelen deberse al uso prolongado de ventilacion mecanica invasiva, aunque
también pueden producirse por tumores benignos (granulomas, papilomas, etc.), tragueomalacia e
infecciones (por ejemplo tuberculosis) .

También hay que tener en cuenta que pueden producirse estenosis traqueales por compresién
extrinseca de la luz traqueal (por ejemplo por adenopatias) que originen igualmente clinica
respiratoria.

Por otro lado las lesiones malignas pueden ser primarias, metastasicas y por invasién o infiltracion de
tumores extrapulmonares o del propio aparato respiratorio. Mas del 90 % de los tumores primarios de
la traquea y bronquios principales en adultos son malignos, siendo los mas frecuentes el carcinoma
adenoideo quistico y el carcinoma de células escamosas. Otros tumores malignos de la via aérea central
son: leiomiosarcoma, condrosarcoma, carcinosarcomay carcinoma de células fusiformes.

Existen tratamientos curativos o paliativos basados en la restitucién o el aumento del didmetro de la via
aérea, aumentando asi la calidad de vida de estos enfermos. Para ello se emplean técnicas como la
reseccion y vaporizacion de la lesién con laser Nd:YAG (amplificacion de la luz por estimulacién de
emision de radiacion, itrio-aluminio-granate), braquiterapia, reseccién parcial con asa y
electrocauterio*”.

Las protesis endotraqueales de metal, silicona o mixtas suelen emplearse en lesiones malignas y en
recidivas; mientras que el tratamiento quirurgico esta indicado en las estenosis posintubacién™.

La broncoscopia intervencionista es una técnica eficaz y accesible que nos puede ayudar a resolver las
situaciones de riesgo vital, con mejoria inmediata de la disnea y sin morbimortalidad significativa.
Ademas nos permite la toma de muestras para poder determinar su benignidad o malignidad,
permitiendo ademds determinar con exactitud la localizacién y el grado de obstruccién ocasionado por
lalesion.
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Exceso de ingesta hidrica: una causa infrecuente de
hiponatremia en elanciano
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Gomez; J.L. Gonzalez Guerrero.
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RESUMEN.

Enancianos los desequilibrios hidroelectroliticos suelen ser comunes y pueden relacionarse con
trastornos de conducta y sindromes confusionales. Con el presente trabajo presentamos un caso de
hiponatremia en relacion con polidipsia primaria debida a potomania. Habria que resaltar que esta
situacidén es inusual en pacientes mayores sin antecedentes psiquiatricos (esquizofrenia) y puede ser la
antesala de un deterioro cognitivo no filiado previamente.

PALABRAS CLAVE.
Anciano, hiponatremia, polidipsia

INTRODUCCION.

En los pacientes mayores son frecuentes las consultas a Urgencias por transtornos del
comportamiento y cuadros confusionales. Entre las causas mas comunes, ademas de las infecciones o
los farmacos, tienen interés las alteraciones electroliticas. 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 ultima obedece a diferentes mecanismos, por lo que indagar en su origen es
fundamental para establecer un correcto diagndstico y su correspondiente tratamiento.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente de 83 afos con los antecedentes personales de hipertensién arterial, enfermedad
renal cronica, leucemia linfocitica crénica de tipo By tromboembolismo pulmonar, en tratamiento con
etoricoxib, eprosartan/hidroclorotiazida, trimetazidina, bromazepam, estatina y omeprazol. La
paciente tenia una excelente situacion basal previa, con independencia para actividades basicas de la
vida diaria y vivia sola en su domicilio. Acudié a Urgencias por un cuadro de desorientaciéon y caidas
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frecuentes de dos dias de evolucion. La familia también referia alteraciones conductuales, mostrando
descuido de las tareas domésticas y del cuidado personal, sin conocerse deterioro cognitivo previo. A la
exploracién se objetivd desorientacion en las tres esferas, obedecia 6rdenes simples, presentaba
lenguaje conservado, sin objetivarse focalidad neurolégica. Se realizé una Tomografia computerizada
craneal objetivandose una leucoencefalopatia de pequeno vaso, sin otros hallazgos. En el control
analitico en sangre destacaba: creatinina 1,°1mg/dl, sodio 117mmol/l, potasio 4,°2mmol/l,
osmolaridad 247 mOsm/kg;en el de orina: sodio 19mmol/Il, potasio 22mmol/l, osmolaridad 7°¢,°
mosm/I, creatinina 42.8mg/dl, con nitritos, hematies y leucocitos negativos. La paciente fue ingresada
enlaUnidad de Agudos de Geriatria con el diagnéstico de hiponatremia hipoosmolar. Reinterrogando a
la paciente nos refirié beber agua en gran cuantia, con un calculo estimado de *® litros al dia, aunque
reconocio no tener sed. Tras lo anterior, los parametros analiticos se relacionaron con una polidpisia, en
el contexto de una potomania. Durante el ingreso recibio tratamiento con restriccién hidrica y dieta con
sal, con buenarespuesta clinicay analitica.

DISCUSION.

La hiponatremia es un desequilibrio idnico frecuente en los ancianos.Si bien es frecuente la
hipernatremia por deshidratacidn, asociada a un deterioro de funcién renal prerrenal como motivo de
ingreso, la hiponatremia, con sus diferentes etiologias, merece un especial interés, especialmente
como causa productora de alteraciones del comportamientoy cuadros confusionales. Se define comola
concentracion de sodio por debajo de 13> mEq/L, se asocia cominmente a una reduccién de la
osmolaridad, pero existen excepciones con osmolaridad normal o alta.La hiponatremia resulta
habitualmente de la toma de liquidos (orales o intravenosos) y de la consecuente retencion de agua.
Esta carga de agua en individuos normales es rapidamente excretada tras la bajada de la osmolaridad
gue suprime la liberacion de la Hormona Antidiurética (ADH) permitiendo la excrecion del exceso de
agua, diluyendo asi la orina ".Otras causas de hiponatremia pueden deberse a efectos de farmacos,
como los antidepresivos, o bien por exceso de volumen extracelular, como ocurre en situaciones de
descompensacion de una insuficiencia cardiaca y en la polidipsia primaria, en la que se produce una
hiponatremia debido a la ingesta rdpida de gran cantidad de liquidos, sobrepasando la capacidad de
excrecion del rifién aun con la adecuada supresién de la ADH"En el caso presentado, dados los
parametros analiticos referidos, la alteracion 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 diagndstico explica los cambios comportamentales de la paciente en los Gltimos 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
sodio plasmatico, y osmolaridad plasmatica baja”Existen dos tipos de polidipsia: la primaria y la
secundaria. Dentro de la polidipsia secundaria se encuentra la diabetes insipida central, que puede ser
adquirida (traumatismos, tumores cerebrales, infecciones y granulomatosis, causa vascular o toxica) o
congénita, y la diabetes insipida nefrogénica, que también puede ser adquirida (téxicos como
medicaciones, metabdlicas como la hipercalcemia o la hipokaliemia, por fallo renal) o de causa
congénita. La polidipsia primaria, puede a su vez ser dipsogénica, psicégena 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 ®° afios, con
manifestaciones de alteraciones de la conducta, que tras los estudios realizados se relacionaron con el
diagndstico de demencia frontotemporal’, si bien es cierto que la potomania suele asociarse mas a
personas que padecen esquizofrenia,poniéndose de manifiesto en estos pacientes un sindrome comun
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conocido como sindrome PIP (polidipsia-hiponatremia intermitente-psicosis)y asociando cuadro
confusional agudo con intoxicacion hidrica’. Los datos de prevalencia de la polidipsia en pacientes
psiquidtricos crénicos se encuentran en un rango entre el %y el 17%. Se cree que aproximadamente
un 2°-°0% de los enfermos psiquiatricos con polidipsia desarrollaran sintomas de intoxicacion
acuosa.lLa polidipsia también se ha asociado con trastornos afectivos, retraso mental, alcoholismo,
trastorno postencefdlico, sindrome orgdanico cerebral, trastornos de la personalidad y anorexia
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 electroliticas como causa frecuente de trastornos del
comportamiento en los ancianos, siendo fundamental una adecuada anamnesis para poder llegar al
diagndstico 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 potomania, como posibilidad
diagndstica en los casos de hiponatremia —mas aun cuando las alteraciones analiticas son acordes a
dicha entidad- y asociarla como posible manifestacion de un deterioro cognitivo no conocido
previamente.
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Hipoglucemia cetésica idiopatica, la importancia de un
manejo adecuado

N. Camarena Pavon; J. Gonzalez de Buitrago Amigo; A. Gonzdlez Garcia; P. Pascual Moreno;
C. Alvarez Mateos; C. Acosta Hurtado.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

El caso clinico presentado trata de uno de los trastornos metabdlicos mas frecuentes en la
infancia: la hipoglucemia. Con el desarrollo del mismo se pretende transmitir laimportancia de llevar a
cabo tanto un buen manejo terapéutico como una apropiada recogida de las muestras que permita un
adecuado diagnéstico diferencial.

PALABRAS CLAVE.
Hipoglucemia, cetonemia, bradipsiquia, ayuno, pediatria.

INTRODUCCION.

La hipoglucemia constituye un trastorno metabdlico frecuente en la infancia y es una
manifestacién comun en distintas patologias. En nifios de 2 a 8 afios, la hipoglucemia cetédsica idiopatica
constituye la causa mads frecuente. Suele presentarse por la mafiana, tras ayuno prolongado, a menudo
coincidente con infeccién intercurrente, cursando con sintomatologia neuroldgica. Para el diagndstico
diferencial es fundamental la recogida de muestras de sangre en hipoglucemia y orina de primera
miccidn. La presencia de cetosis orienta el diagndstico, aunque el diagndstico de hipoglucemia cetdsica
idiopatica es siempre de exclusion.

El manejo terapéutico depende de la gravedad de la misma. En casos leves o moderados sin
disminucion del nivel de consciencia puede tratarse con aportes orales de glucosa. En hipoglucemias
graves, que cursan con alteracién nivel de consciencia, se debe administrar aportes de glucosa
intravenosa, evitando sueros de concentracion superior al 30% que pueden producir cambios bruscos
enlaosmolaridad e hipoglucemia de rebote.
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DESCRIPCION DE CASO CLiNICO.

- ANAMNESIS: Nino de 4 afios derivado desde otro centro por disminucién del nivel de
conciencia e hipotonia secundarias a hipoglucemia. Refieren dificultad para despertarle esa mafana,
somnolencia, debilidad muscular, nduseas y un vémito de escasa cuantia. El dia anterior habia cenado
una tortilla francesa y jamon (no ingesta de carbohidratos como hace habitualmente) por dolor
abdominal, tampoco habia desayunado esa mafiana. A su llegada al hospital de origen objetivan una
glucemia capilar de 40 mg/dl, confirmada posteriormente en muestra plasmatica (42 mg/dl). Se
administra bolo de suero glucosado ®> 0% (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.

Antecedentes personales: Embarazo gemelar, primer gemelo. Cesdrea a las 32 semanas por retraso del
crecimiento intrauterino de primer gemelo. PRN: 1.100 g (-*,3° DE). LRNfl Ingresado en Unidad de
Neonatologia durante un mes y medio por prematuridad y bajo peso al nacimiento. Curva
ponderoestatural lentamente ascendente con mayor retraso ponderal. Calendario vacunal al dia.

Antecedentes familiares: sininterés para el caso.

EXPLORACION FISICA: Glucemia capilar: 313 mg/dl. Cetonemia: 2,4 mmol/L. TAy FC normales. Peso: 12
kg (-2,8DE). Talla: 100,3 cm (-1,4 DE). IMC: 11,93 kg/m2 (-3,° 4DE). Escaso paniculo adiposo. ACP
normal. Abdomen sin visceromegalias. Exploracidn neurolégica a su llegada normal. Resto de la
exploracién sin hallazgos patoldgicos.

-PROCEDIMIENTOS DIAGNOSTICOS :
-Hemogramay coagulacién: normales.
-Funcidn hepdtica, renal, perfil lipidico, iones y CK: normales.
-Orina (primera miccidén tras episodio de hipoglucemia): cetonuria y glucosuria positivas (muestra
recogidatras bolo de suero glucosadoiv)
EVOLUCION: Al ingreso en nuestro centro se disminuyen los aportes de glucosa parenteral,
normalizdndose 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 asintomatico durante su estancia, con excelente estado general.
No se guardd muestra critica de sangre (coincidente con hipoglucemia), pero se procesa primera
miccién para estudio metabdlico. 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
cetdsicaidiopatica.

DISCUSION.

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 pediatria se considera hipoglucemia cuando los niveles de glucemia venosa plasmatica
son inferiores a >0 mg/dL (muchos autores lo consideran por debajo de 4° mg/dL). En neonatos se
define como hipoglucemia cifras menores de 40 mg/dL. Etioldgicamente la hipoglucemia puede
producirse por carencia de sustrato energético en situaciones de malnutricidn o ayuno prolongado, por
alteraciones en la produccién enddgena de glucosa, ya sea por como consecuencia de alguna
metabolopatia o por hepatopatia, por déficit de hormonas contrareguladoras como son ACTH, cortisol,
glucagén 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
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considerar también la iatrogenia, bien por sobredosificacion de farmacos como la insulina, los
hipoglucemiantes orales, el dcido acetilsalicilico... o porintoxicacién etilica.

Las causas mas frecuentes de hipoglucemia difieren segin edad, la naturaleza transitoria o permanente
delamisma, asicomo del tiempo de tolerancia al ayuno.

 Hiperinsulinismo (transitorio o permanente)

% LJE [
e Wl W

 Hiperinsulinismo
+ Déficits enzimaticos: aminoacidopatias, glucogenosis, galactosemia, fructosemia, betaoxidacion...
- Deficits de hormanas contrarreguladoras: panhipopituitarismo, GH, cortisol, etc.

 Hipoglucemia cetosica benigna de la infancia
+ Otros: fallo hepatico, intoxicaciones (salicilatos, etanol) e hiperinsulinismo

EARLA §RIAE

 Adenoma/insulinoma pancreatico
* Intoxicaciones
 Hiperinsulinismo

La sintomatologia de la hipoglucemia es inespecifica, tanto mas cuanto mas pequefio es el nifio. El
cuadro clinico viene determinado tanto por la activacién del sistema suprarrenal, que provoca toda la
cascada de sintomas adrenérgicos, como por los efectos directos que la disminucién del aporte
energético tiene sobre el sistema nervioso central.

Inicialmente suelen presentarse los sintomas adrenérgicos tales como palidez mucocutdnea,
sudoracion, temblores, taquicardia, dolor abdominal... Posteriormente, si no se corrige la
hipoglucemia, aparecen los sintomas neuro-mioglucopénicos, como astenia, debilidad muscular,
cefalea, confusion, alteraciones visuales, disminucidon del nivel de consciencia pudiendo llegar a
convulsionesy comasinoserevierte la hipoglucemia.

En la exploracién fisica hay que prestar especial atencion a la presencia o no de organomegalias, en
especial hepatomegalia, alteraciones en ritmo cardiaco, neurolégicas y retinianas.

Dado que la hipoglucemia es una manifestacion comun a numeroras entidades nosoldgicas propias de
la infancia es importante llevar a cabo un adecuado diagndstico diferencial. Para el diagndstico
etioldgico es fundamental extraer en el mismo momento de la hipoglucemia y previamente a comenzar
tratamiento, ademas de una analitica urgente, muestra de suero y orina para realizar estudio
metabdlico.

Las determinaciones en sangre venosa deben incluir gasometria, cuerpos cetdnicos, acidos grasos
libres, funcidén hepatica con amonio, carnitina y determinaciones hormonales (ACTH, cortisol, insulina,
péptido Cyglucagdn). En orina deben medirse cuerpos cetdnicos y sustancias reductoras.

Ademas, en la muestra critica de suero, recogida coincidiendo con hipoglucemia y en la orina de la
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primera miccion tras la misma debe hacerse una determinacién de acidos grasos, aminodacidos y acidos
organicos para despistaje de enfermedad metabdlica.

iCuerpos cetdnicos?
]
¥ (+)
Hipoglucemia Hipoglucemia
no cetosica cetdsica
1 '
v X Edad 18 m-5a
Sustancias reductoras 1 Acidos Acidosis Hepatomegalia Ayuno
enorina (+) grasoslibres  Hiperlactacidemia No hepatomegalia
‘ l
¥
No Deficiencia enzimatica Hipoglucemia cetosica
o ; X e idiopatica
Galactosemia Hiperinsulinismo 4
Intolerancia a la fructosa i Déficit hormonal endocring (en RN) Respuesta contrarreguladora
Alteracion: inadecuada
B-oxidacion o cetogénesis v

Déficit hormonal endocrino

https://www.aeped.es/sites/default/files/documentos/22_urgencias_endocrinologicas_en_pediatria.pdf

La determinacion de cuerpos cetdnicos debe hacerse en muestra capilar con tiras reactivas en el
momento de la hipoglucemia y es fundamental para diferenciar entre hipoglucemia cetdsica y no
cetodsica. La distincién entre hipoglucemia cetésica y no cetdsica mediante la presencia de cetonuria
puede no ser exacta.

A pesar de que la hipoglucemia cetdsica idiopatica es la causa mas frecuente de hipoglucemia cetdsica
en nifios de dos a ocho anos, su diagndstico es siempre de exclusidon, por lo que para llegar a él es
necesario activar el protocolo de diagndstico diferencial de hipoglucemia y descartar otras posibles
causas.

El manejo terapéutico dependerd de la gravedad de la hipoglucemia. En hipoglucemias leves-
moderadas que cursan sin disminucidn de nivel de consciencia se puede iniciar tratamiento con glucosa
via oral. En caso de cuadros mas graves, con disminucién del nivel de conciencia o intolerancia oral, se
debe iniciar aporte de glucosa via intravenosa a dosis de 0,°-1 g/kg. Deben evitarse las soluciones
hipertonicas que pueden producir hipoglucemias de rebote, asi como cambios bruscos en la
osmolaridad con posibles efectos deletéreos.

Si persiste la tendencia a la hipoglucemia se deberan de mantener aportes de glucosa parenteral a
aproximadamente ®> a 8 mg/kg/minuto en forma de suero glucosado al ®>-10% con salino para evitar la
administracién de sueros hipotdnicosy el desarrollo de hiponatremia posterior.
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Sindrome de Williams, la importancia de confirmarlo
paraactivar un abordaje multidisciplinar

N. Camarena Pavén; J.A. Lozano Rodriguez; A. Gonzalez Garcia; C. Alvarez Mateos; C. Acosta
Hurtado.

Servicio Pediatria Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

El 19°2 el Dr. Guido Fanconi observé una relacion entre la elevacion de los niveles de calcio
(hipercalcemia idiopatica), la estenosis adrtica supra valvular y unos rasgos faciales caracteristicos.
Desde esta primera descripcién transcurriéo un tiempo hasta que dos pediatras, el neozenlandés
Williams y el aleman Beuren, describieron el sindrome de Williams Beuren, cuyas principales
caracteristicas incluyen rasgos faciales tipicos, retraso del desarrollo psicomotor, afectacion
cardiovascular e hipercalcemia enlainfancia.

PALABRAS CLAVE.

Estenosis adrtica, hipercalcemia, Williams, fascies dismorficas.

INTRODUCCION.

El sindrome de Williams pertenece al grupo de enfermedades genéticas raras, su incidencia
aproximada es de 1 por cada 7,00 recién nacidos. La mayoria de casos se presentan de forma
esporadica aunque se han descrito casos con un patron de herencia autosdmica dominante. Las
caracteristicas faciales, aunque son dificiles de reconocer en los primeros meses de vida, eslo que, enla
mayoria de casos, pone en marcha el estudio y permite el diagndstico de estos pacientes. Aunque el
diagnéstico clinico a veces sea muy sugestivo, siempre es recomendable el estudio genético, con el fin
de confirmarla deleccién por medios moleculares.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

- ANAMNESIS: Lactante de 1 mes y medio de vida que viene remitido a nuestro centro para
valoracién cardioldgica para descartar cardiopatia congénita sospechada en el centro de origen por
soplo cardiaco, y cardiomegalia hallada de forma casual en radiografia de térax.

En la anamnesis, como dato de interés refieren que el nifio come bien, pero han notado que suda
ligeramente con las tomas. Por lo demads estd asintomatico desde el punto de vista cardiovascular.
Buenaganancia ponderal, aunque se mantiene desde el nacimiento en percentiles bajos.

Antecedentes personales: Embarazo controlado. Diabetes gestacional tratada con dieta. Serologia de
infecciones connatales negativas. Rubeola inmune. Cesarea a las 3% semanas por sospecha de pérdida
de bienestar fetal. Nace con dos circulares de cordon. Apgar 1':9°': 10. No precisa reanimacion.

No antecedentes familiares de interés.
-EXPLORACION FISICA:
Peso3,5°0gr. (p3)

Auscultacion cardiaca: soplo sistélico grado llI/IV en foco adrtico, en region infraclavivular e
interescapular. Resto exploracién normal.

-PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Electrocardiograma: Ritmo sinusala 18> latidos por minuto. Predominio de fuerzas izquierdas. Eje +70.
Ondas T positivasde V2 aVe.

-Ecocardiograma: Estenosis supravalvular adrica congénita moderada, valvula adrtica bicuspide,
hipoplasia de laramaderechade la arteria pulmonar con estenosis moderada.

EVOLUCION.

El paciente continua en seguimiento periddico en consulta de cardiologia pediatrica, conforme
ha ido creciendo, ha ido desarrollando el fenotipo caracteristico de sindrome de Williams. A pesar de
haber informado a los padres en varias ocasiones de la sospecha clinica y de laimportancia de tener un
diagndstico genético, han sostenido su negativa de no comenzar el estudio molecular. En la dltima
consulta, a los dos afios de edad, tras ser de nuevo informados de los beneficios de poner en marcha el
estudio genético aceptaron que se iniciara el mismo. Actualmente estd pendiente del resultado del
array de hibridacién gendmica comparada. De confirmarse la sospecha habria que comenzar un estudio
multidisciplinar con laintencién de prevenir las posibles complicaciones.

DISCUSION.

El sindrome de Williams es una enfermedad genética perteneciente al grupo de las llamadas
enfermedades raras. Suincidencia es de uno por cada 7° 00 recién nacidos. Clinicamente, se caracteriza
por un trastorno en el desarrollo, que puede asociar malformaciones cardiacas hasta en un 7° % de los
casos, retraso psicomotor, dismoérfias faciales caracteristicas y un perfil cognitivo y conductual
especifico.

Las particularidades en el fenotipo, aunque dificiles de reconocer en las primeras semanas, son, en
muchas ocasiones las que permiten un diagndstico clinico precoz. Estos pacientes, tienen un rostro
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caracteristico con puente nasal aplanado con una punta bulbosa, boca grande con un labio inferior
anchovy algo evertido, filtro (region 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 patron estrellado. Con la edad, los rasgos se van haciendo mas 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, asi como
disminucion 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 anomalias estructurales en el sistema cardiovascular. Las principales
malformaciones en orden de frecuencia son: estenosis adrtica, principalmente a nivel supravalvular,
estenosis pulmonares de ramas periféricas, estenosis valvular adritica, valvula adrtica bicuspide
coartacidon de aorta y prolapso mitral. A nivel auditivo, suele existir algiacusia, debido a una
hipersensibilidad a los sonidos. Desde el punto de vista endocrinolégico, tienen un catch up pequefioy
una pubertad algo adelantada con lo que latallafinal suele ser como 1° cminferior ala diana.

La hipercalcemia idiopatica ocurre en torno a un 1° -> 0% de pacientes en el primer o segundo afio de
vida, su etiologia es desconocida. Estos niveles de calcio séricos elevados se relacionan con
deshidratacidn, hipercalciuriay nefrocalcinosis.

Estos pacientes tienen una amplia variedad de caracteristicas 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 matematicas.
Suele tener buena memoria, sobre todo auditiva y concentracion escasa, que suele requerir apoyo.
Aunque excepcionalmente puede presentarse con un patréon de herencia autosémico dominante, la
mayoria de casos son esporadicos, por tanto, de dos padres sanos, con un hijo con SW la probabilidad de
recurrencia es muy baja.

Ante la sospecha de Sindrome de Williams, es necesario iniciar el estudio genético, asi como una serie
de exploraciones complementarias que incluyen: examen clinico y neuroldgico, valoracién auxolégica,
examen cardioldgico y oftdlmico, estudio de metabolismo del Calcio, de la funcidn renal, tiroidea y
valoracién neuropsicoldgica.

En conclusion, el Sindrome de Williams engloba un amplio espectro de caracteristicas clinicas y su
manejo exige una abordaje terapéutico multidisciplinar.
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Enfermedades neuromusculares... Se puede alcanzar
diagndstico definitivo

P. Pascual Moreno; H. Gdmez Martin; T. Araujo Garcia; A. Gonzalez Garcia; N. Camarena Pavén;
M.C. Alvarez Mateos.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso de un nifio de 10 aflos en seguimiento en consulta de neuropediatria por
presentar trastorno miopatico desde la infancia no filiado. Realizado estudio completo con
determinacion de creatininquinasa levemente aumentada, estudio electrofisiolégico compatible con
trastorno miopatico, biopsia muscular con evidencia de musculo distréfico sin evidencia de alteraciones
proteicas. Estudio de proteinas estructurales normal. Evolucién estable. Ante fenotipo clinico con alta
sospecha de distrofia muscular congénita, se solicita panel genético de distrofias musculares con
determinacién de alteracién genética en gen del colageno VI, confirmando la sospechainicial.

PALABRAS CLAVE.
Miopatia. Distrofia muscular congénita. Coldgeno VI. Neuropediatria. Pediatria.

INTRODUCCION.

El coldgeno VI es un componente importante del musculo esquelético y esta implicado en el
mantenimiento de la integridad del tejido, proporcionando un enlace estructural entre diferentes
moléculas. Las miopatias relacionadas con el colageno VI son las miopatias hereditarias causadas por
mutaciones en el gen. Produce un cuadro de debilidad muscular de inicio temprano con progresién
lenta. No asocian déficit cognitivo. Son frecuentes las contracturas musculares en articulaciones
proximales e hiperlaxitud llamativa en articulaciones distales. Pueden asociar escoliosis, luxacion de
caderas y calcaneo prominente. En la actualidad no existe tratamiento curativo, sélo tratamiento de
soporte.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Antecedentes familiares:

Madre sana. Padre sano. No consanguinidad. Hermano de ® afios sano. No otros antecedentes de
interés.

Antecedentes personales:

Embarazo controlado y de curso normal. Ecografias prenatales normales. Parto eutdcico a término.
Peso al nacimiento 3.100 gr. Desarrollo psicomotor normal hasta los 11 meses cuando comenzd a
caminar pero con dificultad para ponerse de pie (Gowers positivo). Subia escaleras gateando.
Posteriormente torpeza motora progresiva con dificultad para la marcha.

Enfermedad actual:
Desde los tres afios observan mayor torpeza motora con tendencia a tropezarse y caerse. Incapacidad
parasaltar nisubir escaleras. Incapacidad para levantarse desde el suelo.

Evolucidn:

Estable sin cambios pero mantiene incapacidad para levantarse del suelo e incorporarse de la silla.
Marcha miopatica. Empeoramiento clinico durante ensayo clinico con corticoides. Contracturas
musculares con acortamiento aquileo que ha precisado intervencion quirurgica.

Exploracion fisica:

Buen estado general. Buen contacto e interaccion normal.

Obesidad troncular. Verimagen 1.

Fenotipo facial cushing y miopatico (labio superior en tienda). Verimagen 2.

Pseudohipertrofia muscular. Hiperlaxitud articular distal. Verimagen 3.

Marcada sequedad cutanea con hiperqueratoris folicular. Verimagen 4.

Fuerzaytono disminuidos de predominio proximal.

Arreflexia rotuladay bicipital.

Marcha miopatica de puntillas. Retraccion aquilea. Verimagen>.
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Imagen 1 Imagen 2

N4

Imagen 3 Imagen 4
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Imagen 5

Pruebas complementarias realizadas:
Creatininquinasa: mantiene valores entre 400-4° 3 ui/L.
Test de ejercicio deisquemia: normal.
Estudio electrofisiolégico: conducciones sensitivas y motoras normales, datos compatibles con
trastorno miopatico.
Electroencefalograma: normal.
Biopsia muscular: musculo distréfico sin evidencias de alteracion de proteinas.
Estudio de cadena respiratoria: normal.
Estudio genético de ADN mitocondrial: normal.
Estudio de distrofia muscular de Duchenne: normal.
Estudio de destinayemerjan: normal.
Estudio genético de Lamina A/Cy 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 infiltracién grasa de multiples grupos musculares de forma
bilateral y simétrica.

Ante la alta sospecha de distrofia muscular por déficit de coldgeno VI (Ullrich), debido a los hallazgos
clinicosy la evolucidon de le enfermedad compatible, se solicita panel de distrofias detectando mutacion
enelgendel colageno VIque confirma la sospecha anterior.

DISCUSION.

El coldgeno VIl es una componente importante del musculo esquelético cuya funcién es ayudar a
la cohesion celular, ya que proporciona un enlace estructural entre las diferentes moléculas. Las
mutaciones en el gen COL® A1, COL® A2 o COL® A3 (cada una de las cuales codifica una subunidad del
colageno VI) producen miopias hereditarias. En general, se hereda en principios autosdmicos recesivos,
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sinembargo en el mundo occidental se observa principalmente con mutaciones dominantes de novo en
los genes del colageno VI.

La distrofia muscular congénita por déficit de coldgeno VI o de Ullrich produce un cuadro clinico que se
caracteriza por debilidad lentamente progresiva junto con contracturas articulares e hiperlaxitud distal.

Desde el nacimiento se pueden visualizar fenotipo caracteristico de hipocinesia fetal con artogriposis
articular junto con algunas dificultades para la alimentacidon. Ademads puede asociar luxacidon congénita
de caderas, escoliosis y cifosis.

Presentan un retraso en el desarrollo psicomotor con una debilidad muscular proxima marcada. La
mayoria de los pacientes consiguen la sedestacidén y presentan un retraso en la deambulacion, aunque
suelen alcanzar la misma antes de los dos afios de edad. Un grupo de pacientes con una grado de
afectacion moderado-severo, no consiguen la deambulacion, y suelen aprender a rodar y gatear para
desplazarse.

La manifestacidn clinica principal es la debilidad muscular generalizada, predominantemente de tronco
y extremidades proximales. Debilidad facial también es frecuente. Ademds destacan las contracturas
articulares proximales que van apareciendo con el transcurso de la enfermedad. Tipicamente, las
articulaciones distales inicialmente flexibles, tales como dedos, mufiecas y tobillos, eventualmente se
contracturan con el tiempo. Escoliosis y calcdneo 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 estd presente al nacimiento
pero aparece de manera casi constante con la progresion 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 evolucion lentamente progresiva. La mayoria de los nifios
afectos consiguen deambulacidn autdnoma 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 fisica. A medida que se pierde la capacidad de deambulacion se
agrava la insuficiencia respiratoria con un patrdn restrictivo. Precisa soporte respiratorio no invasivo
para su adecuado control. Es importante destacar que la escoliosis de inicio temprano y progresion
radpido puede acelerar la discapacidad fisica, como la dificultad para sentarse y caminar, y causar dolor.
Mas importante aun, la escoliosis puede agravar la funcidn respiratoria. Por ello puede ser subsidiaria
deintervencion quirurgica.

Diagndstico de la distrofia muscular congénita de Ullrich es eminentemente clinico. Los niveles séricos
de creatinaquinasa pueden ser normales o levemente elevados. En el estudio electrofisiolégico se
detecta afectacion muscular. Los autores sugieren que la RM muscular se puede utilizar como una
herramienta adicional para los trastornos relacionados con el coldgeno VI. Las biopsias musculares de
los pacientes pueden mostrar multiples resultados, desde una leve reduccién de la coloracion del
colageno VI de lamina endomisial o basal hasta la deficiencia completa del coldgeno VI. El diagndstico
definitivo es genético.

El diagndstico diferencial incluye una amplia gama de trastornos neuromusculares en lactantes y nifos.
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Ademas deben considerarse algunos subtipos de distrofia muscular congénita, como distrofia muscular
congénita con déficit de merosina, sindrome de Walker-Warburg, enfermedad de musculo-ojo-cerebro
y Distrofia muscular de Fukuyama, aunque en estas enfermedades el déficit intelectual es un sintoma
principal.

Enla 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 fisioterapiay
movilizacién temprana. Pueden precisar liberacidn quirurgica de las contracturas y cirugia de escoliosis.
Enla primera o segunda década de la vida se requiere soporte respiratorio con ventilacién nocturna. Es
necesaria la profilaxis de infecciones respiratorias y el uso oportuno de antibiéticos. 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, luxaciéon de caderas y calcaneo prominente. Evolucion lentamente
progresiva.

Ante una elevada sospecha clinica con una evolucion compatible se debe insistir en encontrar
diagndstico 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 evolucién

de la misma, permite instaurar un tratamiento de soporte precoz, que puede mejorar de manera
espectacularla calidad de vida de estos pacientes.
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Priapismo como efecto secundario de la Tamsulosina
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Ruiz Del Olmo.
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PALABRAS CLAVE.
Priapismo, ereccion, tamsulosina.

INTRODUCCION.

El priapismo es una ereccién que persiste durante mas de 4 horas a pesar de la estimulacion
sexual, y no esta relacionado con ésta. Puede tratarse de una ereccién completa o parcial. Se trata de
una emergencia médica que requiere actuacidn urgente.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente de > ® afios 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
% horas de evolucién. Presenta ereccién mantenida desde la mafiana a pesar de mantener relaciones
sexuales y la aplicacion de medidas fisicas. Durante la anamnesis el paciente niega consumir otras
drogas o téxicos, asicomo inyecciones intracavernosas, o traumatismos abominopelvicos previos.

A la exploracidn pene con buena coloracion, ereccion completa, doloroso a la palpacion, frio al tacto.
Dolorenlabase del pene. No presentaba otros hallazgos de interés.

En urgencias se extrae hemograma con coagulacidon para estudio de frotis sanguineo.
Se realizan dos inyecciones de Efortil % ampolla en ambos cuerpos cavernosos, finalizando tras 30" la

ereccién, siendo dado de altatras el resultado del hemograma.

Posteriormente es estudiado por su urdlogo de zona descartandose otras causas de priapismo.
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DISCUSION.

El priapismo es una patologia que se da en 1 de cada 100.000 habitantes. Este nUmero es mayor
en areasdonde abundala drepanocistosis.
La etiologia es muy variada, pudiendo ser sus causas [1,2]:

Idigpatico

Medicamentos: infracavemosos (FFE-1, papaverina...)
Antidepresivos (frazodona, fenofiazinas, benzodiazeainas, IRS5,
triciclicos), Hipotensores (alfa-blog, hidralazina, ﬁ[gg}ﬂnt:cmagmames

(heparna,warfarina), Hormonas (testosterona, gonadotrofinas) entre
otros.

Drogas y toxinas: cocaina, marihuana, alcohol, picadura de araria, de
escorpion.

Enfermdades hematolégicas (anemia falciforme, hemoglobinopatias, ||
policitemia vera, leucemia mieloide y mieloma multlp!e}
Enfermedades metabdlicas (Amiloidosis, sindrome de Fabry, gota).
Enfermedades neurologicas: fraumetismos meduriares, neuropatias

Jaufonimicas ACVA-
Enfermedades tumorales: carinoma de prostata, carcinoma urgtelial.

Nuestro paciente negd consumo de cualquier droga, con excepcidn de la tamsulosina.

Siendo la anemia falciforme la enfermedad que mds frecuentemente se asocia con priapismo [3], se
solicitd desde urgencias un frotis sanguineo, descartando la presencia de drepanocitos en la misma.
También negaba traumatismos, presentaba un PSA de 0.> 7m y no habia presentado sintomatologia de
otraindole.

La rapida actuacion 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 destruccion endotelial con formacién 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
dafio de los cuerpos cavernosos. La preservacion de la funcién eréctil esta directamente relacionada
con laduracién del priapismo[3].

Hay varios tratamientos de primera linea, como la aspiracién y lavados de cuerpos cavernosos bajo
anestesia local, el uso de agentes farmacolégicos agonisas alfa adrenérgicos. En este caso se utilizd
etilnefrinainyectada enlos cuerpos cavernosos, por sus bajos efectos secundarios[4].

Cuando estos fracasan, se utilizan tratamientos de segunda linea, siendo estos quirurgicos. Se trata de
shunts que comunican el cuerpo cavernoso con el esponjoso, el glande o una vena. Esto facilita el
drenajevenosoy permite lareoxigenacion del pene.

El priaprismo secundario a Tamsulosina es un evento raro, con pocos reportes al respecto en la
literatura[®,%,7]. Se ha descrito que los antagonistas de los alfa-receptores como la tamsulosina
provocan relajacidén del musculo liso, y a veces se han visto implicados en la relajacién del musculo liso
del cuerpo cavernoso[®]. Esto puede inhibir el impulso simpatico de la desentumesencia [7]. Algunos
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articulos han reportado larelacion entre el uso de tamsulosinay priapismo.

CONCLUSION.

El priapismo es una emergencia médica que ha de ser tratada con la mayor prontitud posible,
para evitar la fibrosis y posible dinsfucion 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
medicacion para evitar priapismos de repeticion.
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Pielonefritis como causa de abdomen agudo
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RESUMEN.

El dolor abdominal es una patologia muy frecuente y a menudo inespecifica, pero que requiere
una correcta anamnesis y exploracion fisica para descartar patologia abdominal grave. La pielonefritis
es una infeccion 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 antibiodtico. Se presenta el caso de un varén de ©3 afios con dolor
abdominal agudo originado por una pielonefritis aguda complicada, resistente al tratamiento inicial con
antibidtico, evolucionando a sepsis y fracaso multiorganico, y que plantea diagndstico diferencial con
una pancreatitis aguda grave.

PALABRAS CLAVE.
Abdomen agudo, acidosis metabdlica, pielonefritis, pancreatitis

INTRODUCION.

El dolor abdominal es muy frecuente y a menudo inespecifico, pero requiere una anamnesis y
exploracién fisica minuciosa para descartar patologia abdominal grave que requiere actuacion urgente.
El abdomen agudo no siempre implica tratamiento quirurgico y requiere diagndstico diferencial de
patologia intra y extraabdominal muy variada, entre la que se incluye la pielonefritis aguda. Esta
produce habitualmente dolor abdominal en los flancos, y puede evolucionar a un dolor abdominal
difuso, siendo poco frecuente su manifestacion en forma de abdomen con signos de irritacion
peritoneal. Las formas complicadas incluyen mayor espectro de microorganismos y tienen mas riesgo
de resistencia al tratamiento antibiético. "**"
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DESCRIPCION DEL CASO.

Varon de €3 afios con antecedentes de DM tipo 2, enfermedad renal cronica, y carcinoma
urotelial infiltrante por el que se realizé una cistectomia radical con derivacién urinaria a un conducto
ileal (tipo Bricker) hace 1 afo, en tratamiento quimioterapico actualmente. Presenta hidronefrosis
bilateral, en lista de espera quirdgica para nefrostomia. Su medicacién habitual son antidiabéticos
orales, omeprazoly Lorazepam.

Consulta en el servicio de urgencias por mal estado general, fiebre de dos semanas de evolucién y dolor
abdominal continuo difuso que se inicio en fosa iliaca izquierda. Habia consultado previamente en el
servicio de urgencias hace una semana por fiebre, y se habia tratado empiricamente con levofloxacino
por presencia de sintomas 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 hemodindmicamente estable, con buenas cifras
tensionales, sin taquicardiay con buena saturaciéon basal, febril.

A la exploracién estd consciente, orientado y colaborador, e impresiona de mal estado general, con
dolor abdominal de dificil control, palidez cutanea y sequedad de piel y mucosas. Sin alteraciones en la
exploracién cardiopulmonar, salvo disminucién del murmullo vesicular de forma generalizada. Destaca
un abdomen distendido, timpanizado, con dolor a la palpaciéon superficial de forma generalizada, y con
datosdeirritacidon peritoneal que impiden la exploracidn en profundidad. Puio percusién renal positiva
bilateral, mas dolorosa a nivel izquierdo. Escasos ruidos hidroaéreos.

En las pruebas complementarias solicitadas destaca la presencia de leucocitosis con desviacidon
izquierda y moderada elevacion de reactantes de fase aguda: fibrinégeno (8,4), PCR (122), y
procalcitonina (1,1). Alteracién de la coagulacién con AP 7% e INR 1,34 que no presentaba
previamente. A nivel bioquimico destaca un empeoramiento de la funcidn renal con respecto ala previa
(Cr5,82) con datos de fracaso renal parenquimatoso (EFNa 3%), elevacion de amilasa (1922), junto con
amilasuria (20°9), e hipopotasemia (2,9). A nivel gasométrico presenta acidosis metabdlica severa con
pH ©,99, pCO2 22, HCO3 ®, y lactato de 1. En la analitica de orina hay moderada cantidad de hematies,
proteinasy leucocitos, con escaso crecimiento de leucocitos en el sedimento.

Dados los hallazgos anteriormente descritos se solicita una ecografia abdominal (Figuras 1y 2), que
posteriormente se amplia con TAC (Figura 3 y4) 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. Liquido libre a nivel perihepatico, periesplénico y entre las asas
intestinales a nivel de pelvis menor. Sin alteraciones a nivel pancreatico ni signos de neumoperitoneo.

Se plantean varias posibilidades diagndsticas. La primera fue de pancreatitis aguda grave con fallo
multiorganico, diagndstico que fue excluido tras la realizacion del TAC donde no habia alteraciéon
pancreatica ni inflamacién de la grasa adyacente. Otra posibilidad diagnédstica fue |la de perforacién de
viscera hueca dado el abdomen peritonitico que presentaba paciente, la amilasemia y la acidosis
metabdlica, diagndstico que también queda excluido tras la realizacion del TAC. Finalmente se
diagndstica de pielonefritis aguda complicada, y sepsis de origen urinario con presencia de un cultivo
positivo para Pseudomona Aeruginosa.
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DISCUSION.

El dolor abdominal supone un desafio diagndstico, a menudo es una patologia benigna pero

también puede anunciar una patologia aguda grave. El principal objetivo clinico es discernir que
pacientes precisaran unaintervencién urgente, y cuales podran tratarse de forma sintomatica. "
Hay un amplio espectro de causas de dolor abdominal tanto intraabdominales como extraabdominales
(Tabla 1y 2)". Exige un diagndstico diferencial guiado inicialmente por la anamnesis y la exploracién
fisica, muchas veces complejo porque a menudo el dolor abdominal es inespecifico y se acompafia de
otros sintomas. "

Dentro del diagndstico diferencial del dolor abdominal se debe incluir a las infecciones del tracto
urinario en forma de cistitis o pielonefritis. La pielonefritis aguda supone una infeccion del parénquima
renal, por microorganismos que ascienden desde el tracto urinario inferior. La mayoria son no
complicadas y tienen buena respuesta al tratamiento. Se considera complicada cuando hay una
condicion subyacente que aumenta el riesgo de fracaso del tratamiento como diabetes mellitus mal
controlada, embarazo, infeccién intrahospitalaria, enfermedad renal crénica, obstruccién del tracto
urinario, presencia de un catéter uretral permanente, nefrostomia o dervicacién urinaria, anormalidad
funcional o anatdmica del aparato urinario, trasplante renal o situacién de inmunodepresion. **

El espectro microbioldgico de las infecciones no complicadas incluye principalmente a E. Colienun 7° -
9° %, 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 mas propensos a crear resistencias antibidticas por la presion selectiva ejercida por
una exposicion prolongada. Un ejemplo de esto es una cepa de E. Coli resistente a las fluoroquinolonas
gue estd surgiendo a nivel mundial y que también afecta a nuestro hospital, con una tasa de resistencias
de hastaun 28%."

La clinica de la pielonefritis aguda complicada puede incluir sintomas de cistitis o estar éstos ausentes,
junto con fiebre, dolor abdominal tipico en los flancos, nauseas y vomitos. En algunos casos el dolor
abdominal puede ser mas difusos y mas raro puede simular un abdomen agudo como en el presente
caso, con escasos casos referidos a nivel bibliografico. A veces pueden pasar semanas de sintomas
insidiosos mas inespecificos como mal estado general, asteniay dolor abdominal ®

El diagndstico se pude intuir por la clinica y las pruebas de laboratorio, pero las pruebas de imagen y
entre ellas el TAC ayudan a conocer el origen de la obstruccidn, la extension, la severidad y permiten
descartar otras posibles causas.

El tratamiento de la pielonefritis complicada es con antibidticos parenterales de amplio espectro de
forma empirica, para dirigir posteriormente el tratamiento segin 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
subyacente, por lo que muchas veces es necesario un tratamiento urolégico.

En el caso actual tras el enfoque diagndstico adecuado, se inicio tratamiento de amplio espectro con un
antibiético carbapenem. Fue necesario hemofiltracién durante 24 horas para corregir la acidosis
metabdlica, reposicidon de volumen y drogas vasoactivas. Posteriormente se realizd una nefrostomia
percutanea izquierda de urgencia, con lo que se resolvié temporalmente el problema obstructivo,
realizandose en una segundainstanciayya de forma programada nefrolitotomia percutaneaizquierda.
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CONCLUSIONES.

El dolor abdominal es muy inespecifico y se puede producir por multiples causas tanto intra
como extraabdominales. La mayoria de las veces la patologia es benigna y se puede tratar de forma
sintomatica, pero requiere una anamnesis y exploracion fisica rigurosa para identificar aquellas formas
gue requieren actuacion urgente. El abdomen agudo muchas veces se asocia a patologias quirurgicas y
es necesario un diagndstico preciso y precoz. A veces hay patologias no quirdrgicas que pueden
producir dolor abdominal de caracteristicas peritoniticas, y es necesario una buena aproximacién
diagndstica 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 antibidticoy evoluciona asepsisy fracaso multiorganico.

Se presentan varios distractores al diagnéstico como la hiperamilasemia que junto al fracaso
multiorganico se orienté inicialmente como pancreatitis aguda grave. Las pruebas de imagen a menudo
se precisan para orientar la etiologiay descartar posibles alternativas diagndsticas.

- Figuras 1y 2: detalle ecogrdfico de la ureterohidronefrosis bilateral
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Figura 3y 4: imdgenes del TAC donde se ve pdncreas retropancreatico sin alteraciones y la ureterohidronefrosis.
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Estomago ¥ - Ukeera peptica con penetracion o perforacion
duodeno - Wohulo gastrhco

Instesting - Gastroentertis

Celgado - Apendicitis

- Enfemedad inflamatons intestinal
- Obstruccion

- Perforacion

- lzgquemis ntestinal

-  Divericulitis de Menckel

Int2sting - Caolitis infecciosa
grussa - Ell

- Megeacolon

- Diverticuliis

- Parforacian

< Dolusion

- Caolitis isquémics

Higada - Hepstiti= Aguds

- 5d'budd-Chiari

< Tromnosis porial

- Infarto esplenico

- Abscesohapatico

- Roturs o Becrosis detumprhepatico

Vigs biliares y - Colangitis
pancress - Colecistitis
- Pangcrzatiis
Bazo - PRotura de Bazo
- Infarfoesplenico
Aparato - Hoturs o tarsion de quiste ovarnco
genital - Selpingtis sguda
femening - Embarazo eclopico
- PRotura uterina
-  Endometrtis

- Piosalpingix
- Amenzades sboro

Problemas - Cohoo nefntico
uroiogicos - Pislonefritis

- Abscesopenmanal
- Torsion de testiculo
- Petencion urinars

-  Prostatitis
Retropentone - Roturs o diseccion de aneunsma sbdormnal
o - Hermomragia retroperntoneal
Farad - Hemstomss de los musculos rectos
abdormingal
Pentoneo - Fiebre maediemanes familiar

- Paitonintis bactarians primaria o espontanes
Mesantano - Linfadeniizs mesanienca

Tabla 1
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Toracicas - Infarto agudo de miocardio

- Pericarditis, miocarditis, endocarditis
- Neumonia basal

- NITX

- Infarto pulmonar

- Rotura de esdfago

Metabolicas - Insuficiencia suprarrenal

- Hiperparatiroidismo

- Hiperuricemia

- (Cetaoacidosis diabética

- Porfina aguda intermitente
- Hiperlipoproteinemia

Toxicas - Intoxicacion por plomo

- Picaduras

- Deprivacion de opiaceos
Hematologicas - Cnsis hemolitica

- Leucemiaaguda
- Hemocromatosis

Neuroldgica - Herpes Zoster

- Tabes dorsal

- Causalgia

- Epilepsia abdominal

Vertebrales - Dolorradicular
- lleo secundario a fractura vertebral

Tabla 2
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Lo que los ojos esconden. De la sospecha al
diagnostico. Shaken baby

R.M. Bayén Porras’; SL. ebastian Chapman’; A. Ortega Centol’; A. Camés Carreras'.

1. Residente Oftalmologia. Hospital Nuestra Sefiora de la Montaia. Caceres.
2. Master Oftalmologia Pediatrica. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.
3. Residente Traumatologia y Cirugia Ortopédica. Hospital Bellvitge. Barcelona.
4. Residente Oftalmologia. Hospital Clinico. Barcelona.

RESUMEN.

El sindrome del nifio zarandeado es una forma de maltrato fisico que se caracteriza por la
dificultad en su diagndstico asi como en su delicado manejo. Para su diagndstico se requiere una
constelacién de signos clinicos que incluyen la presencia de lesiones cerebrales asi como hemorragias
retinianas, en ausencia de otras muestras fisicas de lesion traumatica. En muchas ocasiones se trata de
lactantes que son traidos al médico por alteraciones neuroldgicas sin referir nada mas. Por ello resulta
fundamental sospechar y ante la duda siempre derivar a oftalmologia para estudio de fondo de ojo. La
presencia de hemorragias retinianas nos ayudara a no pasar esta patologia.

PALABRAS CLAVE.
Bebé zarandeado, traumatismo craneal no accidental, maltrato infantil, hemorragias
retinianas, hematoma subdural.

INTRODUCCION.

El sindrome del nifio zarandeado o traumatismo craneal no accidental es una forma de maltrato
infantil, se produce al sostener al nifio por el tronco o las extremidades y sacudirlo violentamente'.
Aparecen fracturas de huesos largos, hemorragias subdurales y hemorragias retinianas’.

Se da generalmente en nifios de 2 a 3 meses, pero existen casos en nifios de hasta > afios. Se trata de un
problema social importante dada su alta morbilidad y mortalidad, que puede llegar hasta el 30%".

Afecta fundamentalmente a la funcién neurolégica, sin que exista una lesidén traumatica previa, por lo

qgue su diagnéstico es dificil. Una de las principales formas de detectarlo es a través del examen
oftalmoldgico, ya que los hallazgos funduscépicos pueden ser la Ginica manifestacion de este abuso’.
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Los agresores confiesan en hasta un 47% de los casos, pero mas de la mitad no se explican’.

CASO CLINICO.

Presentamos el caso de un lactante de 7 meses que acude a urgencias por vomitos incoercibles, fiebre,
rechazo de la ingesta, apatia y tendencia al llanto. A la anamnesis no se detectan antecedentes de
interés. Seingresa al paciente con sospecha deinvaginaciénintestinal.

Tras la valoracion inicial por pediatria sin encontrarse alteraciones significativas se realiza analitica
completa, que resulta normal y ecografia abdominal, que descarta la invaginacion intestinal. Ante la
persistencia del cuadro se solicita interconsulta a oftalmologia para la realizacion de fondo de ojo por
sospecha de hipertensidn intracraneal. En la exploracion del fondo de ojo bajo midriasis farmacoldgica
destaca la presencia de hemorragias retinianas bilaterales pre-rretinianas y retinianas severas, mas
extensas en el ojo izquierdo, con una hemorragia prerretiniana peripapilar densa que hacen sospechar
el diagndstico de maltrato (Imagen 1). Se realiza resonancia magnética observandose atrofia cortico-
subcortical, lesiones compatibles con dafo axonal difuso y pequefio sangrado subdural vy
subaracnoideo (Imagen 2). Se descartan otras causas compatibles con la clinica presentada como
coagulopatias, metabolopatias y alteraciones vasculares. Se realizaron también radiografias seriadas
en busca de fracturas, que fueron normales. Tras dos semanas de evolucion persiste la hemorragia
peripapilar en el ojo izquierdo, habiéndose solucionado la mayoria de las demas. En la actualidad este
paciente estd a cargo de otra familia.

DISCUSION.

La mayor pista para el diagndstico del sindrome del nifio zarandeado es una historia detallada
incompatible con la severidad de las lesiones halladas en el fondo de ojo. Se debe considerar esta
entidad ante cualquier nifio con deterioro neurolégico subito, sobre todo en menores de un afio’.

La hipotesis del dafio producido seria por las fuerzas de aceleracidn- desaceleracidén que causan dafio
por traccion vitreo-macular. Otras hipdtesis serian: aumento de la presién intracraneal, aumento
presion toracica, hipoxiay coagulopatias’.

Las manifestaciones oculares en nifos pueden incluir: equimosis, edema palpebral, fracturas
orbitarias, hifema, hemovitreo, agujeros maculares, retinosquisis e incluso avulsiones del nervio
Optico.

Las hemorragias retinianas son una de las manifestaciones cardinales, aparecen hasta en el 8° % de los
casosy en un ®% del total de los casos el diagndstico inicial es llevado a cabo por el oftalmélogo’.
Las hemorragias pueden ser prerretinianas, intrarretinianasy subretinianas.

Puede asociarse con encefalopatia, nistagmoy paralisis secundaria alas hemorragias subdurales.

Es importante realizar un diagndstico diferencial con distintas patologias como son: traumatismo
accidental, sindrome de Terson (hemorragia ocular asociada a hemorragia intracraneal), retinopatia de
Purtscher, anemia, coagulopatias, metabolopatias y malformaciones vasculares .

Hasta un tercio de los casos de pacientes con traumatismo craneal no accidental terminan con la
muertey de los nifios que sobreviven hasta el ® 0% desarrollard alguna incapacidad'.
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CONCLUSIONES.

El sindrome de shaken baby se trata de una patologia con importantes implicaciones médico-
legales, por lo que requiere un manejo multidisciplinar y contar con la ayuda de organismos externos al
hospital ya que lavida del nifio puede estar en juego.

Imagen 1

Imagen 2
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Tumor estromal de estirpe adipocitica: clinica,
diagnadstico, pronodstico y tratamiento

S. Brahim Uedha, G. Escudero Sanchez, L. Pozo Rosado, C. Velardo Andrés, B. Sdnchez Cardador,
A.M Macias Quijano

Hospital Virgen del Puerto. Servicio de Medicina Interna. Plasencia. Caceres. Espana

RESUMEN.

Los tumores retroperitoneales son con frecuencia incidentales. Son tumores de amplio espectro
de diferenciaciéon y comportamiento clinico, la mayoria de los pacientes son asintomaticos. En el
momento en que un paciente se convierte en sintomatico, a menudo el tumor se ha convertido ya en
una gran masa que comprime o invade érganos adyacentes, lo que limita la capacidad de realizar la
reseccion 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 evolucién, en el estudio con Ecografia abdominal
se hallan masas abdominales heterogéneas en fosa renal e iliaca izquierdas. Tras el resto de pruebas
complementarias y estudio anatomopatolégico se llegd al diagndstico final de tumor estromal de
estirpe adipocitica compatible con tumor lipomatoso atipico/liposarcoma bien diferenciado variante
lipoma-like.

PALABRAS CLAVE.
Tumor estromal de estirpe adipocitica compatible con tumor lipomatoso atipico/liposarcoma
bien diferenciado variante lipoma-like.

INTROUCCION.

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 diferenciacién adipocitica 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 sintomas de obstruccidn urinaria o intestinal, si el
tumor es grande y comprime estos érganos.

El término TLA se prefiere para designar a las lesiones superficiales potencialmente curables mediante
resecciéon quirurgica. En cambio, el de LPS BD se aplica a las lesiones profundas (mediastino,
retroperitoneo, ingle) en las que la cirugia dificilmente es curativa. En cualquier caso, la morfologia es
totalmente superponible.

CASO CLIiNICO.

Se trata de una mujer de 81 afios con antecedentes de HTA, Dislipemia y Sindrome depresivo
gue ingresa desde Urgencias tras hallazgos en prueba de imagen (Ecografia abdominal). Valorada 3
meses antes por su MAP por astenia, siendo diagnosticada de ITU, realizando tratamiento con ATB. Tras
el tratamiento comienza con deposiciones liquidas, que relacionan inicialmente al tratamiento
antibidtico. Sin embargo, durante los dos meses siguientes ha persistido alteracién del ritmo intestinal
(deposiciones liquidas-pastosas alternando con estrefiimiento de varios dias) con leves molestias
abdominales. Ante persistencia de sintomas, acude a centro privado donde realizan ecografia
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 ultimos meses. No dolor toracico, fiebre ni disnea. Edema en
MMII los ultimos meses con parestesias. Limitacion de la actividad por importante astenia. No se ha
palpado bultos en ninguna localizacién. No sangrado a ningun nivel.

En la exploracidon a su llegada a Urgencias presenta buen estado general, estando normonutrida y
normohidratada. Se encuentra estable desde el punto de vista hemodinamico con cifras de TA 130/70
mmHgy FC 71 Ipm, afebril con T2 3% .32C. En cabeza y cuello no se palpan adenopatias. La auscultacién
cardiaca es ritmica y sin soplos, presentando a nivel respiratorio murmullo vesicular conservado sin
ruidos sobreanadidos. El abdomen es duro y doloroso a la palpacién generalizada con matidez global.
No signos de irritacion peritoneal. Extremidades inferiores sin edemas. Se solicitaron pruebas
complementarias iniciales en urgencias, constatandose en el hemograma cifras normales de hematies,
hemoglobina, hematocrito, leucocitos-formula, y plaquetas. La bioquimica con la urea y creatinina
normales, asi como el perfil hepatico e iones. PCR ® 3. La radiografia de torax se informa como normal, y
enlaradiografiade abdomen no presenta niveles.

Se procede a su ingreso en planta de Hospitalizacion a cargo de Medicina Interna para completar
estudioy se solicitan pruebas complementarias adicionales, entre ellas una analitica de amplio estudio
con el siguiente resultado: extensién de frotis sanguineo sin alteraciones significativas. Metabolismo
del Hierro: Ferritina normal con Transferrina 148 mg/dL. H. Tiroideas: TSH 1.28 uUl/mL. Marcadores
tumorales (CEA, CA 19.9, CA 12°, B-2-microglobulina) normales. Se realiza de nuevo radiografia de
abdomen con predominio de aire en colon ascendente y transverso, con silencio abdominal en el resto,
probablemente por compresion de masas descritas en informe de ecografia abdominal. Se realiza
también TCtoraco-abdomino-pélvico con los siguientes hallazgos:

-TORAX: no seidentifican lesiones pulmonares que sugieran la existencia de metastasis.

-ABDOMEN: enorme tumoracion 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 Rl'y compresidny desplazamiento lateral del hemicolon ipsilateral se extiende superiormente hasta
la regidn subdiafragmatica 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 sélido de 12,4 cm en linea media por delante de los vasos retroperitoneales con extension
hasta la pared abdominal anterior. Existen multiples componentes tumorales en hemiabdomen
derecho de menor tamano. Higado de tamafio normal observandose dos lesiones hipodensas de
comportamiento inespecifico al igual que una tercera en la region subcapsular del segmento VIl que no
puede descartarse que se trate de metastasis. Adecuada concentracién nefrografica bilateral si bien se
identifica una discreta pielocaliectasia renal derecha con ligera dilatacién del uréter proximal,
anterdgrada ala compresion ejercida por latumoracién.

Se completa estudio realizando BAG masa retroperitoneal, siendo el resultado AP de tumor estromal de
estirpe adipocitica compatible con tumor lipomatoso atipico/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
Oncologia Médica que informan que en este caso la paciente no es subsidiaria de tratamiento agresivo,
por lo que se solicita valoraciéon por Unidad de Cuidados Paliativos, que ajustan tratamiento (1/2
comprimido seguril al tratmiento habitual (modificar segin edemas) y Fortecortin 4 mg 1-0-0, y
recomienda por su parte, llamada de control y visita segun clinicay estado de la paciente.

*TAC (corte trasversal): masa abdominal compatible con sarcoma retroperitoneal, con desplazamiento anterior del rifién
izquierdo y del colon sobre todo izquierda.
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*TAC (corte sagital): masa abdominal compatible con sarcoma retroperitoneal, con desplazamiento anterior del rifién
izquierdo y del colon sobre todo izquierdo.

DISCUSION.

Los términos tumor lipomatoso atipico (TLA) y lipoma atipico (LA) hacen referencia a lesiones
gue por su localizaciéon en extremidades y tronco (superficiales e intramusculares) la cirugia es
potencialmente curativa. En cambio, el de liposarcoma bien diferenciado (LPS BD) se utiliza para
lesiones morfolégicamente idénticas, pero de situacién profunda (retroperitoneo, mediastino e ingle)
donde la cirugia dificilmente es curativa, como ocurre en nuestro caso. EI TLA/LPS BD es la variante de
LPS mas comun, representando el 40-> 0% de todos los LPS. Son tumores propios de personas adultas,
sin diferencias sexuales, y maximaincidenciaenla®2décadade lavida. Las localizaciones preferenciales
por orden de frecuencia son: extremidades (70%), especialmente muslo, retroperitoneo (RP) (20%),
area paratesticular y mediastino y otros (10%). Macroscépicamente son lesiones voluminosas, bien
circunscritas, de color amarillo con variable proporcion de tejido fibroso o mixoide. En el estudio
histoldgico se han reconocido 4 subtipos (tipo lipoma, esclerosante, inflamatorio y de células
fusiformes), si bien con frecuencia en una misma lesién pueden coexistir dos o mas de ellos,
particularmente en el RP.

El liposarcoma es el tipo de tumor mas frecuente de tipo retroperitoneal, son tumores dificiles de
detectar de forma temprana porque los sintomas aparecen tardios y no son especificos, pueden asi
crecer lentamente en el espacio retroperitoneal, alcanzando un tamafio considerable antes de ser
diagnosticado. Se clasifican posteriormente por sus grados histoldgicos de diferenciacién celular segun
estudio AP. En la mayoria de los pacientes, faltan sintomas y el diagndstico se realiza de forma rutinaria
sobre la base detomografiasabdomeny pelvis.

La resecabilidad del tumor y la histopatologia estan asociados con el prondstico de la enfermedad, Y
ambos factores son dificiles de dilucidar antes de someterse a intervencién quirurgica. Resecciones de
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6rganos contiguos son comunes e incluyen la reseccidén en bloque de los érganos retroperitoneales,
incluyendo el rifidn, la glandula suprarrenal, el pancreas, bazo, e incluso reseccién vascular (vena cava
inferior) si Indicado. Varios estudios retrospectivos han sugerido que la radioterapia postoperatoria
puede producir mejores resultados que cirugia sola, aunque otro estudio de disefio similar no reveld
ninguna ventaja.

Para el diagndstico, la TC con contraste o resonancia magnética de abdomenyy la pelvis deben utilizarse
para, estadificacion y planificacién quirdrgica. Ambos pueden caracterizan la composicion tumoral
(grasa, nédulos sdlidos, hemorragia, calcificaciones) y evaluar los drganos afectados, que suelen ser el
rifidn, la suprarrenal glandula y segmentos coldnicos retroperitoneales, asi como el pancreas, la aorta,
la vena cava inferior y los vasos iliacos para la participacion potencial. En TC retroperitoneal, el
Liposarcoma es tipicamente un gran encapsulado, una masa que contiene cantidades variables de
grasa y componentes tisulares. El desplazamiento de otras células retroperitoneales es usualmente la
clave paraidentificar el origen retroperitoneal.

Como se ha dicho anteriormente, la cirugia es la base del tratamiento, si la escision del tumor es
completa, nose recomienda una terapia posterior,aunque los pacientes deben estar monitorizados por
sise produce una recurrencia. La escisién completa es a menudo curativa si el tumor estd localizado en
una extremidad, esto descarta el tratamiento mediante cirugia 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 Oncologia Médica.

CLASIFICACION DETUMORES ADIPOCITICOS

1.Benignos
Lipoma

Lipomatosis

Lipoblastoma/lipoblastomatosis
Angiolipoma
Miolipoma
Lipoma condroide
Angiomiolipoma extra-renal
Mielolipoma extra-adrenal
Lipoma pleomarfico/Lipoma de células fusiformes

Hibernoma
2.Intermedios (localmente agresivos)

3.Malignos
Liposarcoma desdiferenciado

Liposarcoma mixoide
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Liposarcoma pleomorfico

Liposarcoma, sin otra especificacion

CONCLUSIONES.

Se trata de una paciente que ingresa por masa abdominal compatible con sarcoma
retroperitoneal, con desplazamiento anterior del rifidn izquierdo y del colon sobre todo izquierdo. Se
solicita biopsia guiada por ecografia, siendo el resultado AP de tumor estromal de estirpe adipocitica
compatible con tumor lipomatoso atipico/liposarcoma bien diferenciado variante lipoma-like.

Como sélo la intervencién quirdrgica ha demostrado mejorar la supervivencia general, siendo la
variable mas 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 localizacion profunda (RP) acabe por causar la muerte bien por
compresion de estructuras vitales o por desdiferenciacion.
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“Coroidopatia serosa central complicada”

S. Pagan Carrasco; A. Caballero Carrasco ; M.C. Rodriguez Villacé; G. Vivas Jiménez.

Servicio de Oftalmologia. Hospital Nuestra Sefiora de la Montafia (Caceres)

RESUMEN.

La coroidopatia central serosa es una patologia de mecanismo fisiopatolégico no bien conocido,
cuya manifestacion mas frecuente es en forma de desprendimientos de retina neurosensoriales, con
menos frecuencia encontramos la rotura del epitelio pigmentario de la retina (EPR) acompafiando al
desprendimiento.

Presentamos a una mujer de 49 afios de edad con antecedente de un episodio de coroidopatia serosa
central aguda o cldsica (CSC) en ojo izquierdo (Ol) en el afio 2009 y otro episodio en el ojo derecho (OD)
en 2012. La paciente niega administracién de corticoesteroides, pero si refiere situacidon personal de
estrés importante, también comenta haber realizado tratamiento erradicador para el helicobacter
pilori. En el afio 201°, acude a urgencias con pérdida brusca de vision presentando un desprendimiento
total de la retina de tipo seroso, junto con una rotura del EPR, resolviéndose con la toma de aldactone
25 mg. Alos® meses, encontramos fluido subretiniano y hemorragia en la zona de plegamiento de EPR
compatible con membrana neovascular (MNV) en la angiografia con fluoresceina (AFG).

Palabras clave: coroidopatia central serosa, desprendimiento de la retina seroso, rotura de epitelio
pigmentario de laretina, neovascularizacién coroidea.

INTRODUCCION.

La coriorretinopatia serosa central es una enfermedad de etiologia no aclarada caracterizada
por presentar episodios de desprendimientos maculares serosos de retina de manerarecurrente. Entre
los agentes causantes de esta enfermedad podemos encontrar diversos factores como infecciones,
toxinas, reacciones inmunoldgicas, 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 atencion en las alteraciones de
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coroides y en el EPR (°). La AFG suele mostrar uno o varios puntos de fuga, donde el fluido parece
emanar de la coroides, provocando un acumulo de liquido dentro del espacio subretiniano a través de
un defecto en las estrechas uniones intercelulares del EPR. Podemos distinguir varios tipos, la clasica
gue se ve en pacientes jovenes 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
angiografia fluoresceinica. La segunda forma, se caracteriza por una alteraciéon difusa del EPR asociado
con la presencia de una cantidad de fluido subretiniano persistente, esta forma se denomina
epiteliopatia pigmentaria difusa, EPR descompensado o CSC crdnica. Existe una tercera forma menos
comun de CSC que provoca desprendimiento de retina ampollosos, habitualmente esta variante se
observa después de transplante de drganos 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 exacerbacion de la coroidopatia 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 coroidopatia serosa central con corticoides o pautar corticoides a este tipo de
pacientes por diferentes vias de administracion (1).

El desprendimiento seroso de la retina con rotura gigante del epitelio pigmentario de la retina es una
rara manifestacién. Cuando la févea no estd afectada, el prondstico visual es favorable. Esta patologia
no requiere un tratamiento especifico, pero si una monitorizacidon cuidadosa puesto que pueden
aparecer complicaciones comola neovascularizacién coroidea(2).

La rotura del EPR puede ser una manifestacién asociada a otras patologias retinianas como la
degeneracion macular exudativa asociada a la edad, existiendo casos reportados en la bibliografia en
los que se incluyen la coroidopatia serosa central. Aunque hasta ahora no se han caracterizado
correctamente los factores predictivos, el prondstico visual y el curso natural de la enfermedad en tales
circunstancias (2).

Mediante el uso de angiografia con fluoresceina (AGF) de imdagenes de fondo de ojo, retinografia con
TOPCON OCT, tomografia de coherencia dptica (OCT) Heildelberg Spectralis y campo visual mediante
campimetro Humphrey Visual Field Analyzer, analizamos 1 caso clinico de coroidopatia central serosa
con desprendimiento de retina de tipo seroso junto con una rotura de epitelio pigmentario gigantey
neovascularizacién coroidea como complicacidn sin historia de uso previo de corticoides.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Presentamos una mujer de 49 afios de edad, con antecedentes de coriorretinopatia serosa
central en ojo izquierdo hacia ® afios y en ojo derecho hacia 3 afios, con test de aliento positivo y que
habia realizado tratamiento erradicador de Helicobacter pylori, sin otros antecedentes personales de
interés. Acudio al servicio de Urgencias por presentar disminucion de la vision en ojo derecho (OD) de
aproximadamente 1° dias de evolucidn junto con micropsias y metamorfopsias, sin antecedente de
trauma ocular. Al examen fisico se constatd una mejor agudeza visual corregida en cartilla de snellen de
OD de 20/100 con estenopeico 20/70 en Ol (ojoizquierdo) 100/100, tensién ocularde 10 mmHgen OD
y 12 mmHg en Ol. En la biomicroscopia anterior sélo destacaba el hecho de encontrar restos de
membrana pupilar enambos ojos.

Alfondo de ojo derecho se observé la presencia de desprendimiento de retina exudativo que afectaba a
todo el polo posterior, sin objetivar desgarros retinianos El ojo izquierdo presentaba lesiones

SELECCIONADOS 340



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

yuxtafoveolares de epiteliopatia pigmentaria difusa, papila de bordes netos y retina aplicada 30
grados.

La tomografia de coherencia dptica en ojo derecho mostraba un desprendimiento gigante del epitelio
pigmentario, asi 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 2°> mgde aldactone cada 24 horas.

Figura 1: Imagen procedente de retindgrafo que muestra desprendimiento seroso de retina con rotura del EPR, con una
linea de fractura circular temporal a mdcula 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 dias posteriores se realizaron estudios para descartar procesos de uveitis posteriores
inmunoldgicas e infecciosas, asi como un hipercortisolismo endégeno. Realizandole estudio sistemico
para descartar enfermedades tales como: sindrome de presunta histoplasmosis ocular (SPHO),
neovascularizacion coroidea (NVC) idiopatica, enfermedad de harada, escleritis posterior, tumores ,
enfermedades vasculares como lupus, PAN, policondritis, hipertensién arterial maligna, esclerodermia,
dermatomiosistis y tumores como hemangiomas coroideos, metastasis y osteomas coroideos entre
otros.

Se lleva a cabo también una ecografia modo B, encontrando DR seroso sin datos sugestivos de
engrosamiento escleral, nilesiones ocupantes de espacio.

Al mes, tras la resolucién del desprendimento seroso se llevo a cabo la AFG (angiografia fluoresceinica)
e ICG (angiografia con verde de indocianina).

L200 gm

0240372015, 0D
FA 253 53 55° ART(100) 18600 2

Figura 3: Imagen de AGF en fase arterio-venosa precoz se aprecia drea 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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HEIDELBET]

Figura 4: Imagen procedente de ICG donde se observan zonas de alteracion 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 resolucion del cuadro con AV en OD de 20/40y en Ol de
20/1°. A la exploracion funduscépica del ojo derecho observamos retina aplicada 30 grados con
defectolocalizado del EPR a nivel periférico por plegamiento del mismo.

Figura 5: Imagen retinogrdfica de OD tres meses después donde se observa un engrosamiento de la zona de
enrollamiento y una rotura del EPR con exudacion 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 tardia. La cual fue tratada con terapia anti factor de crecimiento endotelial vascular
(anti-VEGF) viaintravitrea con buenarespuesta.

Figura 6: Imagen de AFG de OD donde se observa una lesion hiperfluorescente con fuga de contraste en tiempos
tardios en el borde de la rotura debido a la existencia de una membrana neovascular.

Tras 1 afio detectamos de nuevo actividad de CSC mediante OCT AFG en el ojo contralateral, siendo
tratada conterapia fotodindmica (TFD) con buena respuesta.

En laactualidad la paciente se encuentra estable, su mejor agudeza visaul corregida es de 20/20en ODy
de20/1% enOl.

DISCUSION.

La coroidopatia serosa central fue descrita por primera vez por Albrecht Von Grraefe en 186¢,
bajo el término de “retinitis central recurrente.” En 19° 7, Gass la llamé coroidopatia central idiopatica 'y
aportd la descripcidn, patogenia y caracteristicas clinicas de la misma. Se define como desprendimiento
seroso de la retina neurosensorial secundario a uno o mas lesiones del EPR. En su patogenia se produce
un defecto de la integridad del EPR asi como una pérdida de la polaridad de las células del EPR con el
consiguiente bombeo de las mismas en la direccién equivocada.

En cuanto a su fisiopatologia, algunas observaciones sugieren que la estimulacién adrenérgica a través
de la circulacion y/ o de los nervios simpaticos podria conllevar al desarrollo de una CSC por inducir
vasoconstriccion coroideay alteracion del flujo sanguineo.

También es conocido el hecho de que los corticoides ya sea mediante administracién exdgena o
secrecidn enddgena provocan una descompensacién de la circulacion coroidea al causar, entre otros
efectos, alteracion de la fragilidad capilar, hiperpermeabilidad vy afectar al transporte de iones
revirtiendo la polaridad de las células del EPR (3).
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Asi pues, la alteracién del equilibrio en el complejo EPR-membrana de Bruch y coriocapilar conduceala
aparicidon de fluido sub-EPR.

Tras el descarte de las patologias vaculares como lupus, poliarteritis nodosa, la esclerodermia,
dermatomiositis, hipertensién arterial maligna, tumores, patologias inmunoldgicas e infecciosas y la
ausencia de administracion exdgena de corticoides (2) podemos presumir que en el caso al que se
refiere este estudio, el aumento de la secrecidon enddgena de cortisol, motivado por el alto nivel de
estrés al que estaba sometida la paciente, fue el detonante para alterar la vascularizacion coroideay la
modulacién del EPR provocando las patologias anteriormente descritas en el fondo de ojo.

La neovascularizacion coroidea (NVC) es una complicacién rara de la CCS y que en este caso se detectd
varios meses después de la aparicion del defecto del EPR. Probablemente la NVC fue secundaria y no
contribuyd en el origen de la rotura del EPR, tal y como hay descrito algin otro caso similar en la
literatura médica(2).

Ademas, este caso clinico constituye un buen ejemplo sobre cdmo una manifestacién oftalmoldgica
puede ser la expresién de una alteracion sistémica y por lo tanto, hay que hacer un diagndstico,
tratamiento y seguimiento integral, teniendo en cuenta patologias sistémicas para llevar a cabo un
buen manejoy control de la enfermedad.
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“Ulceras corneales en Sindrome de Sjogren
secundario”

S. Pagan Carrasco; L. Bermudez Uria.

Servicio de Oftalmologia. Hospital Nuestra Sefiora de la Montaia (Caceres)

RESUMEN.

Mujer de *>8 afios de edad que acude a urgencias con sensacién de cuerpo extrafio,
enrojecimiento y secreciones en ambos ojos, durante las ultimas dos semanas. Como antecedentes
personales destacan que esta diagnosticada de artritis reumatoide y ha presentado Ulceras corneales
espontdneas en una ocasion. La mejor agudeza visual corregida (MAVC) inicial era en ojo derecho (OD)
con estenopeico (CE) 20/40y ojo izquierdo (Ol) CE: 20/40 dificil. A la biomicroscopia anterior destacaba
una queratitis puntacta intensa en ambos ojos y uUlceras corneales en ambos ojos, por lo que se inicié
tratamiento intensivo con lagrimas artificiales y posteriormente tratamiento para la blefaritis anterior.

Tras estrecho seguimiento y tratamiento alcanza una MAVC OD: 2 letras de 20/20; Ol: 2 letras de
20/1°), presentado sélo una queratitis puntacta leve sin aparicién de ulceras corneales tras varios
meses de seguimiento y buen control de la sintomatologia por ojo seco.

Palabras clave: Ulcera corneal, sindrome de Sjégren, ojo seco, artritis reumatoide

INTRODUCCION.

El sindrome de ojo seco es uno de los problemas mds comunes en las clinicas oftalmoldgicas. 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
diagndstico erroneo de “alérgicos” o incluso de conjuntivitis cronica (1).

Podemos definir el ojo seco como una alteracién de la pelicula lagrimal que motivaria el dafio en la
superficie interpalpebral, suficiente para provocar molestias y disconfort visual en diferentes grados (4).
El caso que vamos a exponer a continuacién versa sobre paciente con ojo seco secundario que sufre
Ulceras corneales recidivantes, que requirié el empleo de varios tratamientos para el control de las
Ulcerasy lasintomatologia provocada por el ojo seco.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.
Mujer de >8 afios de edad que acude a urgencias con sensacién de cuerpo extrafio,
enrojecimientoy secreciones en ambos ojos, durante las Ultimas dos semanas.

Antecedentes personales: artritis reumatoide de larga evolucion; en tratamiento con sulfasalazina ®> 00
mg a dosis de 2 comprimidos al dia y metotrexato 1°> mg/0.30 ml 1 inyeccidon semanal. Ha presentado
Ulceras corneales espontaneas en una ocasion.

Antecedentes familiares: madre y una hermana diagnosticadas de glaucoma primario de angulo

abierto.

Mejor agudeza visual corregida (MAVC):

-Ojo derecho (OD): 20/70 .Con estenopeico (CE) 20/40

-Ojoizquierdo (Ol): 20/70. CE: 20/40 dificil
Presién intraocular ocular (P10): OD 12 mmHg; Ol 11 mmHg. Motilidad ocular extrinseca e intrinseca:
normales. Ala exploracidon en laldmpara de hendidura observamos:

- OD: Hiperemia conjuntival leve de tipo mixta sin foliculos en fondos de saco conjuntivales ni
secreciones de aspecto bacteriano. Queratitis punctata superficial densa ++ y Ulcera corneal a las ®
horas de aspecto no infiltrado, bien delimitada. Tiempo de ruptura de la pelicula lagrimal (BUT) menor
de 10segundos. No Tyndal, buena profundidad de camara anterior, faquica.

Figura 1. Imagen de ojo derecho a la exploracion en Idmpara de hendidura, destaca ulcera corneal a las 5 horas
de aspecto no infiltrado, bien delimitada.

- Ol: Hiperemia conjuntival leve de tipo mixta sin foliculos en fondos de saco conjuntivales ni
secreciones de aspecto infeccioso. Queratitis punctata superficial densa +++ y Ulcera corneal a las 8
horas de aspecto no infiltrado (de mayor tamafo que en OD), redondeada y bien delimitada, BUT
menor de 10 segundos, no Tyndal, buena profundidad de cdmara anterior, faquica.

Figura 2. Imagen de ojo izquierdo en la que
destaca, ulcera corneal a las 8 horas de aspecto
no infiltrado (de mayor tamafio que en OD),
redondeada y bien delimitada.
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Ante estos hallazgos clinicos y dados los antecedentes de artritis reumatoide, se plantea como probable
diagnéstico Ulceras epiteliales corneales secundarias a ojo seco moderado-severo.

Se decide pautar colirio de tobramicina 4 veces al dia, pomada epitelizante cada 12 horas e intensificar
lubricacidn ocular con lagrimas artificiales sin conservantes al menos ° veces al dia. Se cita para
reevaluaciény seguimiento en consulta de cérneaen 1semana.

Tras una semana con tratamiento la paciente nos refiere fotofobia importante y presencia de
secreciones blanquecinas en ambos ojos, aunque sensacion de mejoria subjetiva.

Ala exploracién se objetiva: MAVC en ambos ojos: 20/70 C.E20/30vy el examen biomicroscépico,en OD
adelgazamiento de la Ulcera epitelial, aunque ha disminuido de tamafo y en Ol adelgazamiento
también de la Ulcera epitelial pero la lesidn es negativa para fluoresceina, 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 parpados. Pautamos lubricante ocular enriquecido con vitamina A (en forma
de pomada) por la noche y dos tipos de lagrimas artificiales sin conservantes (una para ojo seco mas
severo que la otra) intercaladas entre si 4 veces al dia cada una. Mantenemos tobramicina en colirio
hasta hacer 10 dias de haberiniciado el tratamiento.

Dos semanas después de haber sido vista en urgencias, refiere mejoria notable de su sintomatologia,
pero persistenalgunas molestias oculares que ella presentaba de base antes del episodio agudo. MAVC
0D20/70C.E20/2° y0OI20/70C.E 20/20 dificil.

Biomicroscopia anterior (BMA):

- OD: nubécula alas ® horas, queratitis punctata densa +, BUT = 2 sg, no Tyndal, leve hiperemia

conjuntival, secreciones blanquecinas filiformes abundantes en cartncula.

- Ol: 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).
Ademas, presenta BUT = 1-2 sg, hiperemia conjuntival leve-moderada, algunas secreciones
blanquecinas.
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Test de Schirmer tipo | (sin anestesia): inferior a®> mm. Test de Schirmer tipo Il (bajo anestesia tépica):
claramenteinferiora® mmenambos ojos.

Realizamos cuestionario de sintomatologia de ojo seco. Para ello utilizamos el cuestionario publicado
por Donate y Benitez del Castillo en 2002 (2) que interroga sobre la presencia de 18 sintomasy cada uno
de ellos se puntia segun la gravedad y frecuencia con la que lo padecié en la Ultima semana. La
puntuacién final se obtiene sumando los valores de cada uno de los sintomas. El punto discriminativo es
12,> de forma que si obtenemos una puntuacién entre 0y 12 se considera que el individuo no padece
ojo seco y si ésta estd entre 12y 72 es probable que lo tenga. Cada uno de estos sintomas se clasificara
segun la gravedad de acuerdo con la siguiente escala: 0 (no tiene ese sintoma), 1 (pocas veces tiene ese
sintoma), 2 (a veces tiene ese sintoma pero no le molesta), 3 (frecuentemente tiene ese sintoma, le
molesta, pero no interfiere en sus actividades, 4 (frecuentemente tiene ese sintoma, le molesta e
interfiere en sus actividades).

Como resultado del cuestionario pretratamiento con una lagrima artificial de tipo gel se obtiene una
puntuacion total de ® 0. Figura 4 (segunda columna).
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LAGRIMAS PRETRATAMIENTO POSTRATAMIENTO
ARTIFICIALES TIPO GEL

Enrojecimiento ocular 3 1
Borde de parpados |1 0
inflamados

Escamas o costras en |2 0
parpados

Ojos pegados al |2 1
levantarse

Secreciones (legafnas) 4 2
Sequedad de ojo 4 3
Sensacion de arenilla 4 2
Sensacion de  cuerpo |4 2
extrano

Ardor / Quemazon 4 1
Picor 2 1
Malestar de ojos 4 2
Dolor agudo (pinchazos en |2 1
los ojos)

Lagrimeo 0 0
Ojos llorosos 0 0
Sensibilidad a la luz |4 4
(fotofobia)

Visién borrosa transitoria |4 3
que mejora con parpadeo

Cansancio de ojos o |4 2
parpados
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Ademads, ha sido diagnosticada por su reumatdlogo de sindrome de Sjogren secundario, presentando
titulos de anticuerpos antinucleares elevados significativamente, asi como factor reumatoide elevado.

Valorando los sintomas y signos comentados anteriormente pautamos via tépica: las lagrimas
artificiales que estaba poniendo, pero al menos * veces al dia, y otra lagrima artificial de tipo gel al
menos una aplicacion 2 veces al dia, también diclofenaco monodosis 1 gota 3 veces al dia durante 1
semana. Y el siguiente tratamiento via oral: suplementos de omega tres 2 capsulas al dia durante las
comidas durante un periodo de 3 meses, doxiciclina 100 mg 1 comprimido cada 12 horas durante 1°
diasyluego dosis de mantenimiento de 1 comprimido al dia. Continuar con higiene palpebral.

Un mes después, acude de nuevo a revision, refiere que han desaparecido las secreciones blanquecinas
y presenta menor sensacién de disconfort visual.

MAVC OD: +2 letras de 20/20); Ol: +2 letras de 20/1% ).

[~ —

BMA: Figuras 5 y 6. Imdgenes de ojo derecho (evolucidn 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 + (mds acusada en Ol), no hay
secreciones, borde palpebral sin eritema, ausencia de tapones grasos en las gdndulas de Meibomio o detritus en la
ldgrima.

Volvemos a realizar el cuestionario sobre ojo seco y se obtiene como resultado del cuestionario
postratamiento con lagrima artificial de tipo gel, durante 1 mes, un valor de 2°. Figura 4 (tercera
columna). Dejamos pautado como tratamiento tépico lagrima artificial de consistencia liquiday otra
detipogelalternandolas. 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
sintomatologia del ojo seco, ha suspendido hace un mes el tratamiento oral con doxiciclinay continua el
tratamiento tépico con lagrimas artificiales varias veces al dia. Desde el punto de vista reumatolégico
también estd estable y sigue con el mismo tratamiento inicial, usando antiinflamatorios y/o corticoides
via oral en los periodos de mayor sintomatologia. A la exploracion del segmento anterior sdlo destaca
una queratitis punctata superficial leve en ambos ojos y las nubéculas de ojo derecho y ojo izquierdo
descritas anteriormente.
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DISCUSION

Alaalteracion de la pelicula lagrimal que provoca dafio en la superficie interpalpebral, suficiente
para provocar molestias y disconfort visual en diferentes grados, lo llamamos ojo seco (4). Hace unos
anos la manera mas frecuente de clasificar el ojo seco era segun la parte de la estructura de la pelicula
lacrimal afectada. De esta manera se clasificaba como muco-, acuo- o lipodeficiente. La relevancia
clinica de esta clasificacion era minima ya que en la mayoria de los casos la enfermedad, en su fase de
desarrollo, afecta a todos los componentes de la pelicula lagrimal. Hay una clasificacién que separa los
casos de ojo seco segun su principal causa patogénica en dos clases principales. Por un lado el ojo seco
lacrimodeficiente (trastorno de la secreciéon lagrimal o bien un fallo en el transporte del fluido lagrimal
al saco conjuntival) es el tipo de mayor prevalencia. Este puede dividirse a su vez en 2 subgrupos:
lacrimodeficiencia tipo Sindrome de Sjogren y lacrimodeficiencia no de Sindrome de Sjogren. Por otro
lado, estaria el ojo seco lacrimosuficiente (la anormalidad lagrimal se debe a la evaporacién) o también
conocido como ojo seco evaporativo. Este Gltimo puede encuadrarse asociado a blefaritis, patologia del
parpadeo, trastornos de la congruencia parpado/globo ocular, trastornos de la superficie ocular, otros
trastornos de la pelicula lagrimal y trastornos combinados. Se considera que cada uno de los
trastornos/patologias arriba mencionados es individualmente capaz de causar ojo seco. Algunos de los
trastornos pueden presentarse juntosy actuar de modo combinado para causar ojo seco (1).

La queratoconjuntivitis seca es la manifestacién ocular mas frecuente de la artritis reumatoide,
caracterizada por una falta de lubricacion ocular. Otras afecciones oculares que se pueden encontrar en
estetipo 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 reumatoldgica (artritis reumatoide). Mas en concreto se trataria de un Sindrome de
Sjogren secundario.

El sindrome de Sjogren primario presenta los mismos aspectos de ojo seco lacrimodeficiente
combinados con boca seca, la presencia de autoanticuerpos y un nimero de focos positivos en la
biopsia de glandulas salivares accesorias. El sindrome de Sjogren secundario tiene las caracteristicas del
primario en combinacidén con manifestaciones clinicas explicitas de una enfermedad autoinmune del
tejido conectivo. La artritis reumatoide es la mas frecuente de dichas enfermedades (1). Dada la alta
prevalencia de esta enfermedad y otras enfermedades sistémicas asociadas a ojo seco, deberiamos
estar alerta a estos sintomas para llevar a cabo un buen control de la sintomatologia, lo antes posible, y
evitar posibles complicaciones.

En esta paciente ademas se une un componente importante de ojo seco evaporativo secundario a la
blefaritis anterior y disfuncion de las glandulas de Meibomio que presenta. Se trata por tanto, de un ojo
seco por transtorno combinado.

Por otro lado, aunque mediante el test de Schirmer habiamos demostrado una clara disminucién en la
produccién acuosa de la ldgrima, decidimos usar el cuestionario de sintomatologia de ojo seco (Donate
y Benitez del Castillo, 2002) (2), de esta manera intentamos cuantificar la sintomatologia de ojo secoy
decidimos comparar este resultado antes y después de iniciar el tratamiento con lagrima artificial de
tipo gel, obteniendo una clara mejoria de los sintomas, aunque no se puede atribuir exclusivamente a
SuU 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: ldgrimas artificiales,
antinflamatorios, secretagogos, suero autélogo, tetraciclinas e higiene palpebral.

En este caso, ademas 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 lagrimas artificiales que mas se
adaptaban a las necesidades de la paciente. La sintomatologia del ojo seco a pesar de ser uno de los
motivos mas importantes de consulta, no se le suele atraer la suficiente atencidon y en muchas
ocasiones simplemente se busca una rotacién continua del lubricante ocular hasta dar con el mas
adecuado para cada paciente. Siendo conocedor de las recomendaciones generales, de las
propiedades que aporta cada componente de la presentacion, y del precio de cada una, deberiamos
realizar una recomendacién adaptada a cada situacién, aportando de esta manera un pequeiio tributo,

BIBLIOGRAFIA.

1. Benitez del Castillo JM; Duran de la Colina JA; Rodriguez Ares MT; Superficie Ocular. Sociedad
Espafiola de Oftalmologia. 2004;° : 40-47

2. Donate J; Benitez del Castillo JM; Fernandez C; Garcia Sanchez J. Validacién cuestionario para
diagndstico de ojo seco. Archivos de la Sociedad Espafiola de Oftalmologia, 2002; 77(9), 493-° 00.

3. Gbmez Morales J; LI6piz Morales M; Luaces Martinez A; Blanco Cabrera Y et al. Comportamiento
de las Manifestaciones oftalmoldgicas en pacientes con artritis reumatoide. Revista Cubana de
Reumatologia, 201°;17(2), 139-144.

4, Tsubota K; Yokoi N; Shimazaki J et al. New Perspectives on Dry Eye Definition and Diagnosis: A
Consensus Report by the Asia Dry Eye Society. The Ocular Surface, 2017.1° (1), ¢>-7°.

SELECCIONADOS 354



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

A proposito de un caso: encefalitis limbica
paraneoplasica anti-hu

Y. Gonzélez Marin; M. Donoso Dominguez; L. Angel Redondo; J.B. Magno Serrano; A. San Antonio
Gil; J.I1. Hermoso Martinez.

Hospital San Pedro de Alcantara. Servicio Anestesiologia y Reanimacién. Caceres. Espafia.

RESUMEN.

Los trastornos neuroldgicos paraneopldsicos son sindromes vinculados con canceres que
pueden afectar cualquier parte del sistema nervioso. Constituyen efectos remotos de la neoplasia,
causados por mecanismos diferentes de las metdastasis o por cualquiera de las complicaciones del
cancer como coagulopatias, accidente cerebrovascular, cuadros metabdlicos y nutricionales,
infecciones y reacciones adversas a la oncoterapia. En 0% de los afectados, los sintomas neuroldgicos
surgen antes de que se diagnostique el cancer.

La encefalitis limbica es una enfermedad caracterizada por afectacion de la memoria, sintomas
psiquidtricos y convulsiones. Se estudiado una vinculacion entre anticuerpos anti HU y la encefalitis
limbica.

PALABRAS CLAVES.
Trastorno neuroldgico paraneopldsico, anticuerpos anti HU, carcinoma microcitico, crisis
epilépticas, resonancia magnética.

INTRODUCCION.

Casi todos los trastornos neuroldgicos paraneoplasicos son mediados por respuestas
inmunitarias desencadenadas por la expresion tumoral de proteinas neuronales (antigenos
onconeuronales). Se han identificado numerosos anticuerpos que reaccionan con la neoplasia y, son
detectados en el suero o el liquido. Los antigenos contra los cuales surgen los anticuerpos suelen ser
proteinasintracelulares queintervienen en el desarrolloyenlafuncién de las neuronas.

Ademas de los anticuerpos también hay estudios que reflejan la participacién 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 limbica anti HU paraneoplasica y carcinoma
microcitico de pulman; desarrollando a continuacidn, tanto la clinica acompanante como las pruebas
complementarias que se le realizaron para concluir el diagnéstico. (1,2)

CASO CLINICO.

Paciente varén de ©2 afios con los siguientes antecedentes: accidente de trafico con TCE y
afectacion del VI par izquierdo residual, pancreatitis aguda no litidsica, shock séptico de origen
uroldgico, diverticulosis coldnica y cistectomia radical con reconstruccion tipo bricker Il. Este paciente
con todos estos antecedentes personales descritos es trasladado por el servicio de urgencias 112 por
presentar crisis tonico-clénicay sialorrea presenciado por su mujer.

Se realiza exploracion del paciente en urgencias, halldndose hemodindmicamente estable y
neuroldgicamente sin hallazgos patolégicos. Se realiza TAC craneal de urgencia no observandose areas
de captacion patoldgica ni lesiones ocupacionales. Posteriormente, se reinterroga a la familia que
explica que desde hace un mes presenta un deterioro del estado general, asi como un cuadro depresivo.
Descartando alteraciones neuroldgicas y metabdlicas agudas que justificaran dicha crisis epiléptica se
decide completar el estudio con un EEG y una RM de forma ambulatoria, asi como, iniciar tratamiento
antiepiléptico.

Sin embargo, tres dias después es trasladado de nuevo a urgencias por dos nuevas crisis tonico-cldnicas
generalizadas procediendo suingreso en el servicio de neurologia.

A continuacién, se realizaron una serie de pruebas complementarias para descartar los posibles
diagnosticos. El hemograma, coagulacidn, bioquimica fueron normales; el urocultivo fue negativo. Se
efectud una puncién lumbar con analisis bacterioldgico, micoldgico y virolégico negativos. De esta
manera, se excluyen las causas metabdlicas, téxicas, infecciosas y tumorales.

Para descartar la etiologia paraneoplasica, se realizé medicidén de anticuerpos onconeuronales séricos
(antiHU, anti Yo, anti Ri), resultando positivo paralos anti HU.

El registro EEG muestra afectacion cerebral difusa de grado medio.

La RMN craneal reflejaba hiperintensidad poco definida a nivel de la regién profunda del I6bulo
temporal adyacente al asta temporal, drea del hipocampo, visible en secuencia fundamentalmente T2y
FLAIR.

Enla TAC corporal se detectd Unicamente una adenopatia hiliar izquierda de 1,2 cm. Posteriormente, se
realiza broncoscopia visualizdndose mediante EBUS una lesién hipoecoica irregular en contacto con la
arteria pulmonarizquierda; tomando biopsiay muestras para cultivos.

Dada la presencia de una encefalitis limbica paraneopldsica anti HU sin evidencia de lesidon tumoral
activa por TACy RMN, asi como biopsia de adenopatia mediante EBUS negativa se le realizé un PET-TAC
para busqueda de primario. De esta forma, el PET-TC de cerebro (Fifural) resulté compatible con el
diagndstico de presuncidon de encefalitis limbica: Se informé como drea de hipermetabolismo
asimétrico entre corteza entorrinal y I6bulo limbico del hemisferio izquierdo, claramente diferenciada
deladistribucidn fisioldgica que se presenta en el resto de territorios corticales y sustancia gris central. Y
en el PET-TC de térax se halld lesidn hipermetabdlica focal parahiliar izquierda sospechosa de
malignidad.
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Figura 1. PET-TC de cerebro.

Tras estos datos se realiza toracotomia izquierda, diseccidn y biopsia de la lesién infiltrante del hilio
pulmonar izquierdo; obteniendo el resultado anatomopatdlogo de carcinoma microcitico de pulmén
con metastasis en ganglio de la ventana aorto-pulmonar.

Tras el diagndstico definitivo de carcinoma microcitico de pulmén con metastasis en ganglio de la
ventana aorto-pulmonar asociado a encefalitis limbica paraneoplasica se refiere al servicio de
oncologia paradirigir tratamiento.

DISCUSION.

La encefalitis limbica paraneoplasica se caracteriza por severos déficits cognitivos y crisis
convulsivas. Suele asociarse a carcinoma de células pequefas de pulmén, como en nuestro caso clinico.
El diagndstico de encefalitis limbica paraneoplasica es dificil, ya que los marcadores clinicos a menudo
estdn ausentes, y los sintomas suelen preceder al diagndstico del cancer; siendo util la deteccion de
anticuerposantineuronales (2).

El diagnodstico y el tratamiento de los trastornos neurolégicos paraneopldasicos pueden ser dificiles. 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 sindrome neuroldgico evoluciona en forma
rapiday progresiva produciendo un déficit neurolégico intenso
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y, generalmente irreversible en un lapso muy breve de tiempo. Por todo ello, es prioritario conocer y
diagnosticar estos sindromes paraneoplasicos para combatir el tumor primario.

Para el diagndstico no se cuentan con métodos radiolégicos o electrofisioldgicos especificos que
permitan diagnosticar un trastorno neuroldgico paraneoplasico. La presencia de anticuerpos contra
neuronas (tabla 1) (1) puede resultar Gtil para el diagndstico, con las salvedades siguientes: se detectan
los anticuerpos sélo en 40 a ® 0% de estos trastornos; los anticuerpos pueden aparecer en el sueroy en
el LCR, pero en algunas personas lo hacen Unicamente en este ultimo; hay una correlacién imperfecta
entre los titulos de anticuerposy la evolucion del trastorno neuroldgico (3).

La resonancia magnética y los estudios de LCR son importantes para descartar complicaciones
neuroldgicas causadas por la propagacién directa del cancer, en particular la enfermedad metastasicay
leptomeningea. En la resonancia magnética la encefalitis limbica paraneoplasica se caracteriza por
anormalidades unilaterales o

bilaterales en la mitad interna del I6bulo temporal que se identifican mejor con la resonancia con
tiempo de recuperacion T2 y secuencias de recuperacién de inversién atenuadas por liquido, aunque a
veces se pueden intensificar con gadolinio (2,3)

Ademas, esta entidad se caracteriza por confusidn, depresion, agitacion, ansiedad, déficit intenso de la
memoria a corto plazo, convulsiones complejas parciales y demencia. Recordando que nuestro
paciente comenzd con un cuadro depresivo de un mes de evolucién antes de sufrir las 3 crisis
epilépticas (4).

Todos los tipos de encefalitis y encefalomielitis paraneoplasicas, excepto la encefalitis limbica,
reaccionan deficientemente al tratamiento. A veces se obtiene la estabilizacién de los sintomas o
mejoria neurolégica parcial, particularmente cuando hay una reaccién satisfactoria de la neoplasia, a la
oncoterapia. Como tratamiento se plantean la plasmaféresis, la inmunoglobulina intravenosa y la
inmunosupresion (°,°)

En concreto nuestro paciente, esta recibiendo tratamiento quimioterapico con carboplatino etopésido
dirigido a su cancer microcitico pulmonar; asi como corticoides, inmunomoduladores y antiepilépticos
dirigidos a su encefalitis limbica con evolucidn estable y vigilancia extrema.

Sindrome Anticuerpos Anticuerpos
frecuentes poco frecuentes
Encefalitis limbica Maz, Hu, CVar In VGKC
CRMP3
Tabla 1. (1).

CONCLUSIONES

Se destaca la importancia de diagnosticar cuanto antes el cuadro compatible con sindromes
neuroldgicos paraneoplasicos ya que la mayoria de las veces son la primera manifestacion del tumor
primario. Ademas, es necesario no demorar el tratamiento a la espera de confirmacidn diagndstica
puesto que el tiempo de evolucién determinalarespuesta al tratamiento.
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Manejo perioperatorio de la neurofibromatosis tipo |
asociado a feocromocitoma bilateral

Y. Gonzélez Marin; M. Donoso Dominguez; L. Angel Redondo; J.B. Magno Serrano; A. Barba
Orejudo; L. Fuentes Coco.

Hospital San Pedro de Alcantara. Servicio Anestesiologia y Reanimacién. Caceres. Espafia.

RESUMEN.

Elfeocromocitoma se puede heredar como rasgo autosdmico dominante, ya sea aisladamente o
en combinacién con otras anormalidades como el MEN tipo 2A o tipo 2B; o, como en el caso que nos
ocupa, con la neurofibromatosis tipo | o la enfermedad de Von Recklinghausen En la enfermedad de
Von Recklinghausen, la coexistencia con feocromocitoma alcanza indices que no superan el 1%.

El objetivo de este trabajo es presentar la asociacion tan poco frecuente del feo cromocitoma y la
neurofibromatosis tipo |, asi como su manejo tanto preoperatorio como intraoperatorio.

PALABRAS CLAVES.
Neurofibromatosis. Feocromocitoma. HTA. Catecolaminas.

INTRODUCCION.

Las mutaciones en el gen NF-I (neurofibromatosis tipo 1) predisponen al desarrollo de
feocromocitoma, aunque esta relacidon no es muy frecuente. Se ha estimado que el 1% de los pacientes
con feocromocitoma sufren una mutacion del gen NF-I.

Se presenta un caso clinico sobre un paciente con feocromocitoma bilateral asociado a
neurofibromatosis tipo |, realizdndose optimizacién pre e intraoperatorias para llevar a cabo la
intervencién quirdrgica propuesta: suprarrenalectomia abierta (1).

CASO CLINICO.

Paciente vardn de ®° afios con neurofibromatosis, diabético tipo Il, hipertenso y dislipémico;
intevenido previamente de un sarcoma retroperitoneal hace 1° afios. En 2013 es intervenido de
feocromocitoma derecho visualizdndose, ademas, un nédulo 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
anestesiologiay urologia para programar cirugia.

Una vez visto en la consulta de preanestesia, el paciente ingresa una semana previa a la intervencién
quirurgica en medicina interna para la optimizacién preoperatoria: realizando un alfa bloqueo
mediante fenoxibenzamina y posteriormente un beta bloqueo mediante bisoprolol. Ademds, como
dato caracteristico de este caso, se pautd actocortina de 100 mg iv cada 8 horas (duplicando la dosis el
dia previo de la intervencion quirurgica) debido a la insuficiencia suprarrenal que aconteceria tras la
suprarrenalectomiaizquierda.

Figura 1. TAC con lesion nodular en gldndula suprarrenal izquierda (feocromocitoma)

DISCUSION.

La neurofibromatosis es una enfermedad neurocutanea de escasa prevalencia. Hay 2 tipos, la
tipo 1 conocida como enfermedad de Von Recklinghausen (mas del 90% de los casos) vy la tipo 2. Su
incidencia varia segun el tipo, que es de 1/3.>00 en la tipo 1y de 1/3°.000 en la tipo 2. De herencia
autosémica dominante, por lo que la mitad de los casos son familiares,mientras que la otra mitad se
debe a mutaciones esporadicas. Se ha descrito feocromocitoma en el 20->®% de los pacientes en los
gue 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,°% son bilaterales,
como en el caso de nuestro paciente. La edad media del diagndstico del feocromocitoma es de
42 afios (1).

Un feocromocitoma es un tumor de células cromafines secretor de catecolaminas que se localiza
tipicamente en las glandulas suprarrenales. Este tumor causa hipertension arterial persistente o
paroxistica. El diagndstico se realiza a través de la medicidén de los productos de las catecolaminas en
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sangre (sensibilidad hasta un 99%) u orina (menos especificas que las plasmaticas). Las pruebas de
diagndstico por imagen, en especial TC o RM, ayudan a localizar los tumores; en ocasiones, se usa la
gammagrafia con I-metayodobencilguanidina (MIBG). El tratamiento requiere la extirpacién 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 degeneracién maligna y se transforman en
tumores malignos de las vainas de los nervios periféricos.

El instituto Nacional de la Salud de EE.UU. definié en 1987, los criterios diagndsticos de la
neurofibromatosis tipo I. El diagndstico se basa enlavaloracion clinicay precisa 2 o mas de los siguientes
criterios:

1. Seis 0 mas manchas “café con leche”, iguales o mayores de > mm en pacientes prepuberesy de
1°> mm de didmetro en pacientes postpuberes.

2.Dos o mas neurofibromas de cualquier tipo, o uno plexiforme.

3. Presencia de pecas en axilasoingles.

4. Glioma del nervio 6ptico.

5.Dos o mas nédulos de Lisch (hamartomas deliris).

6. Lesion dsea definida como displasia del esfenoides o adelgazamiento de la cortical de los
huesos largos con o sin pseudoartrosis.

7. Un familiar de primer grado afecto (padre, hermano o hijo) de acuerdo con los criterios
previos (2).

La presentacion clinica del feocromocitoma dependera de la catecolamina predominante en su
hipersecrecién (noradrenalina, adrenalina o dopamina). En nuestro paciente, predominaba la
secrecion de noradrenalina, por lo que el sintoma predominante era la hipertension arterial. La
hipertension sostenida por vasoconstriccidn lleva a una disminucion del volumen de sangre circulante,
hecho que no debe olvidarse durante la intervencion debido a que cuando se extraiga el tumor habra
una marcada disparidad entre el contenidoy el continente vascular (3).

El manejo preoperatorio del feocromocitoma se basa en la induccién de un bloqueo adrenérgico alfa
estable. Una vez confirmado el diagndstico, 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 afadiendo pasados varios dias, hasta que se mantiene
controlada la presidn arterial y desaparecen los paroxismos. Los bloqueantes alfa periféricos permiten
el predominio beta en el corazén, que se manifiesta como taquicardia, la cual precisa ser combatida con
la administracidén de betabloqueantes, como bisoprolol o propanolol. La lidocaina puede indicarse para
el control de arritmias supraventriculares en caso de contraindicacion de los betabloqueantes (3).

Las variaciones de la presidon arterial que pueden poner en riesgo la vida, en especial durante la
induccion y la manipulacion del tumor, indican la utilidad de la vigilancia invasiva de la presion arterial y
un acceso intravenoso adecuado. Los individuos con evidencia de enfermedad cardiaca pueden
beneficiarse de un acceso central (una via conveniente para administrar catecolaminas si se requieren)
y una ecocardiografia transesofagica intraoperatoria.

No debe intentarse la intubacidn hasta que se establezca un plano profundo de anestesia o la anestesia
general. En nuestro caso, laintubacion orotraqueal se realizé sin repercusion hemodinamica (3,4).

SELECCIONADOS 362



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Durante la intervencidn, la manipulacién del tumor produjo liberacién de catecolaminas provocando
una hipertensién intraoperatoria. Dicha hipertensién puede tratarse con fentolamina, nitroprusiato,
nicardipina o clevidipina. Fentolamina bloquea de forma especifica los receptores adrenérgicos alfa y
los efectos de las catecolaminas circulantes excesivas. Nitroprusiato tiene un inicio de accidn rapido,
una duracién de accién breve y como donador de dxido nitrico puede ser eficaz en casos en que los
bloqueadores de los canales del calcio son ineficaces. En nuestro caso, usamos clevidipino, que es el
farmaco masusado actualmente en el intraoperatorio (°).

Los farmacos o técnicas que estimulan de forma indirecta la liberacién de catecolaminas (efedrina,
hipoventilacidn, ketamina) o de histamina (como el relajante muscular atracurio) deben ser evitados.
Las fasciculaciones de la musculatura abdominal causadas por la succinilcolina incrementan la presiéon
intraabdominal, lo que en teoria podria inducir la liberacién 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 instauracién
de un catéter epidural con anestésico local. Nuestro paciente se beneficié de un catéter epidural
mediante perfusidn de ropivacaina al 0,2%. Podriamos pensar que con dicho bloqueo regional de los
nervios aferentes y eferentes de la zona del campo quirudrgico se conseguiria un bloqueo efectivo de la
hiperactividad simpatica por parte del tumor; sin embargo, las catecolaminas liberadas por el
feocromocitoma durante la manipulacién quirdrgica aun pueden unirse con los receptores
adrenérgicos de todo el cuerpoyactivarlos (*,°).

Figura 2. Imagen del feocromocitoma extirpado
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(Figura 2) Después de ligar la irrigacion venosa del tumor, el problema primario es la hipotensién por
hipovolemia, bloqueo adrenérgico persistente y tolerancia a las concentraciones elevadas de
catecolaminas endégenas suspendidas de forma subita. Nuestro paciente sufrié un cuadro de
hipotension que recuperd mediante 10 mg de fenilefrina. Si dicho cuadro no se hubiese recuperado
tendriamos 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 intervencién quirdrgica; pautandole actocortina de 100 mg cada 24
horas para suplir dicha insuficienciay, siendo dado de altaalas 72 horas.

CONCLUSIONES.

La base del éxito del tratamiento quirdrgico de los feocromocitomas se basa en la realizacién de
la intervencién en centros especializados en la optimizacién prequirdrgica de estos tumores. La
mortalidad quirdrgica es menor del 2 o 3%. Es necesario un abordaje diagndstico-terapéutico
multidisciplinar, donde intervienen radiélogos, internistas, cirujanos y anestesidlogos.

La asociacién de neurofibromatosis tipo 1 con feocromocitoma es menor del 1% vy, a su vez, el
feocromocitoma representa sélo el 0,1% de todos los casos de hipertension. Ante cualquier masa
adrenal detectada de forma incidental en un paciente con neurofibromatosis tipo 1 deberemos
descartar untumor secretor de catecolaminas(1,7).
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Tuberculosis ganglionar mediastinica

A. Bellido Maldonado’; M. Hidalgo Sanchez'; M. Jiménez Arroyo’; M. Orta Caamaiio’; E. Morales
Manrubia’; J.A. Duran Cueto'.

'Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcéntara.

RESUMEN.

Presentamos el caso clinico de una paciente de 37 afios que acude al Servicio de Urgencias por
presentar disneay dolor tordcico. En un primer momento se le realiza una radiografia de térax donde se
observa una masa mediastinica anterior derecha. Se le realizan una serie de pruebas diagndsticas vy,
finalmente, se obtienen biopsias mediante mediastinoscopia, siendo diagnosticado de tuberculosis
(TBC) ganglionar mediastinica.

PALABRAS CLAVE.
Tuberculosis; masa mediastinica; tuberculosis ganglionar; enfermedad granulomatosa;
adenomegalia.

INTRODUCCION.

La TBC es unainfeccidn bacteriana contagiosa que compromete principalmente a los pulmones,
pero puede propagarse a otros érganos. La linfadenitis tuberculosa es una de las presentaciones mas
frecuentes de TBC extrapulmonar. Las manifestaciones clinicas dependen del lugar donde se encuentra
la linfadenopatia y del estado inmunitario del paciente™”. Entre la clinica que provoca la TBC ganglionar
encontramos sintomas generales, propios de la enfermedad de TBC™. El diagnéstico de linfadenitis
tuberculosa se establece mediante un examen histopatolégico junto con bacilos acido-alcohol
resistente y cultivo de material de ganglios linfaticos”’. El tratamiento de esta entidad es el mismo que el
de laenfermedad tuberculosa pulmonar™”.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de 37 afios con antecedentes médicos de alergia al polen e hipotiroidismo en tratamiento
con Eutirox. Nunca fumadora. No ingesta endlica. Refiere no haber sido intervenida quirargicamente.
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No presenta antecedentes familiares de interés.

La paciente consultd en el Servicio de Urgencias por presentar de forma brusca dolor centrotoracico
intenso asociado a disnea. Refiere que habia notado previamente clinica similar de menorintensidad en
lasemana previa.

En la exploracidn fisica se encuentra consciente, orientada, colaboradora, eupneica, con buena
coloracién de piel y mucosas, estable hemodinamicamente y a nivel respiratorio. A la auscultacién
cardiaca estaba ritmica, sin auscultar soplos o extratonos y a la auscultacién pulmonar, murmullo
vesicular normal. Sin presentar hallazgos de interés.

Entre los hallazgos de laboratorio encontrdbamos leucocitosis con desviacion a la izquierda (leucocitos
123000 mil/mm’, Neutréfilos 84,1%) y PCR de 3°,7 mg/L. Sin presentar otras alteraciones a nivel
analitico. Los marcadores tumorales estaban en valores que se consideran dentro de la normalidad.

Se solicité radiografia de torax donde se visualizd imagen de masa en mediastino anterior derecho, sin
encontrar otros hallazgos en la misma (imagenes 1y 2).

Imagen 1: radiografia de torax PA.
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Imagen 2: radiografia de torax lateral.

Posteriormente se le realizé una TAC de térax con contraste (imagenes 3, 4 y ®): se objetiva masa
paratraqueal derecha, con areas de necrosis en relacién con conglomerados adenopaticos que
engloban a la vena cava superior. También se observan adenopatias voluminosas a nivel pretraqueal y

subcarinal. No observando alteraciones en el parénquima pulmonar.

Imagen 3: Corte coronal de TAC de torax, ventana de mediastino.
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Imagen 4: Corte axial de TAC de tdrax, ventana de mediastino.

-

Imagen 5: Corte axial de TAC de tdrax, ventana de parénquima pulmonar.
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Con los hallazgos obtenidos se decidiod realizar una fibrobroncoscopia para obtener muestras para el
estudio anatomopatoldgico. En la misma se observé una compresién extrinseca leve a nivel del tercio
inferiorde latraquea.

El estudio de las muestras obtenidas no revelé datos de interés, por lo que se decidid realizar una
mediastinoscopia para analizar la naturaleza de la mencionadalesion.

En la mediastinoscopia diagndstica se obtuvieron muestras de tejido donde se objetivo en la anatomia
patoldgica linfadenitis granulomatosa necrotizante crénica con estudio microbiolégico con PCR
positivo para Mycobacterium tuberculosis complex.

Conloquesellegd al diagndstico de linfadenitis tuberculosa.

La paciente inici6 el tratamiento antimicrobiano que consistié en dos meses de rifampicina, isoniazida,
etambutoly pirazinamida, seguida de cuatro meses de rifampicina e isoniazida.

Tras cumplir el tratamiento, la paciente se encontraba asintomdtica y se realizé una radiografia de térax
de control (imagen ®) donde se observé remision completa de las alteraciones radioldgicas.

Imagen 6: radiografia de torax PA.

SELECCIONADOS 370



IV Jornada de Divulgacion Cientifica

DISCUSION.

La linfadenitis tuberculosa es una de las presentaciones mas frecuentes de TBC extrapulmonar.
La epidemiologia de la linfadenitis tuberculosa varia entre paises en desarrollo y los desarrollados. En
los paises en desarrollo la TBC es la causa de hasta el 43 por ciento de la linfadenopatia periférica’. En
cuanto a los paises desarrollados, la mayoria de los casos de linfadenitis tuberculosa se producen en los
adultos inmigrantes que provienen de paises endémicos de TBC"*™".

Por lo general, la linfadenopatia tuberculosa periférica aislada se debe a la reactivacion de la
enfermedad (también conocido como reactivacion de infeccidn latente) en un sitio donde se produjo
una siembra via hematégena durante la TBC primaria que, puede haber ocurrido afios antes .

Con mayor frecuencia, afecta de forma unilateral. La enfermedad bilateral es infrecuente (hasta el 2°
por ciento de los casos)’. La TBC ganglionar puede afectar tanto los ganglios linfaticos superficiales
como los profundos. Las cadenas mas afectadas suelen ser las cervicales y mediastinicas, 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 tordcicas, abdominales o ambas. Los ganglios que presentan mayor afectacion son
los intratoracicos; de modo que, los bronquios pueden sufrir compresién por el crecimiento de un
ganglio peribronquial, lo que puede provocar obstruccién parcial o total. En cualquier caso, se pueden
llegar a producir grandes masas adenopaticas en mediastino que pueden comprimir e incluso perforar
el arbol traqueobronquial. Estas complicaciones suelen ser mas comunes en los nifos, por la propia
anatomia, ya que tienen cartilago mas blando en sus vias respiratorias. La linfadenopatia mediastinica
tuberculosa puede tener diversas manifestaciones como disfagia, perforacién esofagica, paralisis de la
cuerda vocal debido a una afectacién recurrente del nervio laringeo, u oclusién de la arteria pulmonar
imitando la embolia pulmonar. Este proceso se llegd a considerar muy frecuente en el pasado,
fundamentalmente en la época prequimioterapica, llegando a describir sindromes compresivos en el
©7,8% de los enfermos estudiados y perforaciones bronquiales en el 27,8%. Actualmente, con la
instauracion precoz del tratamiento, esta forma de presentacién de la TBC y sus complicaciones son
raras”’.

Las manifestaciones clinicas dependen del lugar donde se encuentra la linfadenopatia y del estado
inmunitario del paciente. Entre la clinica que provoca la TBC ganglionar encontramos sintomas
generales, propios de la enfermedad de tuberculosis, figuran: astenia, anorexia, sudoracién nocturna,
escalofrios, empeoramiento del estado general, asi como febricula o fiebre, aunque también puede

darse que el paciente se encuentre asintomatico"*"”.

Debemos realizar un diagnéstico diferencial linfadenopatia 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, infeccion por hongos, sarcoidosis, adenitis
bacteriana,...

Para el diagndstico de esta entidad se deben obtener imdagenes del térax. En los paises no endémicos, la
mayoria de los pacientes afectos de linfadenitis tuberculosa no tienen evidencia de TBC pulmonar
activa en la radiografia de térax (90 a 100 por ciento)’. Sin embargo, se puede observar engrosamiento
pleuraly fibrosis apical sugerentes de TBC antigua’.

Resulta complicado diferenciar la TBC de otras causas de linfadenitis tan sélo por la presentacion clinica.
El diagndstico de linfadenitis tuberculosa se establece mediante un examen histopatolégico junto con
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bacilos acido-alcohol resistente y cultivo de material de ganglios linfaticos, incluyendo la prueba de
amplificacion de acidos nucleicos puede facilitar el diagndstico’.

Se puede obtener material con la aspiracidén con aguja finay con la biopsia del ganglio linfatico, teniendo
ésta ultima mayor rendimiento diagndstico y debe usarse en casos en los que la aspiracién con aguja
fina no es diagndstica o para la enfermedad persistente a pesar del tratamiento apropiado. También se
debe obtenerimagenes del térax™’.

En cuanto al tratamiento de la linfadenitis tuberculosa suele consistir por lo general en la realizacion de
dos meses de rifampicina, isoniazida, etambutol y pirazinamida, seguida de cuatro meses de
rifampicina e isoniazida. En teoria, 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 quirurgicas para extirpar los ganglios linfaticos tuberculosos, pero
actualmente se obtienen mejores resultados con el tratamiento convencional médico™.

Por ultimo, en cuanto a la supervivencia, el prondstico es bueno. Como complicaciones de la
enfermedad se pueden producir fistulas que pueden provocar secuelas cicatrizales deformantes,
aunque nosuelen ser frecuentes’.

CONCLUSIONES.

La TBC ganglionar es una de las presentaciones mas frecuentes de TBC extrapulmonar que, por
lo general se debe a la reactivacién de la enfermedad. Se trata de una enfermedad con un buen
prondstico. Es de gran importancia llegar a su diagndstico y descartar otras patologias. Actualmente el
tratamiento médico es el de eleccidn.
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