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RESUMEN: Los teratomas congénitos de la 6rbita son neoplasias muy infrecuentes
pero potencialmente curables, importantes de considerar en el diagndstico diferencial
de la proptosis neonatal de rapida progresiéon. Los pacientes suelen presentar
proptosis, desplazamiento ocular y distorsién de estructuras orbitarias. Hay
teratomas maduros (benignos), inmaduros (potencial maligno) y con transformacién
maligna. El diagnéstico puede hacerse prenatalmente mediante ultrasonografia,
tomografia computarizada (TAC) y resonancia magnética (RMN) para evaluar la
extensioén y planificar la cirugia. El tratamiento principal es la extirpacién quirtargica
completa, con quimioterapia o radioterapia adicional en casos malignos. El prondstico
depende de la reseccion completa y la presencia de tejido maligno. Es crucial el
seguimiento a largo plazo y la gestion multidisciplinaria para asegurar el mejor
resultado. El objetivo de este trabajo consiste en la presentaciéon de un paciente
tratado por teratoma quistico maduro congénito de la 6rbita.

PALABRAS CLAVE: tumor orbitario, teratoma, tumor congénito, cirugia maxilofacial,
proptosis
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ANAMNESIS:

Se presenta a paciente mujer recién nacida, sin antecedentes familiares de interés con
tumoracion orbitaria derecha de 7 cm de diametro.

Alas 35 semanas de embarazo de la madre se diagnostica, mediante ecografia, imagen
tumoral de 6 cm aproximadamente, que protruye desde la o6rbita, compleja, con
componente quistico y sélido y escasa vascularizacion a la aplicacion Doppler (no se
realizan otras pruebas de imagen).

Se decide realizacion de parto mediante cesarea sin presentar complicaciones. Al
nacimiento, la paciente nace sin incidencias salvo que se evidencia esta tumoracién
facial de 7 cm de didmetro aproximadamente dependiente de globo ocular derecho.

EXPLORACION FiSICA:

A la exploracidn fisica, destaca la ya mencionada tumoracién orbitaria derecha de 7
cm de diametro, dependiente de globo ocular, que protruye unos 1,5 cm hacia el
exterior de la drbita (Figura 1). Esta masa no compromete la via aérea, aunque parece
desplazar la nariz y la boca hacia la izquierda. No se identifican otras malformaciones.

Figura 1. Imagenes de la paciente con tumoracién orbitaria dependiente de globo
ocular derecho (previas a intervencién quirurgica)

En cuanto al resto de la exploracién al nacer, se registraron las siguientes medidas
antropométricas: peso de 3.100 kg, lo que corresponde al percentil 67; talla de 49 cm,

correspondiente al percentil 55; y perimetro cefalico de 37 cm, ubicado en el percentil
99.
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La paciente presentaba un buen estado general, estaba bien hidratada, nutrida y
perfundida, con una coloracién normal de la piel.

La fontanela anterior se encontraba normotensa y los reflejos estaban presentes. En el
examen cardiovascular y respiratorio, se encontré un ritmo cardiaco ritmico con un
soplo sistélico agudo de grado I/V], y una buena entrada de aire en ambos pulmones.

El abdomen era blando y depresible, sin dolor aparente a la palpacién, y no se
palparon masas ni organomegalias. Los genitales externos femeninos eran de
configuracién normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se realiza tomografia computarizada y resonancia magnética (Figura 2 y 3) con
contraste intravenoso con hallazgo de proptosis extrema de ojo derecho por lesiéon
compleja solido-quistica orbitaria intraconal derecha. No muestra signos de
infiltracion de globo ocular ni del nervio éptico, aunque el grado de efecto masa y
extrema proptosis, asi como la leve asimetria con leve menor calibre del nervio 6ptico
derecho respecto al contralateral , ponen en cuestion su viabilidad (ausencia de reflejo

pupilar).

Las caracteristicas de imagen eran compatibles con teratoma gigante congénito, con
presencia de elementos maduros. Sin signos de invasion/extension intracraneal ni en
senos paranasales.

Figura 2. Imagenes de la tomografia computarizada (TAC) en plano transversal y
sagital mostrando masa orbitaria con proptosis masiva de globo ocular derecho.
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Figura 3. Imagenes de la resonancia magnética (RMN) en plano transversal y sagital
mostrando masa orbitaria con proptosis masiva de globo ocular derecho.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagnéstico diferencial de las masas orbitarias en recién nacidos abarca una amplia
gama de condiciones, desde benignas hasta malignas (1). A continuacién se exponen
las patologias con las que se debe hacer diagnoéstico diferencial (ordenadas por
frecuencia):

Hemangioma capilar: Es el tumor benigno mas comun de la infancia y frecuentemente
afecta la region orbitaria.

Quistes dermoides y epidermoides: Estos quistes son relativamente comunes como
masas orbitarias congénitas.

Celulitis orbitaria: Aunque es mas un proceso inflamatorio que una masa propiamente
dicha, es una causa comun de proptosis y puede ser confundida o presentar
caracteristicas similares a una masa.

Linfangioma: Una entidad relativamente mas comin en comparacién con otras masas
orbitarias, dada su naturaleza congénita y la posibilidad de presentacién temprana.

Teratoma orbitario: Aunque raros, pueden presentarse en la 6rbita y son importantes
de considerar en el diagnéstico diferencial de masas orbitarias en recién nacidos.

Encefalocele: Es una condicidén rara, pero importante de considerar en el diagndstico
diferencial de masas orbitarias.
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Rabdomiosarcoma: Aunque es el cancer de tejido blando mas comun en la infancia, su
aparicion en la 6rbita es menos frecuente que las condiciones benignas mencionadas
anteriormente.

Neuroblastoma metastdsico: Es raro que el neuroblastoma metastatice a la 6rbita, pero
es una posibilidad que debe ser considerada, especialmente en el contexto de una
enfermedad sistémica conocida.

Es importante recordar que la frecuencia relativa de estas condiciones puede variar
segun la poblaciéon y los recursos disponibles para el diagndstico. Ademas, el
diagnostico preciso a menudo requiere una evaluacion exhaustiva que incluye
examenes clinicos, estudios de imagen y, en algunos casos, biopsia.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Se decidi6 llevar a cabo cirugia consistente en la exéresis de tumoracién ocular
observando comunicaciéon a nivel posterior con encéfalo, con salida de liquido
cefalorraquideo por lo que se coloca injerto dermograso (procedente de cara interna
de muslo de miembro inferior izquierdo).

La paciente permanece 24 horas en Unidad de Cuidados Intensivos de Neonatos, sin
presentar complicaciones.

Se obtuvo el resultado definitivo de Anatomia Patolégica confirmando diagndstico de
teratoma quistico maduro congénito de la érbita.

Durante el seguimiento, la paciente evoluciona de manera favorable sin presentar
complicaciones tras 6 meses de la intervencion quirurgica (Figura 4).

r

Figura 4. Imagenes tras intervencion quirurgica (A) y tras revision clinica a los 6
meses de la cirugia (B)
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DISCUSION:

Los teratomas congénitos de la érbita son neoplasias muy infrecuentes, con pocos
casos reportados en la literatura médica. Son tumoraciones potencialmente curables,
por lo que deben ser contemplados en el diagnoéstico diferencial de la proptosis de
rapida progresion en neonatos. Los pacientes suelen presentar proptosis
(protuberancia del globo ocular), desplazamiento del ojo y, posiblemente, distorsién
de las estructuras orbitarias adyacentes (2).

Existen diferentes tipos de teratomas. Los teratomas maduros estdn compuestos por
tejidos bien diferenciados, son generalmente benignos pero pueden causar problemas
debido a su tamafio y localizacion. Los teratomas inmaduros contienen tejidos no
completamente diferenciados, lo que puede indicar un potencial maligno.

Los teratomas con transformacién maligna son un tipo raro en el que se encuentra
tejido maligno dentro del teratoma, el cual puede ser de cualquier tipo histoldgico,
pero no deriva de las células germinales (3).

El diagndstico de estos teratomas puede hacerse prenatalmente mediante
ultrasonografia o detectarse al nacer o en la primera infancia debido a sus
manifestaciones clinicas. Las imagenes de tomografia computarizada (TC) y
resonancia magnética (RM) son fundamentales para evaluar la extension del tumor, su
relacién con las estructuras orbitarias y faciales adyacentes, y para planificar la cirugia.
En algunos casos, puede ser necesaria una biopsia para confirmar el diagnoéstico,
diferenciando entre teratomas maduros e inmaduros (4).

El tratamiento principal de los teratomas congénitos de la érbita es la extirpacion
quirdrgica completa del teratoma. La cirugia puede ser desafiante debido a la
localizacion del tumor y la necesidad de preservar las estructuras orbitarias y oculares
circundantes (5).

En casos de teratomas inmaduros o si se identifica componente maligno, pueden ser
necesarios tratamientos adicionales como quimioterapia o radioterapia. La
quimioterapia a utilizar no esté del todo clara al no haber un gran nimero de casos
publicados, pero se ha demostrado la eficacia de la combinacién de Bleomicina,
Etopésido y Cisplatino (6).

El prondstico de los teratomas congénitos de la 6rbita depende de la totalidad de la
reseccién quirtrgica, la presencia de tejido inmaduro o maligno, y la afectaciéon de
estructuras vitales. Los teratomas maduros completamente resecados tienen un buen
pronéstico. Es importante realizar un seguimiento a largo plazo para detectar
recurrencias tempranas, evaluar la funcién visual y el desarrollo orbitario, y
proporcionar apoyo psicolégico y rehabilitacion estética seglin sea necesario (2).
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Dada la rareza de los teratomas congénitos de la 6rbita, la gestion de estos casos a
menudo involucra un equipo multidisciplinario, incluyendo oftalmdlogos, cirujanos,
oncoélogos pediatricos, radidlogos y patdlogos, para asegurar el mejor resultado
posible para el paciente (6).

BIBLIOGRAFIiA

1. Murdock N, Mahan M, Chou E. Benign Orbital Tumors. StatPearls. Treasure
Island(FL): StatPearls Publishing; 2024 Disponible en:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK585125/

2. Reinhold A, Meyer P, Bruder E, Soleman ], von der Weid N, Mueller AA, Savic M.
Congenital orbital teratoma: A clinicopathologic case report. American Journal of
Ophthalmology Case Reports. 2022;26:101420. Disponible en:
https://doi.org/10.1016/j.ajoc.2022.101420

3. Chaudhry R, Qamar MN, Riaz A. Mature Orbital Teratoma. Journal of the College of
Physicians and Surgeons Pakistan. 2021;31(05):596-598. Disponible en:
https://doi.org/10.29271/jcpsp.2021.05.596.

4. Pellerano F, Guillermo E, Garrido G, Berges P. Congenital Orbital Teratoma. Ocular
Oncology Pathology. 2017;3(1):11-16. doi: 10.1159/000448144.

5. Grube-Pagola P, Hobart-Hernandez RI, Martinez-Hernandez MA, Goémez-Dorantes
SM, Alderete-Vazquez G. Proptosis congénita secundaria a teratoma orbitario. Estudio
clinicopatolégico. Archivos de la Sociedad Espafiola de Oftalmologia.
2013;88(4):153-156. doi:10.1016/j.0ftal.2012.04.017.

6. Urcuqui LA, Ozaeta D, Suarez A, Mesa 0, Graziano F, Forero M. Teratoma congénito
gigante de la oOrbita: reporte de caso. Revista Colombiana de Cancerologia.
2015;19(1):53-58. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/j.rccan.2015.01.001.

16


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK585125/
https://doi.org/10.1016/j.ajoc.2022.101420
https://doi.org/10.29271/jcpsp.2021.05.596
http://dx.doi.org/10.1016/j.rccan.2015.01.001

17



Autor principal

Isabel Montes Valverde
Residente Medicina Intensiva
Hospital Universitario Poniente

CASO PREMIADO
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RESUMEN: Se presenta el caso de un paciente varén de 49 afios que ingresa en la UCI
por cuadro de malaria grave con shock distributivo y fallo multiorganico:
hemodindmico, renal y afectacién hepatica. Se inicia tratamiento sistémico con
artesunato y lejos de la buena evolucién esperada, ante la buena respuesta al
tratamiento presenciada en otros pacientes con infecciébn malarica tras la
comercializacién del artesunato intravenoso, entra en fracaso renal anurico que
requiere terapia continua de reemplazo renal e intubacién orotraqueal por
encefalopatia severa. Se realiza punciéon lumbar ante la sospecha de sobreinfeccién vs.
malaria cerebral sin aislar datos compatibles con dichas afecciones. Analiticamente
ademas presenta una bicitopenia (anemia y plaquetopenia) progresivamente
mantenida; y ante la sospecha de un probable sindrome hemofagocitico se realiza
puncién aspirado de médula en el que se observa una médula hipercelular con
infiltracién maldarica, sin poder confirmar diagnéstico de hemofagocitosis. Finalmente
el paciente sufre un fallo multiorgénico refractario y fallece a su noveno dia de ingreso
en UCL

PALABRAS CLAVE: Malaria grave, shock distributivo, fallo multiorganico, malaria
cerebral, sindrome hemofagocitico.
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ANAMNESIS

Varén de 49 anos de origen senegalés, sin antecedentes personales de interés, en
Espafia desde hace 9 afos y sin viajes al extranjero desde entonces. Ingresa en
observacion por un cuadro clinico que consiste en malestar general con astenia,
postracion, pérdida ponderal e hiporexia con disnea a minimos esfuerzos y dolor en
hipocondrio derecho.

EXPLORACION FiSICA

A la exploracién presenta mal estado general, ictericia cutdnea y conjuntival,
importante delgadez, orina coldrica, hematuria macroscépica y deposiciones
amarillentas.

A nivel abdominal presenta un abdomen blando, depresible, doloroso a la palpacién
en flanco derecho, sin signos de irritacion peritoneal y sin masas ni megalias
palpables.

El resto de la exploracion por érganos y aparatos es rigurosamente normal: consciente,
orientado y colaborador, con tonos ritmicos a 90 lpm sin soplos ni extratonos, relleno
capilar enlentecido con hipotensién progresiva y a la auscultacién pulmonar,
murmullo vesicular y ventilacién conservados bilateral.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica (2/5): Urea 145 mg/dL, Creatinina 1,98 mg/dL, ionograma en rango,
Bilirrubina total 9,9 mg/dL, Bilirrubina directa 6,36 mg/dL, Bilirrubina indirecta 3,54
mg/dL, GOT 3482 U/L y GPT 574 U/L. Procalcitonina 303,79 ng/mL, proteina C
reactiva 19,88 mg/gL. Leucocitos 42000/ul, Neutrofilos 61,1%, Hemoglobina 7,9
g/dL, Hematocrito 28%, sin plaquetopenia. Se observan formas intraeritrocitarias
compatibles con parasitacidn por Plasmodium falciparum y otras formas con un indice
de parasitacion del 4%; reaccion en cadena de polimerasa (PCR): infeccién por
Plasmodium malariae con coinfeccién por otras formas del mismo género. Tiempo de
Protrombina 43%, Tiempo de Tromboplastina Parcial Activado de 44 segundos.
Gasometria arterial con acidosis metabdlico-lactica: pH 7,33, presion parcial de CO2
25 mmHg, presién parcial de 02 106 mmHg, bicarbonato 13,2 mmol/L, exceso de
bases -12,7 mmol/L, 4cido lactico 9,9 mmol/L.

Ecografia de abdomen al ingreso (2/5): Higado de morfologia normal y ecoestructura
homogénea, sin lesiones ocupantes de espacio. Vesicula no distendida y sin litiasis, con
engrosamiento difuso de la pared probablemente secundario a causa sistémica. Via
biliar intra y extrahepatica de calibre normal. Porta permeable de calibre normal y
flujo hepatépeto. Esplenomegalia homogénea de 14 cm. Asimetria renal con RD de
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107 mm de eje longitudinal y RI de 135 mm, con buena diferenciacién corticomedular.
No hay ectasia de via excretora. Pequefia cantidad de liquido libre subhepatico, en
gotieras y pelvis.

Ecografia de abdomen (5/5): Conclusién: Esplenomegalia homogénea. No hay signos
de colecistitis. No hay dilatacién de la via excretora intra ni extrahepatica.

Tomografia computarizada de crdneo (6/5): No hay signos de patologia vascular
isquémica o hemorragica aguda. Tampoco se visualizan lesiones ocupantes de espacio
ni desplazamiento de estructuras anatémicas. Resto de estudio sin hallazgos
resefiables.

Analitica 8/5: Urea 200 mg/dL, Creatinina en 3,04 mg/dL, iones en rango, Bilirrubina
total 12 mg/dL, Bilirrubina directa 7,23 mg/dL, Bilirrubina indirecta 4,3 mg/dL, GOT
4000 U/L, GPT 650 U/L, Procalcitonina 50 ng/mL, Leucocitos 18000/uL, Neutrofilos
61,1%, Hemoglobina 6,8 g/dL, Plaquetas 49000, indice de parasitacién <0,5% (PCR
Plasmodium malariae). Gasometria arterial: pH 7,34, presién parcial de CO2 37 mmHg,
presion parcial 02 132 mmHg, bicarbonato 17mmol/L, acido lactico 4,5 mmol/L.

Ausencia de aislamientos microbiolégicos en los distintos estudios repetidos:
Hemocultivo, urocultivo, aspirado traqueal y cultivo de liquido cefalorraquideo.

Tomografia computarizada con contraste intravenoso de térax y abdomen (9/5).
Conclusién: Hallazgos sugerentes de isquemia intestinal con signos de neumatosis
parietal y gas portal. Probable isquemia esplénica y areas de alteraciéon de la
perfusién-isquemia hepatica. Ascitis en cantidad moderada. Derrame pleural bilateral
leve.

Puncién aspirado de médula ésea: Mielopatia con infiltrado macrofagico con
fagocitosis. Presencia de pigmento compatible con “Hemozoina” con mielosis
bihiperplasica (hiperplasia de series eritroide y granulocitica con aisladas formas
dismielopoyéticas) de probable caracter reactivo (en contexto de infeccién sistémica
severa por Plasmodium malariae).

DIAGNOSTICO

Tras obtener los resultados de las distintas pruebas complementarias y ante el
deterioro progresivo del paciente, ingresa en la UCI con diagndstico de malaria grave
con sospecha de sobreinfeccion y en situacion de shock.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

A su ingreso en UCI con diagnéstico de malaria grave confirmada por Plasmodium
malariae se inicia tratamiento dirigido con artesunato intravenoso, antibioterapia de
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amplio espectro y reanimaciéon volumétrica, incluso el uso de soporte vasoactivo.
Inicialmente el paciente presenté mejoria clinica y analitica, permitiendo la reduccién
de las drogas vasoactivas.

Al cuarto dia de ingreso, el paciente presenta deterioro progresivo con disminucién
del nivel de consciencia, fracaso renal y del perfil hepatobiliar. Ante la progresion de la
encefalopatia se realiza aislamiento de la via aérea y conexidn a ventilacién mecanica.
Se descartan causas metabdlicas comunes como niveles plasmaticos elevados de urea,
sodio, amonio y presion parcial de CO2, por tanto nos planteamos la presencia malaria
cerebral, poco frecuente en casos de infecciéon por Plasmodium malariae y para su
estudio se realiza una puncién lumbar, un TC craneal y un examen de fondo de ojo. La
bioquimica del liquido cefalorraquideo es anodina y su cultivo negativo. En el examen
de fondo de ojo, se aprecia retinopatia hipertensiva grado IlI, sin datos de afectacion
por el parasito. E1 TC craneal por su parte no presenta hallazgos relevantes.

El paciente desarrolla anemia y plaquetopenia, requiriendo transfusiones de
hemoderivados y terapia continua de reemplazo renal debido al fracaso renal
oligoandrico. A pesar de antibioterapia empirica de amplio espectro con
piperacilina-tazobactam, persiste con fiebre, leucocitosis con neutrofilia y
procalcitonina elevada, aunque en descenso respecto al ingreso. Los estudios
microbiolégicos son negativos y la parasitacién continia en descenso hasta su
negativizacion.

Ante la progresiva afectacién del perfil hepatobiliar y persistencia de la ictericia se
realizan dos ecografias de abdomen que muestran ligera esplenomegalia y liquido
libre de pequefia cuantia, sin afectacién hepatica ni de la via biliar.

Como posibles complicaciones nos planteamos la presencia de un sindrome
hemofagocitico. Mediante un score diagndstico se confirma una alta probabilidad y
por ello solicitamos una puncién de médula 6sea que se realiza en cresta iliaca por
déficit de material para analisis en esternén.

Al noveno dia de ingreso, ante el deterioro progresivo con necesidad de dosis mayores
de soporte vasoactivo y mayor afectacion hepatica se realiza un TC de abdomen que
revela hallazgos sugerentes de isquemia intestinal con neumatosis parietal, gas portal,
probable isquemia esplénica, areas de alteracién de la perfusiéon-isquemia hepatica y
moderada ascitis. Ante los signos de prondstico desfavorable sin probabilidad de
reversion, se decide en sesidn clinica limitacién del esfuerzo terapéutico, consensuado
con sus familiares. Se retiran medidas terapéuticas y el paciente fallece.

Posteriormente, la anatomia patolégica de la puncién-aspirado de médula 6sea
muestra una médula hipercelular con infiltracién malarica, sin poder confirmar
diagndstico de hemofagocitosis
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DISCUSION

La malaria es una enfermedad parasitaria curable pero potencialmente mortal, que a
menudo se presenta como una enfermedad febril aguda. Los sintomas iniciales son
fiebre, cefalea, escalofrios y debilidad, que cominmente aparecen de 10 a 15 dias
después de la picadura de un mosquito infectado y a veces suponen un desafio
diagnéstico (1).

Los resultados favorables en el manejo clinico de la malaria dependen del
reconocimiento temprano y el tratamiento precoz. Los signos que requieren ingreso
en UCI incluyen disfuncién multiorganica, coma, anemia grave, sindrome de distrés
respiratorio agudo (SDRA), hipoglucemia, shock, acidosis metabélica, insuficiencia
renal aguda y malaria cerebral (2).

Existen cinco especies del género Plasmodium que pueden causar malaria en humanos:
Plasmodium falciparum, P. knowlesi, P. malariae, P. ovale y P. vivax (1). En caso de no
iniciar un tratamiento precoz, la malaria por P. falciparum puede progresar a una
enfermedad grave o incluso la muerte. Se han reportado casos de malaria grave y
muertes relacionadas con la malaria causadas por otras especies del género como P.
malariae y P. vivax, pero la prevalencia y mortalidad son bajas. (3). Como complicacién,
la malaria cerebral tiene una de las tasas de mortalidad mas altas en la malaria grave

(4).

La practica clinica estandar requiere que todos los casos sospechosos de malaria sean
confirmados mediante pruebas de deteccién de parasitos a través de microscopia o
una prueba de diagndstico rapido (1). Las recomendaciones actuales para el
tratamiento de la malaria, complicada y no complicada, incluyen el uso de compuestos
basados en la artemisinina como primera linea. Sin embargo la aparicién de
resistencias a los antimicrobianos esta amenazando estas opciones de tratamiento (5).

El manejo de la malaria grave abarca el tratamiento antimalarico especifico y
tratamiento de soporte para abordar la disfuncién multiorganica (5). Si no se aborda
de manera oportuna, los resultados suelen ser desfavorables con efectos residuales a
largo plazo o incluso la muerte, especialmente en pacientes con malaria cerebral (3).

El sindrome hemofagocitico (SH) o hemofagocitosis linfohistiocitica (HLH) es una
enfermedad potencialmente mortal. Se caracteriza por una activacioén y proliferaciéon
no maligna e incontrolada de macrdéfagos y linfocitos T, asociada a wuna
hiperproduccién de citocinas, causante de los principales signos biolégicos de este
sindrome (6).

Los SH se han clasificado en 2 grupos: primarios o genéticos, y secundarios. Las
formas primarias se reconocen principalmente en la infancia, mientras que las
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secundarias pueden ocurrir a cualquier edad y se refiere a casos causados por
infecciones y enfermedades malignas o autoinmunes. El SH secundario a infecciones
puede ocurrir con infecciones virales, bacterianas, fingicas o parasitarias (6). La
gravedad estd relacionada con los niveles de activacion de las células inmunitarias y
de citoquinas.

Los criterios diagndsticos aceptados por el grupo de estudio de la HLH incluyen fiebre
elevada, hepatoesplenomegalia, citopenias, hipertrigliceridemia, hiperferritinemia e
hipofibrinogenemia (6). El examen histopatolégico de la médula 6sea muestra
histiocitosis importante, con signos de actividad hemofagocitica. En muchas ocasiones,
especialmente en las formas primarias, y sobre todo en las etapas iniciales, puede no
identificarse el fenémeno hemofagocitico en la médula ésea (6).

La estrategia de tratamiento para el SH incluye tratamiento de soporte, de los factores
desencadenantes y el uso de inmunosupresores (esteroides, inmunoglobulinas iv., etc.)

(7).

El presente caso debuté con deterioro rapido e irreversible, algo que no
acostumbramos a ver desde la aparicion de los derivados de la artemisina. El manejo
temprano y agresivo en la UCI es crucial, aunque el prondstico sigue siendo reservado.
Este caso destaca la necesidad de un enfoque interdisciplinario y la pronta
identificacién y manejo de las complicaciones para mejorar los resultados clinicos.
Consideramos importante continuar con el estudio de las complicaciones infrecuentes
pero letales en este tipo de afecciones.
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Figuras 1, 2 y 3: Imagenes del TC 9/5 con hallazgos compatibles con isquemia
intestinal, neumatosis parietal y gas portal. Probable isquemia esplénica y areas de
alteracion de la perfusion-isquemia hepatica. Ascitis en cantidad moderada.
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RESUMEN: Escolar debuta con leucemia linfoblastica aguda(LLA)-tipoB-SNC1,
hiperleucocitosis, afectaciéon oftalmolégica y cardiaca. Tratada segin protocolo
SEHOP-PETHEMA, destacan como complicaciones: neumonia necrotizante e infarto
agudo de miocardio(IAM) con insuficiencia cardiaca(IC) secundaria que precisa
Ivabradina, off-label en pediatria. A pesar del tratamiento, se objetiva progresion,
administrando Blinatumomab, terapia CAR-T e Inotuzumab. Tras leucoaféresis,
presenta shock cardiogénico con necesidad de soporte extracorpéreo y otras
complicaciones, decidiendo finalmente limitacion del esfuerzo terapéutico. El debut de
LLA puede asociar complicaciones poco frecuentes como I[AM, patologia casi
excepcional en pediatria. Los estudios en cardio-oncologia son frecuentes en adultos,
no asi en pediatria. Sin embargo, la leucemia puede asociar riesgo cardiovascular, a
largo plazo y al debut, con hiperleucocitosis sintomatica, cuyo tratamiento es crucial
aunque el manejo 6ptimo en pediatria no esta bien definido. Ademds, una vez
establecido el dafio, puede suponer una limitacién en la aplicaciéon de tratamientos
necesarios para su patologia de base.

PALABRAS CLAVE: Leucostasis, Infarto, Pediatria.
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ANAMNESIS:

Escolar de 10 afios con poliartralgias, dolor abdominal de un mes de evolucidn, cefalea
y visién borrosa ocasionales, astenia y anorexia en los ultimos dias, afebril en todo
momento.

EXPLORACION FiSICA:

Antropometria segin Endocrinoped: peso 32.5kg (p30,-0.53DE), talla 138cm
(p33,-0.45DE), IMC 17.07% (p34,-0.42DE), TAS:106mmHg (p66,0.43DE),
TAD:61mmHg (p52,0.07DE). Buen estado general, destacando palidez cutdneomucosa,
abdomen blando pero doloroso a la palpacidn generalizada, mas profundo en flanco
izquierdo, dudosa hepatomegalia, esplenomegalia 2-3cm, adenopatias laterocervicales
bilaterales y alguna submandibular.

ANTECEDENTES PERSONALES Y ANTECEDENTES FAMILIARES:

Vacunaciéon segin Calendario de la Junta de Andalucia, previamente sana, sin
antecedentes personal ni familiar de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se realizan analitica sanguinea con hemograma (hemoglobina (Hb) 6.3g/d],
hematocrito 19.3%, leucocitos 254.000/uL, neutrofilos 3.810/uL, linfocitos
245.000/uL, plaquetas 48.000/uL, frotis 90% blastos linfoides) y bioquimica (destaca
acido turico 8.5mg/dl, LDH 451U/L, potasio 5.1meq/L), serologia, pruebas cruzadas,
sistematico de orina (normal), radiografia toracica (sin ensanchamiento mediastinico,
condensaciones ni lesiones liticas) y ecografia abdominal: hepatomegalia con
imagenes nodulares/pseudonodulares subcapsulares, hipoecogénicas (11mm) en cara
medial de segmentos 6-5, adenopatias en hilio hepatico, bazo homogéneo aumentado
de tamafio (15.5mm), bazo accesorio (14mm), rifiones de tamafio y ecogenicidad
normales.

DIAGNOSTICO:

Se inicia hiperhidrataciéon 3L/m2, transfusién de hematies 15ml/h, rasburicasa y se
ingresa para estudio ante sospecha de debut de LLA. Se realizan aspirado de médula
6sea (AMO) y puncién lumbar (PL) que descarta infiltraciéon del sistema nervioso
central (SNC). Tras estudio de MO, se diagnostica LLA-tipo-B de riesgo intermedio
(edad 10 afios y leucocitos >200.000/uL) SNC1 (Tabla 1).
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TRATAMIENTO:

Es diagnosticada de LLA-tipo-B SNC1 inicialmente de riesgo intermedio, iniciando
tratamiento de induccién IA seglin protocolo SEHOP-PETHEMA(Figuras 1la y 1b),
previa colocacion de Port-a-cath. Como complicaciones, presenta pancitopenia (con
nadires Hb 6.3g/dl, plaquetas 13.400/ul y neutroéfilos 10/uL). Se realizan estudio de
trombofilia (mutaciones homocigoto MTHFR y heterocigoto factor-XII), fondo de ojo
(tortuosidad vascular arteriovenosa, estasis venoso y reflejo en arteriolas en hilo de
plata, secundarios a leucostasis), interconsulta a nefrologia pediatrica (funcién renal
normal con hipovitaminosis D, iniciando tratamiento y manteniendo alopurinol
aunque durante la evolucién se objetiva hiperfiltracion) e interconsulta a cardiologia
pediatrica por protocolo de valoracién cardiaca y por episodios de dolor toracico con
exploracion y constantes normales, que precisan clorazepato-dipotasico en repetidas
ocasiones. Destaca alteracién global de la funcién ventricular izquierda
(FEVI:48-55%), derrame pericardico pequefio, elevacién de proBNP (2131pg/ml) y
troponina T (1236pg/ml), por lo que se inicia tratamiento con enalapril 2.5mg/24h.
Sin embargo, se objetiva ascenso de marcadores con descenso de FEVI (45%), por lo
que se afiaden Carvedilol 3.125mg/24h y furosemida 30mg/12h. Con los antecedentes
clinicos, electrocardiogramas sugerentes de IAM en cara septal-anterior, elevacién de
enzimas cardiacas y ecocardiograma con signos de IC con disminucién de FEVI, se
interpreta como dafio miocardico agudo agravado por el tratamiento con antraciclinas.
Se afiaden Ivabradina 5mg/12h, acido-acetil-salicilico 100mg/24h y espironolactona
25mg/24h. Se realizan diferentes pruebas de imagen: resonancia-magnética-cardiaca
con sincronizacion electrocardiografica, sugerente de infarto anterior evolucionado:
FEVI levemente disminuida (44%), discinesia apical, aquinesia medio-distal de septo
anterior e inferior y basal anterior, captacién tardia de contraste compatible con
necrosis en territorio tedrico de descendente anterior (DA) (Figura 2). Gammagrafia
con leucocitos marcados, objetivando captaciéon patolégica del radiofarmaco
coincidente con infiltrado, consolidacién en segmento superior del 16bulo inferior
izquierdo (LII) (Figura 3), compatible con neumonia, sin signos patoldgicos que
sugieran proceso infeccioso activo a nivel cardiaco. Tomografia computarizada
coronario que evidencia VI con alteraciones groseras de contractilidad segmentaria
(territorio DA), hipocinesia grave y adelgazamiento miocardico de segmentos
anterior-medio y septoanterior-medio, acinesia de segmentos apical anterior y septal,
condicionando disfunciéon ventricular moderada. DA presenta defecto de replecidon
probablemente oclusivo, a nivel del segmento medio, con pobre visualizacion del vaso
a nivel distal por poca atenuacién del mismo (Figura 4). Como complicaciones,
destacan neumonia necrotizante LII, tratada con amoxicilina-clavulanico oral 2
semanas e IAM con disfuncién sistélica leve-moderada con mejoria progresiva hasta
FEVI:60%.
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Posteriormente, en el control AMO dia +33, pasa a alto riesgo por la presencia de 8%
blastos. Completa los tratamientos de induccién (14, IB) e intensificacién de alto riesgo
(I, I y III)(Figura 1b) sin nuevas complicaciones salvo citopenias que precisan de
transfusiones seriadas (con objetivo de Hb >9g/dL por antecedente de IAM) y
mucositis de repeticion. Sin embargo, se objetiva aumento de células blasticas en MO
(0.33%), por lo que se inician dos fases de reinducciéon y posteriormente
administracién de Blinatumomab intravenosa en perfusién continua durante 28 dias
(para aclarar enfermedad minima residual (EMR) previo al Trasplante de
Progenitores hematopoyéticos), sin incidencias. A pesar de ello, persiste EMR, se
administra 22 ciclo de 15 dias de Blinatumomab y se realiza AMO con aumento de
blastos (2.8%). Dada la ineficacia del tratamiento, progresiéon a nivel abdominal
manifestado como dolor que precisa rescates de morfina con control ecografico
sugerente (adenopatias patoldgicas, dilatacion del sistema colector renal izquierdo e
imagen nodular en ileon terminal) y AMO (27.4% de blastos), se encuentra en primera
recaida precoz (<18 meses), por lo que se presenta para ensayo con terapia CAR-T,
inicialmente desestimada debido a su afectacién cardiolégica con FEVI limite:51%.
Por ello, es derivada para ensayo clinico con Inotuzumab, no siendo candidata por
hipertransaminasemia (GOT:643U/L, GPT:1290U/L, GGT:468U/L). Se realizan nueva
valoracién cardiolégica (ecocardiograma, cardioRMN, angioTAC) que evidencian
infarto transmural pared anterior-septo, alteracién global de FEVI con disfuncién
sistolica leve-moderada aunque discreta mejoria respecto control previo, hallazgos de
necrosis (septal anterior media y apical), oclusion del segmento medio-distal de DA y
nueva valoracién para estudio de extension (extensa enfermedad ganglionar
abdominal y toracica, nédulos mesentéricos, hepatomegalia con ndédulos,
engrosamiento de ileon terminal y colon derecho, por lo que finalmente, se presenta
de nuevo para terapia CAR-T tisagenleucleucel y se acepta. Se realiza leucoaféresis y
posteriormente, en situacién de aplasia medular, presenta shock cardiogénico
(elevacion de proBNP hasta 31770 pg/ml, presion arterial 63/33mmHg, 140 latidos
por minuto, ECG con alteracién global de la repolarizacién, disminucién de FEVI a
30%). Se realiza nuevo cateterismo urgente, que descarta cardiopatia isquémica.
Ingresa en unidad de cuidados intensivos pediatricos para administraciéon de soporte
vasoactivo con adrenalina, noradrenalina y levosimendan y optimizacién de soporte
respiratorio con necesidad de ventilacién mecanica invasiva. A pesar de ello, presenta
mal control hemodindmico por lo que se deriva dada la necesidad de soporte
extracorporeo, que mantiene durante 6 dias. Se realiza nuevo AMO (75% linfoblastos),
se postpone CART y se inician Inotuzumab y corticoide intravenoso. En nuevo AMO
(93% linfoblastos) y presenta derrame pleural derecho que precisa drenaje, dafio
renal agudo que precisa hemofiltracidn, cistitis hemorragica y erupcién generalizada
asociado a administracién de medicacién, por lo que, finalmente, en consenso con la
familia, se decide limitacién del esfuerzo terapéutico.
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DISCUSION:

La LLA es el cancer infantil mas frecuente, consistente en la proliferaciéon clonal de
células inmaduras en la MO. La clinica suele ser aguda, 60% presentan
hepatoesplenomegalia y adenopatias (por infiltracion blastica en O6rganos
hematopoyéticos extramedulares), anemia, sangrado y/o fiebre secundario a
citopenias por ocupaciéon de blastos en MO (1). Sin embargo, existen casos que
presentan al debut complicaciones que requieren tratamiento urgente por riesgo vital.
Entre ellos, se encuentran el sindrome de lisis tumoral espontanea (SLT), mas
frecuente en pacientes con alta carga tumoral e infiltracion extramedular; obstruccion
de via aérea y vena cava superior por adenopatias o ensanchamiento mediastinico,
con edema y congestion facial, disnea y clinica neuroldgica; infiltraciéon blastica del
SNC; hemorragia o trombosis, debidas a fendmenos de coagulacién intravascular
diseminada(CID) por la liberaciéon de factores procoagulantes de los blastos o la
hiperleucocitosis(1), definida como la presencia de >100.000leucocitos/microlitro de
sangre y presente entre el 5-20% de los pacientes con leucemia aguda en edad
pediatrica en el momento del diagnéstico, constituyendo una emergencia médica(2).
Suele aparecer en adolescentes y LLA-T. El exceso de leucocitos puede producir clinica
de leucostasis, resultante del dafio endotelial (mediado por citoquinas liberadas de la
interaccidon entre blastos y endotelio vascular, con migracién de blastos al espacio
perivascular(1,3)) y secundaria a hiperviscosidad, por acimulo de blastos en vasos de
pequefio calibre del SNC, pulmdn, rifiones o miocardio, dando sintomas como
confusién, coma, dificultad respiratoria, edema pulmonar, hemorragia pulmonar, dafio
renal e IAM, respectivamente. A pesar de la baja incidencia del IAM en pediatria, casi
excepcional si la etiologia es un proceso oncolégico, no debemos olvidar que la
patologia oncolégica supone un riesgo cardiovascular inmediato al momento del
diagnoéstico. Ademas, la incidencia acumulada de insuficiencia cardiaca(IC) oscila
4.8-10.6% a los 45 afios del diagnoéstico de cancer en pacientes tratados con agentes
cardiotdxicos(4). Asi, surgié la "cardiooncologia”, derivado del diagnostico de los
efectos secundarios de los agentes antineopldsicos y cuya misidn principal es el
balance entre las terapias anticancerigenas y el riesgo de complicaciones
cardiovasculares irreversibles(5). Sin embargo, es necesario la prevencién y sospecha
clinica de estas complicaciones cardiovasculares al diagnoéstico.

Al encontrar una paciente con clinica de dolor osteoarticular, se tendran en cuenta
enfermedades infecciosas y reumatoldgicas, sin olvidar la etiologia oncoldgica. Del
mismo modo, las adenopatias y megalias pueden hacer sospechar etiologia infecciosa,
causa mas comun de estos signos en pediatria. Ante la presencia de citopenias se
deben descartar causas autoinmunes, como purpura trombocitopénica inmune(PTI).
Sin embargo, en los casos de leucemia aguda, existiran otras citopenias asociadas u
organomegalias no presentes en PTI. En estos pacientes, es fundamental realizar una
extension de sangre periférica y evaluar parametros de lisis tumoral que pueden
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ayudar a orientar la etiologia y, si existen dudas, debera descartarse mediante AMO(1).
El diagnéstico de LLA se basa en el estudio de MO mediante citomorfologia (>25% de
blastos), citometria de flujo (inmunofenotipo, gold estandar para linaje de LLA) y
citogenética molecular (permiten detectar alteraciones genéticas primarias y
secundarias con valor prondéstico y terapéutico). Ademas, es necesario realizar una PL
diagnostica para poder establecer afectacion del SNC(1,6). Entre las complicaciones
asociadas y presentes en la paciente, encontramos la disnea y dolor toracico,
precisando descartar causas respiratorias (infecciones, dada la inmunosupresion,
edema agudo de pulmoén por sobrecarga, derrame pleural...), metabélicas (acidosis
metabdlica, fiebre, anemia), abdominales (distension, compresion de espacio, ascitis),
nerviosas (ansiedad), musculares (contractura, postural..) y cardiovasculares
(tromboembolismo pulmonar, derrame pericardico, insuficiencia ventricular
izquierda o IAM). Una vez realizado el diagndstico diferencial ante la clinica de la
paciente (dolor toracico tipo opresivo con aumento a la presion digital en hemitérax
izquierdo, aumenta en bipedestacion, decubito horizontal e inspiracién), es
diagnosticada de IAM con disfuncion sistélica (FEVI:45%) probablemente en relacion
con leucostasis al debut de leucemia.

Los efectos secundarios derivados de la patologia oncoldgica y sus tratamientos sobre
la salud cardiovascular son motivo de estudio frecuente. Sin embargo, en pediatria, la
incidencia de IAM es excepcional, mas aun si la etiologia responsable es oncolégica y
todavia mas infrecuente en el momento agudo. Lo mas habitual es que estos efectos se
produzcan a largo plazo en pacientes supervivientes, derivados de la propia
enfermedad como de la cardiotoxicidad de tratamientos aplicados, con la presencia de
IC, trastornos de conduccién, enfermedad valvular, entre otras, presente en un bajo
porcentaje pero con importante riesgo cardiovascular en etapa adulta. Mucho mas
raro es que el IAM se produzca en el momento agudo, aunque una de las causas que
puede producirlo, es la leucostasis secundaria a la leucemia en el debut. Se ha
demostrado que el tratamiento médico conservador con hidratacién, inicio de
quimioterapia y correccién de alteraciones hidroelectroliticas son beneficiosos y
cruciales para el tratamiento de la hiperleucocitosis, aunque en ocasiones puede
precisar intervenciones urgentes adicionales con el objetivo de la citorreduccién o
leucoféresis(2,3). Sin embargo, el manejo 6ptimo de la hiperleucocitosis sintomatica
en pediatria no esta bien definido, ya que no existen estudios aleatorizados que
demuestren superioridad de un método sobre otros. Por ello, se recomienda
comenzar lo mas rapido posible quimioterapia junto medidas de apoyo para SLT y CID,
mientras que la aféresis en la hiperleucocitosis sigue siendo controvertida y no existe
evidencia de la mejoria de supervivencia a corto o largo plazo(2,3). Por otro lado, una
vez establecido el dafio por leucocitosis, una de las consecuencias es el dafio del
endotelio vascular con dafio miocardico secundario. En estos pacientes pediatricos, ha
de tenerse en cuenta su manejo posterior a largo plazo, evitando sobrecargas de
volumen relacionadas con la hiperhidratacién necesaria para la aplicacién del
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tratamiento antineoplasico, la necesidad de un éptimo balance de fluidos y objetivos
mas elevados en las cifras de Hb para evitar sobreesfuerzo del miocardio.

Ademas, es importante tener en cuenta cémo la afectacidn cardiovascular de estos
pacientes puede ser una limitacién en la aplicacion de nuevos y necesarios
tratamientos para su patologia de base. Este caso supone una causa muy poco
frecuente de afectacion cardiaca en pediatria, debido a leucostasis, que ha precisado
tratamientos considerados off-label en esta especialidad como la Ivabradina,
frecuentemente empleada en adultos pero no asi en edades pediatricas. Ademas,
debido a la excepcionalidad, fue necesario un abordaje multidisciplinar con
intervencion del equipo de Cardiologia ademas de Cardiologia Infantil, tanto para el
manejo terapéutico como para la realizaciéon de pruebas complementarias poco
empleadas. También ha precisado un manejo 6ptimo de balances durante toda la
evolucién y su afectacion cardiolégica ha limitado la aplicacion de tratamientos como
la terapia CAR-T, inicialmente desestimada por dicha afectaciéon y posteriormente
aceptada por necesidad terapéutica para la enfermedad oncolégica a pesar del riesgo
cardiovascular que conlleva.
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TABLAS E IMAGENES

TABLA 1: Protocolo SEHOP/PETHEMA. Tratamiento de la Leucemia Aguda
Linfoblastica de Nuevo Diagnéstico (para nifios mayores de 1 afio y menores de 19
afios). Grupos de riesgo segun estudio inicial

Riesgo

estandar
(RE)

E]l paciente debe reunir todos y cada uno de los siguientes criterios

Edad > 1 afioy < 10 afios

Leucocitos <20x10 /1 al diagndstico

Inmunofenotipo no T

Ausencia de infiltracion del SNC y/o testes

Citogenética (uno de los dos criterios es suficiente): Alta
Hiperdiploidia (51-67 cromosomas), indice de

DNA 1,10-1,44 (confirmado por otras técnicas citogenéticas)
0t(12;21) positiva

No t(1;19)

® No reordenamiento MLL
e <1.000 blastos/mm3 dia +8 de la induccién, en sangre

periférica
Presencia de <5% de blastos y <0,1% de ERM en médula dsea
(MO) en dia +15 de la induccién y al final de la induccion I'A.

La existencia de cualquiera de los siguientes criterios:

t(4;11) (MLL/AF4)

Hipodiploidia <44 cromosomas o indice DNA
<0,81 (se requiere confirmacién por otras técnicas)

> 1.000 blastos en dia +8 de la induccién, en sangre periférica
> 25% blastos y >10% ERM dia +15 de induccidn, en m. 4sea
ERM > 1% en el dia +33 de la induccién, en médula 6sea

ERM > 0,1% antes de la consolidacion, en médula 6sea

Se incluiran en este grupo, de forma transitoria, los pacientes
afectos de LAL Ph+, hasta disponer del protocolo internacional
COG/EsPhALL Ph+ ALL.

Riesgo
intermedio

Riesgo intermedio (RI): Aquellos pacientes que no retinan los

criterios de riesgo estandar ni de alto riesgo.
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Figura 1: Tratamiento

RE — |Ind'A| |Ind.B | [CONS| |REIND MANTENIMIENTO

RI — |IndA| |IndB| |[CONS| |REIND MANTENIMIENTO

AR — |IndA| |mndB | |AR-1| |AR-2 AR-3| REIND|: REIND + REIND|| paNT,

L1_/ 2 3

ERM 50,1%

ERM >0,1%

CLOFA + VP16 + CFM |

Figura 1a: Esquema del plan de tratamiento segin grupo de riesgo.
Extraido de Protocolo SEHOP/PETHEMA.

Tratamiento de la Leucemia Aguda Linfoblastica de Nuevo Diagndstico (para nifios
mayores de 1 aflo y menores de 19 afios).
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Figura 1b: Tratamiento administrado (IA de RI, resto AR). Extraido de Protocolo
SEHOP/PETHEMA. Tratamiento de la Leucemia Aguda Linfoblastica de Nuevo
Diagnéstico (para nifios mayores de 1 afio y menores de 19 afos).
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Figura 2: Imagenes obtenidas del cine-RMN cardiaco.
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Figura 3: 99mTC-Gammagrafia con leucocitos marcados. Captacién patoldgica del
radiofdrmaco coincidente con infiltrado consolidacién en segmento superior del
16bulo inferior izquierdo.

Figura 4: Imagenes obtenidas del angio-TAC coronario
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SISTEMA DE TRIPLE RECONSTRUCCION PARA REPARACION DE
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RESUMEN. La rotura del tend6n de rotuliano es una patologia frecuentemente
diagnosticada en urgencias de forma aguda ante una imposibilidad de extensién activa
de la rodilla, siendo su tratamiento mas frecuente la reparacién in situ mediante
aproximacion de bordes y sutura de los mismos. Los pocos casos que son
diagnosticados de forma crénica plantean un reto quirdrgico debido a que no hay un
gold estandar y son varias las técnicas disponibles, con pocos escasos casos descritos
en la literatura. Se plantea el caso de un paciente en el que reconstruye el tendén
rotuliano empleando tend6n de Aquiles con pastilla 6sea, aumentacién con tenddn del
semitendinoso y gracillis, y proteccién del constructo con cinta artroscopica de alta
resistencia. Siendo este un triple sistema de reconstruccién se plantea como una
solucion efectiva ante casos de ruptura de tendon rotuliano que pasan desapercibidos.

PALABRAS CLAVES. Rodilla. Tend6n rotuliano. Reconstruccién. Aquiles.
Aumentacién.
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ANAMNESIS

Paciente varén de 39 afios atendido en urgencias por una gonalgia derecha de 7 meses
de duracion tras un sobreesfuerzo realizando gimnasia. Desde entonces refiere
imposibilidad para la extension activa de rodilla contra la gravedad asi como un bulto
en la cara anterior de la rodilla. Ha sido infiltrado con corticoides y anestésico local
por su médico de cabecera en dos ocasiones (a los 3 y 5 meses de la lesién) con
mejoria de dolor de una semana, aunque sin recuperar la movilidad anterior.
Trabajador de la construccion, refiere limitacién en su vida laboral.

EXPLORACION FiSICA

Paciente con estado general conservado. Deambula sin ayudas para la marcha, aunque
con dolor mecanico tras 6 km aproximadamente. No cojera aunque se aprecia leve
pataleo de pierna derecha tras la fase de despegue.

A la exploracion en descarga se evidencia una imposibilidad a la extensién de rodilla
derecha contra resistencia asi como una atrofia cuadricipital y de vastos medial y
lateral. Se palpa hundimiento infrarrotuliano (signo del hachazo positivo).

Balance articular pasivo completo, sin derrame (aunque el paciente refiere que le
aparece tras sobreesfuerzos), y sin signos de inestabilidad (integridad de ligamentos
cruzados y colaterales asi como de meniscos). Ausencia de hematoma que sugiera una
patologia aguda.

ANTECEDENTES PERSONALES
- Fumador de 15 cigarrillos diarios por 10 afios.
- Bebedor moderado.
- Intervenciones quirdrgicas:
- Fimosis.
- Discectomia por hernia discal L5-S1.

- Rotura tendoén rotuliano izquierdo con 17 afios: anclaje del tendén
a polo inferior de rétula mediante arpones metalicos.

ANTECEDENTES FAMILIARES

- Madre: miocardiopatia hipertréfica.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
®  Radiografia AP rodilla: se visualizan arpones metalicos normosituados.

®  Radiografia lateral rodilla: en esta proyecciéon medimos la altura rotuliana
segun el indice de Caton-Deschamps (longitud entre el margen articular inferior de la
réotula y el aspecto anterosuperior de la tibia, dividido entre la distancia articular
rotuliana), que en este caso resulta de 1,51 (siendo lo normal entre 0.6 y 1.3; mayor a
1,3 sugiere patela alta (1)) (Imagen 1).

® RMN rodilla: se observan cambios postquirdrgicos con imagen artefactual
metdlica a nivel de la insercién del tendén rotuliano con engrosamiento y laxitud del
mismo, sugerente de rotura.

®  Ecografia rodilla: hallazgos compatibles con tendinitis rotuliana distal con
signos de rotura completa con bursitis suprapatelar asociada.

® TAC rodilla: anormal engrosamiento difuso de atenuacién homogénea del
tenddn rotuliano con material lineal de alta atenuacion radiolégica a ambos lados que
podria deberse a material de sutura o clasificacién de larga evolucién.

DIAGNOSTICO

Rotura crdnica tendén rotuliano rodilla derecha.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Como tratamiento se plantea un triple sistema:

- Reconstrucciéon de tenddn rotuliano con tendén de Aquiles con pastilla 6sea
de calcaneo, obtenido de banco de huesos.

- Aumentacién con tendones del semitendinoso y gracillis homolateral del
propio paciente, conservando su insercion distal.

- Proteccién con cinta artroscépica de alta resistencia.

Situando al paciente en mesa de quiréfano, decibito supino y con isquemia a nivel de
base de muslo, se procede a abordaje anterior de rodilla sobre cicatriz previa.

Se evidencia un defecto de sustancia de 3 cm de tendén rotuliano, cuyos bordes se
refrescan y se preparan.
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Se talla pastilla de calcaneo del injerto de banco haciéndolo coincidir con el labrado
realizado a nivel de la tuberosidad tibial anterior, de manera que se fija la pastilla a la
tuberosidad con dos tornillos con arandela (Imagen 2).

Se obtienen tendones del semitendinoso y gracillis homolateral conservando sus
inserciones distales, y se pasan a través de un tinel horizontal realizado en el tercio
medio de la rétula. Tensando ambos tendones se desciende la rétula, y con la rodilla a
302 y guiados por escopia medimos el indice de Caton-Deschamps hasta que nos de
una altura patelar normal (0,6> x <1,3). Una vez restablecida la altura patelar se fijan
ambos tendones con tornillos interferenciales a ambos lados del tinel rotuliano.

Este sistema se protege con un loop de cinta artroscopica de alta resistencia.
Finalmente se fija el tendén de Aquiles (ya fijado a la tuberosidad tibial anterior) al
polo inferior de la rétula mediante dos arpones artroscépicos (Imagen 3 y 4). Se
inmoviliza con férula inguinopédica (imagen 5).

El paciente es revisado en consulta a los 15 dias y al mes, cuando se le retira la férula 'y
se le permite andar con rodillera con limitacién de flexién a 902 y no permitiendo
todavia la extension activa.

A los 2 meses y medio el paciente acude sin dolor a la deambulacidn, extendiendo la
rodilla contra resistencia y con un balance articular de 0-709.

Es revisando nuevamente a los 3 meses y medio observandose una mayor movilidad:
0-1209°. Finalmente se le da de alta a los 5 meses con un balance articular completo y
sin limitaciones en su dia a dia, habiéndose incorporado a su vida laboral y
desarrollando esta sin limitaciones. Nivel de satisfaccién 9/10.

DISCUSION

Las roturas del tendén rotuliano son una lesién diagnosticada en urgencias de forma
aguda ante lo evidente y limitante de la clinica: intenso dolor y pérdida de la extensién
activa de la rodilla (2). DiagnosticaAndose en la mayoria de ocasiones segun la clinica y
con ayuda de la ecografia, su tratamiento depende de la altura a la que se de la rotura.

En estos casos se puede optar por una sutura primaria si la lesién ha tenido lugar en el
seno del tendd6n, o bien a una sutura tendén-hueso si ha ocurrido a nivel de sus
inserciones (3).

El reto tiene lugar cuando esta lesién se diagnostica en su forma crénica (4-6 semanas
segun algunos autores (1)), ya que no contamos con un tratamiento estandar a seguir.

A la clinica comentada anteriormente sumamos, en la variante cronica, una retraccion
de los bordes del tendén lesionado debido a una atrofia cuadricipital que determina
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una patela alta. Esta rotula alta supone un aspecto clave, ya que aunque en los
primeros casos publicados no se le dio importancia a la restitucién de la altura patelar
(5), se ha comprobado en estudios posteriores la importancia biomecanica de la
normoposicion rotuliana en el manejo del dolor y en el descargaste prematura de la
articulacion (3).

Es por ello que antes de reconstruir el tendén rotuliano (rétula - Aquiles con calcaneo
- tuberosidad tibial anterior) se procede a llevar la rétula a su posicién anatémica
tensando el loop realizado a través del tinel rotuliano.

Este loop se lleva a cabo usando los tendones del semitendinoso y gracillis
homolateral, lo cual constituye un injerto autélogo, que sumado a que conservan sus
inserciones distales, estamos creando un sistema de aumentacién mediante tejido
vascularizado del propio paciente (2). Este hecho destaca respecto a cantidad de
estudios previos en los que la aumentacién se lleva a cabo usando plastias no
vascularizadas (sin conservar inserciones naturales), lo cual tiene interés desde el
punto de vista bioldgico y de estabilidad, aunque todavia se encuentra en estudio la
superioridad de uno sobre el otro (4).

Como soporte adicional se realiza un sistema de proteccion usando cintas
artroscdpicas de alta resistencia, cuya funcion consiste en dar estabilidad y sostén a la
reparacion realizada mientras se lleva a cabo la integracién de la misma.

Otro aspecto a destacar de este procedimiento supone la fijacion de la plastia de
Aquiles a la tibia mediante la interfaz hueso - hueso (calcdneo - tuberosidad tibial
anterior). Tras conseguir la consolidaciéon se aporta una estabilidad mayor de la que se
logra con la integracién tenddn - hueso (1). Teniendo en cuenta la resistencia que ha
de tener el tend6n rotuliano para soportar el balance articular y fuerza de la rodilla
parece importante conseguir la mayor estabilidad posible.

A pesar de la necesidad de mayor investigaciéon y de estudios comparativos con
resultados a largo plazo, supone este un sistema eficaz a la hora de tratar estas
lesiones que son todo un reto debido a la incapacidad funcional que generan, mas atin
en personas jovenes en edad laboral.
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TABLAS E IMAGENES

Imagen 1. Radiografia lateral de
rodilla. Se visualizan implantes
metdlicos de cirugfa previas. al
medir el indice de
Caton-Deschamps nos da 1,51, es
decir, indicativo de rotula alta.

Imagen 2. Se observa el tendén de Aquiles
libre en su parte proximal y fijada a la
tuberosidad tibial anterior mediante 2
tornillos. A su vez se visualizan los tendones
del semitendinoso y gracillis conservando
su inserciones distales.
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Imagen 3. Se observa el loop realizado con
los tendones del semitendinoso y gracillis
asi como la cinta artroscopica de alta
resistencia a modo de proteccién. Bajo este
loop se encuentra el tenddn de Aquiles ya
anclado a la rétula. En la parte superior
queda el remanente de Aquiles.
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Imagen 4. Con el remanente de Aquiles que
observamos en la imagen 3 se realiza un
solapamiento de todo el sistema, ofreciendo
un sustento extra.

Imagen 5. Radiografia lateral
postoperatoria donde se aprecian los
tornillos fijando la pastilla 6sea de calcaneo.
Rétula en posicion anatémica con indice de
caton-Descamps 1,01. Se puede apreciar el
tinel dseo en la rétula.
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RESUMEN: Se presenta el caso de un varén de 25 afos que tras un esfuerzo mientras
mantenia relaciones sexuales escuché un chasquido que se acompafié de inmediata
detumescencia, dolor, hinchazén y equimosis del pene. Tras una correcta anamnesis,
exploracion fisica y ecografia fue diagnosticado de fractura de pene con seccién de
uretra. Se intervino de urgencia realizando una anastomosis de la seccién uretral, asi
como una sutura de los cuerpos cavernosos. Durante el seguimiento a largo plazo no
se han objetivado complicaciones por lo que se puede concluir que el conocimiento de
esta patologia permite un manejo quirtirgico temprano lo cual es de gran importancia
ala hora de lograr una recuperacidn exitosa.

PALABRAS CLAVE: Fractura de pene, seccién de uretra, cirugia temprana
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ANAMNESIS

Presentamos el caso de un varén de 25 afios que acudié Urgencias porque, mientras
mantenia relaciones sexuales, noté un chasquido que se acompaiié de intenso dolor e
inmediata detumescencia. A la exploraciéon se observé gran inflamacién con
hematoma que acoda el pene (Figura 1), asi como uretrorragia y globo vesical.

Como antecedentes de interés, el paciente habia sido intervenido de fimosis en 2020
por lo que presentaba cicatriz en surco del pene de dicha intervencion. Sin otros
antecedentes personales ni familiares de interés, tampoco toma de tratamiento
habitual.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

El diagnéstico fue clinico, basandose en una adecuada anamnesis y exploracion fisica,
no obstante, se complemento el estudio con una ecografia peneana con la intencién de
localizar el defecto de cara a la cirugia.

En la ecografia se apreciaba un gran hematoma a aproximadamente 2-3 cm de la base
del pene que dificultaba la visualizacion de la tdnica albuginea, por lo que
probablemente se encontraba rota. En la cara ventral del pene se observaba una
posible solucién de continuidad uretral en relacién con una rotura del cuerpo
esponjoso; la uretra proximal estaba marcadamente distendida y llena de sangre en
probable relacién con rotura uretral. Se exploré también la vejiga, escasamente
replecionada, con abundante contenido hematico y un gran coagulo en su interior.

DIAGNOSTICO
El diagnéstico por tanto fue de fractura de pene con seccion uretral
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Para el tratamiento quirdrgico, previa anestesia raquidea, se realizé6 una incisién
subcoronal, sobre circuncision previa, y denudacién hasta la base del pene
exponiendo as{ la tinica albuginea y la uretra. Se observé en la base del pene una
seccion uretral completa y seccion superior al 60-70% de ambos cuerpos cavernosos
(en “cafién de escopeta”, Figura 2), Se suturaron ambos cuerpos cavernosos con
sutura reabsorbible 2/0. Se pas6 sonda silicona Ch 20 de tres luces (porque tenia
codagulos) con facilidad ya que ambos extremos uretrales estaban bien vascularizados,
por lo que se realiz6 anastomosis con 6 puntos sueltos, monofilamento reabsorbible
4/0y cierre.

Para el seguimiento postoperatorio se cité al paciente en consulta de Urologia a la
primera semana, primer mes, cuarto mes postoperatorio:
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12 SEMANA POSTOPERATORIA

- Exploracion fisica: Leve inflamaciéon del borde derecho del prepucio, sin
eritema ni signos de infeccion. Herida quirdrgica con buen aspecto.

- Funcion urinaria: Orina clara por sonda vesical Ch 20

- Recomendaciones: Y analgesia segin prescripciéon. Se recomienda reposo
fisico y sexual

12 MES POSTOPERATORIO

- Exploracion fisica: Reduccion casi completa de la inflamacion, sin signos de
infeccidn, cicatrizacién externa adecuada.

- Funcion urinaria: Retirada de sonda vesical y realizaciéon de uretrografia
(Figura3) con retirada de sonda, que mostrd tanto en fase miccional como en
fase retrégrada paso de contraste, continuidad uretral y no se observaba
extravasacién de contraste.

- Recomendaciones: Inicio gradual de actividades fisicas ligeras. Evitar
actividades sexuales hasta préxima evaluacién

4° MES POSTOPERATORIO

- Exploracién fisica: Completa recuperaciéon externa, sin deformaciones ni
dolor residual

- Funcién urinaria: Flujo urinario normal (Qmax 20ml/seg con 20 ml de
volumen residual)

- Recomendaciones: Cita al afo para evaluar posibles complicaciones tardias
como estenosis uretral o disfuncién eréctil

DISCUSION

La fractura de pene es una entidad infrecuente encuadrada dentro de las urgencias
urolégicas (1. Se define como la ruptura de la tinica albuginea del cuerpo cavernoso
del pene como consecuencia de un traumatismo o flexién brusca del pene en ereccién,
fundamentalmente durante el coito vigoroso y en menor frecuencia la manipulacién
vigorosa del pene, traumatismos directos y la auto-infliccién durante maniobras para
reducir una ereccién (2.

Es una lesién traumdtica significativa que puede tener consecuencias graves,
especialmente cuando se asocia con una fractura de uretra pues la complejidad y la
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urgencia del tratamiento aumentan exponencialmente. Este fendmeno, puede tener
consecuencias devastadoras para la funcién sexual y urinaria del paciente si no se
maneja adecuadamente y con rapidez. Su incidencia exacta varia segun las diferentes
regiones y culturas estudiadas probablemente debido a diferencias en las practicas
sexuales y la reticencia a buscar atencién médica. La asociacion de rotura de uretra es
aun mas extraordinario y ocurre unicamente del 10-30% de las fracturas de pene (3.

La forma de presentacién mas comun es como un chasquido que se acompafa de
dolor, hinchazén, equimosis y detumescencia repentina (2. Si ademas se acompafa de
fractura de uretra, suele aparecer uretrorragia y retenciéon aguda de orina ).

El diagnéstico es clinico, aunque, se pueden utilizar pruebas de imagen adicionales
como la ecograffa y la resonancia magnética en casos dudosos 4. Si se sospecha
fractura de uretra es conveniente realizar una prueba de imagen como la uretrografia
retrograda

Si bien antes se optaba por un tratamiento conservador, hoy en se ha demostrado que
la reparacién quirdrgica temprana, idealmente dentro de las primeras 24 horas,
ofrece mejores resultados en términos de recuperacion funcional y estética del pene
(3). Se recomienda la exploraciéon quirurgica y reparacion del defecto ya que el retraso
en el tratamiento supone un mayor indice de complicaciones tardias como la
disfuncioén eréctil o la estenosis de uretra (4. La mayoria de los pacientes que reciben
tratamiento quirurgico temprano tienen una recuperacién completa sin
complicaciones significativas. Sin embargo, los que retrasan el tratamiento pueden
enfrentar una recuperacion prolongada y mayores tasas de disfuncion sexual (©).

El paciente de nuestro caso clinico present6 la tipica clinica de fractura de pene con
seccién de uretra. Pese a ser una clinica tipica, su baja frecuencia en las urgencias
generales hace importante la divulgacién de este tipo de patologia ya que en ella el
tiempo juega un papel importante y un diagnéstico temprano que permita una rapida
intervencion quirdrgica puede ser decisivo a la hora de evitar eventuales
complicaciones.

CONCLUSIONES

La fractura de pene con fractura de uretra es una entidad rara encuadrada dentro de
las urgencias urolégicas con clinica tipica que facilita el diagnoéstico.

Requiere una atenciéon médica inmediata con evacuacién del hematoma, sutura de la
tlnica albuginea y reparacion de lesiones uretrales con la finalidad de restaurar la
anatomia y funcioén urogenital y ademas prevenir complicaciones a largo plazo como
la disfuncién eréctil y la estenosis uretral.
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TABLAS E IMAGENES

Figura 1. Hematoma, inflamacion y  Figura 2. Hallazgos intraoperatorios de
deformidad del pene rotura bilateral de cuerpos cavernosos y
seccién completa de uretra

Figura 3. Uretrografia paso de contraste sin extravasacion a través de uretra
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RESUMEN: Una de las principales labores del médico de familia es ser capaz de
identificar aquellos pacientes que presentan sintomas que podrian trascender en una
patologia grave. Gracias a la mejora en la colaboracién de las distintas especialidades,
casos como el que se presenta en este trabajo, son identificados y gestionados en
tiempo récord, mejorando la calidad de vida de los pacientes al actuar precozmente.
Presentamos el caso de una mujer de 61 afios exfumadora, con antecedente de linfoma
B cutdneo, que acudié a consulta de atencién primaria por tos crénica y disnea. Tras
valoracién por atencién primaria, se decide derivacién a neumologia para completar
el estudio, y junto con anatomia patolégica, se diagnostica sarcoidosis. Esta es una
enfermedad sistémica de muy dificil diagnéstico, causando una demora importante en
el inicio del tratamiento y un aumento de la probabilidad de desarrollo de fibrosis.

PALABRAS CLAVE: Colaboracion interdisciplinaria, Sarcoidosis pulmonar, Disnea
cronica, Linfadenitis granulomatosa
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ANAMNESIS:

Mujer de 61 afios que consulta en atencién primaria en diversas ocasiones por tos
cronica de varios meses de evolucién, asocidandose progresivamente disnea a
moderados esfuerzos. Durante la entrevista clinica, refiere astenia y artralgias mas
marcada en hombros y columna lumbar, negando fiebre, pérdida de peso y dolor. Se
realiz6 un test de antigeno COVID en casa, que se repiti6 en el centro en salud, siendo
ambos negativos. A pesar de tratamiento sintomatico no encuentra mejoria, por lo que
se decide realizar una analitica, en la que destaca una leve hipercalcemia, y una
radiografia de térax en la que se aprecia fibrosis y ensanchamiento mediastinico. Ante
estos hallazgos se deriva a neumologia.

EXPLORACION FiSICA:

A la exploracién la paciente se encontraba consciente y orientada en las tres esferas,
hemodindmicamente estable, afebril, eupneica en reposo (Sa02 -saturacién de
oxigeno-98%), con buen estado general y buena coloracién de la piel y mucosas. En la
auscultacién se apreciaron roncus y sibilancias en ambos hemitérax, junto con
crepitantes bibasales. A nivel cardiaco, ritmo regular, sin soplos, con una frecuencia de
60 latidos por minuto. No se apreciaron lesiones cutaneas, edemas en miembros, ni
evidencia de trombosis.

ANTECEDENTES PERSONALES:
Alergias medicamentosas: Ibuprofeno, Naproxeno. Intolerancia al Tramadol.
Hdbitos toxicos: exftumadora desde hace 1 afio (8 paquetes/afio).

Neumologia: ingreso por neumonia adquirida en la comunidad a los 20 afios, apnea
obstructiva del suefio (AOS) moderado.

Otros: obesidad, dislipemia, trastorno ansioso-depresivo, artrosis, hernias discales,
fibromialgia, psoriasis en placas, hemorroides internas.

Intervenciones quirtrgicas: linfoma cutdneo B en regién frontal en 2016, 2018 y 2019.
Incontinencia de esfuerzo en 2015.

Tratamientos crénicos: CPAP, Sertralina 50 mg, Mirtazapina 30 mg, Lorazepam 1 mg,
Prednisona 10 mg, Ipratropio 20 mcg. inhalado, Calciferol 266 mcg.

No presenta antecedentes familiares de interés.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Laboratorio:

Andlisis de sangre y Orina: A destacar aumento de cadenas Kappa y Lambda, B2
microglobulinas y enzima convertidora de angiotensina (ECA).

Cultivo de Esputo: negativo.

Mantoux: 0 mm de induracion.

Pruebas de imagen:

Radiografia (Rx) de Térax: Se evidencian lesiones de caracteristicas fibroticas, asi
como ensanchamiento mediastinico bilateral. (Imagen 1)

Ecobroncoscopia: Adenopatias mediastinicas bilaterales, de bordes imprecisos,
con forma heterogénea, con ausencia de estructura hiliar central. A la puncién,
presencia de material representativo de ganglio linfatico compatible con material
benigno.

Espirometria: Regular colaboracidn, alteracién ventilatoria restrictiva leve y
disminucién severa de DLCO.

TAC Toracoabdominal: Adenopatias mediastinicas, hiliares, retroperitoneales, e
iliacas bilaterales, sin identificar lesiones so6lidas asociadas, a valorar proceso
linfoproliferativo (Imagen 2).

PET-TAC: Multiples adenopatias de baja-moderada tasa metabdlica. En
parénquima pulmonar, imagenes en vidrio deslustrado en ambos campos
compatible con proceso inflamatorio crénico. Granulomas calcificados bilaterales.
En TAC posterior, se aprecia un mayor grado y extensién de estos cambios.

Anatomia patoldgica:

Estudio histolégico por toma de biopsia con EBUS-TBNA y CrioEBUS:
Linfadenitis granulomatosa no necrotizante (imagen 3 y 4).

Descripcién microscépica: Ganglio linfatico con arquitectura parcialmente
reconocible, donde se observan ocasionales foliculos linfoides (CD20 y CD3
conservados), descartidndose posibles procesos linfoproliferativos. La mayor
parte del ganglio presenta un infiltrado inflamatorio mixto con linfocitos, células
plasmaticas y agregados histiocitarios formando granulomas no necrotizantes.
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Con las técnicas de histoquimica (PAS, Grocott y Ziehl Neelsen) no se identifican
microorganismos. No se observan signos de malignidad en la muestra remitida.

DIAGNOSTICO:

Los hallazgos radiolégicos e histolégicos en su conjunto, tras descartar
razonablemente procesos linfoproliferativos e infeccion por micobacterias, orientan a
sarcoidosis pulmonar estadio II vs [V incipiente como primera posibilidad diagnéstica
(tabla 1).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Antes de iniciar el tratamiento para la sarcoidosis es necesario descartar infecciones
latentes. Se le realizaron varios Mantoux a la paciente, y al ser persistentemente
negativos, se decidi6 solicitar Quantiferon (IGRA: Interferon-gamma Relase-Assay),
que result6 positivo, por lo que se inicid tratamiento para infeccion de tuberculosis
latente (ITL) con Isoniazida-Rifampicina durante 3 meses.

Actualmente la paciente estd en seguimiento en la consulta de enfermedades
intersticiales de neumologia. En la ultima revision, seguia refiriendo aumento de la
sensacion de disnea, presentando un valor 2 en la escala mMRC, siendo su
tratamiento:

Recomendacién de pérdida de peso, continuar sin fumar, y vacunacién antigripal
anual y antineumocdcica.

CPAP nocturna nasal a 7 cm H20 con oxigeno acoplado a 1,5 litros por minuto.

Inicié con prednisona a 40 mg/dia con pauta descendiente hasta los 5 mg/dia hasta
siguiente valoracién por neumologia.

Ipatropio inhalado.
Seguimiento por atencién primaria y neumologia.

Durante el seguimiento se aprecia importante componente ansioso y ganancia
ponderal de 15 kg en el dltimo afio, que atribuye a tratamiento con corticoesteroides,
con los que tampoco encuentra alivio sintomatico. Por lo tanto se decide inicio de
Micofenolato de mofetilo 500 mg/12h, que se mantiene hasta proxima revision.

DISCUSION:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa crénica y sistémica de etiologia
desconocida, que afecta principalmente a pulmdn, piel, ojos, corazén, higado y rifién.
Los sintomas como la disnea, la tos, el dolor toracico o el broncoespasmo pueden
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presentarse aislados o combinados, con distinto grado de intensidad y de forma aguda
o crénica.(1)

Esta patologia es de dificil diagndstico por varios motivos. En primer lugar, porque
presenta escasos signos y sintomas en los estadios iniciales, de manera que es
necesario que el médico de atencién primaria realice una buena anamnesis,
exploracion fisica y tenga la capacidad de discernir cuando es necesario hacer una
prueba complementaria y derivar a un paciente. En segundo lugar, porque cuando
presenta sintomas, estos suelen ser similares a los de otras patologias, haciendo muy
necesaria la colaboracion entre las diferentes especialidades para descartar otras
entidades como la tuberculosis, histoplasmosis, vasculitis, linfomas, metastasis...

Esta dificultad se ha intensificado desde la pandemia Covid-19 convirtiéndose en uno
de sus diagnésticos diferenciales. Ademas, ha originado un aumento de las infecciones
respiratorias oportunistas y, debido al aumento de la demanda asistencial, se ha
dificultado la accesibilidad a las consultas, asi como la realizacion de pruebas
complementarias.

Para poder diagnosticar sarcoidosis, en primer lugar hay que sospecharla y reforzar
esta sospecha con pruebas complementarias. Entre ellas disponemos de la radiografia
y el TC de toérax, en las que destacan linfadenopatias hiliares bilaterales simétricas y
adenopatias paratraqueales derechas (triada de Garland). Asimismo contamos con la
bioquimica en la que podemos hallar leucopenia e hipercalcemia (presente en nuestra
paciente) entre otros.(2)

No obstante, la prueba diagndstica que nos va a permitir hacer tanto el diagnéstico de
certeza como el diferencial va a ser el estudio histolégico por parte de anatomia
patolégica, evidenciando granulomas no necrotizantes.(3) Esta lesiébn no es
patognomonica de la sarcoidosis, por lo que es necesario descartar la presencia de
posibles microorganismos u otras entidades que también puedan causarlos. En
nuestro caso, dado el antecedente de linfoma cutdneo de nuestra paciente, aparte de
las técnicas de inmuno-histoquimica en el tejido, se envia parte de la muestra para
valoracién por inmunologia mediante citometria de flujo y descartar asi sindromes
linfoproliferativos.

Respecto al tratamiento, los corticoides sistémicos son el primer escalén, aunque
tienen muchos efectos adversos y no mejoran el prondstico. En los casos refractarios
podemos contar con inmunosupresores como el Metrotrexato, Azatioprima, o
Micofenolato. En casos seleccionados existe la opcion de terapia biologica. Como
ultima opcion disponemos del trasplante, especialmente en aquellos casos en los que
la enfermedad esté muy avanzada y dependiendo del 6rgano afectado.(4)
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La mayoria de pacientes presenta una evoluciéon favorable, pero un 20% acaba
presentando fibrosis e insuficiencia respiratoria.(5) Es por esto que se requiere un
seguimiento estrecho tanto por parte de neumologia, como por atencién primaria,
siendo estos ultimos los primeros en reconocer un posible empeoramiento en el
estado del paciente.

De acuerdo con lo expuesto podemos destacar dos ideas esenciales. Por un lado, la
necesidad de contar con un médico de atencién primaria que sea capaz de detectar
diferentes patologias ya sean leves o graves, entender cuando hay que derivar a un
paciente y qué pruebas diagnésticas hay que realizar en cada momento, de manera
que se facilite la posterior intervencidn de otros especialistas. Por otro lado, hay que
recalcar que ha sido la colaboracién entre las diferentes especialidades (atencién
primaria, neumologia, anatomia patoldgica e inmunologia), lo que ha permitido que la
paciente tenga un diagnéstico y un tratamiento apropiados y por ende, una mejor
calidad de vida.
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IMAGENES Y TABLAS:

Tabla 1 - Estadios radiologicos de la enfermedad.

Estadio 0 Radiografia de térax normal.

Estadio I Adenopatias hiliares o paratraqueales sin infiltrados
pulmonares asociados; es la forma de inicio mas
frecuente.

Estadioll =~ Adenopatias hiliares bilaterales e infiltrados
pulmonares.

Estadio Il  Infiltrados pulmonares sin adenopatias.

Estadio IV Fibrosis pulmonar

Tabla 1. Clasificacién Radioldgica de la sarcoidosis(6)

Imagen 1. Radiografia de térax P-A.
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Imagen 3. Multiples agregados histiocitarios formando granulomas no necrotizantes.
HyE, 7x.
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Imagen 4. Multiples agregados histiocitarios formando granulomas no necrotizantes.

HyE, 20x.
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RESUMEN: Paciente de 56 afios con buena situaciéon clinica y sin antecedentes
personales a destacar, es diagnosticada, a raiz de clinica de cefalea y disartria
progresiva, de cancer de pulmén EIV con metastasis cerebral. Se decide tras
valoracién en comité de tumores, dado el buen estado general y poca carga de
enfermedad extratoracica, reseccion inicial de metastasis cerebral con radioterapia
adyuvante en el lecho quirdrgico y posterior inicio de tratamiento sistémico, con
inmunoterapia. Presenta buena respuesta a la misma, oligoprogresion 6sea a los dos
afios que se trata con radioterapia y, tras otros dos afos, nueva progresion tumoral.
Dado largo tiempo trascurrido desde su diagndstico se decide nueva biopsia para
ampliar estudio de posibles mutaciones, resultando reordenamiento del gen ALK,
permitiendo asi, beneficiar a la paciente del inicio de tratamiento dirigido, via oral,
frente a dicha mutacién y, de esta forma, poder aportar mayores opciones
terapéuticas y una mayor supervivencia.

PALABRAS CLAVE: cincer de pulmén no microcitico, inmunoterapia, dianas
moleculares, mutacion ALK, tratamiento dirigido, multidisciplinar.
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ANAMNESIS

Mujer de 56 afios, exfumadora, con habito tabaquico previo de unos 15 cigarrillos al
dia durante 20 afios. Entre sus antecedentes familiares a destacar: padre fallecido por
cancer de cabeza y cuello, y hermano fallecido de cancer de pulmoén. Entre sus
antecedentes médicos, realiza tratamiento con simvastatina para dislipemia; y,
ademas, refiere episodios previos de migrafia con aura. Respecto a intervenciones
quirudrgicas, la paciente fue sometida a una conizacién en 2014 y a una hernioplastia
inguinal en 2016.

Buen estado general. ECOG 0.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- TC Craneal urgente 18/12/18: Area extensa de edema vasogénico a nivel parietal
izquierdo dentro de la cual y a nivel periférico se identifica una lesién nodular de unos
13mm con captaciéon anular del contraste. Linea media no desplazada. No se
identifican otros nddulos. Ante la ausencia de clinica infecciosa la lesién corresponde
con un proceso maligno ya sea primario o secundario.

- RMN Craneal 26/12/18: Lesién focal cortico subcortical en circunvolucién frontal
inferior izquierda, area de Broca, mide unos 13 mm el area de realce en anillo que
incluye la cortical, con centro de necrosis, sin aparente hemorragia y con extenso
edema vasogénico. Estructuras de linea media sin alteraciones. Nucleos basales,
tronco de encéfalo y cerebelo sin alteraciones. Sistema ventricular y cisternas
normosituadas, sin alteraciones. Cubiertas meningeas sin hallazgos significativos.
Unidn occipito cervical sin alteraciones. No se realiza espectro por motivos técnicos.
Resumen: Lesién Unica en area de Broca izquierda que sugiere como primera
posibilidad metastasis.

- PET-TC 01/19: Lesién pulmonar patologica en 16bulo medio sugerente de proceso
maligno con bordes irregulares y tracto pleural (22 X 21 mm. SUV 2,4). Pequefio
nodulo adyacente a imagen cicatricial en LSI (8 mm, SUV 3,4) de caracter
indeterminado sin poder descartar ninguna opcién diagndstica. Sin clara evidencia de
LOE hipermetabélica en cerebro, con la salvedad de la dificultad para valorar lesiones
por la captacidn fisiolégica. Se observa un nddulo polilobulado en LID sin captacion
patolégica, valorar posible granuloma.

- Anatomia patolégica fibrobroncoscopia: ADENOCARCINOMA de patrdn lepidico,
acinar y papilar focal, cT4cNOM1b E-IVA (1). Estudio, por PCR, de biomarcadores
EGFR, ALK, ROS1 negativos y expresion de PDL-1, por inmunohistoquimica, positivo
(60%) (2).
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- PET-TC 18/09/23: Estudio metabdlico con CT-PET en el que se observa leve
aumento de extension e intensidad metabdlica respecto a estudio previo en atelectasia
en LM, por lo que no podemos descartar persistencia de malignidad. Valoracién y
seguimiento. Adenopatia subcarinal sospechosa de malignidad como primera
posibilidad, y mas dudosamente hiliar derecha. Aumento de metabolismo en asas
intestinales en flanco izquierdo de caracter inespecifico. Valoracién clinica. Sin otros
hallazgos patolégicos desde el punto de vista metabdlico ni cambios significativos
respecto a estudio previo en el resto del organismo estudiado.

- Anatomia patolégica 06/10/23: Ganglio linfitico mediastinico (G7)
(criobiopsia asociada a EBUS-TBNA con 22G): Metdastasis de adenocarcinoma de
origen primario pulmonar. ALK: MUTADO.

DIAGNOSTICO.

La historia oncolégica de la paciente inicia en diciembre de 2018 con un cuadro de
disartria progresiva y cefalea, de un mes de duracion, por el que consulta en servicio
de urgencias. Se realiza TC Craneal en el cual se observa lesiéon ocupante de espacio,
de unos 13mm, en area de broca izquierda sugerente de metastasis como primera
posibilidad.

Ingresa para completar estudio con resonancia magnética craneal y PET-TC. En este
ultimo se objetiva lesiéon pulmonar en 16bulo medio sugerente de proceso maligno de
22 x 21mm, y nédulo de 8mm adyacente a imagen cicatricial en LSI, de caracter
indeterminado, sin extension a otros niveles. Es sometida a exploracién mediastinica
por EBUS, que resulta negativa, y a fibrobroncoscopia con toma de muestra de la
lesién principal.

Resultados anatomopatolégicos compatibles con ADENOCARCINOMA de patrén
lepidico, acinar y papilar focal, cT4cNOM1b E-IVA (1). Estudio, por PCR, de
biomarcadores EGFR, ALK, ROS1 negativos y expresion de PDL-1, por
inmunohistoquimica, positivo (60%).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Se valora su caso en comité multidisciplinar de tumores toracicos, y con datos de
enfermedad oligometastasica, paciente sin comorbilidades, se decide en enero de
2019 intervencion quirdrgica a nivel cerebral. Se realiza craneotomia y exéresis de la
lesion, con resultados anatomopatoldgicos de metdstasis de adenocarcinoma de
pulmoén, con estudio molecular concordante al descrito previamente.

Buena evolucién tras intervencion, sin complicaciones en el postoperatorio. Se
acuerda en comité realizar tratamiento con radioterapia adyuvante en el lecho
quirdrgico, recibiendo dosis inica de 16Gy en febrero de 2019.
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La primera valoracion en consulta de oncologia médica es en marzo de 2019. Tras la
cirugia y el tratamiento con radioterapia adyuvante, la paciente ha ido decreciendo
dosis de corticoides, hasta finalizarlos previo al inicio del tratamiento sistémico. Se
trata de una paciente joven, sin antecedentes médicos de interés, con buen estado
general (ECOG 0), oligometastasica. En la exploracion fisica: neurolégicamente sin
focalidad aguda, auscultacién con tonos ritmicos sin soplos y murmullo vesicular
conservado en ambos hemitérax; abdomen blando, depresible, no doloroso a la
palpacidn, sin signos de irritaciéon peritoneal; y miembros inferiores sin edemas ni
signos de trombosis venosa profunda.

Dado el resultado de la expresiéon de PDL-1 igual al 60%, se propone inicio de
tratamiento de 12 linea con inmunoterapia: pembrolizumab 200 mg intravenoso cada
21 dias. Dicho tratamiento consigue estabilidad de la enfermedad, sin recaida a nivel
cerebral. En cuanto a la tolerancia, no se objetiva aparicién de ningtn efecto adverso
limitante.

En febrero de 2021, recibiendo 33 ciclos hasta el momento, se describe en PET-TC de
reevaluacion lesion de nueva aparicién en manubrio esternal, asi como progresion
metabdlica de la lesién ya conocida en l6bulo medio. Se presenta el caso en comité
conjunto con oncologia radioterapica, decidiéndose SBRT en pulmén y esternén, que
recibe en marzo de 2021 con buena tolerancia, y manteniendo tratamiento sistémico
con pembrolizumab.

En septiembre de 2023, tras recibir 78 ciclos de inmunoterapia (dos afios sin
progresion), en PET-TAC de control se evidencia nueva progresion a nivel de la lesién
pulmonar inicial, junto con progresiéon ganglionar en mediastino. La paciente se
encuentra asintomatica en todo momento, y a nivel cerebral se comprueba con RMN
que sigue libre de enfermedad.

Se plantea el caso en comité de tumores toracicos, decidiéndose realizar una nueva
biopsia (5), con la intencién de realizar un estudio molecular mas amplio, dado el
tiempo transcurrido desde el inicio de la enfermedad. Se realiza criobiopsia asociada a
EBUS y se obtiene muestra de los ganglios mediastinicos, con resultados
anatomopatolégicos compatibles con metastasis de adenocarcinoma de origen
pulmonar. Por PCR, se estudian EGFR, ALK, ROS1, RET, MET, KRAS, NTRK, hallazgo en
este caso de un reordenamiento de ALK. De la misma manera, se analiza PDL-1 por
inmunohistoquimica, que resulta en este caso negativo (PDL-1 <1%).

Ante estos resultados, se propone inicio de segunda linea en octubre de 2023, con
tratamiento dirigido: alectinib 600mg cada 12 horas hasta progresiéon o toxicidad.
Tratamiento actualmente en curso, con buena tolerancia al mismo, y estabilidad de la
enfermedad en pruebas de reevaluacion recientes.

67



DISCUSION

El cadncer de pulmdn es el tercer tipo de tumor con mas incidencia en nuestro pais y,
ademas, el que mas mortalidad ocasiona, segin cifras de la red espafiola de registros
de cancer.

Se trata de una entidad heterogénea, donde se han logrado avances terapéuticos en los
principales subgrupos del carcinoma no células pequefias (adenocarcinoma y
carcinoma de células escamosas), durante los dltimos afios, con el desarrollo de la
inmunoterapia y fAirmacos diana frente a mutaciones drivers, que han permitido
aumentar la supervivencia de los estadios avanzados, aportado también mayor
calidad de vida en estos pacientes.

El subtipo adenocarcinoma es el mas frecuente, engloba el 45-50% de todos los casos,
y la expresion de PDL1 (1) y presencia de alteraciones moleculares en vias de
sefalizacidn claves en la carcinogénesis son marcadores importantes a la hora de
planificar el tratamiento.

Respecto a las mutaciones, segun el gen implicado, pueden tener unas caracteristicas
epidemioldgicas especificas, sin embargo, no son suficientes para predecir con certeza
la presencia de dichas alteraciones genéticas, por lo que es obligatorio la
determinacién sistemdtica de mutaciones en EGFR, BRAF, KRAS y MET y
reordenamientos de ALK (2), ROS1, RET y NTRK en todos los pacientes con
adenocarcinoma de pulmén y en no fumadores independiente de su histologia (3).

En este sentido, hay que destacar la importancia durante el proceso diagnéstico de la
presencia del patélogo en el momento de la biopsia (“ROSE”) para guiar y aumentar la
rentabilidad en el proceso, junto, ademas, la implantacién de nuevas técnicas en
fibrobroncoscopia como la criobiopsia que aumentan la calidad histolégica de la
muestra permitiendo asi mayor éxito durante el procesamiento (4)(5).

Dada la heterogeneidad del cancer de pulmén, resaltar la importancia de los comités
de tumores y un abordaje multidisciplinar, como hemos podido objetivar en nuestro
caso, ya que, la posibilidad de llevar a cabo tratamientos locales, como cirugia o
radioterapia (6), pese a encontrarnos en situaciéon de enfermedad avanzada, permite
aportar un mayor beneficio a este tipo de pacientes, tanto en calidad de vida como en
supervivencia.
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TABLAS E IMAGENES

TC Craneal con contraste intravenoso realizado en urgencias ante clinica de debut
(cefalea y disartria), donde se objetiva lesiéon ocupante de espacio parietal izquierda
de unos 13mm con edema vasogénico asociado.

Ultimo estudio de reevaluacién (PET-TC febrero 2024), en el que podemos observar
en pulmén derecho atelectasia en LM secundaria a lesién tumoral, ya descrita, que
presenta similar extension e intensidad respecto a estudio previo.
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RESUMEN: paciente varén de 61 afios de edad que ingresa en la UCI tras deterioro
neurolégico con diagnoéstico de ictus isquémico probablemente bihemisférico, con
fracaso renal agudo, coagulopatia y elevaciéon de reactantes de fase aguda. Se inicié
antibioterapia empirica con piperazilina-tazobactam en espera de resultados de
hemocultivos en los que finalmente creci6 un S. Aureus. Durante su ingreso precisé
aislamiento de via aérea por deterioro neurolégico con Glasgow 3 puntos,
objetivindose en el TAC diferentes lesiones hemorragicas, asi como infartos
esplénicos. En la ecocardiografia transesofagica se encontré una vegetacion aodrtica.
Finalmente fallecié como consecuencia de un fallo multiorganico.

PALABRAS CLAVES: ictus isquémico, infartos esplénicos, endocarditis, nddulos de
Osler, manchas de Janeway.
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CASO CLINICO

Paciente var6n de 61 afios de edad sin alergias medicamentosas conocidas y ex
fumador desde hacia 7 afios. Como antecedentes personales de interés destacar una
discopatia lumbar L4 - L5 con herniacion intervenida en dos ocasiones (2008 y 2011)
y episodios de ciatalgia de repeticidn.

El paciente acude a urgencias el dia 29/11/2023 por agravamiento de su ciatalgia
crénica, con mayor impotencia funcional, habiéndose mantenido en reposo. A la
exploracion el paciente presentaba habla entrecortada y destacaba una ligera
taquipnea y edemas en miembros inferiores. Durante su estancia en el servicio de
urgencias se apreciaron ademas datos radiolégicos y analiticos de insuficiencia
cardiaca, por lo que se interconsulté al cardidlogo de guardia quien realizé una
ecocardiografia a pie de cama en la que destacaba una estenosis aértica moderada sin
datos de severidad y con FEVI conservada. Se decidié ingreso a cargo de Medicina
Interna.

En la analitica del dia 30/11/2023 en Medicina Interna destaca una
hiperbilirrubinemia de 4,89 mg/ dl a expensas de directa con 3,04 mg/dl, una
insuficiencia renal aguda con creatinina de 2,14 mg/dl, una hiponatremia de 128
mEq/], una hipertransaminasemia con GOT 107 U/L, GPT 64 U/L, GGT 291 U/L y ALP
204 U/L, una plaquetopenia de 39400, una PCR 37,36 mg/dl, una hipoalbuminemia de
1,8 g/dl y un dimero D de 63732 ng/ml. Ante estos hallazgos se solicité un frotis de
sangre periférica (sin esquistocitos), catecolaminas en sangre (normales), un
proteinograma (sin alteraciones), autoinmunidad (negativa), metabolopatias
(negativas), serologia viricas (negativa) y angioTAC de térax que descarto
tromboembolismo pulmonar y TAC de abdomen en el que se objetivé una
hepatoesplenomegalia con infartos esplénicos.

El dia 1/12/2023 avisan a Neurologia por hemiplejia izquierda. NIHSS 14. Se realiz6
TACy angioTAC de craneo sin hallazgos diagnosticos y se traslad6 posteriormente a la
Unidad de Ictus. Se repasaron de nuevo las imagenes e impresion6 de un sutil infarto
parietal izquierdo agudo-subagudo. Ademads, se realiz6 un TAC de troncos
supraaorticos en el que no se pudo descartar una variante fetal de la ACP derecha.
Ante un ictus isquémico probablemente bihemisférico (agudo-subagudo parietal
izquierdo visible en pruebas de imagen pero no congruente con la clinica y presuncién
de afectaciéon hemisférica derecha no visible en el TAC) se solicité analitica de control
para valorar fibrinolisis. Nos avisaron por deterioro neurolégico del paciente con
tendencia a la somnolencia y empeoramiento analitico en el control con aumento de la
hiperbilirrubinemia, aumento de la trombopenia y empeoramiento de la funcién renal.
Se decidi6 ingreso en UCI a las 19:35 horas con Glasgow 14 puntos, pupilas isocéricas
normorreactivas y hemiplejia izquierda. Estable hemodindmicamente y sin
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oxigenoterapia. Se inicié antibioterapia empirica con piperazilina-tazobactam y
tedizolid. Se solicitaron muestras de hemocultivos, urocultivo y esputo.

El dia 2/12/2023 a las 09:00 horas el paciente presentd deterioro neurolégico con
Glasgow 3 puntos y anisocoria con midriasis derecha. Se aisl6 via aérea y se realizé
TAC de cradneo urgente en el que se objetivdo hematoma subdural agudo
frontoparietotemporal derecho de 15 mm de espesor, hematoma
intraparenquimatoso frontal derecho de 5 cm de eje mayor, HSA, minima hemorragia
en protuberancia, herniacién subfalcina con desviacién de linea media de 16 mm y
areas isquémicas en territorios de la ACM izquierda y ACA derecha. Se interconsulta
con Neurocirugia y se decidi6 intervencién quirtrgica con craniectomia
descompresiva derecha y evacuacion del hematoma. El paciente volvié a UCI bajo los
efectos de la sedoanalgesia y con la anisocoria pupilar.

En TAC control post cirugia se describi6 una mala evolucién radiolégica con
incremento del volumen de la hemorragia intraparenquimatosa frontal derecha,
progresion de las lesiones isquémicas e importante edema asociado con aumento de
desviaciéon de la linea media. Se interconsulté de nuevo con neurocirugia quien
descartd actitud quirdrgica alguna. Permanecié con tratamiento médico
antihipertensién intracraneal maximo (suero hiperténico, corticoterapia, sedaciéon
profunda y relajacién neuromuscular). Se inform¢ a la familia del pronéstico infausto.

El dia 3/12/2023 comenzaron a crecer en hemocultivos coco Gram positivos en
racimos. Ademas, aparecieron lesiones violdceas puntiformes en los pulpejos de los
dedos de las manos y los pies. Ante estos hallazgos se solicité una ecocardiografia
transesofagica describiendo una valvula aértica con imagen sugestiva de vegetacién
en velo coronario, con perforacién del mismo y doble lesién con estenosis moderada e
insuficiencia severa. Resto de valvulas sin afectacion. Finalmente ante el crecimiento
en hemocultivos de Staphylococcus Aureus meticilin sensible y Staphylococcus Capitis,
se decidi6 dejar cloxacilina como tratamiento antibi6tico dirigido.

En los dias posteriores la exploracion neurolégica bajo los efectos de la sedoanalgesia
era la siguiente: pupilas puntiformes arreactivas (ausencia de relejo fotomotor), y
ausencia de reflejo tusigeno, corneal. BIS 30.

El dia 4/12/2023 se repite de nuevo el TAC de crdneo en el que describieron un
empeoramiento radiolégico con mayor grado de hidrocefalia tetraventricular. 0

Posteriormente el paciente precisé soporte vasoactivo con noradrenalina por
inestabilidad hemodindmica, fallo repiratorio con necesidad de FiO2 cada vez m4s alta
y perfusion de furosemida por oligoanuria. La evolucién fue desfavorable y finalmente
el paciente fallece el 7/12/2023.
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DISCUSION

El termino endocarditis infecciosa engloba un grupo variado de infecciones cuya
caracteristica comun es la invasién microbiana del endocardio valvular o mural.

Staphylococcus aureus es el agente causal mas reportado en la actualidad,
correspondiendo al 31% de casos en algunos estudios. Se han descrito multiples
factores a nivel del hospedero que predisponen al desarrollo de endocarditis
infecciosa por este microorganismo, entre los que figuran el uso de drogas
endovenosas, tratamientos intrahospitalarios invasivos, especialmente aquellos que
impliquen la presencia de dispositivos intracardiacos, ser portador de valvulas
protésicas, requerimiento de hemodialisis, entre otros. Adicionalmente, el S. aureus
esta asociado con mayores grados de severidad clinica de la endocarditis infecciosa.

Son muchos los factores que pueden causar que los gérmenes ingresen al torrente
sanguineo y se produzca una endocarditis. Tener una valvula cardiaca defectuosa,
valvulas cardiacas artificiales, dispositivo cardiaco implantado, consumo de drogas
parenterales, uso de catéter permanente, mala higiene dental, etc. Sin embargo, la
endocarditis puede ocurrir en personas sin problemas de valvula cardiaca.

En la endocarditis, las aglomeraciones irregulares de gérmenes y trozos de células
forman una masa en el corazdén. Estas masas se denominan vegetaciones. Pueden
desprenderse y desplazarse hacia el cerebro, los pulmones y otros érganos,
produciendo émbolos sépticos en forma de ictus hemorragicos, infartos esplénicos,
etc. También pueden desplazarse hacia los brazos y las piernas y producir lo que se
conoce como lesién de Janeway, macula de pequefias dimensiones (milimetros),
considerada patognomonica de la endocarditis bacteriana, que se localizan en las
plantas de los pies o palmas de las manos y son similares a los nédulos de Osler,
lesiones subcutaneas, dolorosas, eritematosas y violaceas localizadas en los pulpejos
de manos y pies y que también se ha relacionado con la endocarditis infecciosa.

El nico efecto beneficioso observado ha sido un acortamiento de la bacteriemia y del
periodo febril a expensas de mayores tasas de toxicidad renal. Por tal motivo, en un
intento de disminuir el dafio valvular y sistémico, se recomienda afiadir gentamicina a
la cloxacilina durante los primeros 3-5 dias de tratamiento. La dosificacién mas
conveniente de la vancomicina respecto a la cloxacilina, que puede ser administrada
cada 12h en vez de cada 4h, junto a la creencia de que la actividad de ambos
antibioticos es superponible, ha favorecido este uso exagerado. Los datos disponibles
indican, sin embargo, que la cloxacilina es mas rdpidamente bactericida que la
vancomicina frente a S. aureus y que los pacientes con endocarditis estafilocécica
tratados con cloxacilina tienen un periodo de fiebre y bacteriemia mas corto que los
tratados con vancomicina. Por estas razones, no se deberia utilizar vancomicina en la
endocarditis por S. aureus sensibles a cloxacilina. La combinacién de cloxacilina con
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gentamicina produce efecto bactericida sinérgico tanto in vitro como in vivo. Los
estudios clinicos controlados no han podido sin embargo poner de manifiesto que
dicha combinacién disminuya la morbimortalidad de la infeccién.

CONCLUSION

La EI es una enfermedad con importante morbimortalidad. El Staphylococcus aureus
es el agente mas frecuente en pacientes sin cardiopatias y hasta el 10% de los
pacientes con bacteriemia por este agente desarrollan una endocarditis infecciosa. El
hemocultivo es un examen de fundamental importancia para aislar el germen; lo que
se logra en 90% de los casos si la toma de la muestra es adecuada. El ecocardiograma
es el estudio de eleccion para la visualizacién de las vegetaciones. El tratamiento
quirurgico esta indicado en mas de la mitad de los casos. Es fundamental el alto indice
de sospecha, porque eso permitird diagnosticarla e iniciar el tratamiento antibiético y
el seguimiento adecuado para disminuir la morbimortalidad.0

En este caso, nuestro paciente tuvo una evolucidon rapida y térpida con émbolos
sépticos a diferentes niveles. Ademds, no cumplia con ningin factor de riesgo para
desarrollar una endocarditis infecciosa. Finalmente entré en fallo multiorganico.
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RESUMEN: Paciente de 22 afios que inicia descompensacién psicopatoldgica de
enfermedad de base. Tras presentar episodio de agitacién psicomotriz en domicilio
familiar, es llevado a Servicio de Urgencias Hospitalarias. En este contexto, se decide
ingreso en Unidad de Hospitalizaciéon de Salud Mental (UHSM) para abordaje
terapéutico y estabilizacion clinica. Durante este tiempo, el paciente mantuvo una
respuesta parcial al tratamiento farmacoldgico, llevandose a cabo varios reajustes de
éste que no conseguian una mejora de la sintomatologia. En este contexto, comienza a
mostrar secundarismos. Dada la gravedad del caso y el limitado efecto del tratamiento
farmacolégico, se propuso a los familiares iniciar tratamiento con Terapia
Electroconvulsiva (TEC), cuyas sesiones transcurrieron sin incidencias y permitieron
ajustar el tratamiento a la baja de forma progresiva.

PALABRAS CLAVE: Terapia electroconvulsiva - Mania - Secundarismos
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ANAMNESIS

Antecedentes Personales Somaticos:
NAMC. Sin antecedentes orgénicos de interés.
Hdbitos tdxicos: Niega consumo de toxicos.
Antecedentes Familiares de Salud Mental:
No refieren.

Antecedentes Personales de Salud Mental:

El paciente inicia seguimiento en Programa de Intervencién Temprana a la Psicosis de
Almeria (PITPA-HD) tras primer ingreso hospitalario en Unidad de Hospitalizacién de
Salud Mental (UHSM) en 2022, con diagnéstico al alta de Episodio maniaco con
sintomas psicéticos (F30.2).

Durante su seguimiento en consulta, el paciente mantiene una evolucién térpida,
siendo necesario varios reajustes de tratamiento farmacoldgico. No acude a ultimas
citas previas a presente ingreso hospitalario.

Psicobiografia:

Paciente de 22 afios que convive con padre, madre y hermana en domicilio familiar.
Abandond estudios universitarios hace un afio.

Previamente mantenia un adecuado circulo social, aunque familiares seflalan que
desde meses previos a primer ingreso se intensific6 su tendencia al aislamiento.

Exploracidn Psicopatoldgica al ingreso:

Consciente y orientado en tiempo, espacio y persona. Suspicaz y parcialmente
colaborador, con intensa inquietud psicomotriz, asi como angustia psicética en primer
plano. Discurso tangencial, ligeramente verborreico, en el que se manifiesta ideacion
deliroide de diferentes contenidos, predominando lo megalomaniaco y
autorreferencial.

Exaltacién animica congruente con temadtica deliroide. Interpretaciones delirantes
ante diferentes gestos y posturas de las personas de su alrededor. Presencia de falsos
reconocimientos. No se observan en el momento actual alteraciones sensoperceptivas.
No ideacién autolitica. Insomnio global de cuatro dias de evolucién. Juicio de realidad
y capacidades volitivas alteradas.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica sanguinea realizada al ingreso:
Hemograma: Sin hallazgos relevantes.
Coagulacion: Normal.

Bioquimica: Sin hallazgos significativos.
Litemia: 1.01 mEq/L (0.60 - 1.20)

- Drogas de abuso en orina realizada en Servicio de Urgencias previo a ingreso:
Negativo.

- TAC Craneal: Hipodensidad cortical occipital derecha.

- RM Cerebral: Secuencias axiales T1, T2, FLAIR, difusion y EG-T2: Sin
hallazgos patologicos.

DIAGNOSTICO:
Trastorno Bipolar, episodio actual manfaco, grave, con rasgos psicoéticos (F31.2).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

En las primeras semanas el paciente present6 un contacto maniforme, predominando
la disforia, la irritabilidad, impulsividad y la inquietud psicomotriz. Negd presencia de
taquipsiquia pero si reconocia una sensacién interna de “incremento de energia” y
bienestar desmesurado. Presentaba un discurso saltigrado, plagado de contenidos
deliroides de caracter megalomaniaco en relaciéon con estar en contacto con Dios.
También hablaba sobre proyectos de futuro poco realistas desde la exaltacién yoica.
Las entrevistas clinicas en consulta en esta etapa eran dificultosas, debido a los acting
out del paciente en forma de episodios de heteroagresividad contra objetos, debido a
la intolerancia a la frustracién y la angustia en relacién con la crisis maniaca sufrida.
Los biorritmos estaban fragmentados, presentado insomnio de mantenimiento. Se
realizaron varios ajustes farmacoldgicos con un efecto muy parcial sobre la
sintomatologia y provocando en el paciente secundarismos como disartria, que vivia
con mucho malestar y enfado.

Dada la gravedad de la sintomatologia y el limitado efecto del tratamiento
farmacoloégico, se propuso a los familiares iniciar tratamiento con Terapia
Electroconvulsiva (TEC). Se realizaron 8 sesiones, que transcurrieron sin incidencias y
que permitieron ajustar el tratamiento a la baja de forma progresiva.
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Desde la primera sesién, cedieron la irritabilidad y las conductas impulsivas
heteroagresivas, si bien mantenfa un contacto desinhibido, discurso saltigrado
(aunque ya sin contenidos deliroides) y cierta inquietud psicomotriz. Asi mismo, los
biorritmos comenzaron a ajustarse.

Durante la ultima semana el paciente tuvo varios permisos terapéuticos, acudiendo al
hospital para las sesiones de TEC.

Una vez establecida la mejoria clinica suficiente como para continuar su proceso de
recuperacion en el domicilio, considerandose el paciente eutimico, se acordé con éste
y familiares proceder al alta hospitalaria con controles ambulatorios por Psicélogo
Clinico y Psiquiatra de dispositivo de referencia.

DISCUSION:

La terapia electroconvulsiva (TEC) es uno de los tratamientos que en el campo de la
psiquiatria y probablemente de toda la medicina mas juicios de valor y calificativos ha
recibido. Mas alla de la polémica y de ya casi 80 afios de historia hoy sigue siendo
considerado controvertido pero seguro y eficaz, longevo y vigente.!

Esta terapia constituye una de las modalidades terapéuticas disponibles para el
tratamiento de padecimientos psiquiatricos como depresion, mania, esquizofrenia y
estados de catatonia. Incluso se considera la terapia con resultados mas eficaces y
rapidos para pacientes con padecimientos como depresion resistente, ideacion suicida
recurrente, psicosis aguda y padecimientos que llegan a ser mortales como el
sindrome neuroléptico maligno. La TEC es una terapia de estimulacién cerebral
(Figura 1) en la cual la respuesta terapéutica se logra a través de la generacién de un
estimulo eléctrico con una intensidad suficiente para producir una crisis convulsiva
encefalica controlada, logrando una respuesta neurobiolégica y neuroquimica positiva
favorable.?

Actualmente, la TEC se considera una técnica segura y bien tolerada en la gran
mayoria de casos. Como todo procedimiento médico que incluye una anestesia general,
existen riesgos potenciales que implican a los sistemas respiratorios y
cardiovasculares, pero son excepcionales, siendo los efectos secundarios mas
frecuentes tales como la cefalea, las molestias musculares, nduseas, confusién y
problemas cognitivos, siendo esto ultimo una de las mayores quejas que refieren
algunos pacientes. En general, estas pérdidas de memoria se revierten o desaparecen
al cabo de pocas semanas de haber concluido el tratamiento. Cuando los pacientes se
recuperan, habitualmente hay una marcada mejoria de la concentraciéon y de la
memoria. No se ha demostrado que la TEC produzca dafio cerebral.3
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En cuanto al presente caso en cuestiéon y ampliando la informacién aportada al inicio
de esta seccion, segtin la guia NICE de uso de la Terapia Electroconvulsiva, esta terapia
estd recomendada para alcanzar una mejora de sintomas severos en un corto periodo
de tiempo en individuos con catatonia, depresion o episodio maniaco grave o
prolongado, tras haber realizado pruebas adecuadas con distintas opciones
terapéuticas, las cuales han debido de resultar ineficaces y/o cuando la clinica se
considera que pone en peligro la seguridad del paciente.* El episodio de mania se
define como mas de 1 semana de un estado de 4nimo persistentemente elevado,
expansivo o irritable, y aumento sostenido de la actividad con propdsito o un
incremento evidente de la energia sumado a mas de 3 sintomas adicionales
(megalomania, disminuciéon de la necesidad de suefio, pensamiento acelerado...),
siendo en los episodios de mayor gravedad donde el paciente presenta ademas clinica
psicética (delirios, alucinaciones...).5

Como ocurre con practicamente todos los tratamientos en medicina, hay aspectos de
la TEC que podrian mejorarse aiin mas. En este sentido y con el objetivo de mantener
los beneficios de la TEC, minimizando los efectos cognitivos, los focos activos de
investigacién han incluido nuevos enfoques, tales como cambiar los parametros de
estimulo, modificar la colocacion de los electrodos, prescribir medicacidon
complementaria o administrar psicoterapia®. La Terapia Electroconvulsiva (TEC)
continda siendo un método terapéutico estigmatizado por su pasado, pero cada vez
son mas los estudios y publicaciones que apoyan y alientan a su uso de forma reglada,
con unos criterios y pautas adecuadamente estipuladas.

Figura 1. Posicién electrodos para
terapia electroconvulsiva (TEC)

1oMa
rain anesal
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RESUMEN:La tuberculosis (TBC) es una enfermedad infecciosa cuya prevalencia e
incidencia se han visto incrementadas en las tltimas décadas debido a la inmigracién
y al uso de inmunosupresores. La afectacién gastrointestinal de la TBC es infrecuente,
pero hay que tenerla en cuenta sobre todo en paises menos desarrollados. La
localizacion mas frecuente de afectacién de la TBC intestinal (TBI) es la region
ileocecal, y a menudo supone un reto diagndstico para el médico debido a la capacidad
de simular otras entidades con mayor incidencia en nuestro medio como es la
Enfermedad de Crohn (1). Se presenta el caso de un paciente que ingresa por dolor
abdominal con sospecha inicial de debut grave de Enfermedad de Crohn (EC), que tras
una evolucion térpida y rapidamente progresiva que requiri6 cirugia urgente, acab6
por concluirse el diagnéstico de TBI tras la implicaciéon de diversas especialidades,
logrando finalmente la mejoria del paciente.

PALABRAS CLAVE: tuberculosis intestinal, enfermedad Crohn ileal, fArmacos
biolégicos.
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ANAMNESIS:

Paciente varén de 21 afios natural de Marruecos, con residencia en Espafia desde hace
5 afios, fumador ocasional, sin antecedentes médicos ni quirdrgicos de interés.

Consulta en el servicio de urgencias por clinica de dolor abdominal difuso y
progresivo en los ultimos tres meses, no relacionado con la ingesta. Refiere tendencia
a realizar deposiciones diarreicas de caracter intermitente, sin visualizar productos
patolégicos, asociando sensacidn distérmica con febricula ocasional y pérdida de peso
no cuantificada.

Exploracion fisica:

A la exploracidn al ingreso, impresiona de afectacién de estado general, con palidez
mucocutdnea y signos de deshidratacion de piel y mucosas, normoperfundido.
Normopeso, con un IMC 22,

Hemodinadmicamente estable, salvo tendencia a taquicardia en torno a 100 latidos por
minuto, eupneico en reposo. Consciente y orientado en tres esferas.

Auscultacién cardiopulmonar ritmica, sin soplos audibles, con murmullo vesicular
conservado, sin ruidos patoldgicos sobreafiadidos.

Abdomen distendido, con dolor a palpacién de predominio en hipogastrio, con
sensacion de masa y empastamiento en fosa iliaca derecha, sin signos de irritaciéon
peritoneal claros, con ruidos hidroaéreos presentes.

Ausencia de edemas en miembros inferiores. Sin lesiones cutaneas. Resto de
exploracion por érganos y aparatos sin alteraciones.

Antecedentes personales:

No presentaba alergias medicamentosas ni a productos sanitarios conocidas.
Consumo ocasional de tabaco, sin otros toxicos.

No sabe precisar estado de vacunacidn previo en su pais de origen.
Antecedentes familiares: Sin antecedentes familiares de interés.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

La analitica al ingreso muestra 22.600 leucocitos con un recuento del 89% de
neutréfilos. Hemoglobina 11,3 g/dL, plaquetas 400.000. Creatinina 0,74 mg/dL, urea
17 mg/dL, bilirrubina total 1,14 mg/dL, GOT 14 Ul, GPT 9 Ul, amilasa 39 U/L, iones
normales, PCR 7 mg/dL. INR 1.4
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En la radiografia de térax al ingreso, el indice cardiotoracico es normal, no se visualiza
pinzamiento de senos costofrénicos ni imagenes sugerentes de infiltrados ni
condensaciones.

Se realiza TAC abdominal urgente que identifica un segmento largo de fleon terminal
de 15 cm con marcado engrosamiento de su pared de hasta 10 mm, con trabeculacién
de la grasa circundante e hiperemia del meso, condicionando estenosis de la luz y
dilatacion del segmento de ileon proximal al segmento afecto.

En la region pélvica derecha y en proximidad a los vasos iliacos externos, se observa
masa mesentérica de aspecto inflamatorio de unos 4 x 3 cm, que contacta con la pared
lateral del segmento de ileon afecto, con la que parece mostrar solucién de
continuidad, sospechosa de fistula a este nivel, sin observarse coleccién asociada.

Innumerables adenopatias mesentéricas, mas numerosas en flanco derecho,
probablemente reactivas.

Se observa ureterohidronefrosis grado II derecha, con ectasia del uréter hasta su
porcion pélvica donde queda englobado por la masa inflamatoria.

Moderada cantidad de liquido en pelvis y en menor cuantia en espacio subhepatico,
periesplénico y gotieras.

Ausencia de neumoperitoneo.

Como conclusidn, los hallazgos radiolégicos sugieren el debut de una enfermedad
inflamatoria intestinal tipo Enfermedad de Crohn, subtipo fistulizante (figura 1).

Ante la sospecha clinica se procede a ingreso hospitalario. Dada la gravedad de la
enfermedad al diagnoéstico se solicita estudio prebiolégico y se realiza Mantoux.

Se comienza corticoterapia intravenosa a dosis plenas, con metilprednisolona 60 mg y
antibioterapia empirica con ciprofloxacino y metronidazol.

El resultado del Mantoux a las 72 horas fue negativo. No obstante, el primer resultado
de quantiferén fue indeterminada.

Los coprocultivos al ingreso fueron negativos para bacterias, parasitos, asi como el
antigeno en heces de Clostridium difficile.

Se realiza durante el ingreso colonoscopia con inspeccién anal normal, observando
toda la mucosa coldnica normal, con patrén vascular conservado, sin lesiones. Llama
la atencion en ciego, valvula ileocecal deformada, abierta por completo, por lo que se
realiza ileoscopia explorando al menos unos 10 centimetros de ileon terminal, donde
se aprecia mucosa edematosa, con pérdida de patrén vellositario, ulcerada, friable y
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con sangrado al roce, con presencia de una tlcera de mayor tamafio con fibrina en
superficie y orificio fistuloso (figura 2).

DIAGNOSTICO

En el momento inicial se establece la sospecha diagnostica de probable debut de
enfermedad inflamatoria intestinal tipo Enfermedad de Crohn ileal fistulizante,
moderada-severa, patron A2L1B3 con presencia de masa en fosa iliaca derecha, sin
poder descartar etiologia infecciosa. Ademas, ureterohidronefrosis derecha grado 1l y
coagulopatia leve.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante el ingreso, en espera del resultado histolégico y tras inicio de corticoides
intravenosos y antibioterapia empirica, el paciente presenta una evolucién térpida
con deterioro del estado general y empeoramiento del dolor abdominal, asi como
intolerancia oral y fiebre de alto grado. Analiticamente destaca elevacion de
reactantes de fase aguda con funcién renal conservada y evidencia de parametros de
desnutricion.

Se realiza entero-resonancia magnética a la semana del ingreso, con llamativo
empeoramiento radiolégico en la que se observa aumento de la cantidad de liquido
libre de distribucién multicompartimental, que en estudio dinamico con contraste,
asocia marcado realce de las hojas peritoneales, lo que sugiere sobreinfeccién
peritoneal. Ademads, se visualiza engrosamiento difuso de la pared de las asas
intestinales, destacando segmento de ileon terminal con mayor engrosamiento
parietal, marcado realce mucoso e hiperemia del meso adyacente.

Persistencia de masa inflamatoria adyacente a pared lateral del ileon afecto, con
aparente trayecto fistuloso con el mismo. En el margen interno de dicha masa, se
observa otro trayecto fistuloso que se dirige medialmente comunicando con coleccién
hidroaérea de unos 45 mm de didmetro maximo.

Rarefaccion de la grasa de la raiz del meso con multiples adenopatias de aspecto
reactivo.

Se realiza paracentesis diagnostica de liquido ascitico donde se observa presencia de
leucocitos aumentados de predominio mixto, con ADA ligeramente elevado, por lo que
se solicita valoracién conjunta por servicios de Enfermedades Infecciosas, y se plantea
el inicio de tratamiento antituberculostatico empirico dada la mala evolucién y falta
de respuesta al tratamiento inicial con corticoides. El cultivo para micobacterias fue
negativo, con aislamiento de Staphylococcus aureus.
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Ante ello, se comienza cuddruple terapia antituberculosa con rifampicina, isoniazida,
pirazinamida, etambutol hidrocloruro, asi como antibioterapia segiin antibiograma.

Pese a ello, el paciente persiste con evolucion térpida por lo que se comenta el caso
con Cirugia General, que tras empeoramiento clinico deciden intervencién quirurgica
urgente, realizando hemicolectomia derecha y reseccién de ileon terminal a unos
40cm de valvula ileocecal con anastomosis colointestinal.

Posteriormente vemos resultados histolégicos de las biopsias ileales tomadas durante
la colonoscopia que describe fragmentos de mucosa con distorsiéon arquitectural,
extensas zonas de ulceracién con material fibrinoleucocitario, asi como en estroma un
infiltrado inflamatorio mixto con polimorfonucleareas sin observar granulomas,
criptitis ni microabscesos. Se realizan técnicas de histoquimica Ziehl-Neelsen sin
observarse estructuras bacilares y PAS negativo para microorganismos, hallazgos que
podrian sugerir enfermedad inflamatoria intestinal pero que al ser un debut
recomiendan descartar causas infecciosas.

En el cultivo de liquido ascitico intraoperatorio se aisla Klebsiella pneumoniae BLEE,
Actinomyces timonensis y Staphylococcus aureus, y en el cultivo de heces para
micobacterias no se observan bacilos acido-alcohol resistentes.

El andlisis histolégico de la pieza quirurgica muestra en ileon mucosa en empedrado,
con pared engrosada y edema en la grasa circundante, con segmento ileal de calibre
disminuido y con importante distorsiéon arquitectural. En epipléon y en grasa
mesentérica se visualizan abundantes granulomas epitelioides abscesificantes y
focalmente necrotizantes que sugieren la existencia de una infeccién por tuberculosis,
enviando un bloque para estudio de PCR para tuberculosis y yersinia
pseudotuberculosis, confirmando finalmente la presencia de micobacterium
tuberculosis (figura 3).

DISCUSION:

El diagnéstico diferencial entre la EC y la TBI sigue suponiendo un desafio diagnostico
para el clinico, ya que la presentacién clinica puede ser indistinguible, asi como los
hallazgos en pruebas de imagen, que pueden mostrar engrosamiento segmentario e
irregular del intestino afectado, ganglios linfaticos agrandados, fistulas e incluso
presencia de ascitis (2). En la colonoscopia los hallazgos de mucosa en empedrado,
pseudopolipos, lesiones ulcerativas, presencia de exudados y areas de inflamacidn
resultan indistinguibles entre ambas entidades (3).

Los estudios con medios de contraste baritados pueden mostrar las estenosis, que son
el hallazgo mas caracteristico, y en la TBI son en su mayoria cortas, concéntricas y
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lisas, con dilatacion preestendtica, lo que permite su diferenciaciéon de las presentes
en la EC, mas extensas y frecuentemente excéntricas (4).

La mayoria de los pacientes no tienen cuadros pulmonares activos en el momento del
diagnostico. El cultivo del material obtenido por biopsia o del liquido ascitico es el
Gold standard, pero requiere de un minimo de 2 semanas para procesarse y la tasa de
resultados positivos esta en torno al 30% (4).

La presencia de bacilos mediante la tincién de Ziehl-Neelsen, se considera diagnéstica
si se correlaciona con la clinica, aunque este hallazgo es poco frecuente. Las
caracteristicas histologicas de la TBC muestran la presencia de granulomas, que a
diferencia de los presentes en la EC, estos se caracterizan por ser confluentes y
mostrar necrosis de caseificacion, aunque no estidn presentes en mas del 35% de los
casos, y menos en los casos de TBC latente reactivada (2,4).

Los corticoides sistémicos estan indicados en pacientes con EC moderada-grave,
existiendo pocos casos de enfermedad ileal refractaria a corticoides. Ademas, con la
aparicion de las nuevas terapias bioldgicas de inicio de acciéon rapido como los
anti-TNF, suelen indicarse en casos corticorrefractarios, y en casos con curso
evolutivo grave lo cual podria haber supuesto un curso devastador en nuestro
paciente dado finalmente la etiologia infecciosa (5).

Resulta fundamental, por tanto, el realizar un diagnéstico definitivo lo mas precoz y
preciso posible, la importancia de un manejo multidisciplinar como ocurre en nuestro
caso, cribando las posibles enfermedades infecciosas latentes, y contemplando la
posibilidad de falsos negativos, ya que ambas entidades tienen un tratamiento
diferente, y por supuesto no olvidar el fatal desenlace que podria conllevar el uso de
farmacos inmunosupresores en la TBC (4).
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TABLAS E IMAGENES

Figura 1. TAC abdominal con contraste que muestra masa mesentérica de aspecto
inflamatorio.

Figura 2. Imagen de colonoscopia. A la izquierda, mucosa en ciego normal, con valvula
ileocecal deformada e incompetente. A la derecha, mucosa de ileon edematosa, con
ulceras y orificio fistuloso sefialado con flecha.
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Figura 3. Imagen al microscopio éptico A) Granulomas abscesificantes y focalmente
necrotizantes en epiplon 4x. B) Granulomas abscesificantes en epiplén 10x. C) Ganglio
linfatico locorregional con marcados cambios reactivos. D) Seccién de ileon con
inflamacion croénica ulcerativa y fistulizacion.
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RESUMEN: Presentamos el caso de una mujer de 33 afios, que acude por primera vez
a la consulta de urgencias oftalmolégicas, refiriendo disminucién progresiva de la
visién, asociada a fotofobia y sensaciéon de discomfort, en ambos ojos. Como
antecedentes oftalmolégicos de interés, piedra angular sobre la que gira el caso clinico,
la paciente fue intervenida en 2017 de una colocacién de implantes cosméticos de iris
junto con una cirugia refractiva tipo laser assisted in situ keratomileusi (LASIK).
Desgraciadamente, a consecuencia de esta intervencidn, la paciente desarroll6 un
glaucoma secundario de angulo cerrado, y una descompensacién corneal, en el ojo
derecho, lo cual le ha producido una pérdida de visién irreversible. Tras 6 afos con los
implantes y dada la situacién clinica de la paciente, se decide retirar ambos implantes
y realizar una ciclofotocoagulacién transescleral con laser micropulsado en ojo
derecho, para controlar la presiéon intraocular.

PALABRAS CLAVE: Implantes cosméticos de iris, glaucoma secundario, pérdida de
vision.
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ANAMNESIS

Presentamos el caso de una paciente de 33 afios de edad, que acude por primera vez a
la consulta de urgencias de oftalmologia por dolor intenso periocular en ojo derecho
(OD), asociado a pérdida progresiva de vision ipsilateral, junto a fotofobia y sensacién
de cuerpo extrafio de varios meses de evolucion. En la anamnesis la paciente niega
antecedentes médicos personales y familiares. A nivel oftalmolégico, relata que en
2017 decidié someterse a una intervencion estética, la cual consistia en la colocacion
de dos implantes iridianos para cambiar el color de sus ojos, y otra de tipo refractivo
tipo LASIK. Siguid controles en el centro donde se realiz6 la intervencion. Nos cuenta
que 4 afios post- intervencién comienza con sintomas de descompensaciéon corneal,
que fueron controlando con tratamiento tépico en colirio en el centro privado. Desde
hace 2 afios dejo de acudir a sus citas de control, al no notar mejoria en el cuadro. En
el momento actual su tratamiento era ketorolaco en colirio cada 8 horas en OD,
cuando sentia molestias.

Para nuestra sorpresa, en la exploracién de urgencias, la mejor agudeza visual (AV)
corregida en el OD fue de percepcion de luz (PL) sin distincién de colores y de 20/25
en el ojo izquierdo (OI). En el examen con lampara de hendidura (LH) del OD, lo que
mas nos llamé la atencién fue su cdrnea, la cual presentaba bullas subepiteliales y
edema corneal estromal, a través de la cual podiamos percibir sutilmente una cadmara
anterior estrecha y el implante de iris sobre el epitelio pigmentario iridiano. El OI
permanecia tranquilo sin edema corneal, aunque se visualizaban depdsitos
retroqueraticos de pigmento temporales, sinequias inferotemporales y una cdmara
anterior era amplia, a parte del implante iridiano. La toma de presion intraocular
(PIO), tomada con tonémetro I-CARE, fue de 50 mmHg para el OD, mientras que en el
Ol fue de 21 mmHg

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Teniendo en cuenta los hallazgos clinicos encontrados en la primera exploracion, las
pruebas que se realizaron fueron dirigidas a buscar dafio glaucomatoso y a comprobar
el estado de la camara anterior. Entre los examenes que se realizaron destacan:
retinografia, ecografia modo B, biomicroscopia ultrasénica (BMU), tomografia de
coherencia 6ptica (OCT) maculares, del nervio éptico (NO) y células ganglionares.

Al tener la cérnea opaca en el OD, por el edema corneal generalizado, y no poder
examinar correctamente las estructuras del dngulo iridocorneal y el polo posterior, se
realizaron ecografias y BMU de ambos ojos. En la ecografia modo B, lo que destaco fue
el aumento de densidad del cristalino, y la excavacién papilar que presentaba el NO.
Ademas en la BMU del OD, la paciente presentaba un angulo cerrado en los 4
cuadrantes por contacto iridocorneal, aunque la cAmara anterior estaba formada con
una profundidad central de 2.36 mm aproximadamente (Figura 1y 2).
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Con la retinografia de campo amplio constatamos los hallazgos de la LH en el O], una
retina aplicada, con una excavacién papilar de 0.45, red vascular y aspecto de macula
sin alteraciones (Figura 3). No pudo realizarse en el OD por opacidad de medios.

Para completar el estudio del polo posterior y poder cuantificar el grado de afectaciéon
anivel de las células ganglionares y fibras nerviosas papilares, realizamos una OCT. En
el OI las pruebas fueron normales, no habia afectacion a nivel de las capas de fibras
nerviosas (Retinal nerve fiber layer, RNFL) del NO, siendo el grosor RNFL de 91 micras,
y los grosores por sectores normales (Figura 4). Tampoco se objetivé afectacion de
capa de las células ganglionares en el OI. La OCT del OD tampoco pudo realizarse.

DIAGNOSTICO

Con todo lo presentado anteriormente, llegamos al diagndstico de descompensacién
corneal y glaucoma de angulo cerrado, secundario a la colocacién de implantes
cosméticos de iris. Estas dos entidades clinicas han condicionado una pérdida
irreversible de vision en el ojo derecho de la paciente, mientras que el ojo izquierdo
permanece con una buena vision.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

En la consulta de urgencias, el tratamiento fue dirigido a control el dolor, bajar la PIO,
y desinflamar el ojo. Se pauté en ese momento Manitol 10% 1,5/kg/dosis por via
intravenosa durante 30 minutos, junto con aplicaciéon de varias gotas de colirios
hipotensores (Timolol 0.5%, dorzolamida 2%, apraclonidina 1%). Ademas, se pautd
ketorolaco intramuscular para disminuir la inflamacién y el dolor. Una vez remiti6 el
dolor y el valor de la PIO del OD disminuy6, pudo pautarse tratamiento domiciliario:
Acetazolamida 250mg 1 comprimido cada 12 horas, colirio oftdlmico latanoprost 50
pg/ml 1 gota cada 24 horas por las noches, timolol 5 mg/ml + dorzolamida 20 mg/ml
1 gota cada 12 horas. Por ultimo, se agend6 una cita preferente en consultas externas
de Oftalmologia.

Ya en consultas externas, se realiz6 una nueva exploraciéon oftalmolégica donde pese a
tratamiento hipotensor topico y oral, la PIO no estaba en rangos normales (PIO 32
mmHg). Es por ello, que decidimos optar por el tratamiento quirdrgico. Tras la
realizacion de las pruebas complementarias, comentadas en el apartado previo, el
estado del polo anterior, la poca respuesta a tratamiento hipotensor y la edad de la
paciente, se planted realizar una ciclofotocoagulacién transescleral con laser
micropulsado en OD, y explantacion de ambos implantes de cosméticos. Tras
explicarle el objetivo de la intervencidn, y los posibles riesgos y complicaciones de la
misma, la paciente acepté y dio su consentimiento. Se valord en un segundo tiempo, la
opcién de realizar trasplante corneal tipo queratoplastia penetrante en OD, pero
teniendo en cuenta la excavacion papilar y el estado de las estructuras del angulo
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iridocorneal, se descartd por posible rechazo del injerto y por pobre prondstico visual,
y se consensud tratar dicho ojo como ojo ciego no doloroso. La cirugia se realizé sin
complicaciones.

Tras 7 meses de la intervencidn, la paciente se encuentra estable con PIOs controladas
en ambos ojos, aunque en el 3er mes post-quirtrgico la PI0 comenzé a elevarse, por lo
que decidimos comenzar de nuevo con tratamiento hipotensor con bimatoprost 0,1
mg/ml 1 gota cada 24 horas, el cual mantiene a dia de hoy.

Tras todo este proceso, en el examen de hendidura podemos apreciar una
conjuntivalizacion de la cornea del OD con presencia de pannus corneal 3602, que no
permite la visualizacién del resto de estructuras. En cambio, el Ol presenta una cérnea
transparente con una cdmara estrecha, un angulo parcialmente cerrado por sinequias,
una iridotomia a las 11 horas, una pupila discérica hacia inferior, un cristalino con
esclerosis leve y pigmento en la capsula anterior. El examen del polo posterior no
presenta alteraciones, inicamente destaca la excavacion papilar de 0.45 (Figura 5). La
AV a dia de hoy es de PL sin distincion de colores, en el OD, y de 20/25 en el Ol El
tratamiento que mantiene actualmente es bimatoprost 0,1 mg/ml 1 gota cada 24
horas en ambos ojos y lubricacidn en colirios para las molestias de segmento anterior.
La paciente acude a sus citas de control con regularidad y sin incidencias.

DISCUSION

Los implantes de iris originalmente fueron disefiados para mejorar los sintomas de
fotofobia y diplopia en pacientes con colobomas de iris, aniridia u otros defectos
congénitos/traumaticos que afectan al iris (1), pero el auge de las intervenciones
estéticas y la accesibilidad que proporciona la publicidad en redes sociales, han puesto
a las cirugias de cambio de color de ojos, dentro de la cartera de intervenciones a
realizarse.

Se distinguen tres técnicas quirdrgicas que ofrecen un cambio en la coloracién de los
ojos: colocacion de implantes iridianos de color, despigmentaciéon del iris con
laser-YAG y la queratopigmentacién anular con laser femtosegundo. Aunque alguna de
ellas tiene la aprobacién por parte de la FDA, la American Association of Ophtalmology
(AAO) y la Sociedad Espafiola de Oftalmologia (SEO) desaconsejan su uso por los
efectos deletéreos que producen a nivel oftalmoldgico, y propone otras alternativas
menos dafiinas para cambiar el color de los ojos, como lentes de contacto de colores
(2,3). Son muchos los articulos que reportan las consecuencias de la realizacién de
estas cirugias (4,5,6,1), aunque todavia faltan algunos estudios que hablen sobre los
efectos a largo plazo. Los efectos secundarios que se producen estan relacionados con
el estado de inflamacién crénica que se produce dentro del ojo. Entre lo mas comunes,
destacan: glaucoma secundario por dispersiéon de pigmento, uveitis, cataratas,
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descompensacion corneal secundario a pérdida de las células endoteliales (4,5,6,1) ...
muchas de ellas presentes en nuestra paciente.

En conclusidn, con la presentacién de este caso clinico, queremos sumarnos al resto de
la comunidad cientifica para desaconsejar el uso de estos implantes (2,3), ya que como
hemos visto en el caso expuesto, pueden producir consecuencias irreversibles en la
vision de los pacientes. Asimismo, buscamos concienciar sobre los potenciales riesgos
que puede suponer someterse a una intervencién estética que no cuente con las
garantias sanitarias suficientes o que no estan avaladas por ensayos clinicos de rigor,
y de la importancia que tiene ser completamente conscientes de las posibles
consecuencias que puede desencadenar -cualquier acto quirtrgico estético.
Consideramos que podria tratarse de una alternativa para pacientes con alguna
alteracion iridiana y sintomatologia asociada, pero que estos deben seguirse
estrechamente y plantearles la explantacién ante la presencia del primer signo de
reaccion adversa.
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TABLAS E IMAGENES

Figura 1. BMU de OI: Se observa contacto iridocorneal en los 4 cuadrantes. Cuerpos
ciliares normales.

Figura 2. Ecografia modo B: Globo ocular integro fiquico con excavacién papila
acusada (2da imagen derecha)
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Figura 3. Retinografia OI: Polo
posterior normal con excavacion
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Figura 4. OCT papilar de ambos ojos: OD no se puede realizar examen. Ol dentro de la
normalidad
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Figura 5. Fotografias clinicas de ambos ojos 7 meses postintervencion.
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RESUMEN: La osificaciéon mesentérica heterotépica (HMO) es una entidad benigna
poco comun que consiste en la formacién de un pseudotumor osificante en la base del
mesenterio. Existen varias teorias sobre la fisiopatologia de este trastorno,
generalmente precedidos de una lesion, traumatismo o cirugia abdominal, pudiendo
desarrollarse de semanas a afios posteriores. Suele presentarse en forma de
obstruccion del intestino delgado, con clinica de niuseas, vémitos, dolor y distension
abdominal. El diagndstico es generalmente intraoperatorio, y el tratamiento suele ser
conservador para evitar la intervenciéon quirurgica y asi el riesgo de una mayor
osificacién.

PALABRAS CLAVE: osificacién mesentérica heterotépica, obstruccién intestinal,
cirugia abdominal.
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ANAMNESIS

Varén de 50 afios que acude a Urgencias por cuadro de dolor abdominal generalizado
de varias semanas de evolucidn sin respuesta a tratamiento analgésico domiciliario.
Asocia hiporexia y pérdida de 2-3kg de peso en la ultima semana. Habito intestinal
conservado. No fiebre ni sensacion distérmica.

EXPLORACION FISICA

A la exploracion aceptable estado general, con ligera palidez mucocutanea. Abdomen
blando y depresible, doloroso a la palpacion a nivel de mesogastrio y flanco derecho,
no se palpan masas ni megalias y no presenta signos de irritacion peritoneal, ruidos
hidroaéreos presentes. Resto de exploracidn por aparatos y sistemas sin hallazgos de
interés.

ANTECEDENTES PERSONALES

Entre sus habitos téxicos destaca consumo activo de tabaco y ex consumidor de
cocaina. EPOC. Esplenectomizado secundario a politraumatismo.

ANTECEDENTES FAMILIARES
Padre fallecido por cancer colorrectal a los 70 afios

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza una tomografia computerizada abdominal identificAndose una masa sé6lida
intraperitoneal hipervascularizada con calcificacién grosera central de aspecto
estrellado en contacto con asas de intestino delgado, colon transverso y sigmoideo, sin
clara organodependencia, como primera posibilidad diagnéstica un tumor carcinoide
mesentérico.

Ingresa a cargo de Cirugia General para realizacién de intervencién quirurgica, en la
que se realiza reseccion de la tumoracioén, siendo la anatomia patolégica compatible
con esplenosis peritoneal con presencia de areas degeneradas y calcificadas. Durante
el postoperatorio presenta un evolucion térpida con clinica obstructiva, requiriendo
una segunda intervencién por patologia intestinal obstructiva adherencial pétreo
(Figura 1), que obliga a reseccién masiva de intestino delgado y colon derecho,
transverso y sigma.

El estudio anatomopatolégico detecta un hematoma mesentérico organizado con
fenémenos de osificacién mesentérica heterotépica y extensa fibrosis mesentérica y
de la serosa intestinal, focalmente esclerosante, englobando musculatura esquelética
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asociada a necrosis grasa y reaccidn giganto-celular tipo cuerpo extrafio (Figuras 2, 3,

4).
DIAGNOSTICO

Tras los resultados de las pruebas complementarias se establece el diagnéstico de
osificaciéon mesentérica heterotoépica.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Tras el diagndstico, y dado que por el momento tras la reseccion intestinal amplia el
paciente se encuentra asintomatico se decide mantener actitud conservadora y evitar
asf nuevas intervenciones quirdrgicas que pudiesen provocar una mayor osificacion.

DISCUSION

La osificaciéon mesentérica heterotdpica (HMO) o miositis osificante intraabdominal es
una patologia rara, cuya fisiopatologia no es clara, siendo la principal teoria la
metaplasia osteoblastica de células mesenquimales multipotentes con la ayuda de
factores de diferenciacion osteogénica en respuesta a un estimulo inflamatorio severo,
tales como cirugia, trauma o infeccién previos (1).

La clinica es frecuente en forma de obstruccién del intestino delgado, con sintomas
tales como nauseas, vomitos, distensién y dolor abdominal (2). El diagndstico es
generalmente intraoperatorio, aunque se puede sospechar mediante TC, que
habitualmente, muestra engrosamiento del intestino delgado y, en casos raros,
calcificaciones (1). El prondstico es generalmente favorable, siendo de eleccién el
tratamiento conservador siempre que sea posible, evitando la cirugia para prevenir
una mayor osificacion (2).

La caracteristica histolégica mas relevante de la HMO es la presencia de septos
fibrosos de variable grosor en el mesenterio que atrapan grasa, nervios y vasos
integrados por fibroblastos y variable cantidad de osteoide y hueso con un ribete de
osteoblastos (1). El diagnéstico diferencial se establece principalmente con
calcificaciones distréficas y con neoplasias metastasicas y primarias sarcomatosas
oseas (3).

En base a lo descrito, no debemos olvidar esta rara pero trascendente patologia,
asociada a antecedentes quirdrgicos o traumadticos abdominales. Dado que el
diagnostico diferencial principal incluye patologia tumoral de comportamiento
agresivo, es importante conocer esta entidad y considerar su estudio mediante
laparotomia en casos dudosos. Es una patologia benigna usualmente recurrente y de
una evolucién clinica que dista mucho de la historia natural de un osteosarcoma
extraesquelético o un liposarcoma desdiferenciado (1).
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TABLAS E IMAGENES

Figura 1: Corte transversal. Hallazgos en relacién a extensos cambios inflamatorios y
edema en la grasa mesentérica, epiplon adyacente, musculatura y tejido celular
subcutdneo de pared abdominal anterior asociados a dilatacién de asas de intestino
delgado.

Figura 2: Hematoma evolucionado encinturado por tejido fibroso con un foco de
osificaciéon mesentérica heterotoépica.

10



Figura 3: Panoramica histolégica en el que se observa area de hematoma y mesenterio
con presencia de septos fibrosos de variable grosor que compartimentan la grasa
asociado a la presencia de osteoide en disposicién trabecular con fenémenos de
mineralizacion y osificacion.

Figura 4: Foco de osificacién mesentérica desorganizada
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RESUMEN: Varon de 66 afios, ingresa en el servicio de Medicina Interna por
presentar desde hace mas de un mes cefalea, junto con fiebre, claudicaciéon
mandibular y pérdida de 10 kilogramos. En exploracién fisica destacan arterias
temporales pulsatiles y arrosariadas. En analitica sanguinea se observa elevacién de
reactantes inflamatorios. Se realiz6 ecografia doppler de arteria temporal,
visualizando el “signo del halo”. En TAC con contraste Abdomen, hallazgo incidental de
una lesién focal en pancreas. Se realiza PET-TAC, que muestra incremento del
metabolismo en cabeza pancreatica y en diferentes territorios vasculares. Finalmente
se obtuvo biopsia de lesién pancreatica y arteria temporal, con diagnéstico de
adenocarcinoma ductal invasivo moderadamente diferenciado(G2) y arteritis de
células gigantes. Se inici6 de inmediato tratamiento con corticoides a altas dosis.
Respecto a neoplasia, se present6 en comité oncolégico y se decidi6 realizar cirugia
Whipple y quimioterapia adyuvante. Actualmente el paciente se encuentra
asintomatico, en seguimiento por oncologia médica.

PALABRAS CLAVES: Cefalea, neoplasia, vasculitis, corticoides.
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ANAMNESIS.

Varén de 66 afios, ingresa en el servicio de Medicina Interna por presentar desde hace
un mes cefalea holocraneal, junto con fiebre vespertina, claudicacion mandibular y
astenia moderada.

Es importante mencionar que el paciente presenté una pérdida de peso de 10kg en el
ultimo mes. No pérdida de visidon en ninglin momento, ni otros sintomas.

EXPLORACION FiSICA.

Se realiz6 una exploracion fisica estructura por sistemas y aparatos.

Constantes: Afebril, tensién arterial 145/70 mmHg en ambos brazos, frecuencia
cardiaca 80 latidos por minuto, Saturacién de oxigeno 96% basal.

Estado general conservado. Bien hidratado y perfundido. Eupneico en reposo y
movimiento.

- Auscultacion cardiorrespiratoria: ritmico, no soplo. No ruidos respiratorios
patologicos.

- No se palpan adenopatias.
- Abdomen sin megalias, ni masas, no doloroso.
- Miembros inferiores sin edemas.

- Se inspeccioné y palpé arterias temporales, objetivandose anormalidades que
eran pulsatiles (izquierda mas que derecha) y arrosariadas. Pulsos disminuidos
Se adjunta Imagen 1.

- Se exploré minuciosamente el resto de pulsos centrales y periféricos, sin
hallazgos patolégicos.

- Aunque el paciente no referia clinica oftalmolégica se realizé campimetria por
confrontacion manual, sin anormalidad.

Antecedentes personales.

Es labor del médico internista realizar una historia clinica completa y estructurada, ya
que es la base de cualquier diagnéstico y posterior manejo médico.

En nuestro paciente no se encontraron antecedentes médicos de gran relevancia
clinica, quedando aqui descritos.
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- No habitos téxicos. No alergias medicamentosas.

- No factores de riesgo cardiovascular.

- Sindrome apnea, hipopnea del suefio en tratamiento con CPAP.

- Sindrome prostatico en seguimiento por Urologia.

- Interconsultas quirurgicas: Ttnel carpiano bilateral

- Situacién basal: Independiente Actividades basicas de la vida diaria.

- Tratamiento habitual: dutasterida 0.5mg /hidrocloruro de tamsulosina 0,4 mg.

Antecedentes familiares.
3. No refiere interés.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Se realizaron pruebas siguiendo los sintomas guias del paciente. En un primer lugar
pruebas complementarias basicas, para continuar con pruebas mas especificas.

Pruebas analiticas:

Presentaba funciéon renal y hepdatica dentro de la normalidad, sin alteraciones
patoldgicas. Destacaba un aumento de reactantes de fase aguda, como primera
sospecha clinica de aumento de actividad inflamatoria. Velocidad de sedimentacién
globular (VSG ) 84mm/h, proteina C reactiva (PCR) 11.52 mg/]

A nivel de hemograma, sin alteraciones de la serie blanca ni roja.

También se realiz6 estudio hormonal, autoinmunidad e inmunoglobulinas, sin
resultados anormales (ANA negativo, ANCA (MPO/PR3) negativos, complemento
normal).

Prueba microbioldgicas:

Uno de los principales sintomas de nuestro paciente era fiebre vespertina de larga
data, por lo que se debian excluir causas infecciosas.

- Mantoux negativo, Quantiferon TB negativo.
- Hemocultivo 24 horas y 48 h negativo

- Serologia toxoplasma IgM/IgG: negativo, VEB IgM negativo/IgG positivo; CMV
IgM negativo/I1gG positivo. VIH, VHC y VHB negativas
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Pruebas de imagen:

- Radiografia de torax: Indice cardiotoracico 50%, hilios aspecto vascular, no
infiltrado ni derrame.

- TC con Contraste 1.V. de Térax y Abdomen: Hallazgos de lesion focal en cuello
del pancreas.

- Doppler de arteria temporal bilateral:

Engrosamiento hipoecogeno de las paredes de la porciéon proximal de la arteria
temporal derecha con obstrucciéon de la porcidn distal y ramas frontal y parietal,
“signo del halo”. Engrosamiento de paredes de la temporal izquierda sin obstrucciéon
de la luz.

Cambios compatibles con arteritis de la arteria temporal. Se adjunta imagen 2.

- PET-TAC : Leve incremento del metabolismo en cabeza pancreatica que,
dados los hallazgos en TC, no permite descartar malignidad. Aumento del
metabolismo en arteria temporal izquierda, ambas arterias vertebrales y ambas
arterias tordcicas internas, compatible con actividad vasculitica. Se adjuntan
imagenes 3y 4.

DIAGNOSTICO.

Ante presentacion clinica, hallazgos de pardmetros analiticos de actividad vasculitica
inflamatoria, junto con anomalias patolégicas en la biopsia de la arteria temporal y/o
evidencia de afectacidon de grandes vasos en las imagenes vasculares, siguiendo los
criterios clasificatorios de la ACR ( American College of Reumtology) y EULAR
(European League Against Rheumatism), se diagnostico de vasculitis de grandes vasos,
arteritis de células gigantes (ACG), con afectacién vasos supraadrticos y arteria
toracica interna.

Por otro lado, de forma incidental, en las pruebas de imagen, se objetiva lesion
ocupante de espacio pancreatico, con captacidon PET y criterios de resecabilidad. Ante
imposibilidad de abordaje por ecoendoscopia, se presentd el caso en comité
oncolégico- quirdrgico y se decidid6 obtener biopsia tras realizar intervencion
quirdrgica, procedimiento Whipple, con diagndstico histolégico de adenocarcinoma
ductal invasivo (cabeza-cuello de pancreas) moderadamente diferenciado con
cambios focales mucinosos (G2).
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Ante la sospecha inicial de Arteritis de células gigantes se debe iniciar de inmediato
tratamiento con corticoides para evitar la aparicion de complicaciones isquémicas
neuroftalmoldgicas irreversibles. Los corticoides tienen el objetivo de mejorar la
sintomatologia craneal y sistémica, que presenta el paciente. Nuestro paciente,
siguiendo en todo momento las indicaciones terapéuticas de la EULAR, recibié como
induccién 3 bolos 250 mg metilprednisolona, pasando posteriormente a via oral hasta
reducir la dosis progresivamente. La respuesta al tratamiento corticoides fue rapida
con mejoria de los sintomas en las primeras 48-72 horas (1,2).

Las guias clinicas recomiendan iniciar como complemento para todos los pacientes
con ACG. tratamiento adyuvante, con ahorradores de corticoides, tocilizumab,
metotrexato o abatacept entre otros (1). En nuestro caso, ante la complejidad de dos
diagnoésticos concomitantes de gran relevancia clinica, se decidi6 no iniciar
Tocilizumab por lesién ocupante de espacio pancreatica. Los riesgos del tocilizumab
incluyen infeccidn oportunista, neutropenia, pruebas anormales de la funcién hepatica,
aumento del colesterol sérico, diverticulitis y perforacion gastrointestinal. (1,2).

Desde el punto de vista de vasculitis de grandes vasos, el paciente se encuentra
actualmente asintomatico, sin recaidas, en tratamiento con corticoides orales, 5 mg al
dia.

En cuanto al adenocarcinoma de pancreas, se present6 el caso en comité oncolégico y
se decidi6 la intervencién quirtirgica, seguido de quimioterapia adyuvante.
Actualmente el paciente se encuentra en seguimiento en seguimiento por oncologia
médica.

DISCUSION.

La arteritis de células gigantes se clasifica como una vasculitis de vasos grandes y
medianos porque puede afectar la aorta y los grandes vasos.

La arteritis de células gigantes (ACG) es la vasculitis sistémica idiopatica mas comun,
con una incidencia anual en drea mediterranea de 5-10/100.000 personas mayores de
50 afios .El mayor factor de riesgo para desarrollar ACG es el envejecimiento (3). La
enfermedad casi nunca ocurre antes de los 50 afios y las mujeres se ven afectadas con
mas frecuencia que los hombres(3). La Polimialgia reumatica estd estrechamente
relacionada con la arteritis de células gigantes (ACG), y ocurre en aproximadamente
entre el 40 y el 50 por ciento de los pacientes con ACG (3).

La aparicién de los sintomas en la arteritis de células gigantes (ACG) tiende a ser
subaguda, pero pueden ocurrir presentaciones abruptas en unos pocos dias. Aunque
muchas de las manifestaciones clinicas de la ACG son inespecificas, algunos hallazgos
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caracteristicos sugieren fuertemente el diagnéstico. La fiebre y claudicacion
mandibular ocurren en el 50%, el dolor de cabeza en el 70%. La pérdida de visién es la
complicacién mas temida en estos pacientes, es indolora y se encuentra en el
momento del diagnéstico hasta en un 20%. (1,2). Todos estos sintomas, a excepcion
de la pérdida visual, se encontraban en nuestro paciente. Es papel del médico de
internista conocerlos, y sospechar la enfermedad para poder llegar al diagndstico lo
mas rapido posible, ya que es una enfermedad en la que el tiempo cuenta.

Ala hora de abordar el diagnéstico, se deben seguir los criterios clasificatorios de ACR
y EULAR. Tal y como se ha descrito en el apartado de diagndstico, se debe de tener en
cuanta la presentacion clinica, posteriormente los datos de laboratorio nos ayudaran a
la hora del diagnéstico diferencial. Aunque la VSG y/o la PCR casi siempre son altas, no
son especificas de arteritis de células gigantes. Otros indices de laboratorio que
reflejan inflamacion sistémica incluyen anemia normocitica normocrémica,
trombocitosis, asi como albiimina reducida y fibrinégeno elevado.

Para continuar debemos de evaluar la arteria temporal, mediante ecografia
doppler( presencia del “signo de halo” ofrece una sensibilidad el 70% y 84% si se
compara con el diagnostico histolégico) y biopsia temporal (sensibilidad del 85% y
especificidad 100% , en un contexto clinico de alta sospecha) si es posible(3,4).

El cuadro histolégico clasico de la ACG es un infiltrado inflamatorio transmural
compuesto por linfocitos, macréfagos y, en aproximadamente el 75%, células gigantes
"anillos concéntricos". Es de importancia remarcar que la programacién de la biopsia
de la arteria temporal o ecografia no debe retrasar el inicio del tratamiento y se debe
iniciar la dosis adecuada de glucocorticoides cuando se sospecha la enfermedad.

Posteriormente para valorar la presencia de vasculitis en la aorta y sus ramas
principales, la técnica mas utilizada es la tomografia por emisién de positrones
(PET),con una sensibilidad del 80% y 90%. Esta prueba, junto con el resto de pruebas
de imagenes que se realizaron

Tomografia con contraste de abdomen( TC) y resonancia magnética con contraste de
abdomen, nos ayud6 también a poder encontrar de forma incidental la lesion de
pancreas en unos estadios tempranos, y sospechar de su malignidad para continuar
con el diagnéstico histolégico.

Se realizé una busqueda de la frecuencia y relacion de aparicion de neoplasias
malignas al mismo tiempo que arteritis temporal, pudiendo concluir que la malignidad
concurrente en arteritis de la temporal no es un hallazgo tan raro como se pensaba en
un principio, observandose hasta en un el 7,4% de los casos descritos en la literatura,
siendo las neoplasias hematoldgicas y las neoplasias digestivas las mas frecuentes. Los
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pacientes con y sin malignidad parecen casi indistinguibles en cuanto a las
caracteristicas y el resultado de la enfermedad vasculitica (5).

Por otro lado, obtuvimos el diagndstico en un estadio temprano de adenocarcinoma
ductal de pancreas invasivo (cabeza-cuello de pancreas) moderadamente diferenciado.
Gracias al diagndstico temprano se logré realizar reseccion con cirugia de Whipple, y
posterior quimioterapia adyuvante, mejorando asi el pronéstico de este tipo de cancer
que suele tener ante la ausencia de sintomas iniciales, un diagnéstico muy tardio, con
un pronoéstico desfavorable y baja supervivencia (6).

Actualmente se encuentra asintomatico, sin nuevos brotes de vasculitis, recibiendo
quimioterapia adyuvante en seguimiento por oncologia médica.
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TABLAS E IMAGENES

Imagen 1. Arterias temporales Imagen 2. Ecografia doppler de arterias
arrosariadas temporales “signo del halo”

* N

s

Imagen 3. PET-TC, aumento de actividad Imagen 4. PET-TC, leve incremento de
metabolismo en Arteria temporal metabolismo en cabeza pancreas
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RESUMEN: Paciente de 70 afios, exfumador, diagnosticado de carcinoma
epidermoide de pulmén, estadio IV en 2a linea de tratamiento inmunoterapico con
estabilidad radioldgica hasta el momento, que acude a urgencias con dolor abdominal,
nauseas y estrefiimiento de una semana de evolucién. Ante los hallazgos clinicos,
antecedentes y exploracidn, se realiza TAC abdominal, donde se objetiva obstrucciéon
abdominal a nivel yeyunal. El paciente es intervenido mediante laparotomia
exploradora urgente, realizandose una reseccién segmentaria del yeyuno. El posterior
analisis histolégico de la pieza muestra la presencia de microorganismos parasitarios
en submucosa y muscular propia compatibles con larvas de Anisakis, sin evidencia de
carcinoma metastdsico o primario intestinal. Posteriormente, el paciente inicia
seguimiento por el servicio de Digestivo, iniciando tratamiento antiparasitario, siendo
altado tras tres semanas del tratamiento. Simultidneamente, reinicia el tratamiento
oncoldgico, manteniéndose estable y con buena calidad de vida hasta la actualidad.

PALABRAS CLAVE: Carcinoma epidermoide de pulmoén, Estadio IV, Tratamiento
inmunoterdpico, Obstruccién abdominal, Laparotomia urgente, Anisakis
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ANAMNESIS

Paciente de 70 afios que acude al servicio de urgencias por dolor abdominal, nduseas
con vomitos y estrefiimiento de 1 semana de evolucion.

Antecedentes familiares.
El paciente no refiere antecedentes familiares relevantes.
Antecedentes personales.

Como antecedentes personales cabe destacar la ausencia de alergias medicamentosas
o de materiales utilizados en &mbito sanitario. Como factores de riesgo cardiovascular
presenta: hipertension arterial controlada con tratamiento farmacolégico, diabetes
mellitus tipo 2 y fibrilacién auricular anticoagulada con rivaroxaban.

Respecto a los habitos toxicos, el paciente fue exfumador de 8-10 cigarros diarios,
siguiendo el indice tabaquico: 50 paquetes/afio.

En la historia Oncoldgica, el paciente fue diagnosticado en julio de 2020 de carcinoma
epidermoide de pulmén Estadio IV (nédulo pulmonar contralateral metastasico) que
inicia primera linea de tratamiento con Gemcitabina y Carboplatino y que tras 4 ciclos
de tratamiento, progresa a nivel mediastinico, por lo que se cambia el tratamiento a
Atezolizumab, alcanzando la estabilidad radiolégica en el momento de la consulta.

EXPLORACION FiSICA

En la exploracidn fisica destaca: abdomen globuloso y distendido, doloroso a la
palpacién profunda en mesogastrio y mitad superior izquierda, sin signos de
peritonismo. Resto de la exploracidn por aparatos sin hallazgos resefables.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

En el servicio de urgencias hospitalarias, se realiza analitica de sangre, donde se
observa ligera leucocitosis con desviacién a la izquierda e incremento de reactantes de
fase aguda. Ante la persistencia del dolor pese a la analgesia, se solicita un TAC
(Tomografia Axial Computerizada) Abdominal urgente, objetivindose oclusién a nivel
yeyunal.

DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y EVOLUCION :

Se comenta el caso con Cirugia General y se programa una laparotomia exploradora
urgente, realizdndose una resecciéon segmentaria de yeyuno. El posterior analisis
histolégico de la pieza muestra la presencia de microorganismos parasitarios en
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submucosa y muscular propia compatibles con larvas de Anisakis sin evidencia de
carcinoma metastdasico o primario intestinal.

Ante los hallazgos histolégicos, se contacta con el servicio de Digestivo, iniciando
tratamiento con Abendazol por tres semanas y posterior seguimiento con andlisis de
sangre, donde solo destaca positividad IgE de Anisakis, altando al paciente en enero de
2022 ante la ausencia de hallazgos compatibles con anisakiasis en colonoscopia de
control con toma de biopsias.

Simultaneamente, continia en seguimiento por Oncologia Médica, donde se
reintroduce el tratamiento con Atezolizumab manteniéndose estable y con buena
calidad de vida hasta la actualidad, que se encuentra en seguimiento de forma
conjunta con el servicio de paliativos.

DISCUSION.

La anisakiasis es una zoonosis causada por nemdatodos de la familia Anisakidae,
fundamentalmente la especie Anisakis Simplex. Se produce cuando el hombre ingiere
peces o cefaldopodos infestados por sus larvas (1).

Espafia es el segundo pais, después de Japon, con mas casos reportados. Anualmente,
se registran cerca de 8000 casos de anisakiasis en Espafia, debido, en gran parte, al
incremento de la ingesta de pescado crudo y cefaldpodos, aunque, se estima que esta
cifra se encuentra infradiagnosticada, ya que sus manifestaciones clinicas engloban un
amplio abanico de sintomas. Es por esto que en algunos casos solo es posible el
diagnostico una vez realizada la cirugia (2).

Las manifestaciones clinicas se deben, por una parte, a la accion local directa de las
larvas que pueden adherirse a la mucosa, produciendo un cuadro similar a un proceso
irritativo o penetrar hasta la submucosa gastrica o intestinal, llegando a causar
obstrucciones intestinales, ascitis hemorragicas o sindromes malabsortivos. Por otra
parte, la anisakiasis se asocia a reacciones de hipersensibilidad inmediata mediada

por IgE. (3)

En el caso presentado anteriormente, nuestro paciente acude al servicio de urgencias
con clinica de dolor abdominal y estrefiimiento que concuerdan con una obstrucciéon
abdominal, que posteriormente se constata en el TAC Abdominal. Ante este caso, y
dado que se trata de un paciente oncolégico, se debe realizar un correcto diagndstico
diferencial. Las metastasis a nivel intestinal son la causa mas frecuente de obstruccién
en el paciente oncoldgico. E1 40-50% de pacientes con cancer de pulmén desarrollan
metastasis a distancia (a nivel cerebral, hepatico, adrenal u éseo) y aunque el tracto
gastrointestinal no supone un lugar frecuente (0.2-2.0%), recientes estudios
demuestran que la prevalencia esta aumentando (4). En nuestro caso, fue el primer
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diagnostico que se planted, pero en el momento de la obstruccidn, el paciente se
encontraba en estabilidad radiolégica con tratamiento inmunoterapico, lo que nos
obligaba a pensar en otros diagndsticos. Las bridas y las hernias son otra causa a
descartar ante una obstruccién abdominal. Estas aparecen sobre todo en pacientes
que han sido intervenidos de cirugias intestinales, antecedente no presente en la
historia clinica de nuestro paciente. Causas menos frecuentes a tener en cuenta son las
inflamaciones e infecciones intestinales, destacando las enfermedades inflamatorias
intestinales, la apendicitis y otras infecciones como las causadas por parasitos, como
el anisakis o 4scaris, que recuerdan la importancia de realizar una historia alimentaria
bien detallada (5).

En el caso de nuestro paciente el posterior analisis anatomopatolégico de la pieza
quirurgica constaté la presencia de larvas de anisakis, descartando la posibilidad de
progresion tumoral a nivel abdominal y atribuyendo la causa de la obstruccion
abdominal a la anisakiosis, por lo que recalca la importancia de la realizaciéon de un
correcto diagndstico diferencial y la relevancia de la historia clinica bien detallada
ante el hallazgo de obstrucciéon intestinal en el paciente oncolégico, ya que aunque la
causa mas frecuente sea una progresion a nivel intestinal, siempre debemos descartar
en un primer momento etiologias potencialmente curables de forma conservadora.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. Dilatacién de asas de yeyuno con edema de masa adyacente y minima

cantidad de liquido libre.

Figura 2 . Larvas de Anisakis con
intensa  inflamacién  transmural,
eosinéfilos, edema y congestién
vascular
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Figura 3. Larva de Anisakis
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INFECCION DE QUISTE DE URACO, PATOLOGIA INFRECUENTE QUE
PUEDE ESCONDER UNA NEOPLASIA

RESUMEN: Presentamos el caso de una paciente de 25 afos con antecedente de
infecciéon de tracto urinario de repeticion resistente a antibidtico. Acude a urgencias
por dolor abdominal y febricula de 48 horas de evolucidn. En la exploracion presenta
dolor abdominal infraumbilical, durante la anamnesis refiere supuracién umbilical
autolimitada. En analitica presenta elevaciéon de los reactantes de fase aguda y
neutrofilia. Se decide realizar una prueba de imagen, en la tomografia computarizada
se describe seno de uraco con paredes engrosadas, trabeculacion de la grasa y
cambios inflamatorios. Se decide intervencidon quirdrgica para exéresis del quiste de
uraco infectado, realizandose por laparoscopia. La cirugia transcurre sin incidencias,
durante el postoperatorio la paciente no presenta ninguna complicacién y es dada de
alta al cuarto dia postoperatorio. La pieza se debe analizar anatomopatolégicamente
debido a que un pequefio porcentaje puede malignizar. Actualmente, la exéresis
quirurgica del quiste de uraco esta aceptada como tratamiento definitivo.

PALABRAS CLAVE: Quiste de uraco, Neoplasia de uraco, quiste de uraco infectado.

Siglas: ITU: infeccién tracto urinario. RFA: reactantes de fase aguda. PCR: proteina C
Reactiva. TAC: tomografia axial computarizada.
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ANAMNESIS

Paciente de 25 afnos que acude al servicio de urgencias por dolor abdominal de 48
horas de evolucion. En domicilio la paciente ha presentado febricula, ademas refiere
que en el ultimo afio y medio ha presentado ITU de repeticion muy sintomatica,
resistente a tratamiento antibiotico.

Indagando en la anamnesis, la paciente cuenta que en los ultimos 18 meses ha
presentado supuracién umbilical, alternando estos episodios con los episodios de ITU.

EXPLORACION FiSICA
- 379C; PA: 112/73mmHg; FC: 65lpm; Sat02: 99%

Buen estado general. Buena perfusién periférica, normohidratada y normocoloreada.
Ausencia de lesiones cutdneas agudas. Niega posibilidad de embarazo.

Exploracién cardiovascular: Tonos cardiacos ritmicos, sin soplos ni roces. Pulsos
periféricos distales presentes y simétricos. No presenta ingurgitacién yugular. Sin
edemas en zonas declives. Sin signos de trombosis venosa profunda.

Exploracién respiratoria: Eupneica en reposo a aire ambiente. Murmullo vesicular
conservado. Sin ruidos sobreafiadidos. Ausencia de signos de trabajo respiratorio

Exploracién abdominal: Abdomen blando y depresible, doloroso a la palpacién en
hipogastrio, tumoraciéon dolorosa y palpable desde regiéon umbilical hasta regién
pubica. Signo de Murphy y Blumberg negativos. Peristaltismo conservado, sin signos
de irritacién peritoneal.

Exploracién neuroldgica: Glasgow 15. Consciente y orientada en las tres esferas. Pupila
isocéricas y normorreactivas. Pares craneales sin alteracién. Sin alteracién en el
lenguaje y en el habla, fuerza y sensibilidad conservado. Sin alteracién en la marcha.

Antecedentes personales

No alergias medicamentosas u otras sustancias conocidas.
Hdbitos toxicos: No refiere.

ITU de repeticion en estudio por urologia.

Antecedentes familiares

No antecedente de cancer familiar. No antecedentes de interés.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la analitica sanguinea destaca: bioquimica y coagulacién con valores en rango de la
normalidad, PCR de 77 mg/]; respecto a los valores de hematologia, todos estan en
rango de la normalidad, destacan 6500 leucocutos/uL con una neutrofilia del 70%.

Se solicitan pruebas de imagen:

Ecografia abdominal: Subyacente a la zona de palpaciéon positiva se observa una
imagen alargada hipoecoica de aproximadamente 1 cm, que termina en fondo de saco
y que se comunica a través de un trayecto con la cicatriz umbilical. Asocia
hiperecogenicidad de la grasa subcutanea. Hallazgos en probable relacién con sinus
del uraco con signos de inflamacién de partes blandas asociada.

TAC abdominal: Persistencia del conducto uracal con imagen de seno del uraco
(comunicacion con el ombligo) el cual presenta paredes engrosadas y trabeculacion de
la grasa circundante en relaciéon con cambios inflamatorios asociados [Figura 1]. No
evidencia de neumoperitoneo ni colecciones intraabdominales. Liquido libre en pelvis,
inespecifico. Lesion focal esplénica sugerente de hemangioma. Higado, vesicula, vias
biliares, pancreas, bazo suprarrenales, rifiones, via excretora y vejiga sin alteraciones.
Bases pulmonares sin alteraciones.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico en este momento agudo es un quiste de uraco infectado. Pero, si
observamos la evolucién de la patologia a lo largo de los afios se trata de una fistula
alternante de uraco. Una fistula alternante es un quiste de uraco que drena
intermitentemente a vejiga (dando sintomas de ITU) o a ombligo (supuracién
umbilical) (1).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

El tratamiento escogido fue una exéresis quirdrgica laparoscépica del uraco [Figura
2]. La cirugia se completa sin incidencias intraoperatorias y durante el postoperatorio
la paciente presenta buena evolucién clinica y es dada de alta al cuarto dia.

El contenido del quiste se envia a microbiologia. El patégeno aislado es Eggerthia
Catenaformis.

La pieza quirdrgica se envia anatomia patolégica. Los hallazgos se corresponden con
pared quistica con inflamacién aguda pero también se observan areas de displasia
franca mucosecretora, compatible con cistoadenoma mucinoso de origen urotelial y
diferenciacidn tipo intestinal. Por otro lado, no se evidencia componente infiltrante,
los margenes de resecciéon estan libres. También se encuentra escasa mucina
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extracelular, que se corresponde a bajo potencial maligno y los remanentes uracales
no tienen atipia.

Tras presentar el caso en comité oncolégico multidisciplinar se completa estudio con
cistoscopia, la cual es normal. Por lo que se acepta la reseccién completa uracal y de
remanentes uracales como tratamiento definitivo, siendo necesario un seguimiento
posterior con pruebas de imagen, preferiblemente resonancia nuclear magnética.

DISCUSION

El uraco es un remanente de la etapa embrioldgica, proviene del alantoides, la mayoria
de las veces se oblitera en la etapa fetal, siendo normal hasta los 6 meses de edad (2).
En el adulto, el uraco consiste en una banda fibrosa que une ombligo y ctipula vesical.
Esta localizado en el espacio de Retzius, y estd formado por el uraco verdadero
(vestigio alantoideo) y las dos arterias umbilicales obliteradas.

Si el uraco se mantiene permeable da lugar a diferentes patologias. Todas ellas tienen
unos sintomas en comun que iran apareciendo, dependiendo de la regién anatémica
con la que se comunique el uraco (dolor abdominal, supuracién umbilical o sintomas
urinarios). Asi podemos diferenciar en primer lugar la persistencia congénita del
uraco, patologia de la etapa neonatal, donde la orina fuga por el ombligo. Por otro lado,
tenemos el seno de uraco, se trata de una comunicacién con el ombligo, el sintoma
principal es la supuraciéon umbilical. En tercer lugar, el diverticulo uraco-vesical,
comunicando el uraco con la vejiga, dando sintomas urinarios. También encontramos
el quiste de uraco, que se suele encontrar a lo largo del trayecto, dando sintomas si se
infecta. En ultimo, lugar se ha descrito la fistula alternante, que es un quiste de uraco
que drena intermitentemente a vejiga, dando sintomas de ITU o a ombligo generando
supuracién umbilical, como es el caso de nuestra paciente. (1)

Respecto al manejo del quiste de uraco infectado, la literatura describe dos abordajes:

® Procedimiento en un paso (Single-stage): consiste en resecciéon quirurgica de
entrada, siendo este tratamiento definitivo.

® Procedimiento en dos pasos (Two-stage): en un primer lugar se realiza
tratamiento conservador con antibioterapia y combinandola, si fuese necesario,
con drenaje percutaneo. En un segundo tiempo se haria la reseccién quirurgica.

Ambos abordajes no han demostrado diferencias estadisticamente significativas en
cuanto a resultados ni tiempo de ingreso, pero el procedimiento en dos pasos requiere
una hospitalizacién dos veces mayor (12.5 dias de media respecto a los 5.8 dias de
estancia del procedimiento en un paso) (3).
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En la muestra remitida para analisis microbiolégico se aisla el patégeno Eggerthia
Catenaformis. Este es un bacilo anaerobio grampositivo no formador de esporas que
forma parte de la microbiota fecal humana, rara vez se ha descrito en enfermedades
humanas. El origen suele ser enfermedades dentales (abscesos, periodontitis o caries).
La infeccién puede extenderse a cerebro, espacios cervicales, el parénquima pulmonar,
cavidad pleural, la pared y la cavidad abdominales. Teniendo peor prondstico la
afectacion cerebral y abdominal. (4)

La patologia del uraco tiene una incidencia de 1 caso por cada 5000 habitantes,
representando el quiste entre el 25-30% del total. De ellas una de cada 5 millones
sufrird degeneraciéon maligna. Respecto al cancer de uraco debemos destacar que el
diagnostico suele ser tardio y los sintomas principales son tumoracién en pared
abdominal anterior por invasion local y la hematuria. Histologicamente, el 70-90% es
subtipo adenocarcinoma mucinoso. Este tipo de cancer es cuatro veces mas frecuente
en varones y se presenta entre la quinta y séptima década de la vida. El tratamiento
quirdrgico consiste en una reseccion uracal amplia, cistectomia parcial y
linfadenectomia pélvica. A pesar de esto, la supervivencia a los 5 afios es
aproximadamente del 40-45%, suelen ser resistentes a quimioterapia y radioterapia.

(5)

El informe de anatomia patoldgica describe, aparte de la inflamacién aguda del quiste,
areas de displasia franca mucosecretora, compatible con cistoadenoma mucinoso.
Ademas, no existe componente infiltrante en la muestra remitida y hay escasa mucina
extracelular, lo que indica bajo potencial maligno. Los bordes quirurgicos estaban
libres y los remanentes uracales que se dirigen a la vejiga no tienen atipia. La
literatura en este campo es escasa, el mayor estudio realizado sobre las neoplasias
glandulares de uraco recoge 55 casos de tumores quisticos mucinosos y propone una
clasificaciéon [Tabla 1]. Segln esta clasificacién, nuestro caso se encontraria en un
tumor mucinoso con bajo potencial maligno. (6)

En estos casos, el tratamiento definitivo consiste en quistectomia con escisién del
uraco y cistectomia parcial si la cistoscopia hallase alguna alteracién, en nuestro caso
no fue necesario. Las revisiones se estdn realizando cada 6 meses con ecografia
abdominal y resonancia nuclear magnética sin encontrar datos de recidiva tras dos
afios. Debemos afiadir que en este tipo de tumores el curso es benigno y el prondstico
es excelente si la reseccion es completa. (6)
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Figura 1: Corte sagital de TAC abdominal, en la izquierda sefialado con una flecha se
encuentra el quiste de uraco infectado. A la derecha se destaca en amarillo todo el

trayecto del uraco permeable.

Figura 2: Superior: imagen
intraoperatoria del quiste
de wuraco (seilalado en
amarillo la tumoracién), se
observa caudal al mismo la
divisién del uraco. Inferior:
pieza quirurgica, se observa
la parte quistica que se
continua con el uraco y se
divide en tres partes, la
central es el uraco y las
laterales son las arterias
umbilicales obliteradas.



TABLE 1. Classification of Glandular Neoplasms of the
Urachus

Benign Malignant
Mucinous Borderline and Malignant {Noncystic)
Cystic Tumors Mucinous Cystic Tumors Neoplasms
Mucinous Mucinous cystic tumor of low  Mucinous
cystadenoma malignant potentiaf adenocarcinoma

(MCTLMP)*
Mucinous cystadenocarcinoms  Enteric-type

L. with microinvasion adenocarcinoma

2, frankly invasive Adenocarcinoma,
with mixed
featurest

Adenocarcinoma,
not otherwise
specified

*May or may not show intraegpithelal circinoma, which should be noted
tReport should itemize the various features and estinute the amount of cach.

o 214 Lippincott Williams & Wilkins

Tabla 1: Clasificacion de las neoplasias quisticas mucinosas del uraco.
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FALLO MULTIORGANICO EN PACIENTE CON MALARIA GRAVE.

RESUMEN: Se presenta un paciente de 39 afios con clinica de fiebre de 38,82C, dolor
abdominal y anuria cuyo antecedente mas relevante es que habia estado en una zona
endémica de paludismo. La sospecha clinica se confirma en un primer momento
gracias al test rapido de antigenos para Plasmodium spp. El cuadro infeccioso presenta
criterios de gravedad segun la OMS por lo que es necesario ingreso en la unidad de
cuidados intensivos para vigilancia y tratamiento de soporte. Se inicia tratamiento en
cuanto se confirma el diagnéstico siguiendo el protocolo local con artesunato
endovenoso y se completa el ciclo de tratamiento con dihidroartemisina-piperaquina
por via oral. Los fallos organicos mas relevantes que presento el paciente durante su
estancia en UCI fueron: fallo hemodindmico, renal antrico, hepdatico, anemia y
trombopenia. Ademads, el paciente presenta una pancreatitis aguda leve como
complicacién poco frecuente. Tras el tratamiento recupera todos los fallos organicos y
es posible darle de alta.

PALABRAS CLAVE: Malaria, fallo multiorgénico, fiebre, paludismo
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ANAMNESIS.

Paciente varén de 39 afios natural de Ghana que consulta en Urgencias del Hospital
Universitario de Torrecardenas (HUT) por un cuadro de dolor abdominal de
caracteristicas cdlicas, nauseas, vOmitos, artromialgias, sensacién de tiritonas,
debilidad generalizada, ictericia conjuntival y anuria.

Exploracién fisica: a su llegada a los servicios de urgencias presenta cuadro de dolor
abdominal de caracteristicas colicas, nauseas, vomitos, artromialgias, sensaciéon de
tiritonas, debilidad generalizada, ictericia conjuntival y anuria. En las siguientes horas
el paciente evoluciona de forma insatisfactoria por mal control del dolor abdominal,
anuria de mas de 12 horas.

Antecedentes familiares: no presenta antecedentes familiares de interés.

Antecedentes personales: no presenta alergias medicamentosas conocidas. Paciente
natural de Ghana cuya ultima visita fue de febrero de 2023 a principios de abril de
2023.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
En analitica de ingreso en UCI destacan:

v’ Bioquimica: glucemia: 217 wmg/dl, wurea: 162,8 mg/dl, creatinina
6,47 mg/dl, bilirrubina total: 8,86 mg/dl, bilirrubina directa: 5,37 mg/d],
bilirrubina indirecta: 3,49 mg/dl, aspartato transaminasa (GOT): 302 U/L,
alanina transaminasa (GPT): 102,4 U/L, alfa-amilasa: 83 U/L,
creatin-quinasa (CK): 364U/1, lactato  deshidrogenasa (LDH):5062
U/L, sodio (Na): 124 mEq/L, potasio (K): 4,9mEq/L. Proteina
C reactiva: 20,91 mg/dl, procalcitonina (PCT): 351,78 ng/ml. Interleucina IL-6:
317 pg/ml.

v Hemograma: leucocitos: 5400/ul (férmula leucocitaria: neutréfilos: 61,9%,
linfocitos 15,3%, monocitos 13,1%, eosindfilos: 1,4%, baséfilos: 8,3%),
hemoglobina 13,4 g/dl, hematocrito 38,2 %, plaquetas: 49000 /ulL.

v Coagulacién: tiempo protrombina: 100%, INR: 0,95, tiempo de tromboplastina
parcial activada: 28,2 (seg), fibrin6geno 600,87mg/dl. Dimero D: 109938ng/dl.

v Estudio hematoldgico:
v Frotis sanguineo urgente: resultado fue negativo por mala técnica

v Determinacién de antigenos rdpidos en sangre para Plasmodium spp: resultado
positivo T1+T2.
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v Extension fina de sangre periférica: serie roja con ocasionales dianocitos.
Esquistocitos <1%. Policromasia. Presencia de plaquetas grandes. Se observan
anillos de plasmodium intraeritrocitarios con doble nicleo de cromatina y en
ocasiones con doble anillo por hematie. Parasitemia: 1,7% (Fig. 1y 2).

Pruebas de imagen:

- Ecografia abdominal y TC abdomino-pélvico sin contraste: Higado homogéneo sin
lesiones sélidas quisticas ni dilatacién de via biliar intra ni extrahepatica. Vesicula sin
signos inflamatorios ni litiasis. Pancreas tamafio normal hallazgos. Bazo sin
alteraciones normales ambos rifiones correctamente situados con cortical
hiperecogénica sin hidronefrosis. Suprarrenales normales. No observo liquido libre,
neumoperitoneo ni signos en TC en el momento actual que sugieran patologia
abdominal aguda.

- TC abdominal con contraste: pancreatitis aguda leve segun la clasificacién de Atlanta.
Hepatoesplenomegalia homogénea. Leve derrame pleural bilateral, de predominio
derecho, con atelectasia pasiva asociada.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL Y DEFINITIVO.

Los signos y sintomas presentados por el paciente podrian incluirse en un caso clinico
tipico de fiebre del viajero. Este sindrome es una afecciéon muy inespecifica por lo que
el diagnéstico diferencial es amplio, y podemos incluir: dengue, Chikungunya, fiebre
tifoidea, leptospirosis y fiebre hemorragica virica. Todas estas infecciones son menos
prevalentes que la malaria y deben descartarse con serologias y/o PCR en tiempo real.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Tras la sospecha de malaria grave se inicié tratamiento antipalidico endovenoso. El
esquema que se sigui6 fue el siguiente:

Artesunato 2,4 mg/Kg iv (dosis para el paciente 216mg) tres dosis separadas por 12
horas y se afladio ceftriaxona 2 g/24 horas de forma empirica. Tras el primer esquema
de antipaladicos endovenosos, se paso al dia siguiente a
dihidroartemisina-piperaquina (40mg/320mg) 4 comprimidos /24horas durante tres
dias mas.

Ante la mala evolucioén clinica y el fracaso multiorganico el paciente ingresa en UCI
con diagnéstico de malaria grave con fallo multiorganico (4.

Podemos englobar la evolucién del paciente segtin los problemas que presento:
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Infeccién por malaria. Desde que se detecta la infeccion por malaria (a través de la
clinica, antecedentes epidemiol6gicos y determinacién de serologias) se inicia
tratamiento con farmacos antipalddicos segin el esquema previamente mencionado.
Alos tres dias del inicio del tratamiento se realiza nuevo frotis de sangre donde ya no
se detectan los hematies parasitados, se continda el tratamiento antimalarico via oral
tres dias mas segun el protocolo.

Fallo renal agudo antrico tipo AKIN III: desde el ingreso el paciente se mantiene en
anuria con criterios de hemodialisis urgente. Se programa el dia del ingreso una
sesion de hemodidlisis discontinua durante cuatro horas. En los dias siguientes es
necesario sesiones de didlisis a dias alternos hasta el alta de UCI. A las dos semanas
del ingreso comienza a tener débito urinario pero sin buena depuracién renal lo que
obliga a realizar sesiones a dias alternos hasta que se comprueba la recuperacion
completa de la funcién renal.

Aumento de enzimas de colestasis hepatica: desde su ingreso presenta una bilirrubina
elevada que llega a un pico de 13,81mg/dl con elevacién tanto de directa como de
indirecta (8,3 mg/dl y 5,51 mg/dl, respectivamente), ademas presenta aumento de
LDH y aumento de GGT. En cuanto a las enzimas de citélisis hepatica, al ingreso se
encuentran elevadas, pero en los siguientes dias descienden hasta normalizarse. Al
alta hospitalaria el paciente presenta una bilirrubina total de 0,63 mg/dl, LDH 1602
U/Ly enzimas GOT y GPT normales.

Pancreatitis aguda leve (): diagnosticada por el dolor abdominal en cinturén que
presenta al paciente, ademas de la elevacién de las enzimas pancredaticas en rango
patolégico (amilasa (326 U/L) y lipasa (519U/L)) y por prueba de imagen (una TC
abdominal con contraste). En los dias siguientes el dolor es controlado con perfusion
de fentanilo (dosis maxima de 0,3 mcg/Kg/h) y se deja en ayunas con inicio de
nutricién parenteral hasta el alta de UCIL. Durante la estancia en planta de Infecciosas
se reintroduce la nutricién por via oral cuando se observa estabilizaciéon de la
pancreatitis.

Alteraciones hematolégicas como anemia y plaquetopenia. En cuanto a la anemia, al
ingreso presenta el paciente una hemoglobina de 13,4 g/dl que paulatinamente va
disminuyendo hasta ser necesario una transfusiéon de un concentrado de hematies. La
hemoglobina contintia bajando hasta situarse en un rango de 7,1 g/dl y en total
requiere de transfusion de dos concentrados mas. Al alta el paciente se encuentra con
una hemoglobina de 9.9 g/dl. En cuanto a la plaquetopenia, desde el ingreso el
paciente presenta plaquetas bajas pero sin necesidad de trasfundir, la cifra mas bajas
presentada es de 40200 plaquetas, de forma espontdnea en los siguientes dias se
consigue controlar y al alta presenta una cifra de 413300 plaquetas.

13



DISCUSION.

El paludismo es la enfermedad parasitaria mas importante (1) en humanos y es
causada por protozoos del genero Plasmodium que se trasmite a través de la picadura
del mosquito hembra Anopheles. La falta de tratamiento especifico de esta
enfermedad produce graves complicaciones y hasta la muerte (que se acerca al 100%)
por lo que es fundamental que se sospeche esta patologia en todo paciente que
presente fiebre y haya vuelto de una zona tropical o subtropical.

En cuanto a la epidemiologia, en 1964 Espafia (2) se declard libre de paludismo por lo
que los contagios autdctonos han sido escasos. En un estudio de vigilancia a nivel
nacional desde 2014 a 2017 se detectaron en total 3005 casos de los cuales solo 5
casos fueron no importados. Cada vez se observa una incidencia mas creciente que en
parte puede ser secundaria a una mejoria de las técnicas de detecciéon y a los flujos
migratorios que presenta nuestro pafs.

La especie que principalmente afecta es el Plasmodium falciparum. Tal como se
menciona previamente, debe tenerse una elevada sospecha cinica en ciertos pacientes.
El diagnostico puede realizarse a través de la visualizacion directa del parasito, de
antigenos de diagnoéstico rapido, deteccion de acidos nucleicos y por combinacion de
métodos.

En nuestro paciente se utilizé la visualizacién directa, que en un primer momento no
sirvié para identificar el parasito pero se utilizé a la vez la deteccién de antigenos
rapidos que fueron positivos y permitieron identificar tanto el parasito como la
especie, Plasmodium falciparum.

Segun la OMS, se define la malaria grave como la parasitemia por Plasmodium que
presenta uno o mas de las siguientes alteraciones: disminucién del nivel de
consciencia, postracién, convulsiones, hipoglucemia, anemia, fallo renal, ictericia,
edema agudo de pulmén, hemorragia, sangrado o una parasitemia = 2.5%. La
mortalidad de esta infeccién con tratamiento apropiado y tratamiento de soporte se
encuentra entre el 10-20%. De éstos, nuestro paciente presentaba al ingreso, 4
criterios de gravedad.

Una de las peculiaridades de este caso es la deteccion de la pancreatitis aguda leve (%)
asociada a la infeccién por malaria. En la bibliografia se han reportado varios casos de
pancreatitis de diferente gravedad que estuvieron asociadas principalmente a la
especie P.falciparum. No se conoce muy bien la explicacion fisiopatoldgica de esta
afeccién, pero se cree que puede ser una combinacidon entre una isquemia del
parénquima secundario a obstruccién de los capilares por hematies cargados de
parasitos y la hemdlisis secundaria.
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IMAGENES Y TABLAS

Fig. 1 y 2: Sangre periférica x 100. May-Griinwald-Giemsa. Trofozoitos de Plasmodium
Falciparum. Presencia de formas anilladas con doble ntcleo de cromatina, asi como,
parasitaciéon multiple en algunos hematies. Amablemente cedido por el Dr Sergio
Jurado Herrera (Servicio de Hematologia, Hospital Universitario Torrecardenas).
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RESUMEN: Paciente de 60 afios que acude a urgencias por malestar general, mareo
con traumatismo craneoencefalico sin pérdida de consciencia, alteracion del lenguaje
y nistagmo multidireccional inagotable. A la exploracién destacan un Glasgow de
14/15 puntos, desorientacion y disartria. Se activa Cédigo Ictus y se realizan pruebas
de imagen, descartindose lesién intracraneal. Tras ello, se objetiva acidosis
metabdlica con lactato elevado (18.14 mmol/L) en gasometria venosa por gasémetro.
En analitica sanguinea lactato de 2 mmol/L. Dado el estado clinico del paciente, se
decide ingreso en UCI para monitorizacién, tratamiento y sesiéon de didlisis
convencional ante sospecha de intoxicacién por alcoholes. Posteriormente se confirma
intoxicacion por etilenglicol, sufriendo fallo multiorganico (neurolégico, respiratorio,
hemodinamico y renal). Tras 33 dias de ingreso, a pesar de la alta mortalidad del caso,
es dado de alta con recuperacion de los fallos organicos excepto secuelas neuroldgicas
(desfrontalizacién y lesién de pares craneales bajos).

PALABRAS CLAVE: Intoxicacion, etilenglicol, acidosis metabdlica, fallo
multiorganico.
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ANAMNESIS.

Paciente de 60 afios que acude a urgencias por malestar general, mareo con
traumatismo craneoencefalico sin pérdida de conciencia y alteracion del lenguaje, a la
exploracion desataca:

Exploracidn fisica: Tension Arterial 150 / 110 mmHg, Frecuencia Cardiaca: 110
latidos/min. Regular estado general, disminucién del nivel de consciencia oscilante
(entre 11 y 15 puntos en escala de Glasgow), desorientado en tiempo y espacio junto
habla disartrica, pupilas isocéricas y normorreactivas. Bien hidratado y perfundido.
Tolera dectbito supino. Ritmico sin soplos ni extratonos. Sibilantes dispersos.
Abdomen anodino, extremidades sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

Antecedentes personales: No alergias medicamentosas conocidas ni a productos
relacionados con la asistencia sanitaria.

Factores de riesgo cardiovascular: Hipertension arterial y dislipemia.
Héabitos Téxicos: bebedor de 5-6 cervezas/dia y fumador.

Intervenciones quirtrgicas previas: varicocele e hidrocele izquierdos, hernia inguinal
derecha.

Tratamiento Habitual: simvastatina 20mg, enalapril 20 mg/ Hidroclorotiazida 12,5
mg.

Antecedentes familiares: sin interés.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

® Analitica (al ingreso en UCI): Hemoglobina 15.7g/dL, hematocrito 47.1%, VCM
101.6fL, leucocitos 10160, plaquetas 239500, Glucosa 94mg/dL, urea 25mg/dL,
creatinina 1.32mg/dL, proteinas totales 7.3g/dL, albimina 4.6g/dL, bilirrubina
1.06mg/dL, AST 29UL, ALT 28U/L, GGT 24U/L, FA 72U/L, sodio 139mEq/L,
potasio 4.5mEq/L. Calcio 10.1mg/dL, magnesio 2mg/dL. PCR 0.5mg/dL.
Procalcitonina 0.05, INR 1.01, TP 99%. Dimero D 866.

e Toxicos en orina: Positivo para benzodiazepinas (administraciéon de midazolam
en urgencias).

® (asometria venosa (ingreso): pH 7.11, pCO2 31, HCO3 9.9. Lactico 176.9 mg/dL
(19,65 mmol/L), GAP 35.3.

® Radiografia de térax: indice cardiotoracico < 50%, senos costofrénicos libres, no
infiltrados ni condensaciones patoldgicas.
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® ECG: ritmo sinusal a 90 lpm, eje normal, PR normal, QRS estrecho, sin
alteraciones de la repolarizacion.

® TAC craneal: leucoaraiosis y atrofia cértico - subcortical. No se objetivan
imagenes de sangrado ni lesiones ocupantes de espacio intra ni extraaxiales.

® Angio TAC craneal: No se observan defectos de replecion en arterias cerebrales,
sistema venoso permeable.

® TC craneal de control (periédicos): todos sin hallazgos significativos.

® FElectroencefalograma (EEG): patron cortical hipovoltado, en el que se aprecia una
actividad de fondo theta/beta de bajo voltaje en forma difusa, mostrando
arreactividad a estimulos externos; consistente con una afectacién cerebral
severa.

® EEG de control: no se observan diferencias significativas al previo.
® Hemocultivo: Staphylococcus capitis resistente a meticilina.

DIAGNOSTICO.

Ante un paciente con fuerte sospecha de ingesta de un téxico, el diagnéstico
inicialmente es clinico, ya que la mayoria de pruebas que se pueden realizar no estan
disponibles en todos los centros y el tratamiento debe iniciarse cuanto antes.

A su llegada, nuestro paciente presentaba disminucién del nivel de consciencia
oscilante, desorientacién témporo espacial y habla disartrica. Ademas, la presencia de
acidosis metabdlica severa con lactico y anién GAP tan elevados en gasometria por
gasémetro frente a un lactico normal en analitica, nos hizo sospechar la presencia de
un alcohol “externo” en el organismo. Por este motivo, se decide realizacién de sesién
de dialisis convencional. A los dos dias del ingreso los familiares nos informan de que
ha bebido media botella de anticongelante (que contiene etilenglicol en su
composicion).

A nivel analitico (ademds de las determinaciones habituales de hemograma,
bioquimica y coagulacién), todo paciente con sospecha de intoxicacién debe tener una
determinacion de electrolitos basicos con brecha anidnica, ademas de controles
gasomeétricos.

Una concentracion de lactato dramaticamente alta, como en nuestro caso, puede estar
falsamente elevada debido a la incapacidad de muchos instrumentos de laboratorio
para diferenciar entre lactato y glicolato o glioxilato (dos metabolitos del etilenglicol
que son estructuralmente similares al lactato). Este resultado de lactato falsamente
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alto es mas comun cuando se utilizan analizadores de gases en sangre y pruebas en el
lugar de atencién. Una gran diferencia en la concentracién de lactato informada
utilizando dos métodos diferentes puede ser un signo temprano y tutil de intoxicacién
por etilenglicol.

La determinacién de la osmolalidad sérica nos permite estimar la llamada brecha
osmolal (diferencia entre osmolalidad medida y osmolalidad plasmatica calculada).
Una brecha osmolal > 10 mosmol/kg nos debe llevar a sospechar una exposicion
reciente a metanol, etilenglicol o alcohol isopropilico (no permite diferenciar el toxico).
Es facil de calcular y se encuentra ampliamente disponible pero es insensible en
presentaciones tardias porque la mayoria del téxico ya ha sido metabolizado.

La administracién de etanol dificulta el seguimiento de la brecha osmolal.

El gold standar diagndstico de este tipo de intoxicacion es la cromatografia de gases
(util para guiar el tratamiento), lo que permite determinar la concentracién sérica del
alcohol. En este caso se determinaron concentraciones de metanol, etanol y
etilenglicol, muestras que tuvieron que ser enviadas a Barcelona (laboratorio de
referencia) por no estar disponibles en nuestro centro.

Otra opcién diagnéstica existente para el etilenglicol es la utilizacién de un ensayo
modificado basado en la glicerol deshidrogenasa (disminuye falsos positivos).

Las pruebas de orina permiten detectar cristales de oxalato y fluoresceina, aunque es
un hallazgo tardio e inespecifico tras la ingestién de este toxico, por lo que no seria la
prueba mas conveniente a utilizar.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO.

Al ingreso, ante situacidn clinica del paciente, acidosis metabdlica severa con lactico y
anién GAP tan elevados y un resultado discordante en gasometria (gasémetro) frente
a lactico normal en analitica, se decide realizacion de sesién de hemodialisis
convencional. La hemodialisis permite eliminar el alcohol original y los metabolitos,
corrige los trastornos acido-base y previene la toxicidad en los 6rganos.

Se procede entonces a extraccién de primera determinacién de alcoholes en sangre,
que no puede cursarse hasta 3 dias después (por no estar disponible en nuestro
centro y no poder enviarla a centro de referencia, en Barcelona, hasta dia laborable).
Ante nuestra alta sospecha diagnoéstica decidimos iniciar perfusion de etanol (ya que
no disponemos de fomepizol, antidoto de eleccién para intoxicaciones por etilenglicol
o metanol), con el objetivo de inhibir la alcohol deshidrogenasa y detener la formacién
adicional de metabolitos téxicos.
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Es importante reforzar esta terapia con cofactores (acido félico, tiamina y piridoxina),
que ayudan a optimizar las vias metabolicas para la eliminacidn de los metabolitos.

Desde el inicio, el paciente presenta acidosis metabdlica severa con consumo de
bicarbonato que precisa perfusién de bicarbonato 1M.

A las pocas horas de ingreso en UCI, presenta deterioro neurolégico con Glasgow de 3
puntos, por lo que se procede a Intubacién orotraqueal (IOT) urgente y conexién a
ventilaciéon mecénica (VM).

Inicialmente sedoanalgesiado con Propofol y fentanilo a altas dosis, a pesar de lo cual
presenta mala adaptacién a VM y taquicardia, por lo que es necesario afiadir sedacién
inhalatoria con isofluorano.

Ademas, requirio técnicas de hemodiafiltracién veno-venosa continua (HDFVVC) ante
anuria refractaria, deterioro de los parametros analiticos de funcién renal y necesidad
de eliminacién del téxico.

A nivel hemodinamico, el paciente presenté marcada hipotensién, requiriendo
infusidn continua de noradrenalina (NA), que lleg6 a dosis medias/altas.

Los dias posteriores el paciente sufrié6 empeoramiento de la funcidn respiratoria con
insuficiencia respiratoria global, que requirié profundizaciéon de sedacion y relajacion
neuromuscular en contexto de Sindrome de Distress Respiratorio del Adulto (SDRA).
Se extraen muestras para cultivos por fiebre y secreciones de aspecto contaminado y
se inicia antibioterapia empirica con amoxicilina/clavulanico. Posteriormente se
ajusta antibioterapia segin antibiograma a Daptomicina y Meropenem por
crecimiento en hemocultivo de Staphylococcus Capitis resistente a Linezolid.

Esta situacién impidié valoracién neurolégica hasta resolucion del SDRA.

Por fin, tras varios dias, obtuvimos resultados sobre las dos extracciones enviadas a
Barcelona, (una del dia de ingreso y otra a las 72 horas) evidenciando niveles de
etilenglicol de 0,58 y 0,05 respectivamente (se considera intoxicacién por encima de
0.20). Tras la correcciéon de niveles de etilenglicol y la mejoria de la acidosis
metabdlica se decide suspension de la perfusion de etanol tras 5 dias de ingreso.

A los 10 dias de ingreso se produce mejoria del proceso respiratorio y comienzo de
retirada progresiva de sedacidn, objetivindose desviacion de la mirada conjugada
hacia la derecha por lo que se solicita TC craneal urgente sin mostrar alteraciones
agudas. Se realiza electroencefalograma (EEG) por persistencia de mala situacion
neurolégica, observidndose un registro de dafio cerebral grave (ver pruebas
complementarias), que se repite a las 48 horas sin observarse cambios significativos.
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Los dias posteriores presenta mejoria neuroldgica progresiva con correccion de la
desviaciéon de la mirada, capacidad de obedecer drdenes sencillas, responder
preguntas y comunicarse hasta recuperar por completo el nivel de consciencia y
movilidad de extremidades (Glasgow de 15 puntos), aunque permanece con
bradipsiquia importante que alterna con periodos de agitaciéon que se controlan con
quetiapina y clorazepato dipotasico. A pesar de la necesidad de realizacion de
traqueostomia percutdnea y weaning respiratorio dificil se consigue cierre de
traqueostomia y respiraciéon espontdnea del paciente, aunque con mal manejo de
secreciones que alargan su estancia en UCL. También se produce progresiva mejoria
de la funcion renal que permite retirada de técnicas de reemplazo renal.

El paciente queda con disfagia grave, por lo que se sospecha afectacién de pares
craneales bajos debido al toxico ingerido y se realiza interconsulta a Logopedia. Se
realiza a su vez interconsulta a Psiquiatria para valoracidn y seguimiento por su parte.

Tras 33 dias de ingreso en UCI se procede a alta del paciente a planta de
hospitalizacién.

DISCUSION.

Las intoxicaciones agudas por metanol o por etilenglicol no son muy frecuentes en
nuestro medio. En la mayoria de los casos se trata de ingestas voluntarias con fines
autoliticos. No obstante, su importancia se debe a que comportan una elevada
morbilidad y una mortalidad de hasta un 50%. Ambas intoxicaciones requieren un
tratamiento temprano en un servicio de Cuidados Intensivos. La ingestiéon de 15-30 ml
de una solucién al 100% de uno de los dos agentes toxicos puede desencadenar una
grave intoxicacion con acidosis metabodlica severa e hiato anidénico y/o osmolal
elevados (1).

En cuanto a la clinica, es comun observar alteraciones neurolégicas que van desde la
obnubilacién al coma profundo, amaurosis y muerte. Ademads, algunos pacientes
pueden desarrollar un cuadro de fracaso renal agudo, como es el caso de nuestro
paciente.

A pesar de la terapia intensiva la morbilidad y la mortalidad de estas intoxicaciones
siguen siendo muy elevadas, debido fundamentalmente al retraso en el diagnéstico y
en el inicio del tratamiento. En ausencia de una historia de ingesta de alcoholes, como
fue nuestro caso en un inicio, el diagnéstico inicial es dificil de realizar. La
determinacion de los niveles séricos del alcohol toxico es ttil, pero no siempre se
encuentran disponibles inmediatamente al ingreso en el hospital, con el retraso en el
diagnostico que ello conlleva (2).
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Con este caso destacamos, que el diagnéstico precoz es fundamental para evitar
secuelas posteriores e incluso la muerte. También queremos recalcar que el
diagnostico se basa en la sospecha clinica y la interpretacién analitica (3).

Se presenta un caso de intoxicacién voluntaria por anticongelante que fue atendida
precozmente, con evolucién clinica favorable, asi como la monitorizacién del gap
osmolar y su correlacién con los niveles del téxico en plasma. Se comentan también
las distintas posibilidades terapéuticas, destacando los antidotos, base del tratamiento,
como son el etanol y el fomepizol.
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RESUMEN: Presentamos el caso de una mujer de 44 afios con antecedentes de
hemorragia digestiva alta secundaria a ulcus gastrico que acude a urgencias por
astenia de dos dias de evolucién, achacado a hipermenorrea de 10 dias de evolucion.
Se realiza una primera analitica de sangre en el que llama la atencién una importante
anemia y trombopenia, por lo que se realiza un frotis de sangre periférica, hallando un
sindrome leucoeritroblastico. Se procede al ingreso de la paciente para estudio y
filiacién, encontrando en el TC un gran nimero de lesiones osteoliticas en esqueleto
toracico y abdominal, compatible con mieloma multiple o metastasis 6seas de
neoplasia no filiada. Es en la mamografia donde se observa lesién BIRADs 5 con
afectacion de ambas mamas, confirmandose la neoplasia con la biopsia mamaria y la
infiltracién neoplasica en médula 6sea con la biopsia de médula 6sea.

PALABRAS CLAVE: sindrome leucoeritroblastico, frotis de sangre periférica, cancer
de mama, mieloptisis
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ANAMNESIS

Mujer de 44 afios que acude a Urgencias por astenia de 2 dias de evolucion, que la
paciente achaca a hipermenorrea de 10 dias de evolucién a pesar de tratamiento con
acido tranexamico. No refiere sindrome constitucional ni otra sintomatologia.

Antecedentes personales:
- Alergias: Penicilina.
- Hdbitos toxicos: Niega consumo de tabaco o alcohol.
- Factores de riesgo cardiovascular: Obesidad.

- Ingresos previos: Dos meses antes por hemorragia digestiva alta secundaria
a ulcus gastrico Forrest I1A.

- Antecedentes quirtrgicos: No presenta.

- Antecedentes ginecoldgicos: Un embarazo con parto eutdcico y un aborto
espontaneo. No utiliza ningin método anticonceptivo. Ritmo menstrual regular,
con menstruaciones de unos 5 dias de duracion.

- Tratamiento actual: Paracetamol 1 g a demanda, Omeprazol 40 mg/24 horas,
Acido Tranexamico 500 mg/8 horas.

Antecedentes familiares:
- Madre: Diabetes mellitus tipo 2, hipertension arterial y cancer de mama.
- Padre: Hipertension arterial y dislipemia.

EXPLORACION FIiSICA:

Aceptable estado general. Consciente y orientada. Hidratada y perfundida, con palidez
cutanea. Eupneico en reposo. Tolera dectbito. Estable hemodindmicamente.

Auscultacion cardiopulmonar: tonos ritmicos sin soplos audibles. Murmullo vesicular
conservado sin ruidos patoldgicos afiadidos.

Abdomen: Blando y depresible, sin dolor a la palpacién. Hepatomegalia. No hay signos
de irritacién peritoneal.

Miembros inferiores: No hay edemas ni signos de trombosis venosa profunda. Pulsos
pedios conservados y simétricos.
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No presenta focalidad neuroldgica.

Exploracién ginecoldgica: Sangrado de cavidad. Se observan coagulos en vagina. Utero
en anteversién con cavidad engrosada de 9,4 mm. Sin patologia estructural. Ovarios
normales con algunos foliculos bilaterales.

Presion arterial: 105/60 mmHg.
Frecuencia cardiaca: 91 lpm.
Saturacion de 0z: 97%.

EVOLUCION Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Analitica de sangre urgente al ingreso:

- Bioquimica: Sodio 131 mEq/L; PCR 6,25 mg/dL.

- Hemograma: Hemoglobina 4,6 g/dL; Hematocrito 14,7%; VCM 112,5 fL;
Plaquetas 32000/uL; Leucocitos 47830/uL; Neutrofilos 48%; Linfocitos 35%;
Monocitos 15%; Eosinéfilos 1%; Basofilos 1% (Figura 1).

- Frotis de sangre periférica: Anisocitosis en serie roja. Policromasia. Se
observan macroovalocitos y esquistocitos. Recuento de serie blanca: linfocitos
20%, promielocitos 4%, mielocitos 3%, cayados 14%, segmentados 48% (algunos
hipersegmentados), monocitos 3% y blastos 2%. Presencia de 5-10 eritroblastos
por 100 células blancas fuera de contaje leucocitario. Se confirma trombopenia.
Hallazgos compatibles con cuadro leucoeritroblastico (Figura 2).

- Coagulacién bdsica: Sin alteraciones.

- Test de gestacion: Negativo.

Analitica de sangre completa:

- Bioquimica: GGT 117 U/L; AST 253 U/L; ALT 182 U/L; Fosfatasa alcalina
1358 U/L; Bilirrubina total 0,84 mg/dL; LDH 2518 U/L; Hierro 394 pg/dL;
Haptoglobina <30 mg/dL; Ferritina 3289 ng/mL; Transferrina 304 mg/dL; Indice
de saturacion de transferrina 102%; CEA 98,08 ng/mL; CA 125 52 U/mL; CA 15.3
212 U/mL.

- Hemograma: Hemoglobina 7 g/dL; Hematocrito 21,9%; VCM 107,7 fL;
Reticulocitos 162970/uL; Plaquetas 39000/uL; Leucocitos 20280/uL; Neutroéfilos
37%; Linfocitos 53%; Monocitos 8%; Eosindéfilos 1%; Basofilos 1%.
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- Frotis de sangre periférica: Hallazgos similares al previo.
Radiografia de térax: Pinzamiento de seno costofrénico derecho.
Endoscopia digestiva alta: Ulceras fibrinadas gastricas y duodenales.

TC térax y abdomen: Derrame pleural basal bilateral. En ventana dsea se identifican
incontables lesiones osteoliticas en todo el esqueleto 6seo visualizado (huimeros,
esternon, costillas, cuerpos vertebrales, escapulas). También se observan incontables
lesiones en el esqueleto 6seo abdominal) todo los cuerpos vertebrales, pelvis, sacro y
fémures). Hallazgos compatibles con mieloma multiple o metastasis dseas de tumor
primario no filiado.

Mamografia bilateral y ecografia mamaria: Lesién BIRADs 5 multicéntrico en mama
derecha y difuso en mama izquierda con afectacién axilar nivel I y II izquierdos y
presencia de letalides cutaneas (Figura 3).

PET-TC de cuerpo entero: Incremento metabdlico en lesiones nodulares descritas en
ambas mamas, lesiones ganglionares supraclaviculares y axilares, sugestivas de tejido
tumoral viable. Ganglios mediastinicos, nivel 3 A, sospechosos de malignidad. Marcado
aumento del metabolismo en esqueleto axial y apendicular coincidente con lesiones
liticas, compatible con infiltracién medular. Incremento metabdlico heterogéneo y
focal en curvatura mayor del estdmago. Aumento del metabolismo en l6bulo tiroideo
derecho. Incremento metabdlico heterogéneo en cuerpo uterino. Derrame pleural

bilateral de moderada cuantia sin incremento metabdlico asociado.

Biopsia de médula dsea: Hallazgo morfoldgico e inmunoperfil compatible con una
infiltracién metastasica por un carcinoma, concordante con probable origen mamario
(mamoglobina positiva parcheado, receptores de estrégenos positivo 98% vy
receptores de progesterona positivo 60% y CK20 negativo).

Biopsia mamaria bilateral: Carcinoma infiltrante bilateral tipo no especifico, G2.
Receptores de estrégenos positivo, receptores de progesterona positivo, Ki67 30%,
CK19 positivo, Her2 negativo.

DIAGNOSTICO

- Cancer de mama derecho e izquierdo multicéntrico estadio IV con
infiltracién de médula 6sea. Luminal B, receptores de estrégenos y progesterona
positivos, Ki67 >20%, Her2 negativo.

- Sindrome leucoeritroblastico.

- Anemia en rango transfusional.
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- Trombopenia moderada-severa.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

A su ingreso y tras obtener el resultado del hemograma, se transfunde con 3
concentrados de hematies sin incidencias. Al presentar una exploracién ginecolégica
anodina, la paciente es dada de alta tras administraciéon de 1 g de Acido tranexamico
con una prescripcion de Acetato de noretisterona 10 mg/12 horas durante 10 dias.

Tras el andlisis del frotis de sangre periférica ampliado por los llamativos resultados
del primer hemograma, se contacta con la paciente para que vuelva de nuevo a
nuestro centro para proceder a su ingreso y asi estudiar y filiar el sindrome
leucoeritroblastico.

Durante el ingreso permanece la anemia, requiriendo nueva transfusién de 2
concentrados de hematies.

Con los hallazgos del TC, el diagnéstico se orienta hacia un mieloma multiple. Sin
embargo, la elevacion de transaminasas y fosfatasa alcalina junto con la presencia de
mieloptisis en la biopsia de médula 6sea, hace que la sospecha diagnoéstica se ajuste
mas con la presencia de un tumor primario con metastasis 6seas.

Tras la realizaciéon de la mamografia, se pospone la biopsia mamaria por la severa
trombopenia. La paciente recibe una transfusién de plaquetas previamente a su
realizacidn, consiguiendo la estabilidad clinica.

Con los resultados de todas las pruebas complementarias y teniendo en cuenta la
estabilidad de la paciente, se da de alta para continuar su seguimiento por parte de
Oncologia Médica. La paciente inicia quimioterapia de primera linea con Paclitaxel
semanal, a lo que le seguird hormonoterapia y ciclinas tras evaluacién de la respuesta
obtenida con la quimioterapia.

DISCUSION

El sindrome leucoeritroblastico se define por la presencia en sangre periférica de
eritroblastos y precursores granulociticos inmaduros (mielocitos, promielocitos,
metamielocitos y mieloblastos). Estas células inmaduras no deben observarse en
sangre periférica, ya que se encuentran en la médula 6sea, donde se produce su
diferenciacion durante la hematopoyesis (1).

Dado que este sindrome puede tener causas muy diversas, es muy importante realizar
un correcto diagnostico diferencial. Podemos clasificarlo seglin tenga origen en una
patologia hematolégica (una célula monoclonal prolifera en médula édsea o la infiltra,
de distinto tipo segin la patologia) o no hematoldgica, como es el caso de la
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infiltraciéon medular de tumores soélidos, infecciones, hemorragias, hemolisis, entre
otros (2, 3).

En el caso de esta paciente, el ciAncer de mama avanzado que presenta ha hecho que
las células neoplasicas hayan infiltrado la médula ésea y, como consecuencia, los
progenitores hematopoyéticos han sido desplazados por las mismas, causando la
anemia y trombopenia presentes en la paciente. Este hecho implica que se trata de
una enfermedad metastasica diseminada, importante factor de mal pronéstico y
limitante a la hora de elegir el tratamiento. Ademas la presencia de anemia y
trombopenia también ensombrecen el prondstico al aumentar la necesidad de
transfusiones de hemoderivados (4).

En este caso, ha sido clave el andlisis del hemograma y frotis de sangre periférica para
detectar los primeros signos de alarma y comenzar el estudio de la patologia, hasta
llegar asi al diagnéstico y al inicio de las medidas terapéuticas adecuadas para mejorar
la calidad de vida de la paciente.
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TABLAS Y FIGURAS

ALARMAS SOS
~

Blastos en neutrofilos; Granulocitos inmaduros

Figura 1. Escatergramas obtenidos en el analizador hematolégico DxH 900 (Beckman
Coulter®). En el A, llama la atencion en la parte inferior izquierda una poblacién no
leucocitaria (en rojo), de menor tamafio y complejidad que la poblacién linfocitaria
(en azul), que podria corresponderse con eritroblastos. Esto lo comprobamos con el B,
donde vemos la representacion del canal de dispersion laser para la determinacién del
recuento de eritroblastos. En rojo se observan los eritroblastos detectados y en azul
los leucocitos. Esto junto con la alarma “Blastos en neutréfilos” que proporciona el
analizador, hace que se realice un frotis de sangre periférica.
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Figura 3. Mamografia de mama derecha e izquierda.
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RESUMEN: La diabetes mellitus es un trastorno metabélico con gran prevalencia a
nivel mundial, siendo una entidad clinica de gran magnitud en cuanto a
morbimortalidad y coste sanitario. Los tipos clasicos, diabetes mellitus tipo 1 y 2 son
ampliamente conocidos, sin embargo, existen otros tipos con diferencias etioldgicas,
patogénicas y en presentaciéon clinica cuyo retraso diagnéstico puede tener
consecuencias para el paciente. La diabetes propensa a cetosis o diabetes Flatbush se
encuadra dentro de un subtipo de diabetes tipo 2 con ciertas peculiaridades como
presentacion en forma de hiperglucemia grave o cetoacidosis diabética con posible
restauracion de la funcidn de la célula beta una vez resuelta la fase aguda. El presente
manuscrito ilustra mediante un caso clinico la importancia del conocimiento y
diagnoéstico del tipo o subtipo de diabetes, asi como su seguimiento y el ajuste
pertinente del tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Diabetes mellitus, Ketosis, Type 2 Diabetes
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ANAMNESIS

Paciente var6n de 45 afios sin alergias medicamentosas conocidas. Antecedentes
familiares de diabetes tipo 2.

Sin antecedentes médicos de interés, habitos toxicos ni toma tratamiento habitual.

Acude al servicio de urgencias por clinica de dos semanas de confusion, poliuria y
polidipsia. No refiere dolor abdominal, fiebre, vémitos, pérdida del conocimiento o
disuria. Niega infecciones recientes.

En la exploracion fisica destaca: Presion arterial 102 /55mmHg, frecuencia cardiaca 90
latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 30 respiraciones por minuto y
saturacién de oxigeno del 95% con aire ambiente. Presentd sequedad de mucosas y
disminucién de la turgencia cutdanea. Los exdmenes fisicos pulmonar, cardiolégico y
abdominal fueron normales. En el examen neuroldgico, el paciente estaba orientado
en persona, lugar y el tiempo sin déficit neurolégico focal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se objetiva una glucemia de 772mg/dl y pequefios niveles de cetonas en sangre.
También se encontro6 glucosuria y cetonuria en el andlisis de orina, siendo negativos
para nitrito o esterasa leucocitaria sin sedimento patolégico.

En la gasometria venosa se muestra pH 7,3, pCO2 30 mmHg, bicarbonato actual
17mmol/1.

No se encuentran hallazgos patolégicos en la radiografia de térax ni en el
electrocardiograma.

Se diagnostica de cetoacidosis diabética leve e ingresa en medicina interna para
tratamiento, educacion diabetolégica y estudio de diabetes mellitus.

Los principales diagnésticos a tener en cuenta son una diabetes mellitus tipo 1 de
aparicion tardia u otro tipo de diabetes con presentacién en situacién de cetosis.

Durante el estudio se observa un IMC de 32, no se observa acantosis nigricans: HbAlc
de 13%, Péptido C 0.8ng/mL; Anticuerpos anti insulina: negativos, Ac antiGAD65
(acido glutamico descarboxilasa): Negativos.

Perfil lipidico: Colesterol total 1028mg/dl, LDL 286mg/dl, HDL 123mg/dl, TG
3017mg/dl. Se descarté pancreatitis basandose en el cuadro clinico y los valores
normales de lipasa y amilasa en sangre. Se realizan estudios microbiolégicos que
descartan infeccién.
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Debido a la ausencia de autoinmunidad, la falta de disfuncion de las células beta y la
cetoacidosis sin causa desencadenante se establece el diagndstico presuntivo de
diabetes con tendencia a cetosis (KPD).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

El paciente tiene una respuesta clinica rapidamente favorable y se da de alta bajo
tratamiento con insulinoterapia, estatinas de alta potencia con ezetimibe y fibratos a
dosis plenas con seguimiento estrecho. Durante el mismo, el paciente presenta
estrictos controles de glucemia incluso ciertos episodios de hipoglucemias, asi como
una espectacular mejoria del perfil lipidico por lo que se va desescalando el
tratamiento hasta quedar euglucémico con hipoglucemiantes orales. Dada la evolucién
se confirma la sospecha clinica de diabetes con tendencia a cetosis.

DISCUSION

La diabetes mellitus (DM) engloba una serie de alteraciones metabolicas que resultan
en una hiperglucemia inapropiada debido a un defecto en la secrecidn, accién de la
insulina o ambas. Es una de las enfermedades crénicas mas comunes a nivel mundial,
se estima que 1 de cada 11 adultos la padecen. La DM tipo 2 es la mas frecuente, en su
patologia destaca la resistencia a la insulina comtiinmente desarrollada en un contexto
de obesidad y envejecimiento (1).

Sin embargo, existen otros tipos como la diabetes tipo 1 con base autoinmune,
diabetes juvenil de inicio en la madurez (MODY), diabetes pancreatogénica,
gestacional, neonatal y causas secundarias por endocrinopatias, firmacos, etc (1).

La patogénesis, etiologia y presentacion varian significativamente de un tipo a otro, al
igual que sus tratamientos (2).

El diagnéstico se realiza mediante cualquiera de los siguientes: niveles de glucosa
sérica en ayunas superior a 126 mg/dL, glucosa aleatoria superior a 200 mg/dL en un
paciente con sintomas de hiperglucemia o crisis hiperglucémica o HbA1lc superior al
6,5% (1).

La cetoacidosis diabética es una emergencia médica potencialmente grave que consta
de hiperglucemia, acidosis metabdlica con desequilibrio aniénico e hipercetonemia
debido a una alteracién de las células beta pancreaticas que conduce a una deficiencia
absoluta o relativa de insulina (1, 3).

Clinicamente suele cursar con poliuria, polidipsia, pérdida de peso, taquipnea,
respiraciéon de Kussmaul, sintomas digestivos y deshidratacion. Su tratamiento se basa
en insulina, hidratacién y correccién de la acidosis y otros trastornos idnicos (3).
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Esta entidad es mas caracteristica de los diabéticos tipo 1; no obstante, puede
presentarse en diabéticos tipo 2 ante condiciones estresantes, o ser la forma de
presentaciéon de un subtipo de pacientes propensos a esta situacién sin factores
desencadenantes denominados diabetes Flatbush, diabetes propensa a cetosis (KPD),
diabetes tipo 1.5 o diabetes atipica (2).

La diabetes propensa a cetosis ha sido ampliamente reconocida como entidad clinica
desde 1984. Se define como un sindrome en el que la diabetes se presenta de forma
aguda con hiperglucemia grave o cetoacidosis (glucemia generalmente superior a 500
mg/dL y HbAlc media > 10%) (2).

La prevalencia de KPD es mas alta en afroamericanos e hispanos, en los que se estima
entre 20% y 50%, los pacientes suelen tener antecedentes familiares de DM2. Hay
mas prevalencia en hombres y suele diagnosticarse entre 30 y 50 afios (2).

Su fisiopatologia sigue sin estar clara. La teoria mas aceptada es la toxicidad por
glucosa o la incapacidad de esta para estimular la célula beta. La elevacion crénica de
glucosa y acidos grasos libres produce una alteracién funcional de la célula beta
pancreatica probablemente sobre una base de resistencia a la insulina atribuible al
exceso de acidos grasos y citocinas proinflamatorias, disminuyendo la secrecién de
insulina pudiendo provocar cetosis (3,4).

En este caso suele existir cierta secreciéon de insulina en respuesta a dosis
farmacologicas de glucagén pocos dias después de la resoluciéon de la cetoacidosis,
indicando que existe cierta reserva de insulina, aunque no esté disponible. Esta
respuesta aumenta con el tiempo, pero es menor que la de los pacientes diabéticos
tipo 2 obesos comunes (4).

Cuando se instaura la insulinoterapia y se consigue la normoglucemia, se produce una
recuperacién de la funcionalidad de las células beta maxima entre las 8 y 12 semanas,
logrando en el 76% de los pacientes la retirada de los antidiabéticos en un promedio
de 14,3 semanas tras el diagnostico de la enfermedad (2).

El diagnéstico de KPD se basa en varias caracteristicas distintivas importantes: una
elevacién brusca e inexplicable de la glucosa con resistencia a la insulina observada en
la presentacién inicial, déficits graves en la secrecién de insulina sin la presencia de
autoanticuerpos, asi como su recuperacién temprana tras el tratamiento en la fase
aguda (2,4).

Los pacientes son negativos para GAD (4cido glutdmico descarboxilasa) y anticuerpos
anti-células de los islotes. Se encuentra un aumento en la frecuencia de HLA DR3 y
DR4. El curso clinico de KPD es mas parecido al de los pacientes con diabetes tipo 2
que al de la diabetes tipo 1 siendo raras las recurrencias (2).

15



La diabetes diagnosticada a edades medias de la vida puede provocar confusién a la
hora de discernir entre el tipo de diabetes que padece el paciente. Parece haber un
gradiente de edad en los pacientes con diabetes tipo 2 de inicio temprano (aquellos
menores de 45 afios) que muestran mas obesidad, dislipidemia, tabaquismo, estilos de
vida sedentarios e inflamacién de bajo grado, con otras posibles complicaciones
asociadas (1, 5).

Aunque la diabetes propensa a cetosis esta siendo reconocida en todo el mundo, atin
es una entidad infradiagnosticada. La cetoacidosis en esta situacion suele ser
reconocida con cierto retraso debido a no sospecharla en el paciente atipico, hecho
que puede tener graves consecuencias para el paciente (5).

La clasificacion de las personas que presentan cetoacidosis diabética es util para
planificar estrategias de tratamiento futuras, pero esto puede resultar dificil en la
presentacién inicial, dada la creciente prevalencia de obesidad en personas
diagnosticadas con diabetes tipo 1 y el reconocimiento de que en ciertas poblaciones
KPD puede ser la forma mas comun de diabetes en adultos que presentan cetoacidosis
(5,6).

Es clinicamente muy importante reconocer causas poco comunes de diabetes, ya que
el tratamiento dirigido a la etiologia subyacente puede en ocasiones dar como
resultado la remisiéon de la diabetes o evitar otras complicaciones del trastorno causal.

En el caso de la diabetes con tendencia a la cetosis o Flatbush la importancia de su
reconocimiento radica la identificacion del riesgo de hiperglucemia grave o
cetoacidosis asi como programar un seguimiento estrecho ya que un manejo
excesivamente agresivo puede provocar hipoglucemias, con resultados adversos o
fatales. También es necesario el control de otros factores de riesgo como las
alteraciones en el perfil lipidico, mas frecuentes en esta poblacién que tendra
potencialmente mayor riesgo de sufrir episodios cardiovasculares (5).

Se han estudiado modelos predictivos utilizando fenotipos y genotipos para predecir
pacientes en lo que se podra retirar la insulina evitando los riesgos potenciales y el
coste, como son el IMC mas alto, la presencia de hipertensiéon arterial,
hipertrigiceridemia, niveles bajos de HDL, glucosa mas baja al inicio, péptido C en
ayunas y relacién péptido/glucosa mayor, ausencia de anticuerpos y sobre todo, la
presencia de acantosis nigricans. Sin embargo, después de la interrupcién de la
insulina, puede haber una disminucién progresiva en el control glucémico con el
tiempo, como cabria esperarse en personas con diabetes tipo 2 (6).

Ademas, es necesario evaluar el impacto de los tratamientos mas nuevos, como los
inhibidores del cotransportador de sodio-glucosa 2 (iSGLT-2), que han demostrado
mejorar los resultados cardiovasculares y potencial renoproteccion. Estos pueden

15



precipitar cetoacidosis por varios mecanismos en los que se incluyen el aumento de la
secrecidn de glucagdn con el consiguiente aumento de la lip6lisis y la cetogénesis, asi
como la reduccién del aclaramiento renal de cetonas (5).
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RESUMEN: presentar el caso de un paciente de 26 afios que estuvo ingresado en
nuestro servicio durante un tiempo prolongado a causa de una infeccién periprotésica
tras realizacion de artroplastia total de cadera en su pais de origen un afio previo al
ingreso por una fractura tras un accidente de trafico. Como complicacién a la infeccion
el paciente acaba presentando una osteomielitis de tipo pandiafisitis en fémur
izquierdo Se realizaron un total de 5 cirugias en miembro inferior izquierdo a fin de
curar la infeccién activa que presentaba el paciente junto con antibioterapia
prolongada. Finalmente se realiz6é un colgajo miofascial de avance de gliteo mayor
para rellenar la cavidad que producia un seroma/hematoma crénico que dificultaba la
resolucion del proceso infeccioso activo

PALABRAS CLAVE: infeccién periprotésica, osteomielitis, pandiafisitis, colgajo
gliteo mayor
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ANAMNESIS

Paciente de 26 afos que acude a urgencias derivado por Cruz Roja tras llegar en
embarcacion ilegal unas horas previas por fiebre de 382C y supuracion de herida
quirurgica en cara lateral de cadera izquierda.

EXPLORACION FiSICA
Paciente con barrera idiomatica

A la exploracion el paciente presenta un regular estado general, orientado en tiempo y
espacio, consciente y colaborador. Eupneico en reposo. Sensaciéon distérmica.
Presentaba un probable estado de desnutricion. No presentaba sintomatologia clinica
respiratoria y la exploracién abdominal y neurolégica era normal.

En cara lateral de cadera izquierda se apreciaba una doble cicatriz con signos de
infeccion en la misma: rubor, calor y eritema. A la presion drena material purulento
franco. La funcidn neurovascular distal se encontraba conservada. (Imagen 1)

Antecedentes personales

El paciente fue intervenido un afio antes en su pais de origen (Argelia) de una Proétesis
Total de Cadera (PTC) por una fractura tras un accidente de trafico (no aporta
imagenes).

Desde entonces no habia conseguido caminar sin ayuda de muletas, y refiere haber
sufrido varios episodios de drenaje de material purulento en herida que se trataron
con supresion antibidtica oral y curas locales.

Antecedentes familiares

No presentaba antecedentes familiares de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Al ingreso del paciente se realizaron al paciente las siguientes pruebas:

- Radiografia de fémur y cadera (imagen 2): se aprecia mal posicionamiento
protésico con cotilo insertado en hueso iliaco. Luxacién protésica. Imagenes en
recorrido de fémur compatibles con secuestros Oseos, sugerentes de probable
osteomielitis cronica (OMC).

- Analitica sanguinea:
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e Bioquimica: glucosa 91 mg/dl, urea 27 mg/dl, Sodio 136mEq/L, Potasio 4.5
mEq/L, Proteina C Reactiva (PCR) 10.07 mg/dl

¢ Hemograma: hemoglobina 11.7 g/dl, hematocrito 35.7%, leucocitos 13.57
1073 /uL, 78% recuento de neutréfilos con 11.29 neutréfilos totales

e Coagulacion: tiempo de protombina 13.2s, tiempo de protombina normalizado
(INR) 1.14, fibrinégeno 757 mg/dL

- Cultivo de exudado de herida con antibiograma: positivo a Staphylococcus
Aureus resistente a oxacilina (SAMR)

DIAGNOSTICO

El paciente presentaba una infeccién periprotésica (IPP) de PTC y ante la sospecha de
una probable OMC tipo pandiafisitis durante el ingreso se realizé6 una Resonancia
Magnética de muslo izquierdo (RMN) la cual confirmd la sospecha diagnoéstica.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante los primeros dias de ingreso el paciente se intervino para realizar en primer
lugar la retirada de PTC, desbridamiento agresivo de tejidos desvitalizados,
antibioterapia local y lavado con fin de tratar la infeccién activa periprotésica que
presentaba.

En dicha intervencién se mandaron a sonicar los implantes protésicos asi como a
analizar muestras de tejidos, volviendo a ser positivos para SAMR.

De la mano de los compaferos de Infecciosas del Hospital, se comenzé con
antibioterapia dirigida a través del antibiograma con Daptomicina IV, con controles
periédicos de CPK (creatina-fosfocinasa), para tratamiento de OMC.

También fue tratado de desnutricion por compaifieros de Nutricién, los cuales
siguieron al paciente durante el ingreso.

Ademas, el paciente precis6 ser transfundido en varias ocasiones por anemizacién
postquirdrgica. Al 152 dia de ingreso presenté como complicacion un
tromboembolismo pulmonar confirmado con gammagrafia, por el que fue tratado con
bemiparina a dosis terapéuticas (5000UI/ 24h) durante 10 dias.

Presentd infeccion superficial de herida quirdrgica con aislamiento de Pseudomona
Aureginosa sensible a quinolonas, de probable origen nosocomial, que fue tratada con
antibioterapia dirigida con levofloxacino IV (500mg/24h)
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Durante el dia 30 de ingreso se realiza intervencién quirirgica para tratamiento de
pandiafisitis, realizando desbridamiento agresivo de zonas desvitalizadas, fresado de
canal medular y espaciador de cemento tipo Girdlestone con antibioterapia empirica
local (2g vancomicina + 300mg tobramicina + 240 mg gentamicina de cemento)
(Imagen 3).

El paciente fue dado de alta a los 15 dias tras secuenciacion de antibioterapia oral,
correcta evolucion de curas y estabilidad clinica. Se realizé seguimiento ambulatorio
por parte de nuestro servicio y de Enfermedades Infecciosas, acabando ciclo
antibiotico oral al mes del alta hospitalaria.

Un mes y medio después del alta hospitalaria el paciente vuelve a ingresar a través de
urgencias por nueva supuraciéon de herida quirdrgica. Se realizaron nuevamente 2
lavados quirdrgicos con colocacién de nuevo espaciador, mandando muestras a
cultivo, aislando esta vez Gnicamente Pseudomona Aureginosa por la que se comenzd
antibioterapia dirigida con daptomicina (10mg/kg/iv) + levofloxacino (500mg/24h).

Como tratamiento definitivo se opté por realizar un colgajo miofascial de avance de
gliteo mayor a fin de rellenar la cavidad en zona de espaciador tipo Girdlestone, ya
que ésta generaba un espacio en el que se acumulaba un seroma/hematoma crénico
que imposibilitaba la erradicacién completa del proceso infeccioso activo (Figura 5).

Se volvio a realizar fresado de canal medular y relleno del mismo con sulfato de calcio,
el cual favorece la liberacion lenta del antibidtico local, mezclado con 1g de
vancomicina + 300mg de tobramicina.

El paciente fue dado de alta al quinto dia postoperatorio sin incidencias. Mantuvo
seguimiento ambulatorio por nuestro servicio, Infecciosas, Nutriciéon y Rehabilitacion.
Al afio no ha presentado nuevas complicaciones. Camina con ayuda de muletas,
pudiendo realizar cierta carga parcial en miembro afecto.

DISCUSION

El aumento de la esperanza de vida junto con la seguridad y efectividad que
proporcionan los recambios protésicos modernos contribuyen al incremento
exponencial en su utilizacion de manera rutinaria. Las infecciones periprotésicas se
encuentran entre las complicaciones mas graves que se producen tras una artroplastia,
teniendo una incidencia del 1 al 2% en el caso de artroplastias primarias y hasta el 4%
en el caso de operaciones de revision (1.

En cuanto al diagnéstico de esta patologia, se han propuesto diferentes criterios,
aceptando como criterio diagnéstico definitivo, entre otros, el encontrar material
purulento alrededor del material protésico acompafiado de un cultivo o muestra
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histolégica positiva a un determinado agente bacteriano, como es en el caso de
nuestro paciente (2. (Imagen 5)

Existen varias clasificaciones de las IPP, siendo una de las mas utilizada la propuesta
por Tsukayama et al.,, quienes propusieron un sistema de clasificacién para las mismas
que consta de cuatro grupos: cultivos intraoperatorios positivos, infeccién
postoperatoria temprana que ocurre antes de las cuatro semanas, infeccién crénica
tardia (>4 semanas) e infeccion hematégena aguda. El momento de la intervencion y
la duracién de los sintomas se consideran el mejor factor prondstico para erradicar la
infeccién. Actualmente solamente se indica desbridamiento, antibioterapia IV y
retencion del implante (DAIR) a los 2 primeros grupos; mientras que a las infecciones
crénicas estaria indicado realizar una retirada de la prétesis, acompafiado de un
espaciador de cemento con antibiético y antibioterapia IV durante 6 semanas (3.

La OMC como complicacidén tras una IPP, es un hecho raro y poco habitual en nuestro
medio, con pocos casos descritos en la literatura. El tratamiento de la misma en fases
de reagudizacion asocia el uso de tratamiento antibidtico IV durante varias semanas
asociado a desbridamiento quirurgico asociando fresado medular en caso de OMC tipo
pandiafisitis (4).

En la literatura se encuentra descrito el uso de colgajo musculocutaneo de avance de
gluteo mayor distal para la cobertura de tlceras por presion en regién trocantérica (5).
También ha sido descrito la utilizaciéon del colgajo miofascial de avance de gliuteo
mayor para reconstruccién de partes blandas posteriores en cirugias protésicas de
revision de PTC con deficiencia de musculatura abductora para relleno de cavidades
que generan seromas/hematomas crénicos, asi como el uso de un colgajo de avance
de vasto lateral (¢,

En nuestro paciente no era posible realizar el mismo por deficiencia de vasto lateral
por cirugias previas, por lo que optamos por la realizacién del colgajo miofascial de
avance de gliteo mayor para relleno de cavidad y asi resolver el seroma/hematoma
crénico con el fin de curar la infeccién activa que el paciente presentaba.
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IMAGENES Y TABLAS

Imagen 1: Aspecto de muslo izquierdo de paciente a la llegada a Urgencias. Se aprecia
doble cicatriz en cara lateral de cadera (tipo Hardinge), observando drenaje de
material purulento acompafiado de eritema, rubor y calor perilesional

Imagen 2: Rx AP de cadera y fémur en las que observamos mal posicionamiento
protésico con cotilo insertado en hueso iliaco. Luxaciéon protésica. Imagenes en
recorrido de fémur compatibles con secuestros 06seos, sugerentes de probable
osteomielitis cronica (OMC).

16



Imagen 3: Rx postoperatoria con implantacién de espaciador
de cemento tipo Girdlestone

Imagen 4: Localizacidn perforantes arteria glitea superior con Doppler. 2) Disecciéon
musculo gliteo mayor. 3) Localizaciéon ramas perforantes. 4) Rotacion gluteo mayor e
introduccion en cavidad de espaciador Girdlestone.
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Imagen 5: diagrama para diagnoéstico de IPP.
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MANE]O QUIRURGICO EN PACIENTE PEDIATRICO CON
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RESUMEN Paciente pediatrico que tras un atropello en la via publica presenta
fractura-luxacion de astragalo abierta asociada a fractura bimaleolar de tobillo
derecho. Las fracturas de astragalo son muy raras en nifios y se producen por un
mecanismo de alta energia. Conlleva la terrible complicacién de necrosis avascular
que puede evolucionar a una artrosis precoz de tobillo. En este caso se afiade el alto
riesgo de infeccién al ser una fractura abierta. Para evitar estas terribles
complicaciones, se realizé un abordaje urgente mediante estabilizacién de la fractura
y antibioterapia precoz. Tras control de la infeccién y disminucién del dafio en los
tejidos blandos, se consigui6é una correcta reduccion articular. Lo destacable de este
caso es la presencia de una fractura poco comun en los servicios de urgencias
pediatricos que conlleva graves complicaciones si no se consigue un correcto manejo
urgente y quirdrgico.

PALABRAS CLAVE: Fractura, Astragalo, Necrosis Avascular, Pediatrico, Infeccion.
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ANAMNESIS

Paciente de 12 afios que es traido por el servicio de urgencias y emergencias extra
hospitalarias en un colchén de vacio tras sufrir un traumatismo de alta energia al ser
atropellado por un coche en la via publica mientras montaba en bicicleta. El paciente
es directamente derivado a consulta de criticos pediatricos, donde se descarta
traumatismo abdominal y craneoencefidlico con Glasgow de 15/15 puntos,
evidencidndose estabilidad hemodindmica. Se realiza una radiografia de tobillo
derecho evidenciandose fractura de astragalo y de ambos maléolos de tobillo derecho
(Imagen 1)

Tras ello, se avisa al servicio de cirugia ortopédica y traumatologia de guardia.
- Exploracién Fisica:

Se aprecia gran deformidad de tobillo derecho asi con la presencia de dos heridas
de 1 centimetro en cara lateral de peroné derecho con sangrado controlado, dolor
segun escala EVA 9/10, se palpa pulso pedio y tibial posterior asi y se comprueba la
sensibilidad conservada del miembro.

- Antecedentes personales:
Correctamente vacunado, no alergias medicamentosas conocidas.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
- Urgencias:
- Pruebas de Imagen:

- Radiografia anteroposterior y lateral de tobillo y pie derecho
prereduccidén: Fractura del cuello del astragalo con luxacién del astragalo
asociado a fractura bimaleolar de tobillo derecho

- Radiografia anteroposterior y lateral de tobillo y pie derecho
postreduccidn: Correcta reduccidn de la luxaciéon del astragalo (Imagen 2)

- Analitica sanguinea:

- Bioquimica: Glucosa 124 mg/dl, Urea 35 mg/dl, Creatinina 0,60mg/dl, Sodio
138mEq/L, Potasio 4,0mEq/L

- Hemograma: Leucocitos: 12,47 x10”3/p con 7,52 x 1073 /uL de neutroéfilos,
Hemoglobina 13,4g/dl, Hematocrito 40,50%, Plaquetas 338 x 10*3/uL
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- Coagulacién: Tiempo de protrombina (segundos) 13,9s, Tiempo de
protrombina (porcentaje) 75%, Tiempo de protrombina normalizado (INR):
1,21, Tiempo de tromboplastina parcial activada (segundos) 30,5s, Tiempo de
tromboplastina activada (ratio): 1, Fibrindgeno: 306mg

- Ingreso:

- Tac de tobillo y pie derecho (Imagen 3): Se aprecia fractura de maléolo
medial con trazo de fractura con componente de decorticacién aislada,
esquirla 6sea intraarticular de 5 milimetros. Del mismo modo, se identifica
fractura infrasindesmal de maléolo externo con trazo oblicuo y esquirla dsea
intraarticular de 3 milimetros. Fractura desplazada del cuerpo-cuello de
astragalo en dos fragmentos con desplazamiento de 1 centimetro con
presencia de fragmento intraarticular.

- Control postoperatorio (Imagen 4)
- Consultas:

Radiografia anteroposterior y lateral de pie y tobillo derecho: 1 mes
postoperatorio, 22 mes postoperatorio, 42 mes postoperatorio (Imagen 5)

DIAGNOSTICO

Fractura - luxacion del cuello del astragalo asociado a fractura infrasindesmal de
peroné y fractura de maléolo medial tibial tipo IV de Hawkins abierta tipo IIIA de
Gustilo.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Durante el periodo en urgencias pediatricas, el paciente se encuentra con dolor
intenso por lo que se decide sedoanalgesia por parte del servicio de urgencias
pediatricas, se inicia profilaxis antibidtica con 1 gramo de cefazolina intravenosa, se
realiza lavado profuso de ambas heridas con 6 litros de suero fisiolégico con posterior
hemostasia controlando el sangrado venoso y se estabiliza la fractura mediante
reduccidén cerrada e inmovilizacién con férula suropédica dorsal.

Una vez cumplido el periodo de ayunas se procede a tratamiento quirurgico de control
de dafios mediante desbridamiento, nuevo lavado, cierre definitivo de las heridas y
reduccién cerrada con fijacién externa triangular temporal.

Tras correcta reduccién se solicita tomografia computarizada de pie y tobillo donde se
confirma la fractura de cuello de astragalo asociada fractura de ambos maléolos de
tobillo derecho.
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La antibioterapia intravenosa se mantiene hasta 24 horas después del cierre definitivo
de ambas heridas.

Una vez que la cirugia de control de dafios ha sido efectiva y se ha conseguido
controlar la afectacién de las partes blandas se decide tratamiento quirdrgico
definitivo mediante reduccién abierta de la fractura de astragalo a través de doble
abordaje: anteromedial y anterolateral, respetando en todo momento la
vascularizacion e inervacion.

Se comprueba reduccidn dptima, por el abordaje anterolateral se consigue una fijacion
provisional con agujas de Kirschner para posteriormente a través de ellas, conseguir
la fijacion definitivo con 2 tornillos canulados de rosca parcial de 4 milimetros
realizando compresion lateral, por el abordaje anteromedial conseguimos la fijaciéon
completa del astragalo con 2 tornillos de posicién de 3.5 milimetros.

Se aprovecha este doble abordaje para la reduccién de ambos maléolos con fijacién
del maléolo medial con 2 agujas de Kirschner de forma definitiva y fijacién de la
fractura infrasindesmal con 1 aguja intramedular en el peroné.

Se comprueba correcta posiciéon de material de osteosintesis implantado mediante
radioscopia intraoperatoria asi como la estabilidad de las fracturas, se decide
restringir carga total en el paciente y se coloca férula suropédica dorsal

Tras 2 dias en planta con correcta tolerancia al dolor mediante analgesia oral con
paracetamol y metamizol se decide alta hospitalaria con seguimiento estrecho en
consultas externas de ortopedia infantil.

Se realiza la primera consulta al mes postoperatorio, el paciente se encuentra
asintomatico sin necesidad de medicacién oral, la herida presenta buen aspecto sin
evidencia de infeccion por lo que se retiran los puntos y en la radiografia se
comprueba la correcta normo posicidon de los implantes. Al 22 mes postoperatorio, el
paciente mantiene la ausencia algias, en la radiografia se puede evidenciar el signo
radiolucente de Hawkins por lo que se decide retira férula e iniciar carga parcial con
muletas y oOrtesis tipo Walker, se decide actuacién conjunta con el servicio de
rehabilitacién para ganancia maxima de balance articular. Al 32 mes postoperatorio, el
paciente acude caminando con Walker sin ayudas por ausencia de dolor, la herida se
encuentra correctamente cicatrizada y con respecto al balance articular de tobillo se
observa una gran mejoria con flexién dorsal de 302 y flexién plantar de 202 sin dolor;
en la radiografia se comprueba que la fractura ha consolidado correctamente. Al 42
mes postoperatorio, el paciente acude caminando con zapatillas sin ayuda y sin dolor
con balance articular de tobillo completo.
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DISCUSION

Las fracturas del astragalo son lesiones reumatolégicas poco comunes tanto en nifios y
adolescentes, probablemente debido a la elasticidad de los tejidos y a la inmadurez
esquelética. Destacar que la presencia de cartilago pediatrico, es mas resistente que en
los adultos a fuerzas mayores lo que disminuye el riesgo de fracturarse (1).Por ello
ante este tipo de fractura durante la edad pediatrica hay que tener en cuenta que se
encuentran dentro de los mecanismos de alta energia que pueden asociar otras
lesiones que incluso puedan comprometer la vida del paciente. El mecanismo de
lesion suele ser una dorsiflexion forzada que provoca el choque del astragalo con la
parte anterior de la tibia distal, siendo la localizacién mas frecuente la zona del cuello
y el cuerpo astragalino. Cuando se combina la inversiéon del pie, se produce un
pinzamiento mdas medial que puede fracturar el maléolo medial (2) . Este mecanismo
podria explicar las fracturas que presenta nuestro paciente , pues sufri6é un atropello
condicionando un mecanismo de alta energia que ademas de fracturar el maléolo
medial, produjo la afectacion del maléolo lateral, por lo que asociado a esa dorsiflexion
forzada, el tobillo realiz6 una rotacion que provocod la fractura bimaleolar.

Como mencionaba anteriormente, se necesita un gran impacto para producir estas
lesiones que pueda comprometer la integridad vital del paciente, se necesita por tanto
un manejo urgente multidisciplinar que descarte posible lesiones de 6rganos vitales
asociadas y que mantenga la estabilidad clinica en todo lo posible. Una vez realizado
este primer manejo, no es extrafio que se asocie a fractura abierta o afectacion del
paquete vasculonervioso que sera necesario identificar lo antes posible ya que
requiere tratamiento quirurgico urgente para evitar complicaciones. Hay que ser
cautelosos porque aunque las lesiones vasculonerviosas son raras, grandes
desplazamientos pueden condicionar afectacion del paquete vasculonerviosos por
compresion (3). En nuestro caso, el paciente, tras confirmarse la ausencia de lesién de
organos vitales y mantener la estabilidad clinica, se decidi6 cirugia de control de
dafios mediante fijacién temporal externa urgente para controlar la afectaciéon de
partes blandas (inflamacién, edema, hematoma) y asf permitir en un segundo tiempo
realizar la cirugia definitiva de forma mdas segura, con menor numero de
complicaciones.

Las complicaciones que pueden producirse en este tipo de fracturas incluyen, en el
momento agudo, el aumento de la presion de los compartimentos del pie, y de forma
cronica la necrosis avascular con posterior evoluciéon a la artrosis postraumatica,
afiadido el riesgo alto de infeccién por perdida de la integridad cutanea. Est4 descrito
en la literatura que para valorar la ausencia de necrosis avascular y la curacién de la
fractura se utiliza el signo de Hawkins o banda radiolucente subcondral astragalina en
una radiografia a las 6 -8 semanas tras la fractura (3). Esto puede suponer que hay un
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suministro de sangre adecuado al cuerpo del astragalo y por tanto el riesgo de
osteonecrosis es poco probable.

Este tipo de fracturas, supone una afectacién articular tibioastragalina lo que requiere
la reducciéon anatomica para conseguir la congruencia articular y minimizar las
posibles complicaciones. Actualmente existen tres abordajes quirtrgicos para el cuello
del astragalo: posterolateral, anteromedial y anterolateral, la decisiéon del enfoque
dependera del estado de las partes blandas y de la preferencia del cirujano. En
ocasiones con un abordaje no es posible la visualizacién completa de la cupula
astragalina por lo que se puede afiadir otro para lograr una correcta reduccién. Si al
realizar un abordaje anteromedial no se visualiza correctamente la ctipula lateral sera
necesario un abordaje anterolateral para juzgar la calidad de la reduccién (4). Nuestro
paciente presentaba conminucién medial y un fragmento subastragalino, por lo que en
primer lugar se realizé un abordaje anteromedial que nos permitié su extraccion y
reduccidon provisional, posteriormente para comprobar la reduccién anatémica se
realizé el abordaje anterolateral que nos permitia la correcta visualizaciéon de la
cupula lateral. Ademas, no fue necesaria la osteotomia del maléolo medial y se
aprovecho para la reduccién y fijacién de ambos maléolos.

Es destacable, que nos encontramos ante un caso excepcional en los servicios de
urgencias pediatricos, donde el manejo urgente multidisciplinar asi como el manejo
quirargico diferido han logrado disminuir las posibles complicaciones tan
devastadoras como es la necrosis avascular y la infeccion. Actualmente, el paciente
presenta una curaciéon completa de la fractura, un balance articular normal y ha
retomado la actividad fisica deportiva.
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IMAGENES Y TABLAS

Imagen 1: Fractura - luxacidon astragalina asociado a fractura bimaleolar a la llegada a
urgencias pediatricas.
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Imagen 3: Imagen coronal de la tomografia computarizada tras estabilizacion fijador
externo.
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Imagen 5 : Control a los 4 meses postoperatorios, donde se evidencia la curacién de la
fractura y el signo de Hawkins.
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RESUMEN: Varén de 33 afios que acude a Urgencias por lumbociatica progresiva con
imposibilidad para la marcha. El estudio con resonancia magnética nuclear de
columna lumbosacra identifica una gran tumoracién dependiente del hueso sacro con
afectaciéon de partes blandas. Ante la sospecha de cordoma sacro, el caso es
presentado en Comité Multidisciplinar, decidiéndose intervencién quirurgica. De ese
modo, se realiza una sacrectomia radical con reseccion total de la lesién y envio de la
pieza para estudio anatomopatolégico. El diagndstico histopatolégico definitivo es el
de un tumor de células gigantes del hueso, una neoplasia benigna localmente agresiva
de origen incierto. El paciente presenta mejoria significativa de la clinica dolorosa con
recuperacién progresiva de la debilidad muscular, valorandose la fijacién de la
articulacién espino-pélvica en un segundo tiempo quirdrgico.

PALABRAS CLAVE: Neoplasias 6seas, Sacro, Tumor de células gigantes del hueso
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ANAMNESIS

Paciente varén de 33 afios de origen magrebi que acude al Servicio de Urgencias de su
hospital de referencia por alteraciéon de la marcha secundaria a empeoramiento de
lumbociatalgia crénica de un afio de evolucién, asociando estrefiimiento y dificultad
para la miccién en los dos meses previos. Dada la persistencia de la sintomatologia, asi
como la refractariedad a tratamiento analgésico, el paciente es trasladado a nuestro
centro para valoracién por parte del Servicio de Neurocirugia.

EXPLORACION FiSICA

A la exploracion fisica, el paciente presenta un buen estado general, se encuentra
consciente y orientado en las tres esferas (persona, espacio y tiempo),
normohidratado, normoperfundido, y eupneico en reposo, presentando la siguiente
exploracion dirigida por aparatos y sistemas:

- Auscultaciéon cardiorrespiratoria: Latido ritmico, sin soplos. Murmullo
vesicular conservado sin ruidos patolégicos sobreafiadidos.

- Abdomen: Blando y depresible, no doloroso a la palpacién. No se identifican
masas ni megalias palpables. Sin signos de defensa ni de irritacién peritoneal.
Ruidos hidroaéreos normales.

- Exploracién neurolégica: Pupilas isocdricas, normorreactivas y simétricas.
Movimientos oculares normales. Agudeza visual y campos visuales conservados.
Pares craneales normales.

Miembros superiores: Fuerza muscular conservada en ambas extremidades
superiores. Reflejos osteotendinosos normales. Sensibilidad superficial y profunda
conservadas. Tono y trofismo preservados.

Miembros inferiores: No mantiene bipedestacion. Laségue izquierdo positivo a 459,
Fabere derecho positivo. Debilidad muscular moderada en ambos miembros
inferiores, predominante en flexién plantar y dorsiflexién de tobillo. Hipoestesia en la
cara anteroexterna de ambos muslos y piernas. Hiporreflexia patelar y aquilea
bilateral. Babinski bilateral negativo.

Constantes vitales: Temperatura (36,4 °C), presion arterial (130/80 mmHg),
frecuencia cardiaca (80 lpm), frecuencia respiratoria (18 rpm).

Antecedentes personales

Sin alergias medicamentosas conocidas. El paciente no refiere otras patologias
cronicas ni habitos toxicos. Sin historia de intervenciones quirtrgicas previas.
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Antecedentes familiares
Sin antecedentes familiares de interés para el caso actual.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Desde el Servicio de Urgencias se solicita una analitica sanguinea incluyendo
hemograma, bioquimica y coagulacién cuyos resultados se encuentran dentro de los
limites de la normalidad. Asimismo, se solicitan radiografias anteroposterior y lateral
(Fig. 1) de columna lumbosacra donde se intuye un borramiento sutil de los bordes
sacros por debajo de S1.

Durante su ingreso se continua el estudio con resonancia magnética nuclear (RMN) de
columna lumbosacra sin y con contraste (Fig. 2), reconociéndose los siguientes
hallazgos: “Tumoracién sélida con componente quistico, de epicentro en sacro y
crecimiento antero-posterior implicando cuerpos y elementos posteriores asi como
invasion de canal y agujeros neurales desde L5 hasta a S5 con crecimiento al espacio
presacro que desplaza anteriormente la unién rectosigmoide y con muy probable
inclusion en su interior e plexo lumbosacro bilateral y asimétrico (mayor en el lado
izquierdo), con captacion de contraste intensa y heterogénea”. Dadas las
caracteristicas morfolégicas, patrén de crecimiento y localizacién esta lesidon es
considerada como altamente sugestiva de cordoma sacro.

Con el fin de completar el estudio preoperatorio de la lesién y definir los limites de la
tumoraciéon con respecto de la anatomia Osea, se realiza una tomografia axial
computerizada (TAC) de columna lumbosacra.

DIAGNOSTICO

Ante la sospecha clinico-radioldégica de cordoma sacro el caso es presentado en el
Comité Multidisciplinar de Patologia Neuro-Oncolégica, consensuando la decisién de
la extirpacion completa de la lesion. Se realiza sacrectomia radical con envio de pieza
de resecciéon al Servicio de Anatomia Patoldgica. La muestra es recibida en un
contenedor con formol al 10% y es hemiseccionada para una adecuada fijacién, previo
marcaje con tinta china.

Estudio macroscdpico: Pieza de sacrectomia radical con un peso de 620 gramos y
unas dimensiones de 17 x 10,5 x 11,5 cm parcialmente desestructurada por la
presencia de una tumoracién sé6lida de localizacién anterior que infiltra masivamente
al hueso sacro y al cono coccigeo, extendiéndose hacia superficies articulares superior
y laterales con compromiso de partes blandas circundantes. La neoplasia muestra un
aspecto nodular y lobulado, una coloraciéon pardo-amarillenta y areas rojizas
probablemente necro-hemorragicas (Fig. 3).
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Estudio microscépico: Neoplasia de crecimiento so6lido integrada por células
estromales mononucleares, entremezcladas con macréfagos, histiocitos espumosos y
abundantes células gigantes "osteoclast-like" con numerosos nucleos (20-30 ntcleos,
algunas con > 50 ntcleos) (Fig. 4a). Adicionalmente presenta areas de hemorragia,
depdsitos hemosiderdtico dispersos y refuerzo estromal fibrohialino. La neoplasia
destruye y reemplaza al hueso sacro (Fig. 4b) y se extiende a partes blandas de
vecindad. No se observan cambios anapldsicos ni signos de transformacién
sarcomatosa. Entre los estudios inmunohistoquimicos y moleculares
complementarios realizados destacaron positividad para CD68, Ki67 del 8-10%,
TP53 no mutado, negatividad para STAB2 y la ausencia de amplificaciéon del gen
MDM?2.

Diagndstico anatomopatolégico definitivo: Tumor de células gigantes del hueso de
bajo grado histolégico segun los criterios de la Clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) para el estudio de tumores 6seos y de partes blandas.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Debido al tamafio, la ubicacién y la agresividad local del tumor, se decide optar por un
tratamiento quirdargico definitivo mediante una sacrectomia radical. Esta intervencion
consiste en la extirpaciéon completa del sacro, junto con el tumor y los tejidos
afectados. Previamente el paciente habia sido informado de la naturaleza de la
intervencion asi como de sus riesgos, entendiendo y aceptando tal situacidn antes de
someterse a quiréfano.

Tras la cirugia se realiza TAC de control donde se observa reseccién completa de la
lesiéon junto a la pieza sacra. El paciente evoluciona favorablemente en el
postoperatorio, con remisiéon completa del dolor y mejoria ostensible de la debilidad
muscular. Las parestesias persisten en menor grado, pero son tolerables. Se mantiene
un seguimiento estricto con RMN periédicas para monitorizar la ausencia de
recurrencia tumoral, valorando la fijaciéon de articulacién espino-pélvica en un
segundo tiempo.

DISCUSION

Los tumores 6seos de células gigantes representan aproximadamente el 5% del total
de los tumores dseos primarios (1). De naturaleza generalmente benigna, estas
neoplasias poco comunes suelen debutar entre la 32 y 52 década de la vida, con un
ligero predominio femenino y una incidencia estimada de 1,2-1,7 casos por millén de
personas-afio (1, 2). De acuerdo con la definicién de la OMS, estos tumores son
“neoplasias localmente agresivas que raramente metastatizan y que se encuentran
compuestas por células neoplasicas estromales mononucleares de aspecto mondtono
entremezcladas con macréfagos y células gigantes osteoclast-like, de los cuales tan
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solo un pequefio porcentaje son malignos” (2). Esta definiciéon recoge los criterios
esenciales para su diagndstico y refleja los principales rasgos histopatologicos
identificados en nuestro caso (Fig. 4).

Si bien la mayoria de los tumores 6seos de células gigantes suelen localizarse en la
epifisis y/o metafisis de los huesos largos exhibiendo unas caracteristicas radiolégicas
distintivas, estas neoplasias pueden presentarse virtualmente en cualquier estructura
6sea del organismo. En el caso concreto del esqueleto axial, el hueso sacro es la region
mas habitual y tiende a visualizarse con dificultad en las radiografias simples debido a
su localizacion (1) (Fig. 1).

La presentacion clinica de estos tumores consiste en dolor, inflamacién y limitacién
funcional segun la regién comprometida. En el caso concreto de las lesiones sacras, la
clinica suele ser mas insidiosa y variable, cursando con dolor o déficit neurolégico (2).
De hecho, en ocasiones pueden manifestarse con sintomas similares a otras patologias,
como el sindrome de cauda equina (3, 4).

De forma tradicional, la reseccidn quirtdrgica completa se considera el tratamiento de
eleccion (5). La apariciéon de nuevos sintomas después de un tratamiento inicial
exitoso puede indicar la presencia de una complicacién, recurrencia tumoral o una
nueva patologia, por lo que se debe mantener seguimiento estricto con RMNs
periodicas. El abordaje de estas lesiones puede realizarse de forma combinada si se
observa compromiso de las estructuras vasculares del abdomen o invasién colorrectal.
En los tumores sacros con afectaciéon de raices por debajo de S2 la preservacion de
esfinteres se encuentra comprometida, algunos autores recomiendan la preservacién
de al menos una raiz S2 y una S3 (5). Sin embargo, en muchos casos no es posible
debido a la agresividad local de estas lesiones.

El origen de estas neoplasias, generalmente esporadicas, es incierto. Los tumores
convencionales de células gigantes del hueso, estan constituidos por células gigantes
no neoplasicas y sus precursores. Las células propiamente neoplasicas son
precursores osteoblasticos primitivos que expresan altos niveles de RANKL, lo que
promueve la diferenciacién y proliferacion de osteoclastos maduros (1). Esto causa un
desbalance entre estimulos osteoblasticos y osteoclasticos, generando una resorcién
0sea localizada pero agresiva (2).

El diagnéstico anatomopatolégico de estas lesiones debe realizarse con cautela
atendiendo a la presencia de signos de malignidad como son las mitosis atipicas o un
abundante depoésito de material osteoide (1, 2). Esto debe hacernos descartar otras
entidades, tales como el osteosarcoma rico en células gigantes mediante técnicas
inmunohistoquimicas frente a STAB2 (diferenciaciéon osteoblastica y produccién de
matriz osteoide) o con la técnica molecular para detectar amplificacién de MDM?2
(propia de los osteosarcomas).
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En cuanto al pronéstico de estas lesiones, entre el 15% y el 50% de los tumores de
células gigantes convencionales recurren localmente por lo general dentro de los dos
primeros afios. Entre el 3% y el 7% de los pacientes desarrollan enfermedad
pulmonar metastasica. Los predictores de enfermedad metastasica incluyen la
recurrencia local y la invasion vascular (no identificada en nuestro caso) (2). Dichas
metastasis pueden aparecer de forma tardia, incluso 10 afios después del diagndstico
inicial, mostrando las mismas caracteristicas del tumor primario y se benefician de
esquemas de tratamiento con denosumab (anti-RANKL) (1, 2). Se estdn estudiando
esquemas de neoadyuvancia o adyuvancia con este fArmaco que faciliten la cirugifa. Sin
embargo, actualmente no hay consenso en la duracién, seguridad, dosis e intervalos
de dicha terapia.

Para concluir, el caso presentado resalta la importancia del diagnéstico temprano y el
tratamiento oportuno de los tumores 6seos primarios, como el tumor de células
gigantes del sacro. El conocimiento en profundidad de su comportamiento biolégico
permitird realizar un seguimiento acorde a las necesidades del paciente asi como la
implementacion de un tratamiento dirigido de estimarse oportuno.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: Radiografias de columna lumbosacra. a) Proyeccién AP en la se observa
pérdida de definicion de los bordes del hueso sacro en los niveles inferiores. b)
Proyeccion lateral sin hallazgos aparentes.
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Figura 2: a) RMN lumbosacra potenciada en T1 con contraste en corte sagital donde
se observa tumoracion sacra que se extiende anteriormente e invade tejidos blandos.
b) RMN lumbosacra potenciada en T1 con contraste en corte axial donde se observa la
infiltraciéon de tejidos blandos de la lesiéon tumoral, asi como de la articulaciéon
espino-pélvica.

Figura 3: Examen macroscopico de la pieza de reseccién quirdrgica hemiseccionada
en la que se aprecia una tumoracidon ovoide de coloracién pardo-amarillenta, con
areas de dilatacién quistica y regiones pardo-rojizas correspondientes con zonas de
necro-hemorragia.
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Figura 4: Estudio microscépico. a) Hallazgos tipicos del tumor de células gigantes
convencional en el que se aprecian células gigantes no neoplasicas osteoclast-like con
numerosos nucleos, entre las que se identifican numerosas células neoplasicas
mononucleares. H&E, 40x. b) Visién panoramica de la periferia del tumor destruccion
y reemplazamiento del hueso sacro. H&E, 10x.
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ANGIOFIRBOMA NASOFARINGEO JUVENIL: TRATAMIENTO
QUIRURGICO MEDIANTE DOBLE ABORDAJE PREVIA
EMBOLIZACION
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RESUMEN: Paciente varén de 18 afios seguido en la consulta de otorrinolaringologia
(ORL) por epistaxis de repeticion. El TC y RMN facial mostraron una masa en region
maxilar con extension a pared medial de drbita invasién de cornetes medio e inferior
y seno maxilar y esfenoidal, compatible con Angiofibroma nasofaringeo juvenil (AN]).
Se derivé a consulta de Cirugia oral y maxilofacial[ COMF) solicitindose una
arteriografia carotidea bilateral para filiar la vascularizaciéon del tumor. Es
importante recalcar que ante la sospecha de un AN] esta contraindicada la realizacién
de biopsia o puncién por el riesgo de sangrado. Se realiz6 una embolizacion 48h antes
de la intervencion para lograr reducir la masa y facilitar la reseccién quirurgica
completa. De cara a la cirugia imprimimos en modelo 3D el tumor y navegamos la
cirugia mediante TC intraoperatorio. Se realiz6é un doble abordaje quirdrgico abierto y
endoscépico para lograr la exéresis total.

PALABRAS CLAVE. Angiofibroma nasofaringeo, Arteria esfenopalatina, Navegacién
intraoperatoria, Le Fort.

SIGLAS: TC tomografia computarizada, RMN resonancia magnética nuclear, COMF
cirugia oral y maxilofacial, AEF arteria esfenopalatina, AN] angiofibroma nasofaringeo
juvenil.
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ANAMNESIS
Exploracion fisica
Consciente. Bien orientado. colaborador. Eupneico. Bien perfundido e hidratada.

Exploracién facial: abombamiento a nivel de narina izquierda con mucosa friable y
con tendencia al sangrado a la palpacién. A nivel maxilar dolor a la palpacién de
reborde infraorbitario y cara anterior de seno maxilar

Antecedentes familiares

No presenta antecedentes de interés para el caso actual.
Antecedentes personales

Alergia a sulfamidas (edema glético)

Epistaxis de repeticion desde los 17 afios.

Sin tratamiento habitual

DIAGNOSTICO Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
TCy RMN Facial.

Se visualiza una masa en regién maxilar con extensiéon a pared medial de 6rbita
invasién de cornetes medio e inferior y seno maxilar y esfenoidal con intensa
captacion de contraste, susceptible de lesion vascular compatible clinica y
radiologicamente con Angiofibroma nasofaringeo juvenil.

Arteriografia carotidea bilateral

Se observa masa tumoral dependiente de arterias etmoidales y arteria esfenopalatina;
rama de la arteria maxilar interna (Arteria carétida externa)

Embolizacién intraoperatoria

Se consiguié embolizar con un éxito del 90% la arteria esfenopalatina y algunas
etmoidales por lo que ademas se colocé un coil en la arteria maxilar interna.

RMN control postquirtrgico

Cambios en relacién con resecciéon de masa tumoral en comparacién con estudio
previo. Sin signos de recidiva local.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION

En primer lugar, se llevé a cabo una embolizacién prequirdrgica de la arteria nutricia
del tumor de origen vascular para disminuir el tamafio de la masa de cara a la cirugia.
A las 48h se intervino quirdrgicamente, mediante navegacion intraoperatoria con un
doble abordaje combinado para poder acceder a la totalidad del tumor.

Comenzamos realizando una cervicotomia para localizar la arteria carétida externa
por el riesgo de sangrado de la cirugia por si fuera necesario ligarla en caso de
sangrado incontrolable. A continuacion, se realizé una osteotomia de Le Fort mediante
piezoeléctrico, para abordar la parte tumoral adherida a seno maxilar y esfenoidal y
un abordaje mediante endoscopia nasosinusal para lograr despegarlo de la zona que
ocupaba los cornetes medio e inferior y de la pared medial orbitaria.

El paciente fue dado de alta a las 48h y se revisa periédicamente en consulta con RMN
de control a los 6 meses postoperatorio sin signos de persistencia ni recidiva tumoral.

DISCUSION

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es una patologia benigna formada por tejido
fibroso y vascular. Pese a ser una neoplasia benigna que no causa diseminacién
ganglionar ni sanguinea; presenta un crecimiento agresivo a nivel local invadiendo e
infiltrando estructuras de partes blandas incluso ocasionando en algunos casos
remodelado e invasion 6seal.

Es una entidad rara y supone menos del 0,05% de los tumores de cabeza y cuello;
suele presentarse casi de forma exclusiva en varones jévenes entre los 12 y los 24
afios de edad con especial incidencia entre los 14 y los 18 afios!-2.

La forma habitual de aparicién es con epistaxis de repeticion por la etiologia vascular
del tumor y la localizacién; también puede ocasionar sinusitis maxilares; sinusitis
frontales o clinica de ocupacién nasal y comunicaciones nasosinusales u orosinusales.

Para el diagnostico la prueba de eleccion es la RMN por su magnifica resolucién para
lograr la localizacién exacta del tumor, asi como identificar el componente vascular. La
arteriografia nos ayuda a ver la vascularizacion del tumor y se recomienda realizar
una embolizaciéon de dicha vascularizacion para disminuir el tamafio de cara a la
cirugfa3.

Esta contraindicada la biopsia y las punciones para el diagnéstico por el alto riesgo de
sangrado*.

El tratamiento de eleccion siempre que sea posible es la reseccién quirtirgica completa.
Debido a la localizacién, al componente vascular del tumor y a la cantidad de
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estructuras nobles adyacentes que tenemos en la zona orbitaria y maxilar; su
tratamiento quirdrgico es todo un reto para los cirujanos maxilofaciales>.

Se recomienda realizar en funcion de la experiencia del cirujano y de los recursos de
cada hospital un abordaje combinado mediante endoscopia y cirugia abierta para
lograr exponer la totalidad del tumor; de manera minimamente invasiva con las
menores secuelas estéticas faciales posibles para el paciente>.

Las complicaciones mas frecuentes en el postoperatorio inmediato son el riesgo de
sangrado por la naturaleza vascular del tumor; riesgo de comunicacidn nasosinusal y
orosinusal lo que desencadenara sinusitis de repeticion a largo plazo. Son tumores con
una alta tasa de recidiva debido en gran parte a la complejidad de la reseccidn total.
Por ello es preciso seguir a estos pacientes mediante pruebas e imagen de control en
consulta y en muchas ocasiones precisan de reintervenciones quirurgicas por
aparicion de nuevas recidivas®.
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IMAGENES Y TABLAS

Figural: RMN: observamos cortes sagitales y coronales del nasoangiofibroma a nivel
maxilar.
r

Figura 2: Modelo impresién 3D en resina. Hueso en blanco y pieza tumoral en rojo.

Figura3: Embolizacién prequirtrgica: Arteria maxilar interna y arteria esfenopalatina
con colocacién de coil.
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Figura 4: Navegador Medtronic. Abordaje endoscdpico. Osteotomia de Lefort en
maxilar superior. cervicotomia para localizar arteria carétida externa.

Figura 5: RMN control a los 6 meses de la intervencioén quirdrgica. Vemos la reseccién
completa del angiofibroma nasofaringeo.
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SINDROME COMPARTIMENTAL COMO DEBUT DE HEPATOPATIA
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RESUMEN: Paciente varén de 57 afios que tras traumatismo banal inicia clinica
compatible con sindrome compartimental en antebrazo derecho que obliga a
fasciotomia de mano, mufieca y antebrazo de urgencia a su llegada al centro
hospitalario. Evolucién térpida durante su ingreso por deterioro de la funcién renal y
hepatica, anemia y coagulopatia refractarias a trasfusiones y proceso infeccioso por
afectacion de la herida quirdrgica y peritonitis bacteriana espontanea. Tras un
seguimiento y estudio exhaustivo fue diagnosticado de descompensacion
edemoascitica por cirrosis hepatica de probable origen autoinmune y sindrome
compartimental condicionado por la asociacién del traumatismo con las alteraciones
hematoldgicas consecuentes a la hepatopatia. Actualmente el paciente presenta
estabilidad clinica de ambos procesos y se encuentra en seguimiento ambulatorio. El
abordaje multidisciplinar resulta fundamental en este tipo de situaciones en las de un
adecuado diagnéstico y tratamiento depende la futura situacién funcional del
paciente.

PALABRAS CLAVE: “sindrome compartimental” “hepatitis autoinmune”.
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ANAMNESIS

Paciente varén de 57 afios que consulta en urgencias por dolor intenso en miembro
superior derecho, inflamacién y aparicion de ampollas en el antebrazo. Refiere inicio
de la clinica hace 6 horas tras traumatismo al caer varias piezas de fruta sobre el brazo.
El dolor y la impotencia funcional han ido empeorando progresivamente.

EXPLORACION FisIcA
A su llegada a urgencias paciente consciente y orientado, hemodindmicamente estable.
Glasgow 15.

Inflamacion evidente del miembro desde mano hasta codo con empastamiento de la
zona. Flictenas de contenido serohemorragico en dorso del antebrazo. Imposibilidad
para la movilidad de mano ni mufieca. Flexoextension del codo mantenida. Aumento
del dolor a la movilidad pasiva de los dedos de la mano. Pulso radial en mufieca muy
tenue. Pulso cubital no palpable. Sensibilidad mantenida.

Antecedentes personales:
No alergias medicamentosas conocidas. Fumador ocasional.
FRCV: HTA en tratamiento con carvedilol.

Molestias gastrointestinales ocasionales en tratamiento con omeprazol 20mg
Hipoacusia derecha

Antecedentes familiares

No refiere
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Ante la urgencia del cuadro clinico se solicitan radiografias de miembro superior, en
las que no se aprecia lesién dsea aguda y pruebas basicas para preoperatorio urgente,
incluida una analitica sanguinea en la que destacaba una plaquetopenia moderada y
una anemia con Hemoglobina de 9g/dl, asi como alteraciones en la coagulacién con un
alargamiento del tiempo de protombina y un INR aumentado.

El paciente es intervenido de urgencia para fasciotomia de antebrazo, mufieca y mano
por sindrome compartimental, aprecidndose salida de abundante hematoma de todos
los compartimentos, asi como sangrado profuso en sabana durante la cirugia. Los
nervios radial cubital y mediano se mantuvieron indemnes, asi como las arterias
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radial y cubital, que no se mostraron trombosadas. No se realizd el cierre definitivo
para nueva revision del compromiso de partes blandas.

En el postoperatorio, el paciente presenta evolucién térpida con deterioro de la
funcién renal y hepatica, anemia y plaquetopenia que no remontaba inicialmente con
trasfusiones. Ademads, aumento del perimetro abdominal en relacién ascitis a tensiéon
que precisd de paracentesis diagndstica y evacuadora. El analisis del liquido permiti6
calcular el gradiente albiimina sérica-liquido ascitico, que resulté superior a 1.1 y por
tanto compatible con hipertension portal. Adicionalmente, se confirmaron criterios de
peritonitis bacteriana espontanea con posterior cultivo positivo a E. Coli.

En los controles analiticos destacaba un aumento considerable de los reactantes de
fase aguda y el perfil hepatico reflejaba un aumento de las transaminasas. En el
estudio etiolédgico, la serologia resulté negativa pero los anticuerpos antinucleares
(ANAs) fueron positivos. Se llevaron a cabo como pruebas de imagen ecografia y TC
abdominales, con hallazgos compatible con hepatopatia crdénica con signos de
hipertensiéon portal (esplenomegalia y ascitis multicompartimental). Ademas, se
confirmé la presencia de varices esofagicas pequefias y gastropatia de la hipertension
portal, tras realizacion de gastroscopia. La ecocardiografia descart6 afectacidon
cardiaca.

DIAGNOSTICO
Sindrome compartimental en antebrazo y mano derechos.

Primera descompensacién edemoascitica por cirrosis hepatica de probable origen
autoinmune (ANA+)

Peritonitis bacteriana espontanea E. Coli +
Candidiasis esofagica

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

El paciente precis6 de hasta 7 curas en quiréfano para lavado y toma de muestras
hasta cierre definitivo. Las estructuras no viables fueron desbridadas
progresivamente segun evolucidn, con particular afectacién de la musculatura flexora.
Los cultivos fueron positivos tras la segunda cura a E. Cloacae y Bacilus cereus,
recibiendo terapia antimicrobiana dirigida con quinolonas y cefalosporinas. En lo que
a la cirrosis hepatica respecta, el paciente precis6 varias paracentesis evacuadoras de
su ascitis no a tensién por mala tolerancia de clinica asociada a aumento de la presién
intraabdominal.
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Durante su ingreso presentd ademads dificil manejo del paciente con diuréticos por
empeoramiento de la funcidn renal. La peritonitis bacteriana espontdnea se resolvié
tras las evacuaciones y el tratamiento antibiético.

Actualmente el paciente recibe seguimiento ambulatorio. Presenta pérdida de
movilidad en antebrazo sobretodo para la flexién de la mufieca y los dedos,
manteniendo el balance completo del codo. La herida ha evolucionado favorablemente.
Contintia tratamiento crénico con nutricion enteral, antibioterapia y diuréticos y se
encuentra en estudio por la unidad de trasplante hepatico de referencia.

DISCUSION

El sindrome compartimental (SC) es una complicacién poco frecuente (3 personas por
cada 100000 habitantes), pero grave por el compromiso que supone al miembro
afecto

(1). El aumento de presion intracompartimental implica el colapso de los vasos
sanguineos que irrigan la zona y por tanto condicionan inflamacién e isquemia, lo que
lo convierte en una patologia tiempo dependiente (1,2). En un intento de disminuir el
numero de complicaciones resulta fundamental el diagndstico temprano y el abordaje
quirurgico para descomprimir los tejidos mediante fasciotomias (1,2), si bien otros
factores como la comorbilidad previa del paciente o la intensidad del desencadenante
pueden condicionar la evolucién (1).

Son multiples los desencadenantes asociados a sindrome compartimental. Aunque lo
mas frecuente es su aparicion con relacidn a fracturas, también se han descrito como
causas de SC, entre otras, quemaduras, aplastamientos, infecciones, extravasacion de
drogas via parenteral o los trastornos hemorragicos (1,2). En nuestro paciente, el
cuadro clinico aparecia tras un traumatismo directo a priori no tan intenso. Sin
embargo, su gravedad probablemente se haya visto influenciado por la hepatopatia no
conocida del paciente y las alteraciones analiticas (trombocitopenia moderada-severa,
aumento TP...) que presentaba a su ingreso, las cuales habran favorecido el sangrado
profuso de las estructuras del antebrazo (3). Esta teoria se respalda por el abundante
hematoma hallado intraopeatoriamente.

La bibliografia respalda una revisién quirtrgica a las 48h para valorar la evolucién de
los tejidos, asf como la realizacién de tantas curas como sean necesarias para asegurar
el desbridamiento completo (2,4). No obstante, es frecuente que tras estas lesiones el
paciente presente peor funcionalidad del miembro por pérdida de musculatura o
estructuras nobles no viables. Se calcula que la tasa de complicaciones tras un
sindrome compartimental a pesar de un adecuado tratamiento ronda el 42% (2). Las
mas frecuentes son el déficit neurolégico y la infeccién, ya que el mantenimiento de
las heridas sin cierre y la presencia de tejidos necrosados favorecen la llegada de

19



microorganismos, como ocurri6é en nuestro paciente (2,4). El lavado abundante y la
antibioterapia dirigida seran las bases del tratamiento ante esta situacién.

En lo que respecta a la patologia hepatica, el manejo de los pacientes con hepatopatias
de caracter autoinmune es siempre complejo. La primera linea de tratamiento se basa
en el uso de corticoterapia para la estabilizacién de la enfermedad, si bien no es
infrecuente tener que recurrir a tratamientos de segunda o tercera linea (5,6). En
nuestro paciente, los antecedentes de infeccion reciente contraindican el uso de
farmacos inmunodepresores, lo que dificulta el manejo y aumenta la importancia del
control sintomatico y el estudio para un futuro trasplante.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: imagen del antebrazo derecho a su llegada a urgencias. Se observa palidez
distal y ampollas como signos de inflamacidn y sufrimiento de partes blandas.

Figura 2: antebrazo derecho tras la realizaciéon de la fasciotomia. La herida se
mantiene abierta aunque sellada mediante sutura en zapatero con vessel loop, tal y
como se observa

Figura 3: corte axial de TC
abdominal en el que se observa
ascitis multicompartimental y
signos de hepatopatia crénica
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RESUMEN: Se presenta el caso de un paciente con diagnéstico final de carcinoma
microcitico pulmonar, que debuta en forma de hemorragia digestiva alta secundaria a
infiltracion gastrica.

PALABRAS CLAVE: hemorragia digestiva alta, infiltracién gastrointestinal,
carcinoma microcitico pulmonar.
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ANAMNESIS

Paciente mujer de 80 afios, exfumadora y anticoagulada con sintrom, que acude a
servicio de urgencias por presentar clinica progresiva de astenia y disnea de minimos
esfuerzos, ademas de heces oscuras que relaciona con consumo de hierro oral, sin
consumo previo de firmacos gastrolesivos y sin otra sintomatologia acompafiante.

EXPLORACION FiSICA

A la exploracion presenta buen estado general, consciente y orientada.
Hemodindmicamente estable, eupneica en reposo. Bien hidratada y perfundida, con
ligera palidez de piel y mucosas. Exploracion cardiorrespiratoria y abdominal normal
sin hallazgos.

En el tacto rectal se evidencian hemorroides externas sin datos de sangrado, esfinter
normotonico y dedil con restos melénicos.

Antecedentes familiares
No presenta antecedentes familiares de interés.
Antecedentes personales

Alergia al naproxeno. Ex-fumadora, sin otros habitos téxicos. Hipertensa y dislipémica
como factores de riesgo cardiovascular. Anticoagulada con sintrom. Portadora de
marcapasos DDD por bloqueo auriculoventricular completo. Intervenida
quirdrgicamente de protesis valvular adrtica y protesis de cadera derecha.
Polipectomia endoscépica en 2022.

En estudio por Digestivo por rectorragia secundaria a sangrado diverticular y anemia
ferropénica secundaria a pérdidas digestivas, pendiente de realizacién de endoscopia
digestiva alta. Independiente para las actividades basicas de la vida diaria.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analiticamente, presenta una hemoglobina de 4.4 gr/dL y urea de 130 mg/dL, sin
otros hallazgos a destacar.

A su llegada a urgencias se realiza endoscopia digestiva alta urgente (Figura 1) con
hallazgos compatibles con bulboduodenitis y engrosamiento de pliegues gastricos con
estigmas de sangrado, sin realizar biopsia inicial por dudas de origen vascular; y en el
ingreso, tomograffa computarizada (TC) toracoabdominal que evidencia hallazgo
casual de neoplasia ureteral derecha con metastasis hepaticas sin claras lesiones
pulmonares (Figuras 2y 3).
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Ante persistencia de sangrado y una vez descartado origen vascular, se realiza nueva
endoscopia digestiva alta (Figura 4) durante el ingreso con toma de biopsias de
pliegues gastricos, compatible histolégicamente con infiltracién multifocal de mucosa
gastrica por metastasis de carcinoma neuroendocrino de célula pequeiia, siendo la
inmunohistoquimica positiva para CD56, sinaptofisina, cromogranina, CK7 y TTF1 y
negativo para CK20, concordante con primario pulmonar.

DIAGNOSTICO

Tras la clinica y los resultados de pruebas complementarias se establece el diagnéstico
de hemorragia digestiva alta secundaria a infiltracién gastrica por metastasis de
carcinoma microcitico de origen pulmonar, con repercusion hemodinamica y
hematimétrica asociadas.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante el ingreso la paciente presenta una evolucién térpida con necesidad de
transfusiones periddicas de hasta siete concentrados de hematies y administracién de
2 gramos de hierro intravenoso. Presenta ademas deterioro respiratorio secundario a
complicacién por neumonia nosocomial y bronquitis, resueltas posteriormente
mediante antibioterapia empirica, aerosoloterapia y oxigenoterapia, y posterior
infeccion por gripe A.

En TC toracoabdominal hallazgo casual de neoplasia ureteral con insuficiencia renal
progresiva asociada,tras valoracién por Urologia. Presenta ademas crisis de dolor
toracico en relaciéon a angor hemodinamico resuelto con transfusiéon sanguinea, asi
como insuficiencia cardiaca con respuesta a tratamiento diurético secundaria a
sobrecarga de volumen para nefroproteccién por contrastes de TC, valorada por
Cardiologia.

Una vez finalizado el estudio y estabilizada la situacién respiratoria, cardiolégica y
renal, ante la mala evolucion clinica, la edad y comorbilidades de la paciente, se
acuerda tratamiento paliativo.

La paciente sufre importante y rapido deterioro de estado general y situacion
funcional, con importantes requerimientos analgésicos que conducen a pautar
perfusion sedoanalgésica, falleciendo finalmente a las tres semanas del diagndstico de
la enfermedad.

DISCUSION

Las neoplasias neuroendocrinas pulmonares constituyen alrededor del 20% de todas
las neoplasias pulmonares primarias, siendo la mayoria de ellas carcinoma pulmonar
de células pequefias (CPCP). El CPCP representa aproximadamente el 15% de todas
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las neoplasias malignas pulmonares. Este aparece generalmente en fumadores activos
o exfumadores, y la reduccién en el habito tabaquico en la actualidad conduce a una
marcada disminucién de su incidencia (1, 2).

Es frecuente que no produzcan sintomas durante el curso de la enfermedad, o que
estos sean atipicos, por lo que ocasionalmente este tipo de tumor se presenta como
enfermedad metastasica, en ocasiones sin poder llegar a identificar un origen
primario, como ocurre en hasta dos tercios de los pacientes, debido a su alta tasa de
crecimiento y alta capacidad de diseminacion. La afectacién metastasica mas
frecuente aparece en cerebro, huesos, higado y gldndulas suprarrenales (2, 3).

La afectacion del tracto gastrointestinal, y especialmente la afectacién gastrica, es
infrecuente, siendo el intestino delgado el lugar mas comun de afectacién metastasica.
Clinicamente se pueden manifestar como dolor abdominal, sangrado crénico, anemia
o hematemesis secundaria a la infiltracién neopldsica, aunque también se pueden
observar casos de obstruccion intestinal, con o sin perforacién asociada (3, 4, 5, 6).

En cuanto al diagnéstico, es importante realizar una buena anamnesis y examen fisico,
ademas de analisis sanguineo y pruebas de imagen como TC con contraste o PET-TC
para evaluar la extension de la enfermedad. Ademas, la endoscopia digestiva nos
permite identificar la afectacion gastrointestinal y tomar muestras histoldgicas que,
junto con el andlisis inmunohistoquimico, confirman la infiltracién de un tumor
neuroendocrino pulmonar (2, 3, 5, 6).

Desde el punto de vista endoscoépico, la afectaciéon metastasica gastrointestinal de
primario pulmonar no presenta caracteristicas distintivas. Se suele manifestar como
una afectacion difusa de la mucosa, lesiones multiples con o sin ulceracién mucosa e
incluso como una tUnica lesién ulcerada de bordes sobreelevados que podria ser
diagnosticada erréneamente como un tumor gastrointestinal primario (4, 5, 6).

Por otra parte, la inmunohistoquimica juega un papel clave en la confirmacién del
diagnéstico de metastasis de tracto digestivo de origen primario pulmonar. Las
neoplasias pulmonares suelen presentar inmunoperfil CK7+/CK20-, fenotipo opuesto
al de neoplasias digestivas CK7-/CK20+. Asimismo, es frecuente la positividad de CK7
y TTF-1 en carcinomas pulmonares, incluso cuando se presentan en formas poco
diferenciadas (2, 4, 6).

El debut en forma de hemorragia digestiva alta por infiltracién tumoral gastrica se
asocia a diseminaciéon tumoral hematégena difusa y extensiéon metastasica. El
tratamiento quimioterapico de primera linea para el CPCP consiste en la combinacién
de un agente de platino como cisplatino o carboplatino y etopésido, agregando
inmunoterapia (atezolizumab o durvalumab) a este esquema estandar, de forma que
mejora la supervivencia libre de progresidn y supervivencia general. La expresion de
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PDL-1 en estos casos, a diferencia de otros tumores sélidos, no se correlaciona con
beneficio de inmunoterapia, siendo un area de investigacion activa el tratamiento de
los CPCP metastasicos (2, 6).

Sin embargo, estos pacientes con afectacién gastrointestinal metastasica muestran un
prondstico desfavorable, con una baja tasa de supervivencia a corto plazo,
generalmente limitada a semanas o meses en la mayoria de los casos (4). En nuestro
caso, dada la significativa degradacion de la condicién clinica y la rapida progresion de
la enfermedad, no se plantea el tratamiento quimioterapico y se decide continuar con
tratamiento paliativo.

En conclusidn, si bien es infrecuente la afectacion del tracto gastrointestinal en este
tipo de neoplasias, es importante considerarlas e incluirlas como diagnéstico
diferencial cuando se sospecha origen tumoral como causa del sangrado.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: Vision endoscopica de cuerpo gastrico medio. Zona de engrosamiento de
pliegues gastricos, congestivos, con sangrado espontaneo a la insuflacion.

Figura 2: TC abdominopélvico con contraste iv. fase arterial corteaxial.
Ureterohidronefrosis derecha grado 2/3 secundaria a engrosamiento ureteral en
tercio medio.
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Figura 3: TC abdominopélvico con contraste iv. Fase arterial cortecoronal.
Ureterohidronefrosis derecha grado 2/3 secundaria a engrosamiento ureteral en
tercio medio.

Figura 4: Dos imagenes de visiéon endoscopica de cuerpo gastrico medio. Zona de
mucosa edematosa con pliegues gastricos engrosados y punteado petequial con restos
de sangrado reciente.
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RESUMEN: Paciente de 77 afios trasladada desde el H. La Inmaculada (Huércal-Overa)
a nuestro centro para estudio de Médula Osea (MO) por sindrome febril prolongado y
pancitopenia asociada. Durante su estancia en planta de hematologia sufre
empeoramiento clinico con fiebre elevada, hipotension marcada, tendencia a la
somnolencia y oliguria. Ante situacién refractaria tras tratamiento en planta y
criterios de shock séptico (SOFA 9 puntos), se decide ingreso en UCI. En puncién de
MO se aislan parasitos compatibles con Leishmania spp junto aumento de la actividad
del Sistema Mononuclear Fagocitico (SMF), por lo que se llega al diagndstico de
Leishmaniasis visceral con Sindrome Hemofagocitico (SHF) asociado. Destacamos que
la zona de Huércal-Overa donde reside la paciente se considera endémica para la
enfermedad. Tras resucitacion intensiva y tratamiento especifico con Anfotericina B
liposomal, se corrigen los fallos hemodinamico, renal, respiratorio y hematolégico
siendo dada de alta ante evolucidn favorable tras 6 dias de ingreso en UCIL.

PALABRAS CLAVE: Shock séptico, leishmaniasis, anfotericina B liposomal,
Sindrome Hemofagocitico.
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ANAMNESIS.

Paciente de 77 afios trasladada desde el H. La Inmaculada (Huércal-Overa) a nuestro
centro para estudio de MO por sindrome febril prolongado y pancitopenia asociada.
Ingresa en nuestro centro en planta de Hematologia para completar estudio y
tratamiento pero durante su estancia sufre empeoramiento clinico con fiebre de hasta
39 C, hipotensién, somnolencia y oliguria. Ante situacién refractaria y tras valoraciéon
por UCI (Unidad de Cuidados Intensivos) se decide ingreso en dicha unidad:

EXPLORACION FISICA:

Regular estado general, consciente pero desorientada con tendencia a la somnolencia.
Afebril, tension arterial 90/50 mmHg y saturacién de oxigeno de 92 % con gafas
nasales a 3 litros. A nivel neuroldgico, Glasgow de 15 puntos, moviliza 4 extremidades
con sensibilidad conservada y pares craneales sin alteraciones. Auscultacién
cardiopulmonar sin hallazgos relevantes. Abdomen y extremidades anodinas.

Antecedentes personales:

No alergias medicamentosas conocidas. No  habitos tdxicos. Situacion
previa: reside en Vélez Rubio con su marido e hija; es independiente para las
actividades basicas de la vida diaria.

Enfermedades previas: Hipercolesterolemia, hiperuricemia, enfermedad de Alzheimer
leve.

Intervenciones quirtrgicas: Cataratas, colecistectomia, fractura de ramas ilio e
isquiopubiana derechas, safenectomia de pierna izquierda.

Tratamiento habitual: febuxostat 80 mg cada 24h, simvastatina 20 mg/24h,
rivastigmina 9.5mg/24, omeprazol 20 mg/24h, pentoxifilina.

Antecedentes familiares:
Sin interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Analitica previa traslado (Huercal Overa): Hemoglobina 8.8 g/dL, Leucocitos 2000
(Neutréfilos 690), Plaquetas 19.000. VSG 43. Creatinina 1.04 mg/dL. Albimina 1.8
g/dL, GOT 135 U/L, GTP 33 U/L, GGT 106 U/L, FA 327 Ul/L, LDH 746 U/L, PCR 11.9
mg/L, Procalcitonina 2.78 ng/mL. Na , K, Calcio normal. Coagulacién: TP 58%, INR
1.46, TTPA 43.2 segundos.
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Electrocardiograma: Ritmo sinusal a 75 Ipm, eje normal, bloqueo incompleto de rama
derecha, QRS estrecho.

Radiografia de térax: Indice cardiotordcico normal, senos costofrénicos pinzados,
arbol hiliar congestivo, no consolidaciones.

Gasometria arterial: pH 7.42, pCO2 32.8 mmHg, pO2 121 mmHg, HCO3 22.1 mEq/L,
lactico 1.20 mmol/L.

Ecocardiografia transtoracica: Cavidades normales. FEVI (Fracciéon de Eyeccién del
Ventriculo Izquierdo) conservada. No derrame pericardico. Insuficiencia Mitral
minima. Insuficiencia Tricuspidea minima. Insuficiencia pulmonar ligera. No se
evidencian vegetaciones.

Estudio de Autoinmunidad: ANA positivos 1/160. Patrén Nucleolar (AC-8,9,10). Ac
anti antigeno nuclear extraible: 0.8. Ac anti ADN de doble cadena (cuantificacion):
26.8.

Quantiferon gamma: negativo.

Marcadores Tumorales: sin grandes alteraciones.

Serologias: Parvovirus B19 negativo; Serologia VIH, VHB, VHC,
Sifilis vy

Toxoplasma: negativo ; Serologia CMV: IgG + e IgM negativo ; Serologia VEB IgG e IgM
negativo ; Serologia Rubeola: IgG e IgM negativas; Serologia Leishmania: positiva.

Antigenuria Legionella y Neumococco: Negativo

Serologia Neumonia atipicas: negativas.

Hemocultivo: Staphyloccocus Haemolyticus (posible contaminante epitelial).

Estudio de Médula Osea: Médula 6sea normocelular con presencia de megacariocitos
en todos los estadios madurativos.Aumento de la actividad del Sistema mononuclear
fagocitico con fenémenos de hemofagocitosis de hematies eritroblastos,
polimorfonucleares y plaquetas acompafiado de presencia de Leishmanias intra y
extracelulares. Estarfamos ante una Leishmaniasis visceral con Sindrome
hemofagocitico asociado cumpliendo 5 criterios : pancitopenia, fiebre, aumento de
ferritina, hipofibrinogenemia y hemofagocitosis en médula 6sea.

PCR DNA Leishmania médula ésea: Positiva.
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DIAGNOSTICO.

La paciente acude al hospital por picos febriles sobre todo matutinos de varias
semanas de duracién. No refiere alteraciones cutdneas, ni del transito gastrointestinal,
ni clinica respiratoria o miccional, no dolor abdominal y no alteraciones neurolégicas.
En el hospital se detecta en analitica pancitopenia y destacan hemocultivos negativos,
por lo que se decide ingreso para estudio. Se realiza ecografia abdominal sin megalias
ni alteraciones resefiables, TAC toracico y radiografia de térax sin patologia y
ecocardiografia sin signos de vegetaciones u otros signos de interés. El frotis
sanguineo es normal sin células inmaduras o displasicas. Destaca leve elevacion de
reactantes de fase aguda (RFA) con maximo de procalcitonina (PCT) de 3.45 ng/mL.
También destaca leve elevacion de las enzimas hepaticas e incremento de la
pancitopenia, sin alteraciéon de los triglicéridos ni del fibrinégeno pero si clara
elevacion de la ferritina (casi 13000 ng/ml). Tanto hemocultivos seriados como
urocultivos fueron negativos, asi como diferentes estudios microbiol6gicos: Lues;
toxoplasma; VIH; VHB; VHC; CMV; VEB; rubeola; parvovirus; Antigeno galactomanano;
quantiferon tuberculosis; antigenuria de neumococo y legionella y la PCR para SARS
COV 2, virus influenza y VRS.

Puesto que la paciente continuaba con fiebre se inici6 de forma empirica
antibioterapia y se continu6 con el estudio, sin embargo present6 empeoramiento con
shock séptico motivo por el cudl ingresé en UCI. Posteriormente la paciente presenta
hipofibrinogenemia e hipertrigliceridemia junto con persistencia de la fiebre, la
ferritina incrementada y la pancitopenia por lo que se sospecha Sindrome
Hemofagocitico (1). Se realiza aspirado de médula 6sea confirmandose la sospecha
(presencia de megacariocitos en todos los estadios madurativos ademas de aumento
de la actividad del SMF con fenémenos de hemofagocitosis) pero descubriendo
también la causa del sindrome: parasitos de leishmania extra e intracelulares. Se
solicita PCR y serologia para la leishmaniosis y el receptor soluble de IL2 para el SHF
confirmandose lo previo.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO.

La paciente ingresa en UCI por cuadro de shock séptico (SOFA 9 puntos). Durante las
primeras horas presenta tendencia a la somnolencia, hipotension que precisa
perfusién de noradrenalina y oliguria que se corrigen a los pocos dias tras
resucitacion intensiva.

Tras realizacion de puncion de Médula ésea se informa, aislamiento de parasitos
compatibles con Leishmania spp (ver pruebas complementarias) junto aumento de la
actividad del Sistema mononuclear fagocitico con fenémenos de hemofagocitosis,
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llegando al diagndstico de Leishmaniasis visceral con Sindrome hemofagocitico
asociado cumpliendo los 5 criterios (1): pancitopenia, fiebre, aumento de ferritina,
hipofibrinogenemia y hemofagocitosis en médula 6sea (aumento de receptor soluble
de IL-2>1500).

Ante resultado, se inicia tratamiento especifico (2) con Anfotericina B liposomal 3
mg/kg/dia durante 5 dias y dosis de refuerzo pendientes los dias 14 y 21, ademas de
dexametasona a bajas dosis.

Posteriormente obtuvimos resultado del resto de serologias negativas y positividad de
ADN de Leishmania Donovani en médula dsea.

Durante su ingreso en nuestra unidad, se procede a correccién de trastorno
hematoldgico mediante transfusion de hemoderivados (dos concentrados de hematies
y dos pool de plaquetas). Al presentar hipofibrinogenemia < 90 se trata con 2 g de
fibrin6geno y dos mas tras 24 horas. Ademas presenta insuficiencia respiratoria que
requiere aumento de aporte de 02 hasta ventimask al 50%, sin necesidad de escalar a
mas oxigenoterapia. En ecograffa toracica se objetiva derrame pleural bilateral de
escasa cuantia sin necesidad de evacuacion. A nivel renal presenta oliguria con buena
respuesta a resucitacion intensiva que se corrige tras unas horas.

A los pocos dias presenta aumento de cifras de hemoglobina, normalizacién de
leucocitos, asi como de la coagulopatia que presentaba, disminuyendo también cifras
de dimero D (al ingreso de 27.336 y al alta 1948 ng/ml) y de ferritina (9.585 al ingreso
y 1288 ng/ml al alta). Persiste trombopenia aunque menos acusada.

Desde su ingreso en UCI se mantuvo afebril, con descenso progresivo de Reactantes de
Fase Aguda.

Dada la estabilidad clinica de la paciente, la correccion de los distintos fallos organicos
que presentaba asi como la buena evolucidn, se traslada a planta de Enfermedades
Infecciosas tras 6 dias de ingreso en UCI. Durante su estancia en planta se complica
con Tromboembolismo Pulmonar segmentario (diagnosticado por clinica y AngioTAC)
tras el cudl se recupera correctamente con el tratamiento apropiado (se anticoagula) y
finalmente puede ser dada de alta al mes de ingreso en el hospital.

DISCUSION.

El sindrome hemofagocitico es una histiocitosis (3) poco frecuente caracterizado por
un defecto en la muerte dirigida de las células (alteracién en el control inhibitorio de
las células natural killer y células T citotéxicas). Esto conlleva una produccién excesiva
de citoquinas dando un cimulo descontrolado de linfocitos T y macréfagos activados
en diferentes 6rganos. Cuando esto sucede en la médula ésea o el bazo, las células
almacenadas pueden atacar a los glébulos rojos, los glébulos blancos o las plaquetas.
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Ocurre mayoritariamente en nifios menores de 2 afios pero también en adultos. Se
clasifica en familiar (primaria) o adquirida (asociada a infecciones, tumores,
trastornos inmunitarios, pudiendo afectar a receptores de trasplantes renales o
hepaticos).

El diagnostico se basa en hallazgos clinicos, analiticos, histolégicos y moleculares
recogidos en los criterios de la guia de la HLH (Tabla 1). El tratamiento consiste en
quimioterapia, inhibidores de citocinas, inmunosupresioén y en ocasiones trasplante
de células madre hematopoyéticas. Debe iniciarse si la sospecha es alta aunque no se
cumplan todos los criterios.

La leishmaniasis visceral (LV), conocida como Kkala-azar (4), es una enfermedad
infecciosa sistémica causada por protozoos del género Leishmania, transmitida por la
picadura de moscas flebotominas infectadas. Es endémica en mas de 60 paises,
incluyendo Espafia, especialmente en dreas mediterraneas (como la zona de Huercal
Overa en nuestra provincia). Los sintomas de la LV (existen variantes cutanea y
mucosa) consisten en afectacion organica cursando con fiebre irregular;
hepatoesplenomegalia, pancitopenia e hipergamma-globulinemia conllevando alta
mortalidad. El diagnoéstico consiste en observar al parasito en muestras biolégicas o
en detectar su ADN. El tratamiento de la LV consiste en anfotericina B liposomal o
mitefosina, dependiendo de la especie y del area geografica.

Existe una asociaciéon bien documentada entre la LV y el SHF, de hecho la Leishmania
es el principal agente protozoario en adultos en las regiones endémicas. Aun con ello,
es un desencadenante muy poco frecuente (0.77-2.1% de los casos) (5. Solo la
Leishmania infantum (la dnica especie endémica en la Peninsula Ibérica) y Leishmania
donovani estan relacionadas con el SHF. Aunque los mecanismos precisos de esta
asociacion se desconocen, parece que el desequilibrio Th1/Th2 y la tormenta de
citoquinas producida por la respuesta anormal de los linfocitos T inducida por el
pardsito pueden resultar en una activacién descontrolada del sistema fagocitico
mononuclear, llevando al SHF.

La superposicién en la presentacién clinica y analitica entre SHF y LV, y el hecho de
que el SHF desencadenado por Leishmania es indistinguible del provocado por otro
agente, hacen que el diagnéstico de esta asociacién sea un desafio considerable. Por
otra parte, la identificacion precisa del agente desencadenante del Sindrome
Hemofagocitico es crucial para aplicar el tratamiento adecuado y evitar terapias
agresivas innecesarias (como la quimioterapia) mejorando asi el pronéstico. En el
caso de nuestra paciente fue suficiente con tratamiento con anfotericina B liposomal y
dexametasona a bajas dosis para conseguir la recuperaciéon del cuadro y su alta,
primero de UCI, y posteriormente del hospital. Por ello fue tan importante la sospecha
clinica fundamentada en la zona geografica y la necesidad del estudio de la médula
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0sea, relevando el verdadero agente causal y facilitando el tratamiento de una
patologia que podria haber conllevado un desenlace mucho méas sombrio.
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IMAGENES Y TABLAS

TABLA 1. Criterios diagndsticos SHF en la guia de HLH 2004

El diagndstico puede ser establecido si cumple uno de los siguientes:

Diagnostico molecular: mutacion genética de los genes PRF1; RAB27;
STX11; STXBP2; UNC13D o XLP.
Cumplir al menos cinco de los siguientes criterios:
a. Criterios clinicos:
i. Fiebre: >38.5° durante >7 dias.
ii. Esplenomegalia: bazo palpable >3cm.
b. Criterios analiticos:
i. Citopenia de 2 0 mas lineas hematologicas: Hemoglobina <9
g/dL; Plaquetas <100000/microL o Neutréfilos <1000/microL.
ii. Hipertrigliceridemia en ayunas: >177 mg/dL
iii. Hipofibrinogenemia: <150 mg/dL
iv. Ferritina >500 ng/mL
c. Criterios histopatoldgicos: hemofagocitosis en médula 6sea, bazo o
ganglio linfatico, sin evidencia de malignidad.
d. Actividad de las células NK disminuida o ausente.
e. CD25 soluble (receptor soluble de la IL-2) >2400 U/ml.
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GASTROENTERITIS QUE CEDE CON CORTICOIDES, ;CUANDO
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RESUMEN: Presentamos un caso de un paciente con clinica de gastroenteritis que
tras varios ciclos antibiéticos sin mejoria, finalmente se diagnostica de la infrecuente
entidad de gastroenteritis eosinofilica.

PALABRAS CLAVE: gastroenteritis eosinofilica, eosinoéfilos, corticoides
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ANAMNESIS:

Paciente de 46 anos sin antecedentes personales de interés, que acude al servicio de
urgencias por dolor abdominal intenso de cuatro dias de evolucién en epigastrio y
mesogastrio, asociado a distensién abdominal postprandial y deposiciones blandas sin
productos patoldgicos de un mes de evolucion. Presenta adecuada tolerancia oral, sin
vomitos ni niuseas. No disfagia u odinogafia. Niega impactaciones alimentarias
esofagicas. No dolor toracico. Niega fiebre o sensacion distérmica. No pérdida de peso.

No refiere ingesta de alimentos en mal estado, ni convivientes con sintomas similares.
Niega viajes recientes, consumo de nuevos farmacos o productos de herbolario.

El paciente nos comenta que no es un episodio aislado, pues acude varias veces al
servicio de urgencias por sintomas similares en los dltimos 4 meses, con diagndstico
de gastroenteritis infecciosa, con leve mejoria con tratamiento sintomatico y
antibidticos (ATB), recibiendo ciclos de ATB en varias ocasiones.

EXPLORACION FiSICA:

En la exploracidn, el paciente presenta buen estado general. Colaborador, consciente y
orientado.  Estable hemodindmicamente. Bien hidratado y perfundido.
Normocoloreado. Eupneico en reposo. Afebril.

En la auscultacién cardiorrespiratoria se identifican tonos ritmicos, sin soplos
audibles y murmullo vesicular conservado, sin ruidos patolégicos sobreafiadidos.

El abdomen es blando y depresible. Doloroso a la palpacién profunda de mesogastrio
y epigastrio, sin signos de irritacién peritoneal. No se palpan masas ni visceromegalias.
Ruidos hidroaéreos presentes.

Exploracién del resto de sistemas y 6rganos normales.
Antecedentes personales:

No alergias medicamentosas conocidas. No alergia a ningin alimento. No
antecedentes de atopla (asma, rinitis alérgica, dermatitis atdpica...). Niega habitos
toxicos.

No intervenciones quirurgicas ni tratamiento habitual.
Antecedentes familiares:

No antecedentes familiares de interés.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

* En analitica de sangre bioquimica anodina, con funcién renal conservada, y sin datos
de desnutricion. Discreta elevacion de proteina C reactiva (1.8 mg/L). Destaca
leucocitosis (21000 leucocitos/mm?, de los cuales el 38.2% son eosinéfilos), con resto
de serie de hemograma normal. Coagulacién sin alteraciones. Llama la atencién leve
eosinofilia también en analiticas de meses anteriores.

* Coprocultivo: no desarrollo de Salmonella, Shigella, Campylobacter, Yersinia.
Antigeno GDH de Clostridium difficile negativo. Estudio de parasitos negativos.

* Se realiza ecografia abdominal y ante los hallazgos se completa estudio realizando
TC abdominal con contraste intravenoso en fase portal, identificando:

> Engrosamiento circunferencial de la pared de es6fago asi como
engrosamiento de la pared de cuerpo y antro gastrico, de aspecto
inflamatorio.

» Engrosamiento circunferencial de la pared del duodeno y yeyuno asi como de
fleon terminal y distal, segmentario, alternando con asas intestinales sin
engrosamientos de pared.

> Pequefia cuantia de liquido libre perihepatico, periesplénico y en ambas
gotieras.

* Endoscopia Digestiva Alta (EDA):

ESOFAGO: morfologia normal. En esofago medio y distal, se identifican areas de
mucosa denudada, con exudados blanquecinos superficiales que no se desprenden con
el lavado. Se toman biopsias. Transicién a 35 cm de arcada dentaria coincidente con
impronta diafragmatica.

ESTOMAGO: lago gastrico claro que se aspira. Pliegues y distensibilidad conservados.
Mucosa de cuerpo, antro y fundus edematosa y eritematosa, con celdillas gastricas
prominentes en forma parcheada. En antro, se identifican exudados blanquecinos, que
no se desprenden con el lavado. Se toman biopsias de antro e incisura y cuerpo. Piloro
centrado y permeable. Por retrovisiéon cardias competente.

DUODENO: Bulbo con minimas erosiones mucosas eritematosas milimétricas. Se
toman biopsias. Resto normal hasta la segunda porci6n.

JUICIO ENDOSCOPICO:

v MINIMAS EROSIONES EN BULBO.
v SUGERENTE DE GASTRITIS.

22



v DENUDACION MUCOSA ESOFAGICA CON EXUDADOS.
DIAGNOSTICO:

Inicialmente, se diagnostica como sospecha de gastroenteritis aguda infecciosa, con
coprocultivos negativos, tratada empiricamente con ciprofloxacino y metronidazol.

Tras resultados de biopsias esofagicas, gastricas y duodenales, se diagnostica de
gastroenteritis eosinofilica, con patrén histolégico diagnoéstico confirmado sélo a nivel
esofagico; pero hallazgos radiolégicos y clinicos hasta intestino delgado.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Tras el resultado de biopsias, se inicia tratamiento para esofagitis eosinofilica
(Omeprazol 40mg/24h durante 8 semanas) y de forma empirica para gastroenteritis
eosinofilica (prednisona oral 40 mg/24h en pauta descendente, junto con
suplementos de calcio y vitamina D).

Se realiza EDA posterior al tratamiento donde se confirma remisién histolégica a nivel
de eso6fago, sin nuevas alteraciones. Ademas el paciente desed comenzar una
restriccion dietética de dos alimentos (trigo y leche).

Actualmente el paciente se encuentra asintomatico, sin presentar hasta el momento
nuevos brotes.

DISCUSION:

La gastroenteritis eosinofilica es una enfermedad infrecuente, benigna y de curso
croénico, de la que no se conoce aun bien su etiologia. Se caracteriza por estar mediada
por el sistema inmune, produciéndose un acimulo patolégico de eosinéfilos a nivel del
tejido digestivo.

Presenta una clinica inespecifica en la mayoria de los casos, pero que en muchos casos
limita la calidad de vida del paciente (1).

En cuanto a su epidemiologia, en la literatura contamos con datos ilimitados debido a
su baja incidencia. Puede aparecer a cualquier edad, aunque normalmente entre la
terceray la quinta década, y en pacientes con antecedentes de atopia (2).

Todo el tracto gastrointestinal, desde el es6fago hasta el colon, puede verse afectado, y
dependiendo de la capa histolégica que se afecte, tendremos unas manifestaciones u
otras. La infiltracién eosinofilica de la mucosa se caracteriza por dolor abdominal,
nauseas, vomitos, saciedad temprana y diarrea por malabsorcion. Si se afecta la capa
muscular, se produce un engrosamiento de la pared y una alteracién de la motilidad,
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manifestandose con clinica obstructiva. Por ultimo, si es la capa serosa, aparecen
sintomas como ascitis o derrame pleural eosinofilico (3). Por lo tanto, nuestro
paciente tendria sintomas de afectacidn gastrica y entérica con afectacién mucosa por
la clinica de dolor, distensiéon abdominal, diarrea; y de afectacion serosa con liquido
libre perihepatico y periesplénico. Sin embargo, no presenta clinica tipica de esofagitis
eosinofilica (pirosis, disfagia, impactaciones esofagicas), a pesar de estar confirmado
histolégicamente.

En cuanto a sus hallazgos de laboratorio, se caracteriza por presentar una elevacion
de eosindfilos periféricos, que oscilan entre el 5-35%, y también pueden estar
elevados los niveles séricos de IgE. Al producirse una malabsorciéon, podemos
encontrar datos como anemia por malabsorcién de hierro e hipoalbuminemia por
pérdida de proteinas (4).

En las pruebas de imagen como el TC abdominal no hay datos especificos de esta
entidad, pero pueden identificar el tracto de afectacidon por el engrosamiento de la
pared.

El diagnéstico de confirmaciéon se basa en la presencia de infiltracion eosinofilica
gastrointestinal en la biopsia, o en el liquido ascitico (5). En el caso de nuestro
paciente, sdlo se obtuvo confirmacién histolégica a nivel esofagica, lo que no implica
que también tuviera afectacién gastrica e intestinal debido a la clinica (dolor y
distensién abdominal), los hallazgos analiticos (eosinofilia), endoscépicos (mucosa
sugerente de gastritis y bulbitis), radiolégicos (engrosamiento de pared de cuerpo y
antro; y de duodeno, yeyuno e ileon, de forma segmentaria). En muchos casos la
acumulacién de eosinéfilos se encuentra de forma parcheada, lo que nos puede hacer
pensar en la causa de la negatividad de nuestras biopsias. Ademas, el paciente tiene
afectacion segmentaria del intestino delgado, que con la EDA so6lo se llegé a segunda
porcion duodenal, por lo que si quisiéramos obtener biopsias de yeyuno o ileon se
deberia ampliar el estudio con una enteroscopia. Por ultimo, comentar que si sélo
presenta afectacién muscular o serosa, para la confirmacién seria necesaria una
biopsia de todo el espesor de la pared, de forma laparoscépica.

En cuanto al tratamiento, se basa en la terapia dietética (exclusién de seis elementos
fundamentales como soja, trigo, huevo, leche, mani/nueces y pescado/mariscos), pero
al ser demasiado estrictas y afectar a la calidad de vida a largo plazo siendo
insostenible, se ha simplificado a dos alimentos (leche y trigo). Como farmacos
contamos con los glucocorticoides orales, normalmente con buena respuesta a los 14
dias. En algunos casos en el periodo de retirada se produce una recaida, por lo que se
mantendria tratamiento con la dosis minima eficaz. Otras terapias, atin en estudio y de
uso limitado, son inhibidores de mastocitos, antihistaminicos y antagonistas del
receptor de leucotrieno (5).
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En la medicina, no todo se puede confirmar, trabajando con un umbral de
incertidumbre constante, y este es un buen ejemplo para ilustrar cémo tras un
diagnoéstico de presuncidn, descartando otros procesos de eosinofilia periférica
(infeccion por parasitos, sindrome hipereosinofilico, entre otros), se comienza a tratar
el cuadro de gastroenteritis eosinofilica de forma empirica con corticoides aunque no
tengamos la ratificacion histolégica, pues las biopsias endoscépicas negativas de la
mucosa no descartan definitivamente dicha entidad; apoyandonos en la clinica y en las
pruebas complementarias (ademas de conocer la presencia de eosindfilos a nivel de
esofago, que hace mas presumible nuestro diagnoéstico). Finalmente, se opté por no
continuar con mas pruebas diagndsticas invasivas (biopsias con enteroscopio o
biopsia laparoscoépica). Tras el tratamiento, el paciente presenta una excelente y
rapida evolucion clinica y endoscépica, siendo lo mas importante su recuperacion de
la calidad de vida, al encontrarse actualmente asintomatico y sin nuevas recaidas, por
lo que se podria confirmar nuestro diagnoéstico.

Por lo tanto, la gastroenteritis eosinofilica se deberfa afiadir en el diagnéstico
diferencial del dolor, distensién abdominal y diarrea, sobre todo en pacientes jévenes,
con antecedentes de atopia y eosinofilia. Por lo que estaria indicado la realizacion de
una EDA, para confirmar el acimulo patolégico de eosindfilos en el tracto digestivo.
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RESUMEN: Varén de 66 afios diagnosticado en 2022 de Mieloma Multiple(MM) IgG
Lambda, coincidiendo con shock séptico de origen abdominal. En estudio medular al
diagnéstico, se confirmaba MM con posible asociacion a sindrome
mielodisplasico(SMD). Tras ingreso en junio 2023 por sepsis y pancitopenia
persistente, se realiza nuevo estudio medular, diagnosticindose de una Leucemia
Mieloblastica Aguda(LMA). Presentaba cariotipo normal, sin alteraciones
citogenéticas recurrentes y NGS con STAGZ mutado(VAF 33%). Hasta marzo 2024 ha
completado 5 ciclos de Azacitidina-Venetoclax, con respuesta completa(RC)
morfolégica y enfermedad minima residual(EMR) positiva. Desde el punto de vista del
MM, mantiene buena respuesta sin signos de recaida. En el diagnéstico morfologico
inicial, se evidenciaron rasgos displasicos en MO que podian explicarse por la
situacién de sepsis, esto dificulté su interpretacion y diagnéstico inicial. Ademas, el
paciente no tenia contactos asistenciales ni analiticos previos, esto dificulté atin mas
datar y conocer la evolucién y progresiéon de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE: mieloma miultiple, sindrome mielodisplasico, leucemia
mieloblastica aguda, sepsis, diagndstico concomitante, Hematologia.
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ANAMNESIS.

Presentamos un paciente varén de 66 afios que acude a Urgencias de Hospital de
Huércal-Overa por sindrome confusional, acompafado de fiebre y taquicardia.

El paciente niega dolor toracico y dolor abdominal. No niuseas, vomitos ni sudoracién.
No molestias miccionales. No sensacion distérmica ni fiebre termometrada en casa. No
refiere tos, ni aumento de mucosidad. No otra clinica por aparatos.

EXPLORACION FiSICA.

Buen estado general. Consciente, orientado y colaborador. Palidez mucocutanea.
Eupneico en reposo, tolera dectibito. No signos sépticos n meningeos.

-ACR: Ritmico sin soplos. MVC sin ruidos afiadidos.

- Exploracién abdominal: Blando y depresible. No palpo masas ni HEM. No
puntos Dolorosos ni signos de irritacién peritoneal. RHA presentes.

-MMII: No edemas. No signos de TVP.

Exploracién neurolégica: PINLA. MOEC. Pares craneales normales. No disartria ni
dismetria. Sensibilidad y fuerza conservada. Glasgow 15/15. No signos de focalidad.

Tacto rectal: esfinter normotoénico, no se aprecian hemorroides externas. No masa a la
palpacioén. Dedil limpio, ampolla rectal vacia.

Antecedentes personales.
- Alergias: No alergias medicamentosas conocidas.
- Antecedentes médicos: No DM, No HTA.
- Antecedentes quirtrgicos: Amigdalectomia en la infancia.

- Vida basal: Independiente para ABVD. Vida activa. Natural de Inglaterra.
Trasladado a Espaiia tras jubilacion. Reside en Vera junto a su mujer. Una hija que
reside en Inglaterra.

Antecedentes familiares.
Ninguno de interés.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Analitica (26/12/2021 en Urgencias de Huercal-Overa):
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- Hemograma: Hb 4 g/dL (VCM 1079 fL), Leucocitos totales
300 (CAN: 100, Linfocitos: 140, Monocitos: 50), Plaquetas 88.000.

- Coagulacién: anodina.

- Bioquimica: Glucosa 112 mg/dL, Urea 90 mg/dL, Creatinina 1.94 mg/dL, Na
139 mEq/L, K 4.1 mEq/L, PCR 17.7 mg/dL. Ferritina 817 mg/dL, Hierro 149
mg/dL, IST 8.1%, Vitamina B12 80 mg/dL, Acido félico 13.9 mg/dL.

- Proteinograma: banda monoclonal en regiéon Lambda y Componente M (1.82
g/dL, 28%).

Radiografia de térax (26/12/2021):

No se aprecian infiltrados ni masas pulmonares. ICT normal. No ocupacién de senos
costodiafragmaticos.

ECG (26/12/2021):

Taquicardia sinusal a 120 Ipm, eje normal. PR normal, QRS estrecho. Infradesnivel de
ST en I, III, AVF, V4-V5.

TC abdominal (26/12/2021):

Vesicula biliar con litiasis en su interior, muy distendida (de hasta 5,5 cm), con
cambios inflamatorios perivesiculares locorregionales, leve cantidad de ascitis
multicompartimental, contenido hematico perivesicular (densidad UH 60) y dilatacién
de la via biliar intrahepatica.

Hallazgos en relacién con colecistitis aguda litiasica, complicada.
Frotis de sangre periférica (26/12/2021):

Neutropenia marcada con presencia de algiin neutroéfilo asilado. (Posible asociacién
con déficit de B12) y sin objetivarse blastos.

Anemia macrocitica con presencia de multiples eritroblastos (hallazgos en contexto de
posible sangrado asociado dados los valores de perfil férrico bajos).

Biopsia/Aspirado de M.O (13/01/2022):

> Inmunofenotipo: 60% de células plasmaticas atipicas (Patoldgicas 60%
clonales Lambda CD138+ CD38+ CD19- CD56+ CD27-/+d CD117+ CD81-/+
CD28).
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> Mielograma: Médula 6sea normocelular con presencia de megacariocitos
disminuidos en nimero y con lébulos dispersos. Serie mieloide escasamente
representada. Presencia de un 78,6% de células plasmaticas de caracteristicas
atipicas: gran tamafo, binuclearidad, cuerpos de Dutcher y de Russell en algunas
simulando células de Mott.

FISH (13/01/2022):

6. Delecién en 13q, una ganancia del gen CCND1 y la presencia de una sefial
adicional 3'IGH. Esto podria indicar la presencia de un reordenamiento de IGH.

Cariotipo (13/01/2022):
46XY, cariotipo normal.

**Juicio diagndstico: Médula compatible con Mieloma multiple, sin poder descartar
asociacion con SMD. Riesgo genético standard.

DIAGNOSTICOS.
- Sepsis de origen abdominal.
- Absceso hepatico.
- Pancitopenia de novo.
- Mieloma multiple IgG Lambda.
- Posible asociacién a SMD.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

El paciente ingresa en su Hospital de referencia por shock séptico de origen
abdominal, pancitopenia e insuficiencia renal.

Inicia tratamiento con Piperacilina-Tazobactam, Amikacina y Linezolid, soporte con
noradrenalina y soporte transfusional (hematies, plasma fresco congelado y
plaquetas). Se realiza drenaje de Absceso Hepatico con inicial mejoria hemodinamica
y posterior distensiéon abdominal, por lo que debe someterse a colecistectomia
urgente. Por persistencia de inestabilidad hemodindmica, se procede a nueva
intervencion urgente, objetivindose hemoperitoneo. Durante el pre, intra y
postoperatorio requiere un total de 6 concentrados de hematies, 3 unidades de
plasmay 1 pool de plaquetas.
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Tras mejoria clinica y analitica con descenso de RFA, se retira tratamiento antibidtico
y se traslada a planta de Medicina Interna para completar estudio.Se realiza estudio
medular por Pancitopenia, asi como estudio de extensiéon con TC y resto de pruebas
complementarias. Tras diagndstico de MM y rasgos displasicos en médula 6sea, se
traslada a servicio de Hematologia de Hospital Torrecardenas en enero de 2022 para
continuar seguimiento y completar resto de estudios diagnosticos.

En nuestro Centro se repite estudio medular y se solicita cariotipo y FISH. El paciente
recibe 2 ciclos de tratamiento con Daratumumab-Bortezomib-Dexametasona(DVd), y
5 ciclos de Daratumumab-Lenalidomida-Dexametemasona(DRD) posterior por no
respuesta inicial, confirmando respuesta parcial(RP). Se realiza consolidacién con
auto-TPH, iniciando tratamento con Lenalidomida(R) de mantenimiento.

En Junio 2023 ingresa por sepsis y pancitopenia persistente que motiva estudio MO
con diagnéstico de LMA, con cariotipo normal, sin alteraciones citogenéticas
recurrentes y en NGS destacaba STAG2 mutado (VAF 33%).

Inicia en Julio Azacitidina-Venetoclax, completando 5 ciclos, manteniéndose en RC
morfolégica con EMR+ hasta febrero de 2024. Actualmente desde el punto de vista del
MM, mantiene buena respuesta sin signos de recaida de la enfermedad.

DISCUSION.

El SMD y el MM son entidades clinicas y patoldgicas de caracter diferente. Por un lado,
los SMD afectan principalmente la médula désea, con grado variable de citopenia,
displasia morfolégica y aumento del recuento de blastos, y presentan alto riesgo de
progresion a LMA. Por otro lado, el MM se caracteriza por disfuncién organica, médula
0sea con células plasmaticas malignas y gammapatia monoclonal. (1,2)

La dificultad diagnéstica de este caso radica en que en el momento del diagnéstico
inicial, el paciente se encontraba en una situacién de sepsis, que podia explicar los
rasgos displasicos que se evidenciaban en MO. Ademas previo al diagnéstico de MM, el
paciente no tenia contactos asistenciales ni controles analiticos recientes, lo que
dificulté datar y conocer la evolucién y progresion de ambas enfermedades.

Posteriormente el paciente se diagnosticé de una LMA, evidencidndose en el estudio
de secuenciacion masiva mutaciones en STAG2 (VAF 33%), lo que nos permite
calificarla de una LMA con mutaciones relacionadas con mielodisplasia segin la
clasificaciéon ICC de 2022 o LMA con cambios relacionados con mielodisplasia seguin la
WHO de 2022.

Los datos sobre la coexistencia de SMD y MM en la literatura son escasos (3). Sin
embargo, si existen estudios que constatan que los pacientes con gammapatia
monoclonal de significado incierto(GMSI) tienen un mayor riesgo de desarrollar
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neoplasias mieloides (SMD/LMA).(4,5) En estudios poblacionales, se abordé la
enfermedad desde estadios iniciales (GMSI) para evitar el posible sesgo derivado de
las consecuencias del tratamiento. Se evidencié que las GMSI I1gG/IgA (no IgM) tienen
un mayor riesgo de SMD/LMA, siendo mayor en GMSI con proteina M > 1,5 g/dL,
como el caso que nos ocupa. Esto sugiere que factores no relacionados con el
tratamiento desempenan un papel etiolégico en el desarrollo de SMD/LMA después
del MM.(4) Se necesita mas investigacién sobre las caracteristicas clinicas de esta
neoplasia hematolégica dual y explorar nuevos enfoques terapéuticos.

BIBLIOGRAFIA.
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UNA ATROFIA MUSCULAR DISTAL DEL MIEMBRO SUPERIOR
DERECHO.

Otros autores:

Elena Alvarez Lopez
Residente de Medicina Fisica y Rehabilitacion. Hospital Universitario Torrecardenas.
Ana Plaza Fernandez
Residente de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Torrecardenas.
Pedro Javier Moreno Villacaiias
Residente de Medicina Fisica y Rehabilitacién. Hospital Universitario Torrecardenas.

RESUMEN: Mujer de 57 afios de edad derivada por clinica de cervicobraquialgia
derecha de cinco afios de evolucion. Refiere debilidad distal miembro superior
derecho con atrofia distal de la musculatura de dicha mano acompafiado de dolor de
codo derecho con sensaciéon de parestesias en mano, sobre todo a nivel cuarto y
quinto dedo. Ha sido valorada por Neurologia, Neurocirugia, Traumatologia,
Reumatologia y Medicina Fisica y Rehabilitacion. Tras realizarse diferentes pruebas
complementarias: radiografias cervicales, resonancia magnética cervical y dorsal,
resonancia magnética brazo derecho, resonancia magnética plexo braquial,
mielo-resonancia cervical, electromiograma miembro superior derecho... es
diagnosticada de Sindrome de Hirayama.

PALABRAS CLAVE: cervicobraquialgia, resonancia magnética cervical,
electromiograma, atrofia muscular, Sindrome de Hirayama
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ANAMNESIS

No antecedentes familiares de interés

Antecedentes personales:

No alergias medicamentosas conocidas

Factores de riesgo cardiovascular: Hipertension arterial en tratamiento; Psoriasis
Otros: no

Hdbitos téxicos: no

1Qx previas: no

Vida laboral: cuidadora

Vida previa: independiente actividades basicas de la vida diaria. Marcha auténoma
comunitaria. Vive con su marido y sus dos hijos en un piso con ascensor.

Paciente de 57 afios que es derivada desde Atencién Primaria al servicio de Medicina
Fisica y Rehabilitaciéon por clinica de cervicobraquialgia derecha de cinco afios de
evolucion.

La paciente refiere dolor cervical con irradiacién a miembro superior derecho; dolor
en codo derecho que se acompafia de parestesias continuas, sobre todo a nivel del
cuarto y quinto dedo y parcialmente en tercer dedo de mano derecha de dos meses de
evolucion.

Refiere ademas pérdida de fuerza progresiva de mas de 20 afios de evolucién en
miembro superior derecho, sobre todo a nivel de mano derecha, que impide hacer la
pinza término-terminal del primer dedo con el segundo. Refiere que le cuesta realizar
actividades basicas de la vida cotidiana como tender la ropa o abrocharse un botén. La
paciente no recuerda ningin antecedente traumatico ni sobreesfuerzo que acompafie
el inicio de la sintomatologia. Trabaja como cuidadora de mayores.

Toma tramadol 37.5 mg/ paracetamol 325 mg a diario, con escasa mejoria de la
sintomatologia.

Aporta radiografias cervicales y resonancia magnética cervical donde se informa de
colapso parcial de espacio subaracnoideo anterior; rectificacién de la lordosis cervical;
minima listesis C3- C4; moderada salida difusa de anillo fibroso del disco
intervertebral C4-C5; degeneraciones osteodiscales C5-C6 y C6-C7 con salidas difusas
de anillos fibrosos y desgarros anulares posteriores.
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Tras explorar a la paciente y con los resultados de las pruebas complementarias
realizadas se decide ampliar estudio con mielo-resonancia cervical y electromiograma
miembro superior derecho. Se inicia tratamiento fisioterapico para ganancia de
balance muscular en miembro superior derecho y tratamiento con pregabalina 75 mg
cada 12h para el dolor neuropatico. Se deriva a la paciente a Neurocirugia y
Neurologia para valoracién por su parte.

Tras ser valorada por Neurocirugia deciden ampliar estudio con resonancia magnética
plexo braquial, donde no se encuentran hallazgos resefiables.

Por parte de Neurologia se descarta causa neurolégica de la clinica e indican continuar
estudio por parte del resto de especialidades. De igual forma, tras valorarla
Traumatologia, deciden no mayor actuacién por su parte.

En 2022 es diagnosticada de atrapamiento cubital tras resultados electromiograma.
Es intervenida por parte de Neurocirugia de descompresiéon del mismo para mejoria
de la clinica a dicho nivel.

Contintia en estudio por atrofia progresiva musculatura distal mano derecha.
Tras un nuevo electromiograma en 2023 es diagnosticada de Sindrome de Hirayama.

Se desestima la necesidad de intervencidon quirdrgica por parte de Neurocirugia
debido a estabilizacion de los sintomas.

Continua en el servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacién para tratamiento
fisioterapico y de terapia ocupacional.

EXPLORACION FiSICA:

Consciente y orientada. Buen estado general. Normohidratada. Normocoloreada.
Normoperfundida. Afebril. Eupneica en reposo basal.

Habla y lenguaje normal. No alteraciones cognitivas. Movimientos oculares
extrinsecos conservados Pares craneales normales. Campimetria normal. No signos de
clara focalidad neurolégica.

Columna Cervical:
- Inspeccién: anodina.
- Palpacién: dolor suboccipital y en ambos trapecios superiores.

- Movilidad: limitados ultimos grados de rotaciones e inclinaciones laterales
cervicales.
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- Spurling y estiramiento de raices negativo.
Signos de LHermitte:

- Negativo.
Miembro superior derecho:

- Inspeccién: marcada atrofia muscular interésea mano derecha. Se aprecian
algunas fasciculaciones a nivel musculatura distal miembro.

- Balance muscular miembro superior derecho:

Trapecio 5/5, Deltoides 4/5, Biceps braquial 4/5, Triceps 4/5 , Extensores
mufieca 3/5 , Flexores muiieca 3/5, prensiéon de mano 3+/5, apertura
dedos (interdseos) 3/5, pinza término-terminal del primer dedo con el
segundo 2+/5.

- Balance articular: hombro, codo, mano y muifieca conservado. Garra y pufio
completo. Oposicidn pulgar, Kapandji 8.

- ROTs miembro superior derecho levemente hipointensos. Hoffman negativo.

- Sensibilidad: presenta hipoestesia en territorio C6 y C7. Tinnel positivo en canal
epitroclear cubital. Parestesias en cuarto y quinto dedo mano derecha.

Miembros inferiores y miembro superior izquierdo:
4. Inspeccion anodina
5. Balance muscular 5/5 global
6. ROTs presentes, simétricos. No clonus.
7. Sensibilidad conservada
Resto exploracién anodina.
Marcha en consulta: sin ayuda técnicas. Buena secuencia y dindmica de paso.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Resonancia magnética (RM) cervical 2018: Aisladas lagunas inespecificas de
hipersefial en sustancia blanca bilateral. Nasosinusopatia. Rectificaciéon de la
lordosis cervical. Minima listesis C3- C4. Moderada salida difusa de anillo fibroso
del disco intervertebral C4-C5. Degeneraciones osteodiscales C5-C6 y C6-C7 con
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salidas difusas de anillos fibrosos y desgarros anulares posteriores. Cambios
degenerativos tipo II. Colapso parcial de espacio subaracnoideo anterior

- RM plexo braquial y columna dorsal 2019: sin hallazgos resefiables segin
informe

- Estudio neurofisiolégico (ENG) 2019: Mononeuropatia muy severa de cubital
derecho en codo, mixta, sensitiva-motora, estimada en un grado actual 1V/V,
clinicamente muy significativo.

- RM brazoy antebrazo derecho 2020: estudio dentro de limites de la normalidad

- ENG control postquirtrgico 2022: se registran alteraciones que orientan el
diagnostico hacia afectacién desmielinizante y axonal en nervio cubital derecho,
predominando la lesién axonal, de intensidad severa en el momento actual;
compatible con nivel lesional de este tronco nervioso en su trayecto a través de la
articulacion del codo.

- Mielo-RM cervical 2023: Multiples improntas de bordes lisos antero y postero
lateral del saco dural cervical a diferente altura del canal espinal secundario a
compresion extradural de origen degenerativo en relacidon con estenosis de canal
espinal descrito en secuencias morfologicas. Impronta de bordes lisos en
trayectos radiculares preforaminales C5, C6 y C7 bilateral en relaciéon con
compresion originada por complejos disco/osteofitarios descritos en secuencias
morfolodgicas.

a. Electromiograma 2023: muestra PUM polifasicos neurégenos de muy larga data
en musculo primer interéseo derecho y un patrén de maximo esfuerzo muy
deficitarios (no tanto para adductor hallucis). No observo denervacién aguda en
ningin musculo. IMPRESION DIAGNOSTICA: Estudio EMG, muestra, dentro del
contexto clinico de la paciente, una atrofia muscular distal que comenzé en edad
juvenil, valorar al Sindrome Hirayama. Se observan ademas hallazgos sugerentes
de compresion del nervio mediano derecho a su paso por el tunel carpiano y, por
la sintomatologia que refiere, cubital leve (actualmente inactiva).

DIAGNOSTICO:
Atrofia muscular distal juvenil compatible con Sindrome de Hirayama
TRATAMIENTO:

Pregabalina 75mg 1 comprimido cada 12 horas. Si hay buena tolerancia y buena
respuesta aumentar dosis hasta alcanzar dosis maximas de 300 mg / dia.
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Intervencidon quirurgica descompresiva clinica atrapamiento cubital a nivel codo
derecho. Tratamiento de fisioterapia y terapia ocupacional para mejorar e incluir
actividades manipulacién fina distal mano derecha vida diaria.

DISCUSION:

El sindrome de Hirayama, también conocido como atrofia muscular distal juvenil , es
una atrofia monomiélica infrecuente de causa incierta. Afecta predominantemente a
varones en la segunda / tercera década, y se ha descrito sobre todo en poblacién
asiatica®.

Nuestro caso es una afectaciéon ain mas infrecuente ya que se trata de una mujer de
origen caucasico, que debuta con inicio de sintomas en la tercera década de vida con
avance de los mismos durante unos 10 afios.

Se caracteriza por un cuadro progresivo, de inicio insidioso, de pérdida de fuerza y
atrofia unilateral en una extremidad superior, a nivel de la musculatura distal de la
misma, con afectacion del miotoma de C7-T1. Presenta pares craneales normales,
exploracién cerebelosa normal y ausencia de afectacion de la via piramidal®. A veces
asocia hiperreflexia y, en un leve porcentaje de casos, disminucion de la sensibilidad
del dermatoma C6-C7; como es el caso de nuestra paciente.

A pesar de su inicio insidioso y progresivo, puede considerarse una enfermedad
benigna que tiende a estabilizarse espontaneamente.

En cuanto a las pruebas complementarias, cobran gran interés la resonancia
magnética y el estudio neurofisiolégico®.

La prueba de imagen de mayor importancia a la hora de ayudar al diagnéstico es la
RM cervical dinamica con flexién de cuello, donde se puede observar el
desplazamiento hacia delante del saco dural posterior, con compresién de la médula
cervical (“mielopatia en flexidn”). A pesar de ello hay un porcentaje de pacientes que
cursan con resultados de RM normal; algunos autores refieren que esto puede deberse
a la fase crénica de la enfermedad, en la cual desaparecen las alteraciones
radiol6gicas®.

El tratamiento no est4 establecido, se opta por actitudes mas conservadoras ya que la
tendencia de la enfermedad es hacia la estabilizacidn. La intervencidon quirtrgica se
reserva para casos graves y de rapida progresion. Se han usado tanto la fusién cervical
por via anterior como la duroplastia por via posterior, sin estar determinado cual es la
mejor técnica.*
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A nivel de Medicina Fisica y Rehabilitacion el tratamiento mas util se basa en
fisioterapia combinado con terapia ocupacional. Se puede asociar tratamiento
farmacolégico con farmacos como la pregabalina para dolor neuropatico.

En cuanto al tratamiento con fisioterapia se baja en trabajo de fuerza para potenciar la
musculatura preservada y prevenir y alargar el tiempo de pérdida de fuerza de la
musculatura atroéfica. Respecto a la terapia ocupacional es til su papel para ensefiar a
la paciente a realizar cambios que le permitan conseguir la maxima independencia en
sus actividades basicas de la vida diaria (por ejemplo, aprender a trabajar
manipulacién fina con ejercicios como separar legumbres; adaptaciéon cubiertos;
creacion de ortesis para posicionamiento miembro... ) en funcion de la afectacién que
presente del miembro.

Debido a lo raro de la enfermedad, la pobre bibliografia y el escaso ntimero de
estudios con pacientes diagnosticados de este sindrome se vuelve un reto tanto su
diagnoéstico como su manejo. En cualquier caso, la alta sospecha clinica y la
individualizacidn del tratamiento es la manera mas eficaz de abordar esta patologia.
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RESUMEN: Paciente de 79 afios consulta por pérdida de control de esfinteres y
desconexién del medio progresiva, asi como incapacidad para conocer y hablar con
sus familiares, desde hace 2 dias. Su nuera refiere que le picé un pez araiia, sin tener
mas informacién. Ha tenido consulta con traumatélogo privado quien le indica que
han de amputarle dicho dedo por la ulceracién y necrosis producida tras esta picadura,
hace una semana. Se realizan multiples pruebas, incluyendo pruebas invasivas para
descartar todo tipo de patologia y, finalmente, la paciente presenta un fenémeno de
disociacion por la posible pérdida del dedo que se soluciona tras la administracion de
olanzapina 5mg, con reversion completa de la sintomatologia por la que acudié al
hospital de referencia.

PALABRAS CLAVE: Dementia, Trachinus draco, Dissociative Disorders.
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ANAMNESIS:

La familia de una paciente de 79 afios consulta en el Hospital Torrecardenas porque la
paciente desde la tarde, encontrandose previamente bien, ha presentado episodio de
relajacion doble de esfinteres, vomitos y trastornos de la conducta con inquietud
motora y no reconoce a su familia. No ha presentado pérdida de conocimiento. Ha
presentado queja posterior de cefalea. Refiere su familia que presenta febricula desde
hace una semana sin clinica respiratoria ni miccional, y se atribuyé a la necrosis que
presenta en el dedo indice de la mano derecha.

Re-historiando a la familia nos comentan que hace un mes sufre pinchazo con un pez
arafia, mientras preparaba sopa de pescado, tras lo cual aparece necrosis en 22 dedo
de la mano derecha y se sospecha de ateroembolia. Ha suspendido el tratamiento con
heparina hace 7 dias. En esta ultima semana los familiares observan decaimiento del
estado general, astenia y lenguaje incoherente acompafado de febricula.

A la exploracion fisica destaca: Frecuencia cardiaca 85 latidos por minuto, Tension
arterial 140/110mmHg, Saturacion de Oxigeno 96%, Temperatura corporal 37,82C.

Regular estado general, consciente, desorientada en tiempo y espacio, pero orientada
en persona. Eupnecia en reposo.

- Neuroldgica: No rigidez de nuca. Consciente. Inatenta. Mantiene ojos cerrados y
los abre a la voz. Impresiona de disfasica. No colabora a la exploracién. Pupilas
isocdricas, normoreactivas a la luz y a la acomodacién. No aparente alteracion de
pares craneales. Moviliza las cuatro extremidades de forma voluntaria. No déficit
motor ni sensitivo. Reflejo cutdneo plantar flexor en pie derecho y dudoso en pie
izquierdo.

- Auscultacién cardiopulmonar: Tonos ritmicos sin soplos ni extratonos.
Murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreafadidos.

- Abdomen: blando, depresible. No parece doloroso a la palpacién superficial ni
profunda. No se palpan masas ni megalias. Ruidos hidroaéreos conservados. No
signos de irritacidn peritoneal. Signos de Murphy, Rovsing y Blumberg negativos.
Se observa hematoma a nivel de zona infraabdominal compatible con zona de
puncidn de heparina. Puio percusidn renal bilateral negativa.

- Miembros superiores: se observa segundo dedo de la mano derecha con
necrosis de pulpejo

- Miembros inferiores sin signos de edema ni TVP.
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Paciente de 79 anos sin alergias a medicamentos ni otros productos sanitarios, con
antecedentes de hipertensién arterial, sin tratamiento. Valorada por cirugia vascular
por ateroembolia de 22 dedo de la mano derecha onde se observa necrosis.
Tratamiento pautado: enoxaparina 40mg/24h, acido acetilsalicilico 100mg/24h,
paracetamol 1g/24h, metamizol 575mg/24h, cilostazol 100mg/12h.

Situacion basal: La paciente es independiente para actividades basicas de la vida diaria.
Vive con su marido en un piso de la capital de Almeria. Se encarga de cocinar y realiza
las labores domésticas.

Se solicita analitica sanguinea, hemocultivos, gasometria venosa, analitica de orina,
radiografia de torax y Tomografia axial computarizada de craneo.

Los resultados de las pruebas complementarias fueron:

Analitica sanguinea: A destacar Lactato deshidrogenasa 407, Acido lactico 34,5,
troponina T 11. Coagulacién: Dimero D 1357.

- Gasometria venosa: normal.

- Orina: negativa.

- Virus respiratorios: negativos.

- Hemocultivos: sin desarrollo de flora a las 24h.

- Radiografia de térax: engrosamiento de hilio derecho, discreta cardiomegalia
sin condensacion ni pinzamiento de senos costofrénicos.

- TAC de crdneo: hipodensidades parcheadas de sustancia blanca
periventricular, coronas radiadas y centros semiovales, compatible con
enfermedad crénica de pequefio vaso.

Tras estos resultados se realiza interconsulta a neurologia de guardia quienes indican
realizacién de punciéon lumbar. Se informa a familiares de esta situacién quienes
firman consentimiento informado, tras entender y aceptar los riesgos y beneficios de
la prueba.

El resultado del andlisis del liquido céfalo raquideo es completamente normal. Ante
este resultado, neurologia indica que no es necesario actuacién ni seguimiento por su
parte.

Resultado de seriacién de troponinas 113mg/dl, 22 resultado: 245mg/dl, 32 resultado:
337mg/dl. Por lo que se consulta con cardiologia quienes indican que no precisa
seguimiento ni actuacién por su parte.
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Se procede a revision de la literatura, donde se dispone que el veneno del pez arafa
presenta un componente cardiotéxico pero carece de toxina a nivel cerebral.

Se vuelve a contactar con familiares quienes indican que la semana previa fue
valorado por traumatologo privado quien le indicé a la paciente que debian amputarle
dicha falange y, desde entonces, la paciente se encamo, sin querer realizar tareas del
hogar para las cuales, previamente, era independiente. Desde hace tres dias la notan
“rara”, sin ser capaz de reconocer a su marido, con quien vive, desconectada del medio,
con la mirada perdida como si presentara algtn tipo de demencia avanzada.

Ante la creciente sospecha de sindrome disociativo se interconsulta con psiquiatra de
guardia quienes indican que se administre olanzapina 5Smg.

De nuevo, se reevalla a la paciente quien se encuentra mas conectada con el medio.
Responde bien a las preguntas sobre su persona, pero cuando se le pregunta sobre lo
que le ha ocurrido en el dedo evita la mirada, se mira la mano como si no fuera suya y
deja de responder.

Finalmente, al cabo de un par de horas, la paciente se encuentra conectada con el
medio, fija la mirada cuando se le habla y tiene apertura ocular espontdnea. Ya es
capaz de hablar del episodio sobre lo que le ha ocurrido en el dedo. Indicamos a
familiares que acudan para corroborar estabilidad de la paciente.

Ante la mejoria, se da el alta a la paciente a su domicilio con diagnéstico de sindrome
disociativo. Se inicia tratamiento domiciliario con olanzapina 5mg, afiadido a su
medicacidn habitual y se cita de forma preferente en consultas externas de psiquiatria
para valoracién por su parte.

DISCUSION:

En el mar existen una gran cantidad de animales, cuyo habitat solemos invadir en
época estival, por lo cual es frecuente que se produzcan lesiones por contacto con ellos.
La mayoria son accidentes por lo que, lo mas importante es la prevencién. Los peces
arafia se encuentran enterrados en el suelo de las playas del mar mediterraneo y
algunas zonas del océano Atlantico, por lo que es facil pisarlos y clavarnos sus cuatro
espinas de la aleta dorsal.

El Grupo de Ayuda Animal (GRAAN), de la Sociedad Espafiola de Medicina de
Urgencias y Emergencias, explica que, de forma general, las lesiones son locales, leves
y muestran sintomas como picor, dolor e inflamacién. Las reacciones graves suelen
ser anecdoéticas y que, ante aparicién de sintomas como convulsiones, falta de aire,
dolor abdominal fiebre u otros sintomas sistémicos se ha de acudir a un hospital para
valorar la gravedad de la clinical.
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Las pautas de ayuda para minimizar la clinica corresponden a evitar caminar descalzo
por la orilla, retirar el cuerpo extrafio con pinzas para neutral la toxina, un polipéptido
termolabil, (neuro y cardiotéxica), introducir el miembro afecto en agua caliente a 452
durante 60-90 minutos. Evitar el rascado y valorar el estado vacunal del paciente por
el efecto potencial tetanigeno. También es importante evitar tocar los animales
muertos puesto que la toxina puede continuar activa y con riesgo de provocar lesion.

El veneno del pez arafa tiene un efecto vasoconstrictor?, por lo que, las picaduras mas
leves, que quiza hayan pasado mas desapercibidas, pueden reconocerse porque la
zona afectada presenta un anormal tono palido debido, precisamente, al
"estrechamiento” de los vasos sanguineos que la irrigan. Producen fuerte dolor en la
zona, que incrementa a los pocos minutos del pinchazo, cefalea y su dolor puede
cronificarse dando lugar a dolores musculares, hormigueo o falta de sensibilidad en la
zona afectada.

Recuerda descartar cualquier remedio casero, torniquetes o cortes para intentar
succionar el veneno, puede ser peligroso.

El actual Manual Diagnéstico y Estadistico de los Trastornos Mentales (5aedicion)
(DSM-5) define la disociaciéon3 como "una interrupciéon y/o discontinuidad en la
integracion normal de la conciencia, la memoria, la identidad, la emocién, la
percepcion, la representaciéon corporal, el control motor y el comportamiento” (p.
291). El concepto de disociacién fue introducido por primera vez en el campo de la
medicina en el siglo XIX por el médico francés Pierre Janet, quien lo describié como
una ruptura de la integracién, o compartimentacién, de los procesos mentales
necesarios para una experiencia unificada de la conciencia y de si mismo.

Durante mucho tiempo se ha asumido que la disociacién se desarrolla como un
mecanismo para hacer frente a un trauma grave#

Se ha elaborado mecanismos psicolégicos presuntivos en un “modelo de disociacién
de trauma”, de lo que se deduce que si la disociacién es un producto de la exposicién al
trauma, la disociacion es un resultado importante para la salud mental observado en
los estudios de sobrevivientes de desastres. Sin embargo, no se han realizado
revisiones sistematicas al respecto.
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Anexo 1. Imagen Fauna Marina. Cémo evitar que arruinen nuestra vacaciones.
Obtenida de la sociedad espafiola de medicina de urgencias y emergencias (SEMES)
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UN TWIST POTENCIALMENTE MORTAL: HERNIA HIATAL GIGANTE
COMPLICADA CON VOLVULACION GASTRICA MESOAXIAL

Otros autores

Sara Sanchez Moreno
Residente de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Torrecardena.
Paula Villegas Pelegrina
Residente de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Torrecardena.

RESUMEN: Presentamos el caso de un paciente de 74 afios que acudié a urgencias
por disfagia lentamente progresiva, sin dolor abdominal ni otros sintomas agudos. La
gastroscopia evidencia una gran hernia hiatal y deformidad gastrica importante, y la
tomografia computarizada (TC) confirma la presencia de un vélvulo gastrico en el
interior de la hernia. El paciente se somete a una laparotomia con reduccién del
contenido herniario y funduplicatura de Nissen, sin necesidad de gastrectomia parcial
por ausencia de necrosis. El postoperatorio cursa de forma favorable, siendo dado de
alta a los pocos dias. Casos como este, con imagenes de gran interés docente, deben
hacernos pensar en este diagnostico potencialmente mortal ante sintomas digestivos
no necesariamente agudos, especialmente en pacientes con hernias hiatales grandes.

PALABRAS CLAVE: Hernia hiatal gigante, vélvulo gastrico, devolvulacién quirdrgica
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ANAMNESIS

Varén de 74 afios exfumador y exbebedor en exceso desde hace mds de 40 afios, y con
antecedentes de hipertension arterial, glaucoma, EPOC moderado con patrén
enfisematoso y reflujo gastroesofagico secundario a hernia hiatal. Acude al servicio de
urgencias por disfagia progresiva con sensacion de nudo retroesternal tras las
comidas, comenzando hace unos meses y reagudizdndose en las dltimas semanas
hasta presentar intolerancia total tanto a liquidos como a sélidos, con regurgitacién
inmediata de cualquier ingesta. Ademas, refiere pérdida de peso no cuantificada, sin
dolor abdominal ni ninguna otra sintomatologia aguda.

EXPLORACION FiSICA

Presenta estado general mantenido, con normoconstantes, bien hidratado y
perfundido, normocoloreado y eupneico en reposo. La exploraciéon abdominal resulta
anodina, sin dolor a la palpacién superficial ni profunda en ningin cuadrante, sin
palpacién de masas ni megalias, con ruidos hidroaéreos preservados

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS Y DIAGNOSTICO FINAL

Las pruebas solicitadas en urgencias resultan anodinas: En la analitica de sangre
Unicamente destaca una proteina C reactiva de 4.5 mg/dl, y en la radiografia de térax
se observa leve patréon reticular en ambos dpex pulmonares ya conocido, sin
condensaciones del parénquima de nueva apariciéon ni otros hallazgos. Se decide
ingreso para estudio programado, con una primera sospecha de origen tumoral del
cuadro (dada la clinica y los habitos téxicos referidos). De este modo, se solicita
endoscopia digestiva alta, asi como una TC toracoabdominal y analitica con
marcadores tumorales y perfil nutricional.

En la gastroscopia, ademds de una esofagitis grave, se observa una gran dilatacién
gastrica secundaria a hernia hiatal gigante, de la que se drenan mas de 4 litros de
contenido liquido. Se completa la exploraciéon con dificultad por deformacién de la
cavidad gastrica con paso tortuoso del gastroscopio, y una vez franqueada la impronta
diafragmatica se accede directamente al antro gastrico. La TC confirma la presencia de
una hernia hiatal gigante, con gran parte de la cavidad gastrica volvulada en su
interior.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Tras estos hallazgos se avisa a cirugia general, y el paciente se somete a laparoscopia,
finalmente reconvertida a laparotomia supraumbilical por dificultad a la diseccién del
saco herniario al estar este incarcerado. Se observa isquemia en fundus, pudiendo
preservar el mismo por recuperacion posterior de su vascularizacidn, y se realiza la
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reduccion del contenido herniario en térax a cavidad abdominal, ademas de una
funduplicatura tipo Nissen. El paciente cursa con un postoperatorio favorable, con
disminucién de los requerimientos analgésicos y recuperaciéon progresiva de la
tolerancia oral, tras lo que es dado de alta con seguimiento ambulatorio, sin presentar
nuevas complicaciones hasta el dia de hoy.

DISCUSION

El volvulo gastrico es una condicién infrecuente que consiste en la rotacién del
estbmago sobre uno de sus ejes, ocasionando un cuadro obstructivo que, de no
identificarse a tiempo, puede ocasionar isquemia y necrosis gastrica por
estrangulacion, suponiendo una alta morbimortalidad (del 30% al 50%) (1,2).
Principalmente afecta a mayores de cincuenta afios, con ligero predominio del sexo
femenino (3). Segun el eje de rotacion, distinguimos el vélvulo organoaxial, donde la
rotacion se produce sobre el eje longitudinal gastrico, y el mesoaxial (mucho mas
infrecuente), que implica la rotacién sobre el eje corto, como el caso de nuestro
paciente (1,4,5).

Las hernias de hiato grandes constituyen el principal predisponente del volvulo
gastrico, puesto que la existencia de presion negativa intratoracica retroalimenta el
efecto de succién del contenido herniado. Aun asi, la volvulacién es una complicaciéon
rara en estos pacientes, puesto que menos del 5% la sufren (1,3). Desgraciadamente,
no siempre se diagnostica de forma precoz, puesto que, en muchas ocasiones, el
cuadro puede cursar con sintomas inespecificos como plenitud postprandial o
saciedad precoz, con alivio tras el vomito (4, 5). Y cuando, ademas, se cuenta con un
diagnoéstico previo de hernia hiatal, los pacientes tienden a atribuir con frecuencia
cualquier sintomatologia digestiva a dicha hernia, lo que puede conllevar aiin mas
retraso en su deteccion (4, 5).

El diagnostico precisa la devolvulacién quirtrgica urgente, ademdas de gastropexia o,
en casos de isquemia establecida, gastrectomia (1,2). Actualmente, existe bastante
consenso sobre la adicidon de una cirugia antirreflujo en el mismo acto, si el paciente
presentaba sintomas graves (3). En cuanto al posible papel terapéutico de la
gastroscopia, si bien es cierto que se han reportado algunos casos de devolvulacién
mediante la maniobra alfa-loop, estos quedan reducidos a situaciones muy concretas
por sus pobres resultados y riesgo de recurrencia (al no solucionar el defecto
anatémico), como pacientes no candidatos a cirugia y sin signos clinicos o radiolégicos
de isquemia o necrosis gastrica, por lo que el papel de la endoscopia en esta entidad es
eminentemente diagnostico (4,5,6).

La aparicién progresiva de sintomas y la ausencia de clinica aguda como dolor
abdominal posicionaron a la patologia neoplasica esofagogastrica como la primera
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sospecha diagnoéstica, y esto conllevd que la realizacion de las pruebas
complementarias se hiciera al dia siguiente (durante el ingreso), y no a su llegada a
urgencias. Casos como este deben hacernos pensar en esta condicién altamente
infrecuente pero extremadamente grave dentro del diagnéstico diferencial de la
intolerancia oral, aguda o larvada y progresiva, especialmente en pacientes con
hernias hiatales grandes.
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Figura 1. Extraida de Ramdeen et al. Se observa mecanismo de torsién del vélvulo
mesoaxial, donde el estdmago se pliega sobre su eje menor (flecha azul).

Figura 2. Corte axial de la TC. Se
observa parte de la camara gastrica
alojada a nivel intratoracico (en
mediastino posterior), con nivel
hidroaéreo. También se observa
herniaciéon de la grasa mesentérica
(asterisco).

Figura 3. En este otro corte mas
inferior, vemos la cavidad gastrica
volvulada y distendida, con doble
nivel hidroaéreo (asteriscos) en
morfologia de reloj de arena, con
estrechamiento a nivel del hiato
diafragmatico.
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MANE]O INTEGRAL DEL CANCER RENAL METASTASICO
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RESUMEN: Var6n de 64 afios derivado a la consulta de Urologia por hematuria de 5
meses de evolucién, tras pruebas de imagen es diagnosticado de cancer renal
metastasico (higado y ganglionares); siendo un cancer renal metastasico de riesgo
intermedio. Tras presentarse en comité se realiza biopsia hepatica, siendo compatible
con carcinoma renal de células claras, e inicia tratamiento médico con Nivolumab-
Ipilimumab. Dada la buena respuesta y la persistencia de hematuria, se realiza
nefrectomia citorreductora (CN). Tras la intervencién se mantiene tratamiento
médico con Nivolumab.

PALABRAS CLAVES: Cancer renal, metastasis, inmunoterapia, nefrectomia
citorreductora.
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ANAMNESIS

Paciente de 64 afios derivado a la consulta desde atencién primaria por hematuria de
5 meses de evolucion.

EXPLORACION FiSICA

La exploracion IMC de 19°92 kg/m2 (51 kg de peso y talla de 1'60m). Presenta buen
estado general, orientado en tiempo y espacio, consciente y colaborador.
Independiente para las actividades basicas de la vida diaria, ECOG 0. No presenta
masas abdominales palpables, y como unica clinica describe hematuria macroscopica.
Tensidn arterial controlada.

Antecedentes personales

Paciente sin alergias medicamentosas conocidas. Como habitos tdxicos destaca
ex-fumador de 10 - 15 cigarrillos diarios durante un periodo de 20-25 afios.

Como patologias previas presenta hipertensién arterial (en tratamiento activo con
Irbesartan 300mg/ hidroclorotiazida 25mg). Ha sido sometido a dos intervenciones
previamente; una exéresis de lesion fibroética a nivel de antebrazo secundario a cuerpo
extrafio tras accidente de trafico (2023) y un ulcus gastrico mediante laparotomia
media (2002).

Antecedentes familiares:
No presenta antecedentes familiares de interés.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica sanguinea: Cr 1.23, GGT 124, Fa 132, LDH normal, Ca normal, perfil tiroideo
dentro de la normalidad, Hb 13. Plaquetas y neutrofilos normales

Serologia (VIH, VHB, VHC y CMV): negativas

Ecografia (29.09.2023): rifién derecho con lesién heterogénea en tercio medio de 4,6 x
5,8 x 6,5 cm, que sugiere tumoracién renal. Se aprecian ganglios en el hilio. Higado con
varias lesiones ocupantes de espacio, la mayor de unos 8 cm.

TC con contraste (07.11.2023):

TORAX: Voluminosa adenopatia subcarinal de 14 mm de eje corto, de atenuacién
heterogénea con areas de hipercaptacion, sospechosa de malignidad.
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ABDOMEN (Figura 1, Figura 2): Multiples lesiones focales en ambos lébulos
hepaticos, heterogéneas con intenso hiperrealce arterial, en relacién con
metastasis hipervasculares. En LHI presenta 5,5 cm de didmetro. En LHD, la
mayor de 8,2 cm. Adenoma suprarrenal izquierdo de 10mm.

Masa heterogénea dependiente del margen anterior de tercio medio de rifién
derecho, de 7,1 x 4,3 cm. Presenta porcion sélida periférica hipercaptante en fase
arterial y centro hipoatenuado por degeneraciéon necrdtico-quistica. Contacta y
posiblemente sobrepasa la fascia de Gerota en su margen anterior. Signos de
infiltracién de algunos célices e infundibulos de GCS, con retraso en la captacién y
excrecion de RD respecto al contralateral. No trombosis venosa.

Multiples adenopatias retroperitoneales, la mayor en situaciéon posterior a vena
renal izquierda, de 16,4 mm de eje corto, heterogéneas, algunas de ellas
hipercaptantes, con caracteristicas de malignidad. Rifién izquierdo de tamafio
normal, sin ectasia de la via urinaria. Vejiga de esfuerzo. Hipertrofia prostatica.
No implantes 6seos secundarios.

CONCLUSION: Ca de células renales, probablemente subtipo células claras, con
estadio prequirdargico T3-T4 N1 M1. Multiples metastasis hepaticas, y afectacion
adenopatica retroperitoneal y mediastinica subcarinal.

Anatomia patoldgica (01.12.2023) (biopsia hepdtica): compatible con metastasis de
carcinoma renal de células claras.

TC con contraste de control (26.03.2024):

TORAX: Disminucién de tamafio de adenopatia subcarinal, sin evidencia de
captacion de contraste en el momento actual.

ABDOMEN (Figura 3): Ligera reduccion del tamafo, con marcada disminucién del
realce tumoral persistiendo algunos focos nodulares de hiperrealce en fase
arterial en las lesiones de cupula hepatica y segmento VII.

Masa heterogénea dependiente del margen anterior de tercio medio de RD, de
similar tamafo a estudio previo. Muestra porcion sélida periférica de necrosis.
Parece contactar y posiblemente sobrepasar la fascia de Gerota en su margen
anterior, con desplazamiento del parénquima hepatico por efecto de masa.
Protruye hacia el seno renal con signos de infiltraciéon de algunos calices e
infundibulos de GCS, con retraso en la captacién y excrecién de RD respecto al
contralateral. Como hallazgo de nueva aparicién, dilatacién de la via excretora
derecha, grado 11, con cambio de calibre a nivel de uréter proximal, sin clara causa
obstructiva (podria tratarse de infiltraciéon tumoral sin poder descartar que sea
secundario a coagulo). Imagen sugerente de trombo tumoral. Disminucién del
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tamafio de las adenopatias retroperitoneales, que no alcanzan rango patoldgico
en el momento actual. No implantes 6seos secundarios.

CONCLUSION: Disminucién del tamafio de las metastasis hepaticas. Disminucién
de las adenopatias subcarinales y retroperitoneales. No cambios en el tamafio del
tumor renal. Ectasia de la via excretora derecha hasta tercio proximal de uréter.

DIAGNOSTICO

El paciente es derivado a consulta de urologia por hematuria de 5 meses de evolucion,
se solicita ecografia abdominal y se realiza cistoscopia. Ante la sospecha de cancer
renal en ecografia, se solicita TC abdominal y estudio de extensién completo con TC de
torax. Siendo diagnosticado de cancer de células renales (CCR), probablemente
subtipo células claras, con estadio prequirtrgico T3-T4 N1 M1, con multiples
metastasis hepaticas, y afectacion adenopatica retroperitoneal y mediastinica
subcarinal.

Se solicita analitica sanguinea completa para determinar el riesgo prondstico, siendo
categorizado dentro de riesgo intermedio segun la escala Memorial Sloan Kettering
Cancer Center (MSKCC).

Para completar el estudio antes de inicio de tratamiento médico sistémico, se realiza
biopsia hepatica, confirmando la sospecha de CCRm células claras.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se presenta en comité uro-oncolégico el caso clinico, dado la no indicaciéon de
nefrectomia citorreductora inmediata y siendo un riesgo intermedio, es candidato a
iniciar tratamiento sistémico de primera linea con Nivolumab-Ipilimumab. Tras
completar los 4 ciclos de induccién cada 3 semanas, se administra primer ciclo de
mantenimiento con nivolumab 480 mg. En TC de control se objetiva respuesta parcial,
con reduccién significativa de lesiones metastasicas. Se analiza la nueva situacion
clinica, persistencia de hematuria y respuesta al tratamiento médico, y se decide CN.

Durante la cirugia se aprecian adherencias intestinales de laparotomia previa, que se
liberan a pared abdominal. Se observa masa renal de gran tamafio, indurada con gran
cantidad de vasos neoformados. Se intenta visualizar pediculo renal congelado por
infiltracién del tumor. En disecciéon y liberacién de vena cava, sangrado de la misma
que se controla parcialmente con compresién con gasa, requiriendo punto de Surgi
pro 3/0 controlando el sangrado.

El paciente presentd postoperatorio favorable, con retirada de drenaje (débito < 50cc
de caracter serohematico), y no sufri6 complicaciones mas allda de la cirugia.
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Actualmente tiene pendiente el TC de control postoperatorio y reiniciar el
mantenimiento con Nivolumab.

DISCUSION

El CCR representa una patologia de gran impacto actualmente. Se trata de la lesién
sé6lida mas comun dentro del rifidén y representa aproximadamente el 90% de todas
las neoplasias malignas renales. Células claras es el subtipo histoldgico mas frecuente,
representando el 70% del CCR.

Aproximadamente un tercio de los pacientes tienen metastasis sincrdonicas en el
momento del diagnédstico, y un tercio de los pacientes desarrollard enfermedad
diseminada durante el seguimiento (1,2).

La mayoria de los tumores renales son diagnosticados de manera incidental. La
tomografia computarizada o la resonancia magnética permiten un diagnéstico preciso
de cancer renal. La tomografia aporta informacién relevante sobre la funcién y
morfologia del rifion contralateral, la extension del tumor primario, la afectacion
venosa y el estado de las glandulas suprarrenales y otros drganos soélidos. La
resonancia proporciona informacién adicional sobre la presencia de trombos
tumorales de la vena cava inferior.

Se requiere completar la estadificacion de la enfermedad con la realizaciéon de TC de
torax. Por otro lado, la mayoria de las metastasis 6seas son sintomaticas en el
momento del diagndstico, por lo que no estan indicadas imagenes 6seas de rutina.

La biopsia percutdnea de tumoraciones renales tiene relevancia a la hora de
identificar la histologia en masas radiolégicamente indeterminadas, o en la toma de
decisiones terapéuticas en enfermedad diseminada.

Las guias europeas hablan de realizacion de biopsia renal antes de terapia ablativa y
de terapia sistémica sin patologia previa, con un grado de recomendacién fuerte (1,2).

Existen modelos prondsticos en enfermedad metastasica que permiten predecir
resultados oncolégicos clinicamente relevantes, como son el sistema de prondstico
MSKCC (Motzer et al.) y sistema de pronéstico IMDC o criterios de Heng (Tabla 1).

Aproximadamente sé6lo la mitad de los pacientes con CCRm se someten a segunda
linea de tratamiento. Sélo el 21% de los pacientes tratados en segunda linea reciben
una tercera linea de tratamiento.

Existen dos grandes estudios que se han hecho en la era de las terapias diana sobre
nefrectomia citorreductora en cancer renal metastasicoo CARMENA y SURTIME.
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Ambos demostraron que los pacientes que requieren terapia sistémica se benefician
del tratamiento farmacolégico inmediato.

El estudio CARMENA es un ensayo de no inferioridad que compara sunitinib solo
frente a sunitinib y nefrectomia citorreductora; demostrando la no inferioridad en
pacientes con riesgo intermedio y alto. SURTIME compara la CN inmediata frente a la
diferida e indica que la secuencia CN + sunitinib no afecta a la supervivencia libre de
progresion. Con un beneficio en supervivencia global a favor de la nefrectomia CN
diferida en la poblacién por intencién de tratar. Esto sugiere que los pacientes con
CCRm y los grupos IMDC de riesgo intermedio y alto con su tumor primario
implantado deben ser tratados inicialmente médicamente; dado las actualizaciones de
las guias con combinaciones iniciales basadas en inmunooncologia (10) (Figura 4).

En pacientes con respuesta clinica a combinaciones basadas en 10, se puede
considerar una CN posterior. Los datos del mundo real han demostrado una respuesta
duradera y seguridad quirdrgica con esta estrategia; sin embargo, falta una vigilancia
a largo plazo (3).

El ensayo de fase III CheckMate 21 mostré una superioridad de nivolumab e
ipilimumab sobre sunitinib. La poblacién de criterio de valoracién principal se centré
en la poblacion IMDC de riesgo intermedio y alto donde la combinacién demostré un
beneficio de supervivencia global, que se tradujo en un cambio de paradigma en el
tratamiento de CCRm (3).

Los resultados del estudio establecieron que la combinacién ipilimumab-nivolumab se
asocié con tasas de respuesta mas altas, respuesta completa y duraciéon de la
respuesta. en comparacién con sunitinib. Las guias recomiendan ofrecer nivolumab
mas ipilimumab, pembrolizumab mas axitinib, lenvatinib mas pembrolizumab o
nivolumab y cabozantinib a pacientes con enfermedad de riesgo intermedio o alto
segun IMDC (1,4).

Para la mayoria de los pacientes con enfermedad metastasica, la CN es paliativa y son
necesarios tratamientos sistémicos.

Las guias europeas recomiendan el inicio de terapia sistémica sin CN en pacientes de
riesgo intermedio que tienen un tumor primario sincrénico y requiera terapia
sistémica; siendo esta intervencion demorable en funciéon de la respuesta y la
sintomatologia del paciente (1,5).
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. Metastasis hepatica, corte transversal en TC abdominal de estadiaje con
contraste

Figura 2:

Masa heterogénea
dependiente del margen
anterior de tercio medio
de rifién derecho, de 7,1 x
4,3 cm en corte sagital de
TC abdominal de
estadiaje con contraste
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Figura 3. Masa renal derecha en corte coronal de TC abdominal de control con
contraste
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Figure 7.1: Updated EAU Guidelines recommendations for the first-line treatment of cc-mRCC
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"
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[2a} = based on a well-designed study without randomisation, or @ subgraup analysis of a randomised controffed trial.

Figura 4. Esquema de tratamiento aprobado en primera linea de cancer renal
metastasico subtipo de células claras segtn las Guias Europeas (1)

Risk factors

NE PLT

>nv. >nwv.

Motzer criteria

Heng criteria
PS5« Performance Status; Hb= Haemoglobin, n.v.» normal value; LDH« Lactate dehydrogenase; Cox calcium;
NE= neutrophil; PLT= platelet

Al

Risk Groups Favorable Intermediate Poor F bl Inter I Poor
(nr. of risk factors) ) (1-2) (3-5) {0) 1-2) (3-6)
Median Survival | 30 months 14 months 5 months a3 23 months 8 months
2 Years Survival = < - 75% 53% %

3 Years Survival 45% 17% 2% - = 5

Tabla 1. Sistema de pronéstico MSKCC (Motzer et al.) y sistema de pronéstico IMDC o
criterios de Heng (Heng et al): categorias de riesgo y mediana relativa de
supervivencia en carcinoma de células renales (5)
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RESUMEN: Presentamos el caso de un vardn de 47 afios, sin antecedentes de interés,
que consulta por cuadro de mialgias intensas y artritis de varias articulaciones, que le
impiden realizar sus actividades basicas de la vida diaria. Se objetiva un incremento
de creatina kinasa (CPK) por lo que se solicita analitica con perfil de autoinmunidad y
comienza tratamiento con corticoides. A pesar del tratamiento, el paciente continud
con la sintomatologia descrita a la que se afiadié dolor centrotoracico inespecifico.
Evidenciamos engrosamiento hiliar bilateral en radiografia simple de térax. Dados los
hallazgos se decide realizar tomografia axial computerizada (TAC) de térax en la que
se objetivan multiples micron6dulos pulmonares en probable relacién con sarcoidosis.
Ademas, resultaron positivos los anticuerpos anti-Ku, en relacién con las miositis
autoinmunes. Llegados a este punto nos planteamos dos posibles diagnosticos:
(presenta nuestro paciente una sarcoidosis junto con una polimiositis? o, por otra
parte, ;se trata de una sarcoidosis con una miopatia sarcoidea asociada?

PALABRAS CLAVE: Sarcoidosis, miopatia inflamatoria, miopatia sarcoidea
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ANAMNESIS

Varén de 47 aios, sin antecedentes personales ni familiares relevantes, derivado de
atencion primaria por mialgias intensas. Mantiene una vida activa y trabaja en
construccion, aunque en el momento de la consulta se encontraba de baja por
incapacidad laboral dada la sintomatologia que presentaba. Natural de Ecuador, lleva
viviendo mas de 20 afios en Espafia. No presentaba viajes recientes a su pais de origen
ni a otros destinos.

En noviembre de 2022, acudié a urgencias en varias ocasiones por dolor y debilidad
en extremidades, mas acusado en rodillas, codos y tobillos. A la exploracioén fisica, el
paciente no presenté signos de inflamacion articular. El resto de exploracién por
aparatos resultd anodina. Present6 estabilidad hemodinamica y buen estado general,
buena hidratacién y perfusion a su llegada a urgencias. Sin adenopatias cervicales. No
presentd lesiones cutaneas de tipo petequias, ni equimosis.

En la analitica solicitada por su médico de cabecera se objetivé una creatina kinasa
(CK) elevada, con un valor de 1929 U/L, ademas de una leve alteracién de la funcién
hepatica. Se paut6 tratamiento con prednisona 10 mg cada 24 horas y se derivé a la
consulta de Medicina Interna.

En diciembre de 2022, acudié a consulta de Medicina Interna por el cuadro descrito
previamente al que se afladieron varios episodios de artritis en tobillos y artralgias
generalizadas en los dltimos 2 meses. Dadas las caracteristicas y la sintomatologia del
paciente, se solicité una analitica completa con perfil de autoinmunidad basica y se
derivé a la consulta especifica de Enfermedades Sistémicas/Autoinmunes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analiticamente mostr6 discreta mejoria de los valores de CK (387 U/L) y del perfil
hepatico tras ciclo corto de glucocorticoides orales. En cuanto al perfil de
autoinmunidad solicitado, obtuvimos de la muestra unos anticuerpos antinucleares
(ANA) y anticuerpos nucleares extraibles (ENA) negativos, con positividad a titulo
moderado (1/160) de anticuerpos anti-fibra lisa y negatividad del resto de
anticuerpos solicitados.

A pesar del tratamiento pautado, persistieron las mialgias en extremidades, la
sensacion de debilidad y la intensa astenia que le impedia realizar sus actividades
basicas de la vida diaria. A esta sintomatologia se afiadié dolor toracico de
caracteristicas atipicas que no habia referido previamente. A la exploracién fisica:
tonos cardiacos ritmicos sin soplos ni roces, murmullo vesicular conservado. No se
observé tumefaccion articular ni edemas en miembros inferiores en la consulta.
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Dada la sospecha de miopatia, posiblemente de origen autoinmune, se decidié
mantener tratamiento con prednisona 10 mg cada 24 horas y se solicité nueva
analitica completa con serologias y estudio de autoinmunidad completo incluyendo
perfil especifico de miopatias.

En enero de 2023, el paciente acudié a revisiéon a consulta. En esta ocasidn, los
sintomas habian mejorado ligeramente, pero continuaba con mialgias moderadas. No
sufrié nuevos episodios de artritis. Analiticamente mantuvo un discreto aumento de
las transaminasas, sobre todo la gamma-glutamiltransferasa (GGT), incremento de
lactato deshidrogenasa (LDH) y CK en torno a 350 U/L. Las serologias solicitadas
resultaron negativas. Como hallazgos destables, se objetivé un complemento elevado a
expensas de C4 y nuevamente los ANA y ENA negativos. En el estudio especifico de
miopatias, se detect6 una banda compatible con anticuerpos anti-Ku. Estos
anticuerpos pueden asociarse a sindrome de superposicion miositis/esclerodermia,
asi como otras enfermedades autoinmunes sistémicas y a hipertension pulmonar
(HTP).

En vista de los resultados de las pruebas solicitadas y la clinica del paciente, nuestro
caso se orient6 como una miopatia inflamatoria tipo polimiositis.

Sin embargo, el paciente insisti6 en que continuaba con dolor centrotoracico, que no
cedia con analgesia habitual, y que se acompafiaba de tos seca en el dltimo mes. Se
realizé un electrocardiograma, sin alteraciones, y una radiografia de térax donde se
visualiz6 un engrosamiento hiliar bilateral (figura 1).

Dados los hallazgos de la radiografia, se decidié completar el estudio con una TAC de
téorax en la que destacaron multiples micronédulos pulmonares bilaterales, de
distribucién aleatoria, mas numerosos en lébulos superiores, y adenopatias
supraclaviculares, mediastinicas e hiliares bilaterales (figura 2). La sospecha principal
tras la prueba de imagen realizada fue la sarcoidosis.

DIAGNOSTICO

Llegados a este punto, se plante6 un diagndstico diferencial entre una polimiositis y
una miopatia sarcoidea guidndonos por las mialgias del paciente. Por tanto, se nos
presentaron 2 situaciones:

(Necesitamos mdas datos para el diagndstico definitivo? Resonancia
musculoesquelética, biopsia muscular, broncoscopia... o, por otra parte, ;tenemos
suficientes datos para establecer el diagnéstico? Afectacién tordcica/pulmonar, datos
de laboratorio, anticuerpos anti-Ku... ;Un diagnéstico muy raro (miopatia sarcoidea) o
dos diagnésticos infrecuentes (sarcoidosis + polimiositis)?

264



Consultamos el historial analitico de nuestro paciente. Nos dimos cuenta de que, ya en
2015, el paciente presentaba unos valores de CPK ligeramente elevados, y que tras el
comienzo de tratamiento con corticoides los valores se volvieron a su basal, aunque en
ningiin momento se llegaron a normalizar (figura 3).

Decidimos revisar bibliografia en relaciéon con estas 2 entidades. Los anticuerpos
anti-Ku se describieron en primera instancia en pacientes con enfermedad
autoinmune, con fenotipo de solapamiento entre polimiositis y esclerodermia (1).
Posteriormente se identificaron en otros procesos autoinmunes como el Lupus
Eritematoso Sistémico, Sindrome de Sjogren y la fibrosis pulmonar idiopatica (2). La
presencia del anticuerpo anti-Ku seria consistente con la presencia de una miopatia
inflamatoria (3).

En cuanto a la afectacién muscular por la sarcoidosis puede ser dificil de diferenciar
de la miopatia inflamatoria, o de otras causas, incluso tras estudio histolégico (3).

Por tanto, se decidié no realizar mas pruebas complementarias ya que algunas
resultaban invasivas y no exentas de riesgo, y, por otra parte, teniamos evidencia para
el diagnoéstico de una sarcoidosis pulmonar (adenopatias mediastinicas, adenopatias
hiliares bilaterales y micronédulos pulmonares) mas una miopatia inflamatoria tipo
polimiositis (clinica de mialgias de predominio proximal, elevacion de CK y
anticuerpos anti-Ku).

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Evolucion6 favorablemente tras el comienzo de tratamiento dirigido con micofenolato
de mofetilo 1 gr diario y tacrolimus 3 mg diario. Se mantuvo la prednisona 10 mg
diaria hasta la resolucién completa de los sintomas. El paciente pudo volver a su
trabajo y a realizar sus actividades basicas.

Si se hubiera tratado de una miopatia sarcoidea, habriamos afiadido al tratamiento
algan anti TNF para ir directo a los granulomas en lugar de tratar con tacrolimus.

DISCUSION

La miopatia sarcoidea, puede cursar con clinica indistinguible de una polimiositis,
pero es muy infrecuente como forma de presentacion de la sarcoidosis. La afectacion
muscular silente es frecuente en la sarcoidosis, con presencia de granulomas en el 80%
de los casos (4, 5). La afectacién sintomatica es rara (0,5%-2,3%), mas aun aislada
como forma de debut. Puede ser dificil de diferenciar de la polimiositis, con afectaciéon
muscular proximal. La forma clinica mas comun es la miopatia crénica (CK normales),
y las menos comunes la forma miositica y la nodular (5).
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El diagnéstico de entidades raras supone todo un reto para nuestra practica clinica
habitual. Cada vez tenemos disponibles mas herramientas para el correcto diagndstico
de estas enfermedades. No obstante, las pruebas complementarias resultan muy
importantes para el diagnéstico, pero no debemos olvidar que son un apoyo. La
sospecha clinica es fundamental para el diagnéstico de entidades que son mas
infrecuentes. No siempre vamos a obtener un diagndstico de certeza, pero debemos
tratar de mejorar la calidad de vida de los pacientes tratdndolos de una forma precoz
en base a la sintomatologia que presentan. Esto es posible si tenemos claros los
endotipos bioldgicos y moleculares y las dianas de accién de los farmacos que.
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IMAGENES Y TABLAS:

Figura 1: Radiografia de Térax.
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Figura 2: TAC de Tdrax sin contraste intravenoso, sospecha de sarcoidosis.
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Figura 3: Evolucién analitica de CK
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CONVULSIONES ATiPICAS EN LA INFANCIA

PALABRAS CLAVE: Convulsion atipica, lactante, meningitis.
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ANAMNESIS.

Varéon de cuatro meses que acude a servicio de urgencias hospitalarias por fiebre
maxima 392 de 24 horas de evolucidon presentando convulsion en contexto febril,
caracterizado por rigidez generalizada y fijacién de la mirada. Requiere dosis de
diazepam con el que ceden los sintomas.

- No alergias medicamentosas conocidas.
- Peso actual 5kg

- Gestacion 37 semanas sin incidencias. Cesarea. Test de Apgar 9/10/10 alos 1, 5
y 10 minutos. Peso: 2.780g / Longitud: 50cm / Perimetro craneal: 35cm.

- Lactancia materna a demanda.
- Tiene las vacunas de los 2 meses de vida.
EXPLORACION FiSICA.

- Constantes vitales: T 39.52, FC 177 lat/min, FR: 50 resp/min, Sat02 100% con
mascarilla reservorio a 10 lpm, TA 90/54

- Somnoliento. Irritable. Quejido continuo. Tridngulo de evaluacién pediatrica
alterado por apariencia. Glasgow 9. Pupilas reactivas a la luz. Mala perfusion, mal
relleno capilar (3-4 segundos), cutis marmorata. Fontanela normotensa.

- ACR: Taquicardia, no soplos.

-AP: No ruidos patoldgicos sobreafiadidos. Buena entrada de aire bilateral y
simétrica. Taquipneico.

- Abdomen blando y depresible. Discreta hepatomegalia. No signos de irritacién
peritoneal. Peristaltismo presente. Se palpa globo vesical. Genitales externos
normoconfigurados, fimosis fisiologica.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

- Andlisis de sangre: BIOQUIMICA: Glucosa 63mg/dl, urea 45mg/dl, creatinina 0.32
mg/dl, bilirrubina total 0.69 mg/dl, GOT 70U/L, alfa amilasa 141/L, LDH 410 U/L,
Sodio 136mEq/L, Potasio 4,8mEq/L, Proteina C Reactiva 17mg/dl. HEMOGRAMA: Hb
12,3g/dl, Hto 38,7%, leucocitos 4.800/ul (N: 2560/ul, L: 1780ulL, M: 430/ul),
plaquetas 342.000/uL.

- Sistemdtico de orina anodino.
- PCR SARS COVID POSITIVA
- Puncién Lumbar: Leucocitos 129 / PMN 66.6% / L 33% / Glucosa <10 / PT 4.06.

- Tincién de Gram: cocos gran positivos en cadena.
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- Cultivo microbioldgico LCR: Streptococcus equis zooepidermicus (estreptococo beta
hemolitico grupo C de origen animal tipo pyogenes).

- TAC de crdneo: Espacio subaracnoideo bifrontal aumentado, en torno a 9mm. Imagen
de coleccion de baja densidad/higroma subdural frontal lateral izquierda de unos
9mm de espesor, sin claro realce meningeo asociado en la exploracion actual. Sin
efecto masa/desplazamiento de linea media. Llama la atencidon pequefias areas de
hipodensidad/hipocaptantes en area de nnbb bilateral, que en este contexto clinico
plantean posibilidad de dreas meningoencefalitis y/o isquémicas asociadas. Sin signos
de hidrocefalia ni sangrado intra ni extraaxial. No se evidencia clara replecién de
contraste en seno sigmoide izquierdo. Permeabilidad normal sin signos de trombosis
en resto de senos venosos visualizados.

DIAGNOSTICO:
Meningoencefalitis por estreptococo equi (zooepidemicus).
TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Tras valoracion del lactante en urgencias se decide inicio de antibioterapia empirica:
ceftriaxona 100mg/kg + vancomicina a 15mg/kg + dexametasona 0.6mg/kg/dia +
antipiréticos 0.15/kg + expansion de volumen con suero fisiol6gico a 20ml/kg. Ante la
presencia de taquicadia y mala perfusion periférica se administra noradrenalina a 0.3
mcg/kg/min. Se procede a ingreso en UCI pediatrica de hospital de referencia. Al
recibir resultados microbiolégicos LCR se pauta tratamiento antibiético especifico
para streptococcus equis zooepidemicus, estreptococo beta hemolitico grupo C,
tipicamente patégeno de animales como caballos, ovejas y cerdos: cefotaxima
300mg/kg/dia + clindamicina 400mg/kg/dia. Se reinterroga a la familia e informan de
que viven en el campo y estan en contacto con caballos. Durante ingreso en UCI se
evidencia anisocoria arreactiva (pupila izquierda miética y derecha midriatica) por lo
que se realiza TAC craneal observandose hipodensidades cortico-subcorticales y
aumento del espacio subaracnoideo, por lo que se interconsulta con neurocirugia y se
consensua actitud expectante. Deterioro neurolégico progresivo con Glasgow 8-9 que
precisa necesidad de aislamiento de la via aérea a las 24 horas del ingreso en UCI
pediatrica. Se mantiene en ventilacion mecanica invasiva. Se evidencia condensacién
en lébulo superior derecho, diagnosticAndose de neumonia asociada a ventilacién
mecanica, y se aflade tratamiento con piperazilina/tazobactan a dosis maxima, de
forma progresiva presenta aumento de la hipoxemia que precisa aumento del soporte
respiratorio sin presentar buena respuesta al mismo (en controles radiolégicos
seriados se objetiva afectaciéon bipulmonar con infiltrado alveolar difuso). Mala
impresion neurolégica con movimientos erraticos de miembros, no apertura ocular
con llanto neuroldgico. Se realiza EEG previo a intubacién con desestructuracién de la
actividad cortical basal, globalmente lentificado, sugerente de un patrén de
edema/inflamacién neuronal, tipo encefalitis. Se procede a neurocirugia aprecidndose
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coleccién subdural que al abrirla sale liquido purulento/amarillo a moderada presion
+ lavado abundante de cavidad + colocacién de drenaje subdural + colocaciéon de
sensor PIC. Durante primeras horas se objetivan cifras de PIC en torno a 13-15 por lo
que se administra noradrenalina para mantener tensiones medias objetivo 60mmHg.
A las pocas horas de la salida de quirdfano, presenta episodio convulsivo con clonias
de EESS izquierda que se repiten a las 12horas nuevamente, y que precisan de bolo de
midazolam iv para yugularlo. Se pauta de manera reglada levetiracetam 20mg/kg
cada 12horas, de forma progresiva presenta aumento del nimero de crisis,
administrandose benzodiacepinas, acido valproico, propofol y ketamina con lo que
dejan de evidenciarse clinicamente a las 24horas, pero posteriormente, paciente entra
en estatus epiléptico nuevamente indicando tratamiento con tiopental 2mg/kg/dia (se
mantiene durante 10 dias el tratamiento), después se suspende de manera progresiva
sin reaparicién de las crisis, persistiendo en EEG patréon de afectaciéon cerebral
bihemisférica. Deterioro progresivo de la perfusion y aparicién de cianosis perioral y
livideces en craneo, paulatinamente deterioro hemodindmico asociado, con parada
cardiaca y éxitus por causa respiratoria.

DISCUSION.

Las convulsiones febriles pueden tener lugar en nifios sanos entre 6 meses y 5 afos,
casi siempre ocurren durante el primer dia de fiebre elevada, cursando con pérdida de
conciencia, rigidez, movimientos ténico/clénicos generalizados y/o flacidez corporal.
También es frecuente la aparicion de cianosis perioral, mirada perdida y rigidez
mandibular. Suelen tener una duracién inferior a 5 minutos y seguidamente el nifio
tiene tendencia a la somnolencia, recuperando su estado basal previo posteriormente.
Una vez que hemos explicado lo que son las convulsiones febriles tipicas, nos
gustaria centrarnos en las convulsiones atipicas, que son aquellas que ocurren en
nifios menores de 6 meses y en nifios mayores de 5 afios (tipo de convulsiéon que
presentdé nuestro paciente) y/o tienen una duracién superior a 5 minutos. En estos
casos es importante que hagamos un estudio integral y exhaustivo del paciente
porque suelen ser sintomas de una enfermedad subyacente que incluso podria acabar
con su vida: asfixia perinatal, hemorragia intracraneal, infecciones del SNC, sindrome
neuro-cutaneos, trastornos hidroelectroliticos, errores congénitos del metabolismo y
sindromes epilépticos. Actualmente, gracias a la antibioterapia, la mortalidad por
meningitis ronda el 10% de los pacientes afectos. Los aspectos que siempre debemos
atender en nifios con esta problemdtica son la estabilizacion hemodindmica y
cardiorrespiratoria, la administracion de dexametasona 15 minutos antes de la
primera dosis de antibiético, tratamiento microbiano empirico hasta obtencidon de
resultados estudios microbiolégicos segun la edad y la situacion epidemiolégica de
nuestra area, terapia anticonvulsiva y medidas contra la hipertensién craneal. La
duracién del tratamiento oscila entre una y tres semanas segun el patégeno y la
evolucidn del paciente.
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EMESIS GRAVIDICA: NO TODO ES LO QUE PARECE
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RESUMEN: Durante la gestaciéon y sobre todo en el primer trimestre son muy
comunes las nduseas y los vomitos, tanto que pueden enmascarar patologias mucho
mas graves, y aunque anecdoéticas pueden pasar y debemos despistarlas. Tenemos el
caso de una paciente joven, durante su segundo trimestre del embarazo y diagndstico
de cancer en estadio IV. Analizamos el proceso diagnéstico con las dificultades propias
de la patologia que es poco comun y de que la paciente es una gestante en la que
tendemos a ser menos invasivos, ademas del tratamiento, y la evolucién de la misma.

PALABRAS CLAVE: Emésis, carcinoma gastrico, tumor de krukenberg, gestacion,
metastasis.
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ANAMNESIS

Paciente de 37 afios, gestante de 25 semanas, derivada a nuestro hospital Materno
Infantil por Rotura Prematura de Membranas Pretérmino (RPMP). Inicialmente
acudio al servicio de urgencias del H. Poniente por cuadro sincopal, habiendo acudido
en varias ocasiones por cuadros de dolor abdominal desde la semana 7 de gestacién y
por vomitos inicialmente relacionados con el estado de gestacion.

Durante su estancia en el hospital de Poniente se le realiza una ecografia abdominal
que muestra liquido libre en cavidad, por lo que se decide realizacién de laparoscopia
exploradora, con posterior reconversion a laparotomia media infraumbilical por
sospecha de torsiéon ovarica izquierda, con posterior realizaciéon de anexectomia
izquierda.

Tras la realizacion de la cirugia y en la ecografia de comprobacion de viabilidad fetal
se observa oligoamnios que rapidamente evoluciona a anhidramnios (posibilidad de
reaccion tras administraciéon de indometacina, tocolitica antes de la intervencidn).

Pero posteriormente se realiza prueba ACTIM-prom con resultado débilmente
positivo; por lo que se deriva a hospital de referencia (Torrecardenas) con
administracién de betametasona de 12mg/24h (maduracién pulmonar) vy
antibioterapia.

Antecedentes personales:
- No alergias medicamentosas ni productos sanitarios conocidos.
- Habitos téxicos: No refiere.

- En seguimiento en Medicina Interna por cuadro de fiebre de origen desconocido, con
probable relacidn con urticaria. Hemorroides internas grado II. Fisura anal. Obesidad.

- Antecedentes quirdrgicos: Cesarea. Anexectomia izquierda. Fisura anal. Fractura de
ambos codos.

- Tratamientoto. habitual: Pantoprazol 20 mg/24 h, Doxilamina 20 mg/Piridoxina 20
mg/24 h,

- Grupo sanguineo y Rh: 0 positivo
- Fecha de dltima regla: 18/08/2023
- Fecha probable de parto: 24/05/2024

- Formula obstétrica. 21111 (cesarea por presentacién podalica)
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- Serologias negativas, rubéola inmune.

- Screening de primer trimestre: bajo riesgo

- Bajo riesgo de preeclampsia precoz y CIR en primer trimestre.
Antecedentes familiares:

Natural de Dinamarca. Resto sin interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS A SU LLEGADA

e Ecografia abdominal: feto en cefdlica con actividad cardiaca positiva.
Anhidramnios.

e  Analitica sanguinea:
m  Ratio Flt-1/PIGF-1: 9.4
¢ Hemograma:
B Hb89g/dL
B HTC27.3%
B Plaquetas 246 000
B Leucocitos 9100
¢ Coagulacién normal

RCTG: feto con actividad cardiaca positiva, variabilidad y reactividad acordes a edad
gestacional, a unos 150 Ipm. No presenta desaceleraciones, adinamia uterina.

DIAGNOSTICO, EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

Durante su estancia en Hospitalizacion de Obstetricia se realiza el seguimiento y
cuidados propios del motivo de ingreso (RPMP): antibioterapia, registros
cardiotocograficos y ecografias y analiticas cada 48h.

La paciente continua refiriendo vomitos, inicialmente tolera sélidos y liquidos aunque
paulatinamente comienza con dificultades para ingerir sélidos. Durante el ingreso
inicial refiere pérdida de 15kg desde que inicid gestacion debido a los mismos.

A los 14 dias post-intervencion desde Anatomia Patolégica informan de la histologia
del ovario extirpado con resultado de:
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Pieza de anexectomia izquierda:

- Ovario con CARCINOMA DE CELULAS EN ANILLO DE SELLO. Hiperplasia estromal de
células de Leydig.El perfil inmunohistoquimico apoya origen METASTASICO, con
primario probablemente a nivel gastrico. Para este diagnostico se necesita correlacién
clinica. Se ha realizado diagnoéstico diferencial con tumor estromal de células en anillo
de sello, carcinoma primario de ovario y tumor de células de Sertoli-Leydig, asi como
origen primario de mama.

- ESTUDIO INMUNOHISTOQUIMICO DE MICROSATELITES: Expresién nuclear
conservada de proteinas reparadoras (MLH1, MSH2, MSH6 y PMS2): BAJA
PROBABILIDAD DE INESTABILIDAD DE MICROSATELITES.

- EBER: Negativo.
- HER-2: Negativo

Tras resultado anatomopatolégico se decide realizar una endoscopia digestiva para
ayudar a filiar tumor primario (se observa piloro bloqueado por formacién de aspecto
neoplasico, sin poder llegar a canalizarlo, se toma biopsia)

En el mismo acto, se vuelve a explorar ginecolégicamente a la paciente bajo sedacion:
al tacto vaginal se palpa formacion pétrea en cara posterior de la vagina e irregular,
cérvix uterino cerrado, con neoformaciéon rojiza sugestiva de poélipo endometrial.
Labio posterior con pérdida de fondos vaginales. Se toma biopsia tanto de fondo de
saco vaginal, y se extirpa el pélipo.

21/02/24 Polipectomia y biopsia de fondo de saco vaginal: Fragmento tisulares
endocervicales con infiltraciéon por carcinoma pobremente cohesivo con un perfil
inmunohistoquimico concordante con primario de origen digestivo.

Biopsia gastrica: Con material insuficiente, al cual se recomienda biopsiar de nuevo.

Tras resultado y valoracién se realiza comité oncolégico extraordinario, Ginecologia
conjuntamente con Neonatologia y Oncologia. Tras explicar resultados a la paciente y
situacién actual se plantea demorar la finalizacién de la gestacién debido a la
prematuridad extrema del neonato y ante estabilidad de la gestante a pesar de
hallazgos patolégicos.

Finalmente en la semana 28+5 ante empeoramiento paulatino de la paciente en
cuanto a dolor epigastrico y lumbar precisando de rescate anestésico con catéter
epidural, e intolerancia a s6lidos y liquido con administraciéon de nutricién parenteral,
se decide cesarea electiva (equipo quirurgico oncoginecolégico) por interés materno
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previo a maduracién pulmonar y maduracién neuroldgica con sulfato de magnesio 1V.
Nace: varén de 1255 gramos Apgar 8/10. pH 7.29.

Durante la cirugia se aprecia gran cantidad de enfermedad diseminada en cavidad
abdominal: hallazgos de implantes subcentimétricos en plica vesicouterina, ovario
derecho de unos 8 cm de coloracién morada y aspecto neoplasico, trompa con
implantes milimétricos. Douglas bloqueado a expensas de induraciéon que engloba
ligamento uterosacro y sigma en su pared posterior. En el mismo sigma se aprecia
nodulo de unos 4-5 cm. Epiplon con varios nédulos de unos 1-1.5 cm, se toma biopsia
del mismo. Peritoneo parietal derecho con varios implantes de <1 cm, peritoneo
parietal izquierdo libre. En estémago se aprecia una tumoracién pétrea de contorno
irregular de unos 8 cm que lo abarca por completo y bloquea la salida del mismo.
Cupula diafragmatica izquierda con pequefios implantes. Intestino delgado sin
lesiones aparentes.

Se confirma feto en anhidramnios, aunque nace con vitalidad.

El cérvix se encuentra indurado y bloqueado de unos 5-6 cm, dudosa permeabilidad
del mismo, a pesar de varios intentos de permeabilizarlo tanto a través de
histerotomia y también a través de la vagina.

En el puerperio inmediato, tiene una evolucion térpida. En primera instancia y debido
al bloqueo tumoral del cérvix uterino se produce una retencion aguda de los loquios,
comportando dolor a la paciente y precisando de rescates analgésicos potentes, tras el
puerperio inmediato y el manejo post-operatorio la paciente entra en situacién de
fallo renal agudo oligoanurico en anasarca, insuficiencia respiratoria e hipotension,
por lo que se consensua, desestimar el inicio del tratamiento oncoldgico activo y el
traslado a Cuidados Paliativos para manejo y tratamiento de la paciente.

Ante la edematizacién de miembro inferior derecho se realiza eco-doppler que
confirma trombosis venosa profunda de la vena femoral comun e Iliaca externa
derecha iniciando anticoagulacién y angioTAC de térax urgente que confirma el
tromboembolismo pulmonar, iniciando anticoagulacion.

Con tratamiento médico se recupera un buen ritmo de diuresis y resolucién de la
descompensaciéon edemo-ascitica. Mantenia un dolor abdominal de origen oncoldgico
que se controla con analgesia de tercer escal6n con buena tolerancia. Tras resolucion
del cuadro inicia de nuevo deterioro del estado general con sepsis de origen
abdominal por colecistitis aguda litidsica, recibiendo valoracién por Cirugia General
con actitud conservadora, con favorable respuesta a antibioterapia empirica.

En la planta de Cuidados Paliativos mantiene una lenta pero favorable evolucién
continuando seguimiento por Nutricién, destacando un insomnio severo que precisa
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de ajuste de medicaciéon con Salud Mental. Tras 3 meses de ingreso y tras
estabilizaciéon de la situacién basal se replantea con Cirugia General dado la
estabilidad y para la organizacién de un futuro alta coordinado a domicilio junto a su
recién nacido, la intervencién para yeyunostomia, se realiza TAC previo a la
intervencion (Figura 1) que se hace efectiva el 8/5/24 con evidencia durante la misma
de ascitis e implantes peritoneales.

Tras la misma y durante el inicio de la tolerancia no ha sido posible progresar con lo
que finalmente la yeyunostomia se reserva para administraciéon de medicacion que si
tolera.

Ademas se objetivd bacteriemia por Staphylococcus epidermidis secundario a catéter
venoso central, con retirada de éste y canalizaciéon de PICC, realizdndose tratamiento
inicial con daptomicina y cefazolina, con retirada posterior del primero en ausencia de
vegetaciones en ecocardiografia. Ha precisado de transfusiones de hemoderivados
durante su estancia en el Hospital, completando reposicion férrica parenteral. Por
parte de digestivo se inicia estudio genético.

DISCUSION

El cancer gastrico es un diagnoéstico muy poco frecuente durante el embarazo
(1/1000), con un importante impacto en la salud materna y fetal (1). Es una entidad
de dificil diagnoéstico debido a que los sintomas con los que cursa son comunes al
estado gravidico y, cuando se manifiestan, es debido a un estadio avanzado de la
enfermedad.

El pronéstico es malo, ya que no existen hoy dia tratamientos Optimos ni
conocimiento sobre los regimenes terapéuticos adecuados durante la gestacién.
Ademas, dependiendo del momento del diagnéstico, puede comprometer la viabilidad
fetal.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. TC Abdomino-pélvicom estdmago con contenido abundante debido a
estenosis tumoral pildrica
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ADENOCARCINOMA DE PULMON ESTADIO IV.
PRESENTACION DE UN CASO
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RESUMEN: mujer de 40 afios de edad sin antecedentes personales de interés que
acude a urgencias por dolor a nivel costal bilateral que aumenta con la inspiracion.
Previamente durante un mes tratada por neumonia comunitaria sin mejoria clinica ni
radiologica. Es diagnosticada de derrame pericardico severo mediante ecocardiografia
precisando drenaje pericardico urgente con implantacién de catéter en UCI. Ademas,
durante su ingreso, desarrolla derrame pleural izquierdo que requiere drenaje, y a la
exploracion fisica se palpan numerosas adenopatias, dolorosas a la palpacién en
region cervical, supraclavicular y axilar. Tras seis dias de ingreso, dada la estabilidad,
se decide traslado a planta de Medicina Interna, ain portando drenaje pleural y
pendiente de realizacién TAC toracico y abdominal. Finalmente, se descarta etiologia
infecciosa confirmandose el diagnostico de neoplasia epitelial maligna tratada con
quimioterapia y dada de alta con posteriores revisiones por parte de Oncologia
Médica.

PALABRAS CLAVE: neumonia comunitaria, derrame pericirdico, adenopatias,
neoplasia epitelial maligna.
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ANAMNESIS

Mujer de 40 afios de edad sin alergias medicamentosas conocidas, ex fumadora hasta
hace un mes.

No presenta antecedentes personales ni familiares de interés ni toma ningun
tratamiento.

Acude por primera vez a centro de salud el dia 29/01/2024 por cefalea, fiebre de
hasta 382C, tos y dolor a nivel costal bilateral de dos dias de evoluciéon. Es
diagnosticada de neumonia comunitaria y dada de alta a domicilio en tratamiento con
amoxicilina-clavuldnico. Acude en tres ocasiones mas por mismos sintomas por lo que
realiza tratamiento también con azitromicina y levofloxacino sin mejoria importante.

La paciente acude a Urgencias generales el dia 28/02/2024, tras casi un mes de
evolucién de sintomas, refiriendo dolor a nivel costal bilateral que aumenta con la
inspiracién. En la exploracion fisica a su llegada la paciente se encontraba con buen
estado general, afebril con 36,3 ¢C, normotensa con tension arterial 110/67 mmHg,
taquicardica a 132 latidos por minutos (lpm) y taquipnéica a 34 respiraciones por
minutos (rpm).

Se le realiza un radiografia de térax objetivandose aumento del indice cardiaco con
derrame pleural izquierdo. Se solicita ecocardiografia reglada evidenciandose
derrame pericardico severo (didmetro aproximado de 37 mm) con swinging cardiaco
y colapso de cavidades derechas.

Se interconsulta con unidad de Cuidados Intensivos (UCI) que valora a la paciente e
indica ingreso a su cargo.

A su llegada presenta hipotension de 90/60 mmHg y desaturacién que requiere
oxigenoterapia con canulas nasales de alto flujo. En la auscultacién cardiopulmonar se
objetivan ruidos cardiacos apagados e hipoventilacién a nivel de hemitérax izquierdo.
Ante dicha situacién se procede a drenaje de derrame pericardico y pleural izquierdo
con implantacién de catéter bajo sedacidn consciente.

Ademads extraen muestras de ambos para microbioldgia, andlisis clinicos y anatomia
patolégica. Inician tratamiento antibidtico con piperacilina-tazobactam y
claritromicina, y amplian pruebas diagndsticas con test de Mantoux,
interferon-Gamma (IGRA), virus de inmunodeficiencia humana (VIH), analitica
sanguinea (con parametros en rango de normalidad), reaccién en cadena de la
polimerasa (PCR) virus Influenza A, Influenza B, virus respiratorio sincitial y
antigenuria para Streptococcus pneumoniae y Legionella pneumophila, siendo todas
ellas anodinas.
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Unicamente positivo en muestra sanguinea IgM e IgG Citomegalovirus y Coixella
Burnetti, por lo que se afiade al tratamiento antibiético ganciclovir.

Durante su ingreso en UCI presenta adecuada evolucién clinica y analitica. A las 24
horas sin necesidad de oxigenoterapia con drenaje toracico izquierdo productivo con
contenido seroso.

El drenaje pericardico, que al inicio drena unos 800 centimetros cibicos de contenido
hematico, puede ser retirado a las 48 horas tras control mediante ecocardiografia
visualizandose derrame de unos 15 mm muy localizado, limitado a auricula derecha y
sin datos ecocardiograficos de compromiso hemodinamico.

Dada la evolucion, se decide traslado a planta de Medicina Interna para continuar
tratamiento y ampliar pruebas diagnésticas.

Al alta de UCI porta drenaje pleural izquierdo, y ademas, se amplia estudio con nueva
determinaciéon IGRA, cuantiferéon y serologia de Coixella Burnetti ADN de
Citomegalovirus, nueva muestra de liquido plerual para analisis de micobacteria y
FilmArray y tomografifa axial computarizada de alta resolucién (TACAR) de térax y
abdomen.

En planta no presenta complicaciones y evoluciona de manera favorable. A la
exploracion se palpan multiples adenopatias, dolorosas a la movilizacién en regién
cervical, supraclavicular y axilar que no habian sido descritas con anterioridad.

Realizan TACAR toracoabdominopélvico que es informado como hepatizacion
pulmonar que impresiona de proceso neoplasico (lesién vascularizada con areas
perilesionales que impresionan de linfangitis carcinomatosa) a descartar neoplasia de
probable origen pulmonar.

En las siguientes horas se realiza de forma urgente biopsia de ganglio cervical por
parte de Maxilofacial, y se obtienen resultados de los estudios de anatomia patolégica
de las distintas muestras siendo todos ellos concordantes con metastasis de
adenocarcinoma de origen primario pulmonar (adenocarcinoma de pulmén estadio
V).

La paciente es informada del diagndstico y valorada por parte del equipo de Psicologia
clinica del centro.

Finalmente recibe primer tratamiento con quimioterapia, bien tolerado, y es dada de
alta tras retirada de catéter pleural izquierdo. En seguimiento por Oncologia médica
para continuar tratamiento.
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DISCUSION

El pericardio es un saco fibroelastico que rodea el corazén y contiene una fina capa de
liquido. Se considera que hay derrame pericardico cuando el liquido acumulado
dentro del saco excede la pequeiia cantidad fisiolégica (15 a 50 ml).

El taponamiento cardiaco es causado por la acumulacién de liquido pericardico bajo
presion, lo que altera el llenado cardiaco y reduce el volumen sistélico. Se sospecha
taponamiento en funcién de los antecedentes del paciente (que pueden incluir una
causa de enfermedad), sintomas (taquicardia sinusal, deterioro hemodindmico) y
signos.

Una radiografia de térax realizada en pacientes con sospecha de derrame pericardico
puede identificar hallazgos (como derrames pleurales, enfermedad pulmonar, masas
hiliares o ensanchamiento mediastinico) relacionados con la causa del derrame.

Un ecocardiograma es la prueba diagnoéstica clave para el derrame pericardico. La
ecocardiografia bidimensional (2D) es sensible y especifica para la deteccién del
derrame pericardico y también proporciona informacién sobre la importancia
hemodinamica del derrame (es decir, identificacion del taponamiento cardiaco). El
liquido pericardico aparece en un ecocardiograma como un espacio ecolucido entre el
pericardio y el epicardio.

El liquido pericardico fisioloégico (25 a 50 ml) generalmente es visible s6lo durante la
sistole ventricular. Un derrame pericardico significativo (que excede de 25 a 50 ml) se
identifica como un espacio libre de eco durante todo el ciclo cardiaco. En el
taponamiento cardiaco, el derrame pericardico suele ser moderado o grande, pero
puede ser pequefio si el derrame se ha acumulado rapidamente.

La causa del derrame se investiga mediante evaluacién clinica (historia, examen fisico,
analisis de sangre) y, en algunos casos, mediante evaluacién del liquido pericardico
con o sin examen patolégico del pericardio.

La causa de un derrame pericardico puede ser aparente o sospechada segun el
entorno clinico en el que ocurre. Los ejemplos incluyen sospecha de perforacidon
cardiaca que complica un procedimiento invasivo, cancer de mama o de pulmdn, un
infarto de miocardio reciente, hipotiroidismo grave o enfermedad renal terminal.

La aparicion de un derrame pericardico puede tener implicaciones importantes para
el prondstico (como en pacientes con neoplasia maligna, en particular diseminacion
metastasica de tumores primarios no cardiacos).

El drenaje de un derrame pericardico a menudo se realiza para obtener beneficios
terapéuticos (es decir, en el taponamiento cardiaco). Sin embargo, se debe considerar
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el drenaje y el analisis del liquido pericardico con fines diagndsticos en pacientes sin
taponamiento cardiaco si existe una incertidumbre significativa con respecto al
diagnéstico o si el conocimiento de un diagnoéstico particular cambiaria el tratamiento
del paciente (es decir, la presencia de una enfermedad metastasica maligna).

Los pacientes con taponamiento cardiaco directamente atribuido a una neoplasia
maligna suelen volver a acumular liquido pericardico. Por lo tanto, el tratamiento
inicial con extraccion de liquido pericardico generalmente se combina o sigue con una
o mas medidas para prevenir o tratar el derrame pericardico maligno recurrente,
como intervenciones pericardicas mecanicas (drenaje prolongado con -catéter,
pericardiocentesis repetidas, pericardiotomia quirdrgica o, en raras ocasiones,
percutaneo con balén) y terapia sistémica dirigida al cancer. La seleccion de la terapia
por parte de un equipo multidisciplinario se guia por el estado clinico general del
paciente (incluidos los sintomas, la fragilidad médica y las comorbilidades), el
pronéstico, los objetivos de la atencién, el entorno de atencién y el tratamiento
disponible. Los tratamientos también deben centrarse en aliviar los sintomas, mejorar
el estado funcional y minimizar las intervenciones repetidas.

El término cancer de pulmén, o carcinoma broncogénico, se refiere a neoplasias
malignas que se originan en las vias respiratorias o el parénquima pulmonar. Los
pacientes con enfermedad en estadio IV generalmente se tratan con terapia sistémica
paliativa, inmunoterapia o un enfoque paliativo basado en los sintomas; en pacientes
adecuadamente seleccionados, la quimioterapia, la terapia molecularmente dirigida
y/o la inmunoterapia pueden prolongar la supervivencia sin sacrificar la calidad de
vida.

CONCLUSION

Como aspectos mas relevantes queriamos destacar la importancia de una adecuada
anamnesis y exploracién fisica a la hora de realizar un diagnéstico clinico certero.

Destacar la importancia de las pruebas didgnoésticas realizadas de manera urgente
para iniciar el tratamiento adecuado de manera precoz.

Por otra parte, y tomando como ejemplo a nuestra paciente, dar visibilidad al trabajo
conjunto con otras especialidades médicas, buscando siempre el beneficio del
paciente. En este caso en concreto destacar la importancia de la psicologia a la hora de
comunicar y afrontar el diagnéstico.
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IMAGENES Y TABLAS

Imagen1: Radiografia de térax al ingreso (28/02/2024)
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Imagen 2. Visualizaciéon en TACAR toracico de proceso neoplasico
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Imagen 3. Visualizaciéon de derrame pericardico/ taponamiento pericardico en
ecocardiografia
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RETIRADA DE CUERPO EXTRANO INTRAORBITARIO:
TECNICA DE LYNCH Y RESULTADOS

RESUMEN: En el siguiente caso se presenta un paciente varén de 27 afios con
anteceden-tes psiquiatricos que llega al servicio de urgencias después de un intento
autolitico. Tras exhaustiva evaluacidn clinica se identifica la presencia de cuerpo
extrafio a nivel intraorbitario derecho. Se decide intervencién quirdrgica de urgencia
para la extraccidn del cuerpo extrafio, que se consigue con éxito mediante un abordaje
de Lynch. Posteriormente se procede al ingreso del paciente en el area de salud
mental para su abordaje psiquiatrico. Este caso destaca la importancia de un abordaje
multidisciplinario en situaciones que involucran tanto aspectos fisicos como mentales.

PALABRAS CLAVE: cuerpo extrafio, urgencias psiquiatricas, abordaje de Lynch,
seguimiento multidisciplinario
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ANAMNESIS

Paciente varén de 27 afios con antecedentes psiquiatricos que acude a urgencias
traido por el Cuerpo de Policia Nacional después de un intento autolitico con pistola
de balines en la via publica, en el contexto de consumo de téxicos.

Temperatura 36,7 °C; PA: 128/76mmHg; FC: 87lpm; FR: 14rpm; SatO2: 99 % Buen
estado general. Bien perfundido. Normohidratado y Normocoloreado.

Cardiovascular: Tonos cardiacos ritmicos, sin soplos ni roces.

Respiratoria: Eupneico en reposo a aire ambiente. Expansiéon simétrica de ambos
hemitérax. Murmullo vesicular conservado y simétrico. Sin ruidos sobreafiadidos.

Neuroldgica: Glasgow 15. Consciente y orientado en las tres esferas. Pupila isocoricas
y normoreactivas. Pares craneales sin alteracion. Fuerza y sensibilidad conservado.

Cabeza y cuello: No hundimiento de senos frontales. Sin escalones 6seos en bordes
orbitarios. Herida incisocontusa sangrante en parte superior del parpado derecho, con
moderada inflamacién bipalpebral de ojo derecho. No alteraciones de agude-za visual,
MOE preservados, no refiere diplopia. No laterorrinia. No hundimiento malar ni
escalones palpables en arcos cigomaticos. Tracciéon maxilar sin despla-zamiento.
Buena apertura y oclusion oral. No escalones 6seos en mandibula. No pérdida de
piezas dentarias. Sin signos de pérdida de sensibilidad en territorio tri-geminal.

Antecedentes personales

Trastorno esquizofrénico

Consumo habitual de téxicos (THC, OH)

Antecedentes familiares

No antecedentes familiares de interés para el episodio actual.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

TC crdneo y cara: No se aprecian lineas de fractura. Se observa cuerpo extrafio de unos
15mm de didmetro maximo, con densidad metal situado en cono orbitario derecho, a
30mm de profundidad respecto borde palpebral. Imagen artefactada por el cuerpo
extrario.

Rx anteroposterior y lateral de crdneo y cara: Se observa cuerpo extrafio compatible
con perdigoén a nivel medial de 6rbita derecha 1.
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DIAGNOSTICO
Cuerpo extrafio intraobitario derecho.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Por el riesgo de complicaciones infecciosas locales e intracraneales y la posibilidad de
movimiento del cuerpo extrafio en su lecho se decide intervenir el paciente de
urgencia.

Se procede a la extraccion del cuerpo extrafio mediante abordaje de Lynch.

Se realiza incision a lo largo del borde inferior de la ceja, aprovechando la localizacién
de la herida provocada por el arma. Se despega el periostio del unguis y la lamina
papi-racea entre la pared orbitaria superior y la medial, respetando el saco lagrimal y
el nervio supraorbitario 2.

Se localiza del cuerpo extrafio mediante control radiografico, consiguiendo extraerlo
con éxito 3 5. Se coloca malla orbitaria en la pared medial de la 6rbita para reparar el
defecto causado por la entrada del perdigdn. Se procede al control radiografico para
comprobar la correcta colocacién de la malla 4.

Se realiza cierre por planos.

Se pauta tratamiento con Amoxicilina 1g, Metilprednisolona 80mg ambos por via
intra-venosa.

Con un satisfactorio resultado postoperatorio, el paciente es ingresado en area de
agudos en la planta de salud mental para el abordaje multidisciplinar de su patologia
psiquiatrica.

DISCUSION

Para que el seguimiento y tratamiento del caso en cuestién se haga de una forma
integral se requiere una atenciéon coordinada y multidisciplinaria. Si bien la
intervenciéon quirdrgica tuvo un resultado exitoso, dicho paciente se enfrenta a
desafios adicionales en el contexto de su salud mental y el consumo de téxicos. En
resumen, para garantizar el bienestar del paciente, el seguimiento postoperatorio
debe incluir no solo la monitorizacién de la recuperacién fisica, sino también una
continua evaluacidn psicolégica y emocional, por lo que se requerird un trabajo
conjunto con el equipo médico de salud mental.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: Radiografia lateral de craneo
y cara

Figura 2: Abordaje quirurgico de
Lynch
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Figura 3: Control radiografico
intra-quirtrgico

Figura 4: Control radiografico de
colocacion de malla orbitaria
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Figura 5: Cuerpo extrafio retirado
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SINDROME DE HIPERACTIVIDAD SIMPATICA PAROXISTICA COMO
DIAGNOSTICO DE EXCLUSION.

Otros autores:
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RESUMEN: Paciente de 30 afios de edad encontrado en su domicilio ahorcado con un
cinturén del cuello. Se desconoce el tiempo transcurrido, pero es encontrado por sus
familiares quienes inician maniobras de resucitacién cardiopulmonar. A su llegada el
equipo de emergencias 3 puntos de Glasgow y con ritmo espontaneo, por lo que
realizan aislamiento de via aérea y se traslada a urgencias de nuestro hospital. Ingresa
en la unidad de cuidados intensivos. Durante su estancia presentd crisis de rigidez
muscular por lo que se inici6 tratamiento antiepiléptico. No se lleg6 a documentar que
fueran crisis epilépticas segliin trazado de electroencefalograma. Este tipo de crisis
persistieron, hasta que fue dado de alta a planta de medicina interna donde
posteriormente se diagnosticé de sindrome de hiperactividad simpatica paroxistica,
se modifico el tratamiento y quedo de la siguiente manera: clonidina (alfa agonista),
propofol (beta bloqueante), gabapentina y baclofeno (ambos agonistas GABA).

PALABRAS CLAVE: Sindrome de hiperactividad simpatica paroxistica, anoxia cerebral,
tormenta simpatica, disautonomia.
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ANAMNESIS.

Paciente de 30 afios de edad encontrado en su domicilio ahorcado con un cinturén del
cuello. Se desconoce el tiempo transcurrido, pero es encontrado por sus familiares
quienes inician maniobras de resucitacién cardiopulmonar. A su llegada el equipo de
emergencias 3 puntos de Glasgow y con ritmo espontdneo, por lo que realizan
aislamiento de via aéreay se traslada a urgencias de nuestro hospital.

- Exploracion fisica: Glasgow de 3 puntos, pupilas medias reactivas. Deformidad
pared toracica anterior con elevacién hemitérax derecho sobre izquierdo.

- Constantes: TA: 120/75 mmHg, FC 75lpm, Sat02: 99% intubado (Fi02 100%).
Afebril. Auscultacion cardiopulmonar: tonos ritmicos sin soplos. Murmullo vesicular
conservado. Abdomen anodino. Presenta en cuello dos lineas erosivas
circunferenciales.

Antecedentes familiares y personales:

Deformidad de pared toracica anterior. Escoliosis. Neumotérax recidivante izquierdo
en Febrero y Octubre 2020. Intervenido mediante reseccion de bulla apical y
pleurodesis mecanica en Enero del 2021.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

En analitica de ingreso en UCI destacan:

e Bioquimica: glucemia: 228 mg/dl, urea: 34 mg/dl, creatinina 1.31 mg/dl, sodio
(Na): 140 mEq/L, potasio (K): 3.6 mEq/L. Proteina C reactiva: 0.88 mg/dl.
Hemograma: leucocitos: 12030/ul (férmula leucocitaria: neutroéfilos:
80%, linfocitos 15%,), hemoglobina 12.4 g/dl, hematocrito 38.5 %, plaquetas:
288100/uL. Coagulacién: tiempo protrombina: 90 %, INR: 1,07,
tiempo de tromboplastina parcial activada: 29.2 seg, fibrin6geno 460 mg/dl.
Gasometria _venosa: pH 7.31, pC02 48.3, HCO3 22, EB -2,6, Lactico 2.17 mmol/L.
Triaje a téxicos: Negativo

Microbiologia:

e Coprocultivo: Negativo. Ag GDH Clostridium difficile: Negativo. Urocultivo
(02/04/24): Negativo. Cultivo esputo (02/04/24): Desarrollo
de flora orofaringea. PCR exudado nasal VRS, Influenza A y B, SARCoV2:
Negativos. Cultivos de colonizacion por multirresistentes: Negativos.
Hemocultivo (25/03/24) Staphylococcus coagulasa negativa diferentes
sugestivos de contaminacioén epitelial.
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Pruebas de imagen:

® TAC Craneal y cuello con contraste: No se visualizan signos de sangrado agudo
intra ni extraaxial ni efecto de masa. Estructuras de la linea media normosituadas.
Sistema ventricular, surcos y cisternas de la base con tamafio dentro de los
limites de la normalidad. Engrosamiento mucoperidstico en senos maxilares. No
se observan lesiones 6seas agudas en calota craneal. TSA y arterias de poligono
de Willis permeables. Cuerpos vertebrales bien alineados. Altura de cuerpos
vertebrales y amplitud de espacios discales conservadas. No se aprecian lineas de
fractura ni luxaciones. IOT con extremo en carina.

® TAC CRANEO sin contraste iv 20/12/23: Dudosa hipodensidad cortical en lébulo
occipital izquierdo, que podria corresponder con infarto reciente.

® EEG 18/12/23: Patron cortical desincronizado, en el que se aprecia una actividad
lenta theta-delta generalizada en forma difusa, a predominio en polo posterior,
sin observarse asimetria interhemisférica; y mostrando reactividad a estimulos
externos nociceptivos; consistente con una afectacién cortical cerebral
moderada-severa. No se aprecian focalidades bioeléctricas ni actividades
paroxisticas de tipo irritativo epileptégeno, ni eventos criticos o intercriticos.

® EEG27/03/24: Actividad de fondo de bajo voltaje de forma generalizada, sobre la
que se observan brotes de ondas delta hipervoltadas en ambas regiones frontales
tipo FIRDA (actividad delta ritmica intermitente), con una persistencia moderada,
sin reactividad ante estimulos nociceptivos, todo ello compatible con afectacién
cerebral generalizada (encefalopatia) de grado severo.

DIAGNOSTICO.

Se plantea en este momento un diagnoéstico diferencial con situaciones con rasgos
clinicos compatibles:

® Bacteriemia/sepsis: ausencia de hipotensién o signos de shock. Cultivos que no
apoyan.

e Hipertension intracraneal: la Triada de Cushing tipica (bradicardia, depresién
respiratoria e hipertensiéon) es diferente de la taquicardia y taquipnea del
paciente. Pruebas de imagen de craneo sin signos.

® Convulsiones toénicas: ambas tienen movimientos similares y se asocian con
taquicardia e hipertensién, sin embargo la sudoracién profusa y la taquipnea
sostenida no son tan comunes en las convulsiones.
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® Herniacion: ausencia de posturas asimétricas o midriasis unilateral. Pruebas de
imagen sin signos.

e Sindrome neuroléptico maligno o hipertermia maligna: no se administran
farmacos predisponentes.

En este contexto se plantea como diagnostico de exclusion el sindrome de
Hiperactividad Paroxistica Simpatica.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

Durante los primeros dias en UCI el paciente presenta pupilas isocéricas normo
reactivas, apertura ocular espontdnea y extension andmala de las extremidades
(Glasgow 8 puntos). Ademas present6 crisis de rigidez muscular por lo que se inicié
leviteracetam por sospecha de status epiléptico y afiadié posteriormente lacosamida,
baclofenaco y clonazepam por mal control. No se llegé a documentar que fueran crisis
epilépticas segun trazado de electroencefalograma. Este tipo de crisis persistieron,
hasta que fue dado de alta a planta de medicina interna donde posteriormente se
diagnosticé de sindrome de hiperactividad simpatica paroxistica, se modifico el
tratamiento y quedo de la siguiente manera: clonidina (alfa agonista), propofol (beta
bloqueante), gabapentina y baclofeno (ambos agonistas GABA). Durante su ingreso en
la unidad de UCI se repite TAC craneal sin novedades respecto al previo y tres
electroencefalogramas observandose encefalopatia severa sin estatus epiléptico en el
ultimo. Previo al alta a planta de medicina interna se encuentra la siguiente
exploracion neurolégica: Apertura espontanea ocular, dirigiendo y fijando la mirada al
estimulo verbal (mejoria respecto al ingreso), con espasmos musculares de rigidez y
sin localizar al dolor. Mejoria clinica gradual pudiendo iniciarse terapia rehabilitadora
y logopeda. Alta hospitalaria el paciente se encuentra consciente, temporalmente
desorientado, alteraciones de la memoria leves sobre todo de estancia hospitalaria,
discurso adecuado y movilizando 4 extremidades. Precis6 durante las primeras
semanas apoyo de ventilacién mecanica.

Desde el punto de vista infeccioso presento principalmente dos complicaciones.
Primero neumonia por Klebsiella pneumoniae y Enterobacter aerdgenes: se inici6 de
forma profilactica por sospecha de broncoaspiraciéon al ingreso amoxicilina
clavuldnico que se escald6 de forma empirica a meropenem/linezolid por
empeoramiento. Se desescala a levofloxacino guiado por antibiograma. Segundo
Infeccién respiratoria por Stenotrophomona maltophilia: se inicia antibioterapia
empirica con piperacilina/tazobactadm y linezolid que se desescala de a levofloxacino
guiado por antibiograma. En planta de medicina interna solo destacar otra infeccién
respiratoria por Stenotrophomona maltophilia y que se traté de forma dirigida con
clotrimoxazol.
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DISCUSION

Si bien no es una entidad en la que se tienda a pensar a priori, el sindrome de
Hiperactividad Simpatica Paroxistica (HSP) es una de las posibles complicaciones que
puede tener una lesién cerebral aguda y cursa con crisis ciclicas de aumentos
paroxisticos simultaneos de actividad simpatica (elevacion de la frecuencia cardiaca,
presion arterial, frecuencia respiratoria, temperatura y diaforesis) y actividad motora
(rigidez muscular, distonias). Estas se desencadenan de manera espontdnea o ante
estimulos como el dolor, la aspiraciéon de secreciones e incluso estimulos que en
principio no deberian ser dolorosos, como la luz, el tacto, la fisioterapia e incluso la
excitacion emocional. Tienen una duracién media de entre 20 y 30 minutos si no se
tratan, pero que puede extenderse hasta horas ()

La incidencia publicada de HSP oscila entre el 8% y el 33%, dependiendo de la serie y
etiologia subyacente. Se desarrolla tanto en adultos como en nifios sin respetar sexo, y
es mas frecuente en pacientes que presentan menor Glasgow inicial en el contexto de
la lesion y cuanto menor es la edad. La etiologia méas frecuente es el traumatismo
craneoencefalico grave (80%) en su forma clinica de lesién axonal difusa, seguida por
la del caso que nos ocupa, la encefalopatia andxica-isquémica post parada cardiaca
(10%), y accidente cerebrovascular (5,5%). La hidrocefalia, la encefalitis autoinmune,
los tumores e infecciones del sistema nervioso central (SNC), en conjunto representan
< 5% de los casos (2.

Los pacientes con este tipo de lesiones son sedados de manera aguda para minimizar
las lesiones cerebrales secundarias, por lo que como ocurrié en nuestro paciente la
HSP es mas frecuente que debute después de la primera semana, coincidiendo con la
disminucién o cese de sedoanalgesia profunda. No obstante los episodios de
hiperactividad simpética pueden aparecer en cualquier momento de la evolucién de la
entidad que lo desencadena (1. Si bien el sustrato fisiopatolégico no se encuentra del
todo claro, la teoria mas cominmente aceptada razona que como consecuencia de la
lesion cerebral los arcos reflejos espinales sufren una desconexién de la inhibicién
descendente que ejercen sobre ellos diversos nucleos corticales, hipotalamicos y
troncoencefalicos, lo que provoca una hiperexcitacién de estos circuitos y da lugar a
que estimulos que no son dolorosos desencadenen una descarga catecolaminérgica
masiva que condiciona una respuesta motora y simpatica incrementada.
Considerando el mecanismo fisiopatolégico, podemos entender cémo en nuestro caso
los sintomas comenzaron a controlarse con el empleo de alfa agonistas (clonidina) y
betabloqueantes (propranolol) para disminuir la descarga simpatica; y se consiguio la
estabilizacion al afiadir agonistas GABA (gabapentina y baclofeno) dopaminérgicos
(bromocriptina) para modular los mecanismos inhibitorios ().

La HSP es una urgencia neuroldgica potencialmente letal, y el principal objetivo de
tratarla es prevenir el dafio cerebral secundario y las complicaciones asociadas a las
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crisis. La importancia de la presentacion de este caso radica en poder identificar esta
entidad en cuanto comienza a manifestarse clinicamente en el contexto de una lesién
cerebral aguda, ya que se asocia a mayor morbilidad, mayores costos en salud,
hospitalizaciones prolongadas, empeora la trayectoria rehabilitadora y retrasa o
limita la recuperaciéon maxima (4.
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RESUMEN: Mujer de 57 afios sin antecedentes de interés que acude a Urgencias por
parestesias y pérdida de fuerza en miembros inferiores, siendo diagnosticada de
adenocarcinoma pulmonar con metdastasis 6seas. Se realiza laminectomia y artrodesis
transpedicular para mejoria sintomatica. Tras ello, se observa fuga de material
radioopaco que se introduce en vena acigos hacia vena cava superior y ramas
pulmonares bilaterales.

PALABRAS CLAVE: Metastasis dseas, laminectomia, artrodesis, tromboembolismo,
material radioopaco
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ANAMNESIS

Paciente que acude a Urgencias el 24/01/2022, refiriendo parestesias y pérdida de
sensibilidad desde hace meses en miembros inferiores, intensificadas en los dias
anteriores con pérdida de fuerza, requiriendo ayuda para la deambulacién. Ademas,
comenta episodios de incontinencia de urgencia en meses anteriores.

EXPLORACION FiSICA

Auscultacidn cardio-respiratoria: Ritmica, sin soplos. Murmullo vesicular conservado
sin ruidos patoldgicos sobreafiadidos.

Abdomen: Blando y depresible, sin masas, megalias, puntos dolorosos ni signos de
peritonismo.

MMII: Sin edemas ni signos de TVP.

Exploracién neuroldgica: No alteraciones campimétricas, no alteracién de la mirada
conjugada. No hay disartria ni disfasia. Pares craneales conservados.

Fuerza y sensibilidad en MMSS conservada.

Imposibilidad para sostener MMII contra gravedad distalmente (psoas 4+/5,
Cuddriceps 3/5). Dificultad para mantener bipedestacion, marcha no explorada.

Sensibilidad ligeramente disminuida en ambos MMII.

Los reflejos vivos con aumento de area los rotulianos y respuesta clonoide aquilea
bilateral (I>D). RCP indiferente bilateral. Hoffman positivo.

No fasciculaciones ni amiotrofia.
Antecedentes personales y familiares

Mujer de 57 afios sin antecedentes familiares de interés y con antecedentes
personales de:

No alergias medicamentosas conocidas.
v AIT.
v" Fibromialgia. En seguimiento por reumatologfa.
v' Hernias cervicales, tltima vez valoradas por neurocirugia en 2016.

No intervenciones quirdrgicas de interés.
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Sin tratamiento habitual de interés

Situacion basal. ECOG 0. Independiente para las actividades basicas de la vida diaria.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

-RM columna (24/01):

Incontables lesiones o6seas diseminadas en vértebras y elementos posteriores
cervicales, dorsales y hasta L2 visible con caracteristicas de infiltracién tumoral
metastasica o mieloma.

En C6 la vértebra se abomba posterior hacia el canal raquideo junto con expansion
tumoral en el arco izquierdo y ocupan el canal, sin compresiéon medular.

En D4 hay una invasién del canal raquideo por retropulsién del cuerpo vertebral
colapsado, y por masa de tejido tumoral que ocupa el espacio epidural anterior y
lateral derecho con severa compresion del cordén medular.

No se aprecia compresién medular en los restantes niveles.
-Body-TAC sin contraste (28/01):

TORAX: Lesion nodular, de aspecto neoplasico, sélida de 26.6 mm de diametro
mayor en plano axial situada en LID, segmento superior, paravertebral. La lesion es
discretamente hipodensa, muestra bordes espiculados y contacta con superficie
pleural. Pequefias adenopatias hiliares derechas de 16 mm y paratraqueal derecha
de 10 mm. En resto de parénquima pulmonar no identificamos otras lesiones
sospechosas. Atelectasias laminares y subpleural posterior. No derrame pleural o
pericardico.

ABDOMEN-PELVIS: Higado homogéneo sin lesiones focales. Vesicula biliar y vias
biliares intra y extrahepaticas no dilatadas. Suprarrenales, pancreas y rifiones sin
hallazgos destacables. Bazo con dos pequefias lesiones hipodensas mal definidas
subcentimétricas e inespecificas. No masas, adenopatias o liquido libre
intraabdominal.

CUELLO: Adenopatias en niveles cervicales IIA derecho, IIB bilaterales, IV y VA
izquierdos.

OSEO: Extensa y difusa afectacién metastasica 6sea litica con gran componente de
partes blandas que algunas afectan a canal neural C6, D4, D5, D6, D9, D10, D11, D12,
L3, L4, multiples en ambos iliacos con gran masa de partes blandas en pala iliaca
derecha, acetdbulo derecho, rama isquipubiana derecha. Arcos costales. Cambios
quirtrgicos en probable relacién a laminectomia descompresiva D2 a D5.
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CONCLUSION: Enfermedad metastasica 6sea de probable primario pulmonar (Ca
pulmén EVB).

-TAC sin contraste columna (31/01):

Cambios postquirirgicos en columna dorsal con presencia de tornillos
transpediculares bilaterales a nivel de D2. D3, D6 y D7, asi como presencia de
material de cementacién en cuerpos vertebrales D3, D6 y D7.

Llama la atencién la presencia de fuga de material radioopaco (cemento) que se
introduce en vena acigos y se distribuye por vena cava superior y hacia ramas
pulmonares bilaterales.

El extremo distal del tornillo izquierdo de D3 se encuentra levemente migrado a
nivel paravertebral, con pequefia extrusiéon del material de cementacién a dicho
nivel.

-Anatomia patoldgica definitiva lesién ocupante de espacio (LOE) en vértebra dorsal
(laminectomia):

Metastasis de adenocarcinoma pobremente diferenciado concordante con origen
primario pulmonar. Cambios isquémico-compresivos y necrobiosis asociada.

DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se ingresa a cargo de Neurologia y tras pruebas de imagen se diagnostica de multiples
lesiones de aspecto neoplasico, una de ellas a nivel D4 que condiciona compromiso
severo del canal.

Tras resultados de RM de columna, se decide cirugia urgente por parte de
neurocirugia consistente en laminectomia D3-D4 y parcial de D5 y D2. Tras
intervencion, contintia paresia pero con movilidad (hasta 4/5 en flexién de cadera,
2/5 en extension de rodilla, 4/5 flexion de rodilla, 5/5 en flexién dorsal/plantar del
pie). Nivel sensitivo D4. Posteriormente se realiza intervencién quirtargica
programada: Artrodesis transpedicular D2, D3, D6, D7, apreciandose mala calidad
6sea con elevado riesgo de pullout por lo que se cementa bajo escopia. Tras
intervencion, exploracion con nivel sensitivo D4 y abolicion de movilidad en MMIIL.

Posteriormente se realiza un TAC de columna para despistaje de complicaciones tras
cirugia y se observa presencia de fuga de material radioopaco (cemento) que se
introduce en vena acigos y se distribuye por vena cava superior y hacia ramas
pulmonares bilaterales.
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Finalmente, se diagnostica por anatomia patoldgica de adenocarcinoma de origen
pulmonar. Se deriva a Oncologia médica y radioterdpica para tratamiento y
seguimiento.

DISCUSION

La embolia pulmonar por cementaciéon de metastasis vertebrales es una complicaciéon
rara de la vertebroplastia pero subestimada por falta de estudio.

La mayoria de las veces son asintomaticas y se observan en pruebas de imagen de
forma incidental. En casos de aparicion de sintomas, pueden ser potencialmente
graves, destacando dolor en el pecho, disnea, palpitaciones, tos y hemoptisis (1).

En la vertebroplastia se produce la inyeccién percutanea de un cemento en las
vértebras con el objetivo de aliviar el dolor al estabilizar las vértebras comprometidas,
aunque tiene un efecto muy limitado sobre el control de la progresion del tumor (2).

Como factores de riesgo para este evento adverso encontramos que es directamente
proporcional al nimero de vértebras afectadas (no siendo recomendable operar mas
de tres segmentos vertebrales) y a la cantidad de material inyectado. También
intervienen la ubicacion de la lesion (siendo el riesgo mayor en vértebras toracicas), y
el abordaje de la puncién (siendo mayor el riesgo si el cemento dseo se filtraba hacia
el plexo venoso paravertebral en la vértebra toracica) (2).

El diagnéstico depende principalmente de la radiografia de térax y la tomografia
computarizada de tdérax. En el caso de aparicién de signos respiratorios sospechosos
de trombombolismo pulmonar, se llevara a cabo la realizacién de angio-TAC (3).

En casos de embolias asintématicas, se realiza seguimiento clinico sin tratamiento. En
los casos de embolias sintomadticas, se trata con heparina inicialmente y posterior
tratamiento con anticoagulantes orales durante 6 meses. En casos de trombos de gran
tamafio, puede realizarse embolectomia. Hay estudios que defienden la
anticoagulacién porque se ha observado que el material de cemento acrilico induce la
activacién de la cascada de coagulacién al estimular la liberacién de factores
procoagulantes por parte del endotelio vascular. Al anticoagular intentamos disminuir
esta carga trombotica (4).

Como conclusion, a pesar de que la cementacién vertebral es una complicacién poco
frecuente y principalmente asintomatica, puede ser potencialmente grave. Es
necesario realizar mayor numero de estudios para definir mejor el diagnéstico y
tratamiento, ya que al ser una complicacién poco frecuente no tenemos suficiente
experiencia en esta entidad.
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IMAGENES Y TABLAS

Imagen 1: TAC sin contraste de columna donde se observa material radioopaco
(cemento) que se introduce en vena acigos.

Imagen 2: TAC sin contraste de columna donde se observa material radioopaco
(cemento) que se introduce en vena acigos y se distribuye por vena cava superior y
hacia ramas pulmonares bilaterales.
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MENINGITIS LINFOCITARIA DE REPETICION EN UN PACIENTE CON
ARTRITIS REUMATOIDE DE LARGA DATA.

RESUMEN: Paciente de 75 afios con artritis reumatoide diagnosticada en 1999 en
tratamiento actual con Abatacept, metrotexato y corticoides con un aparente buen
control de la enfermedad sistémica. Reingresa por tercera vez en los dltimos afios con
clinica neurolégica y fiebre, con pleocitosis linfocitica predominante en el estudio de
LCR, sin aislamiento microbiolégico causante del cuadro, dado este punto se
establecen diagnoésticos diferenciales descartandose afectacion neopldsica mediante
pruebas de imagen y concluyendo en una afectacién neurolégica de su enfermedad de
base, la artritis reumatoide.

PALABRAS CLAVE: Artritis reumatoide, meningitis linfocitaria, meningitis
reumatica.
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INTRODUCCION:

Vamos a presentar el caso de una paciente diagnosticada de artritis reumatoide desde
hace mas de 20 afios con reiterados ingresos por afectacion neuroldgica en los tltimos
afios por una supuesta meningoencefalitis linfocitaria presumiblemente viral, aunque
con estudios microbiolégicos negativos. Reingresa esta ultima vez por clinica
neurolégica y fiebre, descartdndose causa infecciosa y tumoral, justificando su cuadro
en una complicacién neurologia de su artritis reumatoide, diagnosticaindola de una
presunta meningitis reumatica.

ANAMNESIS:

Paciente de 75 afios con factores de riesgo cardiovascular de HTA, DM, Obesidad, y
antecedentes personales de Artritis reumatoide erosiva seropositiva desde 1999 en
tratamiento actual con Abatacept 125 mg sc 1 vez a la semana (previamente
Infliximab), metotrexato 20 mg semanales, acido félico pautado el dia previo y
posterior al metrotexato, suplementos de calcio y deflazacort 6 mg. Ademas, toma
irbesartan y empaglifozina.

Presenta dos ingresos en neurologia por meningoencefalitis linfocitaria
presumiblemente viral aunque con estudios microbiolégicos negativos en 2013 y
2016.

Acude esta ultima vez a urgencias por fiebre, cuadro confusional, debilidad
generalizada e inestabilidad de la marcha.

En este momento no presenta inflamacién articular ni afectacién dermatolégica.
EXPLORACION FiSICA:

En la exploracién en urgencias la paciente se encuentra consciente y orientada en
persona, no en tiempo y espacio, bien hidratada y perfundida, eupneica en reposo.
ACP ritmico sin soplos, MVC sin ruidos patolégicos. ABD blando y depresible, no
doloroso, no signos de irritacién peritoneal, RHA conservados. MMII no edemas ni
signos de TVP.

NEURQO: consciente y desorientada en tiempo y espacio, no en persona, ppcc normales,
no afectacion del lenguaje, MOEC, no alteraciones campimétricas, fuerza y sensibilidad
conservadas, reflejos conservados, leve rigidez de nuca, signo de kerning y signos de
Brudzinsky negativos.

Imposibilidad para explorar la marcha por poca colaboracién de la paciente y mal
estar con fiebre.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

La analitica result6 anodina, con PCR 0,76, procalcitonina 0,08 y 6.630 leucocitos sin
desviacion izquierda, VSG 32, sistematico de orina normal. Serologias negativas.
Toxoplasma negativo. TBC negativo. ANAs negativos. Marcadores tumorales negativos.
Rx térax sin hallazgos. TAC craneal sin hallazgos.

En puncién lumbar de urgencias destaca pleocitosis linfocitica (Hematies < 2000,
Leucocitos 90, PMN 4.5%, Mononcleares 95.5%, Glucosa 58, Proteinas totales 2.21)

Gram y cultivos de LCR sin desarrollo bacteriano y PCR de virus negativas (Virus
herpes simple, VVZ, CMV, VEB, V]C, enterovirus, parechovirus y virus de la toscana).
Resto de cultivos recogidos: hemocultivos, urocultivos negativos.

BODYTAC y cytospin sin hallazgos patolégicos.
EVOLUCION:

Ingresa en planta de neurologia con Aciclovir y antibiético empirico ante posible
causante microbiolégico. Tras cultivos sin desarrollo bacteriano y PCR de virus
negativas, y ausencia de mejoria con tratamiento pautado, se descarta causa
microbiolégica del cuadro y se suspende tratamiento con Aciclovir y antibiotico
empirico.

Se descarta posible meningitis decapitada puesto que no recibi6 antibiético previo a la
puncién lumbar y meningitis por Mollaret (asociada a VEB y VHS2, ambos negativos).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Ante meningitis linfocitaria de repeticién sin aislamiento microbiolégico se evalian
las distintas posibilidades. Se plantea la carcinomatosis que se descarta con BODYTAC
y cytospin sin hallazgos patolégicos.

Se evaltua el caso de forma multidisciplinar con Reumatologia y Medicina Interna
donde planteamos la posibilidad de tratarse de una complicaciéon neuroldgica de la
Artritis Reumatoide como la vasculitis cerebral, n6dulos reumatoideos en SNC o
meningitis reumatoide como diagnostico de exclusidn una vez descartada la etiologia
infecciosa y neoplasica.

La vasculitis reumatoide en SNC suele afectar a vasos de pequefio tamafio
intracraneales y la clinica consiste en convulsiones, paralisis craneales, afasia,
demencia... no siendo tipica la fiebre (muy marcada en nuestro caso). Esta
enfermedad va a ser mas frecuente en pacientes con ndédulos reumatoides (no
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presentes en nuestro caso). El diagnéstico de confirmacion seria una biopsia con AP
compatible.

Los ndédulos reumatoideos en SNC suelen ser muy infrecuentes en general y aun mas
cuando no hay nédulos reumatoideos en ninguna localizacién mas, como es el caso.
Para su diagndstico se utiliza la RMN y AP mediante biopsia.

La meningitis reumatoide va a cursar con inflamacién meningea sin que haya nédulos
reumatoideos en las mismas. Suele darse en pacientes con enfermedad seropositiva
de larga evolucidn y la clinica consiste en cefaleas, deterioro del nivel de consciencia,
fiebre...

Para apoyar el diagnostico se realiza RMN que suele presentar realce meningeo. La
hiperproteinorraquia suele apoyar el diagnodstico, ademas puede presentarse
pleocitosis linfocitica y consumo de glucosa. Se pude detectar FR y CCP en muestra de
LCR (no solicitado en nuestro caso).

DIAGNOSTICO FINAL Y EVOLUCION:

Finalmente se realiza RMN a nuestra paciente que informa de realce meningeo
parieto-occipital derecho compatible con meningitis. Se administran Bolos de
metilprednisolona 250 mg IV 3 dias con buena evolucién y posterior pauta
descendente de corticoides via oral.

Se concluye con meningitis linfocitaria aséptica vinculada a Artritis reumatoide
seropositiva en tratamiento con Abatacept 125 mg semanales, Metotrexato 20 mg
semanales y prednisona 6 mg diarios.

En este momento se plantea cambiar tratamiento para control de su enfermedad de
base y complicaciones extraarticulares con Rituximab.

DISCUSION Y CONCLUSIONES:

Se debe considerar la meningitis reumatoidea en el diagndstico diferencial del
paciente con Artritis Reumatoide de larga data con afectacién neurolégica cuando
hemos descartado afectacién cerebrovascular, menignoencefalitis infecciosa,
meningitis tuberculosa y otras enfermedades granulomatosas ademas de otras causas
de afectacion leptomeningea como la meningitis carcinomatosa.

Va a cursar con afectacién paquileptomeningea o meningeo-parenquimatosa en la
RMN, y presentan rapida respuesta a metilprednisolona.
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RESUMEN: Fistula yeyuno-célica impacto y comorbilidades tras 20 afnos de una
cirugfa oncoldgica.
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ANAMNESIS

Paciente de 53 afios con antecedentes personales de cirugia en 2004 por
adenocarcinoma de colon estadio IIIC realizandose hemicolectomia derecha ampliada
y posterior quimioterapia.

Durante su evoluciéon hasta la actualidad comenzando en 2005 presentd un
sindrome de intestino corto asociando un enteropatia pierde proteinas, diarreas y
diversos estados carenciales que le condujeron a presentar, desnutricidn,
encefalopatia, deterioro cognitivo por el sindrome (Pelagra-Wernicke-Korsakoff)
entre otros.

Ha estado en seguimiento por nutricién y digestivo precisando nutricién parenteral
domiciliaria. Acude a urgencias por un cuadro de dolor abdominal de inicio subito de
12 horas de evolucién asociado a nduseas y vomitos y fiebre de 38.5C2

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

A la exploracién, paciente con dolor abdominal a la palpaciéon profunda en todo el
abdomen con defensa abdominal.

Se realiza TAC abdominopélvico donde se aprecia importante arremolinamiento de las
estructuras vasculares de la raiz del mesenterio ocasionando estenosis significativa de
la luz mesentérica compatible con hernia interna.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se decide laparotomia exploradora urgente donde se aprecia tracto fibroso que
condiciona hernia interna, pudiendo solucionarse sin necesidad de reseccién
intestinal y a la exploracién del resto de la cavidad se aprecia fistula entre el mufién de
la anastomosis ileocélica previa con el yeyuno condicionando fistula yeyuno-célica
(Figura 1).

Se eliminé la fistula con una endograpadora cortando parte del mufién de la
anastomosis previa

POSTOPERATORIO

La evoluciéon del paciente fue satisfactoria mejorando desde el punto de vista
nutricional aumentando de peso y mejorando su perfil nutricional, las diarreas
cesaron al poco tiempo de la intervenciéon y no precisando en la actualidad de
nutricion parenteral.
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DISCUSION

Este caso presenta un periodo de 20 afios con complicaciones tras una cirugia por
una neoplasia de colon.

La falta de correlacién entre las complicaciones y la cirugia inicial ( conserva casi en
su totalidad el intestino delgado y parte del colon ) resalta la importancia de mantener
una mente abierta y autocritica en la practica médica, nos insta a reflexionar
criticamente sobre la necesidad de explorar a fondo discrepancias entre las
complicaciones presentadas y los casos ya que como se ha expuesto una resolucién
en teorfa sencilla como es la eliminacién de esta fistula ha mejorado de manera
drastica la vida de esta persona.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: Fistula Yeyuno-colica
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CUANDO EL 0JO DA EL DIAGNOSTICO
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RESUMEN: La enfermedad de Wilson (EW) es un trastorno hereditario autosémico
recesivo, poco frecuente, que se caracteriza por una excrecion biliar deficiente de
cobre que provoca su acumulacién en los tejidos (higado y sistema nervioso central
(SNQC)), siendo caracteristicos la hepatopatia crénica, el trastorno neurolégico
progresivo y la enfermedad psiquiatrica, de inicio precoz. Presentamos el caso de
debut de hepatopatia crénica avanzada secundaria a la enfermedad de Wilson.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Wilson, anillo de Kayser-Fleischer
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ANAMNESIS:

Mujer de 22 afios natural de Marruecos, sin antecedentes personales de interés, que
acude a urgencias por clinica de una semana de evolucién de distensiéon abdominal y
edematizacion de miembros inferiores, pérdida ponderal, astenia e hiporexia.

EXPLORACION FiSICA:

A la exploracién la paciente se encontraba hemodinamicamente estable, afebril,
eupneica en reposo.

Sensacion de enfermedad, caquéctica, consciente y orientada, deshidratacién leve de
piel y mucosas, ictericia de piel y mucosas.

La auscultacién cardiorrespiratoria era ritmica sin soplos audibles, con murmullo
vesicular conservado, sin ruidos sobreafiadidos.

El abdomen: blando, depresible, sin dolor a la palpaciéon profunda, no masas ni
megalias, no signos de irritacién peritoneal con ascitis grado II.

Neurolégico: sin focalidad grosera, pares craneales normales, reactiva, pupilas
isocéricas normoreactivas, fuerza y sensibilidad conservadas, no alteraciones del
equilibrio.

Edemas de miembros inferiores, sin signos de TVP.
Antecedentes personales:

Sin interés.

Antecedentes familiares:

Sin interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS Y DIAGNOSTICO:

Durante el ingreso se realizan andlisis de sangre con bilirrubina total en 15 mg/dL,
elevacion de transaminasas (AST/ALT <2), plaquetopenia (80.000) y coagulopatia (TP
70%). Se realiza también ecografia de abdomen que objetiva higado de pequeiio
tamafio, heterogéneo e hiperecogénico, esplenomegalia y ascitis multicompartimental.
Se realiza endoscopia digestiva alta con hallazgos de varices esofagicas pequeiias y
gastropatia leve de la hipertensién portal.

Se completa estudio etiolégico con serologias de virus hepatotropos y VIH que son
negativas y autoinmunidad que son también normales. Unicamente destaca
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ceruloplasmina baja por lo que se solicita cupruria en orina de 24h. Mientras tanto es
valorada por oftalmologia objetivando en fondo de ojo un anillo de Kayser-Fleisher
(KF).

Finalmente se obtiene una cupruria de >40 mcg por lo que se establece el diagnostico
de Enfermedad de Wilson.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante el ingreso la paciente recibe tratamiento con diuréticos y betabloqueantes
para la profilaxis de la hemorragia digestiva por varices.

Ademas se inician quelantes de cobre, con buena tolerancia y se inicia el estudio
pretrasplante.

DISCUSION:

En la EW los fenotipos mas frecuentes son la afectaciéon hepatica presentando desde
hepatomegalia o elevacion de enzimas hepaticas de forma asintomatica hasta cirrosis
descompensada o fallo hepatico agudo; la neuroldgica que consiste en disartria,
distonia o disautonomia; y la psiquidtrica con depresion, psicosis o cambios de
personalidad.

La EW suele presentarse en edad temprana y debe considerarse en cualquier
individuo con enfermedad hepatica de origen no filiado asociado a un trastorno
neurolégico o psiquiatrico.

El diagnéstico se basa en una historia personal y familiar completa, analiticamente es
caracteristica la ceruloplasmina baja (<20 mg/dL) y cupruria elevada (<40 mcg/24h).

El anillo de KF es un signo caracteristico, no patognomonico, aparece en todos los
pacientes con afectacién neurolégica pero solo en el 50% con afectacion hepatica. La
biopsia hepatica permite la cuantificaciéon de cobre en el tejido hepatico, pero no es
necesaria.

El tratamiento consiste en agentes quelantes de cobre (D-penicilamina o trientina) y
en asintomaticos el zinc es otra opcién. Se debe realizar una monitorizacién analitica
anual y en caso de fracaso al tratamiento, insuficiencia hepatica aguda o
hepatocarcinoma estaria indicado el trasplante hepatico.
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Figura 1: Anillo de Kaiser-Fleischer

Figura 2: Anillo de Kaiser-Fleischer
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FASCITIS NECROTIZANTE CERVICAL COMO COMPLICACION DE
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RESUMEN: La fascitis necrotizante cervical (FNC) provoca la destruccion de la fascia
muscular y la grasa subcutanea de los tejidos blandos. Poco frecuente, curso agudo,
progresivo, alta mortalidad. La incidencia oscila entre 0,3 y 15 casos por 100.000
habitantes. Presenta una clinica de edema, dolor, eritema, crepitacion, fiebre y signos
sistémicos de toxicidad. Puede ser polimicrobiana 6 Tipo I (mas frecuente) y
monomicrobiana 6 Tipo II. La FNC es la tercera localizacién en frecuencia después de
las extremidades y periné. Los factores de riesgo (FR) son: traumatismos, cirugia
previa, inmunosupresion, obesidad. El diagndstico y tratamiento adecuado deben
incluir la intervencién quirtrgica temprana con diseccién roma y la terapia con
antibioticos. La presencia de gas en la tomografia computarizada (TC) es el hallazgo
mas sensible. Es importante asegurar la via aérea, realizar desbridamiento quirdrgico,
antibioterapia de amplio espectro, apoyo nutricional y hemodindmico. Se recomienda

la toma de GRAM y cultivo durante la cirugia.

PALABRAS CLAVE: Cirugia, desbridamiento, fascitis necrotizante, mortalidad.
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ANAMNESIS

Paciente vardn de 62 afios quien acude a urgencias por sensacion disneica de 48h de
evolucién asociada a aumento de mucosidad. niega tos, ortopnea, disnea paroxistica
nocturna, dolor toracico. dolor abdominal, niuseas ni vémitos. No hay otra
sintomatologia asociada. Radioterapia pendiente que no pudo recibirla por la clinica

que presentaba, posponiendo la sesion.
EXPLORACION FIiSICA

Consciente, orientado, bien hidratado y perfundido. Cuello: a la exploracién presenta
cuello edematizado, con enfisema subcutaneo a la palpacién. ORL: faringe hiperémica
sin edema de udvula. Auscultacion cardiaca: ruidos cardiacos ritmicos, no soplos.
Auscultacion respiratoria: ruidos respiratorios presentes, no o ruidos patoldgicos
sobreafiadidos. Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpacién. Blumberg
negativo. Murphy negativo. Rovsing negativo. Miembros inferiores: No edemas. Pulsos

distales presentes.
Antecedentes personales

NAMC. Carcinoma epidermoide T2-3 NO de CVD Actualmente en tratamiento con RT.
HTA. Dilatacién de la raiz aértica y Ao ascendente. Hiperuricemia. Hipotiroidismo

primario. Tiroiditis Autoinmune. Obesidad. Habito endlico y tabaquico.
Antecedentes familiare
Padre y Madre con Ca de cabeza y cuello.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Rayos x de térax: No infiltrados ni condensaciones, no derrame pleural. Enfisema

subcutaneo a nivel de cuello y regién supraclavicular.
- Hemograma: Hb: 12.8, PQ: 219.000, L: 6.000 (N 89.2%)

- Bioquimica.: Urea. 75, creatinina: 0.87, CK: 122, sodio: 141, potasio: 4.3, PCR: 19.5.

procalcitonina. 0.22
- Gasometria arterial sin 02: pH: 7.48, pC02: 34, PO2: 57.7, Sat02: 93.1

- Coagulacién: INR: 1.05, dimero-D: 1193
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- Orina: Normal

- AngioTAC de Tdrax: Se observa importante neumomediastino que se acompafia
de enfisema subcutaneo de la pared anterior y posterior del térax, asi como de las
partes blandas de los huecos supraclaviculares en forma bilateral. Engrosamiento de
las paredes del esofago en su trayecto medio-inferior. Cotejar con la clinica y los
antecedentes. No se visualizan signos de tromboembolismo de arterias pulmonares
primarias, lobares o segmentarias. No se visualizan adenomegalias mediastinales.
Parénquima pulmonar con atelectasias subsegmentarias bibasales. No se evidencia
neumotoérax. No se visualiza derrame pleural ni pericardico. Ateromas calcificados del

cayado adrtico.

- TC de cuello con contraste IV: Importante enfisema subcutianeo de cuello
extendiéndose a los huecos supraclaviculares, mediastino y cara posterior del térax
superior sin poder visualizar punto de fuga por este método. Extensa lesién
infiltrativa de aspecto tumoral a nivel supragldtico a predominio del lado izquierdo.

No se visualiza fuga de la sustancia de contraste a nivel vascular.
DIAGNOSTICO

- Traqueostomia temporal urgente con drenaje y lavado de absceso y paratraqueal

izquierdo hasta hueco supraclavicular.
- Cervicotomia bilateral con diseccion radical del cuello.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Varén de 59 afios con antecedentes de fumador, HTA, obesidad, enolismo moderado y
cordectomia de cuerda vocal derecha (CVD) con laser en el 2019 y 2021. Durante el
seguimiento en febrero 2022 se observoé a la nasofibroscopia una paresia de CVD con
zona granulomatosa a nivel de comisura anterior. En la palpacién cervical no se
apreciaron masas ni adenopatias. En TC cervical se observa un nédulo glético derecho
con borramiento de espacio paraglético y movilidad conservada. Ante la sospecha de
recidiva se realiz6 biopsia intraoperatoria, resultando positiva para carcinoma
epidermoide. Se realiz6 laringectomia parcial y radioterapia (RT) adyuvante a 61.6 Gy.
Al finalizar RT en julio del 2022 refiere disnea en reposo, aumento de mucosidad y
edema cervical. Se realiz6 TC cervical y toracico, que evidencié enfisema cervical
subcutaneo, extendiéndose a los huecos supraclaviculares, mediastino y cara

posterior del térax superior con neumomediastino. Se realiz6 traqueostomia temporal,
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drenaje y lavado del absceso cervical posterior y prevertebral urgente mediante
diseccion digital. El resultado del cultivo fue positivo para Prevotella buccae. Se
realiz6 TC toracica, observandose signos sugerentes de mediastinitis que obligaron a
su traslado a centro de referencia para valoracién por Cirugia Toracica. En dicho
centro precis6 drenaje y lavado a través de la cervicotomia para acceder a mediastino
anterosuperior y apertura subxifoidea hasta llegar a espacio retroesternal
Posteriormente se realizaron 3 drenajes, lavados y curas quirdrgicas por parte de
cirugia toracica y ORL. El paciente permaneci6 ingresado durante 1 mes con evolucion
favorable. Fué trasladado al hospital Torrecardenas en Almeria una vez controlada la
mediastinitis y su curso resulté satisfactorio. Actualmente se encuentra en control por

consulta externa ORL.
DISCUSION

Ante una clinica sugestiva y presencia de factores de riesgo debemos sospechar y
diagnosticar la FNC asegurando la via aérea, iniciar un abordaje quirdrgico agresivo,
antibioterapia de amplio espectro, apoyo nutricional y hemodindmico intensivo.
Dichas medidas siguen siendo la clave para su manejo exitoso. Se recomienda la toma
de GRAM vy cultivo durante el acto quirdrgico para realizar un tratamiento dirigido.
Cabe destacar que la realizacién de la TC cervical, aunque es muy util y sensible ante
los hallazgos de sus signos radiograficos como la presencia de gas (mas sensible) y

colecciones en los espacios cervicales, no debe retrasar el tratamiento quirurgico.
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Imagen 1:

Imagen 2: Imagen 3:
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Imagen 4 Imagen 5
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RESUMEN. Paciente varén de 29 afios de edad con antecedentes personales de
endocarditis bacteriana en el afio 1996 y defecto interventricular tipo Geborde
intervenido en 2010 ingresa en el BOX de criticos por cuadro de insuficiencia
respiratoria aguda grave. A la exploracién destaca soplo diastélico adrtico y ritmo de
galope con edematizacion de miembros inferiores hasta raiz de muslo.Se realiza
ecocardiograffia transtoracica objetivandose insuficiencia aortica severa, valvula
desestructurada con prolapso hacia tracto de salida, ventriculo izquierdo dilatado con
disfuncién ventricular severa, insuficiencia mitral ligera, CIV perimembranosa. Dado
los hallazgos y la alta sospecha de endocarditis bacteriana se inicia tratamiento
antibidtico con ampicilina, ceftriaxona y gentamicina ademas de extraer hemocultivos.
Tratamiento deplectivo y soporte respiratorio con ventilacién mecanica no invasiva.
Se confirma el diagndéstico de endocarditis tras la realizacién de ecocardiografia
transesofagica donde se evidencia dos pequefias imagenes de vegetacion en la valvula
mitral.Es trasladado de forma urgente al Hospital Virgen de las Nieves donde se
realiza cirugia cardiaca emergente sustituyendo tanto la valvula adrtica como la mitral

por valvulas mecanicas y cierre de la comunicacién interventricular.

PALABRAS CLAVE: Endocarditis, Insuficiencia adrtica severa, insuficiencia cardiaca.
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ANAMNESIS

Paciente varén de 29 afios de edad que ingresa en box de urgencias por cuadro de
insuficiencia respiratoria aguda grave. Refiere cuadro de aproximadamente un mes de
evolucién de sensaciéon distérmica con expectoracién mucosa y disnea de hasta

minimos esfuerzo en la tltima semana, haciéndose de reposo en las tltimas 48 horas.
EXPLORACION FiSICA

A su llegada consciente y orientado. Mal estado general. Palidez mucocutdnea

generalizada. Intensa taquipnea con uso de musculatura accesoria.
Constantes: TA: 135/61 mmHg, FC 127 lpm, Sat02: 74% basal. Afebril.

Auscultacion cardiopulmonar: disminucién del murmullo vesicular. Crepitantes finos
bilaterales hasta campos superiores. Tonos ritmicos, soplo diastdlico adrtico e
impresion de ritmo de galope. Cicatriz de esternotomia media. Abdomen sin hallazgos

patolégicos. Edema con févea a tension hasta raiz de muslo.
Antecedentes familiares:

Sin interés

Antecedentes personales:

Alérgico a Vancomicina. Endocarditis bacteriana en el afio 1996. Defecto
interventricular tipo Gerbode entre ventriculo izquierdo y auricula derecha con
deformidad de valvula tricuspide. Se realiza correccién del defecto en 2010 mediante
parche de goretex y reparaciéon de valvula tricispidea. Sin tratamiento habitual.

Fumador de %2 paquete al dia. Exfumador de cannabis y consumidor de cocaina.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
En analitica de ingreso en UCI destacan:

Bioquimica: glucemia: 114 mg/dl, urea: 60 mg/dl, creatinina 1,11
mg/dl, bilirrubina total: 0,74 mg/dl, aspartato transaminasa (GOT): 25 U/L, alanina
transaminasa (GPT): 32 U/L, gammaglutamil transpeptidase 36 U/I, sodio (Na): 137
mEq/L, potasio (K): 4,4 mEq/L. Proteina C reactiva: 11.70 mg/d],
procalcitonina (PCT): 0,72 ng/ml. Troponina T 72 pg/ml, Pro BNP: 18836 pg/ml.
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Hemograma: leucocitos: 15280/ul (férmula leucocitaria: neutroéfilos: 83%, linfocitos
11%,), hemoglobina 9.9 g/dl, hematocrito 31,2 %, plaquetas: 4385800 /ulL.

Coagulacion: tiempo protrombina: 66 %, INR: 1,35, tiempo de tromboplastina parcial
activada: 28 seg, fibrindgeno751 mg/dl. Dimero D: 6414 ng/dl.

Pruebas de imagen:

Radiografia portdtil de térax: indice cardiotoracico<0.5. Senos costofrénicos pinzados.
Infiltrado intersticial bilateral en alas de mariposa. Hallazgos radiolégicos compatibles

con edema pulmonar.
ECG: Taquicardia sinusal 120 Ipm, escaso crecimiento de R en cara anterior.

Ecocardiograma  Transtordcico; Paciente en edema agudo de pulmoén
con taquicardia a 130 latidos por minuto: Ventriculo izquierdo severamente dilatado
por VTD (DTD de 67.6 mm), paredes limitrofes, y fracciéon de eyeccién severamente
deprimida (FEVI por SB 33%). Hipoquinesia generalizada. Auricula izquierda
ligeramente dilatada (area en 4C de 27 cm2). Ventriculo derecho de didmetros,
paredes y fraccion de eyecciéon normal (TAPSE de 17 mm). Onda S normal (13.4
cm/seg). Auricula derecha de didmetros normales. Impresiona a defecto de
continuidad en zona membranosa del septo interventricular de 8 mm con paso a
ventriculo derecho, con pequefla imagen de vegetacion asomando en el lado
ventriculo derecho. Valvula aédrtica trivalva de velos engrosados, con buena apertura
con gradientes trasvalvulares pico y medio de 21 y 11 mmHg, respectivamente.
Imagen de perforacién-rotura del velo sobre todo no coronario, que prolapsa en tracto
de salida de ventriculo izquierdo, origen de regurgitacién adrtica que
ocupa el 100% del tracto de salida de ventriculo izquierdo, Tiempo de
hemipresiéon (THP) de 56 miliseg, impresionando de regurgitacién masiva. Valvula
mitral con buena apertura y regurgitacion mitral ligera. Valvula tricispide sin
alteraciones morfoldgicas ni funcionales significativas. No permite estimar la presién
arterial sistolica pulmonar. Aorta toracica sin hallazgos. No derrame pericardico. No

imagen clara de vegetaciones en resto de valvulas: mitral, pulmonar ni tricuspidea.

Ecocardiograma transesofdgico: Se confirman los hallazgos del ecocardiograma
transtoracico. Insuficiencia aortica severa (masiva) secundaria a valvula
desestructurada que prolapso en tracto de salida del ventriculo izquierdo. Sin
afectacion de Arteria Coronaria Derecha. Se confirma paso de flujo hacia ventriculo

derecho que impresiona a través del septo interventricular membranoso. Ventriculo

334



izquierdo dilatado y con disfuncidn ventricular severa. Insuficiencia mitral con buena
apertura y regurgitacion ligera. A diferencia del ecocardiograma transtoracico se
evidencia dos pequefias imagenes de vegetacién en dicha valvula. Valvula tricispidea

y valvula pulmonar sin imagen de masa sugerente de vegetacion. Derrame pleural.
DIAGNOSTICO

Se presenta el caso de un paciente de 29 afios con cuadro de insuficiencia respiratoria
grave precedido de sensacion distérmica con expectoracidn mucosa y disnea de
aumento progresivo a lo largo de un mes de evolucién. Ademads, como antecedentes
orientativos destaca historia pasada de endocarditis bacteriana y un defecto valvular

reparado quirurgicamente.

El diagnéstico diferencial del sindrome que sufre el paciente es muy amplio, pudiendo
ser secundario a alteraciones del sistema respiratorio, cardiaco, renal o hematolégico,
pero teniendo en cuenta los antecedentes personales, la anamnesis y los hallazgos
mas relevantes en la exploracion fisica, rapidamente se pensé en primera instancia en
que la causa del fallo respiratorio era secundario a una insuficiencia cardiaca debido a
una valvulopatia. Esto condujo a la realizacién de una ecocardiografia transtoracica
reglada por parte de cardiologia de forma urgente, en la que se confirm¢ el hallazgo de
insuficiencia adrtica severa y dilatacion del ventriculo izquierdo y posteriormente en
la ecocardiografia transesofagica se objetiva la presencia de dos vegetaciones en la
valvula mitral por lo que se confirma también el diagnostico de endocarditis

infecciosa.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

A su ingreso y tras la monitorizacion de constantes se realiza ecocardiografia a pie de
cama por parte del servicio de Cardiologia donde se objetiva insuficiencia aortica
severa, valvula desestructurada, prolapso hacia tracto de salida, ventriculo izquierdo
dilatado con disfuncién ventricular severa, insuficiencia mitral ligera, CIV
perimembranosa. Dado los hallazgos y la alta sospecha de endocarditis bacteriana se
inicia tratamiento antibiético con ampicilina, ceftriaxona y gentamicina ademas de
extraer hemocultivos. Tratamiento deplectivo y soporte respiratorio con ventilacion
mecanica no invasiva. Evolucién térpida en las siguientes horas por lo que se procede
a aislamiento de via aérea y sedoanalgesia con Fentanilo y Midazolam. Posteriormente
se realiza ecocardiografia transesofigica confirmandose los hallazgos en la

ecocardiografia transtoracica. Dado que nuestro hospital carece de Cirugia Cardiaca,
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se interconsulta con el Hospital Virgen de las Nieves en Granada para el trasladado del
paciente para cirugia urgente. Una vez alli se interviene de forma emergente
realizdndose una sustitucion valvular mitral por prétesis mecénica bidisco, sustitucién
valvular adrtica por proétesis mecanica bidisco y cierre de la comunicacidon
interventricular con punto en 8. Durante la intervenciéon se produce laceracién

ventricular derecha que se repara mediante puntos.

Como principales problemas tras la intervencion quirdargica podemos describir shock
mixto (cardiogénico y séptico) con necesidad de drogas vasoactivas, hipoxemia severa,
fracaso renal AKI Il y coagulopatia en contexto de disfuncién hepatica. A pesar de esto
durante el ingreso evoluciona de forma favorable pudiéndose retirar la sedacién e

iniciar el proceso de destete de la ventilacién mecanica.
DISCUSION

Una vez mdas queda constatado la importancia de la realizacién de una adecuada
historia clinica para poder afrontar los restos diagnoésticos del dia a dia en este tipo de
pacientes en el que el manejo y rapidez de actuacién por parte de los profesionales
sanitarios, es crucial en el prondstico de los pacientes, ya que en cuestion de horas el
paciente se traslado6 al Hospital Virgen de las Nieves en Granada para la realizacién de
cirugia cardiaca emergente que precisaba dicha patologia y que posteriormente se

justifica en este documento.

La insuficiencia aértica es causada por un cierre inadecuado de las valvas de la valvula
adrtica, y que puede ser secundario a enfermedad de las valvas o por
distorsién/dilatacién de la raiz adrtica o aorta ascendente. Las principales causas de
esta patologia varian en funcién de los recursos de los paises, pero en nuestro medio
podemos destacar malformaciones cardiacas y causas infecciosas, ambas se presentan
de forma conjunta en el presente caso. También la causa reumatica pero suele ser mas

prevalente en mayores de 50 afos.

Nos encontramos ante un caso de insuficiencia adrtica crénica ya que el ventriculo
izquierdo en el momento del diagnoéstico ya se encuentra severamente dilatado, algo
que no ocurriria en caso de que fuera aguda, ya que la hipertrofia excéntrica que sufre
el ventriculo izquierdo, es debido a la acomodacién prolongada de volumen que
refluye al ventriculo izquierdo en diastole desde la aorta y que se genera secundario a
la inadecuada coaptacidn de las valvas. Esta dilatacion es compensada por variaciones
en contractilidad cardiaca por lo que no se manifiesta hasta llegado a un determinado

punto en el que el ventriculo se colapsa y pierde su capacidad de contractilidad y
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comienza a manifestarse en forma de insuficiencia cardiaca aguda. Estas es la causa
que provoca que el paciente haya permanecido asintomatico, por lo tanto no podemos
afirmar si la etiologia desencadenante del cuadro es debido a la endocarditis
infecciosa concomitante que sufre el paciente o si esta infeccion es secundaria a la

alteracién valvular (U-

La ecografia es una pieza clave para el diagnéstico, evaluaciéon y manejo de esta
patologia, ya que segun la ultima revisiéon de Asociacion Estadounidense del Corazén y
el Colegio Estadounidense de Cardiologia de 2020 (), el tratamiento oportuno varia en
funcion de parametros anatomicos y hemodinamicos que se objetivan en dicha prueba
de imagen, ademdas de la clinica acompafiante. Atendiendo a esta clasificacion el
hallazgo en la ecografia de un volumen ingurgitante de mas del 50 % (en nuestro caso
del 100%), una FEVI gravemente deprimida (< 40 %) y sintomas de insuficiencia
cardiaca grave, nuestro paciente sufre una insuficiencia adrtica estadio D, es decir la
de mas gravedad y el tratamiento de eleccién seria el recambio valvular, tal y como se

ha llevado a cabo.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1:Imagen de insuficiencia aértica ocupando el 100% del Tracto de salida
adrtico.

Figura 2: Imagen de dos vegetaciones sobre valvula mitral.
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PLAQUETOPENIA GRAVE EN EL PUERPERIO, UNA URGENCIA
MEDICA

Otros autores:
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RESUMEN: La purpura trombopénica trombdtica (PTT) es una entidad que se define
como una microangiopatia trombética (MAT) causada por una deficiencia grave de la
proteasa ADAMTS-13, que degrada los multimeros trombogénicos del factor von
Willebrand. Es una patologia poco frecuente con naturaleza congénita o adquirida. En
cuanto a la PTT asociada al embarazo, su prevalencia es muy baja y afecta sobre todo
en el segundo y tercer trimestre de gestacion. Su clinica destaca por la afectaciéon
neurolégica transitoria y fluctuante junto con disfuncién renal que se acompafia
analiticamente de una trombopenia grave con sangrado ocasional y anemia hemolitica
microangiopatica. Ante la sospecha clinica de purpura trombopénica trombdtica, a
pesar del desconocimiento del nivel de actividad de ADAMS13, justifica el manejo
empirico con inmunoterapia y plasmaféresis puesto que mejora el pronéstico de las
pacientes y reduce la tasa de mortalidad, siendo del 90% en aquellas pacientes en las

que no reciben tratamiento.

PALABRASCLAVE: Parpura trombocitopénica tromboética.  Microangiopatia
trombotica. ADAMST13. Sindrome de HELLP. Plaquetopenia puerperal.
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ANAMNESIS

Mujer de 35 afios con gestacion espontanea de 39+2 semanas que ingresa en paritorio
por fase activa de parto, evolucionando de forma espontdnea, sin complicaciones y
produciéndose parto eutécico con desgarro obstétrico de Il grado. Nacimiento de un

varén de 2.975 gramos con test de APGAR normal.

Durante el puerperio inmediato inicia clinica de cefalea frontal con presencia de visién
borrosa binocular, tras el cambio postural presenta episodio sincopal de 10 segundos

en la habitacidn con recuperacién espontdnea y sin clinica posterior.
EXPLORACION FisIcA

Tension arterial 80/50 mmHg, frecuencia cardiaca 110 Ipm y saturacién normal.
Palidez de piel y mucosas. Desconexion del medio autolimitado, orientada y sin
episodio postcrisis. No presenta alteracion en el lenguaje. Visién borrosa binocular sin

afectar a campo visual central ni periférico.

Pares craneales normales. Fuerza y sensibilidad conservada en las cuatro

extremidades. No presenta alteracién en la marcha.

En la exploracién ginecoldégica no se visualiza metrorragia, loquios normales. Se
realiza tacto bimanual con utero contraido, hematoma vaginal de 40mm de tercio
distal derecho de vagina, blando y no doloroso en la exploracién. Mamas normales con

lactancia materna instaurada.

Antecedentes personales.
- No alergias medicamentosas conocidas.
- Intervenciones quirurgicas: Conizacién cervical por H-SIL histoldgico.
- Gestacion espontanea a término con buen control obstétrico.

- Anemia microcitica durante la gestaciéon (Hb: 10.6 g /dl. Hto: 33%. Plaquetas:
244.000, coagulacion normal), en tratamiento actual con hierro oral diario.
Hipotiroidismo clinico pregestacional autoinmune en tratamiento con levotiroxina

125mcg cada 24 horas.

- Formula Obstétrica: 0
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Antecedentes familiares
Madre: Diabetes Mellitus tipo 1.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

TC Craneal: no presenta lesiones hemorragicas o isquémicas intraaxiales ni

extraaxiales. No existe desplazamiento de linea media.

TC Abdomino-pélvico: prominencia de arterias uterinas y cavidad endometrial de 15
mm interpretadas como normales en contexto de puerperio inmediato. Periné

aumento de partes blandas en region derecha en contexto de desgarro obstétrico.

Analitica. Hemograma: Hb 7.8 g /dl, Hto 28%. Plaquetas 15.000,
Reticulocitos  3.6%.

Bioquimica: Urea 70. Creatinina 2.28. Bilirrubina total 0.76. GOT 51, GPT 52, GGT 13,
LDH931. Test de coombs directo: Negativo.

Frotis de sangre periférica: Esquistocitos con frotis microangiopatico.
ADAMTS13: 2%.

Determinacién anticuerpos ADAMTS13: Negativos

DIAGNOSTICO.

Microangiopatia tromboética (MAT)

Purpura trombocitopénica trombética (PTT)

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Ante debut de plaquetopenia grave en el puerperio inmediato sin hemorragia activa,
con presencia de anemia hemolitica y focalidad neurolégica se realiza ingreso en
unidad de cuidados intensivos para observacion e inicio de tratamiento empirico de
microangiopatia tromboética con sospecha clinica de purpura trombocitopénica

trombdtica evaluada por la escala Plasmic Score, presentando un valor de 6.

La primera linea de tratamiento se inicié6 mediante la transfusién de concentrados de
hematies, posteriormente se establecieron cuatro ciclos de plasmaféresis e

inmunosupresiéon con corticoides 3mg/kg/dia y la administracién de 10mg de
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Caplacizumab durante 10 dias. La paciente a las 24 - 48 horas present6 mejoria
analitica (63.000 plaquetas), alcanzado a las 72 horas valores plaquetarios en rango
normal, 125.000 plaquetas sin anemia hemolitica. En cuanto a la evolucién
ginecoldgica, se produjo remision de hematoma vaginal y lactancia materna durante el

ingreso, al no existir contraindicacién con los fAirmacos administrados.

Tras el tercer ciclo de plasmaféresis y la transfusiéon de dos concentrados de hematies,
la paciente inicia clinica de disnea subita y dolor centro toracico en reposo, con
auscultacion cardiopulmonar con crepitantes bilaterales y electrocardiograma normal.
Analitica sin elevacion de troponinas y pro-BNP 1.300. Radiografia de tdérax con
infiltrados alveolares bilaterales en contexto de edema agudo de pulmdn que remite
con tratamiento conservador y furosemida, hecho que se produce como efecto

adverso en contexto clinico de paciente politransfundida.

Finalmente se realiza cuarta y ultima plasmaféresis a las 24 horas de la resolucion del
edema agudo de pulmén. La paciente tras cuatro ciclos de plasmaféresis alcanza
valores analiticos en rango de normalidad, recibiendo el alta hospitalaria a los diez
dias del parto con tratamiento corticoideo en pauta descendente y sin precisar

tratamiento inmunosupresor con Caplacizumab.

Actualmente presenta evolucion favorable manteniendo lactancia materna, analiticas
de control semanal en rango de normalidad y en estudio genético ante sospecha de

PTT congénita, al presentar anticuerpos ADAMTS13 negativos.
DISCUSION

La purpura trombocitopénica (PTT) es una patologia poco frecuente y potencialmente
mortal caracterizada por un sindrome trombético microangiopatico causada por una
deficiencia aguda de proteasa del factor von Willebrand, ADAMTS13. Ademas, la
deficiencia de ADAMTS13 promueve microtrombosis provocada por la persistencia de

multimeros de VWF en la circulacién sanguinea y afectando. (1)

La deficiencia de ADAMTS13 puede ser congénita o adquirida. Mas del 95 % de todos
los casos de PTT son PTT adquiridas o inmunomediadas, se debe a autoanticuerpos
que inhiben la actividad plasmatica de ADAMTS13. Sin embargo, el 5% restante se
debe a PTT congénita donde predomina en la poblacién gestante y en la infancia.
Algunos de los factores de riesgo que podemos encontrar son la presencia de
enfermedades autoinmunes y la toma de fArmacos como le quinina, ciclosporina o el

clopidogrel.
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El diagnéstico de sospecha se inicia ante signos neurolégicos y/o renales que en
ocasiones pueden ser leves y ser infravalorados, se acompafian de una alteracidon
analitica caracterizada por trombocitopenia y anemia hemolitica con presencia de
esquistocitos en frotis de sangre periférica. La confirmacién diagnéstica de PTT se
establece mediante la determinacién de ADMTS13 siendo esta inferior del 5% y la
determinacion de anticuerpos nos permitira conocer si es de naturaleza hereditaria o
adquirida. (2)

Los pacientes que no reciben tratamiento farmacolégico presentan una mortalidad del
90%, por lo que un diagnostico y tratamiento precoz son fundamentales. No obstante,
el diagnostico diferencial que se debe realizar es amplio entre otras causas de
microangiopatia trombética como la coagulacion intravascular diseminada, el
sindrome hemolitico urémico, y en pacientes gestantes o puérperas, el sindrome de

HELLP, una complicaciéon grave de la preeclampsia.

El inicio del tratamiento médico en las primeras 4 - 8 horas reduce la tasa de
mortalidad. Actualmente disponemos de diferentes escalas que nos permiten
establecer el riesgo de PTT segun diferentes items e iniciar el tratamiento empirico lo
antes posible, en pacientes con sospecha clinica y sin confirmacién de ADMTS13.

Actualmente la escala mas homologada es la Plasmic Score. (3)

El tratamiento se centra en la administracion de corticoterapia a altas dosis mas la
administracién de anticuerpos monocolonaes como el Rituximab (anti-CD 20) o el
Caplacizumab. El Caplacizumab es un anticuerpo monoclonal que presenta mejores
resultados clinicos que el Rituximab, reduciendo la duracién del tiempo de

trombopenia y la refractariedad de la enfermedad.

La plasmaféresis es una alternativa terapéutica que se complementa con el
tratamiento farmacoldégico con el objetivo de reponer ADAMTS13 y eliminar
autoanticuerpos, su realizacion en los primeros dias ha reducido la mortalidad del 90%
a un 10%, realizadndose hasta alcanzar unos valores plaquetarios de 150.000.
Actualmente los resultados con plasmaféresis y Caplacizumab son significativamente

mejores que en aquellos pacientes que recibieron plasmaféresis y Rituximab.

Por ultimo, la purpura trombocitopénica trombdtica asociada al embarazo presenta
una prevalencia muy baja siendo mas frecuente en el segundo y tercer trimestre,
mientras que su inicio en el puerperio es ain menos frecuente. Su diagnostico es
dificultoso ya que puede confundirse con el sindrome de HELLP. La PTT asociada a la

gestacién tiene una alta morbimortalidad materno-fetal, los anticuerpos desde el

344



segundo trimestre de gestacion tienen la capacidad de atravesar la barrera placentaria
provocando asi un riesgo de anemia fetal y muerte intrauterina por lo que es
necesario un control obstétrico estricto mediante ecografia Doppler fetal para

descartar la presencia de anemia fetal y llevar a cabo un manejo precoz. (4)

Las pacientes que presentan una PTT asociada a al embarazo suele ser de etiologia
hereditaria y tienen una alta probabilidad de recidiva en una préxima gestacién por lo
que se debe de informar de los riesgos que presentan en futuras gestaciones y

desaconsejar dicha actitud.
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VENTRICULO DERECHO DE DOBLE CAMARA
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RESUMEN: Paciente de 49 afios en seguimiento por Cardiologia tras diagndstico de
estenosis subpulmonar severa secundaria a ventriculo derecho de doble cdmara junto
a comunicacién interventricular (CIV) restrictiva. El paciente se encuentra
asintomatico desde el punto de vista cardiovascular. Se realizan pruebas
complementarias que confirman la presencia de ventriculo derecho de doble camara
con obstruccién mesoventricular grave. Ademas, se aprecia comunicacién con paso de
flujo interventricular compatible con posible CIV perimembranosa. Se realiza
cateterismo derecho, se lleva a cabo un estudio simultdneo mediante dos catéteres de
Swan Ganz objetivando gradientes significativos entre una camara proximal de alta
presion y una camara distal de menor presién anatémicamente sobre tracto de salida
del ventriculo derecho (TSVD). Se registra ademas salto oximétrico significativo entre
auricula derecha y ventriculo derecho. Se comenta el caso con servicio de Cirugia
Cardiaca. El paciente es finalmente intervenido con reseccién de banda fibrosa

intraventricular y reparacion de CIV.

PALABRAS CLAVE: Pulmonary Subvalvular Stenosis, right ventricle, ventricular

septum.
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ANAMNESIS

Antecedentes personales:

Sin alergia medicamentosas conocidas.

Factores de riesgo cardiovascular: Hipertension arterial, dislipemia.
Historia cardioldgica:

Paciente en seguimiento por Cardiologia por estenosis subpulmonar severa por
ventriculo derecho de doble cdmara, con cavidades derechas dilatadas con buena

contractilidad, y CIV perimembranosa, con FEVI normal.

* TRATAMIENTO HABITUAL: Simvastatina 40 mg/ 24 horas, Enalapril 2'5 mg/ 24
horas.

EXPLORACION FiSICA

El paciente en el momento de valoracion en la consulta presenta buen estado general,

bien hidratado y perfundido, eupneico en reposo. Buena coloracién y bien perfundido.

A la exploracién cardiorrespiratoria presenta tonos ritmicos sin soplos, murmullo

vesicular conservado sin ruidos sobreafnadidos.
Sin datos de congestion ni edematizacién.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma (4-7-23): RS a 75lpm, PR normal, QRS estrecho, eje normal,
aumento de voltajes. Ecocardiografia transtoracica (20-6-23): Ventriculo derecho de
doble camara, hipertroéfico, con funcién sistélica conservada (estimada de forma visual
por ausencia de ventana apical) y obstrucciéon mesoventricular grave (Vmax 4.8m/s;
Gmax 93mmHg). VI no dilatado con FEVI conservada. Posible CIV perimembranosa

(en todo caso de pequeiio tamaiio), con shunt izq-derecha con gradiente de 60mmHg.

ANALITICA julio 2023 - Bioquimica: Glucosa 93, Urea 47, Creatinina 0.91, Acido drico
6.7, Proteinas totales 7.1, Lactato deshidrogenasa (LDH) 224, Sodio 142, Potasio 4.1,
Colesterol total * 248, Colesterol de HDL 43, Colesterol de LDL 172, Triglicéridos 123,
Colesterol no HDL (calculado) 205, pro-Péptido natriurético cerebral (NT-proBNP)
100
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Hemograma: hb 16, plaquetas 192000, leucocitos 7.300 (N64.8%).
TAC cardiaco (12-7-23):

IMAGEN 1 e IMAGEN 2 Estudio vascular: CD: sin lesiones significativas. TPI:sin
lesiones. DA: placa focal calcificada no significativa (en torno al 30% - 40%) a nivel del
segmento medio. Resto del vaso con irregularidades sin lesiones significativas. Cx: sin

lesiones significativas. Dominancia: derecha.

ESTUDIO MORFOLOGICO Y FUNCIONAL DE CAVIDADES CARDIACAS: - Al: no dilatada
-AD:severamente dilatada. - VI no dilatado, no hipertrofico ( SIV 11) con contractilidad
segmentaria y global normal (FE automatica 56%) - VD de doble cAmara (secundario a
la presencia de una banda muscular previo a al TSVD, que divide al VD en una camara
proximal y una cdmara distal en relacion al ostium infundibuli), dilatado ( dTDVD a
nivel medio 42mm, ratio VD/VI 1.1), hipetréfico ( 7 - 8mm pared libre de VD) con
contractilidad global conservada ( FE calculo automatico 51%)

- Valvula adrtica tricomisural, de aspecto normal, apertura normal.

- Valvula pulmonar tricomisural, de aspecto normal y apertura normal.

- Raiz de aorta y AA no dilatadas.

- Arteria pulmonar 32mm (a nivel de bifurcacién)

- No derrame pericardico.

- Comunicacién interventricular perimembranosa ( aproximadamente 2 mm x 3mm).

HALLAZGOS EXTRACARDIACOS: Sin hallazgos patoldgicos significativos. Resumen: -
Ateroesclerosis coronaria calcificada no significativa (en DAm) - Ventriculo derecho
dilatado e hipertrofico de doble cadmara.- Comunicacién interventricular

perimembranosa.
CATETERISMO CARDIACO 24-10-23:

ESTUDIO HEMODINAMICO y GASOMETRICO BASAL. G. sistémico (l/min): 3.9. IC
(1(min/m2): 2.5, volumen latido (ml/lat): 57.7, G. pulmonar (1/min): 4.5, FC ( lat /min):
68, QP/QS: 1.15, PAP (mmHG): 19/7/12, PAD (mmHg) 6, PVD "proximal" (mmHG)
107/9, PVD " distal" (mmHG) 20/5, PCP: 11/12/8, P aorta (mmHg) 144/84/108, RVP
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( Wood) 1.02, GTP: 4, Sat 02 sistémica% 96, Sat 02 AD % 66, Sat 02 VD % 80, Sat 02
AP 9% 73,Sat 02 VCI % 61, QP/QS: 1.15

CONCLUSIONES:
- No datos que sugieran HTP (PAP media 12 mmHg). PCP y GC sistémico normales.

- A nivel de VD se realiza estudio simultineo mediante 2 catéteres de Swan Ganz,
objetivando gradientes significativos. Camara proximal VD " camara de alta
presiéon” con presién maxima 107 mmHg y una cdmara mas distal de VD,

"

anatémicamente sobre TSVD " camara de baja presion” con presion maxima de
20mmHg (diferencia de presiones mdaximas en torno a 87mmHg), hallazgos

compatibles con VD de doble camara.

- Se registra ademas salto oximétrico significativo entre AD y VD (Sat 02 AD: 66%.
Sat 02 VD: 80%).

-QP/QS: 1.15

NOTA: se realiza el calculo del gasto sistémico y pulmonar mediante la formula de
Fick.

DIAGNOSTICO

Estenosis subpulmonar severa por ventriculo derecho doble camara. Cavidades

derechas dilatadas con buena contractilidad de VD. CVI perimembranosa restrictiva.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se comenta el caso con Unidad de Cirugia Cardiaca de referencia dado que el paciente

presenta indicacion de intervencidn para reparacion del defecto.

El dia 18/04 el paciente es intervenido mediante esternotomia media con canulacién
aorto-bicava para entrada en circulacién extracorpdrea. Se realiza atriotomia derecha
para acceso a septo interventricular perimembranoso objetivando defecto

previamente descrito, se realiza cierre con sutura.

Posteriormente se procede a ventriculotomia derecha, visualizando valvula pulmonar
de morfologia normal asi como banda de tejido miocardico/fibroso. Se procede a
seccion y reseccion de este mediante asa dietérmica. Salida posterior de circulaciéon

extracorpdrea sin incidencias. Como incidencia principal estando alin en quiréfano
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tiene que ser sometido a reesternotomia por sangrado, comprobando un punto

sangrante a nivel de aorta, resuelto mediante sutura.

Durante su estancia postoperatoria el paciente presenta buena evolucién, pudiendo
ser retirado de soporte inotrépico y respiratorio, manteniendo estabilidad

hemodinamica durante el ingreso. Finalmente pudo ser dado de alta sin incidencias.
DISCUSION

El ventriculo derecho de doble es una cardiopatia estructural de origen congénito
poco frecuente (constituye aproximadamente el 2,1% de las cardiopatias congénitas
del adulto). Se produce por la presencia de bandas anémalas musculares en posicién
transversal, de tal forma que divide el ventriculo en dos camaras en las que
encontraremos un gradiente de presion a través de una comunicacién generada por
dichas bandas. Se genera ademas de un aumento de presion subpulmonar por
obstruccion del tracto de salida.

La asociacion de esta anomalia con la presencia de comunicacién interventricular es
frecuente. El tratamiento de esta patologia es quirtrgico con reparacion del defecto
para asi evitar presiones elevadas de forma mantenida y su repercusion sobre
cavidades derechas.
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IMAGENES Y TABLAS

Imagen 1: TAC cardiaco con imagen de ventriculo derecho de doble cdmara.
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FIEBRE BOTONOSA MEDITERRANEA CON PRESENTACION ATIiPICA:
UN DESAFIO DIAGNOSTICO EN AREAS ENDEMICAS

Otros autores:

Marta Fernandez Carrasco
Residente de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Torrecardenas
Marta Sanchez Tripiana
Residente de Aparato Digestivo. Hospital Universitario Torrecardenas

RESUMEN: La fiebre botonosa mediterranea (FBM), es una rickettsiosis causada por
la bacteria Rickettsia conorii. Es endémica en la cuenca mediterranea, Africa y Asia,
siendo transmitida por la picadura de garrapatas del género Rhipicephalus, esta
enfermedad suele presentarse con fiebre alta, exantema maculopapular y una escara
caracteristica en el sitio de la picadura conocida como mancha negra o tache noire.
Este caso destaca la presentacion atipica de la FBM debutando como diarrea aguda, lo
que es inusual y puede dificultar el diagndstico. La identificacién oportuna y el
tratamiento adecuado son esenciales para prevenir complicaciones graves y asegurar
la recuperacion del paciente.Exponer casos como este es crucial para sensibilizar a los
profesionales de la salud sobre las variantes clinicas de la FBM y su inclusion en el
algoritmo diagnéstico de la diarrea aguda, especialmente en areas prevalentes,
mejorando asi su capacidad para reconocer y tratar esta enfermedad en sus diversas

presentaciones.

PALABRAS CLAVE: rickettsiosis intestinal, diarrea aguda, fiebre botonosa

mediterranea.
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ANAMNESIS

Varéon de 62 afios que acudié a urgencias por clinica de aumento del numero de
deposiciones (entre 7-10 diarias) de consistencia liquida sin productos patolégicos,
fiebre de hasta 392C, poliartralgias y un exantema maculopapular en torso de 4 dias

de evolucién (Figura 1). No nduseas ni vomitos.

Negaba consumo de nuevos fAirmacos o productos de herbolario. No tenia tatuajes, no
habia realizado viajes recientes ni mantenido relaciones sexuales de riesgo. Agricultor

de profesidn en contacto con multiples animales, fundamentalmente perros y ganado.
EXPLORACION FiSICA:

A la exploracion fisica, el paciente presentaba buen estado general, encontrandose
consciente, orientado y colaborador. Bien hidratado y perfundido, presentaba
rubefaccién facial asi como un exantema maculopapular en el torso, no en palmas ni
plantas. Estable hemodinamicamente, eupneico en reposo, temperatura de 37.52C. La
exploraciéon neuroldgica no evidencié alteracion de los pares craneales, signos
meningeos, alteraciones de la marcha o dismetrias. No perdida de fuerza ni de
sensibilidad.

La auscultacién cardiorespiratoria era ritmica sin soplos audibles con murmullo

vesicular conservado bilateral sin ruidos sobreanadidos.

A nivel abdominal, este era blando, depresible, con molestias a la palpacién profunda
en hemiabdomen derecho, sin signos de irritacion peritoneal y sin palparse masas ni

megalias. Con ruidos hidroaéreos presentes.

A nivel de la mano derecha se apreciaba lesién ulcerada con bordes necroéticos y
exudativos, no dolorosa ni pruriginosa. El resto de la exploracién por aparatos y

sistemas no presentaba ninguna alteracién.
Antecedentes personales:

No presentaba ninguna alergia medicamentosa ni a productos sanitarios. Referia
consumo diario de 5-6 copas de vino de larga data, no consumo de tabaco. No otros
antecedentes personales de interés ni consumo de medicacién de forma habitual. No
inmunizacidn frente a los virus de la hepatitis A, B ni C. No intervenciones quirdrgicas

previas.
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Antecedentes familiares:
No antecedentes familiares de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Al ingreso se le realizd analitica sanguinea que mostr6 un empeoramiento agudo de la
funcién renal (urea 56 mg/dL, Cr 1.56 mg/dL), hiponatremia, trombopenia
(90.000/mcL), hipertransaminasemia de bajo rango y aumento de la proteina C
reactiva (20.9 mg/L) y procalcitonina (21 ng/mL). Se cursaron hemocultivos,
urocultivos y coprocultivos que fueron negativos. Las radiografias de térax y abdomen

no mostraron alteraciones.

Se completd el estudio inicial con un TC abdominal con contraste, que como Unico
hallazgo de interés mostré adenopatias en hilo hepéatico de probable origen reactivo, y
realizacion de serologias siendo Uinicamente positiva el is6topo IgM para Rickettsia
conorii a titulos de 1/160.

DIAGNOSTICO

Tras obtener los resultados de las distintas pruebas complementarias se obtuvo el

diagnéstico de fiebre botonosa mediterranea.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante los primeros dias de ingreso, el paciente experimenté una mejoria notable
desde el punto de vista digestivo, evidenciada por el cese de la diarrea. Sin embargo,
persistian la fiebre, la elevacién de los reactantes de fase aguda y el fracaso renal.
Adicionalmente, se observ6 una extensidon del exantema a ambos miembros inferiores
(Figura 2), palmas y plantas, coincidiendo con la aparicién de sintomatologia

confusional (bradipsiquia, desorientacién y agitacion).

Antes estos nuevos hallazgos, se realizé una consulta con la Unidad de Infecciosas,
quienes decidieron ajustar la antibioterapia empirica tras cuatro dias con
piperacilina-tazobactam 1 g/8h a una triple terapia con doxiciclina 100 mg/12h,
ceftriaxona 2 g/24h y anfotericina B liposomal a dosis de 1 mg/kg/24h para abordar
la posible infeccién por R. conorii de manera mas efectiva asi como otras entidades

bacterianas y fingicas.
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Con el transcurso de los dias, el paciente present6 una franca mejoria en su estado
general con desaparicién de la clinica neuroldgica y la fiebre ademas de una
normalizaciéon progresiva de los parametros analiticos. Una vez se confirmé el
diagnostico de fiebre botonosa mediterranea se decidi mantener Unicamente el
tratamiento con doxiciclina oral a dosis de 100 mg cada 12 horas hasta completar una
pauta total de 7 dias. Finalmente, tras observar una mejoria clinica y analitica
satisfactoria, el paciente fue dado de alta hospitalaria con recomendaciones
preventivas como el uso de repelentes y la desparasitacion de los animales

portadores.
DISCUSION

Este caso subraya la importancia de incluir la FBM en el algoritmo diagnéstico de la
diarrea aguda, especialmente en areas endémicas. La presentaciéon inusual con
sintomas digestivo asociada a la triada tipica; exantema, fiebre y mancha negra (1),
destaca la necesidad de una consideraciéon amplia de posibles diagndsticos como son

el resto de enfermedades exantematicas.

Ante pacientes con clinica y antecedentes epidemiolégicos compatibles, la
confirmacién diagnéstica se alcanza mediante pruebas serolégicas (2), siendo la
inmunofluorescencia indirecta la técnica de eleccién para detectar anticuerpos

especificos contra R. conorii.

El tratamiento debe ser precoz para evitar complicaciones porque, aunque la
enfermedad tiene un buen prondéstico con el tratamiento adecuado, el retraso en su
introduccién puede conllevar a la aparicion de complicaciones cardiovasculares,

respiratorias, neuroldgicas, renales o incluso el fallecimiento (3).

Es por esto que los casos confirmados de dicha enfermedad deben ser valorados por
equipos multidisciplinares donde se incluyan, entre otros, especialistas en
gastroenterologia, enfermedades infecciosas o neurologia dado que el espectro clinico
puede ser muy variable, siendo primordial individualizar el algoritmo terapéutico en
funcion de la necesidad de cada paciente. Ademas, son esenciales, no solo las medidas
de prevencién de posibles picaduras, sino también aquellas destinadas a la educacién

sanitaria en la poblacién y el reconocimiento temprano de los sintomas.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 2: exantema petequial en miembros inferiores.
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INTOXICACION Y ABSTINENCIA POR GHB: UN RETO DIAGNOSTICO

Otros autores:
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Residente de Psiquiatria. Hospital Universitario Torrecardenas
Lucia Fernandez de Bobadilla Masedo

Residente de Psiquiatria. Hospital Universitario Torrecardenas

RESUMEN: El icido gammahidroxibutirico (GHB), mas conocido como ‘éxtasis
liquido’ es un depresor del sistema nervioso central. Por sus cualidades como
depresor ha ido convirtiéndose en una droga recreativa cada vez mas utilizada. E1 GHB
tiene un metabolismo muy rapido, lo que lo hace indetectable mediante tests
convencionales de toxicos, siendo en ocasiones dificil determinar si los sintomas que
vemos en la clinica estan producidos por esta sustancia o no. El caso presentado es un
ejemplo de la manifestacion clinica inespecifica, asi como de la dificultad diagnéstica
que nos encontramos en una situacién en la que el paciente no se encuentra en
disposicion de referir un consumo, y no tenemos pruebas que puedan confirmarlo. Es
importante tener presente casos como éste para poner en relieve la importancia del
conocimiento acerca de drogas recreativas menos habituales, aunque de creciente uso,

para asi poder tratar los problemas de salud que deriven del consumo.

PALABRAS CLAVE: 4cido gammahidroxibutirico, sindrome de abstinencia, droga.
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ANAMNESIS

Paciente varon de 44 afios que acude a urgencias traido por la ambulancia por cuadro
de bajo nivel de conciencia desde la noche anterior. Sus familiares avisan a la

ambulancia por esto, comentando que llevaba una semana mas inquieto de lo habitual.
EXPLORACION FIiSICA

A su llegada presenta aparente disminucion del nivel de conciencia con ojos cerrados
y sin respuesta a estimulos verbales o tactiles. Ligera sequedad de la mucosa oral.

Eupneico en reposo.

Exploracién neurolégica: poco valorable por nula colaboracién. Pupilas isocéricas
normorreactivas. musculatura ocular externa no valorable por nula colaboracion,
conserva reflejo palpebral por amenaza. No asimetrias faciales. No moviliza

extremidades. Funciones superiores: mutismo absoluto.

Auscultacion cardio respiratoria: latido ritmico a 80 latidos por minuto. Murmullo
vesicular conservado sin ruidos patolégicos en plano anterior. Frecuencia respiratoria

a 15 rpm con saturacién de oxigeno al 95% con gafas nasales a 2 litros por minuto.

Exploracién abdominal: abdomen blando y depresible. No impresiona de doloroso a la

palpacién. No defensa muscular.

Extremidades inferiores: sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda, ni

isquemia.

Posteriormente y durante su estancia en area de Observacidn, presenta episodios de
sudoracion profusa y rubefaccién facial, con cifras de frecuencia cardiaca y tension

arterial en torno a 130 latidos por minuto y 170/90 mmHg, respectivamente.

Exploracién psicopatoldégica

Se realiza interconsulta a Psiquiatria una vez que el paciente se encuentra mas

reactivo; que realiza exploracidn psicopatoldgica.

El paciente en este momento se encontraba reactivo, aunque desorientado en tiempo
y espacio, con fluctuaciéon a nivel atencional. Presentaba un lenguaje incoherente,
tangencial, con pararrespuestas. Impresionaba de presentar alucinaciones visuales,
aunque no se pueden confirmar en la entrevista. Falsos reconocimientos. En el

momento de la entrevista el juicio de realidad y las capacidades volitivas del paciente
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se encontraban mermados. La exploracion resulta muy dificultosa y no se puede

realizar en profundidad dado el cuadro de desorientacidn del paciente.
Antecedentes personales

Antecedentes somaticos: No alergias medicamentosas conocidas. No antecedentes
personales somaticos de interés. Como antecedentes quirurgicos, fractura en codo

izquierdo en la infancia que precisé 3 intervenciones, con secuelas posteriores.
Antecedentes de Salud Mental:

Tratamiento con desvenlafaxina pautada por médico de atencién primaria en 2020 en

contexto de situacion conflictiva de pareja y consumo de cocaina.

En terapia durante 6 meses con psicologo privado por trastorno adaptativo en 2022
siendo dado de alta por mejoria.

- Una unica consulta con psiquiatra en Unidad de Salud Mental Comunitaria (USMC)
Almeria en febrero de 2024 tras derivacion por médico de atencidn primaria, siendo
dado de alta con juicio clinico de: trastorno por consumo de sustancias; con la
indicacion de continuar seguimiento en Centro Provincial de Drogodependencia
(CPD).

Tratamiento previo: desvenlafaxina 100 mg por la mafiana, alprazolam 2 mg por la

noche y pregabalina 75 mg cada 8h.

Hdbitos téxicos: en seguimiento en CPD desde enero de 2024. Inicio de consumo de
benzodiazepinas a los 19 afios, por cuenta propia, las ha seguido tomando desde
entonces. Consumo diario de cocaina en 2020-2021, abstinente desde 2023. Desde
noviembre de 2023 empieza a tomar alcohol en grandes cantidades (en torno a 5-6

cervezas diarias) como hipnoético del que dice estar abstinente desde enero de 2024.
Antecedentes familiares:
No antecedentes familiares de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En un primer momento en urgencias se realiza electrocardiograma, describiéndose un
ritmo sinusal a 70 latidos por minuto, con eje normal, y sin bloqueos. No alteraciones

del segmento ST ni onda T.
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Se realiza analitica de sangre obteniendo como unico hallazgo a destacar una
leucocitosis de 14.660/mm3 con desviacion a la izquierda. Se realiza también
gasometria arterial y serologias a virus de hepatitis B y C y virus de inmunodeficiencia

humana negativas.

Se lleva a cabo un uroanalisis con toxicos en orina, mostrando como unico hallazgo

triaje positivo a benzodiazepinas.

Ante la negatividad de las pruebas se decide ampliar estudio con TC de craneo sin
contraste sin hallazgos significativos, y radiografia de térax que no presenta imagenes

patolégicas.

Tras interconsulta con Psiquiatria y dado lo inespecifico del cuadro, se decide de

manera conjunta con Neurologia realizar puncién lumbar, con resultados normales.
DIAGNOSTICO

El diagnéstico pudo darse tras mantener varias entrevistas con los familiares,
verbalizando éstos en una de ellas que el paciente habia estado comprando un liquido
por internet que consumia. Al ahondar en esta cuestion, se descubrié que era GHB,

enfocando el diagnéstico entonces como un cuadro de abstinencia al mismo.

Finalmente se dio de alta con el siguiente juicio clinico: Abuso de otra sustancia

psicoactiva, con abstinencia (F19.13).
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

El paciente pas6é su primer dia de ingreso en el area de Observacién, donde se
realizaron las pruebas complementarias y se administré medicacién intentando paliar
los sintomas confusionales que presentaba. Posteriormente fue ingresado en planta de
Medicina Interna, donde se realiz6 interconsulta a Salud Mental para seguimiento de

manera conjunta.

Durante el ingreso se administraron como tratamiento por via oral quetiapina 25 mg
por la mafiana y 50 mg por la noche, y diazepam 5 mg cada 8h; asi como tiaprida 100
mg cada 8h y tiamina 200 mg cada 24h de manera intravenosa. Asimismo, se
administré tratamiento de soporte consistente en suero fisiolégico, enoxaparina y

pantoprazol. Se suspende durante el ingreso tratamiento psicofarmacolégico previo.
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La evolucion fue favorable durante el ingreso, encontrandose el paciente en las
sucesivas exploraciones mas orientado, pudiendo comprender plenamente lo ocurrido
y su situacién y con una mejoria de la capacidad de expresién verbal. Su juicio de
realidad y capacidades volitivas estaban conservados. Se pudo incidir durante el
ingreso sobre la necesidad de realizar seguimiento por CPD, que habia abandonado

previamente.

Como tratamiento al alta: tiaprida 100 mg antes de acostarse,
tiamina/piridoxina/cianocobalamina 1 comprimido en desayuno y diazepam 5 mg en

desayuno, comida y cena.
DISCUSION

El Observatorio Europeo de la Droga y las Toxicomanias de la Unidn Europea informa
de que Espafia, tras Reino Unido y Dinamarca; es el tercer pais con mayor prevalencia
de consumo de drogas sintéticas (1). Esto convierte a las drogas en un problema

importante a nivel sociosanitario.

El ‘éxtasis liquido’ o GHB fue sintetizado en 1960 como anestésico, aunque
posteriormente fue retirado del mercado farmacéutico debido a su escaso poder
analgésico y a su elevada capacidad epileptégena (1). Actualmente su uso esta
prohibido. Sin embargo, debido a sus cualidades depresoras y a que se puede obtener
por internet, su consumo ha ido aumentando. Se consume por via oral y se encuentra

en ampollas de 10 ml.

El GHB actiia como depresor del Sistema Nervioso Central (SNC) (2), lo que puede
llevar a una disminucién de la respiracion, el ritmo cardiaco y la presion arterial;
pudiendo resultar en dosis altas en coma y muerte. El uso repetido de GHB puede

llevar a la dependencia fisica.

Los sintomas de abstinencia a GHB son, como vemos en el caso, similares a la
abstinencia por alcohol (por los efectos de ambos en el SNC sobre los sistemas GABA).
Estos sintomas son variados, incluyendo insomnio, ansiedad, temblores, sudoracién,
aumento de la frecuencia cardiaca y sintomas psiquiatricos en casos graves (sintomas

psicoticos, ideas delirantes...) (3).

Un problema con el que nos encontramos y que se refleja en este caso, es que el GHB
no se detecta en la sangre o en la orina en los andlisis toxicoldgicos convencionales, lo

que puede retrasar un diagnéstico de intoxicaciéon o abstinencia. Los sintomas por
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abstinencia a GHB normalmente se detectan de 1 a 6 horas desde la Ultima toma,
pudiendo durar hasta 14 dias o incluso mas (3). En este caso el cuadro se resolvio en 5

dias desde el inicio de los sintomas.

El tratamiento habitualmente se lleva a cabo mediante benzodiazepinas a dosis altas,
aunque también puede ser necesario usar neurolépticos u otro tipo de medicacion
sedativa. Asimismo se tratan sintomas derivados de este cuadro de manera especifica

(como por ejemplo la taquicardia o la hipertension).

Este caso pone en relevancia lo dificultoso de la deteccion de un cuadro de
intoxicacion o abstinencia a GHB debido a la inespecificidad de la clinica y a que esta
sustancia no aparece en los tests de toéxicos convencionales. También nos
encontramos con el problema de no saber de dénde vienen los sintomas, ya que en
muchas ocasiones los pacientes que consumen GHB son también consumidores de
otras sustancias. Esto puede incluso limitarnos en el uso de ciertos farmacos (por

ejemplo de benzodiazepinas, si la persona las consume de manera abusiva).

El poder identificar cuadros de intoxicacién de drogas que, pese a ser menos
habituales que otras, estan creciendo en su uso, es de gran importancia para poder
tratarlos de manera apropiada.
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FISTULA GASTROCOLICA SECUNDARIA A ADENOCARCINOMA
GASTRICO, ;PENSAMOS EN ELLO?
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RESUMEN: La fistula gastrocdlica es una comunicacién anémala que surge
generalmente entre la parte distal del colon distal y la curvatura mayor del estémago,
y puede ser secundaria tanto a procesos benignos (ulcera péptica, enfermedad de
Crohn, pancreatitis crénica) como malignos (colon, estémago, via biliar). La
fistulizacién gastrocélica por una neoplasia gastrica, es un hallazgo inusual en la
practica clinica, ya que el diagnéstico se suele realizar en etapas mas tempranas.
Reportamos el caso de un paciente con un adenocarcinoma gastrico que presenta

fistulizacion hacia el colon transverso.

PALABRAS CLAVE: fistula gastrocdlica, adenocarcinoma gastrico, reseccion

quirdrgica.
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ANAMNESIS

Paciente de 62 afios que acude a Urgencias por cuadro de varios meses de evolucion
de astenia, dolor abdominal epigastrico y pérdida de hasta 10kg de peso, asociando

melenas en los Gltimos dias.
EXPLORACION FiSICA

Estado general conservado, bien perfundida e hidratada con palidez mucocutanea.
Eupneica en reposo y afebril. El abdomen esta distendido y es doloroso a la palpaciéon
profunda en epigastrio, sin palpar claras masas ni megalias, sin signos de oleada
ascitica. El tacto rectal muestra heces de coloracién melénica, sin palpaciéon de masas.
La auscultacién cardio-pulmonar es normal y no presenta edematizacién ni signos de

trombosis venosa profunda en miembros inferiores.
Antecedentes personales

No alergias medicamentosas conocidas, no habitos téxicos ni antecedentes

médico-quirtrgicos de interés. No toma de farmacos de forma habitual.
No antecedentes familiares de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En el andlisis de sangre destaca una anemia microcitica (Hb 5,1g /dL y VCM 65 fL) y
ferropénica en rango transfusional, sin elevaciéon de reactantes de fase aguda ni

deterioro de la funcion renal.

Se realiza una endoscopia digestiva alta objetivando en la curvatura mayor del
estbmago una lesién crateriforme de unos 4 centimetros de tamafio, de bordes
pronunciados y fondo sanioso que impresiona de posible fistulizacién a otra

estructura anatdmica. Se toman biopsias para estudio.

Se completa el estudio con un TC toracoabdominal en el que se evidencia una masa
ulcerada de aspecto neoplasico de unos 9 x 8 cm, situada a caballo entre la cAmara
gastrica y el angulo transverso del colon mostrando comunicacion fistulosa entre
ambas estructuras. Ademas, se visualizan signos de carcinomatosis peritoneal con
engrosamiento omental. En el TC toracico no se evidencian signos de extensién a

distancia.
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DIAGNOSTICO

El resultado final del analisis anatomopatoldgico de la lesion gastrica revela hallazgos

compatibles con un adenocarcinoma gastrico tipo intestinal.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Tras presentar el caso en comité multidisciplinar se decide tratamiento quirurgico
(gastrectomia total y reseccion intestinal del segmento afecto) en combinacién con

quimioterapia, falleciendo el paciente a los 4 meses.
DISCUSION

Aunque en la actualidad los procesos malignos son una causa importante de fistula

gastrocdlica, el adenocarcinoma gastrico es una etiologia inusual en nuestro medio.

Entre las causas mas frecuentes destacan las tlceras pépticas cronicas, los
traumatismos y algunos procesos inflamatorios como la pancreatitis, la enfermedad
de Crohn y la diverticulitis. La fistula gastrocélica de etiologia maligna es mas
infrecuente y se desarrolla por la extension del tumor desde la serosa de una viscera
hasta la pared de otra conectando la luz de ambas estructuras. En la mayoria de los

casos la fistula se forma entre la curvatura mayor del estémago y el colon transverso

(D).

La forma de presentacion es variable e inespecifica en la mayoria de los casos, siendo
los sintomas mas frecuentes los vémitos, la diarrea y la pérdida de peso, lo que puede
conducir a un estado de desnutricién severa. Hasta un 30% de los pacientes pueden
debutar con una hemorragia digestiva, porcentaje que aumenta significativamente

cuando la etiologia es maligna (2).

El TC de abdomen con contraste intravenoso y oral ofrece una importante
herramienta diagnostica ya que ayuda a identificar la causa subyacente de la fistula, la
extension del trayecto fistuloso y proporciona, ademas, un estudio de extension de la

lesién primaria (3).

El estudio endoscépico permite la visualizacion directa de la fistula y el analisis
histopatolégico. El tratamiento debe ser individualizado, pero suele incluir casi
invariablemente una cirugia con resecciéon multivisceral, con intencién paliativa en la

mayoria de los casos (4).
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Desafortunadamente estos pacientes tienen un mal prondstico condicionado por la
malignidad del proceso primario, las complicaciones asociadas (infecciones,

hemorragia y perforacién) y la complejidad de la reseccién quirtrgica.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. Imagen endoscopica de neoplasia gastrica con orificio fistuloso.

Figura 2. TC abdominal con contraste intravenoso en el que se evidencia la fistula
gastrocoélica.
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RESUMEN: Mujer de 39 afios sin antecedentes personales de interés que ingresa en
mayo de 2020 con un cuadro de fiebre persistente y anemia grave. Se solicitan varias
pruebas complementarias, analitica, cultivos y prueba de imagen descartando foco
infeccioso. Como unico hallazgo, masa retroperitoneal de 8x7x6 cm con diagndstico de
neoplasia una vez biopsiada sin poder discernir estirpe histolégica.Durante su ingreso,
presenta evolucién torpida progresando a inestabilidad hemodindmica secundaria a
insuficiencia respiratoria aguda grave, hasta precisar ingreso en UCI, donde se somete
a intubacién orotraqueal y uso de drogas vasoactivas. El caso es valorado por
multiples especialistas durante el ingreso descartdndose posibles causas del cuadro
tras varios diagnosticos diferenciales. Posteriormente se presenta en un comité
multidisciplinar con sospecha definitiva de posible sindrome paraneoplasico
secundario a masa retroperitoneal. Se decide quimioterapia de amplio espectro en UCI
mientras continua con intubacién orotraqueal y soporte ventilatorio. Se aprecia franca
mejoria clinica en intervalo corto de tiempo, permitiendo destete respiratorio y
posterior traslado a planta convencional. A posteriori se realiza cirugia RO con la
maniobra de superKocher de la masa y adenopatia sin complicaciones. Tras
recuperacion de la intervencién y dos meses de ingreso se procede al alta hospitalaria.
Con diagnoéstico definitivo de paraganglioma simpdatico retroperitoneal completa
tratamiento con QT adyuvante. Tras 4 afios del cuadro continua revisiones en
consultas de Oncologia médica, permanece libre de enfermedad y con una calidad de
vida excelente.
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PALABRAS CLAVES: Masa retroperitoneal, tormenta adrenérgica, cuidados
intensivos, quimioterapia, paraganglioma simpatico retroperitoneal.

ANAMNESIS

Mujer de 39 afios sin factores de riesgo cardiovascular ni antecedentes personales de
interés. Cesarea en abril de 2020 (1 mes antes del inicio del cuadro). No antecedentes
familiares.

Muy buena situacion clinica y funcional. ECOG (Eastern Cooperative Oncologic Group)
de 0.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

® Tomografia axial computarizada (TAC) toracoabdominal (06.05.2020): Masa
abdominal de aspecto neoplasico de probable origen retroperitoneal primario,
con afectacién adenopatica retroperitoneal. Masa redondeada de 8,2 x 7,7 x 6,8
cm y margenes circunscritos, intensamente vascularizada y de localizacién
retroperitoneal sin demostrar organodependencia con ningin 6rgano vecino
(rifén, pancreas, asas intestinales etc.) y una adenopatia retroperitoneal
patoldgica unica. (Ver Figura 1).

® Anatomia patoldgica (AP) (biopsia de masa retroperitoneal 08.05.2020): 1a escasez
de la muestra no permite un diagnéstico histolégico mas concreto. Se descarta
neoplasia hematoldgica. No parece carcinoma propiamente dicho. Sinaptofisina y
cromogranina positivos. Tumoracion no tipificable por agotamiento del material.

® Fibrobroncoscopia (10.05.2020): Resultados Gram de lavado broncoalveolar (BAL)
e inmunofluorescencia negativos para pneumocystis jirovecii. IgM positiva para
Micoplasma sin transcendencia.

® Ecografia transvaginal (11.05.2020): No presenta datos de endometritis, sin
poder descartar posibilidad de salpingitis, presentando liquido libre a nivel de
fondo de saco de Douglas.

® FEcocardiografia (12/05/20): Hipoquinesia cara inferior y basal septo inferior.
Funcién sistélica global conservada.

® Hemocultivos, serologia virica y autoinmunidad: Negativo. Quantiferon negativo.

® PET 13.05.20: Se confirman signos de actividad neoplasica en la masa
retroperitoneal izquierda y en la adenopatia inter-aortocava, siendo la lesion
hepatica localizada en segmento Il negativa, desde el punto de vista metabdlico,
para afectacién metastasica.
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Angiotac 14.05.20: No signos de TEP. Se objetiva probable neumonia bilateral de
rapida instauracién que no presentaba previamente

Ecocardiografia (28.05.20): Fraccion de Eyeccién de Ventriculo Izquierdo (FEVI)
severamente deprimida 20%.

Gammagrafia (10.06.20): Evidencia de tejido cromafin patolégico de masa
retroperitoneal izquierda, con necrosis central. Adenopatia inter-aortocava, con
discreta captacién del trazador pero sospechosas de afectaciéon metastasica.

TAC precirugia (14.06.20): Trombo en vena cava superior y en la embocadura de
la auricula y signos de TEP en arteria interlobar izquierda y sus ramas.

Coronariografia (15.06.2020): Arterias coronarias sin lesiones.
Ecocardiografia (02.07.20): Recuperacién de funcidn sistélica global 40%.

Anatomia patolégica (pieza quirtrgica definitiva (21/07/2020): Paraganglioma
simpatico retroperitoneal (SDH no mutado/wild type) de 9 x 8 x 7,5 cm con
necrosis en el 80% del volumen tumoral total.
Sinaptofisina/Cromogranina/CD56: positivo. MelanA/HMB45/CKAE1-A3:
negativo. Indice proliferativo celular (Ki67): 22%. Pardmetros para Grado de
Paraganglioma simpatico y Feocromocitoma Adrenal (GAPP). Nota Adicional:
GAPP: 7.

MIBG y SPECT-TAC (11.12.2020): Estudio de MIBG-1123 compatible con la
normalidad.

TAC térax-abdomen-pelvis de reevaluacién (25.04.24): No se observan signos de
recidiva tumoral.

Servicios interconsultados: Ginecologia, medicina interna, cirugia general,
oncologia, anatomia patoldgica, oncopsicologia, cardiologia, neumologia, servicio
de cuidados domiciliarios, endocrinologia-nutricién, hematologia, microbiologia,
unidad de cuidados intensivos (UCI), rehabilitaciéon y unidad de consejo genético

DIAGNOSTICO:

A principios de mayo de 2020 comienza con astenia, molestias abdominales y fiebre
de hasta 392C. Acude a urgencias en varias ocasiones y se decide finalmente ingreso
hospitalario por fiebre persistente sin foco infeccioso aparente con parametros

inflamatorios elevados y anemia grado en rango transfusional.

Durante la hospitalizacion presenta evolucién térpida con sospecha de sepsis de

probable origen abdominal, en principio con indicios de salpingitis-pelviperitonitis
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por los antecedentes mencionados. Cuadro refractario a pesar de tratamiento
antibiético empirico y fluidoterapia intensa. Se solicita tomografia axial
computarizada (TAC) abdominal descartando complicaciones infecciosas,
evidenciando, una masa vascularizada (Imagenl) y una unica adenopatia
retroperitoneal.

A continuaciéon, se decide biopsia guiada por TAC con resultado de muestra
insuficiente para filiar histologia de la lesion. Se amplia estudio con PET-TAC y
gammagrafia que descartan otro origen primario.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Discreta mejoria clinica tras ampliacién de cobertura antibioterapica y sueroterapia
intensa. A los pocos dias, evoluciéon desfavorable con insuficiencia respiratoria grave
(Imagen2) e inestabilidad hemodinamica. Entre los diagnésticos diferenciales se
descarta TEP mediante Angio-TAC, mostrando infiltrado bilateral intersticial
compatible con sindrome de distrés respiratorio.

Se realiza ademas fibrobroncoscopia con resultados de BAL, serologia virus y
bacterias negativos. Por sospecha de edema agudo de pulmén o miocardiopatia por
estrés se solicita ecocardiografia, con FEVI deprimida del 20%. Por otro lado, se
interconsulta con Hematologia por sospecha de lesién pulmonar aguda relacionada
con transfusiones (TRALI) descartandola como causa de empeoramiento.

En ausencia de diagnéstico claro del cuadro y sin mejoria clinica a pesar de
oxigenoterapia alto flujo, se consulta el caso con UCI, explicando la situacién de una
mujer joven, sin antecedentes de interés, con un tumor localizado de debut agresivo y
con propuesta de maximo esfuerzo terapéutico. Se decide ingreso a su cargo,
intensificando soporte con intubacién orotraqueal (IOT) y drogas vasoactivas.

Se presenta en Comité multidisciplinar tras haber descartado todo tipo de posibles
diagnosticos y se decide, dada la gravedad de la situacion y la sospecha de sindrome
paraneoplasico como causa subyacente del cuadro sistémico, inicio de tratamiento de
la lesion. Se desestima tratamiento quirtrgico debido a la gran morbimortalidad de
una intervencién en ese estado y se decide, a falta de diagndstico histolégico, inicio en
UCI de quimioterapia de amplio espectro (QT) con Cisplatino-Etopésido + adriamicina
(esta ultima suspendida por riesgo de toxicidad cardiaca).

La quimioterapia es seleccionada con la intencién de tratar la masa retroperitoneal
como tumor quimiosensible por el origen y evolucién que presenta.

La respuesta al tratamiento supone una franca mejoria clinica y radiolégica de la
paciente (imagen 3), permitiendo el destete de soporte respiratorio y su salida de UCI.
En planta convencional se programa cirugia de la masa que se difiere por sufrir
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tromboembolismo pulmonar bilateral (TEP) y en tronco de vena cava inferior. Una vez
resuelto, la intervencién se realiza sin complicaciones y consiguiente R0. Dos meses
después de su ingreso recibe alta hospitalaria.

Con AP definitiva de paraganglioma simpatico retroperitoneal se cita en Oncologia
médica para continuar QT x3 ciclos adyuvante.

Cuatro afios después de completar el tratamiento, con revisiones periédicas, mantiene
una excelente calidad de vida y sin signos de recidiva (Ver imagen 4).

DISCUSION

Las neoplasias retroperitoneales son un reto diagndstico. Pueden ser lesiones
benignas, malignas, metastasicas o tumores primarios. Tres de cada cuatro masas son
malignas, y la mayoria se clasifican por su similitud con tejidos mesenquimales.

Los sarcomas de tejidos blandos representan un grupo muy diverso, de mas de 50
tipos, pero en retroperitoneo también podemos encontrar linfomas, germinales
extragonadales, melanomas, carcinomas, tumores neuroendocrinos, etc. [1].

Los paragangliomas (PPGL) son feocromocitomas extraadrenales, que surgen de
células cromafines en los paraganglios neurales simpaticos (localizados en el
retroperitoneo) o parasimpaticos [2]. Representan el 10% de las feocromocitomas en
adultos, con una incidencia de 3 a 8 casos por millon de habitantes. Pueden ser
potencialmente fatales si son funcionales y provocar clinica como ansiedad,
tirotoxicosis o incluso crisis hipertensivas y arritmias, cuando secretan catecolaminas

[2].

El diagnéstico generalmente se establece por elevacion de catecolaminas en orina y a
través de pruebas de imagen como TAC, resonancia magnética y gammagrafia con
MIBG marcado con I-131 [3].

La cirugia es la base del tratamiento de los PPGL. La radioterapia para tumores
irresecables, y en aquellos tumores neuroendocrinos pobremente diferenciados, de
grado intermedio-alto, Ki67 elevado, indice mitético elevado o primario desconocido,
la quimioterapia sistémica adyuvante estd indicada como posibilidad.

En nuestro caso, hablamos de una paciente de 39 afios que ingresa por deterioro del
estado general y una masa retroperitoneal detectada. Se realiza biopsia de la lesién
por laparoscopia sin llegar a diagnéstico histolégico definitivo. La paciente sufre con
deterioro clinico progresivo hasta el punto de extrema gravedad con necesidad de
ingreso en UCI e IOT. Los posibles diagnosticos diferenciales de la insuficiencia
respiratoria en ese momento era reaccioén transfusional, bronquiolitis, hemorragia
alveolar, insuficiencia cardiaca, descartando cualquier causa infecciosa. Dada la
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necesidad de decidir plan terapéutico, se comenta el caso con anatomia patolégica
haciendo diagnéstico diferencial de posible histologia de la lesién. Se descartan
estirpes como carcinoma, linfoma, melanoma, sarcoma, germinal, etc., aunque no se
concluye diagndstico definitivo. Con esos datos y tras una busqueda bibliografica
exhaustiva sobre masas retroperitoneales, se afiade como diagnéstico diferencial,
tumor neuroendocrino/feocromocitoma extradrenal productor de catecolaminas,
capaz de crear una tormenta adrenérgica que explicara la situacién de la paciente
(catecolaminas no valorables al precisar soporte con noradrenalina).

Se han informado mutaciones en genes de susceptibilidad en casi el 50% de los
pacientes con PPGL y sindromes relacionados como Von Hippel-Lindau [4]. Por ello,
tras la intervencién y el fin de la adyuvancia se realizaron pruebas genéticas que en el
caso de nuestra paciente fueron negativas.

Como conclusién nos encontramos ante un caso poco comun que debuta de una forma
muy agresiva. Se trata de paraganglioma simpatico funcional que provoca como
cuadro paraneoplasico un distrés respiratorio secundario a una tormenta adrenérgica
por liberacion de catecolaminas en una mujer joven.

Por un lado, se demuestra la importancia del manejo multidisciplinar y por otro, la
importancia del conocimiento de la historia natural, el origen primario y el
comportamiento de los tumores. Se decide, in extremis, y a pesar del dilema ético que
supone tratar a un paciente en esas condiciones valorando riesgo-beneficio, el inicio
de quimioterapia de amplio espectro. De lo contrario, el prondstico y resultado
hubieran sido infausto.
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IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. Tomografia axial computarizada de abdomen (06.05.2020): Diagndstico de
masa retroperitoneal, de aspecto neoplasico de 8x7x6 cm, vascularizada y sin
demostrar organodependencia.

Figura 2. Radiografia de térax (25.05.2020): Infiltrado alveolo intersticial pulmonar
bilateral extensos.
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Figura 3. Radiografia de térax (15.06.2020): importante mejoria radiologica de
infiltrados pulmonares bilaterales tras quimioterapia.

Figura 4. Tomografia axial computarizada de abdomen (25.0.4.2024): sin signos de
recidiva tras casi 4 afios después del suceso.
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Los feocromocitomas y paragangliomas son tumores derivados de las células de la
cresta neural, que pueden diagnosticarse mediante medicién bioquimica de
metanefrina y metoxitiramina. Los avances en la investigacién genética han
identificado muchos genes implicados en la patogénesis de estos tumores, lo que
sugiere que hasta un 35-45% puede tener una mutacién germinal subyacente. Estos
genes tienen una firma transcripcional singular y pueden agruparse en 2 grupos (o
grupos): grupo 1 (VHL y SHDx), implicado en las vias de angiogénesis e hipoxia; y el
grupo 2 (MEN2 y NF1), vinculado a la via de sefializaciéon de la quinasa. A su vez, estos
genes se asocian a un fenotipo bioquimico caracteristico (noradrenérgico y
adrenérgico), y a caracteristicas clinicas (localizacién, comportamiento biolégico, edad
de presentacidn, etc.) en un gran numero de casos. El diagnéstico precoz de estos
tumores, acompanado de un correcto diagndstico genético, deberia convertirse con el
tiempo en una prioridad que permita un mejor tratamiento, una deteccién precoz de
las complicaciones, un correcto cribado de familiares y tumores relacionados, asi
como una mejora del prondstico global de estos pacientes.
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Los feocromocitomas/paragangliomas (PPGL) son tumores neuroendocrinos raros,
metastasicos y potencialmente fatales, a menudo ignorados porque presentan
sintomas similares a otras condiciones clinicas prevalecientes como sindrome de
panico, tirotoxicosis, ansiedad, hipoglucemia, etc. retrasando el diagndstico y el
tratamiento. La tasa de diagndstico de PPGL ha aumentado con la mejora en la
medicion de los metabolitos de catecolaminas y la creciente disponibilidad de
procedimientos de imagen. Su naturaleza genética esencial ha sido ampliamente
investigada y comprende mas de 20 genes actualmente relacionados con PPGL y
probablemente se revelardn mas genes nuevos. Esta descripcion general arrojara algo
de luz sobre el diagndstico clinico, de laboratorio, topografico, genético y el
tratamiento del PPGL.
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Los paragangliomas son tumores extraadrenales del sistema nervioso auténomo y
pueden encontrarse en la base del craneo, el cuello, el térax y el abdomen. Cuando se
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presentan dentro de la cavidad abdominal, pueden surgir como una neoplasia
retroperitoneal primaria y pueden simular malformaciones vasculares u otras
afecciones relacionadas con drganos retroperitoneales especificos como el pancreas,
los rifiones o las glandulas suprarrenales. Los paragangliomas retroperitoneales son
en su mayoria benignos y de buen prondstico; sin embargo, pueden presentarse con
dolor abdominal, masa palpable o episodios hipertensivos. Los pacientes deben ser
evaluados inicialmente con niveles de catecolaminas, seguido de tomografia
computarizada o resonancia magnética para localizar la lesidon primaria. La escision
quirurgica sigue siendo la base del tratamiento, aunque la enfermedad avanzada y la
proximidad a 6rganos vitales pueden dificultar o imposibilitar la escisién. Este informe
de caso describe a un paciente que inicialmente se sometié a un estudio por una
sospecha de masa en la cabeza pancreatica que se descubrié que era un paraganglioma
retroperitoneal mediante seccién congelada.
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diagnosis, evaluation, and management. Pediatr Nephrol. 2020 Apr;35(4):581-594.
doi: 10.1007/s00467-018-4181-2. Epub 2019 Jan 2.

Los feocromocitomas y paragangliomas (PPGL), generalmente agrupados juntos, son
tumores endocrinos secretores de catecolaminas poco frecuentes. Los sintomas del
exceso de catecolaminas son inespecificos y por lo tanto un alto indice de sospecha en
nifios con hipertensién sostenida, antecedentes familiares de tumores endocrinos o
caracteristicas de sindromes asociados a PPGL conduce a un diagndstico y tratamiento
oportuno. Las metanefrinas libres en plasma o en orina de 24 h son las pruebas
preferidas para establecer el exceso de catecolaminas. Las consideraciones sobre
condiciones de falsos positivos mejoran el rendimiento y la precision del diagnéstico.
Las imagenes funcionales, dirigidas a transportadores especificos de la membrana
celular o a sistemas vesiculares de transporte de catecolaminas, estan indicadas para
lesiones incidentales sospechosas de PPGL con pruebas bioquimicas no concluyentes,
evaluacién de extensién regional o multifocalidad y exclusién de metastasis. La cirugia
es la base del tratamiento de los PPGL. Preoperatoriamente, el uso secuencial de
bloqueo de los receptores alfa adrenérgicos y expansiéon de volumen seguido de
bloqueo beta es obligatorio para reducir la inestabilidad intravascular intraoperatoria
y la fluctuacion de la presion arterial debido a la manipulacién del tumor. Dado que se
han informado mutaciones genéticas en genes de susceptibilidad a tumores en casi el
50% de los pacientes con PPGL, se debe considerar el asesoramiento y las pruebas
genéticas en todos los pacientes con un tumor confirmado.

Palabras clave: Catecolaminas; Hipertension; Tumores neuroendocrinos;
paraganglioma; Feocromocitoma; Tumores.
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ENCUADRE NOSOLOGICO DE LAS “PSICOSIS HISTERICAS”:
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RESUMEN: paciente de veinte afios que acude al Servicio de Urgencias Hospitalarias
presentando clinica psicopatoldgica que plantea una duda diagnoéstica. A propdsito de
este caso se revisa el encuadre nosoélogico de la ‘psicosis histérica’ propuesto por
diferentes autores.

PALABRAS CLAVE: Psicosis histérica, Nosologia, Trastorno disociativo, Psicosis
aguda.
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ANAMNESIS
Antecedentes personales:

No alergias medicamentosas conocidas. En cuanto a antecedentes personales de salud
mental consta un ingreso hospitalario en Unidad de Hospitalizaciéon de Salud Mental
(UHSM) en 2023 con diagnoéstico de episodio psicético, fue dada de alta voluntaria a
peticion de su familia para ser trasladada a pais de origen. No seguimiento posterior

ambulatorio.
Antecedentes familiares:
No refieren.

Contexto sociofamiliar:

Mujer de veinte afios, soltera. Natural de Bulgaria, reside en Espafia desde los cinco
afios. Actualmente vive con sus padres. Segin refiere la madre de la paciente, estudié
hasta los dieciséis afios, presentando dificultades para el aprendizaje a lo largo de la

escolaridad. Actualmente en situacion de paro, encargandose de las tareas del hogar
EXPLORACION

Exploracién psicopatoldgica al ingreso: paciente acompanada por su madre, que acude
por alteraciéon de conducta. Consciente y orientada, abordable, contacto que
impresiona de psicético. No se aprecian alteraciones mayores del animo. Discurso
desorganizado, en el que hace referencia a ‘estar poseida por el demonio’, habiendo
acudido a un exorcista previamente (lo cudl es confirmado por la madre). Presenta
actitudes de escucha y verbaliza ideas delirantes de perjuicio, asi como alucinaciones
auditivas, refiere que ‘le han puesto un micr6fono en los pendientes para escucharle’.
En casa ‘conversa con sus amigos’, que seguin explica su madre son famosos a los que

escribe por redes sociales. Presenta soliloquios y falsos reconocimientos.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica sanguinea realizada al ingreso: hemograma, coagulacién y bioquimica sin

hallazgos significativos ni alteraciones relevantes.
DIAGNOSTICO:

F44 Trastorno disociativo (psicosis histérica).
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Al comienzo del ingreso, destacaba el pensamiento desorganizado de la paciente, con
dificultad para seguir el hilo conductor a lo largo de las primeras entrevistas. Hace
referencia a ideas fantasiosas (ser famosa, cantante, trabajar en multiples empleos y
contar con un prometido con quién se va a casar) y mistico-religiosas como ‘tener el
demonio dentro’, o ‘que su familia se convierte en serpientes’. Refiere también
alucinaciones visuales (‘una serpiente negra que le mordid) y realiza falsos
reconocimientos en relacién a sus padres y al personal de los Servicios de Urgencia,

quiénes, a su parecer, ‘eran personas que se habian hecho pasar por sus padres.

Comenta que le ha sido realizado un exorcismo en los dias previos ‘para expulsar al
demonio de dentro de su abdomen’, asi mismo esputa y vomita con esta misma
finalidad. Relata estos hechos sin presentar angustia psicotica, impresionado mas bien

de cierto goce.

Durante la primera semana de ingreso, predominan musitaciones en contextos no
adecuado, alegando que ora. Refiere ‘escuchar que le hablan sus amigos’ y, en

ocasiones, hace referencia a sentir dichas vivencias como extrafias.

Se mantiene entrevista con la madre de la paciente quién comenta que el cuadro
comienza con cambios comportamentales el dia del cumpleafios de la paciente, una
semana después, en la fiesta vecinal, abandona el domicilio de forma impulsiva y
acude al polideportivo local dénde micciona y es encontrada temblando. Al poco
tiempo de esto, sucede un episodio en el cudl nota a su hija ‘rara, como poseida’, e
intenta morderla. Ante dicha conducta, su madre la imita, quedandose la paciente
parada. Posteriormente realiza emesis ‘que la deja tranquila’ y presenta
sintomatologia compatible con crisis conversiva. Respecto al primer ingreso, comenta
como motivo compatible sintomatologia psicética: voces que ‘cree que es un demonio’,
pseudoalucinaciones visuales (mirarse en el espejo y ver reflejada una de las mitades
de su cuerpo ‘como la de una mujer con cuernos’). Previo a ello predomina
aislamiento de unas dos semanas, descuido del aseo personal, presencia de soliloquios,
percepciones delirantes e ideas fantasiosas y mistico-religiosas. A lo largo de la
entrevista conjunta, la paciente mantiene falsos reconocimientos y se altera ante las

contradicciones de su madre.

Durante el ingreso se aborda la valoracién del estado psicopatoldgico, asi como la

diferenciacién del contenido fantastico y los deseos versus realidad. Se reinicia el
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tratamiento farmacoldgico, optandose por medicaciéon de depdsito (Paliperidona 100

mg via intramuscular) junto a Olanzapina 10 mg via oral.

Al alta, el discurso de la paciente pasa a ser coherente y fluido, sin alteraciones
formales del pensamiento. Mantiene ideas mistico-religiosas, pero sin repercusién
emocional ni conductual. Respecto a las ideas fantasiosas, es capaz de comenzar a
realizar diferencias entre realidad y fantasia. Se concluye la presencia de rasgos

histeriformes e impresiona de personalidad primitiva y recursos cognitivos limitados.
DISCUSION

Revisando a algunos de los autores mas importantes como serfa Eugen Bleuler (1),
apreciamos que toma una postura particular ante el tema: parte de un diagndstico
transversal de esquizofrenia en base a los sintomas primarios de laxitud asociativa,
trastorno de la afectividad, ambivalencia y autismo. Esta visidn transversal permite la
inclusién dentro del grupo de las esquizofrenias de los cuadros psicoticos agudos con
curacion completa. Esta ampliacion del concepto de esquizofrenia implica una mejora
del prondstico, aunque pierde parcialmente la posibilidad de diferenciar entre

psicosis agudas y esquizofrenia.

Por otra parte, en el capitulo de la histeria, Bleuler habla de los llamados estados
crepusculares histéricos, en los cuales aparece desorientacién, ideas aparentemente
delirantes de tematica mistica, paranoide, sexual u otras, cuadros confusionales o
estados alucinatorios, con predominio de alucinaciones visuales. En la descripcién de
estos cuadros queda patente la identidad con los llamados hoy trastornos disociativos

segun las clasificaciones al uso, que huyen del término ‘histeria’.

Henri Ey (2) trata el tema de las que llama "psicosis delirantes agudas”, considerando
que se caracterizan por la eclosion subita de un delirio transitorio, generalmente
polimorfo en sus temas y manifestaciones. Ey sefala distintas formas segin el
"mecanismo" prevalente del delirio: imaginativas, interpretativas y alucinatorias. En
cuanto al prondstico, llama la atenciéon el hecho de que dentro de los factores de buen
pronéstico incluya la brusquedad del delirio, su riqueza imaginativa, los trastornos de
conciencia, los antecedentes neuroticos (sobre todo histéricos), la dramatizacién
teatral de la vivencia delirante o la brevedad de la crisis, recordandonos la mayoria a

las caracteristicas tipicas de las psicosis histéricas.

En cuanto a las psicosis histéricas en si, Ey no habla de ellas directamente. Hace

referencia, dentro de las llamadas "reacciones neuroéticas agudas o psiconeurosis
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emocionales” a las crisis confusoansiosas e histeroansiosas, que podrian ser
aproximadamente asimilables a las mencionadas psicosis histéricas. Para Kaplan (3, 4)
sin embargo, los cuadros psicéticos reactivos breves son la misma entidad que la
psicosis histérica, rechazando el concepto de psicosis delirantes agudas en el sentido

de Ey y sin mencionar los estados crepusculares psicégenos propios de la histeria.

La revision de la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE) (5) presenta una
posicion netamente diferente de la que hemos visto en Kaplan, reconociendo la
existencia de los trastornos psicéticos agudos y transitorios como cuadros con entidad
propia. Estos cuadros pueden aparecer o no como secundarios a situaciones
estresantes y se clasifican como: trastorno psicético agudo polimorfo con o sin
sintomas de esquizofrenia (que incluyen las bouffées delirantes y las controvertidas
psicosis cicloides), o trastorno psicotico agudo de tipo esquizofrénico (incluye las
esquizofrenias agudas y el trastorno esquizofreniforme), asi como categorias
residuales. Una de éstas es la de "otro trastorno psicético agudo con predominio de
ideas delirantes”, donde tienen cabida las reacciones paranoides y la psicosis
psicégena paranoide, cuadro este dltimo cuya denominacién parece cercana a las
polémicas y dificiles de ubicar psicosis histéricas. Otra de las categorias residuales es
la de "trastorno psicotico agudo y transitorio sin especificaciéon” en el que, sin
explicacion afiadida, se incluye la psicosis reactiva breve, cuadro que, como vimos, la
edicion de 1989 de Kaplan asimilaba a la psicosis histérica. Por otra parte, la cuestiéon
se complica de nuevo al fijarnos en la clasificaciéon que hace la CIE de los trastornos
disociativos. En la introduccién de este grupo ya se afirma que quedan incluidas en él
las psicosis histéricas, aunque luego no se las menciona por ese nombre en ninguno de
los apartados, si bien en el de "otros trastornos disociativos (de conversion)
especificados” se incluyen la confusién psicégena y el estado crepuscular psicégeno,
cuadros que parecen tener a lo largo de la literatura una gran semejanza, si no
identidad, con las psicosis histéricas. Por lo tanto, aunque la CIE se pronuncia
claramente en situar éstas en los trastornos disociativos y no en los psicoticos, deja
mencién en estos ultimos de trastornos que, como poco, nos recuerdan de forma

importante las psicosis histéricas.

Como conclusién de esta revision, podemos inferir que existen grandes controversias
que se encuentran lejos de estar aclaradas, sin estar el concepto de psicosis histérica
claramente definido. La psicosis histérica podria situarse tanto en los trastornos
psicéticos agudos como en los trastornos disociativos, y en ocasiones
simultdneamente en ambos apartados. En cuanto a los trastornos psicéticos agudos

tampoco es facil unificar las visiones que cauda autor presenta al respecto, sucediendo
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algo similar en los trastornos disociativos. Probablemente influya en esta dificultad de
encuadre nosoldgico, el hecho de que el concepto que llamamos psicosis histérica
varia considerablemente de un autor a otro y depende en exceso de la subjetividad de
cada clinico. Seria posible hipotetizar la existencia de un continuo entre el polo
psicético (que seria casi indistinguible de las psicosis agudas) y el disociativo, como es
frecuente en otros trastornos dificiles de ubicar a nivel clasificatorio. El tema es
complejo, distando de ser s6lo una cuestiéon nosoldgica, ya que el encuadre dentro de
los trastornos puramente psicoticos o en los disociativos puede tener evidentes
repercusiones a nivel terapéutico, como por ejemplo a la hora de emplear o no

medicacidn antipsicotica (6).
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RESUMEN: La enfermedad de Kimura es un proceso inflamatorio crénico de etiologia
desconocida y prevalencia extremadamente baja, predominante en jévenes varones
asiaticos. Su diagnostico es clinico e histopatoldgico.12 Clinicamente, se presenta como
nodulos o masas linfoides subcutaneas indoloras y pruriginosas, que aparecen mas
frecuentemente en cuello y cara. Se caracteriza ademas por linfadenopatias regionales,
eosinofilia periférica, niveles elevados de IgE sérica y puede relacionarse con algunos
tipos de glomerulonefritis.2 En cuanto al tratamiento, se recomienda la extirpacién
quirdrgica de la lesidn, que puede asociarse a radioterapia en lesiones grandes o con
sospecha de margenes afectos. El tratamiento con inmunosupresores ha sido
empleado principalmente en casos multifocales.? En todos los casos, la tasa de
recurrencia es elevada, por lo que se recomienda seguimiento de estos pacientes, asi
como para detectar el desarrollo de enfermedad renal. No se ha descrito ningtn caso

de malignizacién.1#

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Kimura, inflamacion eosinofilica crdnica,

neoplasias de cabeza y cuello.
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ANAMNESIS:

Varéon de 61 afios que como antecedentes personales de interés es fumador y ha

presentado célicos nefriticos de repeticion.

Consulta por una lesiéon redondeada en regidén frontal derecha de 2-3 cm de didmetro
maximo, blanda y moévil, compatible en la exploracién con quiste sebaceo, de 4 afios de

evolucidn. Desea extirpacion de la misma ya que le ocasiona molestias y prurito.
TRATAMIENTO:

De forma programada, se extirpa la lesién bajo anestesia local, presentando
hemorragia de dificil control durante la intervencién, que precisa de materiales

hemostaticos.
DIAGNOSTICO:

La anatomia patolégica de la pieza es compatible con enfermedad de Kimura: “piel y
tejido celular subcutaneo con la presencia de numerosos nddulos linfoides con centros
germinales y abundantes eosinoéfilos dispersos, ocupando todo el espesor de la dermis.

Coexisten vasos sanguineos de paredes gruesas y con endotelio prominente”.
EVOLUCION Y SEGUIMIENTO:

Durante los dos primeros dias postoperatorios, el paciente present6 edema palpebral
del ojo ipsilateral a la lesidn asi como inflamacién de la zona circundante a la lesién

que se autolimité.

En la consulta de revisidn, el paciente refiere persistencia de prurito en la cicatriz, asi
como la presencia de otras lesiones de caracteristicas similares en pabellén auricular

derecho, regién retroauricular derecha y a nivel esternal.

Analiticamente, no presenta alteraciones en los niveles de IgE; si ha presentado leve
eosinofilia con un maximo de eosinéfilos en sangre de 0,91 x 103 pL (un 11,5%),
estando sus niveles dentro del rango de normalidad en el ultimo control analitico. No

presenta tampoco alteraciones de la funcién renal.

Contintia en seguimiento activo, aunque se ha descartado por el momento tratamiento
adyuvante de la lesion extirpada. Se valorara la extirpacion del resto de lesiones si

causan sintomatologia.
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DISCUSION:

La baja prevalencia de esta patologia asi como su endemicidad en el continente
asiatico? justifican que no se sospechara clinicamente en este paciente oriundo de

Espafia.

Asi pues, se llegd a su diagnoéstico tras el tratamiento quirurgico gracias al estudio

anatomopat6logo de la pieza.

Hay que hacer un amplio diagnoéstico diferencial de esta enfermedad que incluya
patologias que presenten adenopatias periféricas malignas y no malignas. Aqui
destaca la hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia, entidad que se considerd durante
afios como la misma enfermedad de Kimura, pero que a dia de hoy se han descrito

caracteristicas que las diferencian como dos entidades independientes.?2

En cuanto al tratamiento, la evidencia cientifica de las diferentes alternativas se basa
en series de casos publicadas. De nuevo, dada la escasa prevalencia de esta entidad, no

hay una estrategia terapéutica estandarizada.

El tratamiento debe indicarse siempre que el paciente presente sintomas asi como
lesiones de tamafio considerable porque, pese a la benignidad de las mismas, estas

pueden crecer hasta causar sintomatologia compresiva asi como defectos estéticos.*

La cirugia es la base del tratamiento. Esta presenta tasas de recurrencia de hasta un
30,5 %. Se ha demostrado que la combinacién de cirugia y tratamiento adyuvante, ya
sea radioterapia o tratamiento médico sistémico, disminuye las recurrencias hasta un
26,97%.1

Las terapias adyuvantes médicas aceptadas son farmacos como corticoides,

micofenolato de mofetilo, ciclosporina, tacrolimus y leflunomida.

Los tratamientos adyuvantes se indican cuando hay factores de riesgo de recurrencia
tales como: lesion de mas de 3 centimetros, duracion de los sintomas de mas de 5 afios,

eosinofilia de mas de un 20 %, niveles de IgE en sangre de mas de 10.000 Ul/ml.1

El paciente de este caso no ha recibido terapia adyuvante al no cumplir ninguno de
estos factores de riesgo de recurrencia. Si continda en seguimiento y, hasta la fecha,

sigue asintomatico.
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RESUMEN: Varén de 75 afios, fumador, en seguimiento por Urologia por un carcinoma
urotelial vesical de riesgo intermedio, donde se le realiza una cistoscopia
evidenciando dos lesiones papilares de 1 cm en trigono y fondo vesical.
Posteriormente se realiza una reseccion transuretral vesical y se envian los
fragmentos a Anatomia Patolégica diagnosticando un adenoma nefrogénico. En el
seguimiento a largo plazo que se estd realizando mediante uretrocistoscopias
periddicas estad asintomatico y no ha vuelto a tener recidivas de este tumor ni del
carcinoma urotelial. El adenoma nefrogénico es un tumor benigno muy infrecuente
que suele confundirse a menudo con una neoplasia maligna tanto por su debut como
por su morfologia. A pesar de su naturaleza benigna, suele recidivar e incluso coexistir
con lesiones malignas, por lo que requiere un seguimiento endoscépico y ecografico a

largo plazo.

PALABRAS CLAVE: Adenoma nefrogénico, tumor vesical, diagnéstico diferencial.
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ANAMNESIS

Varén de 75 afios, oriundo de Espafia, en seguimiento en las consultas externas de
Urologia por un carcinoma urotelial de riesgo intermedio prondstico segtn las Guias
Europeas de Urologia del cancer de vejiga no musculoinvasivo al ser un pTa (no
invasivo o superficial) de bajo grado menor de 3 cm recidivado en 2 ocasiones en un

varén mayor de 70 afios (2 factores de riesgo).

En la consulta el paciente refiere que continda fumando 1 paquete al dia, y que no ha
presentado nuevos episodios de hematuria macroscépica. Se le realiza el cuestionario
IPSS (International Prostatic Symptom Score) que muestra sintomatologia del tracto
urinario inferior leve. No comenta ninguna otra sintomatologia al ser preguntado por

sistemas y aparatos.

EXPLORACION FiSICA

Piel: normohidratado, normocoloreado, normoperfundido.
Cabeza y cuello: no palidez de mucosas.

Neuroldgico: no alteraciones en la exploracion de los pares craneales, ni de la

sensibilidad ni movilidad de las cuatro extremidades.

Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular conservado en ambos hemicampos

pulmonares.
Auscultacion cardiaca: ritmica, sin soplos, alrededor de 80 latidos por minuto.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpacién, no se palpan masas ni

visceromegalias. Pufiopercusion renal bilateral negativa.

Genitales externos: prepucio retractil, no alteraciones en glande ni cuerpo del pene.
Ambos testiculos en bolsas escrotales, de tamafio y consistencia normales, no se

palpan nédulos ni induraciones. No adenopatias inguinales.
Extremidades inferiores: no edemas en ambos miembros inferiores
Antecedentes personales

Reacciones alérgicas medicamentosas conocidas: amoxicilina-acido clavuldnico.
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Factores de riesgo cardiovascular: dislipemia, hipertension arterial, no diabetes

mellitus, sobrepeso grado II.

Carcinoma urotelial vesical (2013, 2019 y 2020) de riesgo prondstico intermedio. Se

realizaron 40 instilaciones de mitomicina-C.
Sintomatologia del tracto urinario inferior.
Colecistitis aguda 2008.
Habitos téxicos: fumador de 40 paquetes-afio, bebedor ocasional.
Intervenciones quirtrgicas previas:
e Colecistectomia 2008

® Reseccidn transuretral de vejiga (RTUv): 01/2013, 04/2015, 09/2016, 02/2019,
11/2019,06/2020,10/2021,02/2022.

Tratamiento habitual:
e Tamsulosina 0'4 mg cada 24 horas.
e Enalapril/hidroclorotiazida 20/12’5 mg cada 24 horas.
e Simvastatina 10 mg cada 24 horas.

Antecedentes familiares

Sin antecedentes familiares de interés urologico.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Ecografia a pie de cama: vejiga no replecionada, no dilatacién de via urinaria superior.

Uretrocistoscopia: uretra sin lesiones sugerentes de tumor, lébulos prostaticos
ligeramente engrosados, no coaptantes: Shivers 1. Cuello vesical no sobreelevado. En
cavidad vesical se aprecian dos lesiones papilares pediculadas de 1 centimetro de
didametro en fondo y en trigono, respetando ambos meatos ureterales, que se hallan
normosituados.
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DIAGNOSTICO
Adenoma nefrogénico vesical

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se resecan ambas lesiones por via endouroldgica (RTUv) dejando una sonda vesical de
18 Ch con 10 mL de balén que se retira previamente al alta al dia siguiente,

presentando miccién espontanea de orina clara.

Los fragmentos de las resecciones son enviados a Anatomia Patolégica para el
pertinente estudio. En el informe anatomopatélogo se describe proliferacion
glandular estromal compatible morfolégica e inmunohistoquimicamente (Positivo
para CK7 y PAX-8, negativo para p63, PSA (positivo en el parénquima prostatico),
CK20y GATA3 y Ki-67 <5%) con adenoma nefrogénico (AN).

Se cita al paciente al mes de la intervencion y se explican los hallazgos previamente
descritos, consensuando la realizacion de un seguimiento acorde al carcinoma
urotelial de 2020: semestral hasta los 5 afios, cuando se disminuira la frecuencia a

anualmente.

El paciente ha mantenido seguimiento endoscépico semestral desde entonces sin

evidenciar nuevas lesiones intravesicales.
DISCUSION

El adenoma nefrogénico es un tumor de naturaleza benigna muy infrecuente que se
confunde a menudo con una neoplasia maligna?! tanto por su debut como por su
morfologia. Fue descrito por primera vez en 1949 con el nombre de “hamartoma”.2 En
1950 Friedman y Kuhlenbeck presentaron una serie de 8 casos vesicales,
denominandolo “adenoma nefrogénico” por su semejanza histoldgica con los tibulos

renales.?

A pesar de ser de naturaleza benigna, suele recidivar3, sobre todo en nifios?, e incluso
coexistir con lesiones malignas3 4, por lo que requieren seguimiento endoscépico y
ecografico® 3 a largo plazo5. Es mas frecuente en varones de edad media, aunque en la

infancia es mas frecuente en el sexo femenino®.

Clinicamente puede debutar con hematuria, irritaciéon vesical (disuria, polaquiuria,

urgencia miccional) o ser asintomatico2. Puede localizarse a lo largo de toda la via
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urinaria, siendo mas frecuente en el trigono (80%), seguido de uretra (15%) y uréter
(5%)e. Por otro lado, en la cistoscopia puede confundirse facilmente con una neoplasia
papilar (55%)¢ o incluso plana como en un carcinoma in situ o invasor® 3 al tener

morfologia sésil (35%)¢.

Se trata de una metaplasia de la mucosa urotelial por una irritacién crénica. La
mayoria de los casos tienen como antecedente alguna manipulacién de la via urinaria
como RTU, aunque también se ha relacionado con traumatismos, inmunosupresion,

infecciones recurrentes o instilaciones con BCG (Bacillus de Calmette y Guérin)é.

Su nombre se debe a que microscépicamente se asemeja mas a un tdbulo mesonéfrico
(conducto de Wolff) que a los evolucionados tibulos metanéfricos®. Se caracteriza por
formaciones tubulares y solamente una capa de células con poco citoplasma eosinéfilo
ademas de la ausencia de atipia, mitosis, necrosis o positividad para p53 o MIB 14,

diferenciandose asi de una neoplasia maligna.

El paciente de nuestro centro presenta caracteristicas frecuentes dentro de esta rara
patologia, pues se trata de un varén de edad similar a de otros casos publicados en la
literatura, habiendo impresionado en una uretrocistoscopia de neoplasia maligna al
tener una morfologia papilar, que es la mas habitual, poniendo de manifiesto la

facilidad para confundir ambas lesiones.

Ademas, la localizacién del tumor ha sido en el lugar mas frecuente dentro de la
cavidad vesical: el trigono. En cuanto al modo de presentacién ha sido asintomatico.
Tiene antecedentes de miultiples RTUv previas, con la irritacién crénica que esto
conlleva, suponiendo un factor de riesgo importante para esta patologia. Ademas, las
RTUv que no fueron tumorales, la anatomia patolégica mostraba cistitis crénica

erosiva.

Con este caso clinico destacamos la importancia de conocer este tipo de patologias
benignas con el fin de poder diagnosticarlas y asi evitar el potencial sobretratamiento
que, en otras circunstancias, podria llegar a ser tan agresivo como una cistectomia

radical con derivacion urinaria.
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iNO OLVIDEMOS EL RINON! CONTROL DE LA EVOLUCION DE LA
ENFERMEDAD RENAL CRONICA EN ATENCION PRIMARIA.
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RESUMEN: Varén de 75 afios con antecedentes de hipertension arterial, dislipemia y
enfermedad renal crénica g. 3A en tratamiento con Enalapril 20 mg, Amlodipino 10
mg y Atorvastatina 30 mg que acude a su médico de Atencién Primaria para una
revision rutinaria. Tras anamnesis y exploracion fisica anodina, realizamos analisis de
sangre y orina. En los resultados destaca filtrado glomerular de 41 ml/min/1'73m?,
cociente albumina/creatinina 35 mg/g y hematuria microscopica. Revisando
resultados previos, nuestro paciente presenta una enfermedad renal croénica
progresiva de rapida evolucion, solicitamos ecografia y derivamos a Nefrologia. En
ecografia destaca hidronefrosis grado IV derecha secundaria a masa vesical que
obstruye uréter distal ipsilateral. Ante sospecha de neoplasia vesical derivamos a
Urgencias Hospitalarias para valoraciéon por Urologia, ingresando a su cargo para
realizar nefrostomia percutanea en espera de cirugia para extirpar la lesién y estudio

de la misma.

PALABRAS CLAVE: Renal Insufficiency, Chronic , Glomerular Filtration Rate,
Hydronephrosis
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ANAMNESIS

Varén de 75 aflos que acude a la consulta de Atencion Primaria para una revision
anual rutinaria. Ha cambiado de Centro de Salud recientemente y desea conocer a su

nueva doctora.

Como su médico de Atencién Primaria, revisamos su historia previa, presentando los
siguientes antecedentes:

- Alergia a Codeina.

- Hipertension arterial

- Dislipemia

- Enfermedad renal crénica grado 3A1

- Alergia estacional

- Sindrome de apnea del suefio

- Obesidad

- Ex- fumador desde hace 3 afios. No otros habitos téxicos.

- Tratamiento habitual con Enalapril 20 mg, Amlodipino 10 mg y Atorvastatina
30 mg diariamente. Uso de CPAP todas las noches. Uso ocasional de

antihistaminicos por alergia.

Realizamos una breve entrevista al paciente. Jubilado, trabajé hasta hace 10 afios
como agricultor. Estd casado y tiene 3 hijos, ya independientes. Su mujer fue
diagnosticada de Enfermedad de Alzheimer hace 5 afios, desde entonces es su
principal cuidador. Hasta hace un mes vivia en un pueblo de la provincia de Almeria,
pero por la enfermedad de su esposa ha decidido mudarse con ella a la ciudad para
estar cerca de sus hijos. Nuestro paciente es completamente independiente para las
actividades basicas de la vida diaria. Refiere encontrarse bien pero se ha encontrado
mas cansado los ultimos meses. Quiere seguir cuidando a su mujer, pero esta

preocupado porque ha comenzado a necesitar la ayuda de sus hijos.

Exploramos al paciente. Buen estado general. Consciente y orientado. Bien hidratado y

perfundido. Eupneico en reposo.
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Constantes vitales: Tensién arterial 135/70 mmHg, Frecuencia cardiaca 68 lpm,
Temperatura axilar 36’62C, SatO2 98%, Frecuencia respiratoria 17 rpm. Glucemia
capilar 115 mg/dL.

Auscultacién cardiorrespiratoria con murmullo vesicular conservado sin ruidos

sobreafiadidos. Tonos cardiacos ritmicos sin soplos ni extratonos.

Abdomen anodino. Miembros inferiores sin edemas, aunque con signos de

insuficiencia venosa croénica.

Realizamos un electrocardiograma en la consulta de enfermeria; Ritmo sinusal a 70

Ipm. PR alargado. Eje normal. QRS estrecho. No alteraciones de la repolarizacion.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Salvo el cansancio que describe el paciente no hay nada que llame especialmente la
atencién en la anamnesis y exploracion. Solicitamos andlisis de sangre y orina para
control de enfermedades cronicas y descartar otras patologias (anemia,

hipotiroidismo...).

Nuestro paciente acude de nuevo a la consulta una semana después para recoger los
resultados del analisis. Destaca un filtrado glomerular de 41 ml/min/1’73m? un
cociente albumina/creatinina 35 mg/g y en el andlisis de orina aparece hematuria

microscépica.

Entrevistamos al paciente sobre posibles causas de disfuncién renal. Niega consumo
de farmacos como AINES o antibiéticos, o episodios sugestivos de infecciones

urinarias. No uso de contrastes radioldgicos.
DIAGNOSTICO

El paciente tiene el diagnéstico de Enfermedad Renal Crénica pero debemos revisar
los analisis previos. En el ultimo andlisis realizado hace un afio, el paciente presenta
un filtrado glomerular de 50 ml/min/1’73m? sin proteinuria ni hematuria, y vemos en
andlisis mas antiguos como este filtrado glomerular ha ido disminuyendo
progresivamente, pero no de forma tan brusca como en el ultimo afio. Nos
encontramos ante un paciente con Enfermedad Renal Crénica progresiva de rapida

evolucion.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Dado el deterioro agudo de la funcién renal > 5 ml/min/1’73m? el ultimo afio,
solicitamos ecografia de rifiones y vias urinarias y derivamos a Consultar Externas de

Nefrologia de forma preferente.

Antes de acudir a la consulta de Nefrologia, el paciente acude nuevamente a nuestra
consulta para recoger los resultados de la ecografia de rifiones y vias urinarias. En las
imagenes de la ecografia abdominal realizada se objetiva una hidronefrosis grado IV
derecha secundaria a masa vesical que obstruye a nivel de la desembocadura del

uréter distal ipsilateral.

Ante estos resultados que sugieren una neoplasia vesical y son compatibles con el
deterioro brusco de la funcién renal, contactamos con el servicio de Urologia que
indica derivacion urgente a Urgencias Hospitalarias para valoracién por su parte. El
paciente ingresa a su cargo para realizacién de nefrostomia percutanea en espera de

cirugia para extirpar la lesién y estudio de la misma.
DISCUSION

La enfermedad renal crénica se define como la presencia de alteraciones en la
estructura o funcién renal durante al menos tres meses, con implicaciones para la
salud. Se trata de un importante problema de salud publica y a pesar de su elevada
prevalencia (10% de la poblacion adulta espafiola) se encuentra infradiagnosticada. Se
considera la etapa final de una gran variedad de patologias que afectan al rifién de

forma croénica e irreversible *.

En Atencion Primaria se realiza el diagnéstico y seguimiento de numerosas patologias
que influyen en el desarrollo de la enfermedad renal crénica, como la hipertensién
arterial o la diabetes. Por este motivo es fundamental la educacién del Médico de
Familia al respecto. Nuestra funcién consiste en el cribado, diagndstico y control de la

evolucién de la enfermedad, asi como evitar en lo posible su progresion.

El cribado de la enfermedad es muy sencillo de realizar, es suficiente con la
determinacion en sangre del filtrado glomerular y del cociente albimina/creatinina
en orina. Debemos realizarlo en mayores de 60 afios y aquellas personas con factores
de riesgo como hipertension arterial, diabetes o antecedentes de enfermedad renal
crénica.  El control debera realizarse como minimo cada afio?. El tratamiento pasa

por la correcta hidratacién, recomendaciones dietéticas personalizadas, control de los
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factores de riesgo y recientemente el uso de inhibidores del cotransportador de
sodio-glucosa tipo 2 (iSGLT-2)3.

Por ultimo, otra de nuestras funciones en el manejo de esta patologia es conocer los
datos de alarma que justifican la peticiéon de pruebas de imagen y la derivacién a
Nefrologia. En el caso expuesto, si bien el paciente presenta enfermedad renal crénica,
no es éste el motivo de derivacion a Nefrologia y de la peticién de la prueba de imagen,
si no la caida brusca del filtrado glomerular y la aparicion de hematuria. Las
neoplasias de vias urinarias son una causa de deterioro rapido de la funcién renal y no
debemos descartar su aparicién s6lo porque el paciente ya fue diagnosticado

previamente de enfermedad renal crénica *.
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IMAGENES Y TABLAS

Tabla 1. Criterios diagndsticos de enfermedad renal crénica. Obtenido de Documento
de informacién y consenso para la detecciéon y manejo de la enfermedad renal crénica.

Tabla 1 - Criterios diagnésticos de enfermedad renal

crénica (cualquiera de los siguientes si persisten por un
periodo > 3 meses)

Descenso del FG FG < 60 mL/min/1,73 m’

Marcadoresde Albuminuria (ACR > 30 mg/g, EAU: > 30 mg/24 h)
lesion odafic  Proteinuria (PR/CR > 150 mg/g, EPU > 150 mg/24
renal h)
Alteraciones histologicas en la biopsia renal
Alteraciones en el sedimento urinario
Alteraciones estructurales detectadas por
técnicas de imagen
Trastornos hidroelectroliticos o de otro tipo de
origen tubular
Historia de trasplante renal

FG: filtrado glomerular; ACR: cociente albamina/creatining en una muestra de
onna al azar, EAU. excrecion de albimina en onna de 24 b; PR/ICR: coaente
proteina/creatining en una muestra de orina al azar; EPU: excrecion de proteina
en orina de 24 h.
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Figura 1. Algoritmo diagndstico y atencidn compartida entre Atencién Primaria y
Nefrologia de la Enfermedad Renal Crénica. Obtenido de Documento de informacion y
consenso para la detecciéon y manejo de la enfermedad renal crénica.
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CANCER DE PROSTATA METASTASICO DE NOVO. LOCALIZACION
INFRECUENTE DE METASTASIS.
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RESUMEN:Varén de 40 afios diagnosticado de un cincer de préstata metastasico de
Novo tras acudir a Urgencias por sindrome constitucional y fiebre de origen
desconocido (FOD). Se realizan pruebas complementarias y se encuentran blastos en
sangre periférica. Tras la realizacién de biopsia de médula 6sea de diagnostica de
metastasis en médula 6sea (M.0.) de carcinoma de probable origen prostatico, que se

confirma tras la realizacién de biopsia de prostata.

PALABRAS CLAVE: cincer, prostata, metastasis, infrecuente
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ANAMNESIS:

Varén de 40 aflos, sin antecedentes familiares y personales de interés, que acude a
Urgencias por cuadro de dolor lumbar de 1 mes de evolucién asociado a perdida de

peso en las ultimas semanas y FOD.

Exploracién fisica: caquexia, palidez mucocutanea. Estabilidad hemodinamica con
tension arterial mantenida en rango. Eupneico en reposo. Tolera decibito aunque con
dolor al tumbarse por dolor incapacitante a nivel dorsal. Auscultaciéon con latidos

cardiacos ritmicos, sin soplos audibles.

Murmullo vesicular conservado. No roncus ni crepitantes. Abdomen blando,
depresible, no doloroso a la palpacion. No signos de irritacion peritoneal. No edema de

miembros inferiores. Pulsos conservados. Signo de Homans negativo.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
A continuacion se desarrollan las pruebas realizadas por orden cronolégico:

- Analitica sanguinea donde destaca un PSA en 298 ng/ml y un sindrome
leucoeritroblastico con presencia de blastos en sangre periférica.

- Serologia y cultivos negativos.

- Tacto rectal (TR): prostata indurada y desestructurada, con posible afectacién del

esfinter anal (cT4)

- TAC toraco-abdomino-pélvico: afectacion blastica y litica de todo el esqueleto que
podrian corresponder con lesiones metastdsicas con un probable origen

hematolégico tipo linfoma/ leucemia.
- Biopsia de M.O: afectacion metastasica de probable origen prostatico.

- Biopsia de préstata transrectal ecoguiada: adenocarcinoma de prostata Gleason
5+5 en 7 de los 7 cilindros obtenidos. Procedimiento muy limitado por dolor del

paciente dada la afectacién anal.

DIAGNOSTICO:

Tras la realizacién de pruebas diagnosticas para descartar el origen infeccioso de la
fiebre con la realizacién de serologia y cultivos, podemos realizar pruebas de imagen

que orienten hacia la filiacién de un posible tumor primario que produzca la clinica.
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En este caso, tenemos una reaccion leucoeritroblastica en sangre periférica. Este tipo
de hallazgos son frecuentes en tumores hematol6gicos o en metastasis en médula 6sea
de otros tumores primarios. La afectacidn de la M.O. por las células tumorales, ya sean
primarias o metastasicas, produce un desplazamiento de las células plasticas de
origen medular hacia la sangre periférica, viéndose reflejado con la presencia de

blastos.

Conociendo este dato, se realiza biopsia de M.O. que orienta hacia la metastasis de un
tumor de origen prosaico que luego se confirma tras la realizacién de biopsia de

prostata.

Diagnostico diferencial: tumores primarios de origen hematoldgico, infecciones,

metastasis en médula dsea.
TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Tras presentar el caso en un comité multidisciplinar Uro-oncolégico se decide
comenzar con terapia de deprivacion androgénica (TDA) con acetato de leuprorelina +
antiandrégeno de nueva generacién (enzalutamida) + Docetaxel, teniendo
actualmente buena respuesta al tratamiento con ECOG 0 y un PSA actual en 7 ng/mL.
Ademas se realiza radioterapia antidgica contra una metastasis 6sea en zona lumbar,

controlada hasta el momento.
DISCUSION:

Las metastasis de cancer de prdstata mas frecuentes son las alojadas en estructuras
Oseas, produciendo un patrén plastico, principalmente en esqueleto axial. Es muy
infrecuente encontrar metastasis en M.O. en un cancer de préstata segtin lo descrito
en la literatura actual, no obstante en este caso nos encontramos ante un cancer de

prostata muy indiferenciado, con patréon Gleason 5+5, de alto riesgo de progresidn.

El cancer de prostata metastasico de novo esta descrito como un cancer de peor
pronostico que el cancer de préstata localizado. Ademads en este caso nos encontramos
ante un cancer de proéstata metastasico de alto volumen, dado que tiene > 4 metastasis
6seas. Es por ello que se decide el inicio de la triple terapia multimodal con TDA +

antiandroégeno + quimioterapico tal y como describen las guias clinicas.
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Dada la edad del paciente, seria subsidiario de la realizacion de estudio genético para
la deteccion de mutaciones en genes que predisponen a la apariciéon de cancer de
préstata, como los genes BRCA 1y BRCA 2.
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DESDE LA NEUMONIA HASTA EL CANCER. LAS DOS CARAS DE LA
MONEDA DE LA PATOLOGIA DE PULMON
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RESUMEN: Paciente mujer de 40 afios fumadora desde los 17, con diagndstico de
neumonia hace un mes. Acude a Urgencias por ausencia de mejoria tras varias tandas
de antibidtico y aumento de disnea de forma brusca hasta hacerse de reposo. En la
radiografia de torax se evidencia cardiomegalia no descrita en los 15 dias previos,
confirmando con ecocardiografia la presencia de derrame pericardico severo. Se
realizan pericardiocentesis y toracocentesis urgentes, con obtencién de liquido
compatible con neoplasia pulmonar primaria. Se completa el estudio llegando
finalmente al diagnéstico de adenocarcinoma de pulmén estadio IV, iniciando la

paciente de manera intrahospitalaria el primer ciclo de quimioterapia.

PALABRAS CLAVE: Neumonia complicada, derrame pericardico, adenocarcinoma

de pulmén.
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ANAMNESIS

Paciente mujer de 40 afios que acude al servicio de Urgencias por aumento de disnea
desde hace dos dias, hasta hacerse de minimos esfuerzos, junto a dolor de ambos
costados. Refiere hace un mes episodio de fiebre y tos con expectoracion verdosa,
siendo diagnosticada de neumonia adquirida en la comunidad (NAC) sin datos de
alarma, por lo que no precisé ingreso hospitalario y recibi6 tratamiento antibiotico
(ATB) domiciliario. Ha consultado varias veces en el servicio de Urgencias desde

entonces por ausencia de mejoria clinica, con varios cambios de régimen ATB.
EXPLORACION FiSICA
- Regular estado general, taquipneica en reposo con habla entrecortada.

- Constantes a su llegada a Urgencias: tension arterial 114/76 mmHg, frecuencia

cardiaca 136 Ipm, saturacion de oxigeno 94% a aire ambiente.

- Auscultacién cardiopulmonar con tonos cardiacos ritmicos e hipofonesis

generalizada.
- No edematizacion de miembros inferiores ni ascitis.
- No ingurgitacién yugular.

Antecedentes personales:

Sin antecedentes personales relevantes ni tratamiento habitual. Fumadora desde los

17 afios de 1 paquete de tabaco al dia (indice paquetes-afio de 23).
Antecedentes familiares

Sin antecedentes familiares de interés.

Pruebas complementarias

- Electrocardiograma (ECG): taquicardia sinusal a 130 lpm, PR normal, QRS

estrecho, eje normal, no alteraciones de la repolarizacion.

- Analitica sanguinea: destaca elevacidn de reactantes de fase aguda, con Proteina C

Reactiva de 13 y leucocitosis con neutrofilia (leucocitos 19000, 87% de neutroéfilos).
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- Radiografia (Rx) de térax: se evidencia cardiomegalia no descrita en Rx previa de

hace 15 dias y derrame pleural derecho.

Ante paciente con cardiomegalia de rapida instauraciéon se interconsulta con
Cardiologia de guardia, quienes realizan una ecocardiografia que objetiva la presencia
de derrame pericardico circunferencial severo con datos de compromiso

hemodinamico.

Se interconsulta con UCI de guardia que ingresan a la paciente a su cargo. A su llegada
a UCI se realiza pericardiocentesis y toracocentesis, con obtencion de liquido

pericardico y pleural que se manda a analizar.

- Tomografia computarizada (TC) toraco-abdomino-pélvico: consolidacion
pulmonar izquierda con ocupacién vs estenosis bronquial. Adenopatias

supraclaviculares derechas, mediastinicas, hiliares y retroperitoneales.

8. Andlisis liquido pleural y pericdrdico: hallazgos citoldgicos concordantes con

neoplasia epitelial maligna a favor de adenocarcinoma primario de pulmoén.

9. Resonancia magnética nuclear (RMN) craneal: sin hallazgos a destacar salvo

ocupacion parcial bilateral de celdas mastoideas, mas marcada en las derechas.
DIAGNOSTICO
Adenocarcinoma de pulmoén estadio IV.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Inicialmente el cuadro clinico de la paciente se orienta como una pleuropericarditis
infecciosa consecuencia de una neumonia complicada, por lo que se inicia cobertura
antibidtica y antiviral con piperacilina-tazobactam, claritromicina, ganciclovir y

doxiciclina.

Una vez obtenidos los resultados de la TC y del anélisis del liquido pericardico y
pleural, se procede a realizar una biopsia de un ganglio cervical que confirma el
diagnéstico de adenocarcinoma de pulmén. Ante la presencia de adenopatias
retroperitoneales sin otros hallazgos en el estudio de extension, el carcinoma es
catalogado como un estadio 1V, por lo que la paciente inicia intrahospitalariamente el
primer ciclo de quimioterapia (QT) con el esquema Carboplatino + Pemetrexed +

Pembrolizmab.
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La paciente acude un mes después tras el alta hospitalaria a revision en Consulta de

Oncologia Médica, habiendo recibido ya el tercer ciclo de QT con excelente tolerancia.
Pendiente de realizacion de TC de control para evaluar respuesta al tratamiento.

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas del cdncer de pulmén son muy diversas. Como ocurre en
el caso clinico que aqui se presenta, la disnea es un sintoma comuin y ocurre en
aproximadamente el 25-40% de los casos, pudiendo deberse a multiples causas como
obstruccion de las vias respiratorias, embolia tumoral, neumotérax, derrame pleural o

derrame pericardico.

El derrame pericardico se asocia con un riesgo elevado de diagnéstico posterior de
cancer, particularmente durante los primeros tres meses después de la identificacién
de la enfermedad pericardica. Entre los pacientes que presentan enfermedad
pericardica, la probabilidad de identificar un cadncer no diagnosticado previamente es
mayor entre los pacientes que presentan un derrame pericardico moderado o grande,
taponamiento cardiaco o pericarditis efusivo-constrictiva que en aquellos que
presentan pericarditis aguda, un pequefio derrame pericardico o pericarditis
constrictiva. En el caso de los derrames éstos suelen ser exudados y pueden ser

serosos, serosanguinolentos o muy sanguinolentos.

En pacientes con derrame pericardico, especialmente si hay taponamiento cardiaco, el
voltaje del QRS puede disminuir y ocasionalmente se observa alternancia eléctrica en
el ECG. Un derrame pericardico grande puede manifestarse como una silueta cardiaca
agrandada en la Rx de térax. Todos los pacientes con sospecha de enfermedad
pericardica deben realizarse una ecocardiografia, ya que es la principal herramienta
de imagen utilizada para establecer la presencia y cantidad de un derrame pericardico
y evaluar su impacto hemodinamico, particularmente la presencia de taponamiento

cardiaco.

El diagnéstico de enfermedad pericardica maligna generalmente se confirma
mediante anatomia patologica o citologia del liquido pericardico, y en casos

seleccionados a través de la biopsia del tejido pericardico.
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UN DOLOR ABDOMINAL POCO FRECUENTE
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RESUMEN: Paciente mujer de 54 afios sin antecedentes de interés. Presenta dolor
abdominal de varios meses de evolucién siendo evaluada por su médico de atencién
primaria en varias ocasiones en tratamiento con analgesia que no se resuelve, por lo
que es derivada a consultas del servicio de Aparato Digestivo. Una vez en la consulta
de Aparato Digestivo se palpa hepatomegalia dolorosa y la paciente comenta pérdida
de apetito y de peso, por lo que se deriva a Hospital Torrecardenas donde se realizan
diversas pruebas complementarias objetivindose metastasis hepaticas procedentes
de cancer colorrectal. Finalmente la paciente acaba falleciendo por complicaciones de

la enfermedad e imposibilidad de realizar un tratamiento curativo.

PALABRAS CLAVE: Ecografia abdominal, cincer colorrectal, metéstasis
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ANAMNESIS:

Mujer de 54 afios, sin antecedentes personales de interés. Fumadora de 2 paquetes al
dia. Acude a servicio de urgencias hospitalarias tras ser derivada desde consultas
externas de Aparato Digestivo por presentar epigastralgia irradiada hacia hipocondrio
derecho de 3 meses de evolucién, asociada a pérdida de peso (sin cuantificar) y de

apetito, junto a hepatomegalia dolorosa.

Presenta buen estado general. En la exploracion general se palpa hepatomegalia y
signo Murphy positivo. En la analitica sanguinea se observa bilirrubina total 1,42
mg/dl (a expensa bilirrubina directa: 0,46 mg/dl) Aspartato transaminasa (GOT) 265
U/L, Alanina transaminasa (GPT) 46 U/L, Gamma glutiltransferasa (GGT) 309 U/L PCR
10.97 mg/dl Plaquetas 409.800

Se solicita ecografia abdominal donde se evidencia hepatomegalia heterogénea con
incontables lesiones focales sugerentes de metastasis, por lo que se ingresa en

Medicina Interna para estudio del tumor primario.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analitica sanguinea: alfa-fetoproteina 26.7 ng/ml, CEA > 9940 ng/ml, CA 125 U/L
68, CA 15.3 U/L, CA19.9 U/L PCR 8.1 mg/dl. GOT 218 U/L GPT 44 U/L GGT 283U/L
Fosfatasa alcalina 235 U/L Lactato deshidrogenasa (LDH) 6830 U/L. Resto analitica

con valores dentro de la normalidad

- TC toracoabdominal: Moderada hepatomegalia en relacién con presencia de
multiples LOES sélidas nodulares de gran tamafio, distribucién difusa confluente
formando conglomerados ambos l6bulos. Engrosamiento irregular y asimétrico en
colon sigmoide distal que abarca la unién recto-sigmoidea, de aspecto
infiltrativo-neoplasico que provoca moderada estenosis segmentaria. Presenta
signos infiltrativos asi como numerosas adenopatias mesentéricas y pequefios

implantes tumorales que confluyen entre si.

- Colonoscopia: Lesion mamelonada que casi ocupa toda la luz, entre los 25 y los 20

cm del margen anal. Biopsias multiples

- Biopsia de colonoscopia: Adenocarcinoma coldnico infiltrante, pobremente

diferenciado (G1) y ulcerado.
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DIAGNOSTICO

Adenocarcinoma de colon sigmoide estadio IV: T4 (infiltracion peritoneal
local)/N2/M1 (higado metastasico).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Debido al diagndstico y a los hallazgos de las pruebas complementarias se deriva a la
paciente a la Unidad de Oncologia, teniendo indicacién de tratamiento quimioterapico
de primera linea con esquema folfox (con reducciéon de dosis por alteraciéon de la
funcién hepatica secundaria a enfermedad hepatica metastasica) Vuelve a acudir 3
semanas después al servicio de urgencias por nuevo episodio de dolor abdominal,
presentando regular estado general y abdomen doloroso a la palpacién difusa,

especialmente en hipocondrio derecho, sin signos de irritacion peritoneal.

Se solicita un TAC de urgencias debido a la persistencia de dolor a pesar de
tratamiento analgésico en el que se observan algunas pequefias burbujas de gas
ectopico y mayor cantidad de liquido libre intraperitoneal compatible con
microperforacion de sigma, por lo que se interconsulta con cirugia, practicAndose una

cirugia urgente de Hartmann con colostomia sigmoidea.

La paciente ingresada en planta presenta un fracaso renal agudo que requiere
hemodialisis y junto al fracaso hepatico, presenta un sindrome hepatorrenal, por lo
que imposibilita la opcién de iniciar tratamiento quimioterapico. Se comenta el caso
con Unidad de Cuidados Paliativos, que debido a la mala evolucién y prondstico, se
encarga de seguir a la paciente, ajustando tratamiento analgésico y medidas de

confort, falleciendo posteriormente.
DISCUSION

Una de las principales causas de visita a los centros sanitarios es el dolor abdominal.
Supone un sintoma muy inespecifico que obedece a multiples origenes. Aunque lo
habitual es que se trate de patologias banales, es fundamental descartar aquellos
procesos potencialmente graves, con la anamnesis, exploracién basicas, y las pruebas

complementarias pertinentes.

Los signos y sintomas asociados al cancer colorrectal (CCR) son inespecificos y el
diagnoéstico diferencial, particularmente entre pacientes que presentan dolor

abdominal y sangrado rectal, es muy amplio. Muchas afecciones como hemorroides,
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diverticulitis, infecciéon o enfermedad inflamatoria intestinal pueden causar signos o

sintomas similares al CCR, por ello es fundamental hacer una correcta anamnesis.

Entre los sintomas/signos tipicos asociados con el CCR destacan: hematoquecia,
melena, dolor abdominal, anemia por deficiencia de hierro inexplicable por otra causa
y cambio en los habitos intestinales (1). Los sintomas de presentacion menos comunes
incluyen distensién abdominal, nduseas, voémitos, que pueden indicar la presencia de

obstruccion.

El CCR puede diseminarse por via linfitica y hematdgena, asi como por rutas
contiguas. Los lugares metastasicos mas comunes, debido a que el drenaje venoso se
realiza a través del sistema porta, son el higado, los pulmones y el peritoneo. Por tanto,
los pacientes pueden presentar signos o sintomas atribuibles a cualquiera de estas
areas como dolor en hipocondrio derecho, distensién abdominal, disnea, presencia de

adenopatias, etc.

Debido a las terapias sistémicas mas avanzadas y que los pacientes permanecen vivos
durante mas tiempo, se ha visto metdastasis a nivel cerebral y 6seo, aunque son muy

infrecuentes (2).

Se puede sospechar CCR a partir de uno o mas de los sintomas y signos descritos
anteriormente o puede ser asintomatico y descubrirse mediante las pruebas de

cribado en sujetos de riesgo promedio y alto.

El diagnéstico de CCR se realiza mediante examen histolégico de una biopsia que
generalmente se obtiene durante una colonoscopia. En cuanto a las pruebas de
laboratorio, la ausencia de anemia por déficit de hierro no excluye de manera fiable la
enfermedad, asi como las pruebas de funcién hepatica, que carecen de sensibilidad

para la deteccién de metdastasis.

Se han asociado una gran variedad de marcadores séricos con el CCR sobretodo el
antigeno carcinoembrionario (CEA), pero tienen una baja capacidad de diagnéstico (3).
Una vez establecido el diagndstico, se determina la extension local y distante de la

enfermedad para la seleccién de la terapia y determinar su pronéstico.

En resumen, el CCR puede manifestarse con distinta sintomatologia. Aunque lo mas
frecuente es la alteracién del habito intestinal, disminucién de la consistencia en las
heces, hematoquecia, anemia por déficit de hierro, etc, también puede haber otros

sintomas inusuales como voémitos, nauseas, dolor abdominal intenso...(que sugieren
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una obstruccion), fiebre de origen desconocido, fistula hacia érgano adyacente, etc.
Ante la presencia de sintomas atipicos como un dolor abdominal que no cede con las
medidas primarias, es dificil pensar que el origen pueda ser un cancer colorrectal, por
ello, es fundamental hacer un examen lo mas completo posible del paciente para asi

hacer una correcta derivacion a los servicios de atencion especializada.
BIBLIOGRAFIA

1. Speights VO, Johnson MW, Stoltenberg PH, et al. Cancer colorrectal: tendencias
actuales en las manifestaciones clinicas iniciales. Southern Med J. 1991;84(5):57

2. Sundermeyer ML, Meropol NJ, Rogatko A, et al. Patrones cambiantes de
metastasis 6seas y cerebrales en pacientes con cancer colorrectal. Clin Colorectal
Cancer. 2005; 5(2):108.

3. van der Schouw YT, Verbeek AL, Wobbes T, et al. Comparacién de cuatro
marcadores tumorales séricos en el diagndstico de carcinoma colorrectal. Neth ] Med.
1992; 40(3-4):148.

418



419



Autor principal:

Elena Alvarez Lopez
Residente Medicina Fisica y Rehabilitacion
Hospital Universitario Torrecardenas

SINDROME DE COLLET-SICARD COMO SECUELA TRAS
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RESUMEN: Paciente de 36 afios intervenido mediante radiocirugia de Schwannoma
del XII par craneal derecho (hipogloso) y Neurinoma del segmento coclear del VIII par
craneal derecho. Unos meses después de la intervencion el paciente comienza con
disfagia, alteraciones en la voz y alteraciones en la lengua, con imposibilidad para
realizar lateralizaciones de esta. Se realizan estudios complementarios para descartar
la recidiva tumoral. Tras las pruebas complementarias, se descarta la recidiva y se
atribuye la clinica a una fibrosis poscirugia. El paciente acude a servicio de
rehabilitacion donde es diagnosticado de Sindrome de Collet-Sicard, y comienza
tratamiento con fisioterapia y logopedia.

PALABRAS CLAVE: disfagia, schwannoma, neurinoma, pares craneales bajos,
radiocirugia, sindrome de Collet Sicard.
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ANAMNESIS

Paciente de 36 afios con diagnéstico de Schwannoma del XII par craneal derecho
(hipogloso) y Neurinoma del segmento coclear del VIII par craneal derecho 4mm
diagnosticados en septiembre 2022 ambos intervenidos con Radiocirugia (gamma
knife) en febrero 2023.

Tras unos meses asintomatico después de la intervencién, el 1 de agosto 2023
comienza con disfagia a sélidos, que el dia 4/8/23 empeora siendo también esta
disfagia a liquidos.

Ademas de la disfagia el paciente refiere empeoramiento progresivo de la voz, con una
disminucién del tono de voz, impidiéndole mantener conversaciones mantenidas por
disfonfa.

Ademas de la disfagia y las alteraciones de la voz, unos dias después comienza a notar
atrofia de la hemilengua derecha, ademas de dificultad para la lateralizacién de esta
hacia ambos lados.

En septiembre 2023, a estos sintomas se le suma una atrofia y dolor a nivel de
musculo trapecio derecho.

Tras la aparicion de estos sintomas, el paciente acude para valoracién por
Otorrinolaringologia, quienes objetivan paralisis de cuerda vocal derecha en posicién
paramedia con compensacién adecuada de cuerda vocal izquierda, y paralisis del velo
paladar derecho, ademas de restos de comida en seno piriformes.

Se decide después de esta exploracion derivaciéon a servicio de Rehabilitacién y
solicitud de nueva RMN de craneo con contraste.

En la RMN de craneo con contraste no se evidencia crecimiento tumoral del XII par,
pero se observan signos de fibrosis atribuibles a la cirugia. Por lo que se postula que
esta sintomatologia ha aparecido como secundarismo a Radiocirugia.

El paciente es valorado en consultas de rehabilitacién donde se valora tanto indice
motor y atrofia de trapecio, como la disfagia y la disfonia.

Tras la exploracién y los resultados de las pruebas complementarias se diagnostica
finalmente de Sindrome de Collet-Sicard.

Antecedentes personales:
Alergia a Salazopirina y sulfasalazina.

Hdbitos téxicos: Vaporiza cannabis. Resto no refiere.
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Antecedentes familiares:

No antecedentes familiares de interés
EXPLORACION FiSICA:

No paresia facial.

Movimientos oculares extrinsecos conservados.
Campimetria sin alteraciones.

Paresia del velo del paladar derecho.

Reflejo nauseoso abolido.

Atrofia de hemilengua derecha sin fasciculaciones.
Imposibilidad para lateralizacién de la lengua.
Disminucién del tono de voz.

Miembros superiores:

Balance articular libre, aunque miembro superior derecho en la rotacidn externa se
observa mano a nuca con codo adelantado.

Marcada atrofia de trapecio derecho.

Protrusién de clavicula derecha.

Balance muscular 5/5 trapecio derecho.

Balance muscular de hombro derecho 5/5 por musculos llave.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
21/09 /2022 RM con Contraste L.V. de Crdneo:

Se objetiva tumoracion de bordes bien definidos con un tamafio de 29x20 mm (TxAP)
en angulo pontocerebeloso derecho que discurre, desplazando estructuras vasculares
(vena yugular y arteria caroétida ipsilaterales) por el canal del hipogloso. Tiene una
sefial iso/hipointensa en T1 y heterogénea con zonas hiperintensas en T2/FLAIR e
hipointensa en secuencia hemo (en relaciéon con restos de hemosiderina y
degeneracion quistica), no se objetiva restriccién en difusién. La lesion ejerce
"remodeling” del hueso a nivel de canal hipogloso, el céndilo, margen lateral del clivus
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y pefiasco derechos. Hallazgos en probable relaciéon con schwannoma del XII par
craneal (hipogloso). Linea media normosituada. Sistema ventricular no dilatado.

Septiembre/2023 RMN de crdneo con contraste:

No se visualiza crecimiento tumoral del XII par, cambios postquirurgicos con
presencia de fibrosis alrededor de XII par craneal. No se observa apariciéon de nuevas
lesiones tumorales. Linea media normosituada. Sistema ventricular no dilatado.

DIAGNOSTICO:

Sindrome de Collet-Sicard tras Schwannoma del XII par craneal derecho (hipogloso) y
Neurinoma del segmento coclear del VIII par craneal derecho 4mm diagnosticados en
septiembre 2022 ambos intervenidos con Radiocirugia (gamma knife) en febrero de
2023.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:
El paciente comienza a realizar tratamiento rehabilitador:

e Tratamiento con logopeda para la disfagia y disfonia: ejercicios de cierre glético,
deglucién y fonacion.

e Tratamiento con fisioterapia por la atrofia del trapecio derecho.

Tras 1 mes con los ejercicios para la disfagia se realiza prueba de deglucién y se
considera ésta segura a pesar de algunos restos alimentarios en la zona. Refiere
también mejoria de la voz, permitiendo hablar durante mas tiempo y permitiendo
también elevar el tono de voz.

Sin embargo, persiste la atrofia de trapecio, incluso de manera més llamativa debido a
la potenciacidén del trapecio izquierdo.

En la dltima valoracién por parte de rehabilitacion mantiene déficit de potencia y
calidad en la voz y disfagia muy leve a s6lidos. Refiere ganancia muscular en trapecio
derecho, pero mantiene dolor leve en ocasiones por las mafianas.

DISCUSION

El sindrome de Collet- Sicard es un sindrome muy poco frecuente que aparece por
lesiones en la base del craneo que provoca la afectacién unilateral de pares craneales
bajos: IX (glosofaringeo), X (vago), XI (accesorio), XII (hipogloso). (1,2,3)

La sintomatologia de este sindrome sera la correspondiente a los sintomas que
aparecen son los correspondientes a las afectaciones de los pares craneales bajos: la
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afectacion del par craneal IX (glosofaringeo) conlleva disfagia, ageusia en tercio
posterior de la lengua. La del par craneal X (vago) provoca paralisis y disfasia de las
cuerdas vocales. Cuando se afecta el par craneal XI (accesorio) aparece debilidad de
los musculos trapecio y esternocleidomastoideo. Y la clinica correspondiente a la
afectacion del par craneal XII (hipogloso) es atrofia y paresia de los musculos de la
lengua. (2,3)

Hay numerosas causas que pueden provocar este sindrome: tumores, traumatismos,
lesiones vasculares y procesos inflamatorios entre otras. Los tumores primarios
intracraneales son una causa muy rara de aparicién de este sindrome, pero en el caso
de nuestro paciente es debido a la fibrosis que apareci6é tras la radiocirugia en
Schwannoma del XII par craneal derecho. (1,2,4,5)

Dentro de los tumores intracraneales, los schwannomas comprenden un 7%-10% de
estos. Y dentro de los schwannomas podemos encontrar los vestibulares y los no
vestibulares, apareciendo estos tltimos en el 0.8- 8% de los casos. (2,4)

Hay diversas pruebas para llegar al diagnéstico de este sindrome. Habra que realizar
una exploracion neurolégica completa en la que se observara la afectacién de los
pares craneales. En el caso de nuestro paciente, se realizé para valorar la disfagia un
estudio videofluoroscépico de la deglucion (VFSS), y una laringoscopia para valorar
las cuerdas vocales. La afectacion del nervio espinal se puede observar durante la
exploracion al apreciar la atrofia del trapecio, aunque es posible confirmar la
afectacién mediante estudio neurofisiolégico. (1,5,6)

Para conocer la causa, haran falta pruebas de imagen como la resonancia magnética
craneal.

Una vez realizado el diagnostico, y confirmada la causa habra que tratarla. Para el
tratamiento de los sintomas el manejo se hara por parte de rehabilitaciéon, que se debe
iniciar lo antes posible. (2,6)

Se realizara tratamiento con logopeda para la disfagia, con el fin de ir introduciendo
todas las texturas en la dieta y permitiendo la ingesta de liquidos sin necesidad de
espesante, y disminuyendo el riesgo de neumonias por broncoaspiracién. Las
alteraciones de la voz también serdn manejadas por logopedia, con ejercicios vocales.
Ademas, con este trabajo se intentara que las afectaciones de la lengua no impidan ni
dificulten la deglucién del paciente.

También se realiza manejo por parte de fisioterapia para tratar la atrofia de trapecio y
esternocleidomastoideo. En ocasiones no se logra recuperar masa muscular, por lo
que son importantes los ejercicios de mantenimiento, para no perder la fuerza a pesar
de no mantener la masa muscular. (3,5,6).
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