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PROLOGO

Podiamos convenir que el ejercicio de la medicina se fundamenta en tres pi-
lares fundamentales: atencién clinica, docencia e investigacién. De ahi que la
formacién de nuestros médicos deba no sélo hacerse sino a su vez mostrarse; y
eso es lo que ha pretendido este Primer Certamen de Casos Clinicos para Médi-
cos Internos Residentes Colegiados, organizado por el icomBA en Badajoz.

Iniciamos la convocatoria con la esperanza de lograr estimular la labor inves-
tigadora y teniamos la ilusion de que calase entre nuestros MIR. Y digo “nues-
tros” por la confianza, el carifio y el futuro profesional que “sembramos” en
ellos cuando compartimos nuestra experiencia docente. Y tal siembra dio gene-
roso fruto: un total de setenta y cuatro casos clinicos presentados. Ingente es-
fuerzo que recorre los pasillos de nuestros centros sanitarios sin ver, muy a
menudo, la luz externa de la divulgacion cientifica.

Esta recogida en nuestros estatutos colegiales la ordenacion de la profesion
y la mejora de la formacion médica continuada. Y no sélo es una funcién sino
una obligacién a la que nos debemos desde esta Corporacion.

La practica de la Medicina hoy en dia exige una actuacion no sélo multidiscipli-
nar sino interdisciplinar, y asi se puso de manifiesto durante la jornada que man-
tuvimos para la exposicién de los casos clinicos finalistas: no un médico en solitario
sino varios servicios médicos; no trabajo en cadena sino trabajo en equipo.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

Pero no s6lo hemos pensado en la investigacion en la etapa de especializacion
sino que debemos llegar a incentivar el estudio en las siguientes etapas del ejer-
cicio profesional médico. Deberemos estimular a nuestros colegiados con la con-
vocatoria de proximos certamenes dirigidos a medicina hospitalaria y a medicina
primaria que, absorbidos por la demanda asistencial, relegan la investigacion a
un segundo plano.

Quiero agradecer el esfuerzo encomendado al Comité Cientifico formado
por el Dr. José Luis Martin Rodrigo, la Dra. Mamen Garcia Caceres, el Dr. Re-
migio Cordero Torres y el Dr. Tomas Pérez Torralba, que han valorado los tra-
bajos con rigor.

Quiero agradecer a FUNDESALUD en la figura de su Gerente, D. Felipe Saez
Tello, las facilidades otorgadas para la publicacion de este libro.

Y tengo un agradecimiento muy especial para todos los Médicos MIR de este
Colegio que han presentado sus investigaciones a nuestro Certamen, por la con-
fianza que nos han depositado y felicitarles por la calidad de los trabajos pre-
sentados, en la que muchos companeros tutores han aportado su generosa
maestria.

Todos quedamos Ilamados para préximas convocatorias.

Pedro Hidalgo.
Presidente del llustre Colegio Oficial de Médicos de Badajoz.
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RESUMEN: Se presenta el caso clinico de un adolescente obeso, con estreni-
miento crénico severo desde el nacimiento, de dificil manejo con medidas conser-
vadoras. En el enema opaco se aprecia un rectosigma dilatado y redundante con
posible zona de “transicion” rectal. En la manometria anorrectal se observa la pre-
sencia del reflejo inhibidor del ano. Las biopsias rectales (de espesor total y por suc-
cion) demuestran una gran disminucion de células ganglionares en los plexos
nerviosos, compatibles con un hipoganglionismo. Dada la dificultad técnica, por
su obesidad, de efectuar una laparotomia, se realiza abordaje abdominal lapa-
roscopico (ligadura del mesocolon y toma de biopsias), y mediante via transanal
se practica reseccion del segmento afecto (rectosigma) y anastomosis coloanal.
Tras la intervencion se normaliza el trdnsito intestinal, con deposiciones diarias, y
no es necesario la utilizacion de medidas higiénicas. La técnica quirurgica utilizada
en este caso, segun la bibliografia consultada, no ha sido empleada con anteriori-
dad en pacientes con hipoganglionismo.

PALABRAS CLAVE: estrefiimiento crénico; hipoganglionismo; biopsia rectal; abor-
daje laparoscopico; descenso transanal

CASO CLINICO

ANAMNESIS: Paciente de 12 afios de edad, hombre, obeso, que presenta estrefii-
miento crénico desde el nacimiento (periodos de hasta 5-8 dias sin transito intestinal
espontaneo), de muy dificil manejo con tratamiento médico, y con necesidad cons-
tante de medidas higiénico-dietéticas para la resolucién momentanea del cuadro.
Sus padres consultan con varios pediatras que recomiendan tratamientos pautados
a base de fibras, laxantes y enemas de limpieza. Tras proceso diarreico, sufre acen-
tuacion del estrefimiento y comienza con encopresis.

ANTECEDENTES PERSONALES: Recién nacido pretérmino de 32 semanas, peso
adecuado para la edad gestacional (peso al nacimiento: 1200grs). Parto por cesarea
por desprendimiento prematuro de placenta. Sindrome de membrana hialina en
las primeras horas de vida con necesidad de ventilacion mecéanica en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP); Retraso de la evacuacion meconial de mas de
48 horas. En la manometria anorrectal (MAR) de recién nacido se observa presencia
del reflejo inhibidor anal (RIA). Intolerancia a la lactosa detectada a los 8 meses de
edad. Alergias multiples en control por Alergologia. Control por endocrinologia por
sobrepeso desde los 8 anos.

EXPLORACION FiSICA: Buen estado general. Peso 80 Kg. Talla 1,70m. indice de
masa corporal de 27,68. Abdomen globuloso, blando y depresible, sin masas ni or-
ganomegalias palpables, no doloroso a la palpacion. Resto de exploracién sistematica
normal. Tacto rectal: ampolla rectal vacia; megarecto.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

* Enema Opaco: Dolicorectosigma, no vi-
sualizdndose ninguna otra alteracién du-
rante la introduccion de la papilla
baritada a través del recto (Imagen 1); el
contraste fluye libremente rellenando el
marco célico.
Radiografia postevacuacién: vaciamiento
cblico deficiente y visualizacion de un seg-
mento de recto, proximo al esfinter anal,
que parece tener un calibre menor que el
resto del colon, dando incluso la sensa-
cion de que existe la llamada “zona de
transicién”, sugestiva de una disganglio-
nosis.
Manometria Anorrectal: Se aprecia RIA.
Biopsia rectal de espesor total: Mucosa
rectal que conserva arquitectura glandu-
lar; no se identifica plexo submucoso; se
observan dos ganglios con escasas células
ganglionares inmaduras.
¢ Biopsias por succién a 3, 5y 7 cm del margen anal: secciones histolégicas que
incluyen mucosa y submucosa sin identificacién de plexos nerviosos y con escasa
presencia de ganglios, con 2 o 3 células ganglionares de pequefio tamafo (ha-
Ilazgos compatibles con Hipoganglionismo submucoso).

DIAGNOSTICO: Hipoganglionismo rectosigmoideo.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION: Ante la situacién clinica del paciente y los hallazgos
histopatoldgicos se decide intervencion quirurgica. Tratamiento:
1. Preparacion intestinal y profilaxis antibidtica preoperatoria
2. Tratamiento quirurgico — Se realiza Laparoscopia para toma de biopsias y libera-
cién del mesosigma + Abordaje transanal con colocacion de separador anal tipo
Lone-Star. Se practica un manguito de mucosa rectal de 10 cm (Imagen 2), apertura
de la pared rectal, reseccién de unos 35-40cm de rectosigma; estudio histolégico
intraoperatorio de la pieza resecada (Imagen 3) y realizacién de anastomosis colo-
anal término-terminal (Imagen 4) dejando sonda rectal transanastomética.
Diagnéstico anatomopatoldgico de pieza quirdrgica: plexo mientérico con progresiva
disminucion de células ganglionares en sentido distal, con ganglios con menor nimero
de células y de menor tamario; plexo submucoso con presencia variable de células gan-
glionares que van disminuyendo igualmente en sentido distal, muy escasas en la porcion
terminal; en el extremo proximal de la pieza presencia de células ganglionares, ganglios
y nervios de plexo submucoso y mientérico, considerandose dentro de la normalidad.
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Imagen 2: Separador anal tipo Lone-Star. Man- Imagen 4: Anastomosis colo-anal terminoterminal,
guito de mucosa rectal de unos 10 cmy pared rec- 1,5 cm por encima de la linea pectinea para conser-
tal que permite entrar a la cavidad abdominal. var continencia fecal.

Imagen 3: Pieza opera-
toria. Estudio histolé-
gico de la misma. A:
Hipoganglionismo en
plexo submucoso. B:
Presencia normal de
células ganglionares.

Evolucién: Finalizada la intervencion el paciente es traslado a la UCI donde per-
manece durante 48h manteniendo sus constantes dentro de la normalidad. Se le
administra profilaxis antibiética con metronidazol y gentamicina asi como anal-
gesia por catéter epidural Al 2° dia del PO se inicia alimentacién parenteral que
se mantiene de forma exclusiva durante 7 dias. A las 48 del PO se traslada a planta,
y ya se aprecia peristalsis intestinal activa asi como transito por la sonda rectal.
Al 7° dia se inicia tolerancia oral liquida, y de forma progresiva se pasa a dieta
blanda sin residuos y baja en grasas. Tras un curso PO favorable, con presentaciéon
de buen transito intestinal distal, se decide alta al 14° dia del PO. Es controlado
en consultas externas, observando buena tolerancia a dieta pautada por gastro-
enterologia, asi como buen transito intestinal, de 2-4 deposiciones/dia de consis-
tencia normal y sin necesidad de medidas higiénicas. Continencia fecal normal.
Ausencia de dermatitis perianal, y cicatrices quirdrgicas con excelente aspecto es-
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tético. En el tacto rectal se aprecia una anastomosis amplia, asi como se pasan sin
dificultad los dilatadores anales (tallos de Hegar) con minima rectorragia postdi-
latacion en algunas ocasiones.

DISCUSION: El estrefiimiento crénico es un problema de alta prevalencia mundial
y relativamente comun en la poblacion pediatrica (8% de los nifos) [1]. En la mayoria
de estos pacientes (90%) no se identifica la causa del mismo [2]. Aproximadamente
en un 10%, el estreAimiento se debe a causas organicas entre las que destacan las
malformaciones del sistema nervioso entérico (MSNE) o disganglionosis intestinales:
Enfermedad de Hirschsprung (EH), hipoganglionismo y displasia neuronal intestinal
[3]. El hipoganglionismo (HG) afecta mas frecuentemente al rectosigma [4]. La rela-
cién hombre/mujer es 3:1 y su etiologia sigue sin estar clara, teniendo probablemente
una base genética y multifactorial [2]. A pesar de su baja incidencia, se debe de tener
en cuenta a la hora de valorar a un paciente con estrefiimiento crénico. En la mayoria
de los casos el diagnéstico suele hacerse en el periodo neonatal, pero en algunos
enfermos, como es nuestro paciente, el HG no se descubre hasta la adolescencia o
edad adulta [5,6]. La clinica del HG suele ser muy similar a la EH, es decir, retraso
meconial u obstruccion intestinal en recién nacido, o estrefimiento crénico, pseudo-
obstruccion intestinal 6 episodios de enterocolitis en niflos de mas edad [5]. La con-
firmacion diagnostica del HG se hace mediante biopsia rectal, existiendo controversia
en cuanto al tipo, si deber ser por succion o de espesor total. En nuestro paciente
hemos realizado los dos tipos. Histopatologicamente se caracteriza por unos plexos
mientéricos pequenos y distantes, disminucion del nimero de células nerviosas por
ganglio, disminucién o ausencia de la actividad enzimatica de la acetilcolinesterasa
en la lamina propia de la mucosa intestinal e hipertrofia de la muscular de la mucosa
y muscular propia [4,6]. El tratamiento del HG es quirurgico y de acuerdo con la lite-
ratura, es similar al de la EH consistiendo en la reseccion intestinal del segmento
afecto y el descenso de intestino sano [2]. El método utilizado se debe de adaptar a
la extension del segmento afecto y su localizacion. Habitualmente se recurre al
enema opaco y radiografia post 24h para establecer la longitud aproximada del seg-
mento enfermo [2]. En nuestro caso hemos recurrido, ademas, a la toma de biopsias
intraoperatorias para delimitar la longitud de reseccién, de acuerdo con lo consen-
suado en el cuarto simposio sobre EH y neurocristopatias asociadas [3]. Segun nuestra
revision bibliografica, los pacientes con HG han sido tratados quirdrgicamente me-
diante laparotomia para reseccién del segmento afecto. Sin embargo en nuestro caso
hemos optado por un abordaje abdominal laparoscépico y posterior descenso trans-
anal en base a la experiencia con esta técnica en lactantes con EH y a la mayor mor-
bilidad asociada a la laparotomia en nuestro paciente por su obesidad. El Descenso
Endorectal Transanal fue propuesto en México en 1998 para el tratamiento de la EH
por el Dr. Luis de la Torre Madragén, y recientemente también se ha utilizado para
otras entidades como el estreAimiento crénico idiopatico, pero no tenemos constan-
cia de que haya sido empleado con anterioridad en pacientes con HG. Tras la inter-
vencién quirdrgica se normaliza el transito intestinal en nuestro enfermo, se aprecia
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una continencia fecal normal y existe adecuada tolerancia alimenticia sin necesidad
de medidas higiénicas ni medicamentosas supletorias. Dada la buena evolucién PO
del paciente, podemos decir que ha presentado una menor morbilidad que la des-
crita por otros autores que han utilizado laparotomia en el tratamiento del HG. Ter-
minamos apelando a la necesidad de realizacién de mas investigaciones sobre la
etiologia, diagnéstico y tratamiento del HG, en orden a mejorar el prondéstico de esta
enfermedad.
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RESUMEN: Vardn de 29 anos con historia de cefalea holocraneal de dos meses
de evolucion y TAC normal el mes anterior que acude a urgencias por presentar
episodio convulsivo a las 5 de la mafiana con pérdida de conciencia. A la mafnana
siguiente y tras paso por observacion se avisa a oftalmologia por pérdida de agu-
deza visual en ojo izquierdo. Se objetiva una agudeza visual de percepcion de luz
y en el fondo de ojo se descubre una hemorragia subhialoidea premacular densa.
Ante la sospecha de sindrome de Terson se decide repetir el TAC, que se informa
como hemorragia parenquimatosa debida a rotura de aneurisma carotideo interno
izquierdo con efecto masa y desviacion de linea media”. El paciente fue intervenido
de forma preferente por radiologia intervencionista y después por oftalmologia
mediante vitrectomia temprana, presentando en la actualidad un excelente resul-
tado visual.

PALABRAS CLAVES: Subarachnoid hemorrhage, Aneurysmal, Syndrome, Vitreous
hemorrhage, Vitrectomy.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Antecedentes personales: historia de cefalea holocraneal de dos meses de evoluciéon
con TAC normal. Intervenido de cirugia refractiva por miopia. No alergias conocidas.

Antecedentes familiares: sin interés

Enfermedad actual: varén de 29 afos que acude a urgencias después de un episo-
dio convulsivo con pérdida de conciencia sin periodo post-critico. El paciente comienza
con pérdida de agudeza visual (AV) y escotoma central durante su estancia en ob-
servacion de Urgencias. No refiere fiebre. La cefalea es descrita por el paciente como
de mayor intensidad que las del Gltimo mes. Se remite al servicio de oftalmologia para
valoracién por perdida de AV después de la valoracién del estado general.

EXPLORACION FiSICA:
Exploraciéon Neurolégica: Consciente y orientado, no signos meningeos, no rigidez
nucal. Pares craneales: leve ptosis en ojo izquierdo. Resto anodino. Glasgow: 15

Exploracién Cardiopulmonar: BMV, no ruidos sobreafadidos. Tonos cardiacos rit-

micos sin soplos.

TAS: 133; TAD: 71. FC: 67

Exploraciéon Oftalmolégica:

e Agudeza visual: OD: 0,4 ; Ol: Percepcién de luz.

e Presién intraocular: Normal en ambos ojos.

e Leve ptosis palpebral en ojo izquierdo y discreta altercién de la motilidad ocular
extrinseca, con déficit fundamentalmente en la elevacion de ojo izquierdo com-
patible con paralisis parcial incompleta del lll par. Defecto pupilar aferente re-
lativo grado 1 en ojo izquierdo.

¢ Exploracién con lampara de hendidura de polo anterior normal.
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¢ Fondo de ojo tras dilatacién con tropica-
mida: Se detecta en ojo izquierdo una he-
morragia subhialoidea premacular densa
que ocupa dos tercios del polo posterior
y con nivel. Papila con bordes nitidos y co-
loracion normal. Hemorragias en llama
peripapilares. Retina periférica normal
(Fig.1).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Ante la sospecha de un Sindrome de Terson
se solicita de urgencia una TAC craneal con
contraste que el radidlogo informa como:

“hemorragia parenquimatosa en Iobulo
temporal izquierdo de 3,7x3,7x3,5 cm, con mo-
derado edema perilesional y efecto masa sobre
la linea media acompanado de hematoma sub-
dural frontal y temporal izquierdo de 6,5mm
de grosor maximo. Aunque es dificil de valo-
rar por la presencia del hematoma paren-
quimatoso, probablemente hay asociada HSA
en cisura silviana izquierda. Imagen nodular
bilobulada hiperdensa adyacente al hema-
toma, compatible con Aneurisma de la cardtida
interna/comunicante posterior” (Fig.2a-2b).

DIAGNOSTICO:

Hemorragia cerebral por rotura de aneu-
risma bilobulado de carétida interna. Sin-
drome de Terson.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Se procede al traslado urgente al servicio de
neurocirugia. Se indica colocacién preferente
de stent y coils, realizado por el servicio de Ra-
diologia Vascular Intervencionista al dia si-
guiente, consiguiendo la oclusion del saco
aneurismatico. La evolucion en planta fue fa-
vorable, presentando una disfasia mixta que
cedid en unos dias, tras lo cual el paciente fue
dado de alta a los 8 dias.

Figura 1: Hemorragia subhialoidea premacular
en fondo de ojo.

Figuras 2a-2b. TAC craneal: hemorragia paren-
quimatosa en l6bulo temporal izquierdo y hema-
toma subdural.
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Figuras 3a-3b-3c. Aneurisma bilobulado carétida interna y colocacion coils.

Seguimiento por oftalmologia: A los dos meses el paciente presenta hemovitreo
denso por rotura espontanea hialoidea posterior. Se realiza vitrectomia pars plana
con técnica microincisional 23G con diseccidn hialoidea. El postoperatorio transcurre
sin complicaciones y es dado de alta al dia siguiente. A la semana la AV es de 0,7 y
actualmente presenta una AV de 0,9 en dicho ojo.

DISCUSION:

Se desconoce la fisiopatogenia del Sindrome de Terson. Generalmente la hemo-
rragia vitrea se asocia a hemorragia subaracnoidea como demuestran los numerosos
casos publicados. Sin embargo, en nuestro paciente, la hemorragia intracraneal era
principalmente intraparenquimatosa con sélo una pequefa hemorragia subdural y
la sospecha de hemorragia subaracnoidea no confirmada. Algunos autores sugieren
que la sangre del espacio subaracnoideo disecaria la vaina del nervio 6ptico, llegando
al interior del ojo a través de la papila; sin embargo, no se ha demostrado una co-
municacion directa entre el espacio subaracnoideo y la cavidad vitrea en estudios
anatomopatolégicos. Por ello es mas probable pensar como mecanismo etiopatogé-
nico en una subida aguda de la presién intracraneal, que se trasmitiria a través de la
vaina del nervio éptico causando una elevacion de la presién venosa intraocular, con
ruptura de capilares retinianos y consecuentemente una hemorragia subhialoidea o
vitrea (1).

Aproximadamente el 85% de las hemorragias subaracnoideas (HSA) ocurren por
ruptura de un aneurisma situado en la parte inferior del poligono de Willis (2). Es un
hecho bien conocido que la presencia de un sindrome de Terson es indicativa de la
severidad de la hemorragia (3). La mayoria de los pacientes con sindrome de Terson
permanecen inconscientes durante un largo periodo de tiempo, indicando la grave-
dad del cuadro. Pfausler et al en su estudio obtuvieron cifras altas de mortalidad
(90%) en pacientes con sindrome de Terson (4). Tal diagnéstico implica un mal pro-
nostico y frecuentemente el resangrado del aneurisma. Sin embargo, nuestro pa-
ciente tuvo una evolucion favorable con una recuperacion muy rapida de su estado
general y de su agudeza visual.
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Desde el punto de vista oftalmoldgico, muchos autores consideran la vitrectomia
como el tratamiento de eleccion en el intento de una recuperacion rapida de la AV;
sin embargo, en hemorragias vitreas leves, el tratamiento expectante podria ser una
alternativa. Cuando la hemorragia se situa en el espacio subhialoideo, otra alterna-
tiva podria ser la hialoidotomia con laser nd:YAG, provocando un hemovitreo inten-
cionado. Creemos que la eliminacion de la sangre de la cavidad vitrea con una
vitrectomia temprana disminuye el riesgo de complicaciones tardias como la forma-
cién de membranas epiretinianas, descritas de forma casi sistematica en casos donde
s6lo se practicé una hialoidotomia YAG o en casos en los que se esperd a la resoluciéon
espontanea (5).

Consideramos que la exploracién del fondo de ojo en pacientes con hemorragia
intracraneal es un procedimiento sencillo y no invasivo que nos puede orientar, aun-
que no en nuestro caso, el pronéstico del paciente.
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RESUMEN DEL CASO:

Describimos el caso clinico de un vardn de 84 afios con episodios repetidos de
sobreinfeccion respiratoria, siendo diagnosticado de hamartoma endobronquial.
Tras tratamiento endoscdpico de la lesion, a través del broncoscopio rigido, con
laser y electrocauterio se consigue resecar la misma y mejorar la situacion clinica
del paciente. Este caso, constituye el primer tratamiento de este tipo, llevado a
cabo, en nuestro centro.

El hamartoma es la tumoracion pulmonar benigna mas frecuente. Suele ser asin-
tomatico si no produce obstruccion de la via aérea. En el hamartoma endobron-
quial, el tratamiento endoscdpico con laser es una buena opcion terapéutica.

PALABRAS CLAVES:
Endobronchial hamartoma.Rigid bronchoscopy. Electrocautery.

CASO CLINICO

ANAMNESIS:

Varén de 84 aflos con antecedentes personales de hipertensién arterial, dislipe-
mia, accidente isquémico cerebral hace 9 aios con leve hemiparesia crural derecha
residual, sindrome depresivo y carcinoma basocelular retroauricular. En tratamiento
con antihipertensivos, antiagregante, broncodilatadores y antidepresivos.

En la historia clinica respiratoria destaca que es exfumador de 40 cigarrillos/ dia
desde hace 7 afios. En el 2000 fue diagnosticado, en otra area sanitaria, por bronco-
fibroscopia de lesion polipoidea en bronquio principal derecho, con biopsia negativa
para malignidad. Presenta multiples episodios de sobreinfeccion respiratoria con tos,
expectoracion purulenta y disnea de moderados esfuerzos, siendo valorado en varias
ocasiones en el Servicio de Urgencias y precisando varios ciclos de tratamiento anti-
biotico. Por este motivo, es derivado a Consultas de Neumologia, decidiéndose am-
pliar el estudio.

EXPLORACION FiSICA:

Afebril. Buen estado general, orientado, colaborador y normohidratado. A la ex-
ploracién del cuello no se objetivan signos de ingurgitacion yugular ni se palpan ade-
nopatias cervicales. Auscultacion cardiaca, ritmico con frecuencia cardiaca controlada.
Auscultacién pulmonar, roncus de predominio derecho. El abdomen es normal, no
palpandose masas ni megalias. No se evidenciaron signos de insuficiencia venosa ni
edemas en miembros inferiores.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Hemograma: Hemoglobina 16,4g/dl, hematocrito 49%, leucocitos 13.300 (neutro-
filos 77.2%), plaquetas 272.000.

Coagulacién: Actividad de protrombina 71%, INR 1.26.

Bioquimica: Todos los parametros del perfil hepatorrenal dentro de la normalidad.
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Gasometria arterial basal: pH 7,44; pCO2 32,8; pO2 75,7; HCO3- 22,2; Saturacién
de oxigeno 95,8%

Espirometria forzada: FVC 1500 (56,5%), FEV1 960 (50,5%), FEV1/FVC 64,39

Radiografia de térax: Pérdida de volumen del hemitérax derecho. Infiltrado in-
tersticial en base derecha.

TC de térax (Figura 1A): Area de condensacién basal posterior derecha con bron-
cograma aéreo. A nivel de carina principal, se aprecia ocupacién de la mayor parte
de la luz del bronquio principal derecho, por masa redondeada de aproximadamente
20x25mm. No otros hallazgos significativos.

Broncofibroscopia (Figura 1B, 1C): Cuerdas vocales normales. Trdquea normal. Ca-
rina principal, en su vertiente derecha, justo al inicio del bronquio principal derecho
(BPD) se implanta una masa polipoidea que obstruye casi la totalidad de la luz del
BPD y se moviliza con los movimientos respiratorios; protruyendo, en espiracién,

Figura 1: Tumoracion pediculada implantada en vertiente
derecha de la carina principal, que se moviliza con los movi-
mientos respiratorios del paciente. A: Imagen de TC de
Térax, en la que se objetiva tumoracion redondeada de
aproximadamente 2,5 cm a nivel de carina principal, con
obliteracién de la luz del bronquio principal derecho. B: Ima-
gen endoscépica en inspiracion (tumor obliterando la luz del
bronquio principal derecho). C: Imagen endoscopica en es-
piracion (tumor obliterando la luz de la traquea).

hasta el tercio distal traqueal, oblite-
rando casi completamente su luz y re-
trocediendo en inspiracion hasta el
interior del BPD. Se progresa con el
broncofibroscopio, a través de la masa
y se objetiva permeabilidad endobron-
quial distal con abundantes secrecio-
nes purulentas que se aspiran. El arbol
bronquial izquierdo es permeable
hasta limites de vision 6ptica.
Microbiologia del broncoaspirado:
Se aisla Pseudomas aeruginosa. Cultivo
negativo para micobacterias.
Citologia del broncoaspirado: in-
tensa celularidad inflamatoria aguda.

DIAGNOSTICO:
Hamartoma endobronquial

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:
Durante su ingreso, la tarde antes
del procedimiento quirurigo, el pa-
ciente presento episodio asfictico con
parada respiratoria por colapso de la
luz traqueal por la lesion endobron-
quial, ya que, dicha lesidon se moviliza
con los movimientos respiratorios y
en espiraciéon oblitera completamente
el tercio distal de la traquea (Figura
1C). Tras maniobras de reanimacion,
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revierte la situacién de apnea. El caso clinico se habia comentado previamente en
sesion multidisciplinar, decidiéndose realizar broncoscopia rigida para el abordaje
diagnostico-terapéutico de la lesion. El paciente bajo anestesia general es intu-
bado y ventilado con el broncoscopio rigido. Se realiza coagulacién del pediculo
del tumor con laser y posterior reseccion con electrocauterio. Tras extraccién de
la lesion (Figura 2A), se aspiran abundantes secreciones purulentas, quedando to-
talmente permeabilizado el arbol bronquial derecho (Figura 2B). Se envia la pieza
resecada a anatomia patolégica con resultado de hamartoma endobronquial. El
paciente presenta buena evolucion postoperatoria clinica y radiolégicamente, sin
complicaciones, habiendo mejorado sustancialmente su calidad de vida, con des-
aparicién de las infecciones de repeticién.

Figura 2. A: Tumor una vez resecado con laser y electrocauterio. B: Imagen endoscépica tras reseccion
de la lesion. En margen izquierdo se objetiva el pediculo de implantacion del tumor. Ya se puede
apreciar el bronquio principal y el intermediario totalmente repermeabilizados.

DISCUSION:

El hamartoma es la neoplasia pulmonar benigna mas frecuente, con una inciden-
cia del 0,025% al 0,32% (1). Esta constituido por la mezcla de elementos de tejidos
normales o una proporcién anormal de un elemento simple presente en un érgano,
por alteraciones en su desarrollo embriogénico.

La edad media de presentacion se sitla en la sexta-séptima década de la vida,
predominando en el sexo masculino con una proporcion de 2-3:1 (2).

Se puede clasificar en hamartoma parenquimatoso o hamartoma endobron-
quial. Los hamartomas parenquimatosos suelen ser asintomaticos. Los hamartomas
endobronquiales son menos frecuentes. En la mayor serie publicada de hamarto-
mas pulmonares (2), Gjevre et al. analizaron 215 casos, de los cuales sélo un 1,4%
eran endobronquiales. Se suelen manifestar con tos, sibilancias, disnea, hemoptisis
0 neumonia obstructiva por obliteracién de la luz bronquial, al igual que ocurria
en nuestro caso.
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En el hamartoma parenquimatoso, el patron radiolégico mas frecuente, suele ser
una lesion solitaria periférica de unos 0,5 a 3 cm de didmetro, con crecimiento muy
lento. En un 10-15% de los casos, presentan un patrén de calcificacién excéntrica en
palomita de maiz. En la TC de térax se observa mas a menudo la calcificacién. La den-
sidad grasa dentro de la masa es una caracteristica diagnéstica especifica. Los hallaz-
gos radiolégicos del hamartoma endobronquial consisten en una masa de tejido
blando que ocupa las vias aéreas centrales. Los signos secundarios incluyen la hipe-
rinsuflacion pulmonar, neumonia recurrente, el colapso y las bronquiectasias, debido
a la obstrucciéon de las vias respiratorias. Broncoscopicamente, el hamartoma endo-
bronquial es una masa carnosa de coloracion rosacea, lisa, polipoide o sésil con pe-
diculo delgado (3). La biospia bronquial no suele ser diagnéstica, porque estos
tumores suelen tener un revestimiento de epitelio normal que dificultaria su diag-
noéstico por broncofibroscopia. Tal es asi, que en nuestro caso, se le realizé biopsia
bronquial en el afio 2000 sin ser concluyente para el diagnéstico.

Los hamartomas tienen bajo riesgo de malignidad y baja tasa de recurrencia (4).

El manejo terapéutico del hamartoma endobronquial debe ser individualizado,
tanto por las caracteristicas del paciente como del propio hamartoma. El tratamiento
endoscopico con broncoscopia rigida y laser es una buena opcién terapéutica en el
paciente sintomatico o con graves alteraciones radiolégicas, obteniéndose buenos re-
sultados con control de los sintomas y minimizando los riesgos de la toracotomia (4).
El procedimiento quirurgico, seria obligatorio si el tratamiento endoscépico no fuera
concluyente o las caracteristicas histolégicas de la lesién no fueran definitivas (5).
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RESUMEN:

Se describe el caso clinico de mujer, gestante de 38 semanas, que presentd sin-
drome coronario agudo con elevacion del segmento ST (SCACEST). En coronario-
grafia emergente se objetivd una oclusion trombdtica completa del segmento
medio de la arteria descendente anterior (ADA) y diseccion de la primera diagonal,
que afectaba a la ADA proximal, tronco coronario izquierdo (TCl) y segmento pro-
ximal de arteria circunfleja (CX). Como actitud terapéutica se optd por angioplastia
simple a ADA media con posterior cesarea y extraccion fetal emergente. Una vez
consequida la estabilizacion hemodindmica se realizé angioplastia y colocacion de
stents para sellar la diseccion coronaria, comprobdndose diagndstico y resultado
con ecografia intracoronaria (IVUS).

La diseccion espontdnea de la arteria coronaria es una entidad rara siendo muy
infrecuente la afectacion multivaso, considerandose una entidad con un grave pro-
nostico a corto plazo y constituyendo la primera causa de infarto en embarazadas.

Key words: spontaneous, dissection, pregnancy-related.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Mujer de 36 afios, gestante de 38 semanas, fumadora, con antecedentes fami-
liares de cardiopatia isquémica e intervenida de cesarea en el embarazo previo;
consulté en su hospital de zona por opresidon centrotoracica irradiada a ambos
miembros superiores y acompanada de cortejo vegetativo, con una duracién apro-
ximada de 30 minutos; en ese momento se encontraba estable hemodinamica-
mente y sin datos de insuficiencia cardiaca clinica; en la auscultaciéon
cardiopulmonar sélo destacaba un tercer ruido. Se realizé6 ECG compatible con
cuadro de IAM agudo anterolateral. Ante el diagndstico y la contraindicacién re-
lativa de terapia trombolitica se contacté con la seccion de Hemodindmica para
coronariografia urgente.

EXPLORACION FiSICA:

A su llegada al Laboratorio de Hemodinamica, persistia con clinica de opresion
precordial y alteraciones electrocardiograficas compatibles con infarto anterolateral
de 5 horas de evolucion. Presentaba buen estado general, presién arterial de 107/60
mmHg y frecuencia cardiaca de 95 Ipm; la saturacion de oxigeno por pulsioximetria
se mantenia en de 98% con O2 en gafas nasales. En la auscultacion cardiopulmonar
destacaba la presencia de un tercer ruido, y no se evidenciaban datos de congestion
en campos pulmonares, ni presencia ingurgitaciéon yugular o edemas en miembros
inferiores, la perfusién periférica era adecuada.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

En la analitica de su hospital de referencia destacaban niveles de troponina | de
0,59 ng/ml (valor referencia de laboratorio < 0,20) con CPK, funciones renal y hepa-
tica, coagulacion y hemograma dentro de la normalidad.
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En el ECG se evidenciaba ritmo sinusal a 95 Ipm, con hemibloqueo anterior iz-
quierdo y elevacién del segmento ST anterior (V1-V6) y lateral (I, aVL), con descenso
del ST especular en derivaciones inferiores (ll, Il y aVF).

En la radiografia de térax, se apreciaba indice cardiotoracico normal, sin eviden-
ciarse imagenes de congestion, condensacién alveolar o derrame pleural.

EVOLUCION:

Se realizé coronariografia emergente en la que se objetivo oclusion completa del seg-
mento medio de la descendente anterior con hematoma adyacente, asi como disecciéon
espontanea de la primera diagonal que se extendia hacia el tronco coronario izquierdo
y zona proximal de la arteria circunfleja (fig. 1A), optandose en ese momento por manejo
conservador de la diseccion y angioplastia coronaria simple a la descendente anterior.

Tras la coronariografia se realizé cesarea urgente por Obstetricia, con diagnostico
de crecimiento intrauterino retardado tipo I, siendo posteriormente trasladada a la
Unidad Coronaria. En el ecocardiograma se observé disfuncion ventricular izquierda
severa, con aquinesia de los segmentos medios y distales de la cara anterior y del
apexy aquinesia de segmentos distales de las caras lateral e inferior; sin evidenciarse
valvulopatias significativas ni presiones de llenado elevadas.

La paciente presentd evolucién hacia shock hipovolémico por hematoma abundante
de pared abdominal tras la cesarea que precisé de trasfusiones sanguineas, reposicion hi-
dricay tratamiento inotrépico inicial; con mejoria posterior del proceso. El pico enzimatico
precoz de CPK fue de 5637 Ul/l y de troponina | de 208 ng/ml (valor de laboratorio < 0,6).

Tras la estabilizacion de la paciente se re-
alizé estudio de viabilidad con SPECT-car-
diaco, resultando con necrosis no viable de
la zona infartada, asi como coronariografia
no invasiva por tomografia multicorte (TAC
multicorte), donde se evidencié diseccién dis-
tal del tronco coronario izquierdo con exten-
sién a la ADA proximal y media, a la primera
diagonal y a la CX proximal, asi como sub-
oclusién de la DA media y origen de primera
diagonal por hematoma intramural. (fig.1B).

Tras estos hallazgos se solicité nuevo es-

tudio coronariogréafico con oclusién com-
pleta de la ADA media sin lecho distal, asi
como diseccion del tronco coronario que se
extendia a la CX proximal por estudio con
IVUS (fig. 2A). Se implantaron dos stents li-
beradores de farmacos sobre TCly Cx proxi-
mal, siendo sellado la diseccion coronaria con

Fig. 1. (1.A) Coronariografia de ingreso en la que
se objetiva oclusion de arteria descendente ante-
rior y disecciéon proximal de la misma y de la arteria
circunfleja afectando hasta el tronco coronario iz-
quierdo (flechas). (1.B) Coronariografia no invasiva
por tomografia multicorte en la que se observan
diseccion y hematoma compresivo de DA y primera
diagonal y diseccion de CX (flechas).

buena aposicion, comprobando resultado por IVUS (fig. 2B); se optd por no revascu-
larizar ADA por falta de viabilidad del territorio en el estudio previo realizado.
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Fig. 2. (2.A) imagen de ecografia intracoronaria
(IVUS) en la que se objetiva el desgarro intimal se-
parando la luz verdadera (LV) y la falsa luz (LF).
(2.B) IVUS de comprobacion post implante de stent
en la que se observa sellado de la falsa luz.

La evolucién clinica posterior fue favora-
ble, con la introduccion de tratamiento inhi-
bidor de la ECA, betabloqueantes, diuréticos
de asa y antagonistas de la aldosterona, ade-
mas de la doble antiagregacion e inhibido-
res de la HMGCoA (estatinas).

En la revisién en consultas, la paciente
permanecia estable, persistiendo la disfun-

ciéon ventricular izquierda severa con una
clase funcional NYHA Il y con tratamiento
maximo tolerado, se implanté desfibrilador

automatico implantado (DAI) sin complica-
ciones de forma diferida.

DIAGNOSTICO:

Se establecio el diagnéstico de infarto agudo de miocardio anterior y lateral evo-
lucionado debido a diseccidon espontanea de tronco coronario izquierdo y dos vasos
(DA y CX) con insuficiencia ventricular izquierda severa residual. Implante de DAI.

DISCUSION:

La diseccion espontdnea de la arteria coronaria es una entidad rara (0,07 al 1%
de los estudios angiogréficos), siendo muy infrecuente la afectacion multivaso, que
en la mayor parte de los casos afecta al tronco coronario izquierdo y a la descendente
anterior; constituye la primera causa de infarto en embarazadas'2.

No se ha evidenciado una etiologia clara, proponiéndose como hipotesis el au-
mento de trabajo cardiaco por la situacién hemodinamica, hormonal y humoral del
periodo gestacional asociado a diferentes mecanismos fisiopatoldgicos de la pared
vascular3.

El prondstico es grave a corto plazo, en el proceso agudo, siendo el periodo peri-
parto el de mayor mortalidad; mejorando la supervivencia una vez superada la fase
inicial> 4.

No existen guias para el tratamiento especifico, se recomienda antiagregacién,
heparina fraccionada, betabloqueantes y morficos como tratamiento inicial; la ex-
traccion fetal se indica si existe riesgo por motivos obstétricos o si se evidencia ma-
duracion fetal. En pacientes asintomaticas con un sélo vaso afecto se recomienda el
tratamiento médico, observando sellado espontaneo hasta en un 50% de los casos;
en aquellas pacientes con extensién de la diseccion, recurrencia de angina y afecta-
ciéon multivaso se recomienda el sellado percutdneo o incluso, con afectacion del
tronco coronario izquierdo, revascularizacién quirurgica, con resultados muy diversos
segun las series*>.
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RESUMEN:

La Arteritis de la Temporal (AT), es una vasculitis cominmente asociada a Poli-
mialgia reumadtica. Esta asociacion ha sido demostrada en numerosos estudios, pero
sigue existiendo una controversia acerca de la relacion que estas dos mantienen
con el desarrollo de neoplasias. En este caso, presentamos una paciente con AT que
tras una buena respuesta al tratamiento esteroideo desarrolla una neoplasia rectal
metastdsica diez meses después de la vasculitis.

Existen pocos casos publicados acerca de esta asociacion, y en ninguno de ellos llega
a esclarecerse la relacion. Algunos autores hipotetizan acerca de un probable sindrome
paraneopldsico como origen de la vasculitis; otros descartan cualquier tipo de relacion.
En nuestro caso, a favor de la asociacion iria la aparicion de la neoplasia en el mismo
afo del diagndstico de la vasculitis, sin embargo tras una remision total de la arteritis,
la paciente fue diagnosticada de la neoplasia sin evidencia de recidiva de AT.

PALABRAS CLAVES: Arteritis de la temporal, Cancer, Sindrome paraneoplasico.

INTRODUCCION:

La AT es una enfermedad autoinmune que debe sospecharse por la clinica (Tabla
), aunque la confirmacién se realiza mediante biopsia de la arteria temporal (Fig. 1).
Si la sospecha clinica es alta, se iniciara tratamiento esteroideo a dosis plenas dado
el riesgo de bilateralizacion del cuadro (los resultados de la biopsia no se modifican
incluso tras 2 semanas de tratamiento).

Se ha realizado una busqueda bibliogréafica a través de MEDLINE utilizando como
términos de busqueda “temporal arteritis”, “giant cells arteritis” o “Polymyalgia
rheumatica "y “cancer” y se eligieron los articulos relacionados con el caso. Se ha
visto relacién entre procesos neoplasicos, especialmente de pulmén, y Arteritis de
Células Gigantes en el mismo érgano, pero la verdadera naturaleza de esta asociacion
todavia sigue desconocida. La hipétesis propuesta actualmente es la existencia de
mediadores quimicos con poder antigénico tipo citokinas, producidos por células ne-
oplasicas, que estarian implicados en la aparicion de reacciones inflamatorias en las
arterias similares a las que acontecen en las vasculitis clasicas. (1)- Existe descrito Uni-
camente un caso de Polimialgia reumatica y adenocarcinoma de colon sigmoide y la
hipétesis de una relaciéon paraneoplasica. (2) -Se ha encontrado aumento de frecuen-
cia en la aparicion de cancer en pacientes con AT 3, 4, 5, 6)-

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Paciente mujer de 83 afios de edad. No alergias medicamentosas conocidas. No
habitos toxicos. Sin antecedentes familiares de interés. Entre sus antecedentes per-
sonales destacan: hipertension arterial, hipercolesterolemia, trastorno de ansiedad,
encefalopatia vascular multiinfarto y trombosis venosa retiniana del ojo derecho. En
seguimiento por los servicios de Neurologia y Oftalmologia por las dos ultimas pa-
tologias, sin cambios desde el diagnostico de las mismas.
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Acude su hija a consulta por encontrar a la paciente muy decaida, junto con pér-
dida de peso y apetito y alteracién del habito intestinal (deposicion de heces blandas
tras cada ingesta) desde hace unos meses. Hace afios que la paciente no sale de casa
debido a su pérdida de vision, por lo que se decide solicitar analitica general en ese
momento y visitarla posteriormente como domicilio programado.

Al acudir al domicilio y reinterrogar a la paciente, refiere ademas, cefalea pulsatil
bilateral (de predominio en area temporal izquierda) diaria, acompafiada en ocasio-
nes de breves episodios de amaurosis fugaz. Niega fiebre, diplopia, dolor en cinturas,
dolor o claudicacién mandibular.

EXPLORACION FiSICA:

TA 120/70; arterias temporales engrosadas con disminucion del pulso. Ausculta-
cién cardiopulmonar normal; abdomen sin visceromegalias ni signos de peritonismo;
miembros inferiores sin edemas, con pulsos pedios presentes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

En los resultados analiticos destacan: anemia macrocitica (Hb 11,8, VCM 104'9),
hipotiroidismo subclinico (TSH: 10,45puUl/ml; T4Libre: 10pg/ml; ACS. Anti Tiroglobu-
lina: 716 Ul/ml; ACS. Anti TPO: 377 y VSG muy elevada (73 mmHg/12h).

DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Ante la sospecha clinica de Arteritis de la Temporal, se inicia tratamiento corti-
coideo a dosis plenas (Prednisona 1mg/kg/dia), y se solicita una interconsulta al ser-
vicio de Cirugia Vascular para la realizacion de una biopsia de la arteria temporal.
Ademas recibe tratamiento con levotiroxina sodica, acido risedroénico y carbonato
célcico + colecalciferol.

A los 2 meses del inicio del tratamiento corticoideo, la paciente presentaba una
mejoria importante, con desaparicion de la cefalea, los episodios de amaurosis, del
sindrome constitucional y normalizacion de las cifras de VSG (VSG 11mmHg/1°h), de
forma que se inicié la disminucién de la dosis de corticoides, a ritmo de 5 mg al mes,
hasta alcanzar la minima dosis efectiva. No se llegé a realizar la biopsia de la arteria
temporal.

Diez meses mas tarde, en tratamiento con 30 mg/dia de prednisona, la pa-
ciente es ingresada en el servicio de Medicina Interna por deterioro de su estado
general asociado a deposicion de heces rojas de una semana de evolucién, sin
dolor y que la paciente achaca a hemorroides. Reaparecen hiporexia y pérdida
de peso.

A la exploracién, destaca una equimosis generalizada y al tacto rectal, una masa
mamelonada de consistencia sélida a unos 10 cm del margen anal. En las pruebas
complementarias se objetivan: anemia macrocitica, leucocitosis con desviacion iz-
quierda, VSG 17, LDH 1045, GOT 44, GGT 273, Fosfatasa Alcalina: 142, PCR: 92.61, Ca
19.9: 59740, CEA: 243. La ecografia de abdomen desvelé multiples metastasis hepa-
ticas y un engrosamiento en la pared posterior del recto.
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Teniendo en cuenta la comorbilidad previa y la extensién de la neoplasia, y de
acuerdo con la familia, no se consider6 adecuado realizar procedimientos diagnos-
tico-terapéuticos para continuar el estudio, y la paciente es remitida y valorada de
forma ambulatoria por el equipo de Cuidados Paliativos, hasta su fallecimiento.

RESULTADOS Y DISCUSION:

La arteritis de la temporal, o arteritis de Horton, es una vasculitis sistémica que
afecta a los vasos de mediano y gran calibre en las personas por lo general mayores
de 50 afos. Segun el Colegio Americano de Reumatologia 3 de los siguientes 5 crite-
rios se deben cumplir para establecer el diagnéstico: edad > 50 afos, reciente apari-
cion de dolor de cabeza localizado, sensibilidad en la arteria temporal o disminucion
del pulso, velocidad de sedimentacion globular (VSG) > 50 mmHg, y los hallazgos his-
toldgicos. En nuestra paciente, el diagnéstico fue clinico, ante la imposibilidad de re-
alizaciéon de biopsia, dadas las dificultades de acceso de forma ambulatoria al servicio
de Cirugia Vascular.

La persistencia de los sintomas y/o la no normalizacién de los reactantes de fase
aguda con corticoterapia debe hacer considerar otros diagnosticos, principalmente
la coexistencia con neoplasias. En nuestro caso la evolucion fue clara y rapidamente
favorable, con desaparicidon del cuadro clinico y normalizacion de la VSG al mes de
iniciar el tratamiento esteroideo. La VSG es un pardmetro de gran utilidad para mo-
nitorizar la eficacia del tratamiento, ya que indica la actividad inflamatoria_

En la mayoria de los pacientes el prondstico es bueno y la remision de los sintomas
es la evolucidon habitual. La incidencia de recidivas varia de unas series a otras (del 5
al 70%), y en raras ocasiones se acompafia de manifestaciones isquémicas graves. La
supervivencia global de la arteritis de células gigantes a largo plazo parece estar dis-
minuida con respecto a la poblaciéon de la misma edad, debido especialmente a un
aumento de la mortalidad por complicaciones vasculares a pesar del tratamiento, o
por efectos secundarios de la terapia: infecciones severas, fracturas por osteoporosis...
Se asocio al inicio del tratamiento proteccion ésea con carbonato célcico y acido ri-
sedrénico para prevenir la aparicion de osteoporosis inducida por esteroides.

La vasculitis en general y la AT en particular, se han asociado con la existencia de
cancer tanto de 6rganos sélidos como de origen hematolégico. Aunque algunos au-
tores no han encontrado diferencias en el tipo o la localizacién de neoplasias malig-
nas en pacientes con Polimialgia reumatica (PMR) o AT frente a poblacién control,
para otros, la aparicion de ambos procesos en el mismo ano(3) ,al igual que la reso-
lucidn de la vasculitis después del tratamiento eficaz de la malignidad supuestamente
vinculada, asi como la recurrencia de la vasculitis que anuncia la recidiva o progresion
del tumor(y) ,proporcionan una fuerte evidencia de vasculitis como un verdadero
sindrome paraneoplasico. En nuestra paciente, tras una mejoria evidente, antes de
transcurrir un aio tras el diagnéstico de AT, aparecié su neoplasia. No se objetivé sin
embargo recidiva de la arteritis.

En una serie espanola de 255 casos de Arteritis de Células Gigantes (ACG), se en-
contré que la presencia de disfagia, exploracion fisica de la arteria temporal anormal
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o anemia en el momento del diagndéstico de la ACG, se asociaba a un riesgo aumen-
tado de aparicion de cancer en la evolucion (5) -En nuestro caso en el momento del
diagnéstico se daban los dos ultimos hallazgos.

Otros autores han encontrado una relacién frecuente y no fortuita entre la AT y
la presencia de malignidad (6) alcanzando una frecuencia de asociacion con neopla-
sias malignas en el 7,4% de los casos de AT. En esta ultima serie, el diagnéstico de
ACG se habia documentado histolégicamente en un 86% de los casos, el tiempo
medio transcurrido entre el diagnostico de la AT y el cancer fue de 3,5 meses y la lo-
calizacion de este ultimo fue el tracto gastrointestinal en 9 casos (45%), al igual que
en el caso que nos ocupa.
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TABLA I. DIAGNOSTICO CLINICO DE SOSPECHA EN LA ARTERITIS DE LA TEMPORAL

SOSPECHA CLINICA ALTA

Cualquiera de los siguien-
tes 3 criterios en paciente
mayor 50 afos con VSG ele-
vada:

Claudicacion mandibular o
de lengua

Alteraciones visuales
Alteraciones de la AT
(pulso reducido, dureza o

ndédulos, dolor).

Si se reanen 3 6 mas de los
siguientes 4 criterios:

Cefalea “nueva”
Alteraciones de la AT

VSG > 50 mm/h

Biopsia anormal de la AT
(arteritis necrotizante o cél
gigantes multinucleadas).
Pacientes > 50 afios con

Dco de Neuropatia 6ptica
isquémica anterior

SOSPECHA CLINICA MEDIA
Encontrarse cualquiera de
los criterios de sospecha cli-
nica alta.

Diagnéstico de Neuropatia
Optica anterior isquémica

Cualquiera de los 2 siguien-
tes criterios:

VSG elevada

Cefalea “nueva” en pa-
ciente anciano

Anormalidad clinica AT.

SOSPECHA CLINICA BAJA

Alrededor del 30% pacien-
tes con VSG normal y biop-
sia AT negativa, padecen
Arteritis de las Temporal
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RESUMEN DEL CASO:

Se presenta el caso de una mujer de 51 afios que acude a urgencias por coxalgia
y lumbalgia de 6 meses de evolucion que ha aumentado en los ultimos 2 dias. Se le
realiza una radiografia de pelvis y cadera, encontrandose lesiones osteoliticas en
vértebras lumbosacras, practicamente toda la pelvis y en cadera derecha. Se le re-
aliza posteriormente una TC, confirmandose los hallazgos de la radiografia y plan-
tedndose el diagndstico de mieloma multiple, sin descartar lesiones metastasicas.
La paciente la siguen en traumatologia y posteriormente en oncologia al detectar
unos niveles muy elevados de CA 15.3, sugestivo de carcinoma de mama. En la ex-
ploracion de la mama izquierda, detectan una masa que ocupa % de la glandula.
Se le realiza una mamografia y una puncién-biopsia con aguja gruesa (BAG), Ile-
gando al diagndstico de Carcinoma de mama infiltrante.

PALABRAS CLAVE:

breast neoplasm, neoplasm metastasis, bone osteolysis, multiple myeloma, early
detection of cancer

Se presenta el caso de una mujer de 51 afos que acude a la consulta de urgen-
cias por lumbalgia y coxalgia.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS: Como antecedentes personales de interés, es fumadora de 7-8 ci-
garrillos al dia y es bebedora moderada. En cuanto a los antecedentes familiares, la
paciente cuenta que 2 primas suyas han padecido Ca de mama a edad temprana. Ac-
tualmente no sigue ningun tratamiento habitual.

Centrandonos en la enfermedad actual, la paciente comenta que lleva desde hace
5 0 6 meses con dolor lumbar y en ambas caderas que no irradia a MMII. Suelen ser
episodios autolimitados y bien controlados con analgésicos, pero desde hace 2 dias
presenta un dolor en la cadera derecha que le impide deambular de manera ade-
cuada. Lo describe como un dolor inguinal que incluso le ha despertado por la noche
y no cede con antiinflamatorios.

EXPLORACION FiSICA: Al explorar a la paciente, presenta una limitacion de la fle-
xién y un dolor intenso que limita las rotaciones internas y externas en la cadera de-
recha, aliviAndose con la traccion. La exploracién neurovascular distal es normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS: Teniendo en cuenta la anamnesis y la exploracién
fisica, se decide realizar radiografias de columna lumbosacra, pelvis y ambas caderas.
En ellas se observa una disminucién de la densidad 6sea de forma generalizada y he-
terogénea en vértebras lumbosacras, en practicamente toda la pelvis y en cadera de-
recha hasta el tercio proximal de la diafisis femoral, con respeto de la cortical.
Compatibles con lesiones osteoliticas (ver imagen 1).

Visto lo anterior, se decide pedir de urgencia un TC de pelvis (ver imagen 2). El in-
forme realizado por el radiélogo de guardia es el siguiente: A nivel de la porcion vi-
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sualizada de la columna lumbar y sacro, en ambos iliacos y en la porciéon visualizada
de ambos fémures, se observan multiples lesiones osteoliticas con un patrén de as-
pecto predominantemente apolillado difuso, con zonas confluentes que afectan prin-
cipalmente al hueso trabecular. A nivel vertebral compromete tanto a cuerpos como
a arcos posteriores. En algunas localizaciones de la pelvis, la destruccion 6sea abomba
e irrumpe la cortical. A nivel del sacro se aprecia un componente de partes blandas
con compromiso del canal foraminal, con erosion y expansion de los mismos. Estos
hallazgos, plantean en primer lugar la posibilidad de mieloma multiple, sin poder
descartar otras lesiones agresivas, como metastasis osteoliticas.

Imagen 1: Rx de pelvis donde se
muestran multiples lesiones osteo-
liticas en practicamente todo el es-
queleto visible.

Imagen 2. Varios
cortes axiales de TC
de pelvis con ven-
tana 6sea donde se
observan lesiones
de patron apolillado
de afectacion fun-
damentalmente tra-
becular. En el corte
A se observa la afec-
tacion lumbar; By C
se centran en pelvis
y D en las lesiones
en fémur.
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En las pruebas de laboratorio realizadas (hemograma, coagulacién y bioquimica
de rutina), como Unico dato de interés, el calcio estd en el limite de su valor
(10,5mg/dl).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO: Los médicos responsables de la paciente deciden
derivarla a CCEE (consultas externas) de traumatologia, debiéndose realizar antes
una nueva analitica en su centro de salud, esta vez con gammaglobulinas y marca-
dores tumorales. El tratamiento que se le pauta es ibuprofeno mas omeprazol.

En CCEE de traumatologia se valoran las nuevas pruebas de laboratorio, donde
[lama la atencién unos niveles de CA 15.3 muy elevados (1380 Ul/I). Ante la sospecha
de carcinoma de mama, se manda a la paciente a CCEE de oncologia, donde en la
exploracion se palpa en la mama izquierda una masa que ocupa 34 de la misma, res-
petdndose el cuadrante superointerno. Mama contralateral sin hallazgos. No se pal-
pan adenopatias periféricas. Se le realiza a la paciente de forma preferente
mamografia, ecografia axilar y una BAG (puncién-biopsia por aguja gruesa) guiada
con ecografia. En la mamografia se observa un aumento asimétrico de la densidad
en el cuadrante superoexterno izquierdo, que se acompafia de multiples microcalci-
ficaciones difusas regionales sospechosas. En la ecografia axilar no se detectan ade-
nopatias. El resultado de la BAG es: carcinoma infiltrante de mama.

DIAGNOSTICO: Carcinoma de mama infiltrante metastasico que debuta clinica-
mente con coxalgia y lumbalgia por metastasis osteoliticas.

DISCUSION: Cuando se ven lesiones osteoliticas en un adulto (mayor de 40 afios),
tal como ocurre en esta paciente, debemos pensar principalmente en 3 posibilidades
diagnésticas: 1. Metastasis 6seas; 2. Mieloma multiple; 3. Linfoma 6seo primario

Las tres patologias suelen tener el mismo aspecto radioldgico (lesiones osteoliticas
con aspecto difuso apolillado) (1). El mieloma multiple es una enfermedad que podria
cuadrar clinicamente en nuestro caso por ser el dolor éseo la forma de presentacion
mas frecuente (70% casos). Sin embargo, la edad media de presentacion (70 afios en
la mujer) y la falta de mas clinica acompanante (fracturas patoldgicas, anemia, in-
fecciones...) son datos que van en contra del diagnéstico (2). El linfoma 6seo primario
podria darse a cualquier edad (con menos frecuencia en la infancia), pero es la pato-
logia menos frecuente de las 3 y clasicamente suele ser asintomatico.

Centrandonos en las metastasis dseas, éstas son las lesiones tumorales 6seas mas
frecuentes. Su aspecto radioldgico puede parecer tanto el de una lesién benigna
como el de un tumor agresivo. Por lo tanto, en una persona mayor de 40 aifios con
este tipo de lesiones, siempre debemos tenerlas en cuenta (1). El problema es que
por su morfologia es practicamente imposible averiguar cual es el tumor primario.
Clasicamente, las metastasis liticas insuflantes suelen tener su origen en tumores re-
nales o tiroideos. Y la Unica lesidn metastasica que practicamente es litica es el car-
cinoma de células renales. A pesar de estos impedimentos, en el caso que nos ocupa,
el tumor primario en que debemos pensar en primer lugar, teniendo en cuenta el
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sexo de la paciente, es el carcinoma de mama. Esta neoplasia esta considerada como
la que mas metastasis 6seas provoca, seqguida del adenocarcinoma de colon (3).

El desafortunado caso de esta paciente pone de manifiesto la importancia de los
programas de screening de deteccion precoz de Cancer de mama mediante mamo-
grafia (la paciente no estaba dentro del programa de deteccién precoz). La contro-
versia viene a la hora de establecer a que edad debe comenzar. Segin importantes
estudios, como el estudio sueco Two count que siguié durante 10 aifos a mas de
160000 mujeres mayores de 40 afios, 0 mas recientes como el realizado por el Dr. Ka-
plan (considerado el padre de la radiologia de la mama), se arroja una clara evidencia
sobre la reduccion de la mortalidad por cdncer de mama en mujeres mayores de 50
anos realizando mamografias cada 2 afios (4). Sin embargo, las mujeres de 40 a 49
afos no mostraron un beneficio estadisticamente significativo (5). Segun otros au-
tores, si es recomendable realizar mamografias en este grupo de edad si existen an-
tecedentes familiares en parientes de primer grado.
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RESUMEN:

El situs inversus totalis es una entidad rara que se asocia a mortalidad elevada
dado que el 95% de los casos se presenta con severas anomalias cardiacas, hepati-
cas, esplénicas e intestinales.

El objetivo de este trabajo es presentar un caso clinico de neoplasia endocrina
en cuerpo de pancreas en paciente con situs inversus totalis (dextrocardia asociada),
tratado mediante pancreatectomia cdrporo-caudal. Existen pocos casos similares
publicados en la literatura ya que la combinacidn de neoplasia pancredtica y situs
inversus totalis es muy infrecuente.

La posible coexistencia de malformaciones en los drganos transpuestos y su si-
tuacion anatomica especular en los pacientes con situs inversus requiere una par-
ticular atencion en el diagndstico y en la evaluacion preoperatoria; asi como una
reorientacion cuidadosa de la perspectiva quirurgica, para evitar riesgos o compli-
caciones durante la cirugia.

PALABRAS CLAVE:
Situs inversus. Pancreatectomy. Pancreatic neoplasms.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Varon de 30 afios con situs inversus totalis, intervenido de seminoma derecho
(TTNOMO) hace un mes. Durante el seqguimiento postoperatorio, mediante realizacién
de ecografia abdominal de control, se objetiva tumoracién en cuerpo pancreatico.
Ingresa en la Unidad de Cirugia Hepato-Bilio-Pancreatica y Trasplante Hepatico para
estudio y tratamiento.

EXPLORACION FiSICA:

Afebril, hemodindmicamente estable y con buen estado general. Presenta aus-
cultacion cardiorrespiratoria normal. El abdomen es blando, depresible, no doloroso,
sin signos de peritonismo, sin masas ni megalias, sin adenomegalias palpables.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Radiografia de torax, de abdomen y electrocardiograma normales. Hemograma,
bioquimica y coagulacién normales. En tomografia axial computarizada (TAC) t6-
raco-abdominal se objetivan situs inversus y lesion focal intrapancreatica de 4x5 cm
bien definida y ligeramente hipercaptante compatible con neoplasia intrapancreatica
hipervascular (Figura 1). En resonancia magnética nuclear se aprecia masa soélida en
cuerpo pancreatico de unos 5 cm que no se puede caracterizar adecuadamente. En
gammagrafia destacan hallazgos compatibles con lesion tumoral pancreética con re-
ceptores de somatostatina.
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DIAGNOSTICO:

Tumor de cuerpo pancreatico (endocrino
vs metastasis de seminoma) en paciente con
situs inversus totalis.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:
Ante la imposibilidad de descartar me-
tastasis de seminoma y la alta sospecha de
tumor endocrino pancreatico se realiza la-
parotomia subcostal bilateral exploradora
hallandose bazo, estdbmago, arteria aortay
sigma a la derecha; higado, vena cava y  Figura 1: TAC téracoabdominal donde se evidencia
ciego a la izquierda; tumor en cuerpo pan- si_tus invgr:susytum(_)ra_cién en cuer_p(_:o’pancreético
creatico bien encapsulado (Figura 2); ade- ZIen deflnlda. Sg objetiva Ia} disposicion especular
e los érganos intraabdominales (bazo a la dere-
nomegalias en hilio hepatico; bazo cha, higado y vesicula biliar a la izquierda).
accesorio y arteria hepatica izquierda que
sale de la coronaria.
Se realiza ligadura de arteria y vena es-
plénicas, pancreatectomia cérporo-caudal re-
gladay linfadenectomia regional, cuidadosa
hemostasia y sutura de conducto de Wirsung
con monofilamento irreabsorbible. Se colo-
can dos drenajes aspirativos. La evolucion
postoperatoria es favorable siendo alta hos-
pitalaria al 9° dia postoperatorio.
El estudio anatomopatolégico de la
pieza quirurgica revela: tumor endocrino
de pancreas con caracteristicas citolégicas ~ Figura 2: Imagen intraoperatoria de la tumoracion
benignas con bordes de reseCCién Iibres; au- pancreatl.ca y cara Qo_sterlor gastrlca una vez d_lse-
cado el eje mesentérico-portal con la futura pieza
sencia de permeacién Iinfética, infiltracion de pancratectomia cérporo-caudal (cuerpo y cola
neural y necrosis; 6 ganglios aislados con  pancreaticos junto a bazo).
linfadenitis reactiva; bazo con cambios con-
gestivos vasculares. Las técnicas de inmunohistoquimica muestran: expresién po-
sitiva para neurofilamentos, cromogranina, sinaptofisina y glucagoén; expresion
negativa para gastrina, insulina y somastotatina; indice de proliferacion celular
(Ki-67) inferior al 2%.
El 24° dia postoperatorio el paciente acude a Urgencias por sindrome febril. Pre-
senta 23000 leucocitos con resto de parametros analiticos normales. En TAC abdomi-
nal se objetivan colecciones subfrénica y retrogastrica que precisan drenaje bajo
control radiolégico tipo pig-tail y tratamiento antibiético de amplio espectro intra-
venoso con imipenem. El paciente presenta buena evolucién posterior, siendo dado
de alta afebril y con analiticas normalizadas.
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DISCUSION:

El caso presentado corresponde a un paciente con situs inversus totalis que es una
infrecuente variante anatémica en la que existe una inversién especular de todas las
visceras toracicas y abdominales en sentido sagital con dextrocardia asociada. Su in-
cidencia es aproximadamente de 1/10000 aunque es dificil de determinar (1). Se trata
de un defecto congénito de herencia autosémica recesiva de penetrancia incompleta
(2) influenciado por factores ambientales (3). Generalmente se detecta en nifios por
cardiopatias congénitas, déficits inmunoldgicos u obstruccion intestinal relacionada
con malrotacién, pero puede diagnosticarse incidentalmente en la edad adulta (1)
hasta en un 45% de los casos. La ventaja de hacer el diagnéstico lo mas temprana-
mente posible es la posibilidad de evitar complicaciones y errores diagnésticos por
falta de conocimiento de esta situacién especial del paciente (4).

Desde 1966 se han descrito casos asociados a colangiocarcinoma y canceres pan-
creaticos, periampulares, renales, de ciego y de tiroides; sin embargo, los pacientes
con anomalias rotacionales no presentan mayor riesgo de padecer cancer.

Debido a la trasposicion de las visceras y grandes vasos, la realizacion de historia
clinica adecuaday exploracién fisica minuciosa, el conocimiento exacto de la anato-
mia mediante técnicas de imagen, la identificacion de anormalidades y la meticulosa
planificacién operatoria son fundamentales para llevar a cabo las complejas técnicas
quirdrgicas hepato-bilio-pancreéaticas (5,6).

La principal peculiaridad del caso presentado es la orientacion intraoperatoria,
aunque el orden de los pasos quirurgicos no se modificé. La anatomia abdominal fue
estudiada preoperatoriamente de manera precisa con el fin de evitar complicaciones
y la infeccion intraabdominal postoperatoria fue resuelta mediante radiologia inter-
vencionista evitando una nueva intervencion quirurgica.

Por tanto, se puede llevar a cabo una pancreatectomia cérporo-caudal con linfa-
denectomia regional en pacientes con situs inversus totalis de manera segura. En
caso de infeccion intraabdominal postoperatoria, es esencial un adecuado control
del foco por via percutanea o quirurgica con amplia cobertura antibidtica asociada.
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RESUMEN:

Paciente que acude a Urgencias 24 h. después de haber ingerido setas silvestres
por cuadro de vomitos y diarrea siendo diagnosticada y tratada de gastroenteritis
aguda leve con posterior alta domiciliaria. Regresa 4 dias después con el mismo
cuadro acompafado de inestabilidad hemodinamica, clinica abdominal y patrdn
de citolisis. Es trasladada al Servicio de Medicina Intensiva donde se diagnostica de
fallo hepético agudo fulminante siendo trasplantada a las 7 horas de su ingreso
como urgencia 0. El cuadro se acompana también de fallo renal agudo con necesi-
dad de técnicas de reemplazo renal. Tras multiples complicaciones es dada de alta
a la Unidad de trasplante hepatico y de ésta a su domicilio.

PALABRAS CLAVE:
Liver, Failure, Mushroom poisoning.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Paciente de 41 afos sin antecedentes personales de interés que acude a Urgen-
cias del Hospital de Zafra por cuadro de vomitos y diarrea de 24 h. de evolucién. La
familia referia haber ingerido setas silvestres el dia previo describiendo estas setas
similares a Amanita Phalloides. Es dada de alta a su domicilio con diagnostico de
Gastroenteritis aguda (GEA) no complicada y tratamiento antiemético. Vuelve a Ur-
gencias de dicho hospital 4 dias después con el mismo cuadro, mal estado general,
deshidratacion, hipotensién (80/40 mmHg) y 15 pts en la escala de Glasgow (GCS).
Destacaba a la exploracion fisica dolor a la palpaciéon abdominal difusa con hepato-
megalia de tres traveses de dedo. Analiticamente destacaba; glucosa 219, bilirrubina
total 4.31 (directa 3.10) , creatinina 3, filtrado glomerular 18, Sodio 128, Leucocitosis
19970, GPT 4276 y coagulopatia severa con imposibilidad para coagulacién compro-
bada en 3 ocasiones (1). Se inicia sueroterapia enérgica a pesar de lo cual persiste
hipotension arterial y se comienza con antibioterapia empirica con amoxicilina-cla-
vulénico y ciprofloxacino. Se ponen en contacto con el Servicio de Medicina Intensiva
del Hospital Infanta Cristina de Badajoz comentando el caso dada la alta sospecha
de fallo hepatico agudo fulminante tras la ingesta de Amanita Phalloides aceptan-
dose el traslado previa intubacién orotraqueal por haber comenzado la paciente
con encefalopatia hepatica grado I-1l. (1)

EXPLORACION AL INGRESO EN UCI:

TA 180/30 mmHg FC 90 Ipm (sinusal) T235°C FR 18 romSOFA 12 APACHE 24.

Respiratorio. MVC. Sin ruidos patolégicos sobreafadidos.Cardiovascular. ritmico,
controlado, sin soplos audibles.Abdomen. Distendido, ligeramente indurado, apa-
rentemente no doloroso a la palpacion (paciente sedorrelajada), ruidos hidroaereos
ausentes. Sedorrelajada. Pupilas isocoricas y normorrreactivas. Escala de Glasgow; 3
pts. Pulsos pedios conservados y simétricos. Sin edemas ni signos de IVC.. Aceptable
perfusién periférica.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS AL INGRESO EN UCI:

Fi02:0.5 pH: 6,25 PaCO2:23 Pa02:225 HCO3:18 Sa02:98%.

Leucocitos 10.800, Plaquetas 170.000 (No coagula), Hb 11 g/ dl, Na 128, K 4.3,Glu
162, Cr 1.56, LDH 7557, GOT/AST 5910, GPT/ALT 6264.

Rx. Térax: ICT normal. Pinzamiento de ambos senos costofrénicos con derrame
pleural bilateral.

ECG: ritmo sinusal a 96 Ipm, eje normal. Sin alteraciones agudas de la repolarizacion.

DIAGNOSTICO:
Fallo hepatico agudo fulminante por probable intoxicacion con Amanita Phalloi-
des. Disfunciéon Multiorganica ( hemodindmica, neurolégica y renal ).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

Tras su ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos se procede a monitorizacion
electrocardiografica y hemodinamica invasiva asi como a la canalizacién de via ve-
nosa central. Paciente en situacion de importante acidosis lactica y metabolica con
coagulopatia severa que progresa hacia inestabilidad hemodinamica refractaria a
sueroterapia enérgica iniciandose perfusion de aminas vasoactivas. Desarrollo de fra-
caso multiorganico con afectacion renal hasta situacion de anuria a pesar de optimi-
zaciéon hemodinamica y tratamiento diurético. Afectacién neuroldgica con
progresion de encefalopatia hasta grado lll-IV y afectacién respiratoria asociado a
fallo hepéatico fulminante.

Se administra profilaxis antibidtica y antifungica y se administra antidoto de Ama-
nita Phalloides con Penicilina Silibinina ( manteniéndolo durante 4 dias). Dada la si-
tuacion de la paciente se incluye en lista de espera de trasplante hepatico (2) como
Urgencia 0, siendo transplantada a las 7 h. de su ingreso (3), (4). Tiempo de isquemia
fria4 h.y 45 m.y de isquemia templada 30 m. Durante la cirugia se administraron 4
concentrados de hematies y 9 Ul de plasma. Higado de receptor de aspecto isquémico
con edema de todos los tejidos. Implante con reperfusion adecuada siendo el cierre
dificultoso por edema por lo que se coloca maya vicryl y posterior cierre cutaneo.
Durante la intervencién se objetiva descenso del lactico de 23 a 12 con Actividad de
Protrombina del 100% vy deterioro respiratorio al iniciar el cierre de pared abdomi-
nal. Se solicita serologia virica VIH, VHB y VHC resultando negativas con CMV positivo
quedando diferida profilaxis para CMV al dia 15 postransplante. Administracion de
1 g. de Metilprednisolona en quiréfano.

Tras la intervencion se procede a ultrafiltracion veno-venosa intermitente con ex-
traccion de 2500 ml que induce hipotension mantenida con necesidad de noradre-
nalina en ascenso y desarrollo secundario de disfuncion miocardica isquémica con
elevacion de troponina hasta 27 sin alteraciones isquémicas en ECG y sin datos eco-
cardiograficos de disfuncion sistélica. Se asocia dobutamina al tratamiento con
buena evolucién, mejoria hemodinamica y normalizaciéon de enzimas de dafio mio-
cardico que permite la retirada de drogas vasoactivas. Desde el punto de vista hepa-
tico; tras la intervencidn presenta citolisis con pico de GOT 5910 y de GPT 6264,



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégina—@

64 « 1% CERTAMEN icomBA DE CASOS CLINICOS PARA MEDICOS RESIDENTES
FINALISTAS

elevaciéon de bilirrubina total de 5, desarrollo de rabdomiolisis con ascenso de CPK
hasta 70000 y LDH de 11529. Se realiza doppler hepatico que objetiva arteria hepa-
tica con buenos flujos. Se inicia anticoagulacién tras 12 h. de trasplante con 20 mg.
de HBPM siendo retirada posteriormente por alteraciones en la coagulaciéon, trom-
bocitopenia y disfuncion renal. Inicio de inmunosupresién segin protocolo; basilixi-
mab, esteroides, micofenolato (tras recuperacién de plaquetopenia) y tacrélimus que
acaba siendo sustituido por ciclosporina por desarrollo de deterioro neurolégico, des-
orientacion y alucinaciones con sospecha de probable neurotoxicidad con buena evo-
lucion tras retirada hasta GCS de 15 pts sin focalidad neurolégica. Inicio de profilaxis
con fansidar para Pneumocistis, solicitando en el dia del alta antigenemia para CMV
quedando pendiente (antigenemia previa de 1).

Posteriormente episodio de elevacién de transaminasas en relaciéon con probable
rechazo agudo administrando bolo de esteroides con buena respuesta y descenso de
transaminasas hasta GOT 80 y GPT 52 al alta. Resolucion de rabdomiolisis con pre-
sencia de colestasis con bilirrubina al alta de 7.4. Desde el punto de vista renal, en si-
tuacion de Fracaso Renal Agudo Oligurico (5) (FRAO) y anuria desde el ingreso,
iniciando tras implante Hemodiafiltracion venovenosa continua (HDFVVC) en la pri-
mera semana y posteriormente técnicas de reemplazo renal intermitente (6). Desde
el punto de vista respiratorio desarrollo durante su estancia de infiltrado radiolégico
con derrame pleural bilateral persistente desde la intervencién, leucocitosis y secre-
ciones purulentas diagnosticAndose de Neumonia Asociada a Ventilacién Mecénica
Tardia (9 dias tras su ingreso) tratandose con antibioterapia con linezolid y merope-
nem asociados a tratamiento antifungico con anidulafungina que ya inici6 al ingreso
con buena evolucién y resolucion.

Al alta, la paciente se encontraba hemodindmicamente estable, en respiracion es-
pontdneay buena mecanica respiratoria. Habia iniciado nutricién oral con buena to-
lerancia y pinzamiento de drenaje tipo Kher. Permanecia en anuria continuando con
técnicas de reemplazo renal intermitente. Vigil, consciente, orientada y con GCS de
15 pts.

Sin mas incidencias se decide al Alta a Unidad de Trasplante Hepatico donde la pa-
ciente fue mejorando progresivamente de la funcion renal y de la colestasis hepatica
hasta poder marcharse de alta a su domicilio pendiente de revisiones periddicas.

DISCUSION:

Durante el otofo, la recogida y preparacién de comidas con setas silvestres es una
costumbre muy arraigada en Espaia produciéndose entre 3y 5 casos de intoxicacion
grave todas las temporadas. Extremadura es una de las regiones espanolas con gran
variedad de flora micoldgica. La intoxicacion alimenticia por Amanita Phalloides es
la mas comUn y mas grave comenzando con un cuadro de GEA que desemboca en
Fallo Hepatico Agudo Fulminante e Insuficiencia Renal Aguda. El tratamiento es una
emergencia médica necesitando en los casos graves trasplante hepatico y técnicas de
reemplazo renal. El caso que nos ocupa es un claro ejemplo del tratamiento emer-
gente interdisciplinario necesario para salvar una vida.
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RESUMEN DEL CASO: entre las asociaciones descritas en la enfermedad de Made-
lung se encuentran los carcinomas de vias aéreas superiores, pulmon, lengua, y sarco-
mas como el Kaposi. El interés del caso que describimos radica en la posibilidad de
hallazgo de una nueva asociacion neopldsica (adenocarcinoma de sigma y hepatocar-
cinoma multicéntrico) con la enfermedad de Madelung, aunque no pueda excluirse
metadstasis hepaticas; y en el valor determinante que adquiere la alfafetoproteina sé-
rica en la decision de diagndstico final. Igualmente se resena el valor didactico para
el conocimiento de este raro proceso para los médicos internos residentes.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Madelung. Adenocarcinoma de sigma. Hepa-
tocarcinoma multicéntrico. Alfafetoproteina (AFP).

CASO CLiNICO
ANAMNESIS: Varén de 67 afios trabajador del campo. Antecedentes personales:
Enfermedad de Madelung con intervencién de cirugia plastica de lipomatosis cervical
previo al ingreso. Hematuria intermitente desde hace 7 meses. Exfumador desde hace
20 aios y bebedor habitual de 100 gr/dia. Antecedentes familiares: Madre fallecida
por ictericia obstructiva. Seis hermanos sanos. Tres hijos sanos.

ENFERMEDAD ACTUAL: molestias abdominales a nivel hipogastrico, alteraciones
del habito intestinal (alternancia estreiimiento y diarrea) y hematuria intermitente
de meses de evolucién, que recientemente se acompana de rectorragias y hallazgo
de anemia (Hb 10 mg/dl) por su médico de atencidn primaria.

Figura 1. Enfermedad de Madelung o lipomatosis simétrica multiple (Collar de Madelung interve-
nido). Depdsitos de tejido adiposo distribuidos de forma simétrica y que se ubican caracteristicamente
en cuello, nuca, hombros, tronco y parte proximal de miembros, respetando cara, antebrazos, pier-
nas, manos y pies.
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EXPLORACION FiSICA: TA 130/75, T 36°C, FC 70 Ipm, FR 12 rpm, SatO2 98%.

Regular general, vigil, orientado y colaborador. Palidez de piel y mucosas. Bien
hidratado y perfundido. Eupneico en reposo.

Cabeza y cuello: multiples depésitos de tejido adiposo, distribuidos de forma si-
métrica, ubicados en cuello, nuca, hombros, tronco y parte proximal de los miembros
(figura 1).

Torax: depdsitos de tejido adiposo distribuidos de forma simétrica enregion dorsal
de tronco. AC: tonos ritmicos a 80 Ipm, sin soplos ni roces. AP: murmullo vesicular
conservado, sin ruidos patolégicos sobreanadios.

Abdomen: globuloso, con telangiectasias venosas, blando y depresible, sin signos
de irritacién peritoneal. Ruidos hidroaereos metalizados. Masa en area periumbilical
no dolorosa, de consistencia dura que parece LIH. Hepatomegalia dura de 2 traveses
de dedo bajo reborde costal. Tacto rectal: esfiter anal continente, no lesiones exter-
nas, ampolla rectal ocupada con extraccion de dedil con restos hematicos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

® Hemograma: Hb 10, Htco 31.8, VCM 82, leucocitos 15.600 (PMN 80%, linf 10%),
palquetas 382.000. Coagulacion: TP 63%. VSG 120.

¢ Bioquimica: glucosa 84, urea 27, creatinina 0.4 (FGE > 60ml/h), sodio 144, potasio
4.0, LDH 283, CPK 42, GOT 56, GPT 18, GGT 207, FA 222, amilasa 37, albimina
2.6, proteinas totales 6.0, bilirrubina total 0.5, hierro 25, PCR 192, colesterol total
134, HDL 11, triglicéridos 25. TnT 0.01, vit B12 939, acido félico 7,53. AFP 60.500
ng/ml, CEA 9.32, enolasa neuroespecifica 25, CA 125 28, CA 15.3 19 U/ml, PSA
0,8.

e Orina y sedimento: hematies 125/campo, leucos 25/campo, proteina 87mg/dl.

e Serologia viral: VHB, VHC y VIH negativas.

e ECG: ritmo sinusal a 80 Ipm. Eje 40°. Sin alteraciones agudas de la repolariza-
cion.

® RX tdérax: elevacion hemidiafragmatica derecha. No masas, condensaciones ni
derrames.

e Ecografia abdominal: higado de tamaino agrandado y ecoestructura heterogé-
nea. Multiples lesiones nodulares sélidas en su interior. Escasa cantidad de li-
quido libre perihepatico y subhepatico. Resto de 6rganos y estructuras
abdominal normales. Higado metastésico. Ascitis.

® TAC toracoabdominal (figura 2): estructuras mediastinicas y parénquima pul-
monar sin hallazgos patolégicos evidentes. Adenopatia en espacio subcarinal
de 30 mm de eje mayor. Higado agrandado de tamafo de estructura hetero-
génea con multiples nédulos dispersos en ambos I6bulos. Bazo de tamafio
normal y estructura heterogénea que parece presentar también nodularidad
en su interior. Asa en hipogastrio que corresponde con sigma, engrosada de
manera concéntrica. Retroperitoneo sin hallazgos significativos. Liquido libre
en Douglas.
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Figura 2. TAC abdominal. Higado agrandado de tamafo de estructura heterogénea con multiples
noédulos dispersos en ambos l6bulos. La nodularidad esplénica no se confirmé tras valoracion mi-
nuciosa, y se asumié como de estructura homogénea.

e Enema opaco: zona de estenosis concéntrica a nivel de sigma de aproximada-
mente 6-7 cm que reduce la luz intestinal a 2 mm, sugerente de lesion infiltra-
tiva. No se visualiza colon ascendente ni ciego.

¢ Colonoscopia: masa en sigma de 6 a 8 cm, fiabre, y mamelonada, sangrante
al biopsiarla y que dificulta el paso al resto del colon. Se toman biopsias y ce-
pillado con el siguiente resultado anatomopatolégico: a) Citologia: grupos
epiteliales glandulares mal conservados de aspecto displasicos sugestivos de
malignidad. B) Biopsia: compatible con infiltracion por adenocarcinoma sobre
polipo adenomatoso.

e Ecografia testicular: minimo hidrocele bilateral. Calcificaciones escrotales
pequenas.

DIAGNOSTICO INICIAL:

Adenocarcinoma de sigma estenético. Estadio IVB ( T3 N2a M1b )
Hepatocarcinoma primario multicéntrico sobre hepatopatia crénica previa.
Enfermedad de Madelung.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION: con el diagnéstico inicial de carcinoma estenético
de sigma con oclusién intestinal secundaria se deriva a cirugia general para interven-
cién quirudrgica. Se observa tumoracion en sigma con infiltracién de serosa, higado
de aspecto cirrético con lesiones duras al tacto en ambos Iébulos y liquido ascitico
de moderada cuantia (1.600cc). Se procede a reseccion segmentaria de tumor y co-
lostomia terminal definitiva a flanco izquierdo. Anatomia patoldgica de pieza ope-
ratoria: adenocarcinoma moderadamente diferenciado que infiltra grasa perivisceral
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sin afectacion de limites quirdrgicos. Metastasis en cinco de los siete ganglios aislados
(pT3 N2 MKx). Tras postoperatorio precozcomplicado el paciente fue exitus.

DISCUSION: el caso se discutié en comité de cancer colorrectal, barajandose 2 hi-
potesis. 1.) Estar ante un caso habitual de adenocarcinoma de sigma con metastasis
hepatoesplénicas; o bien, dados los niveles extremadamente altos de AFP (y descar-
tada previamente la existencia de metastasis esplénicas por parte el Servicio de Ra-
diodiagnoéstico en base a las caracteristicas radioldgicas, y descartada mediante
ecografia la existencia de tumor de células germinales testiculares) estar ante dos
neoplasias diferentes como caso peculiar de carcinomas digestivos sincrénicos aso-
ciados a lipomatosis simétrica multiple.

A favor de la primera hipotesis estarian las propias teorias fisiopatolégicas de la
lipomatosis simétrica multiple que podrian hipotéticamente justificar la sobreexpre-
sion de AFP sérica, ya que se postula con un origen neoplasico de los adipocitos de
la grasa parda y/o participaciéon de residuos embrionarios en el acimulo de tejido
adiposo pardo (2).

Mas plausible es decidirse por la segunda hipoétesis, ya que en ausencia de biopsia
hepatica, la AFP es el marcador tumoral util en el diagnéstico y seguimiento del car-
cinoma hepatocelular y tumores de células germinales de ovario y testiculo. También
puede elevarse la AFP sérica en otras neoplasias como las pancreaticas, gastricas,
broncogénicas y de colon, y en metastasis hepaticas de carcinoma gastrico o pancre-
atico (1); e igualmente en enfermedades hepaticas benignas como hepatitis viricas y
distintos tipos de cirrosis. Pero niveles tan extremadamente elevados (>100 veces el
limite superior de la normalidad) sugieren claramente la existencia de hepatocarci-
noma (cociente S/E del 80%) (1).

Por otro lado, en la enfermedad de Madelung existe una asociacién casi absoluta
con el alcoholismo crénico (2), siendo éste el principal factor patogénico de la cirrosis
hepaticay la posibilidad de hepatocarcinoma sobre la misma; por lo que habiéndose
documentado ya asociaciones entre la lipomatosis multiple y carcinomas de vias aé-
reas superiores y otros carcinomas como el de pulmén, lengua y sarcoma de Kaposi
sin que se conozca el mecanismo molecular/genético que pueda justificar la asocia-
cién, ni tampoco el proceso fisiopatogénico causal de la enfermedad de Madelung
(2); podria considerarse al carcinoma de sigma y al hepatocarcinoma primario como
nuevas neoplasias asociadas a dicha entidad.

REFERENCIA BIBLIOGRAFICAS:
1. Interpretacién clinica de pruebas diagnésticas (82 Edicion). Jacques Wallach, paginas
1118-1119.
2. Sergio Nemi S, Maxit M. Lipomatosis simétrica multiple (Enfermedad de Madelung). Re-
vista del Hospital Privado de Comunidad 2003; vol 6, n° 2.
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RESUMEN:

Paciente de 75 afos de edad pluripatdlogica que realiza vida cama-silldn y que
sufre varios ingresos en los ultimos meses relacionados con la toma de anticoagu-
lantes. La paciente acude al servicio de urgencias por un episodio de desconexion
del medio, tendencia al suefo, desorientacion, lenguaje incoherente y mioclonias.
Es ingresada a cargo del servicio de Medicina Interna. Refiere dolor en columna
dorso-lumbar de 6 afios de evolucion, de caracteristicas mecanicas controlada con
analgésicos habituales hasta el ultimo arfio, el cual se ha intensificado, haciéndose
casi insoportable en el ultimo mes. Afebril en el momento actual. Refiere dolores
osteoarticulares importantes y generalizados. Durante el ingreso se pauta trata-
miento médico sin obtener mejoria, por lo que es valorada por Traumatologia. Tras
realizar estudio, se objetiva en RMN quiste hidatidico a nivel de D11-D12. Debido
a las caracteristicas del paciente se decide tratamiento conservador.

PALABRAS CLAVE:
hydatidosis, Echinococcosis and Spine.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Paciente de 75 afos, que refiere dolor en columna dorso-lumbar de 6 afios de
evolucion, de caracteristicas mecanicas controlada con analgésicos habituales. En el
ultimo afio este dolor se ha intensificado, haciéndose casi insoportable en el ultimo
mes. Afebril en el momento actual. Refiere dolores osteoarticulares importantes y
generalizados. La paciente acude al servicio de urgencias por un episodio de desco-
nexion del medio, tendencia al suefo, desorientacién, lenguaje incoherente y mio-
clonias. Es ingresada a cargo del servicio de Medicina Interna.

Antecedentes Personales: No alergias conocidas. HTA. FA permanente anticoa-
gulada. Artrosis y probable osteoporosis generalizada. Protrusiones discales: C5-C6,
C6-C7, L4-L5 Y L5-S1. Vida cama-sillon desde Septiembre que comenzé con dolor. Ha
sido valorada por la Unidad del dolor en una ocasion y no ha vuelto a consultar. In-
tervenciones Quirtrgicas: quistes hidatidicos pulmonares y hepaticos. Colecistecto-
mizada.

EXPLORACION FiSICA:

Al ingreso: Regular estado general. Vigil, orientada y colaboradora, eupneica en
reposo, tolera el decubito. Auscultacion cardiaca, irregular sin soplos. Auscultacion
pulmonar, murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreafiadidos. Abdomen: ci-
catrices quirudrgicas antiguas, blando, depresible, no doloroso, ruidos normales, no
signos de irritacion peritoneal, no masas, ni megalias. Ulceras por presién en talones,
sacro y cadera derecha. En miembros inferiores, no signos de parestesias. Exploraciéon
neuroldégica: normal. Ligera pérdida de fuerza (limitada por dolor), sensibilidad con-
servada. Exploracion por traumatologia: Dolores osteoarticulares generalizados. Se
puede apreciar cifosis senil fija y aplanamiento de la lordosis lumbar. A la palpacién
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dolor a nivel de apofisis espinosas dorso-lumbares y a nivel de musculatura lumbar.
MIl: Lasegue positivo a 30°, Bragard positivo a 20°. MID: Lasegue positivo a 50° y Bra-
gard positivo a 40°. Reflejo Aquileo y rotuliano presentes bilateralmente. No existe
atrofia muscular (la propia de la edad) Ligera pérdida de fuerza en MM.II. Sensibili-
dad pie, pierna'y muslo, conservada. Pulsos periféricos presentes. Exploracion caderas,
sin hallazgos relevantes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

* Hemograma, bioquimica y perfil, ningun

parametro de alarma. PCR 92.

¢ Orina: moderada bacteriuria, escasos mi-
crocristales de oxalato célcico. Urocultivo:
negativo.
Rx APy lat de columna: se puede apreciar
pinzamiento del espacio D11-D12 y dismi-
nucién de la altura de estos dos cuerpos
vertebrales (Imagen 1)
TAC torax: pérdida de volumen de LID
donde se aprecia una lesiéon quistica
llena de aire de 48 mm. Lesién quistica
paraesofagica y paratraqueal derecha
con densidad agua, a la altura de D4,
que mide aproximadamente 45x31mm.
Destruccion de los cuerpos vertebrales
D11y D12 (imagen 2), aprecidandose en
region paratraqueal derecha, una lesién
quistica de 36 mm y una masa heterogé-
nea de 60 mm con areas quisticas en su  |magen 1: Rx lateral de columna dorso-lumbar.
interior y calcificaciones. Deformidad he-
patica, probablemente postquirurgica,
con hipertrofia de lébulo izquierdo, con
contornos nodulares y bordes romos.
Presenta extensas calcificaciones grose-
ras y una lesion nodular con paredes cal-
cificadas contactando con el borde del
l6bulo izquierdo. Todo en relaciéon con
hidatidosis.
RMN de térax sin y con contraste (gado-
linio): Apreciamos protrusiones discales y
osteofitarias en C5-C6, C6-C7, L4-L5y L5- » | | nivel
1. Hipertrofia del ligamento amarillo 72682 Core s clumna vy e
con estrechez del canal lumbar ala altura  tryccion del muro posterior y ocupacion del
de L2-L3, L3-L4 y L4-L5. La principal le- canal medular.
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Figura 3: Corte de RMN T2 donde se
puede apreciar afectacion de D11-D12 'y
lesién quistica a la derecha de D2-D3-D4.

Figura 4: Corte de RMN T1, donde se
puede apreciar lesion quistica a nivel
de T12 y lesion cercana a D4.

sion, se observa en D11-D12 (figura 3) Se aprecia una
destruccién e insuflacion de los cuerpos vertebrales,
con relativa integridad del disco intervertebral, lo que
va a favor de que el proceso no sea infeccioso. La le-
sion es hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 (figura
4) Contiene numerosos quistes que van desde apenas
1 c¢m hasta 3 cm. Tras la inyeccion de gadolinio, se
aprecia una tenue captacion, excepto de las zonas
quisticas. Los cuerpos vertebrales insuflados, compri-
men de manera acusada a la médula, en el nivel D11-
D12 ya comentados. La médula aparece muy
ensanchada y con signos de grave compromiso a este
nivel. En total, la lesién mide 9 cm en el eje craneo-
caudal y 5,5 cm en el anteroposterior. Inmediata-
mente a la derecha de las vértebras D2, D3 y D4,
observamos una segunda lesién quistica que mide 4
cm en el eje craneocaudal y 2 cm en el anteroposte-
rior. Por debajo de esta lesion y muy lateral a la co-
lumna, a la derecha de la linea media, hemos
observado incidentalmente una imagen redondeada,
que mide 4,5 cm de diametro, que es dudoso que se
corresponda con otra lesiéon. Por las caracteristicas co-
mentadas, lo mas probable es que estemos ante una
hidatidosis, siempre que la analitica asi lo confirme.

DIAGNOSTICO:
Hidatidosis pulmonar y 6sea (vértebras D11-D12 y
quiste lateral a D4)

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Se decide tratamiento conservador (analgésicos
opiaceos) y se descarta intervencién quirurgica debido
a la edad de la paciente y el alto riesgo quirurgico por
patologia previa.

DISCUSION:

La Hidatidosis es una parasitosis de alta incidencia
en Extremadura, siendo la hepatica la mas frecuente
de las localizaciones. La hidatidosis 6sea es poco fre-
cuente: 2% del total de las hidatidosis (en crecimiento
por inmigracién y turismo) La mitad de estas corres-
ponden a localizaciones vertebrales, predominando en
el sector dorsal. El embrién hexacanto se aloja en el
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hueso esponjoso del cuerpo y adopta la forma de crecimiento microvesicular, provo-
cando lesiones liticas del hueso trabecular que puede extenderse a zonas subcortica-
les. Infiltra el cuerpo vertebral y desde alli se dirige al arco posterior y a los huesos
vecinos: costillas, vertebras, hueso iliaco. Al romper la cortical da origen al absceso
osifluente hidatidico (intramedular, intradural extramedular, extradural intraespinal,
vertebral y paravertebral con extensidn hacia el canal espinal) Clinicamente se mani-
fiesta por raquialgias (96,3%), sindromes radiculares, compresion medular (tenerla
presente en parestesias de MM.II) La eosinofilia (> 400 eosinéfilos por mm3) no es
un parametro constante. Radiolégicamente se presenta como imagenes geddicas en
pompas de jabén, sin reaccién osteoperidstica alguna. El diagnéstico es siempre tar-
dio, se sospecha por la radiologia y se confirma por el estudio inmunoldgico (ELISA,
Western blot), ultrasonografia y TAC-RMN. El diagnéstico diferencial incluye quiste
6seo aneurismatico, hematomas, varicoceles, linfoceles, Mal de Pott, sifilis, osteomie-
litis vertebral o mieloma multiple. La afectacién multiple vertebral es inusual y la
afectacion de dos vértebras adyacentes es mas sugerente de osteomielitis. El trata-
miento habitual es paliativo: evacuacion de abscesos, laminectomias descompresivas.
Aunque el tratamiento médico puede disminuir el tamafio de los quistes o eliminar
los mas pequeiios, el unico tratamiento definitivo es la extirpacion quirdrgica com-
pleta del quiste. La mayoria de los autores recomiendan una reseccién extensa del
cuerpo vertebral y su instrumentacion quirdrgica para evitar deformidades. Con el
tratamiento médico se disminuye la recurrencia de la enfermedad y el riesgo de ana-
filaxia severa: mebendazol (800 mg/dia) (EA, neutropenia), albendazol, que precisa
menor dosis (400 mg/dia), puede ser hepatotéxico.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS:

(1) Nell, Manuel; H Burgkart, Rainer. Primary extrahepatic alveolar echinococcosis of the
lumbar spine and the psoas muscle: a case report and review of literature.Ann Clin Mi-
crobiol Antimicrobiol. 2011.

(2) Delgado Serrano, P.J; Rubio Martinez, L.J. Paraparesia por hidatidosis vertebral 1ria. Pa-
tologia del Aparato Locomotor, 2004; 2(1):16-21.

(3) Gelabert-Gonzalez, M. Compresién medular por quiste hidatidico vertebral.[REV NEU-
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RESUMEN:

Se trata de un caso de una paciente de 13 afios que llegd al servicio de Urgencias
de su hospital de referencia refiriendo clinica compatible con un episodio psicético
agudo en forma de alucinaciones visuales y olfatorias.

El objetivo del caso es ver la dificultad que requieren las urgencias en general,
y las psiquidtricas en particular y la complejidad diagndstica de muchos de los casos
a pesar de un estudio completo.

PALABRAS CLAVE:
Alucinaciones visuales, alucinaciones olfatorias, psicosis reactiva breve, epilepsia.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

A.B. es una paciente mujer de 13 afios y 10 meses de edad que acude al servicio de
Urgencias de su hospital de referencia acompanada por su madre, refiriendo ésta al-
teraciones del comportamiento en su hija con conducta extrafa desde hace unos dias.

Desarrollo.- Embarazo normal. Parto precis6 de oxitocina. Peso al nacer: 2,600 kg.
Ictericia connatal. Lactancia materna durante un mes. Primeros palabras al afio, pri-
meros pasos a los 13 meses, control vesical a los 2 afos. Diestra.

Estudia 2° de E.S.O., con mal rendimiento en el Ultimo mes; previamente refiere
su madre que era buena estudiante. Vive con sus padres y una hermana de 8 aios.

Antecedentes personales médicos y quirdrgicos.- Bronquitis espastica. Dermatitis
atopica. Vomitos ciclicos cada 2-3 meses que le duraron hasta los 10 afios en que le
vino la menstruacién. Con 10-11 afos, tras un golpe en la cabeza, episodio de mareos
y vértigos de varias horas de evolucién. Bien vacunada. No toma ningun tratamiento,
ocasionalmente tomo ibuprofeno para los dolores menstruales. Alérgica a la cefalexina.

Antecedentes personales toxicolégicos.- No habitos toxicos.

Antecedentes personales psicopatolégicos.- No refiere

Antecedentes familiares.- Abuela materna con depresién, resto sin hallazgos.

ENFERMEDAD ACTUAL:

¢ Paciente que acude por primera vez a Urgencias de su hospital general de refe-
rencia acompafnada por su madre quien la encuentra rara, con la mirada dife-
rente, refiriendo haber visto a su novio en la terraza de enfrente a la suya,
cuando éste no conoce para nada a la familia que vive alli, y diciéndole que ella
sabe que su madre ha recibido llamadas de su novio y un amigo de éste. La
madre confirma que todo esto es irreal y que lo lleva diciendo desde hace unos
dias, siendo el comportamiento previo normal.

¢ Se le realiza un TAC craneal, informado como normal, y una analitica completa
(hemograma, bioquimica), sin alteraciones de interés, ademas de un screening
de téxicos en orina, siendo éste negativo. Se le pauta tratamiento con medio
comprimido de Loracepam 1 mg. en toma nocturnayy se le da de alta con infor-
mando a su madre de la posibilidad de volver a traerla si no mejorase su clinica.
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Al dia siguiente vuelven a este mismo servicio siendo de nuevo atendida por el
psiquiatra de guardia. Cuenta que también huele la colonia de su novio sin estar éste
presente, que se siente espiada desde hace 4-5 dias y que no ha dormido bien los ul-
timos dias. La madre dice haber confrontado la informacion con el novio de su hija,
negando éste haber estado siguiéndola y afladiendo que él también la nota extrafa.
La madre la define como carifosa, sensible, ordenada y madura-responsable para su
edad, traviesa-inquieta cuando era pequefia y también algo miedosa. Dice que su
hija lleva también unos dias acordandose de su abuelo fallecido.

EXPLORACION FiSICA:
Sin hallazgos de interés.

EXPLORACION PSICOPATOLOGICA:

Vigil, orientada en tiempo, espacio y persona, colaboradora durante la entrevista.
Actitud indiferente, infantil, regresiva, cierta perplejidad y ansiedad flotante en con-
sulta. Afecto inapropiado, aunque algo preocupada por lo que le esta ocurriendo,
no ideas de muerte ni ideacién autolitica. Fenémenos de despersonalizacién y des-
realizacion. Delirios de referencia y persecucion. Alucinaciones visuales y olfatorias
puntuales, aunque no se objetiva conducta alucinatoria en consulta, parece que no
auditivas. Discurso pobre, concreto. Quejas de disminucion en la capacidad de con-
centracién. No alteraciones de la memoria. Insomnio, especialmente de conciliacién,
en los ultimos dias. Capacidad de juicio y razonamiento no conservadas.

Actitud inmediata

¢ Se le pauta tratamiento con Olanzapina 5 mg en toma nocturna.

¢ Pasa los 2 dias siguientes en la sala de Observaciéon de Urgencias del hospital,

siendo valorada sucesivamente por los respectivos psiquiatras de guardia, y el
segundo dia por Neurologia.

e Se le realiza un E.E.G., en el cual se registran anomalias epileptiformes genera-

lizadas de predominio en regiones posteriores de ambos hemisferios.

¢ A lavista del E.E.G. y debido a la persistencia de la clinica que motivé su asistencia,

es trasladada al Hospital Materno Infantil para su ingreso en la Unidad de Prees-
colares con el diagnéstico de trastorno psicético secundario a enfermedad organica
(epilepsia).

DIAGNOSTICO:
Trastorno Psicotico secundario a enfermedad médica.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

Durante su estancia en la Unidad de Preescolares es vista diariamente por Psiquia-
tria y Psicologia Infantil y se le realiza un estudio neuropsicolégico completo, sin al-
teraciones significativas, ademas de un Spect cerebral. La paciente responde
adecuadamente al tratamiento psicofarmacolégico, desapareciendo la clinica que
motivé su ingreso. Es dada de alta a la semana de su ingreso, continuando segui-
miento ambulatorio por parte de Psiquiatria Infantil.

@
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Al alta se va con 5 mg. en toma nocturna de Olanzapina, dosis que se fue dismi-
nuyendo en los posteriores controles semanales ambulatorios, a la vez que se intro-
dujo clonacepam a dosis medias-bajas.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS REALIZADAS A LA PACIENTE:

¢ TAC craneal: sin alteraciones significativas

e Screening de drogas de abuso en orina: negativo; test de embarazo: negativo.

¢ Bioquimica y hemograma: todos los parametros dentro de la normalidad.

¢ E.E.G.: actividad fundamental de valores normales. Anomalias epileptiformes
generalizadas de predominio en regiones posteriores de ambos hemisferios.

¢ SPECT cerebral: el aspecto morfofuncional de las estructuras encefalicas se en-
cuentra alterado por una disminucién de la perfusién a nivel de las cortezas
frontales, parietales y polo anterior de l6bulos temporales siendo levemente
mas acusada la alteracién en el lado derecho. El patron ganmagrafico indica
una disminucién de la actividad neuronal a estos niveles.
WISC — IV: Cl total: 100 a Comprension Verbal: 93, Razonamiento Perceptivo:
103, Memoria de Trabajo: 110; Velocidad de procesamiento: 97.

Por lo tanto el diagnéstico multiaxial es nuestro caso seria:

¢ Eje |.- Trastorno psicotico debido a enfermedad médica

e Eje Il.- sin diagnéstico

e Eje lll (principal).- Alteracién epileptiforme en EEG de superficie, de predominio
occipital, bilateral, asociada en el tiempo a un episodio de alucinosis visual y ol-
fativa. Alteracion de la perfusién cortical bilateral, de predominio derecho, en
SPECT, con especial afectacion de corteza frontal y temporal.

¢ Eje IV.- problemas relativos al ambiente social (adaptacion a las transiciones pro-
pias de los ciclos vitales).

DISCUSION:

En este caso nos planteamos inicialmente en la primera atencién de la paciente
en urgencias varios diagnosticos relacionados con la esfera psicotica, tales como Tras-
torno psicotico inducido por sustancias, Esquizofrenia, Trastorno psicotico breve, Tras-
torno psicético secundario a trastorno de dnimo y Trastorno psicético secundario a
enfermedad organica.

El primero de ellos se descarté al negar la paciente cualquier consumo vy ser el
screening de téxicos en orina negativo, aun a sabiendas de que muchas drogas no se
incluyen en este andlisis de urgencias. El diagnostico de esquizofrenia se descarté
por la evolucién posterior de la paciente, ademas de no cumplir con los sintomas cla-
sicos de la misma. Obviamos inicialmente el de trastorno psicético secundario a tras-
torno de animo al no encontrarse un episodio claro de alteracién del estado de animo
en la paciente. De entre los dos diagnésticos restantes, en un principio podriamos
pensar en un trastorno psicético breve, ya que cumplia criterios diagnésticos de la
misma segun el DSM-IV-TR (1), pero al encontrar en las pruebas complementarias
(electroencefalograma, SPECT cerebral) alteraciones significativas que podrian justi-
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ficar la sintomatologia presentada, nos decidimos por el diagnéstico de Trastorno
psicotico secundario a enfermedad médica.

Segun el DSM-IV-TR (1), los criterios diagnésticos del Trastorno psicético debido a
enfermedad médica son:

A. Alucinaciones o ideas delirantes acusadas.

B. A partir de la historia clinica, la exploracién fisica o las pruebas de laboratorio,
hay pruebas de que la alteracion es un efecto fisiolégico directo de una enfermedad
médica.

C. La alteracion no se explica mejor por la presencia de otro trastorno mental.

D. La alteracion no aparece exclusivamente en el transcurso de un delirium.

La epilepsia es una enfermedad crénica caracterizada por una predisposicion ce-
rebral para generar convulsiones recurrentes. Uno de los sintomas que puede pro-
ducir consiste en alucinaciones visuales, olfatorias e incluso auditivas. De entre las
multiples etiologias de la epilepsia (crisis febriles, infecciones del sistema nervioso
central, traumatismos craneoencefalicos, etc.) podriamos pensar en esta Ultima como
una posible causa de la sufrida por la paciente (2).

Siempre que nos encontramos con alucinaciones visuales y olfatorias, nos vemos
obligados a descartar en primer lugar una patologia organica antes que una enfer-
medad mental del tipo de una esquizofrenia, en donde las alucinaciones son habi-
tualmente auditivas (3).

En cuanto al tratamiento pautado inicialmente (el antipsicético olanzapina) ha-
bria que considerar que, al igual que otros psicofarmacos, disminuye el umbral con-
vulsivo, con lo cual estaria parcialmente contraindicado en esta paciente (2). Una vez
que aparecieron en el electroencefalograma alteraciones epileptiformes, decidimos
la suspension gradual de olanzapinay la introduccién de clonacepam, que aparte de
ser un antiepiléptico, es usado como ansiolitico, con lo cual mejoramos la angustia y
el insomnio presentados secundariamente por la paciente.

El caso presentado es un claro ejemplo de la dificultad diagnéstica que muchas
veces sufrimos en medicina en general y en psiquiatria en particular, y mas aun en
urgencias, debido a la presién asistencial y no posibilidad de seguimiento longitudi-
nal de los pacientes.

BIBLIOGRAFIA:
1. DSM-IV-TR: Manual diagnéstico y estadistico de los trastornos mentales. Texto revisado.
Barcelona: Masson; 2005.
2. Vallejo Ruiloba, J. Introduccién a la Psicopatologia y a la Psiquiatria. 6 ed. Barcelona:
Masson; 2006.
3. Kaplan HI, Sadock BJ. Manual de bolsillo de Psiquiatria Clinica. 4% ed. Philadelphia: Lip-
pincott Williams & Wilkins; 2008.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

+



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

1ER CERTAMEN icomBA DE CASOS
CLINICOS PARA MEDICOS RESIDENTES

SELECCIONADOS

+



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

+



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

OSIFICACION HETEROTOPICA
TRAS TRAUMATISMO BANAL.

Bernaldez Rey, Maria José.
Colegiada n° 06/06/06208. R3 Cirugia Ortopédica y Traumatologia. CHUB.

Nicolas Olivera, Rebeca.
Colegiada n° 06/06/06314 R2 COT. CHUB.

Dominguez Meléndez, Miguel.
Colegiado n® 06/06/06073 R4 COT. CHUB.

Caballero Trenado, José Ventura.
colegiado n° 06/06/06246 R3 COT. CHUB.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&%

88 . 15 CERTAMEN icomBA DE CASOS CLINICOS PARA MEDICOS RESIDENTES
SELECCIONADOS

RESUMEN DEL CASO:

Presentamos el caso de un paciente de 11 afios que, tras sufrir un traumatismo
banal en cara anterointerna del muslo derecho, comienza con una inflamacién que
evoluciona, tras tratamiento rehabilitador y con antiinflamatorios, a una osificacion
heterotdpica a ese nivel con importante limitacion de la movilidad en rodilla y cadera,
sin otros sintomas relevantes. Tras sistematizar los hallazgos clinicos y radioldgicos,
se llego al diagndstico de fibrodisplasia osificante progresiva, una rara entidad inca-
pacitante que cursa en brotes y que no posee tratamiento efectivo actualmente, por
lo que se decide continuar con tratamiento conservador y se contraindica cualquier
tipo de intervencidon sobre partes blandas, incluyendo la biopsia de la propia lesion.

PALABRAS CLAVE:
Miositis osificante, osificacion heterotopica, contractura.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Paciente de 11 afos de edad remitido por el servicio de Rehabilitacion por oste-
ocondromatosis multiple para estudio. En el momento de la consulta, el nifio per-
manece asintomatico.

En la exploracién, normal para un nifio de su edad( marcha no claudicante, Tren-
delemburg (-), movilidad caderas y rodillas simétrica y conservadas )sélo cabe destacar
un acortamiento clinico de 1cm en miembro inferior derecho, por lo que se reco-
miendan revisiones periddicas o nueva consulta en caso de cambios en los sintomas.

Tras un ano en esta situacion, nuestro paciente sufre un traumatismo banal en cara
anterointerna del muslo derecho, siendo diagnosticado de una contusion a ese nivel y
comenzando con tratamiento rehabilitador por persistencia de dolor e inflamacién.

Tras empeoramiento del cuadro, se nos remite de nuevo, por sospecha de miositis
osificante.

EXPLORACION FiSICA:

Nuestro paciente, en percentil correcto para su edad, aparece con contractura en
flexion de la rodilla derecha, dolor continuo ( incluso nocturno) en todo el miembro
inferior derecho, movilidad limitada de la cadera en todo el arco de movimiento e
importante flexum de la misma.

A la palpacién, encontramos un cordén 6seo evidente sobre isquiotibiales internos.

No fiebre o sensacién distérmica.

Movilidad cervical conservada y no dolorosa.

Resto de exploracién, dentro de la normalidad.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
¢ Hemograma y coagulacion: normales
¢ Bioquimica, incluyendo marcadores 6seos: normales.
¢ Radiografia simple miembros inferiores:
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» Osteocondromatosis multiple bilateral, ya conocida
* Lesion de aspecto 6seo en cara anterointerna muslo derecho, en el nivel del
traumatismo.
e Gammagrafia 6sea: Lesiones compatibles con miositis osificante.
¢ En revision sistematica de todas las radiografias realizadas al paciente, encon-
tramos, ademas:
* Hallux Valgus en pie derecho
* Acortamiento del primer metacarpiano en ambas manos

DIAGNOSTICO:
Fibrosis Osificante Progresiva

EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

Tras llegar al diagnéstico, se decide tratamiento expectante, ya que cualquier
gesto quirurgico (incluyendo la biopsia de la lesién) podria desencadenar un nuevo
brote de la enfermedad.

Se completan los estudios radiolégicos para descartar otras lesiones incapacitantes
relacionadas con la enfermedad que hubieran podido pasar desapercibidas, como
anquilosis cervical, siendo estos normales.

También se consulta con el servicio de Pediatria para un estudio genético com-
pleto del paciente. Se aconseja posponer cualquier tipo de intervencién quirurgica
hasta que sea imprescindible y evitar vacunas intramusculares y todo tipo de activi-
dades que puedan acarrear una lesion traumatica.

Actualmente, el paciente continta con el flexum de cadera, que no ha aumentado.
Murmullo vesicular y expansion toracica conservados. No restriccion de la movilidad
cervical. Arco de movimiento conservado en articulaciones de miembro superior.

|

Fig. 1. Evolucion del “cordén
6seo” desde el traumatismo
hasta la aparicion del flexum
de cadera.
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Fig. 2. Lesiones 6seas asocia-
das: hallux valgus, acorta-
miento primer metacarpiano y
osteocondromatosis multiple.
DISCUSION:

La fibrodisplasia osificante progresiva es una rara entidad congénita en la que el
tejido conectivo normal sufre una osificacién ectépica. Suele aparecer en edades
tempranas de la vida, tras una noxa desencadenante ( traumatismos, inyecciones in-
tramusculares, intervenciones quirdrgicas o algunas enfermedades virales).

Se trata de una enfermedad de herencia autosdmica dominante, debida a muta-
ciones espontaneas. Recientemente, se ha encontrado relaciéon con la mutaciéon ALK2
R206H, responsable de la actividad del receptor tipo 1 de las proteinas morfogené-
ticas 6seas (BMP) (1)

La osificacion heterotdpica aparece primero como una inflamaciéon dolorosa en
tejido muy vascularizado que evoluciona progresivamente, pasando por un estado
de tejido encondral, hasta dar lugar a hueso maduro sin atipias.

Existe un patrén anatémico-temporal en esta enfermedad, en la que, normal-
mente, primero se afectan las regiones proximales y dorsales ( asi como el esqueleto
axial) y, mas tarde, las zonas distales y ventrales.

Aunque la evolucion de la enfermedad es variable e impredecible, suele cursar
en brotes que van dando lugar a una incapacidad progresiva: el paciente tendrd una
dependencia total al comienzo de su vida adulta. La aparicién de enfermedades res-
trictivas cardiopulmonares seran la causa de la muerte del paciente. (2)

Las pruebas de laboratorio son rigurosamente normales, incluyendo enzimas re-
lacionadas con el metabolismo 6seo.

Las pruebas de imagen nos orientan al diagnéstico, con caracteristicas tipicas:

e Deformidad en el primer radio del pie, sobre todo, hallux valgus

¢ Hipoplasia del primer metacarpiano.

e Malformacion vertebral cervical(3)
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No existe, actualmente, tratamiento para esta enfermedad ni prevencién de la
misma. Existen estudios poco concluyentes sobre el uso de bifosfonatos, acido reti-
noico, corticoesteroides, radioterapia y trasplante de médula 6sea

Cualquier tipo de intervencién quirurgica para resecar el tejido 6seo o biopsiar la
lesion esta contrindicada, ya que un manejo poco cuidadoso de los tejidos blandos
puede ocasionar nuevas osificaciones. Asimismo, estan contraindicadas las vacunas
intramusculares.

De ahi, la importancia del diagnéstico exacto de esta enfermedad, a través de
una anamnesis y un interrogatorio exhaustivos, asi como la revision de las pruebas
de imagen en busca de las lesiones caracteristicas. Entre las patologias con las que
ha de hacerse el diagnéstico diferencial, nos encontramos con lesiones como osteo-
sarcoma, miositis osificante u osteodistrofias que pueden llevar a un tratamiento que
puede resultar perjudicial para el paciente con fibrosis osificante progresiva.

BIBLIOGRAFIA:
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Vardn de 22 afos que presenta dolor en zona inguinal izquierda de mds de un

mes de evolucion diagnosticado como tendinitis de abductores.
Acude a urgencias por fiebre diagnosticandose de cuadro gripal.

Dias después vuelve a urgencias por dolor tordcico detectando en analitica eleva-
cion de LDH, se repite anamnesis y se reexplora al paciente, referia pérdida de 8-10
Kg de peso en los ultimos meses y fiebre con sudoracién profusa nocturna.

Se piden pruebas de imagen objetivando una masa pélvica contigua a rama isquio-
pubiana y con afectacion del cotilo izdo que desplaza la vejiga y adenopatias iliacas.

Se realiza puncidn de la masa, con el diagndstico de Sarcoma de Ewing.

Este caso ilustra como desde Atencidn primaria y en urgencias se debe prestar aten-
cion especial a la anamnesis y exploracion del paciente joven y sospechar causas poco
habituales de dolor 6seo como pueden ser tumores.

PALABRAS CLAVES:
Tumor 6seo,Sarcoma Ewing.

CASO CLiNICO

ANAMNESIS:

Varon de 21 aios de edad que acude a urgencias por fiebre, dolor toracico y dolor
en zona inguinal izda.

Antecedentes personales de Lesién de ligamentos en rodilla izda. pendiente de In-
tervencion Quirurgica desde hace un afio y en seguimiento por trauma y rehabilitacion.

Dos semanas antes habia sido valorado por trauma y diagnosticado de tendinitis
abductores MlIl en tratamiento con analgésicos-antiinflamatorios.

Una semana antes acude a urgencias por fiebre y malestar siendo diagnosticado
de proceso gripal.

El paciente refiere pérdida de 10 k de peso en los ultimos 3 meses, ademas del
dolor referido en ingle izda. que le impide movilizacién en los ultimos dias, con sud-
oracion profusa nocturna y aparicién de dolor torécico y deterioro estado general.

EXPLORACION:

Impresiona de gravedad, TA 133/99 temp 38,5, FC 102Ipm, SatO 99%, ACP normal.
Dificultad para movilizaciéon de cadera por dolor, posicion antialgica en flexion, se
palpa conglomerado adenopatico de 5¢cm en ingle izda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

ECG: RS a 96lpm, eje normal.

Ecocardio: normal, no derrame pericardico.

Rx de torax normal

TAC pelvis -RM . Alteracién de la trabeculacién ésea del coxal, alrededor del ace-
tabulo y la rama isquiopubiana con un patrén apolillado ,mala definicién de la cor-
tical y Ilamativo aumento de partes blandas alrededor que provoca desplazamiento
medial de la vejiga, adenopatias de hasta 25 mm iliacas-inguinales izdas. (imagen1).
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Analitica: Hematies 3.3 mill/mm3, Hemoglobina 9.9 g/dl, Hematocrito 29.0 %, Leu-
cocitos 9.2 mil/mm3, Neutroéfilos 78.5 %, Linfocitos 9.1 %, Monocitos 11.2 %, Eosino-
filos 0.9 %, Basofilos 0.3 % (0.0 - 1.5), Plaquetas 46.0 mil/mm3, VSG 120 mm/12 hora,
Actividad (TP) 66%, TTPA 27.7 seg., Fibrinbgeno 1049 mg/dL . Proteinas T 5* g/dl,
AlbUmina 2.9 * g/dl, Ca 8.3 * mg/dl, Hierro 33* ug/dl, LDH 3140* Ul/l, CPK 67 Ul/I,
GOT 34 Ul/l, GPT 47* Ul/l, GGT 298* Ul/I, F Alcalina 188* Ul/I, PCR 282.93* mg/l, Fer-
ritina 6942* ng/ml, Transferrina 75.35 mg/dl, IST 35.04 %.

Ante los hallazgos del TAC ingresa en hospital para estudio de masa pélvica con
sospecha de: Osteosarcoma, Sarcoma de Ewing, Linfoma, menos probable otros tu-
mores de origen sarcomatoso o metdstasis de origen embrionario (testicular).

DIAGNOSTICO:
Se realiza biopsia de la masa y de médula ésea siendo compatible con Sarcoma
de Ewing con infiltracién medular. Eco testicular normal.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:
Se instauré tratamiento con quimioterapia y radioterapia por oncologia, sin res-
puesta, presentando mala evolucion con fallecimiento del paciente a los dos meses.

DISCUSION:

A raiz de este caso queremos hacer una pequefa revision de los tumores 6seos y
particularmente del Sarcoma de Ewing, un tumor que aparece en paciente jévenes
y con mal pronéstico. Ante un paciente joven con dolor osteomuscular y aspecto de
gravedad debemos pensar siempre en esta posibilidad y pedir pruebas encaminadas
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al diagnéstico. El diagnostico diferencial en este caso con Linfomas u osteosarcomas
se hace fundamentalmente con la biopsia.

Los Tumores Oseos tienen su origen en algunos de los tejidos que forman el hueso (1):

¢ Condroblasticos (condrosarcoma)
e Osteoblasticos (osteosarcoma)
¢ Fibroblasticos (fibrosarcoma)
e Mielorreticular (S Ewing, reticulosarcoma)
® Nervioso (cordoma)
¢ Vascular(hemangiosarcoma)
¢ Desconocido (T de células gigantes,Adamantimoma
Los Tumores Oseos en jévenes tienen algunas particularidades:
Las lesiones tumorales primitivas a nivel éseo son relativamente infrecuentes.
Pueden originarse en areas de crecimiento rapido, su causa se desconoce, podrian
estar en relacién con: Mutaciones genéticas hereditarias, radiacion o traumatismo.En
la mayoria de los casos no se encuentra ninguna causa especifica.
La existencia de una lesion 6sea de aspecto tumoral en un enfermo de menos de
30 afios de edad, obliga a pensar en la existencia de un tumor primitivo
Clasificacion T. Oseos:
e Tumores malignos éseos primarios ; Condrosarcoma ,Sarcoma de Ewing, Fibro-
sarcoma , Osteosarcoma .

e Tumores benignos:Osteoma Osteoide ,Condroma,Osteocondroma.

e Tumores que con frecuencia metastatizan en hueso: Mama, Riién , Pulmoén ,
Préstata, Tiroides .

Si la lesion 6sea en estudio se presenta en un enfermo de mas de 50 ainos, obliga
a pensar en una metastasis o en un mieloma, antes que en un tumor 6seo primitivo

El diagndstico se basa en pruebas de imagen (Rx, TAC, Gammagrafia, RM) biopsia
y datos analiticos

Datos de sospecha diagnéstica

Localizacién: e epifisis : T de células gigantes, condroblastoma.

e diafisis: sarcoma de Ewing
e metafisis: osteocondroma, osteosarcoma

La localizacién vertebral es propia de angioma (cuerpo vertebral), osteoblastoma
y quiste 6seo aneurismatico (arco posterior).

Las metastasis y el mieloma suelen asentar en zonas ricas en médula ésea roja,
como los huesos planos, el fémur y el himero.

SARCOMA DE EWING(2): Puede formarse en cualquier hueso del cuerpo y también
en tejidos blandos (sarcoma extradseo). Afecta mas cominmente a huesos pélvicos
y de las piernas. Incidencia: 1/50.000 adolescentes, 30% de todos los tumores dseos
que ocurren en nifios. El pronéstico depende de la ubicacion del tumor y si el tumor
se ha propagado a otras areas del cuerpo. Es mas frecuente en adolescentes varones.
La clinica suele ser dolor, enrojecimiento e inflamacién alrededor del tumor (90%),
fiebre (20%), pérdida de peso y apetito reducido, paralisis e incontinencia (en casos
en los que el tumor esté cerca de la regiéon espinal), adormecimiento, hormigueo, y
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paralisis (causados por compresion de los nervios por el tumor. Las metastasis ocurren
principalmente a nivel pulmonar, otros huesos y sistema linfatico. El diagnostico se
realiza mediante clinica, radiologia e histologia (biopsia). En el hemograma se pue-
den ver signos inespecificos de anemia y leucocitosis con neutrofilia y desviacién a
izquierda. VSG se encuentra elevada. La LDH es especialmente util como factor pro-
néstico al inicio y posteriormente como método de control del tratamiento, se ha re-
lacionado con existencia de metastasis y supervivencia. La imagen radiolégica es
inespecifica, hay destruccion cortical y en algunos casos, compromiso de partes blan-
das. Se debe hacer diagnéstico diferencial radioldgico con la osteomielitis subaguda,
el osteosarcoma y el granuloma eosinéfilo. Biopsia: En el diagnéstico diferencial mi-
croscopico debemos considerar al tumor ectodérmico primitivo (PNET), entidad muy
relacionada con el sarcoma de Ewing; el neuroblastoma; el rabdomiosarcoma, que
es confundible con el sarcoma de Ewing extradseo; el osteosarcoma(3), variedad de
células pequefnias; el linfoma no Hodgking; el carcinoma de células pequeias; el he-
mangiopericitoma maligno; y el retinoblastoma. A veces puede confundirse con le-
siones pseudotumorales como la osteomielitis o con el granuloma eosinéfilo, que
puede dar lesiones en tela de cebolla, radiolégicamente muy similares al sarcoma de
Ewing. En el nifno pequeiio, la lUes 6sea puede dar epifisitis, metafisitis y periostitis
que pueden conducir a error.

El tratamiento se basa en: Cirugia (siempre que sea un hueso resecable o extre-
midades distales), Quimioterapia y Radioterapia(4).

El pronéstico a cinco afios, con el uso de cirugia en el tratamiento, alcanza a 60-
70% dependiendo de la presencia de factores de mal pronéstico, tales como: locali-
zacion axial; volumen del tumor superior a 100 ml; presencia de metastasis en el
momento del diagndstico; respuesta mala a la quimioterapia, expresada como por-
centaje de necrosis del tumor.
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RESUMEN DEL CASO:

La endocarditis continua siendo una enfermedad importante. Aunque su inci-
dencia se mantiene estable, encontramos mayor comorbilidad en los pacientes,
junto con la aparicion de gérmenes mas agresivos y resistentes. Ello puede dar lugar
a que el diagndstico sea mads tardio, con la consiguiente aparicion de complicaciones
de la enfermedad, tales como abscesos, aneurismas,... Este hecho es mas frecuente
en la afectacion adrtica. Ademas, la gran esfera de manifestaciones que produce re-
trasa ya de por si la sospecha clinica, ensombreciendo el prondstico del enfermo.
Presentamos un caso clinico correspondiente a una forma de presentacion peculiar
de una endocarditis complicada con aneurisma del Seno de Valsalva Izquierdo.

PALABRAS CLAVE:
aneurysm, Sinus of Valsalva, endocarditis.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Varén de 57 aios con antecedentes personales de dislipemia en tratamiento con
atorvastatina, epilepsia en tratamiento con valproato y en seguimiento por Neuro-
logia y un episodio de fluter auricular comun paroxistico ablacionado con éxito en
2004. En diciembre de 2008 consulta por fiebre, deterioro del nivel de conciencia y
rigidez nucal, en contexto de una meningitis neumocécica que requirié ingreso en
la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI). Durante este ingreso presenta evolutiva-
mente hemiplejia y crisis tonico-clonicas de repeticion, que obligaron a realizar una
tomografia computarizada (TC), y una resonancia magnética (RM) cerebral, en la que
se evidenciaron lesiones cerebelosas y frontales derechas compatibles con infartos
isquémicos subagudos, con sinusitis maxilar y etmoidal, e inflamacion del cavum. Bajo
antibioterapia de amplio espectro, presenta evoluciéon favorable, salvo hipoacusia
secundaria, y es dado de alta en enero de 2009.

En abril de 2009, mientras caminaba en una cinta de gimnasio, presenta sincope
brusco, que precisé reanimacion cardiopulmonar avanzada por el servicio de Emer-
gencias extrahospitalaria, que tras estabilizarlo, lo traslada a la UCI intubado y con
respiracion asistida. Inicialmente en UCI, presenta un episodio de fibrilaciéon ventri-
cular con desfibrilacion inmediata, y situacion de shock cardiogénico, que precisé
drogas vasoactivas e implante de balon de contrapulsacion (BCIAo), con realizacion
de Coronariografia emergente para descartar causa isquémica.

EXPLORACION FiSICA:

Tensién arterial 95/40 mmHg con BCIAo y drogas vasoactivas, taquicardia a 105
Ipm, intubado y conectado a ventilacion mecanica, con soplo holosistélico 1I/VI irra-
diado a axila, crepitantes humedos en la auscultacion pulmonar y pulsos periféricos
débiles y simétricos.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

® Hemograma: hemoglobina 10g/dl, 19100 leucocitos/mm? con un 84.6% de seg-
mentados, 349000 plaquetas/mm?.

e Bioquimica: glucemia 282 mg/dl, CPK 776 Ul/I, iones y el resto de parametros in-
cluyendo marcadores de dafio miocardico, normales.

e Electrocardiograma: taquicardia sinusal a 105 Ipm, sin alteraciones agudas de
la repolarizacién.

e Coronariografia urgente (3/4/2009): lesiones largas severas en el tercio proximal
de la arteria descendente anterior (DA) y circunfleja (CX) (figura 1A). Revascu-
larizacion con implante de dos stents liberadores de farmacos solapados en la
CX, y uno en la DA (figura 1B).

Fig 1 A: Coronariografia en sistole de la coronaria izquierda evienciando los defectos largos endo-
luminales en segmentos proximales de DA y CX (flechas). 1B: Resultado angiografico tras la angio-
plastia percutanea con el implante de los stents liberadores de farmacos.

e Ecocardiograma transtoracico (ETT) (27/4/2009): ventriculo izquierdo (VI) lige-
ramente dilatado con hipocinesia severa de la cara lateral y disfuncién VI severa
(40%). Insuficiencia mitral moderada con efecto coanda por pared lateral de la
auricula izquierda (Al). Disfuncién diastélica moderada. Al ligeramente dilatada.
Cavidades derechas normales. No derrame pericardico.

e Ecocardiograma transesofagico (21/5/2009): diseccién de la fibrosa mitroadrtica
con pseudoaneurisma de gran tamano con flujo en su interior que diseca la
union mitroadrtica y el limite de la Al-aorta ascendente. Pequefia rotura del
anillo adrtico en la base del Seno de Valsalva izquierdo (SVI) condicionando in-
suficiencia ligera. Perforacion de la base del velo mitral anterior con insuficiencia
severa excéntrica y minima imagen movil a ese nivel (figura 2A).
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e Coronariografia (12/6/2009): stents implantado en la CX proximal con ligera pér-
dida endoluminal sin ser reestenosis significativa. Stent de DA proximal normal.
Resto de coronarias sin lesiones significativas. Aortografia previa a la interven-
cién, con pseudoaneurisma grande en el SVI con insuficiencia aértica ligera (fi-
gura 2B).

Fig 2 A: plano a 45° eje corto en ETE a nivel de raiz adrtica con visualizacion de la cavidad en el SVI
(*). Con el doppler color se evidencia paso de flujo comunicando la raiz aértica con la cavidad. Per-
foracion mitral con insuficiencia severa (flecha). 2B: Aortografia en proyeccion oblicua anterior iz-
quierda objetivando el pseudoaneurisma relleno de contraste (*), con insuficiencia aértica ligera.

EVOLUCION:

Inicialmente, se realizé Coronariografia emergente, con el resultado arriba ex-
puesto, y dado el contexto de la parada cardiorrespiratoria, se interpreté como le-
siones arterioscleréticas significativas que podrian justificar el cuadro clinico,
decidiéndose la revascularizaciéon urgente de las mismas. Durante su estancia en la
UClI, evoluciona de forma térpida con desarrollo de neumonia asociada a ventilacion
mecanica con hemocultivos positivos para Staphylococcus Aureus Meticilin Resistente,
y escara sacra con cultivo positivo para Escherichia Coli. Tras apoyo con drogas vaso-
activas y antibioterapia de amplio espectro, presenta buena evolucién posterior con
extubacion y respiracién espontanea que permite dar el alta a la planta de Cardiolo-
gia, donde se realiza el ETT del 27 de abril, y es dado de alta a domicilio, con revision
al mes en consultas para valorar de nuevo la fraccién de eyeccion, y si precisara, im-
plante de desfibrilador implantable (DAI).
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En el plazo de una semana, comienza con fiebre alta, siendo ingresado de
nuevo con el diagndstico de fiebre sin foco aparente. Para descartar la endocarditis
como origen del foco, se solicita ETE que es realizado el 21 de mayo, con el ha-
[lazgo arriba descrito de la diseccién mitroaadtica con Peudoaneurisma grande en
el SVI. Estos datos van a favor de endocarditis complicada, y dado que el paciente
se encontraba estable, se decidié iniciar antibioterapia de amplio espectro, extrac-
cion de nuevos hemocultivos que fueron negativos, y realizacion de un nuevo es-
tudio hemodinamico invasivo previo a la intervencién quirdrgica. Dicho estudio
es realizado el 12 de junio, revelando la permeabilidad de los stents implantados,
con una aortografia que no hacia mas que confirmar los hallazgos observados en
la ETE. Tras revisar la primera Coronariografia, comprobamos la compresion dina-
mica y extrinseca por el Pseudoaneurisma, que inicialmente fueron interpretadas
como lesiones arterioscleréticas.

DIAGNOSTICO:
Endocarditis subaguda sobre valvulas mitral y adrtica. Pseudoaneurisma compli-
cativo del Seno de Valsalva Izquierdo.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION POSTERIOR:

Con dicho diagnéstico, se indica la cirugia cardiaca de reemplazo valvular una vez
desaparecida la fiebre bajo tratamiento antibiético. Durante la intervencion se evi-
dencia inflamacién del tejido periadrtico con vélvula insuficiente. En la porcién su-
perior del velo anterior mitral se evidencia perforaciéon hacia la cavidad en la unién
mitroadrtica hacia el SVI. Se procede a la extraccion de las valvulas aértica y mitral,
sustituyéndose ambas por protesis mecanicas Sorin® del niumero 23 y 31 respectiva-
mente, con exclusion de la cavidad aneurismatica con puntos de teflén. Si incidencias
postoperatorias, es dado de alta a domicilio con Acenocumarol, 40mg de Furosemida
al dia y 40 mg de Atorvastatina al dia.

A los cuatro meses, presenta un episodio de taquicardia intranodal recidi-
vante, que tras estudio electrofisioldgico y ablacion de la misma queda no inducible,
con una evolucion satisfactoria en los controles a los seis y doce meses siguientes.

DISCUSION:

El diagnéstico de la endocarditis infecciosa requiere una elevada sospecha clinica
dada la gran variedad de entidades patolégicas que presentan manifestaciones si-
milares. La fiebre persistente sin foco aparente es el principal signo clinico, aunque
con una baja sensibilidad y especificidad, lo cual puede retrasar el diagnéstico .

Es preciso recurrir a algoritmos de puntuaciéon, como el ampliamente conocido
que esta basado en los criterios de Duke @, los cuales integran informacion clinica
con datos ecocardiograficos y/o evidencia microbiolégica de la infeccion. Al aumentar
el valor predicativo se posibilita un diagnostico mas certero y precoz, con el objetivo
de minimizar las complicaciones asociadas. Disponemos del ETE, con un valor predic-
tivo negativo muy alto (95%), no en el caso de portadores de protesis .
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El tratamiento antibidtico debe ser empirico teniendo encuenta las circunstancias
del enfermo, modificandose en la evolucion segun los resultados de los cultivos. Si
existe sepsis persistente, complicaciones tipo absceso o aneurisma, alteraciones he-
modinamicas secundarias a afectacion valvular o embolismos por vegetaciones mé-
viles y/o de gran tamafio, no debe retrasarse el tratamiento quirurgico, que puede
ser incluso urgente @,

En este caso, la existencia de varios focos infecciosos iniciales (otitis, meningitis,
escara, neumonia) y la forma de presentacion excepcional en forma de parada car-
diorrespiratoria, enmascara el diagnostico definitivo, si bien, la secuencia temporal
de los hechos, fundamentalmente los graves, hace sospechar la presencia de una bac-
teriemia como origen del caso. Ademas, se presenta una complicacién de la endo-
carditis adrtica como es el pseudoaneurisma del seno de Valsalva izquierdo “¥, que
produjo una compresion extrinseca del arbol coronario izquierdo simulando un sin-
drome coronario agudo de alto riesgo que fue tratado inicialmente teniendo en
cuenta la causa mas frecuente, la aterosclerosis coronaria.
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RESUMEN DEL CASO:

El cribado neonatal es una de las principales medidas de prevencién de Salud Pu-
blica al permitir la deteccion precoz de metabolopatias como el hipotiroidismo congé-
nito evitando asi, el desarrollo de retraso mental. Pero aun no hay una cobertura del
100% de los recién nacidos ya que, en parte influenciado por la creciente poblacion
inmigrante en nuestro pais, existen aun hoy en dia errores que conllevan al diagndstico
tardio de dicha enfermedad. Este es el caso de un lactante de 3 meses que, cuando es
atendido en Urgencias, ya presentaba signos de hipotiroidismo como hipotonia axial,
bocio, hernia umbilical, llanto ronco, piel seca y estrefiimiento Finalmente se supo
que los padres habian olvidado entregar la muestra de sangre en su Centro de Salud.
Para evitar este tipo de incidencias se exponen propuestas de mejoras de sistema de
cribado actual que se adapten a las nuevas necesidades de la poblacidn.

PALABRAS CLAVE:
Congenital hypothyroidism; Neonatal screening/methods; Infant. Newborn; Goiter.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Se trata de un lactante varéon de 3 meses de edad que acude al Servicio de Urgen-
cias del Hospital Materno Infantil de Badajoz por presentar cuadro de estrefiimiento
de 3 dias de evolucion. La madre refiere ictericia desde el tercer dia de vida, sin haber
apreciado otros datos de interés. No habian acudido aun a ningun Control de Salud.

De los antecedentes familiares cabe destacar: familia procedente de Marruecos
aunque residente en Espana desde hacia varios afos. Madre de 29 afios y padre de
39 afos sin existir consanguineidad entre ambos. Hermana de 2 afios. No referian
antecedentes familiares patolégicos.

Entre los antecedentes personales: producto de sequndo embarazo el cual no habia
sido controlado salvo por una ecografia realizada en el sexto mes que habia sido nor-
mal y no referia haber tomado medicacion durante el mismo. Parto eutdcico a término,
peso al nacimiento de 3'8kg, lactancia mixta, habito intestinal estreiido. No recorda-
ban si habian entregado la prueba del talon al Centro de Salud correspondiente.

EXPLORACION FiSICA:

Al examen fisico presentaba estado de hiponutri-
cién, hipotonia axial® y somnolencia. Tinte ictérico. Do-
licocefalia. Dermatitis seborreica en cuero cabelludo.
Fascies tosca. Macroglosia. Masa en regién cervical an-
terior? de una dimensién 4x2cm, no adherida y que se
movilizaba con la deglucién, no indurada y superficie
lisa. Soplo sistélico de intensidad I/VI. No edemas. El
abdomen era blando y depresible, no distendido, se
palpaban fecalomas y se apreciaba hernia umbilical.

Imagen donde se aprecia la hipotonia  Pulsos femorales simétricamente débiles. Llanto ronco
axial y el bocio.? ante la exploracion.

@
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Los datos auxolégicos recogidos fueron: peso de 5 kg (percentil 10 para su edad),
talla de 59,5cm (percentil 75) y perimetro cefélico de 43,5cm (percentil mayor al 97
para su edad).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Ante la sospecha de hipotiroidismo congénito, se solicité determinaciéon de TSH,
cuyo resultado fue de >100mU/L y se realizdé una ecografia de cuello donde se des-
cribia la presencia de gran aumento de la glandula tiroides, de forma simétrica, con
ecoestructura homogénea, sin signos de lesiones focales dominantes, sugerente de
bocio. Ademas de adenopatias multiples centimétricas en cadenas ganglionares co-
rrespondientes e hiperaflujo vascular.

En los analisis de bioquimica sanguinea, ademas, se encontraron los siguientes:
T4L no apreciable, GOT elevada (134U/L) y GPT también (62U/L). El estudio se com-
pletdé con las siguientes determinaciones: Acs. Antitiroglobulina y anti-TPO negativos;
Acs. Antireceptor de TSH en valores normales (0,4mUIl/ml).Ademas se solicit6é analisis
del perfil tiroideo de la madre y de la hermana siendo ambos normales.

Por otro lado se realizé electroaudiometria que resulté normal bilateralmente.

DIAGNOSTICO:
Con los resultados obtenidos pudimos determinar el diagnéstico de hipotiroi-
dismo congénito primario.

TRATAMIENTO:
Una vez confirmada la sospecha diagnéstica se inicia terapia de sustituciéon con
levo-tiroxina a dosis de 15microg/kg/dia por via oral.

EVOLUCION:

Durante su ingreso se realizé interconsulta al Neurélogo Infantil el cual determiné
la existencia de un retraso psicomotor y la necesidad de ser seguido por el Sistema
de Atencién Temprana correspondiente. Ademas el estudio cardiologico fue normal.

La evoluciéon ha sido favorable con dosis de mantenimiento de levo-tiroxina a
10microg/kg/dia. La TSH se normalizé a los 34 dias tras el inicio de la terapia sustitu-
tiva®. Y los valores de T4 libre y GOT y GPT tienden a normalizarse.

Desde entonces el paciente acude a consulta de Endocrinologia Infantil periédi-
camente y al Centro de Atenciéon Temprana. A pesar de esto, las secuelas a nivel in-
telectual y del desarrollo psicomotor son dificiles de predecir.

DISCUSION:

La practica del cribado neonatal de metabolopatias ha supuesto un descenso en
la morbi-mortalidad de las mismas debido a un diagnéstico mas temprano, por tanto
se considera un programa esencial de prevencién en Salud Publica.

En Espafa su puesta en marcha se inicié con el Plan Nacional de Prevencion de
la Subnormalidad elaborado en 1979. Y desde 1984 su practica es competencia de
cada Comunidad Auténoma, por lo que el interés en su optimizaciéon debe provenir
de las mismas.
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Tan solo dos enfermedades forman parte de este cribado en todos los centros na-
cionales: la fenilcetonuria y el hipotiroidismo congénito (HC). La fenilcetonuria fue
la enfermedad que dio motivo al inicio del cribado en recién nacidos pero el hipoti-
roidismo congénito ha cobrado mas relevancia con el tiempo dado que esde 4 a 5
veces mas frecuente. En Espafia se estima una incidencia de HC de 1 caso por cada
2335 recién nacidos analizados . Ademas es la alteracion endocrinolégica congénita
mas frecuente en el periodo neonatal.

Para su cribado, el método empleado consiste en la medicion de tirotropina (TSH)
mediante técnica de inmunofluorescencia. La determinacion de TSH tiene una sensi-
bilidad del 97% y una especificidad del 99% con respecto al cribado del HC @,

Asi esta enfermedad cumple los requisitos para ser producto de un programa de
deteccion precoz: su frecuencia es elevada, como hemos visto, existe tratamiento efi-
cazy éste ademas es de bajo coste y de facil administracion y la técnica de la que dis-
ponemos tiene alta sensibilidad y especificidad. Sin este sistema de cribado, ademas,
su deteccion se podria demorar dado que al inicio de la vida, debido al paso trans-
placentario, la sintomatologia puede ser inexistente exceptuando la ictericia neona-
tal persistente que presentan algunos de ellos. Y el diagnéstico tardio, como en el
caso que nos ocupa, conlleva secuelas irreversibles en la mayoria de los casos como
déficit en el desarrollo psicomotor y retraso en el crecimiento, entre otros. Es mas, el
HC es una de las causas mas frecuentes de retraso mental prevenible.

Segun los Ultimos datos de la Asociacion Espafiola de Cribado Neonatal®, el cen-
tro de cribado de Badajoz es uno de los tres centros con mas actividad, en cuanto a
numero de metabolopatias incluidas, del territorio nacional. Siendo, por ejemplo
uno de los dos Unicos centros espafioles que realizan la deteccién precoz de la en-
fermedad de células falciformes. Por lo que nuestro centro es considerado de refe-
rencia nacional pero ;es mejorable? Los nuevos flujos de migracién hacen necesaria
una reflexién al respecto.

Segun los datos recogidos por el Observatorio Permanente de la Inmigracion® re-
ferentes a 2009, en Badajoz residen 26 mil extranjeros (un 3,85% de la poblacion
total) de los cuales el 17,5% proceden de Africa y 2,66% de Asia. Es importante este
matiz dado que es conocido que la incidencia de HC es variable segun el pais de pro-
cedencia y que ambos continentes conllevan una mayor probabilidad de presentarla
con respecto a Europa. Por lo tanto es de esperar un aumento en la incidencia global
de esta patologia. Y dado que la practica del cribado neonatal no es universal en
todos los paises aumenta el riesgo de HC diagnosticados tardiamente, como el caso
descrito.

Como conclusion, es necesaria la reevaluacion de nuestro actual sistema de cri-
bado neonatal haciendo especial hincapié en los dos puntos siguientes: por un lado
aumentar las medidas centradas en la informacion sobre los cuidados del recién na-
cido a las madres y una mayor concienciacién de la necesidad del cribado. Por otro
lado, deberia ser responsabilidad del Sistema de Salud la realizacién de dicho scree-
ning y no depender de la voluntad de los padres. Para ello se propone que exista
una lista de los recién nacidos en Badajoz de forma mensual y, basado en ésta, un
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seguimiento sobre la correcta entrega de la muestra de sangre de talon para asi evi-
tar incidencias como, por ejemplo, olvidos por parte de los padres o extravios.
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RESUMEN DEL CASO:

Mujer de 32 afios que ingresa en nuestro servicio por un cuadro de astenia, de-
bilidad, sensacion distérmica, tos seca y disnea de 15 dias de evolucién. Durante su
estancia en planta sufrio un empeoramiento progresivo de los sintomas, llegando
a presentar insuficiencia respiratoria severa, a pesar del empleo de antibidticos de
amplio espectro. Ante la ausencia de datos concluyentes en las pruebas realizadas
se decidid iniciar tratamiento con corticoides de manera empirica, apreciandose
una mejoria significativa. Fue necesario realizar biopsia por videotoracoscopia para
llegar al diagndstico, encontrando hallazgos compatibles con una neumonia orga-
nizada criptogenética (NOC). Al alta continud con corticoides en pauta descen-
dente, aprecidandose en las sucesivas revisiones realizadas, una progresiva mejoria
tanto clinica como radioldgica, permaneciendo actualmente asintomdatica en au-
sencia de tratamiento.

PALABRA CLAVE:
Neumonia Organizada Criptogenética. Disnea. Inhalacion.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Mujer de 32 afos de edad, sin antecedentes médicos de interés ni habitos toxicos.
Trabaja como ama de casa. En los 15 dias previos al ingreso actual, refiere cuadro de
astenia y debilidad acompanado de tos seca, sensacién distérmica, dolor toracico in-
especifico y cierta sensacién de disnea, motivo por el que acudio al servicio de Ur-
gencias, donde se le realiza una radiografia de térax que resulta patologica, por lo
que se decide ingreso en Medicina Interna con diagndéstico de neumonia extrahospi-
talaria. Ante mala evolucién, se consulta con Neumologia y se decide traslado a nues-
tro servicio.

EXPLORACION FiSICA:

Vigil y orientada, con buena coloracién de piel y mucosas. Eupneica en reposo.
Bien hidratada y perfundida. Saturacién Oxigeno basal: 98%. Cabeza y Cuello: no
adenopatias, ni signos de aumento de la PVC. Auscultacion cardiaca: tonos ritmicos,
a 90 Ipm, sin soplos. Auscultacion pulmonar: crepitantes en ambas bases pulmonares.
Abdomen: blando, depresible, sin puntos dolorosos. No se palpan masas ni megalias.
Extremidades inferiores: no edemas ni signos inflamatorios.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
-Hemograma: hemoglobina: 11,6 g/dl; hematocrito: 33,8%; plaquetas: 423.000
mil/mm?3; leucocitos: 9.900 mil/mm?3 (L: 14,3%; N: 74,4%); VSG: 100 mm/1hora.
-GAB al ingreso: pH: 7,49; pC0O2: 31,1; pO2: 91,2; HCO3: 25,6; Sat02: 98,6%. Espi-
rometria: FVC: 2,83 (84%); FEV1: 2,62 (90%); FEF25/75: 4,22 (112%); FEV1/FVC: 92%.
-Estudio inmunolégico: IgG: 888 mg/dl; IgA: 318 mg/dl; IgM: 180 mg/dl; C3c: 144
mg/dl; C4: 31,7 mg/dl; CH50: 133,02 mg/dl; ECA: 29,3 microgramos/l; PCR: 42,31 mg/I;
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ANA, AntiDNA, AntiSm, AntiRNP, Anti-RO, Anti-LA y ANCA: negativos. Proteino-
grama: Albamina: 44,2%; Regién alfal: 10%; Regién alfa2: 17,3%; Region betatl:
7,3%; Regidn beta2: 6,4%; Region gamma: 14,8%.

-Serologias atipicas: Brucella, Chlamydia, Coxiellay Micoplasma: ausencia de an-
ticuerpos.

-Radiografia térax al ingreso: infiltrados alveolares en ambas bases junto con in-
filtrados seudonodulares impresionando alguno de cavitacion, localizados en ambos
[6bulos superiores.

-Radiografia senos: sin hallazgos significativos.

-Cultivo esputo x3: no se observan BAAR. Citologia esputo x3: no se ven células
atipicas.

-TAC toérax al ingreso (Figura 1A): infiltrados alveolares parcheados bilaterales con
broncograma aéreo, de predominio en bases, aunque también aparecen en I6bulos
superiores. No se ven imagenes claras que sugieran cavitacion.

-TAC torax al alta (Figura 1B): se aprecia una mejoria radiolégica de los infiltrados,
habiendo desaparecido los anterosuperiores y disminuidos de tamafio los basales bi-
laterales que presentan aun broncograma aéreo y una pérdida de volumen con res-
pecto a los previos. No se aprecia ninguna imagen cavitada en este control. Resto
del parénquima pulmonar sin hallazgos patolégicos.

Figura 1A: TAC térax al ingreso: Infiltrados alveo- Figura 1B: TAC térax al alta: Desaparicion de los in-
lares parcheados bilaterales con broncograma filtrados anterosuperiores. Persisten infiltrados ba-
aéreo, en lébulos superiores, principalmente en sales con broncograma aéreo

bases.

-Broncofibrobroncoscopia con BAL y BTB: arbol bronquial permeable hasta limites
de vision 6ptica. Inmunologia del BAL: la poblacién linfoide supone el 17,4% de la ce-
lularidad y esta constituida mayoritariamente por linfocitos T CD3+, con predominio li-
gero de linfocitos CD4 (cociente CD4/CD8 de 1,95). El resto de la celularidad esta
constituida mayoritariamente por células de fenotipo compatible con PMN y un 15%
de macréfagos. Microbiologia del BAL: no se observan BAAR. Citologia del BAS: predo-
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minio de linfocitos y macréfagos. Células bronquiales cilindricas y leucocitos polinucle-
ares. No se observan atipias. Citologia del BAL: células inflamatorias con predominio de
linfocitos. Células bronquiales cilindricas y células de reserva. Ausencia de células atipi-
cas. Recuento en BAL: histiocitos 25%, linfocitos 50%, PMN 5%, células bronquiales
20%. Biopsia transbronquial: parénquima pulmonar cuyos alveolos estan ocupados por
edema y un material de aspecto fibrinoide granular PAS negativo, ocasionalmente se
observan esférulas PAS positivas, diastasa resistentes. Otros alveolos muestran hiperpla-
sia neumocitaria, sin contenido en la luz y ocasionales histiocitos xantomizados. El in-
tersticio muestra parches de fibrosis e infiltrado inflamatorio crénico linfoplasmocitario
con algunos PMN. Conclusidn: estos datos histolégicos sugieren una neumopatia inters-
ticial con fibrosis e infiltrado inflamatorio en parches. Biopsia pulmonar por VATS: Mi-
crobiologia: cultivo bacteriolégico, hongos y Ziehl: negativos. Histologia: parénquima
pulmonar que presenta fibrosis en parches acompanada de infiltrado inflamatorio. La
fibrosis es a expensas de colageno joveny el infiltrado inflamatorio es de tipo linfoplas-
mocitario con escasos PMN y eosinéfilos. Se insintan pseudolenguetas intrabronquiales
y alveolares. Ocasionalmente se observa algun agregado linfoide. Estos hallazgos son
compatibles con el diagnéstico de neumonia organizada criptogénetica (NOC).

DIAGNOSTICO:
Infiltrados pulmonares bilaterales con hallazgos histolégicos compatibles con Neu-
monia Organizada Criptogenética.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Durante su ingreso en nuestro servicio, la paciente presenté un cuadro de fiebre,
tos seca y disnea progresiva, llegando incluso a tener insuficiencia respiratoria que
iba empeorando a pesar del empleo de tratamiento antibiético de amplio espectro.

Figura 2A: TAC térax a los 2 meses del alta: Figura 2B: Radiografia de térax a los 6 meses del
Pequeiia consolidacion parenquimatosa periférica alta: Desaparicion de los infiltrados.

y areas de vidrio deslustrado en I6bulos superiores

e inferiores.
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Una vez realizada la biopsia transbronquial y ante la persistencia de la fiebre y la dis-
nea, se decidié iniciar tratamiento empirico con corticoides ante sospecha de NOC,
objetivdndose una mejoria significativa tanto clinica (con desaparicién de la fiebre,
la tos y la disnea) como radioldgica (con resolucién casi completa de los infiltrados
pulmonares). Se realizé biopsia pulmonar por videotoracospcopia, debido a la au-
sencia de resultados concluyentes en la biopsia transbronquial, obteniendo un resul-
tado compatible con una neumonia organizada criptogenética (NOC). Rehistoriando
a la paciente, refirié que utilizaba amoniaco con cierta frecuencia como producto de
limpieza, lo cual podria ser causa de la NOC, aunque esto no es concluyente.

Al alta, se mantuvo tratamiento con corticoides en pauta descendente hasta sus-
pender tras varios meses de seguimiento, siendo evaluada periédicamente en las
Consultas Externas de Neumologia, realizdndose nuevos controles radiolégicos, en
los que se objetivé una progresiva resolucién de los infiltrados pulmonares (Figura
2) hasta la completa desaparicion de los mismos, sin reaparicién posterior.

En el momento actual, la paciente se encuentra asintomatica, sin presentar recu-
rrencias en ausencia de tratamiento corticoideo y realizando una vida normal.

DISCUSION:

La neumonia organizada es una enfermedad pulmonar poco frecuente, descrita
por primera vez por Davison et al en 1983". Con este término se hace referencia a las
proliferaciones intraalveolares de tejido de granulacién constituido por una mezcla
de fibroblastos y miofibroblastos sobre una matriz colagena, que afecta preferente-
mente a bronquiolos distales, conductos alveolares y alveolos peribronquiales Las le-
siones presentan distribucién parcheada con predominio subpleural?. Su etiologia
puede ser idiopatica (criptogenética) en el 60-70% de los casos, o secundaria a di-
versos procesos [conectivopatias, infecciones, neoplasias, enfermedades inflamatorias
intestinales (enfermedad de Crohn, colitis ulcerosa), farmacos y abuso de toxicos].
Afecta a ambos sexos por igual, con predominio entre la quinta y sexta década de la
vida. Se trata de una patologia no relacionada claramente con el habito tabaquico®.
Se presenta como un cuadro clinico seudogripal, de inicio subagudo, con sintomas
respiratorios (tos, disnea progresiva), febricula, expectoracion hemoptoica ocasional
y sindrome constitucional®*. Otras manifestaciones poco comunes son el dolor tora-
cico y la sudoracién nocturna. Excepcionalmente puede presentarse como un neu-
motdrax o un neumomediastino. La exploracion fisica puede revelar crepitantes,
aunque en la mayoria de los casos es anodina. La cianosis y las acropaquias son ex-
cepcionales. Desde el inicio de los sintomas hasta el diagndéstico suele transcurrir
entre 6-13 semanas®. En el estudio radiolégico, destacan multiples infiltrados alveo-
lares, parcheados, bilaterales, migratorios, de tamano variable, con vidrio deslustrado
y broncograma aéreo como patrén mas tipico. En ocasiones puede asemejarse a no-
dulos con o sin cavitacion, infiltrados intersticiales, lesion Unica localizada e incluso
encontrar asociados varios patrones radioldgicos®. La TACAR es la técnica de eleccion,
ya que permite detectar alteraciones, en pacientes con radiografia de térax normal.
Es atil para valorar la extensién y la naturaleza de las lesiones, ademas de guiar el
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sitio de la biopsia pulmonar’. Desde el punto de vista funcional, lo mas frecuente es
encontrar un patrén restrictivo leve o moderado con una DLCO disminuida, aunque
en algunas ocasiones es normal. El diagnéstico clinico se confirma mediante biopsia
pulmonar, la cual es imprescindible, para llevar a cabo el diagnéstico diferencial con
otras entidades (G.de Wegener, infecciones oportunistas, neumonia eosinofilica cro-
nica). La biopsia transbronquial puede ser suficiente en algunos casos para llegar al
diagnéstico. La videotoracoscopia es una técnica alternativa empleada en los casos
en los que no se obtenga un diagnéstico concluyente o bien cuando la evolucion cli-
nica no sea la esperada3. El tratamiento consiste en eliminar el agente causante si se
conoce, ademas del empleo de corticoides, a los que responden en general de forma
espectacular. La duraciéon del mismo, asi como la dosis a emplear no estan claramente
establecidas, por lo que hay que ajustarlo de manera individualizada. De forma glo-
bal, podemos iniciar el tratamiento con 1mg/Kg/dia, de 6 meses a un afo, con dismi-
nucién progresiva cuando exista mejoria clinica y radioldgica3. El pronéstico suele ser
benigno, aunque no es rara la recidiva de la enfermedad, al disminuir la dosis o sus-
pender el tratamiento, presentando una mortalidad inferior al 10%2.
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RESUMEN:

El sindrome de Schnitzler, se encuadra dentro del grupo de las conocidas como
“enfermedades raras”. Se define por una asociacion unica y particular de signos
clinicos y bioldgicos, que incluyen la presencia de urticaria cronica, fiebre intermi-
tente, dolores Jdseos, artralgias o artritis y una gammapatia monoclonal IgM.

Presentamos el caso de un vardn de 65 anos, con lumbalgia de larga evolucion,
que ha empeorado recientemente, acompanado de astenia, pérdida de peso y ma-
lestar general. Desde hace anos, presenta de forma intermitente, lesiones cutaneas
eritematosas y pruriginosas, acompafnado de poliartralgias. En electroforesis, apa-
rece gammapatia monoclonal IgM con cadenas ligeras kappa. No presenta altera-
ciones significativas en pruebas de imagen. Recibe varios tipos de tratamientos, sin
presentar mejoria clinica y analitica, evolucionando hacia un aumento de IgM.

PALABRAS CLAVES:
¢ Hipergammaglobulinemia.
e Urticaria crénica.
e Schnitzler.

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Estamos ante un paciente, varon de 65 afos de edad, con antecedentes personales
de no alergias medicamentosas. Hipertensién en tratamiento farmacolégico. No dia-
bético ni dislipémico. No cardiopatia ni broncopatia conocidas. Gastritis crénica, con
varios episodios de hemorragia digestiva agudas. Hernia discal L5-S1. Sinusitis crénica
y lumbalgia crénica. Intervenido de tabique nasal y Ulcera gastrica perforada.

Se encuentra en tratamiento con antihipertensivos y analgésicos a demanda.

Estudiamos a este paciente, de profesién camarero jubilado, que desde hace unos
9-10 afios, viene presentando, episodios de lumbalgia crénica, que ha aumentado en
los ultimos dias, junto con poliartralgias de predominio en rodillas y manos (interfa-
langicas y metacarpofalangicas), sin signos claros de artritis. En ocasiones presenta
febricula y sensacién distérmica, sin llegar en ningin momento a valores claros de
fiebre. No refiere rigidez matutina ni deformidad articular.

Desde hace siete aios, viene presentando brotes de lesiones cutaneas de caracteris-
ticas jabonosas, lenticulares, siempre menores a 1 cm, de localizacién generalizada ex-
cepto en cara. Las lesiones presentan intenso eritema y prurito, duran mas de 24 horas
y curan de forma espontanea sin dejar lesion residual, ha recibido tratamiento con an-
tihistaminicos y corticoides sin mejoria significativa. Dichas lesiones cutaneas, no se han
relacionado con la toma de alimentos, farmacos ni situaciones d estrés emocional.

Junto a todo esto, se ha afnadido, un cuadro de sindrome constitucional, con as-
tenia, pérdida de peso, que no sabe precisar la cuantia, ligera hiporexia y sensacién
de escalofrios. Niega cefaleas ni alteraciones neurolégicas. No tos ni disnea. No dolor
toracico ni palpitaciones. No sindrome miccional. Niega dolor abdominal y presenta
habito intestinal normal.
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EXPLORACION FiSICA:

Afebril. Aceptable estado general. Vigil, orientado y colaborador. Eupneico en reposo,
tolera decubito. Bien hidratado y prefundido. Buena coloracion de piel y mucosas. Cabeza
y cuello: sin ingurgitacién yugular, con pequeias adenopatias rotatorias submandibulares.
Corazon ritmico sin auscultarse soplos ni roces. A nivel pulmonar, murmullo vesicular con-
servado sin ruidos sobreanadidos. A nivel abdominal: abdomen blando, no doloroso sin
signos de irritacion peritoneal, ruidos presentes y cicatriz de laparotomia media. En miem-
bros: dolor a la movilizacion de hombros y caderas. Sin signos flogéticos.

Llama la atencién, exantema eritematoso, urticarial, de predominio en dorso de
pared abdominal y extremidades inferiores, pruriginoso, sin formacién de vesiculas
y con lesiones de rascado acompanantes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

- Hemograma: Hemoglobina 13.3 mg/dl, hematocrito 38%, VCM y HCM normales.
Plaquetas 340.000. Leucocitos 7.700 con férmula normal. VSG 42.- Bioquimica: glu-
cosa, perfil renal y hepatico normales. LDH, CPK, albimina e histamina normales.-
Coagulacion: normal. Orina y sedimento normales.-Factor reumatoide negativo. PCR
13 mg/dl. C3 101 mg/dl (50-90), C4 (10-40).-Estudio de autoinmunidad: ANCA, ANA,
Anti-Sm, Anti-ro, Anti-La, ACCP, anticardiolipina y anti-B2-glicoproteina negativos.
Proteinuria de Bences-Jones negativa. Vitamina B12 y acido félico normales al igual
que la ferrocinética y hormonas tiroideas.-Estudio Dermatoldgico de pruebas reacti-
vas cutaneas para alimentos, farmacos y acaros: negativos.-En el proteinograma
[lama la atencion: banda monoclonal IgM Kappa. Inmunoglobulinas: 1IG M 1370 (55-
350), en aumento en los ultimos controles. Con resto de inmunoglobulinas norma-
les.)-Radiografia de torax y serie 6sea son normales. Gammagrafia 6sea, con focos
hipercaptantes a nivel de varios arcos costales. RMN de columna con signos degene-
rativos y hernia discal a nivel de L5-S1. TAC abdomen. Higado, via biliar y rifiones sin
hallazgos, multiples adenopatias inguinales y retroperitoneales menores de 1 cm.

DIAGNOSTICO:

SINDROME DE SCHNITZLER. No existe marcador bioldgico para esta enfermedad,
para su diagnostico, se requiere la combinacion de manifestaciones radiolégicas, bio-
[6gicas y clinicas, asi como la exclusion de otras enfermedades.

TRATAMIENTO:

Al paciente se le prescribié antihistaminicos, prednisona 5mg, inhibidores de la
Cox-2, Indometacina y Colchicina, sin mejoria clinica y aumento de la IgM. En este
momento se encuentra con tratamiento con esteroides e inmunosupresores, pen-
diente de evolucion.

DISCUSION:
El Sindrome de Schnitzler, se encuadra dentro del grupo de las enfermedades raras.
Se define por una asociacién Unica y particular de signos clinicos y biolégicos, que in-
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cluyen: urticaria crénica, fiebre intermi-
tente, dolor 6seo, artralgias o artritis y
gammapatia monoclonal IgM. Fue descu-
bierto en1972 (1), por un médico francés,

Tabla 1.
CRITERIOS DIAGNOSTICOS

DEL SINDROME DE SCHNITZLER (2)

e Erupcion cutanea urticariana (figura 1). el Dr. Schnitzler y desde entonces se han
e Componente monoclonal IgM.

descrito en la literatura, alrededor de 50
casos. No existe marcador biolégico para
esta enfermedad, el diagnostico requiere

e Fiebre. . ., . .
una combinacion de manifestaciones ra-

e Artralgias o artritis.

e Dolores 6seos. dioldgicas, bioldgicas y clinicas, y la exclu-
e Linfadenopatias palpables. sion de otra serie de enfermedades. En la
* Hepatomegalia o esplenomegalia. mayoria de los casos se trata de un proceso
* Aumento de la V5G. infradiagnosticado. Las caracteristicas de la

e Leucocitosis

; e enfermedad (2), son la erupcién cutanea,
e Anomalias radioldgicas

la gammapatia monoclonal IgM, asi como

fiebre, artralgias, visceromegalias e incluso
alteraciones hematoldgicas y de la morfologia dsea. En cuanto a la erupcién cutanea
es monomorfa, formada por numerosas maculopapulas o placas eritematoviolaceas,
sobreelevadas, de tamafo variable, y pruriginosas, que ceden en 24 horas sin dejar ci-
catriz, que predominan en tronco, describiéndose como una urticaria crénica.

La fiebre es intermitente, con picos que pueden alcanzar los 40°C, puede haber
febricula Unicamente y esta presente en un 90% de los casos. Los signos musculoes-
queléticos aparecen en un 89% de los caso en forma de dolores 6seos, que predomi-
nan en hueso iliaco, la tibia, seguido de columna vertebral (como nuestro caso). En
el 40% de los casos aparecen alteraciones en la gammagrafia 6seas. El signo radio-
grafico mas frecuente es la osteocondensacion. En el 50% de los pacientes se encuen-
tra linfadenopatias en regién axilar, inguinal y laterocervical. El estudio de la médula
6sea en la mayoria de los casos es normal. La elevacién de la VSG, es un dato analitico
constante en este sindrome. En el hemograma, en un 40% de los casos encontramos
leucocitosis e incluso anemia y tombocitosis.

Para su diagnostico a parte de los criterios clinicos (tabla 1), deben de ser excluidas
una serie de enfermedades y hacer el diagnostico diferencial (tabla2). La presencia
de gammapatia monoclonal y erupcién cuténea es imprescindible para el diagnos-
tico, sin embargo, en la literatura se han descritos casos de este sindrome con au-
mento de IgM, pero sin afectacion cutanea (3)

El curso de este sindrome es crénico, sin que se hayan podido demostrar remisio-
nes espontaneas o inducidas por el tratamiento. El pronéstico esta condicionado por
la posibilidad de evolucién a un proceso linfoproliferativo, bien linfoma, mieloma
IgM o enfermedad de Waldenstrém, descrita en el 15 % de los casos (2). No existe
ningun factor predictivo de la progresién a un trastorno linfoproliferativo, por lo
que los pacientes diagnosticados de sindrome de Schnitzler se debe de someter a
una estudio basal que incluya electroforesis de sangre, orina y cuantificacién de in-
munoglobulinas y estudio de médula 6sea.
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En cuanto al tratamiento, las expectativas no son muy alentadoras, los AINES, son
el tratamiento de primera eleccién, concretamente el Ibuprofeno 400mg tres veces
al dia. Ademas se emplean, esteroides, antihistaminicos, Cochinchina, Dapsona, Clo-
roquina, Fototerapia e inmunosupresores con resultados variables. La respuesta al
tratamiento de la erupcién cutanea es escasa, sin embargo si es posible controlar los
sintomas sistémicos como la fiebre y las artralgias con dicho tratamiento.

Tabla 2.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DEL SINDROME DE SCHNITZLER (2)

e Enfermedad de Still del adulto.

e Urticaria vasculitis hipocomplementemica.

¢ Deficiencia adquirida de C1 esterasa
inhibidor.

e Crioglobulinemia.

e Sindrome hiper-IgD.

e Eritema marginado.

e Lupus eritematoso sistémico.

¢ Sindrome CINCA.

e Sindrome Muckle-Wells. Figura 1: Lesiones de urticaria cronica.

e Linfoma.

e Enfermedad de Waldenstrom.
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RESUMEN DEL CASO:

El Sindrome Antifosfolipdio es una enfermedad autoinmune, multisistémica,
con etiologia multifactorial genética y ambiental, que se caracteriza por la presen-
cia de trombosis arteriales o venosas, abortos de repeticion y la presencia de anti-
cuerpos antifosfolipidos (AAF) que incluyen el anticoagulante lupico (AL),
antibeta2-glicoproteina y los anticuerpos anticardiolipinas (aCL) tipos IgG o IgM.
Actualmente se considera una de las causas mas frecuentes de trombofilia adqui-
rida y accidente cerebrovascular en pacientes jovenes. Es mas frecuente en mujeres,
sobre todo entre los 20 y 40 afios y se asocia a complicaciones obstétricas en forma
de abortos espontdneos. Sin embargo, en torno a un 1-10% de la poblacidn sana
presenta una positividad de anticuerpos antifosfolipido en ausencia de manifesta-
cion clinica.

Presentamos el caso de un paciente sin factores de riesgo cardiovascular que de-
butd con un evento cerebrovascular agudo objetivdndose anticuerpos anticardio-
lipina positivos. Destacamos la particularidad de estar asociado a una Cirrosis Biliar
Primaria silente, una entidad raramente asociada al Sindrome Antifosfolipido.

PALABRAS CLAVE:
¢ Sindrome antifosfolipido.
e Ictus isquémico
¢ Anticuerpos anticardiolipina

CASO CLiNICO
ANAMNESIS:

Se trata de un varén de 60 aflos con antecedentes personales de dislipemia leve
sin tratamiento farmacologico. Intervenido de colecistectomia, apendicectomia y sin-
drome de tunel carpiano varios afios antes. No presentaba otros antecedentes y ne-
gaba habitos toxicos. No realizaba tratamiento de forma habitual.

Acudié a urgencias de nuestro hospital por presentar, de forma brusca, debilidad
de miembros derechos con caida al suelo posterior. No presentd dolor toracico ni
sensacion de palpitaciones. Tampoco alteraciones en el habla ni en el lenguaje. No
cuadro vertiginoso ni movimientos ténicos-clonicos. No se acompafié de otra clinica.

EXPLORACION FiSICA:

A su llegada, el paciente se encontraba afebril y normotenso presentando buen
estado general, normohidrataciéon y normocoloracion. Estaba eupneico. La explora-
cion neuroldgica destacé una paresia facial central izquierda con pupilas y resto de
pares craneales normales. Presentaba una hemiparesia braquial 3/5 y crural 4/5 iz-
quierdas. No se objetivé hipoestesia en los territorios explorados. Habla y lenguaje
normales, reflejos musculares profundos normales, reflejo cutaneo plantar flexor bi-
lateral. Los signos meningeos fueron negativos, presentando una marcha parética.
El resto de la exploracién fue anodina, con auscultacién cardio-pulmonar normal y
palpacién abdominal no dolorosa.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se solicitaron pruebas complementarias habituales tales como hemograma, en-
contrandose las tres series normales y bioquimica donde destacaba una discreta hi-
perbilirrubinemia de 1.7 mg/dl a expensas de la indirecta y una GGT de 100 ui/l. El
resto de perfil hepato-renal fue normal. La velocidad
de sedimentacion globular fue de 26. La actividad de
protrombina era del 63% con un INR de 1.2. El siste-
matico y sedimento de orina, las hormonas tiroideas
y el proteinograma fueron normales. Al ingreso, el
EKG evidenciaba un ritmo sinusal con respuesta ven-
tricular controlada y sin alteraciones agudas en la re-
polarizacion. La radiografia de térax, la ecografia
abdominal y el ecocardiograma transtoracico fueron
normales. Se realizé TC craneal (fig. 1) en Urgencias
donde se objetivaba una lesiéon hipodensa frontal
derecha que afectaba a la sustancia blanca subcorti-
cal, ganglios basales y cabeza del nucleo caudado,  Fig. 1. TC craneal.
compatible con lesién isquémica subaguda.

Durante el ingreso, se ampli6 el estudio con eco-doppler
de troncos supraadrticos objetivandose una elongaciéon de
arteria carétida interna derecha con flujo turbulento. Se
complementaron las pruebas de imagen con una angio-re-
sonancia cerebral (fig. 2) evidencidandose una angulacion
significativa de la carétida interna derecha pero sin esteno-
sis significativa asociada. El resto de los territorios vasculares
estudiados no presentaron alteraciones significativas.

Se completé el diagnostico con amplio estudio de au-
toinmunidad, objetivandose unos anticuerpos antinucleares
positivos con patrén nuclear a titulo alto. Anticuerpos anti-
cardiolipina 1IgG 120 e IgM 210 y anti-beta2 glicoproteina  Fig. 2. AngioRM.

289. Los anticuerpos anti-SP100, anti-mitocondriales y anti-

M2 también fueron positivos. Otros anticuerpos solicitados, tales como ANCA, anti-
DNA, anti-Sm, anti-RNP, anti-Ro y anti-La, fueron negativos. El anticoagulante lupico
fue igualmente positivo.

DIAGNOSTICO:

Dados los hallazgos obtenidos en el estudio analitico y de imagen realizado el
paciente fue diagnosticado de un Ictus isquémico frontal derecho de etiologia ate-
rotrombdtica y sindrome antifosfolipido asociado.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:
El paciente evolucioné satisfactoriamente desde el punto de vista neuroldgico,
con inicio de rehabilitacion con buena respuesta, persistiendo al alta discreta paresia
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facial y de hemicuerpo derecho. No present6 nuevos episodios de focalidad neuro-
l6gica. Dados los hallazgos obtenidos en el estudio de autoinmunidad se comenzé
el tratamiento con acidoacetilsalicilico a dosis de 100 mg, atorvastatina de 40 mg y
anticoagulacion, inicialmente con heparina subcutanea de bajo peso molecular y pos-
teriormente con anticoagulacién oral con acenocumarol.

El paciente ha sido revisado en varias ocasiones en las Consultas Externas de Me-
dicina Interna, permaneciendo la focalidad neurolégica residual discretamente y
manteniendo el mismo tratamiento indicado en el ingreso con la excepcién del aci-
doacetilsalicilico. En controles analiticos posteriores, mas alla de 12 semanas después,
ha persistido la positividad de los anticuerpos antinucleares y anticuerpos anticar-
diolipina por lo que se confirma el diagnéstico de Sindrome Antifosfolipido.

De igual forma, persistieron elevados los anticuerpos, antimitocondriales, anti
SP100, anti M2 y antiPML, todos ellos sugestivos de Cirrosis Biliar Primaria a pesar de
no presentar sintomatologia evidente asociada. Fue por ello diagnosticado de Cirrosis
Biliar Primaria silente asociado a Sindrome Antifosfolipido.

DISCUSION:

El sindrome antifosfolipido (SAF), o sindrome de Hughes, es un trastorno de
hipercoagulabilidad caracterizado por la apariciéon de trombosis de repeticién
(tanto venosas como arteriales) y morbilidad en el embarazo (abortos esponta-
neos tempranos recurrentes o pérdidas fetales), asociadas a la presencia de AAF.
Los AAF mejor conocidos son los anticuerpos anticardiolipina (ACA), el anticoa-
gulante lupico (AL) y los anticuerpos anti- B 2-glucoproteina | (B2-GPI). Los me-
canismos patogénicos de los AAF son heterogéneos, inducen moléculas
proadhesivas, proinflamatorias y procoagulantes, lo que explicaria la induccién
de trombosis en el SAF.2

El SAF puede manifestarse de multiples formas. El marcador clinico mas impor-
tante es la trombosis, que da lugar a la mayoria de las manifestaciones de este sin-
drome. 2 Las trombosis arteriales mas comunes son las cerebrales, se producen
ataques de isquemia transitoria, incluso infartos Unicos o multiples, pudiendo evolu-
cionar a demencia multi-infarto. Otras manifestaciones frecuentes son la migraia,
el embolismo pulmonar, la disfuncidn valvular, el infarto de miocardio, la tromboci-
topenia, la trombosis renal, artralgias o afectacién ocular en forma de amaurosis
fugaz. Las complicaciones obstétricas presentan especial relevancia en la mujer fértil
en forma de abortos de repeticion fundamentalmente.’

La enfermedad puede aparecer de forma aislada, hecho que ha venido denomi-
nandose «sindrome antifosfolipido primario» (SAFP), o asociada a otras enfermeda-
des, fundamentalmente autoinmunes, de las que destaca el Lupus Eritematoso
Sistémico: «sindrome antifosfolipido secundario» (SAFS). Otras asociaciones serian
sindrome de Sjogren primario, artritis reumatoide, esclerodermia sistémica, vasculitis
sistémicas y dermatomiositis. No obstante, no se han encontrado diferencias signifi-
cativas entre las manifestaciones clinicas o seroldgicas del SAFP y el SAFS, y no se
aconseja el uso de esta terminologia. *
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Criterios clinicos

Fenomenos trombdticos

Uno o mas episodios clinicos de trombosis de pequefios vasos arteriales o venosos
en cualquier tejido u 6rgano

Manifestaciones obstétricas

Una o mas muertes inexplicadas de fetos morfologicamente normales después de
la semana 10 de gestacion

Uno o mas nacimientos prematuros de neonatos morfolégicamente normales,
antes de la semana 34 de gestacion

Tres 0 mas abortos espontaneos consecutivos inexplicados antes de la semana 10
de gestacion, una vez excluidas otras causas como anomalias en la anatomia
materna, o alteraciones hormonales o cromosomicas paternas y maternas

Criterios de laboratorio

Anticuerpos anticardiolipina de isotipo IgG o IgM en sangre, presentes a titulo medio
o alto, en dos o mas ocasiones, separadas al menos 12 semanas, determinadas
mediante técnicas de ELISA dependientes de 3-GPI.

Anticoagulante lipico presente en plasma, en dos o més ocasiones, separadas al
menos 12 semanas, determinadas de acuerdo con las directrices de la Sociedad
Internacional de Trombosis y Hemostasia

Anticuerpos anti-B-GPI de isotipo IgG o IgM en sangre, presentes a titulo medio o
alto, en dos o mas ocasiones, separadas al menos 12 semanas, determinadas
mediante técnicas de ELISA

La clasificacion se establece con la presencia de un criterio clinico y un criterio de
laboratorio.

Sin embargo, existen muy casos publicados en la literatura en los que el SAF se
asocie a Cirrosis Biliar Primaria (CBP). No obstante el estado de hipercoagubilidad
que ambas entidades presentan hacen posible tal asociacién y deberia ser valorada
su inclusién en la lista de enfermedades autoimunes relacionadas con el SAF. 34

La mayoria de los autores consideran sindrome antifosfolipido (SA) a la presencia
de trombosis arterial y/o venosa, abortos o muertes fetales a repeticion y tromboci-
topenia junto con positividad de anticuerpos antifosfolipidos (AAF), al menos en 2
determinaciones, con intervalo superior a 12 semanas. Para establecer un diagnéstico
definitivo se definieron unos criterios en el Octavo Congreso Internacional sobre an-
ticuerpos antifosfolipido de Sapporo 1998, que fueron revisados en el Decimoprimer
Congreso de Sydney 20041 2 (tabla 1).

Los pacientes con SAF definido y primera trombosis venosa o arterial deben ser
tratados con anticoagulacion indefinida con un INR 2,0-3,0. Existe alguna discrepan-
cia en torno a los niveles de la misma en el paciente con trombosis arterial y/o recu-
rrente. La mayor controversia surge en torno al tratamiento preventivo en los
pacientes con AAF que auln no han desarrollado sintomatologia clinica y las pautas
durante el embarazo. '
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RESUMEN DEL CASO:

Vardn, 63 anos, cirrosis etilica e hipertension portal con mala funcion hepatoce-
lular y descompensaciones previas. Se detecta hepatocarcinoma con trombosis portal
iniciando sorafenib y anticoagulacidon. Ingresa por deterioro general y disnea a mo-
derados esfuerzos exacerbada los ultimos dias con dolor pleuritico, somnolencia y
aumento de edemas. Niega fiebre y semiologia catarral. En exploracion fisica des-
taca mal estado general, ictericia conjuntival y taquipnea. Afebril. TA 80/50; Satura-
cion 02 94%. AP: semiologia derrame pleural derecho. Abdomen: circulacion
colateral sin ascitis. MMII: edemas hasta rodillas. Analiticamente, anemia macroci-
tica, plaquetopenia, leucocitos normales (83% segmentados), INR 1.538, urea 91,
creatinina 2.69, albumina 1.9, sodio 132, potasio 5.8, LDH 456, AST 74, ALT 45. GAB:
pH 7.41, pCO2 33.8, pO2 71.7, HCO3 21.4, Sat 02 94%. Rx térax derrame pleural de-
recho. Se realiza toracocentesis de 1100 cc liquido pleural amarillo turbio. pH 7.45,
leucocitos 8800 (99% PMN), glucosa 121, proteinas <1. Cultivos negativos. Ante de-
terioro de funcidn renal, se suspenden diuréticos iniciando sueroterapia, dopamina
en perfusion y albumina intravenosa. Con diagndstico de pleuritis bacteriana espon-
tdnea se inicia ceftriaxona intravenosa. Persistencia de clinica respiratoria, en nueva
Rx tdrax derrame pleural derecho masivo. Se desestima tubo tdrax realizando nueva
toracocentesis con extraccion 1000 cc liquido pleural de similares caracteristicas.
Mala evolucidn: deterioro de funcion renal y anuria con éxitus posterior.

PALABRAS CLAVE:
“cirrhosis” “hidrothorax

" ou

spontaneous”.

CASO CLINICO

ANAMNESIS:

Varoén de 63 afnos de edad diagnosticado de cirrosis hepatica etilica con mala fun-
cion hepatocelular (MELD 17) e hipertension portal. Habia presentado descompensa-
ciones previas en forma de hemorragia digestiva alta por varices esofagicas (en
tratamiento con betabloqueantes y en programa de ligadura con bandas); varios epi-
sodios de encefalopatia hepatica leve resueltos mediante tratamiento médico y un epi-
sodio de peritonitis bacteriana espontanea con buena evoluciéon. En control ecografico
se detecta hepatocarcinoma, que se confirma en TC abdominal. Se realizan dos sesiones
de quimioembolizacién transarterial con el fin de rescate para trasplante hepatico (ex-
cedia minimamente los criterios de Milan), pero en controles posteriores se evidencia
una progresion tumoral junto a trombosis portal por lo que se inicia tratamiento pa-
liativo con sorafenib y anticoagulacién con heparina de bajo peso molecular.

Transcurridas unas semanas ingresa en nuestro servicio por deterioro del estado ge-
neral junto a disnea de moderados esfuerzos de unos 15 dias de evolucidén que se hace
de reposo en las 72 horas previas al ingreso. Refiere dolor de caracteristicas pleuriticas
en hemitérax derecho junto con tendencia al suefio y aumento de edemas en miem-
bros inferiores. Niega fiebre, semiologia catarral o cambios en el ritmo intestinal.
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EXPLORACION FiSICA:

En la exploracién fisica destaca un mal estado general, somnoliento, con ictericia
conjuntival y taquipnea con uso de musculatura accesoria. TA 80/50; FC 90 Ilpm; Tem-
peratura 36.6 °C; Saturacién 02 basal 94%. AC: tonos ritmicos sin soplos. AP: dismi-
nucién del murmullo vesicular y de las vibraciones vocales en hemitérax derecho con
una buena ventilacién del hemitérax izquierdo. Abdomen: blando y depresible, con
circulacion colateral, no doloroso y sin semiologia ascitica, con ruidos hidroaereos
presentes. MMII: edemas con fovea hasta las rodillas.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Analiticamente destaca una anemia macrocitica (Hb 11.1, VCM 111), plaquetope-
nia 72000, leucocitos normales con neutrofilia (83%). Coagulacién con AP 52%, INR
1.53, TTPA 37 seg. Bioquimica: glucosa 128, urea 91, creatinina 2.69, FGE 53, proteinas
totales 6.4, albumina 1.9, sodio 132, potasio 5.8, calcio 7.7, LDH 456, AST 74, ALT 45.
Gasometria arterial: pH 7.41, pC0O2 33.8, pO2 71.7, HCO3 21.4, Sat 02 94%. Sistema-
tico de orina: 25 leucocitos con 250 eritrocitos presentando intensa bacteriuria y 20-
30 leucocitos/campo en sedimento. Rx térax destaca un velamiento completo del
hemitérax derecho sin desplazamiento mediastinico compatible con derrame pleural
derecho masivo con atelectasia asociada (Figura 1). Rx abdomen simple sin hallazgos
patolégicos.

Se realiza toracocentesis diagnéstico-evacuadora con extraccién de 1100 cc de li-
quido pleural amarillo turbio que tras la centrifugacién es claro con pH 7.45, hematies
712, leucocitos 8800 (99% PMN), glucosa 121, proteinas <1, LDH 254. Cultivo para
anaerobios, aerobios y micolégico es negativo. Gram negativo.

DIAGNOSTICO:
Pleuritis bacteriana espontanea (empiema bacteriano espontaneo) en paciente
con cirrosis hepatica etilica con mala funcién hepatocelular (MELD 16).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO:

Ante el deterioro de la funcién renal, probablemente multifactorial (situacion de
bajo gasto y uso de diuréticos), se suspeden diuréticos orales y se inicia tratamiento
con sueroterapia, dopamina en perfusiéon y aloimina intravenosa. Ante el diagnéstico
de pleuritis bacteriana espontanea se inicia tratamiento con ceftriaxona intravenosa.

Persistencia de la clinica respiratoria a pesar de oxigenoterapia y de la realizacion
de toracocentesis evacuadora, se realiza nueva Rx térax objetivando nuevamente de-
rrame pleural derecho masivo. Se desestima la colocacién de tubo de torax por parte
de Cirugia Toracica ante la mala situacién clinica del enfermo, realizandose nueva
toracocentesis paliativa con extraccién de 1000 cc de liquido pleural de similares ca-
racteristicas que el previo. Mala evolucién clinica con deterioro de la funcién renal,
anuria e hiponatremia, importante trabajo respiratorio, pausas de apnea y estupor,
siendo éxitus a las 48 horas del ingreso.
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DISCUSION:

El hidrotérax hepatico es una manifestacion poco comun de la hipertensién por-
tal, presente aproximadamente en un 5-12% de los pacientes con cirrosis hepatica.
Se define como la presencia de derrame pleural de una cuantia mayor a 500 ml, en
un paciente con cirrosis hepatica, sin enfermedad cardiopulmonar que pueda ser la
causa del derrame. Puede afectar a ambos espacios pleurales siendo en el 85% de
los casos de afectaciéon derecha.

Se han postulado varios mecanismos involucrados en la patogenia de esta com-
plicacion siendo la mayoria producidos por la presencia de defectos diafragmaticos
a través de los cuales el liquido ascitico fluye hacia el térax como consecuencia de la
presién negativa tordcica producida durante la inspiracién y la presiéon positiva in-
traabdominal.

Respecto a la composicion del hidrotérax hepatico, suele ser un trasudado si-
milar al liquido ascitico, aunque en algunos casos puede tratarse de un exudado
(debiendo sospecharse en estos casos una infeccion u otro proceso inflamatorio
subyacente).

El empiema bacteriano espontaneo es una complicacion infrecuente del hidroté-
rax hepatico que ocurre en aproximadamente el 13% de los pacientes cirréticos con
hidrotérax y que se ha definido como la infeccidon del hidrotérax hepatico establecida
segun los siguientes criterios (Figura 2):

e Cultivo de liquido pleural positivo y recuento de PMN > 250 células/uL. Si el cul-
tivo es negativo se requiere un recuento de PMN > 500 células/uL junto con cli-
nica compatible.

¢ Exclusién de derrame pleural paraneuménico.

Las manifestaciones clinicas incluyen disnea, dolor pleuritico y fiebre. Puede ocu-
rrir en ausencia de ascitis, de hecho mas del 40% no se asocian a una peritonitis bac-
teriana espontanea concomitante.

Los agentes microbioldgicos involucrados son mayormente enterobacterias, fun-
damentalmente E. Coli, Streptococcus sp, Enterococcus sp, Klebsiella pneumoniae y
Pseudomona stutzeri.

El tratamiento del empiema bacteriano espontaneo es eminentemente médico,
recomendandose el uso de una cefalosporina de tercera generacién durante 7-10
dias. A diferencia del empiema secundario, no se recomienda el uso rutinario de tubo
de térax a menos que el liquido tenga un pH < 7.1, aspecto purulento franco o glu-
cosa < 40 mg/dl.

Se han intentado otras medidas terapéuticas como octedtride asociado al uso
de un tubo pleural y la pleurodesis quimica con instilacion de talco por el tubo
pleural. Cuando este procedimiento se realiza sin reparacién del defecto diafrag-
matico, la tasa de éxito es del 44%, elevandose a 60% cuando se repara el defecto
por toracoscopia.

Al igual que en la PBE la mortalidad asociada es alta, alcanzando un 20-30% a
pesar de un tratamiento microbiolégico adecuado.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@ ‘ ‘

15 CERTAMEN icomBA DE CASOS CLINICOS PARA MEDICOS RESIDENTES « 133
SELECCIONADOS

Figura 1. Derrame pleural derecho masivo.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL EMPIEMA BACTERIANO ESPONTANEO

a) cultivo de liquido pleural positivo y > 250 neutréfilos/ul o cultivo negativo y > 500 neutréfilos/pl
b) exclusién de una infeccién pulmonar

¢) evidencia de un derrame pleural previo al episodio de infeccién o un LP con caracteristicas de trasudado durante
la infeccion.

Figura 2. Criterios diagnoésticos del empiema bacteriano espontaneo.
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RESUMEN:

Paciente varon de 50 afios y fumador importante, que presenta una lesion ulce-
rada de 3 meses de evolucion en el centro de la lengua, poco dolorosa y sin apari-
cion de adenopatias cervicales satélites. La TAC de cabeza y cuello muestra lesion
compatible con carcinoma superficial ulcerado de lengua. Se realiza biopsia por Ci-
rugia con diagndstico anatomopatoldgico de glositis granulomatosa de tipo tuber-
culoide. Se completa el estudio ante este hallazgo y se diagndstica de TBC sistémica
con manifestacion oral y pulmonar.

PALABRAS CLAVES:
e Tuberculosis oral (Tuberculosis, oral).
¢ Tuberculosis pulmonar (Tuberculosis, pulmonar).
e Ulcera oral (oral ulcer).

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Varén de 50 afios que es atendido por el servicio de Cirugia Maxilo-Facial por ul-
cera lingual, poco dolorosa. Presenta, ademas, clinica de tres semanas de dificultad
respiratoria y ortopnea, que limita la realizacién de actividades cotidianas Escasa me-
joria con broncodilatadores y mucoliticos. Aumento de tos habitual sin expectora-
ciéon, junto con malestar general y artromialgias. No hiporexia, pérdida de peso
acompafante, ni esputos hemoptoicos.

EXPLORACION FiSICA:

Buen estado general. Eupneico. Lesién ulcerada de 5 mm de profundidad y mor-
fologia estrellada en el tercio anterior de la lengua de 1-1.5 cm de didmetro maximo,
con adenopatias submaxilares inferiores a 1 cm. No otras lesiones cutaneas.

Figura 1.
Lesion lingual ulcerada.
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En la exploracién cardiopulmo-
nar destacaban algunos roncus en
las bases. En el resto de la explora-
cion no existian hallazgos de interés.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
INICIALES:
Se realiza TC de cabeza y cuello
que objetiva lesion compatible con
carcinoma superficial ulcerado de
lengua, con afectacién del surco
medio. No imagenes sugestivas de
adenopatias.
La radiografia pulmonar muestra
lesion cavitada en el 16bulo superior
del pulmén izquierdo sugestiva de
tuberculosis (TBC) pulmonar.
En la analitica inicial destaca  Fig. 2. Radiografia de térax en el ingreso.
PCR: 58 mg/L, VSG: 11 mm, trom-
bocitosis (460.000) sin anemia ni leucocitosis e hipergammaglobulinemia policlonal
(2.4 g/dl, 29.3%). Funcién renal y hepatica: normal.

DIAGNOSTICO:

Se decide realizacion de biopsia de la lesion lingual, cuyo resultado es de glositis
granulomatosa de tipo tuberculoide. Se completa el estudio con serologia completa,
siendo negativa para virus de hepatitis B, virus de hepatitis Cy VIH. Mantoux de 15
mm. El esputo que fue de buena calidad con mas de 25 leucocitos y menos de 10 cé-
lulas epiteliales mostraba que BAAR (por tincién de Ziehl-Neelsen) fue positivo en
las tres muestras recogidas. El cultivo en medio de Lowestein del esputo revel6 un
Mycobacterium tuberculosis.

Ante todas estas pruebas se diagnostica de tuberculosis pulmonar y lingual.

EVOLUCION:

Se inicia el tratamiento de triple terapia con Isoniacida, Pirazinamida y Rifampi-
cina, que se mantiene durante 6 meses segun la pauta habitual (2 meses con los tres
farmacos y los 4 siguientes sin Pirazinamida). Buena evolucién clinico radioldgica,
comprobada con negativizacién del esputo y radiografias pulmonares periodicas.

DISCUSION:

Las lesiones extrapulmonares por TBC son entidades raras como diagnéstico de
inicio de la enfermedad ya que la TBC pulmonar representa con gran diferencia el
primer signo de infeccion. En la mayoria de los casos aparece en estado de inmuno-
depresion, cosa que no sucede en nuestro paciente, lo cual lo hace un caso extraor-
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dinario. Coincidiendo con la enfermedad pulmonar sélo aparecen lesiones en la ca-
vidad oral en 1%, a pesar de que los esputos son positivos para Mycobacterium tu-
berculosis?. Las tres forma de presentacién de la TBC orofaringea son: miliar aguda,
crénica ulcerada y lupus faringeo, siendo la crénica ulcerada localizada en lengua y
encia la mas frecuente, que se corresponde con una forma poco dolorosa como co-
rresponde a la literatura. El estudio histoldgico es la prueba principal para su diag-
nostico aunque en algunos casos no es diagnostica. El tratamiento anti-bacilifero
clasico suele ser efectivo para su tratamiento aunque a veces pude ser necesario tra-
tamiento quirurgico. El diagnoéstico diferencial de estas Ulceras orales debe hacerse
con enfermedades tumorales, inflamatorias como la Sarcoidosis o la Enfermedad
de Bechet, o infecciosas como la Actinomicosis o la Sifilis.

CONCLUSION:

Considerar la TBC ante una lesién ulcerada de la mucosa orofaringea. Debemos
descartar malignidad haciendo una biopsia de la lesion y realizar un cultivo para mi-
cobacterias. La Radiografia de torax es muy Util para descartar una posible afectacion
pulmonar.
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RESUMEN

Presentamos un caso con aparicion rapidamente progresiva de tetraparesia,
arreflexia, disautonomia, paralisis de nervios oculomotores bilateral, disfagia y dis-
minucion del nivel de conciencia con hemihipoestesia, sin otro antecedente que la
administracion en dias previos de vacuna antialergénica. Diagnosticado de poli-
neuropatia desmielinizante con afectacion troncoencefélica. Estan descritos casos
secundarios a infeccidon virales y tras vacunacion antigripal entre otras, pero no tras
vacuna antialergénica.

Los hallazgos en los ultimos afios de titulos elevados de anticuerpo antiganglio-
sidos anti-GQ1b Ig G en el Sindrome de Guillain-Barré y variantes, entre ellas el Sin-
drome de Fisher y la Encefalistis de Bickerstaff, unido a las similitudes clinicas y
neurofisioldgicas, han evidenciado en los ultimos estudios, la posibilidad de no re-
sultar entidades diferentes, sino que formen un espectro clinico continuo con una
afectacion variable del sistema nervioso central y periférico. El “Sindrome anti-
GQ1b” es un nuevo concepto descrito, que permite comprender mejor la etiopa-
togenia de estas entidades clinicas.

PALABRAS CLAVE:
Anticuerpo Anti-GQ1b, Encefalitis de Bickerstaff, Sindrome de Fisher, vacuna an-
tialergénica.

CASO CLINICO

ANAMNESIS:

Varon de 57 aios de edad, portugués y carpintero de profesion, con antecedentes
personales de hipertension arterial, litiasis renal, hepatopatia no filiada y alergia al
polen, en tratamiento con vacuna antialergénica (Depigoid®) mensual.

Ingresa en el Servicio de Medicina Interna de Elvas tras consultar en el Servicio de
Urgencias por debilidad muscular generalizada progresiva. En la anamnesis el pa-
ciente niega antecedentes de picaduras, consumo de conservas, sintomas de infeccion
respiratoria o gastrointestinal en las semanas previas. Unicamente refiere, varias
horas previo al inicio de la sintomatologia, la administracion como todos los meses
de la vacuna antialergénica. Tras 24 horas el cuadro empeora, acompafnandose de
vision doble, dificultad para tragar liquidos y solidos, disfonia y una inestabilidad
de la marcha que imposibilitaba la deambulacién auténoma. Se traslada al Servicio
de Neurologia de nuestro hospital para estudio y tratamiento.

A las 48 horas sufre un empeoramiento, con debilidad en las cuatro extremidades,
depresidn respiratoria y disminucién del nivel de conciencia, por lo que ingresa en
la Unidad de Cuidados Intensivos y precisa intubacién orotraqueal.

EXPLORACION FiSICA:
Al ingreso presenta disfonia, disminucion del reflejo nauseoso, oftalmoparesia in-
trinseca (midriasis bilateral arreactiva) y extrinseca (paralisis completa y bilateral de
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nervios oculomotores I, IV y VI par), ptosis palpebral izquierda. No déficit campi-
métrico. Tetraparesia flacida de predominio en miembros superiores con arreflexia.
Déficit de la sensibilidad vibratoria y propioceptiva en hemicuerpo izquierdo. Disme-
tria izquierda en la maniobra dedo-nariz y talén rodilla. Ataxia de la marcha, con au-
mento de la base de sustentacién, no inicia pasos, deambulaciéon imposible. No se
observaron mioclonias, fasciculaciones o atrofias musculares.

Tras el deterioro neurolégico el paciente esta estuporoso, desorientado en tiempo
y espacio y poco colaborador. Taquipneico. TA: 90/60. Saturacion de O2 con gafas
nasales a 2 litros por minuto: 88%. Auscultacién cardiaca ritmica, a frecuencia con-
trolada, sin soplos. Presenta signos de disautonomia con diaforesis, hipotensién or-
tostatica sintomatica con eventual pérdida de conciencia y bradicardia severa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se realizaron hemograma, bioquimica completa, coagulacién, hormonas tiroideas,
acido folico y vitamina B12 normales que resultaron normales, salvo por GGT 80 y
GPT 101. Un amplio estudio de autoinmunidad también fue negativo, a excepcion
de una elevaciéon importante de los anticuerpos antigangliosidos GQ1b Ig G: 102,03%
(normalidad < 30) y discreta elevacion de anticuerpos anti-GD1a y anti-GM1 Ig G
(58,28% y 32,77 % respectivamente). La radiografia de térax simple, espirometria for-
zada y potenciales visuales evocados fueron normales. El Holter EKG evidencia ten-
dencia a la bradicardia, con frecuencia cardiaca minima de 38 latidos por minuto.

Se practicd una puncién lumbar al cuarto dia del cuadro, con bioquimica normal,
que se repite a las tres semanas, mostrando una disociacion albuminocitoldgica, con
bandas oligoclonales positivas en suero y LCR con patrén “en espejo”. La serologia
en LCR y suero para virus neurotropos fue negativa.

Al ingreso los hallazgos neurofisioldgicas evidencian datos sugestivos de polineu-
ropatia desmielinizante con degeneracion axonal (ausencia de onda F entre otras ca-
racteristicos), ausencia de respuestas decrementales patoldgicas en la estimulaciéon
repetitiva y reduccion en la amplitud del reflejo de parpadeo.

En la resonancia magnética de craneo (RMc) se observan lesiones hiperintensas
en secuencias T2 y FLAIR de predominio mesencéfalo- protuberancial (Figura 1).

Figura 1: Lesiones desmielinizantes mesencefalicas bilaterales, en un corte axial de resonancia magné-
tica potenciada en T1 (A) y T2 (B). Imagen ampliada de lesiones desmielinizantes en secuencia T2 (C).
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DIAGNOSTICO:

Diagnéstico Sindrémico: Tetraparesia aguda, rapidamente progresiva, con arre-
flexia, disautonomia, paralisis de nervios oculomotores bilateral, disfagia y disminu-
cién del nivel de conciencia con hemihipoestesia.

Diagnéstico Localizador: Polineuropatia desmielinizante con afectacion tronco-
encefélica

Diagnéstico Etiolégico: Asociacion de Sindrome de Fisher - Encefalitis de Bickers-
taff, posiblemente en relacion a vacuna antialergénica.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Inmunoglobulinas intravenosas durante 4 dias, con mejoria inicial y empeoramiento
al suspenderlas, por lo que se inicia plasmaféresis. Tras la reposicion de plasma fresco en
la primera sesion presenta shock anafilactico. Al mes, mejoria, con oftalmoparesia y te-
traparesia leves que no impide la marcha, siendo alta con fluorhidrocortisona. Este caso
se ha notificado a las Autoridades Sanitarias como posible reaccién adversa a vacuna.

DISCUSION:

Al estudiar la debilidad muscular con tetraparesia agudas o rapidamente progre-
sivas, las causas son variadas. Las causas neurolégicas principales se encuentran re-
sumidas en la tabla 1. Pero en principio la clinica y los hallazgos en pruebas
complementarias permiten descartarlas.

Figura 2: Algoritmo de causalidad Karch y Lasagna modificado por Naranjo y Colab (Naranjo et al, Clin
Pharmacol Ther 1981.30:239H45).
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Ante el diagnéstico de polineuropatia aguda, se realiza diagnéstico diferencial
con las entidades incluidas en la tabla 2.

Tabla 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE TETRAPARESIA AGUDA O RAPIDAMENTE PROGRESIVA.

TOPOGRAFIA

MEDULA ESPINAL

ASTA ANTERIOR
MEDULAR

RAIZ NERVIOS
PERIFERICOS

UNION NEURO-
MUSCULAR

MuUscuLo

CLINICA

Paraparesia.
Esfinteriano.
Nivel sensitivo.

Debilidad
asimétrica
Fiebre
Signos meningeos

Paralisis distal
ascendente
Bilateral simétrico
Facial

Paresia craneal
Oculomotor
ROT +

Paresia proximal
nucal
ROT +/-

LCR/ Plasma

Normal
o
> celular

> Celular

Disociacion A/C

Normal

> CPK

ENG

VCM normal

Denervaciéon
VCM normal

> VCM

PA M
Decremental

VCM normal

ETIOLOGIA

Mielitis
Transversa
Absceso
epidural

Poliomielitis
salvaje, vacunal.
Enterovirus
West Nile

Sdr. Guillain-
Barre y variantes.
Toxicos
Enterovirus
West Nile

Botulismo
Miastenia

Organofosforados

Miositis
Dermatomiositis

Tabla 2. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE POLINEUROPATIAS AGUDAS.

e Sdr. Guillain-Barré y variantes.

INFLAMATORIO

TOXICO

INFECCIOSO

* Vasculitis

* Sindrome paraneoplasico (anti Hu)

* Bioldgico: Botulismo, ciguatoxina, difteria, picaduras de serpientes y
garrapatas, tetrodotoxina, saxitoxina.

e Quimico: Arsénico, hexacarbonos, organofosforados, piridoxina, talio, plomo,

vacor.

e Farmacos: Captopril, Gangliosidos (GBS-like), Litio, Ifosfamida,
Nitrofurantoina, suramina.

® Brucelosis.

* Encefalitis de Europa Central.

° VIH.
e Lepra.

e Leptospirosis.

¢ Enfermedad de Lyme

* Poliomielitis.

* Rabia.

e Virus de West Nile.
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Los antecedentes personales y epidemiolégicos, sintomatologia acompanante y
normalidad del resto de pruebas complementarias del paciente, permiten sospechar
una Polineuropatia aguda inmunomediada. Dentro de éstas, las polineuropatias des-
mielinizantes idiopaticas agudas (AIDP) o “Sindrome de Guillain-Barré Clasico”, son
la forma mas frecuente. Es caracteristica la presencia de disociacion albumino-cito-
I6gica en el andlisis de liquido cefalorraquideo, puede estar ausente los primeros
dias. Los datos electrofisiologicos son de desmielinizacién o en casos mas evolucio-
nados de degeneracién axonal secundaria.

El sindrome de Fisher (SF) es una de las variantes atipicas del sindrome de Gui-
[lain-Barré, con triada caracteristica de oftalmoparesia, ataxia y arreflexia. Algunos
autores describen cuadros de solapamiento con el SGB, cuando se acompafa de de-
bilidad de extremidades (1). Hasta en un 20% se acompafa de depresion respiratoria.

Pero éste sindrome no explica toda la clinica de nuestro paciente, como el dete-
rioro del nivel de conciencia, la hemihipoestesia o las lesiones desmielinizantes pro-
tuberancial y mesencefalicas en pruebas de imagen y de la reduccion en la amplitud
del reflejo de parapadeo en estudio neurofisiologico, que son datos de afectacion
del Sistema Nervioso Central (SNC), concretamente tronconencefalicos.

La asociacion de lesiones en SNC al Sindrome de Fisher es extremadamente rara,
pero se describen casos de asociacion a la Encefalitis de Bickerstaff (EB), otra variante
atipica del SGB. Esta entidad comparte muchas caracteristicas clinicas con el SF como
son la oftalmoparesia, ataxia y arreflexia, pero ademas incluye afectacion del nivel
de conciencia y signos de inflamacién del SNC, hemihipoestesia ,babinsky o hiperre-
flexia, con mayor o menor afectacién troncoencefalica. Odaka et al (2003) publican
62 pacientes con diagndstico de EB, de los cuales 37, presentaban ademas de debili-
dad en extremidades, clasificandolos como EB solapado a SGB. Hasta en un 30% de
los casos incluidos presentan lesiones desmielinizantes a nivel del tronco encefélico
en RMc (2).

Estas variantes de SGB, presentan caracteristicamente un titulo elevado de an-
ticuerpos IgG anti-GQ1b. En 1993, Chiba et al demuestran que los epitopos de
gangliosidos GQ1b y GT1a se distribuyen en regiones paranodales de los nervios
oculomotor, troclear y abducens y en ganglios de raices nerviosas dorsales y que
una vez se activan, los anticuerpos anti GQ1b, se unen preferentemente a los epi-
topos GQ1b expresados en estas regiones del SNP. Si existe un fallo en la perme-
abilidad de la barrera hematoencefalica (BHE), los anti GQ1b pueden acceder al
tronco encefalico.

Los estudios mas recientes concluyen que el SFy la EB no son entidades distintas,
sino una Unica enfermedad autoinmune con un espectro clinico amplio, que puede
afectar de forma variable al SNC o al SNP, proponiendo asi el término de “Sindrome
de Fisher-Bickerstaff” (1).

Aunque se desconoce la etiologia de estos sindromes, las reacciones cruzadas
entre antigangliosidos explican algunos casos sucedidos tras una infeccién respira-
toria o gastrointestinal, siendo el Campylobacter Jejuni el microorganismo mas rela-
cionado con estos cuadros. Existen casos de efectos adversos neurolégicos como el
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SGB y variantes clinicas, relacionados con vacunaciones contra la gripe estacional, la
gripe A, la rabia, el sarampién, el papiloma virus humano (3). No hay descritos cua-
dros de reaccion alérgica medicamentosa (RAM) neuroldgica en ficha técnica de De-
pigoid®. Tampoco hay casos publicados en las fuentes bibliograficas consultadas, ni
se ha comunicado, en la fecha actual, ningun caso al Sistema Espafiol de Farmacovi-
gilancia de RAM neuroldgica asociada a este farmaco u otras vacunas antialergénicas.
En nuestro paciente, el mayor argumento que justifica la relacién de causa-efecto,
en base al algoritmo de causalidad utilizado por el Sistema Espafiol de Farmaco Vi-
gilancia (Figura 2), es la sugestiva relaciéon de temporalidad entre la exposicién a la
vacuna y la aparicién de sintomatologia. Por otro lado estamos ante una RAM des-
conocida aunque hay evidencia de datos indirectos relativos a otras vacunas. Se ha
demostrado una fuerte respuesta inmunoldgica, dado que las bandas oligoclonales
se positivaron “en espejo”, caracteristico en estos casos y presenté un shock anafi-
l[actico tras la plasmaféresis, ademas se han descartado otras posibles etiologias. Por
tanto, nos encontramos ante un paciente con una “posible” reaccion alérgica medi-
camentosa a Depigoid®.

En conclusién, la existencia de autoanticuerpos comunes apoya la idea de “En-
fermedad inmunomediada” descrita por Ogawara et al (4), que mas tarde junto a
otros autores como Yuki et al (1), proponen el nuevo concepto de “Sindrome de An-
ticuerpo Anti-GQ1b IgG”, en el que no solo se incluyen el SMF y EB, sino también el
SGBy otras variantes clinicas atipicas. En nuestro caso, opinamos que el paciente pre-
sent6 un “Sindrome de Anticuerpo Anti-GQ1b Ig G” secundario a una posible reac-
cién adversa medicamentosa a la vacuna antialergénica Depigoid®.

BIBLIOGRAFIA:

1. Nobuhiro Yuki .”Fisher Syndrome and Bickerstaff brainstem encephalitis (Fisher-Bicker-
staff Syndrome)”. Journal of Neuroimmunology . 2009; 215: 1-9.

2. Odaka M, Yuki N, Yamada M, Koga M, Takemi T, Hirata K, Kuwabara S. “Bickerstaff’s
brainstem encephalitis: clinical features of 62 cases and a subgroup associated with Guil-
lain-Barré syndrome.” Brain. 2003 Oct;126(Pt 10):2279-90

3. Sucheep Piyasirisilpa, Thiravat Hemachudha. “Neurological adverse events associated
with vaccination” Current Opinion in Neuroloy 2002; 15: 333-38.

4. Ogawara K, Kuwabara S, Yuki N. “Fisher syndrome or Bickerstaff brainstem encephalitis?
Anti-GQ1b 1gG antibody syndrome involving both the peripheral and central nervous
systems”. Muscle Nerve. 2002 Dec;26(6):845-9.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

+



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

GRANULOMA DE CELULAS GIGANTES EN MAXILAR.
MANEJO QUIRURGICO TRAS FRACASO DE
TRATAMIENTO CONSERVADOR.

Rubio Correa, Isidoro.
Colegiado n° 06/06/06344. Médico Interno Residente de Cirugia Oral y Maxilofacial.
Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial. Hospital Universitario Infanta Cristina.

Agradecimientos: Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial del Hospital Infanta
Cristina de Badajoz, especialmente a los facultativos Dr. Damian Manzano-Solo de
Zaldivar, Dr. Luis Ruiz Laza, Dr. Raul Gonzalez Garcia y Dr. Florencio Monje-Gil.



‘ ‘Libro (correcciones).gxd:Maquetacion 1 23/06/11 11:41 Pégin&@

148 - 1= CERTAMEN icomBA DE CASOS CLINICOS PARA MEDICOS RESIDENTES
SELECCIONADOS

RESUMEN:

El Granuloma de células gigantes es una entidad relativamente rara y benigna
pero que puede ser agresiva localmente. Histoldgicamente se caracteriza por la in-
tensa proliferacion de células gigantes multinucleadas y fibroblastos. Afecta a te-
jidos con soporte 6seo y su diagndstico definitivo viene dado por la biopsia.
Clinicamente se manifiestan como una masa o nédulo de color rojizo de consisten-
cia carnosa y ocasionalmente ulcerada superficialmente. Pueden ser desde asinto-
madticos hasta destructivas lesiones que crecen rapidamente. Es una lesion a tener
en cuenta en el diagndstico diferencial de las lesiones osteoliticas que afectan al
maxilar o a la mandibula. Su manejo pasa desde el tratamiento conservador, ya sea
sistémico o conservador, hasta la reseccion quirurgica del mismo.

PALABRAS CLAVE:
Granuloma de Células Gigantes; Infiltracién Intralesional; Hemimaxilectomia; Col-
gajo libre microvascularizado de peroné.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Paciente de sexo femenino, de 16 afios de edad, sin ningun antecedente clinico
de interés. Acude a la consulta derivada por el odontoestomatélogo de zona, debido
a que presenta una lesion de varios meses de evolucién en la encia adherida del se-
gundo cuadrante (Fig. 1), cuyo tamafo, segun la paciente no ha aumentado en las
ultimas semanas.

EXPLORACION FiSICA:

Clinicamente es asintomaética,
sin dolor a la palpacién. A la explo-
raciéon fisica, dicha lesiéon es de
color rojizo, consistencia blanda y
carnosa. Causa una importante
prominenciay abultamiento, tanto
por vestibulo como por palatino,
asi como la movilidad de las piezas
dentales 22 y 23.

Figura 1. Imagen de la lesion.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

La analitica solicitada en su centro de salud es rigurosamente normal. Como prue-
bas de imagen, acude con una ortopantomografia en la que se aprecia importante
defecto 6seo coincidiendo con la zona de la lesién, cordales 18, 28, 38 y 48 incluidos,
asi como restos radiculares de las piezas 16 y 36, y lesiones periapicales en relacién a
las piezas 36 y 37. Una vez vista por primera vez en consulta, se solicita TC facial con
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cortes axiales y coronales, que pone de ma-
nifiesto el defecto 6seo visualizado en la or-
topantomografia, asi como reconstrucciones
en 3D (Fig. 2).

DIAGNOSTICO:

Ademas se realiza biopsia de la misma,
en la que se haya una intensa proliferacion
de fibroblastos y células gigantes multinu-
cleadas, informada como “granuloma de
células gigantes”.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Basandonos en la edad de la paciente,
ausencia de clinica y la naturaleza benigna
de la lesién, nos decantamos por un trata-
miento conservador, mediante la infiltracion
intralesional de seis ciclos de corticoides, con
la realizacién ulterior de controles radiol6-
gicos regulares. Sin embargo, debido a la
permanencia de la lesién, y al aumento pro-

Fig. 2. Reconstruccion coronal en 3D a partir del TAC
previo.

gresivo de la misma, se finalizé el tratamiento con la exéresis del granuloma mediante
maxilectomia parcial (Fig. 3) y la reconstruccién del defecto con colgajo libre micro-
vascularizado de peroné asociado a paleta cutanea (Fig. 4), es decir, la transferencia
de tejido vascularizado, desde una zona donante (en este caso tejido 6seo en forma
de peroné) hasta una zona receptora (en este caso el defecto creado tras la hemima-

xilectomia).

Figura 3. Reseccion quirargica de la lesion.

Figura 4. Adaptacion del colgajo libre microvas-

cularizado de peroné al defecto creado tras la he-
mimaxilectomia.
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La viabilidad de este tejido se asegura mediante la anastomosis microquirdrgica
del pediculo vascular del colgajo peroneo (arteria y vena peronea) a los vasos san-
guineos receptores (arteria y vena faciales, en este caso). En un segundo tiempo qui-
rargico, dos meses después de la cirugia reconstructiva, se desgrasé el colgajo para
disminuir su volumen y conseguir una mejor adaptaciéon del mismo a la cavidad oral
de la paciente (Fig. 5). Tras un tiempo prudencial de un afio aproximadamente,
cuando se haya conseguido la metaplasia completa del colgajo, la paciente sera sus-
ceptible de rehabilitacién implantoprotésica.

Resultado final tras adel-
gazamiento quirurgico del
colgajo.

DISCUSION:

El Granuloma de células
gigantes (GCGs) fue descrito
por primera vez por Jaffe ®
en 1953 como “Granuloma
reparativo de células gigan-
tes”, si bien actualmente no
se refiere a él como repara-

Figura 5. Resultado final tras adelgazamiento quirtrgico del colgajo. ~ tivo, debido a su caracter

destructivo localmente. Es
una entidad relativamente rara. Supone un 7% de los tumores de los maxilares
(siendo su localizacion preferente en la regién de los incisivos, y méas frecuentemente
en la mandibula que en el maxilar) @. Es mas frecuente en nifios y adultos jovenes,
con un ligero predominio en el sexo femenino @. Histolégicamente se caracteriza ©®
por la intensa proliferacién de células gigantes multinucleadas y fibroblastos, sobre
una densa estroma vascular, con depositos de hemosiderina. Se clasifica en periférico
si afecta a las extremidades y central si se desarrolla en la linea media (siendo este
tipo menos frecuente). En cualquier caso siempre afecta a tejidos con soporte 6seo.
Como factores etioldgicos @ se han relacionado diversos factores, sobre todo irritan-
tes locales (como extracciones dentales o prétesis mal adaptadas) y hormonales® (de
hecho ante todo GCGs deberia descartarse la coexistencia de hiperparatiroidismo pri-
mario, pues los clasicos tumores pardos caracteristicos de esta patologia tienen una
histologia practicamente indiferenciable de la del GCGs). Otra teoria sobre su origen
refiere que se trata de una lesién vascular intradsea similar a los angiomas de tejidos
blandos ©®. El diagndstico diferencial, se realizara con el granuloma piogénico, el fi-
broma gingival, el fibrosarcoma y las metastasis de tumores a distancia, que clinica-
mente pueden parecerse al GCGs. El diagndstico definitivo viene dado por la biopsia.
Clinicamente se manifiestan como una masa o nédulo de color rojizo (aunque a veces
puede ser azulado) de consistencia carnosa y ocasionalmente ulcerada superficial-
mente. Pueden ser desde asintomaticos, de pequefio tamafo y lento crecimiento,
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hasta grandes y destructivas lesiones que crecen rapidamente. En cuanto al manejo,
cladsicamente se recurria al tratamiento quirurgico, desde el simple curetaje de la le-
sidn, hasta la reseccién en bloque, lo cual supone una maxilectomia o mandibulec-
tomia. Tras el tratamiento quirurgico se ha observado una alta tasa de recidiva.
Actualmente se aboga por una terapéutica conservadora, que evite o disminuya las
secuelas tanto estéticas como funcionales ocasionadas por los tratamientos clasicos.
Asi destacan fundamentalmente tres lineas de tratamiento conservador. La mas
usada es la infiltracion intralesional de corticoides, descrita inicialmente por Jacoway
®, con diversas pautas y protocolos, de los cuales el mas extendido en la literatura es
la infiltracion semanal de triamcinolona asociada a anestésico local, durante un pe-
riodo de seis semanas. Las otras opciones conservadoras son el uso de calcitonina (ge-
neralmente en forma de spray nasal) o interferén- @, ambos en pauta de varios
meses, segun el éxito en la disminucién del granuloma. En ocasiones, debido a la alta
tasa de recidiva del GCGs o a la desaparicion incompleta del mismo con el trata-
miento es necesario complementar su tratamiento con la extirpacién quirurgica. Sea
cual sea la modalidad elegida, es fundamental el control clinico-radiolégico del pa-
ciente, mediante revisiones y pruebas de imagen (fundamentalmente TC). Ante el
fallo del tratamiento conservador en el GCGs, el manejo del mismo debe ser agresivo,
mediante la exéresis y reconstruccién del mismo, siempre que sea posible. Para ello
una soluciéon adecuada es el colgajo libre microvascularizado de peroné.
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RESUMEN DEL CASO:

El prurito es una sensacion cutanea primaria que provoca la respuesta motora del
rascado. Es el sintoma mas frecuente de los procesos dermatoldgicos, pero también
puede ser la manifestacion de enfermedades sistémicas potencialmente graves. Pre-
sentamos un caso de un vardn de 40 afos con antecedentes de estenosis esofagica
por ingesta de sosa en la infancia que consulta por prurito cutaneo, inicialmente en
ambas piernas con posterior generalizacion, de 2 meses de evolucion. Condicionando
lesiones de rascado, interferencia con el suefio y leve mejoria tras tratamiento con
antihistaminicos. Mediante un estudio detallado y los resultados de las pruebas com-
plementarias se detecta una masa mediastinica compatible con un Linfoma de Hodg-
kin. Se inicia tratamiento con quimioterapia con buena evolucion y cese del prurito.

PALABRAS CLAVES:
Prurito cutaneo, Linfoma Hodking, antihistaminicos.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Varon 40 aios de edad con antecedentes personales de estenosis esofagica por
ingesta de sosa en la infancia. Consulta por presentar desde hace dos meses prurito
cutdneo desde rodillas hasta pies, que en los ultimos dias se ha generalizado a brazos
y dorso. Condicionando lesiones de rascado. Empeora por la tarde-noche e interfiere
con el suefo. Presenta leve mejoria de la sintomatologia con la toma de antihistami-
nicos. No se acompafa de otros sintomas sistémicos, no fiebre, no cambios en el ha-
bito intestinal. No astenia. No anorexia. No otros casos de prurito en el ambiente
familiar o laboral. No viajes a zonas endémicas. Niega contacto con animales.

EXPLORACION FiSICA:

Presenta buen estado general. Buena coloracién de piel y mucosas. No se observan
adenopatias.

En la auscultacion pulmonar se aprecia ligera disminucién del murmullo vesicular
en base de hemitérax derecho

A nivel cutaneo encontramos: Excoriaciones de rascado a nivel pretibial de ambos
miembros. Dermografismo positivo. No xerosis.

Resto de la exploracion normal

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Se realizé las siguientes pruebas diagnosticas:

¢ Test cutaneo en prick con neumoalergenos, bateria de 43 alimentos, latex y ani-
sakis: negativas

e Hemograma, VSG, Bioquimica, Inmunoglobulinas, serologia hepatitis, serologia
hidatidica, IgE especifica a ascaris, toxocara, latex y anisakis, huevos y parasitos
en heces, catecolaminas en orina, ferritina y hemorragias ocultas en heces: nor-
males o no se detectan.
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¢ Subpoblaciones linfocitarias: linfocitos T colaboradores elevados: 644, linfocitos
T citotéxicos disminuidos 389, cociente CD4/CD8 ligeramente elevado, resto de
la serie normal. Disminucién de sideremia: 47 mg/dl, con ferritina normal. IgE
total: elevada (385 Ul/ml). Ligera elevaciéon de C3: 190 mg/dl con C4 normal,
ASLO 248 y Proteina C: 919 mg/l (elevadas).

e Rx Térax: destacando derrame pleural derecho y ligero ensanchamiento medias-
tinico. Imagen 1.

e TAC térax: Se objetiva extenso derrame pleural derecho, con adenopatia pre-
vascular de 15 mm y retroesternales de 12 y 13 mm. Masa retroesternal de as-
pecto sélido de 6x4 cms, no captante. No adenopatias axilares. Resto sin
hallazgos. Imagen 2.

Imagen 1. Rx téorax donde se aprecia derrame  Imagen 2. TAC de térax donde se aprecia ex-

pleural derecho y ligero ensanchamiento me-  tenso derrame pleural derecho, con adenopatia

diastinico. prevascular de 15 mm y otras retroesternales de
12 y 13 mm. Masa retroesternal de aspecto s6-
lido de 6x4 cms.

e RM de térax: se objetiva una masa mediastinica anterior derecha de
71x26.3x50.3 mm homogénea y de bordes bien definidos sugestiva de proceso
linfomatoso. Adenopatias en espacio prevascular y derrame pleural derecho

* En el analisis de liquido pleural detecté infiltrado linfoide atipico

¢ Broncofibroscopia: normal

¢ PAAF: masa mediastinica sugestiva de linfoma

¢ Biopsia de mediastino: Linfoma de Hodgkin intensa esclerosis

¢ Biopsia médula ésea: hipocelular

® PET-TAC: afectacion supradiafragmatica y derrame pleural

DIAGNOSTICO:
Prurito generalizado (Fig. 3) como manifestacion clinica de un linfoma de Hodgkin
tipo esclerosis nodular estadio lIA.
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Figura 3. Esquema diagnostico de prurito generalizado.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

El paciente ha recibido 6 ciclos de ABVD (Adriamicina 25 mg/m?, Bleomicina 10
mg/m?, Vinblastina 6 mg/m?, DTIC (dacarbacina) 375 mg/m?) con buena tolerancia 'y
remisiéon completa del prurito. En PET realizada tras tercer ciclo se evidencia norma-
lizacion metabdlica de las lesiones descritas en PET previo. No evidencia de focos re-
siduales ni aparicién de nuevas lesiones.

DISCUSION:

Presentamos un caso de Linfoma de Hodgkin esclerosis nodular estadio IIA cuya
Unica manifestacion clinica ha sido el prurito cutaneo. Las manifestaciones cutaneas
en estos pacientes son frecuentes, la mayoria no son especificos y pueden estar pre-
sentes en mas del 50% de los pacientes (1). Se caracteriza por ser intenso y afectar
preferentemente las piernas. Es un indicador de mal pronéstico (1).

No debemos olvidar que el prurito es un sintoma; manifestacion de numerosas
enfermedades. Es el sintoma mas frecuente de los procesos dermatoldgicos, pero
puede ser la manifestacion de enfermedades potencialmente graves (2,3) aunque la
sintomatologia aparentemente parezca banal (2).

BIBLIOGRAFIA:
1. Gongalves F. Thalidomide for the control of severe paraneoplastic pruritus associated with
Hodgkin’s disease. Am J Hosp Palliat Care. 2010 Nov;27 (7):486-7. Epub 2010 Mar 15.
2.J. V. Bras6 Aznar. Prurito. Manual de Alergia Clinica. 2003. p. 323-332.
3. Francisco Guerra Pasadas. Prurito. Diagnéstico Diferencial en Alergia e Inmunologia cli-
nica. 2001. p.221-231.
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RESUMEN:

Los mucoceles son formaciones pseudoquisticas con un crecimiento lento por acu-
mulacion de moco. La clinica varia en funcién de la localizacion. Presentamos el caso
de un paciente con cuadro de neuritis dptica secundario a la existencia de un muco-
piocele de localizacion etmoidoesfenoidal no asociado a un cuadro rinosinusal crénico.

PALABRAS CLAVES:
* Mucocele esfenoidal
e Neuritis 6ptica

CASO CLINICO

ANAMNESIS Y EXPLORACION FiSICA:

Hombre de 45 afos, con antecedentes personales de interés de alergia a Penicilin.
El paciente acude a nuestra consulta tras una primera valoracién por el Servicio de
Oftalmologia por pérdida de visién unilateral izquierda de 1 mes de evolucién en
tratamiento con corticoides con escasa mejoria de la vision. Ademas referia cefalea
unilateral ipsilateral a la pérdida de vision.

No presentaba sintomatologia nasal. Se realiza una nasofibroscopia flexible que
no evidencia hallazgos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Ante la sospecha de un fendémeno compresivo ,se solicitaron pruebas de imagen,
TACy RMN.

Se detecta en dichos estudios, imagen hipocaptante de 13 x11.2 mm que ocupa
celdas etmoidales posteriores , pared posterior y medial de seno esfenoidal izquierdo
con adelgazamiento de estructuras 6seas ,zona posterior de lamina papiracea iz-
quierda y techo etmoidal. En RMN se evidencia contacto de la lesién con el nervio
optico.

Figura 1. TCy RMN.

Se localiza a nivel de seno esfenoidal la lesién descrita comprimiendo el nervio
optico ipsilateral
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DIAGNOSTICO:
Mucocele seno esfenoidal izquierdo con compresion del nervio 6ptico y desarrollo
de una neuritis con repercusion visual

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Tras escasa mejoria con el tratamiento corticoideo y los hallazgos radiolégicos se
decide intervencion.

Se realiza Cirugia Endoscépica nasal realizando apertura del ostium esfenoidal
izquierdo ampliando su acceso a nivel pared medial, inferior y lateral hasta descubrir
lesion quistica de bordes delimitados . Tras apertura de la pared del mucocele se evi-
dencia salida de material mucopurulento. Se extirpa pared quistica, que rodea y
cubre el nervio 6ptico justificando la neuritis 6ptica secundaria a compresién. Se co-
loca a nivel del lecho quirdrgico material reabsorbible hemostatico sin precisar ta-
ponamiento nasal.

Fig 2.

A. Extraccion capsula
mucocele 6ptico que rodea
a nervio optico

B. Visualizacion del receso
optico carotideo . 1.)
Nervio 6ptico 2)Arteria
carétida paraselar.

El paciente recibe el alta hospitalaria las 24 horas con tratamiento ambulatorio
con Moxifloxacino 400 mg/24 horas durante 7 dias y una pauta descendente de cor-
ticoides orales

Se realizé nueva valoracion oftalmoldgica a los 3 meses de la intervencion evi-
denciandose una recuperacién parcial de la visiéon del ojo izquierdo con una agudeza
visual del 0.7 siendo la previa a la cirugia del 0.5. En el fondo de ojo se aprecié una
palidez acusada de la papila. Sin embargo en la campimetria persiste una reducciéon
acusada del campo ocular izquierdo.

DISCUSION:

Los mucoceles son mas frecuentes en el contexto de una rinosinusitis crénica por
cierre del drenaje sinusal y acimulo progresivo de mucosidad. La formacién del mu-
cocele no es del todo clara. Se postula su origen en la neumatizacién de celdillas obli-
teradas o la presencia de tejido mucinoso ectopico que migra durante la formacién
del canal 6ptico. La localizacion mas frecuente es el seno frontal (65%),siendo rara
(del 1%) a nivel de etmoides posterior y seno esfenoidal. (1)

Tras un periodo de crecimiento asintomatico, la clinica variara en funcion de la
localizacion sinusal con la aparicion de cefaleas, neuralgias o afectacion de pares cra-
neales llly IV con pérdida de visién que deben orientar hacia una localizacién esfe-
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noidal. En nuestro caso la pérdida de visién estaria causada por una neuropatia com-
presiva tras evidenciarse que en su crecimiento el mucocele rodea y comprime el
nérvio 6ptico.(2,3)

El TC es la prueba radioldgica principal donde el mucocele se manifiesta como
una imagen hipodensa con un halo captante de contornos regulares. Se deben va-
lorar la debilidad de las paredes 6seas. La RMN podemos encontrar imagenes hiper-
captantes en T1y T2 si el contenido proteico del mucocele es alto o hipocaptante si
la densidad estd muy aumentada.

Tras evidenciarse la existencia de mucopiocele con repercusion clinica oftalmolé-
gica la indicacién de tratamiento es quirurgica realizandose una marsupializaciéon
del mucocele. Esta debe realizarse de forma precoz para eliminar la compresién 6p-
tica ya que la demora en el diagnéstico disminuye las posibilidades de recuperacién
visual. Si evidencia sobreinfeccién del mucocele o patologia sinusal asociada el tra-
tamiento debe completarse con antibioticoterapia y corticoides previo y posterior a
la cirugia.

El avance de la cirugia endoscépica nasal permite una mejora en la visualizacion
y acceso al seno esfenoidal

BIBLIOGRAFIA:

1. Rodriguez Marco, Dominguez Polo, Cristobal Bescos, Ispa Callén, Castillo Laguarta. Mu-
cocele orbitario primario: Propotosis y atrofia 6ptica. Archivos de la Sociedad Espafiola
de Oftalmologia v.80 n° 8, 2005.

2. A.Coca Pelaz, C. Fernandez Lisa, J.L. Llorente Pendas, J.P. Rodrigo Tapia. Neuritis 6ptica
retrobulbar reversible por sinupatia esfenoidal: dos casos clinicos. Acta Otorrinolaringol
Esp 2008;59(6):308-10.

3. Nedal Hejazi, Alfred Witzmann, Werner Hassler. Ocular manifestations of Sphenoid Mu-
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RESUMEN DEL CASO:

El tumor ovarico de células esteroideas no especificado (ovarian steroid cell tumor,
not otherwise specificied -NOS-), es una causa rara de neoplasia ovarica. Si bien asocia
hirsutismo en aproximadamente tres cuartas partes de los casos es una causa excep-
cional del mismo. En general, las causas benignas de hirsutismo representan el 95%
de los casos pero hay que estar alerta a ese 5% que puede corresponderse con causas
malignas, como por ejemplo el tumor de ovario. Presentamos el caso de una mujer
postmenopausica, con hirsutismo de reciente aparicion de origen ovarico, descubrién-
dose un tumor ovdrico de células esteroideas con buena evolucidn posterior.

PALABRAS CLAVE:
Hirsutism, hyperandrogenism, postmenopausal, ovarian steroid cell tumour, ovar-
ian neoplasia.

CASO CLIiNICO

ANAMNESIS:

Se trata de una mujer de 69 afios que edad que acude a Consultas Externas de
Endocrinologia derivada por su Médico de Familia por apariciéon progresiva de
vello en cara, espalda, pecho y regién suprapubica hasta el ombligo, en el plazo
de 9-12 meses. Entre sus antecedentes personales encontramos DM tipo 2, HTA,
SAQS descubierto en estudio de poliglobulia y frecuentes cefaleas de caracteristi-
cas tensionales. Su tratamiento habitual consiste en gliclazida 30 mg (1-0-1), com-
binacion de eprosartan e hidroclorotiazida 600/12.5mg (1-0-0) y escitalopran 15
mg(1-0-0), ademas de uso de CPAP nocturna con cumplimiento irregular. Su me-
nopausia fue a los 52 anos y desde entonces no habia vuelto a presentar nuevos
episodios de sangrados siendo sus revisiones por Ginecologia completamente nor-
males. Menarquia a los 12 ailos con menstruaciones regulares cada 30 dias durante
toda su vida fértil. G2P2A0, dos partos eutocicos, nunca ha empleado anticoncep-
cion hormonal. No antecedentes en su familia de hirsutismo. Dice que desde hace
unos 9-12 meses presenta pelo en zonas que antes no presentaba como la cara, el
pecho y la espalda. No acné ni galactorrea, tampoco alopecia, cambios de voz ni
aumento de masa muscular.

EXPLORACION FiSICA:

PA 145/73; 83 Ipm; tm 36.2°C; saturacion 02 99%. Peso 57 kg; talla154 cm ; IMC
24. No aspecto cushingoide, sin acné ni bocio. Alopecia frontal. AC: ritmica sin so-
plos, frecuencia ventricular controlada. AP: MVC sin roncus ni sibilancias. Abdomen
y pelvis: blando y depresible, sin masas ni megalias, no doloroso, RHA normales,
no signos de peritonismo. MMII sin edemas ni signos de TVP, tampoco datos de in-
suficiencia venosa crénica, pulsos periféricos presentes y simétricos. Vello largo,
aspero y pigmentado (tipo terminal) en cara, espalda, pecho y region suprapubica.
Escala de Ferriman y Gallwey: labio superior 1, mandibula 3, pecho 3, abdomen 3,
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pelvis 4, mitad inferior del dorso 3 -en total, 17 puntos-. No se observan signos
de virilizacién. Exploracion mamaria rigurosamente normal, compatible con
mamas de una mujer postmenopausica.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Hemograma: Hb 16.9, hto 46%, indices corpusculares normales, leucos 6500 (for-
mula normal), plaquetas 223.000. Bioquimica: glucemia 161, colesterol total 199, tri-
glicéridos 64, resto sin interés. Hb glicosilada: 8.3%. Determinaciones hormonales:
TSH 1.49 pmol/L, T4L 18 pmol/L; insulina basal 5.1 mcUIl/mL; PRL 20 ng/mL; testoste-
rona libre 4.1 pg/mL (0.1-1); testosterona total 3.2 ng/mL (0.15-0.65); androsteno-
diona 6.8 ng/mL (< 4.5 ng/mL); DHEA-S 88.9 mcg/dL (35-430); estradiol 45, cortisol
normal.

DIAGNOSTICO:
Hirsutismo. Hiperandrogenismo, posiblemente de origen ovarico. Los previos: DM
tipo 2, HTA, cefaleas tensionales y SAOS.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION:

Ante estos hallazgos, iniciamos el diagnostico diferencial de las posibles causas
del hirsutismo que presenta nuestra paciente. Se trata de un hirsutismo de inicio en
la postmenopausia de progresién rapida (< 12 meses) sin asociarse a signos de virili-
zacion. Dada la anamnesis, exploracion fisica y determinaciones hormonales pode-
mos presuponer que vamos a encontrar la causa del hirsutismo en el ovario. Por
tanto, solicitamos una ecografia abdominopélvica. Mientras tanto, indicamos trata-
miento cosmético. En la ecografia, se observa endometrio heterogéneo de 6.7 mm.
Ovario izquierdo de 11x 22 mm sin foliculos, de caracteristicas atréficas. Ovario de-
recho de 20 x 17 mm (grande para su edad), de aspecto sélido de gran densidad que
parece un fibroma o tecoma y vascularizacion central con indice de resistencia del
52%. A la luz de estos hallazgos se propone tratamiento quirdrgico de lesién ovarica,
siendo aceptado por la paciente. Se realiza estudio de extensiéon que muestra lesién
limitada a ovario derecho. Tras histerectomia con doble anexectomia se analiza en
Anatomia Patolégica. Ovario izquierdo: 2.5 x 1.5 cm, histologia normal. Ovario de-
recho: 3.5 x 2 cm, presenta en su superficie una formaciéon blanquecina dura de 2 x
1.5 cm, consistente en una proliferacion de células de citoplasma amplio eosinéfilo
y homogéneo, con nucleos redondos regulares, que se disponen en pequefios [6bu-
los. Adyacente a dicha lesion se identifica un tejido fibroso denso, bien delimitado
del parénquima adyacente, que en su interior muestra escasas células fusiformes no
atipicas. Se reformula entonces el diagndéstico tomando como base la anatomia pa-
toldgica: tumor de células esteroideas no especificado y fibroma del ovario derecho.
Hasta la fecha, la paciente ha realizado revisiones periodicas en la que la testosterona
total ha sido no detectable y no se han hallado datos de malignidad. Asimismo sigue
revisiones de sus otras patologias. El hirsutismo con tratamiento cosmético y solucién
quirurgica ha mejorado notablemente.
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DISCUSION:

En el caso que nos ocupa el sintoma guia es el hirsutismo en una mujer posmeno-
pausica asociado a hiperandrogenismo. El hirsutismo se define como la proliferacion
capilar excesiva siguiendo un patrén de distribucion pilosa tipicamente masculino.
Este pelo es de caracteristicas terminales: grueso, oscuro y aspero. De aqui se deriva
que es un sintoma Unica y exclusivamente que se da en las mujeres. Se estima que
afecta al 10% de ellas.(1)

En la mayoria de las casos es una afeccion idiopatica que incluso se considera va-
riante de la normalidad pero hay que permanecer alerta puesto bajo este sintoma
puede subyacer una patologia grave. Se considera que hay hirsutismo cuando la pun-
tuacion en la escala de Ferriman-Gallwey en igual o superior a 8 puntos. Siempre lo
debemos distinguir de la hipertricosis que consiste en el incremento del pelo corporal
en la mujer en las zonas donde existe normalmente.

Hay que recordar que todo hirsutismo no conlleva hiperandrogenismo.Un exceso
de andrégenos cuantioso no sélo puede provocar hirsutismo sino todo un cortejo de
sintomas agrupados bajo el concepto de virilizacién como voz ronca, atrofia mama-
ria, aumento de masa muscular, clitoromegalia, ... Si encontramos todos estos datos
en una mujer siempre debemos descartar patologia grave del tipo neoplasia supra-
rrenal u ovdarica, por lo que en la mayoria de los casos es un dato ominoso. Asimismo
el hirsutismo puede asociar otros sintomas cutaneos como el acné o la alopecia an-
drogénica. El sindrome de ovario poliquistico, el hirsutismo idiopatico y la hiperplasia
suprarrenal congénita atenuada o tardia responden como causa al 95% de los casos
de hirsutismo. (2)

En la mujer los andrégenos son secretados por ovarios, estimulados por LH y por
las glandulas suprarrenales, estimuladas por ACTH. Los esteroides circulantes en el
hirsutismo son androstenodiona, DHEA y S-DHEA. Ovarios y suprarrenales contribu-
yen por igual a la sintesis de testosterona a la que hay que afiadir la procedente de
la conversion de otros esteroides en tejidos periféricos. La testosterona se convierte
en dehidrotestosterona (DHT) por la accién de la enzima 5 -reductasa. La DHT es
mas afin por los receptores androgénicos de la union pilosebacea y por tanto, mas
potente como andrégeno (1)

Si bien es cierto que en la mayoria de los casos de hirsutismo se encuentra impli-
cado un exceso de andrégenos, la correlacion entre los niveles de éstos y la cantidad
de pelo es moderada. Ello se explica porque participan otro tipo de factores no bien
conocidos entre los que se incluyen factores locales, etnia, factores genéticos, sensi-
bilidad concreta de la region,...

A la hora de valorar un hirsutismo son claves tres aspectos: edad de inicio, veloci-
dad de crecimiento y sintomas y signos asociados. Crecimiento lento orienta a causas
benignas mientras que su inicio subito y rapido desarrollo sugieren causas malignas
del tipo neoplasia secretora de andrégenos. Asimismo resulta interesante indagar
sobre la historia menstrual y de fertilidad de la paciente. La clave del problema esta
en identificar a aquellas pacientes con patologia subyacente grave y distinguirlas de
aquellos casos en los que nos hallamos ante un problema estético.
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Los tumores de células esteroideas no especificados es una neoplasia de los cor-
dones sexuales del ovario y son muy raros. (3)Suponen una causa excepcional de hir-
sutismo de origen ovdrico. Se caracterizan porque las células y su disposicion
recuerdan a las de la corteza suprarrenal y no contienen cristales de Reinke. Puede
presentarse a cualquier edad y pueden producir distintas manifestaciones endocrinas.
En la mitad de los casos producen hiperandrogenismo. También se han descritos casos
que asocian elaboracién de cortisol produciendo sindrome de Cushing y elaboracion
de eritropoyetina asociada a policitemia. Se estima que el 30% de ellos tienen com-
portamiento maligno. (4)

Se trata de tumores poco estudiados por ser poco frecuentes. Sus manifestaciones
clinicas son tan variadas como inespecificas y reflejan su produccién hormonal: tes-
tosterona, estréogenos, progestagenos. El 94% presenta sintomas endocrinos. El 77%
se manifiesta con sindromes paraneoplasicos como virilizacion e hirsutismo. También
pueden debutar como amenorrea tanto primaria como secundaria y hemorragia ute-
rina. Es necesario hacer el diagnoéstico diferencial con otros tumores esteroideos
como tecomas luteinizantes, carcinoma de células claras, tumores de células de Ley-
dig, luteomas,...Su tratamiento ha de individualizarse segun la histologia, estadio y
deseos genésicos de la paciente. Se preconiza el tratamiento quirargico. Opciones
como radioterapia y quimioterapia se han ensayado poco. También puede emplearse
terapia hormonal. Se tiende a ser mas radical en mujeres postmenopadusicas y mas
conservador en mujeres en edad fértil.(5)
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ANEXOS

El Colegio Oficial de Médicos de la provincia de Badajoz (icomBA) convoca el Primer Certamen
de Casos Clinicos Multidisciplinarios para Médicos Residentes. Presentamos a los médicos en forma-
cion una herramienta de actualizacion basada en los elementos docentes que pueden extraerse de
la practica diaria.

Entre todos los casos clinicos presentados y aceptados se seleccionaran los diez mejores por el Co-
mité Cientifico designado por la Junta Directiva del icomBA como jurado. Estos casos clinicos selec-
cionados se expondran en el Salén de Actos en una sesidn de la que se elegiran los tres premiados,
los cuales se daran a conocer y se entregaran en el Dia de la Profesion Médica del 10 de junio de 2011.

Los premios estaran dotados con:

e Primer premio:  1.500 euros.
e Segundo premio: 1.000 euros.
e Tercer premio: 500 euros.

Ademas de la cuantia econémica, se premia al autor principal con una estancia gratuita de diez
dias en los apartamentos colegiales en Valdelagrana (Cadiz) o en La Antilla (Huelva) en periodo no
estival, a disfrutar antes de finalizar el afio 2011.

De entre todos los casos clinicos presentados en este certamen, se seleccionaran los veinticinco
mejores para su publicacién en un libro editado para tal fin por el icomBA.

BASES DE PRESENTACION DE CASOS CLINICOS

1. La presentacién de un caso clinico implica la aceptacion integra de las presentes bases y el con-
sentimiento expreso de cesion de sus derechos de reproduccion, publicacion y distribucion por
el llustre Colegio Oficial de Médicos de Badajoz (icomBA)

2. Podran participar en este certamen todos los médicos internos residentes de la provincia de
Badajoz que estén colegiados en este icomBA.

3. El numero de médicos firmantes por cada caso clinico presentado no sera superior a cuatro auto-
res, considerando al primer firmante como autor principal. Todos ellos deben estar colegiados.

4. Cada autor principal podra enviar un Unico caso clinico.

5. Se aceptaran aquellos trabajos que expongan contenidos de interés de la especialidad de los
autores del caso.

6. El autor principal garantiza que el caso es original, en el sentido de que no haya sido publicado
previamente y que se adapte a las siguientes normas editoriales:

NORMAS EDITORIALES

6.1. Los casos clinicos constaran de los siguientes APARTADOS:
e PORTADA (pagina 1):

- Titulo del caso clinico (insertar como pie de pagina en todas las paginas)

- Autor principal (nombre, especialidad MIR y datos de contacto: teléfono, email, centro
de trabajo) y otros autores (nombres, especialidad MIR y centros de trabajo), hasta un
maximo de cuatro.

- Resumen Del Caso. Palabras Clave

e Anamnesis
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10.

11.

12.

13.

14.

e Exploracion Fisica

® Pruebas Complementarias
e Diagnostico

e Tratamiento y Evolucién

e Discusion

6.2. La extension maxima del texto sera de 4 paginas DIN-A4, usando tipografia Times New
Roman con tamafo 12, interlineado sencillo, paginas numeradas. Se admitiran un ma-
ximo de 2 figuras y 2 tablas, con buena calidad para su publicacion. Las tablas y figuras
deberan estar numeradas y tener titulo o pie de figura.

6.3. En los articulos se incluird un resumen que sera de un maximo de 150 palabrasy al menos
tres palabras clave obtenidas de Medline (disponible en http://www.ncbi.nlm.nih.gov/en-
trez/meshbrowser.cgi)

6.4. Se citaran hasta un maximo de seis referencias bibliograficas (normas de Vancouver 2008)
que apareceran en el texto con nimero correlativos, entre paréntesis y estaran recogidas
al final del texto por orden de aparicién en el mismo

6.5. En el caso de que se presenten imagenes de pacientes que puedan ser identificables, los
autores deberan adjuntar obligatoriamente un consentimiento firmado por el paciente
o tutor legal. No obstante, se debe omitir toda referencia a datos personales identifica-
tivos de los pacientes.

6.6. Respecto a los tratamientos farmacolégicos, se debe indicar principios activos y no marcas
comerciales

. El Comité Cientifico seleccionara y decidira, tras su exposicion publica en el Salén de Actos del

icomBA, los tres casos premiados de entre los diez finalistas. El ponente dispondra de un
tiempo de diez minutos, contestando alguna posible pregunta de los presentes. Se valorara la
valoracién que hagan los colegiados asistentes a tal jornada para la concesién de los premios.

. Este Comité Cientifico lo componen cuatro médicos colegiados designados para tal fin por la

Junta Directiva del icomBA, actuando como Presidente y con voto de calidad quien sea nom-
brado por esta misma Directiva.

. Para la valoracién de los articulos por parte del mencionado Comité se tendran en cuenta los

siguientes criterios: Interés didactico-formativo para el médico residente Calidad cientifico-
técnica Aportaciones originales o novedosas

Los casos clinicos se pueden presentar dentro del plazo aprobado: a) por envio email al correo
electrénico del icomBA: info@colegiomedicobadajoz.org, poniendo en asunto: Certamen de
Casos Clinicos; b) por correo postal a la direccion: Colegio de Médicos de Badajoz Av. Colén
n° 21 06005 BADAJOZ, poniendo en el sobre “Certamen de Casos Clinicos” o ¢) en fisico di-
rectamente en la sede, en sobre cerrado con doble plica. En todos los casos se le dara un nu-
mero de registro de entrada como garantia de su recepcion.

La fecha limite de recepcion de los casos sera el 29 de abril de 2011, a las 15 horas.

Los comunicacién de los diez casos seleccionados para la exposicion se realizara con suficiente
antelacion a los autores principales y a través de www.combadajoz.com

La entrega de los tres premios a los autores premiados se hara dentro de los actos del Dia de
Profesion Médica, el 10 de junio de 2011.

La organizacién se reserva la posibilidad de introducir algun cambio en estas bases por mo-
tivos justificados.





