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Casos Clinicos

Enfermos egregios.
Casos clinicos en que la historia es maestra

Como se ha reiterado en este foro recientemente’?, la finalidad de los ca-
sos clinicos incluye la descripcién de hallazgos infrecuentes o desconoci-
dos de una enfermedad, presentaciones raras de entidades desconocidas,
novedosas aproximaciones a procesos frecuentes, generacion de hipotesis
o informacion sobre efectos farmacolédgicos adversos no descritos o inusua-
les. Todo ello enmarcado en la educacién médica continuada que mejora el
entrenamiento de los profesionales de la salud, singularmente aquéllos en
formacion, para que proporcionen cuidados de calidad.

Como caso particular de tales supuestos clinicos, desde hace mas de 20 afos
vengo divulgando las patobiograffas de ciertas celebridades. Es decir, perso-
najes conocidos, que, como decia el poeta Horacio, son humanos y por ello
nada de lo humano les es ajeno, incluyendo la enfermedad y el dolor. En tales
trabajos se intenta mostrar cémo nos legaron sus logros imperecederos, aun
a pesar de sus padecimientos, o en ocasiones precisamente por ellos. Basta
con evocar la obra de Frida Kahlo o Edvard Munch.

Oliver Sacks, el famoso neurdlogo recientemente desaparecido, autor de
retratos patobiogréficos inolvidables, recogidos en libros tan inspiradores
como El hombre que confundié a su mujer con un sombrero o Un antropdlogo
en Marte, declaré: “En el examen de la enfermedad, ganamos sabiduria sobre
la anatomia, la fisiologia y la biologia. En el examen de la persona con enfer-
medad, ganamos sabiduria sobre la vida™. Ello constituye gran verdad y en
la exposicion de sus casos se esfuerza en demostrar cémo, aun a pesar de
padecimientos en ocasiones terriblemente despersonalizantes, los pacientes
luchan por mantener su identidad.

Dichas celebridades son variadas y sus biografias sirven para resaltar determi-
nados aspectos de los procesos moérbidos. Por ejemplo, el hecho de que na-
die estd exento de padecerlos. La trombosis venosa de Kate Winslet (conocida
protagonista de Titanic) o el grave embolismo pulmonar puerperal de la tenis-
ta Serena Williams (2018) son paradigmaticos en este sentido. Otros, como la
inesperada muerte de Andy Warhol* en el posoperatorio de una colecistecto-
mia, ocasionada por insuficiencia cardiaca precipitada, al parecer, por un poco
cuidadoso balance hidroelectrolitico, muestran la fragilidad de la existenciay lo
impredecible de la enfermedad en ocasiones, aunque nos previenen sobre la
importancia de protocolos adecuados para evitar resultados adversos.

Otros casos nos permiten admirar la determinacion del genio por crear,
a pesar de las limitaciones impuestas por la enfermedad. La 9.2 Sinfonia o el

proyecto inconcluso de la 10.9 a pesar de la cirrosis hepatica de Beethoven;
la agonia de Mozart en la uremia final de una probable glomerulonefritis pos-
testreptocdcica, y su empefo por terminar el Réquiem, constituyen seferos
ejemplos®. También lo es el abandono de la escultura en piedra por Modiglia-
ni a causa del empeoramiento de su tuberculosis por la inhalacion de polvo.
Pero encontrando luminosos caminos alternativos en la pintura para crear
sus sensuales madonas de cara ovalada. O Matisse, superando trabajosamen-
te la debilidad derivada de complicaciones posoperatorias de un cancer de
colon y un embolismo pulmonar, para imaginar mediante el recorte de pa-
peles multicolores sus célebres “Desnudos azules’, de profunda influencia en
el arte posterior®. El arte puede ocasionar dolor pero es a menudo tabla de
salvacion para tales artistas.

A veces tales casos clinicos histoéricos plantean desafios dignos de los mejo-
res “Case Reports” del New England, con desenlaces realmente sorprenden-
tes. Por ejemplo, el planteado por la muerte de Pericles, el ilustre estratega
ateniense, muerto en 429 a. C. por la “peste de Atenas’, cabalmente descrita
por Tucidides. De etiologia largamente discutida (gripe, viruela, peste bubo-
nica...), parece haberse aclarado verosimilmente al aislar ADN de Salmonella
typhi en dientes de fallecidos por dicha entidad, procedentes del cementerio
de Kerameikos’. O la confirmacion del saturnismo de Caravaggio, el violento
y genial pintor barroco, al evidenciarse altos niveles de plomo en sus huesos,
y la atribucion definitiva de su muerte (Porto Ercole, Toscana italiana, 1610)
a una sepsis por Staphilococcus aureus, al recuperar ADN de muestras denta-
rias del artista®. Anteriormente, su oscura muerte fue atribuida a brucelosis,
sifilis, malaria, insolacion. ..

Tal aproximacion a personajes conocidos conlleva una ventaja sobre los
tradicionales casos clinicos. Permiten muchas veces intuir sus creencias
y pensamientos mas intimos. Incluyendo su actitud ante los médicos.
Como tal me gustaria ofr alguna vez a mis pacientes lo que Einstein de-
cia de sus doctores. El fisico, en cuanto cientifico desconfiaba (“los tnicos
diagnésticos en los que confio son los post-mortem”) y, en cuanto paciente,
era indisciplinado (“le gustan los médicos pero no las medicinas’, observaba
el Dr. Ehrmann), aunque como camarada fue siempre leal, defendiéndoles
en ocasiones de ataques furibundos. Pues bien, acerca de la intervencion
sobre su aneurisma de aorta abdominal (en 1948, 6 afos antes de su muer-
te), declaré que accedia a ella “tras una impresionante reunién con doctores
[entre ellos el famoso cirujano Rudolf Nissen o el radiélogo Gustav Bucky]
que son mis amigos”.
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Mediastinitis
Haemophilus influenzae
Pericarditis

El caso que acontece pretende enfatizar en una patologia potencialmente mortal. La demora en el diag-
nostico de esta entidad influye tanto en el manejo como en el prondstico. Un varén de 38 afios sin ante-
cedentes acudio al Servicio de Urgencias por fiebre, sintomas catarrales altos y dolor toracico retroesternal.
Se encontraba estable, pero febril, y la analitica reveld elevacién de reactantes de fase aguda. Se solicitd TAC,
bajo la sospecha de mediastinitis, que confirmo el diagndstico. Se inicié antibioterapia y se tomd una actitud
expectante. La precocidad del diagnostico permitioé un tratamiento conservador.

Keywords

Abstract
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>
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Mediastinitis
Haemophilus influenzae
Pericarditis

The case that happens intends to emphasize a potentially fatal pathology. The delay in the diagnosis of this
entity potentially influences both the management and the prognosis. A 38-year-old male with no history
goes to the Emergency Department for fever, high catarrhal symptoms and retrosternal chest pain. He was
stable but febrile and the analytical revealed elevation of acute phase reactants. A CT scan was requested un-
der suspicion of mediastinitis that confirmed the diagnosis. Antibiotic therapy was initiated and an expectant
attitude was taken. The precocity of the diagnosis allowed a conservative treatment.

pueden estar presentes'”. La infeccion del mediastino se inicia como una

La mediastinitis aguda descendente es una entidad rara pero cuya detecciéon
a tiempo cambia el manejo y el prondstico.

En nuestro caso, la sospecha precoz permitié el abordaje con antibioterapia
y evitd una cirugia de elevada morbilidad y mortalidad.

La coexistencia con pericarditis por irritacién por contiglidad, aunque
descrita, es extremadamente infrecuente.

celulitis que con frecuencia degenera en necrosis que se extiende con poca
o nula presencia de pus. Durante esta fase temprana, el tratamiento compor-
ta antibioterapia y una cirugfa demasiado precoz puede empeorar la situa-
cion al romper las defensas naturales. Una vez superada esta etapa, es preciso
un desbridamiento quirdrgico adyuvante; y la mortalidad y la morbilidad au-
mentan considerablemente®.

Introduccion

Historia clinica y exploracidn fisica

La mediastinitis es una rara afeccién con morbilidad y mortalidad significati-
vas cuya demora diagndstica cambia el tratamiento y empeora drasticamen-
te el prondstico. En nuestro medio, la mayoria de las veces la observamos en
contexto posquirurgico (cirugia cardiaca) o como consecuencia de interven-
ciones como mediastinoscopias o gastroscopias con perforacion esofégica
secundaria. En los casos en los que no existe un contacto con el medio sani-
tario previamente, casi la mitad de las veces tiene un origen odontogénico.
Otros origenes son el faringeo y el amigdalino. Respecto a la etiologia, suelen
ser polimicrobianas, y los microorganismos més frecuentemente aislados son
los estreptococos del grupo Viridans. Estafilococos y gramnegativos también

Varén de 32 anos, natural de Colombia (Ultimo viaje a su pais natal hace 6 meses),
sin antecedentes familiares ni personales de interés, que comenzé con un cua-
dro de odinofagia y fiebre hace 2 dias junto con deterioro del estado general y
paulatinamente dolor retroesternal que se incrementaba al deglutir, asi como tos
seca en las Ultimas horas. Negaba haberse atragantado, aunque habia comido
pescado previamente al inicio del cuadro.

A la exploracion, el paciente se encontraba hemodindmicamente estable,
con tension arterial de 130/60 mmHg, frecuencia cardiaca de 110 latidos
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por minuto y saturacion de oxigeno del 97% respirando aire ambiente.
La temperatura era de 40 °C. El paciente presentaba mal aspecto general,
con sudoracion profusa, aungue se encontraba eupneico y bien perfundido.
La exploracion faringea reveld una faringe eritematosa brillante, con amig-
dalas aumentadas de tamafio sin placas y Uvula desviada a la derecha sin
evidencia de abscesos. Presentaba adenopatias multiples de alrededor de
1,5 ¢cm, de dominio izquierdo, lisas y rodaderas, no adheridas y levemente
dolorosas a la palpacion. El resto de la exploraciéon era normal. Se solicitd va-
loracién por Otorrinolaringologia, que le diagnostico rinosinusitis y faringitis
aguda sin aparentes complicaciones.

Pruebas complementarias

La analitica mostraba aumento de reactantes de fase aguda (17.000 leuco-
citos/ul, con predominio de neutréfilos), proteina ¢ reactiva (PCR) 28 mg/d|,
procalcitonina 6,6 ng/ml, y coagulopatia (INR 1,6, TTPA 35 s). Se realizé electro-
cardiograma (ECG) que evidencié un ritmo sinusal sin alteraciones en la con-
duccién ni en la repolarizacion a 100 lpm.

Dada la sospecha clinica de mediastinitis aguda, se solicitaron hemocultivos,
serologia de VIH y tomografia axial computarizada (TAC) toracica y cervical que
mostré estriacion de la grasa en el mediastino, tanto a nivel cervical como to-
racico, sin evidencia de colecciones (Figura 1)?, como seria esperable en un
estadio mas avanzado de origen otorrinolaringoldgico.

Figura 1. TAC: estriacion de la grasa del mediastino

Evolucion

Se inici6 antibioterapia de amplio espectro (piperacilina-tazobactam y amika-
cina), pese a lo cual, en las siguientes 12 horas y persistiendo el mismo tipo de
dolor toracico, el paciente sufrid cuadro hipotensivo y requirié sueroterapia
y farmacos vasoactivos. En este momento, se realizé nuevo ECG que eviden-
ci6 cambios electrocardiograficos con T picudas y descenso del segmento PR,
compatible con pericarditis aguda en probable relacién con afectacion por
continuidad. El ecocardiograma urgente no visualizd derrame pericérdico.
Dada la situacion, el paciente ingreso en la unidad de cuidados intensivos (UCI)
y se asociaron ibuprofeno y colchicina.

La radiografia de control ya mostraba ensanchamiento mediastinico incipiente.
En los hemocultivos se aislé Haemophilus influenzae sensible a cefalosporinas, por
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lo que se decidi6 desescalar a ceftriaxona. La serologia de VIH resultd negativa y,
durante su estancia en UC], se realizé una gastroscopia que no mostrd hallazgos.

A las 24 horas, se procedio a realizar TAC de control que manifesté un empeo-
ramiento de la estriacion de la grasa y derrame pleural de nueva apariciéon. Sin
embargo, dada la situacion de estabilidad hemodinamica y mejorfa clinica, se
procedié a trasladar al paciente a planta de hospitalizacién, donde el dolor
toracico remitié. La evolucion fue favorable y, cumpliendo 4 semanas de trata-
miento antibidtico, el paciente fue dado de alta.

Diagnostico

Mediastinitis aguda precoz de origen otorrinolaringoldgico por Haemophilus
influenzae con pericarditis secundaria.

Discusion

Nuestro caso se trataba, por tanto, de una mediastinitis aguda por Haemophilus
influenzae de etiologia descendente, sin evidencia de absceso a nivel otorrino-
laringolégico en las pruebas de imagen. Como problemas secundarios, el pa-
ciente presentaba pericarditis aguda y derrame pleural leve por continuidad.

Como se pone de manifiesto en la revision sobre la fascitis necrotizante cervi-
cal de Gunaratne et al, la presencia de fiebre y dolor retroesternal es una aso-
ciacion que nos debe hacer pensar en mediastinitis’. Los antecedentes como
una infeccion odontogénica, faringea o amigdalar, un atragantamiento o un
procedimiento sobre la zona (como gastroscopias 0 mediastinoscopias) nos
tienen que poner alerta. El método diagnostico de eleccion es la TAC.

En nuestro caso, el paciente presentaba un sindrome catarral previo sin apa-
rentes complicaciones a nivel otorrinolaringolégico, e ingesta de pescado en
los dias previos. La TAC Unicamente evidencio estriacion de la grasa, hallazgo su-
gestivo de mediastinitis inicial. En casos mas avanzados, es frecuente la objetiva-
cion de colecciones o abscesos. El diagndstico temprano en esta entidad cambia
radicalmente el pronéstico y el manejo, sin embargo hay muy pocas referencias
bibliograficas sobre el manejo conservador de esta entidad ya que, en la mayoria
de ocasiones, se llega tarde al diagndstico” 8. En esta ocasion, fue la sospecha
inicial alta lo que permitié un manejo con antibioterapia. Respecto al tratamiento
médico, dado que suelen ser polimicrobianas, se deben emplear antibidticos de
amplio espectro y a dosis plenas?. Regimenes recomendados son piperacilina-
tazobactam o clindamicina junto con metronidazol. El tratamiento inicial se
realizd con piperacilina-tazobactam y amikacina, desescalando a ceftriaxona
tras el aislamiento y el antibiograma. Es preciso comentar que la coexistencia
con pericarditis y derrame pleural, aunque excepcional, estd descrita y se debe
plantear el drenaje. La evolucion fue favorable y el paciente fue dado de alta.

1. Gunaratne DA, Tseros EA, Hasan Z, Kudpaje AS, Suruliraj A, Smith MC, Riffat F,
Palme CE. Cervical necrotizing fasciitis: systematic review and analysis of
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2. Chow AW. Deep neck space infections. Uptodate.com [Internet]. Ac-
tualizado: Oct 11, 2017. Revisado: Oct 15, 2018. Disponible en: https://
www-uptodate-com.m-hdoct.al7.csinet.es/contents/deep-neck-space
infections?search=mediastinitis%20aguda&source=search_result&selecte
dTitle=2~150&usage_type=default&display_rank=2#H34
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Sarcoma indiferenciado primario de corazon.
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Resumen
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Neoplasia cardiaca
Sarcoma

Disnea

Hemoptisis

Sindrome constitucional

Los tumores primarios de corazén son una entidad muy infrecuente, con una incidencia del 0.00-0.02% en
series de autopsia. Aproximadamente un 15% de estos tumores son malignos, siendo éstos extremadamente
raros (menos del 0.1%) y en su mayorfa sarcomas. El diagndstico se realiza habitualmente con técnicas de
imagen como ecocardiograma, tomografia computarizada o resonancia magnética. El tratamiento de prime-
ra linea es la reseccion quirdrgica completa del sarcoma y el prondstico es pobre en casi todos los casos. Se
presenta el caso de un paciente masculino de 67 afios de edad que comienza con cuadro de tos productiva,
hemoptisis, disnea y sindrome constitucional. Con diagnéstico post mértem de sarcoma indiferenciado pri-
mario de corazon.

Keywords

Abstract

>
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Cardiac neoplasia
Sarcoma

Dyspnea

Hemoptysis
Constitutional syndrome

Primary heart tumors are a very infrequent entity, with an incidence of 0.0017 to 0.02% in autopsy series. Ap-
proximately 15% of these tumors are malignant, being these extremely rare (less than 0.1%) and mostly sar-
comas. The diagnosis is usually made with imaging techniques such as echocardiography or CT or MRI. The
first-line treatment is complete surgical resection of the sarcoma and the prognosis is poor in almost all cases.
We present the case of a 67-year-old male patient that started with a productive cough, hemoptysis, dyspnea
and constitutional syndrome. With postmortem diagnosis of primary undifferentiated heart sarcoma.

muy raros y aun no se reconoce ningun método como estandar de oro diag-

Varén de 67 afos de edad con diagnéstico de sarcoma indiferenciado

primario de corazon.

ndéstico®®. No se cuenta con un protocolo establecido de tratamiento, pues
estas neoplasias son muy infrecuentes®.

El diagnostico patoldgico y radiolégico de esta malignidad suele ser un reto.

Tienen un mal prondstico que se encuentra agravado por la ausencia
de un protocolo establecido de tratamiento.

Presentamos un caso de un sarcoma indiferenciado primario de corazén con

Introduccion

un cuadro clinico caracterizado por tos productiva, hemoptisis, disnea y sin-
drome constitucional.

Historia clinica y exploracion fisica

Los sarcomas cardiacos primarios son una entidad patoldgica rara y consti-
tuyen aproximadamente el 1% de todos los sarcomas de tejidos blandos'.
Clinicamente, se presentan como falla cardiaca congestiva e invaden el pe-
ricardio directamente o por depdsito de nddulos en el pericardio visceral®?.
En algunos casos, se diagnostican las metéstasis en érganos lejanos y sélo
se encuentra la lesién primaria incidentalmente®®. El diagnéstico patoldgico
y radioldgico de esta malignidad suele ser un reto, ya que estos tumores son
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Masculino de 67 anos de edad sin antecedentes heredofamiliares de impor-
tancia, con antecedente de hipertension arterial sistémica y etilismo crénico.
Con inicio de cuadro clinico de 3 semanas de evolucion caracterizado por pre-
sencia de tos con expectoracion blanquecina y estrias de sangre sin predomi-
nio de horario, disnea de medianos a pequenios esfuerzos, ortopnea, astenia,
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adinamia, anorexia y pérdida de peso no intencionada de 20 kg en los ultimos
9 meses.

A su ingreso a la unidad de Urgencias presentd signos vitales, tension ar-
terial (TA) 50/35 mmHg, frecuencia cardiaca (FC) 110 latidos por minuto,
frecuencia respiratoria 24 respiraciones por minuto y saturacién de oxigeno
(SatO,) del 82%; por lo que se inicié manejo hidrico y oxigeno suplementa-
rio a 3 I/min con posterior mejoria de la TA (110/70 mmHg) y SatO, (95%).
A la exploracion fisica, el paciente se encontré deshidratado, caquéctico,
con palidez generalizada y dificultad respiratoria, neurolégicamente con
funciones mentales superiores conservadas, isocoria, reflejo fotomotor pre-
sente y normal, cuello sin ingurgitacion yugular, ausencia de adenopatias,
térax con adecuada amplexion y amplexacion, estertores crepitantes subes-
capulares bilaterales de predominio izquierdo. Ruidos cardiacos ritmicos
con adecuada intensidad, con desdoblamiento del segundo ruido, abdo-
men sin visceromegalias, peristalsis normal, sin dolor a la palpacion, extre-
midades con presencia de edema moderado de ambos miembros pélvicos
a nivel subrotuliano..

Pruebas complementarias

Se solicitaron paraclinicos, dentro de los cuales destacaron: bilirrubina total
5.15 mg/d! (0.1-1.0), bilirrubina directa 3.1 mg/dl (0.2-0.8) y deshidrogenasa
lactica 245 U/I (125-240); resto de paraclinicos sin alteraciones.

Dentro de los estudios de imagen, se realizaron ultrasonido de higado y vias
biliares con rastreo a corazén, con hallazgo de imdgenes nodulares que mo-
dificaban la arquitectura de las cavidades cardfacas, derrame pleural bilateral
y presencia de liquido libre intraabdominal, por lo que se solicitd tomografia
computarizada de térax y abdomen, donde se evidencié presencia de mul-
tiples lesiones nodulares a nivel mediastinal y pericardicas que sugerfan, por
morfologfa, lesiones metastasicas de primario desconocido, ademas de hallaz-
gos observados en la columna vertebral en relacién con lesiones de aspecto
litico (Figura 1).

Evolucion y diagnéstico
El paciente presentd datos de choque cardiogénico con presencia de

falla ventilatoria que precisé intubacién orotraqueal y apoyo vasopresor
e inotrépico (norepinefrina + dobutamina). Ante la mala evolucion clinica,

requirié aumento de pardmetros ventilatorios y dosis de norepinefrina, con
datos de falla orgdnica multiple, con posterior descenso abrupto de la FC.
Los familiares solicitaron libre evolucion, y el paciente fallecié minutos des-
pués.

El reporte de post mortem por parte del Servicio de Anatomfa Patoldgica fue

(Figura 2):

« Corazdn con multiples lesiones nodulares en ambos ventriculos, hetero-
géneas, café claro que alterna con éreas violaceas y zonas quisticas hemo-
rragicas.

+ Pulmon izquierdo y derecho, asi como higado, con mdltiples nédulos me-
tastasicos.

- Neoplasia mesenquimatosa con patrones de crecimiento sélido, alveolar
y glandular, con necrosis geografica extensa, células pequefas, con nucleo
basofilo, vesiculares y escaso citoplasma eosinéfilo, que infiltra endocardio
asi como miocardio.

+ Inmunohistoquimica vimentina (+) y (-) para Cro-A, CD99, WT1, AML,
MyoD1, PS100, CD56, CD45, CD34, CD31 y D240. Microscopia electré-
nica, sin hallazgos especificos, FISH del gen EWS sin presentar rearreglo
(Figura 3).

- Diagnéstico final de choque cardiogénico secundario a sarcoma indiferen-
ciado primario de corazon.

Discusion y conclusiones

Los sarcomas cardiacos primarios son una entidad rara que explica alre-
dedor del 20% de los tumores cardfacos malignos. Usualmente, permane-
cen asintomaticos hasta que producen efecto de masa, al obstruir el flujo
sanguineo disminuyendo el gasto cardfaco, existe invasion local, embolizacion
o manifestaciones sistémicas. Estos sintomas no son especificos y semejan
otras enfermedades cardiovasculares. Los sintomas constitucionales, como
fiebre y pérdida de peso, usualmente se asocian con sintomas cardiacos; otros
sintomas incluyen tos, hemoptisis, mareo, sincope hasta muerte subita, como
fue el caso de nuestro paciente.

El ecocardiograma bidimensional es actualmente el estudio mas usado
para detectar tumores cardiacos, sin embargo, ante la inmediata mala
evolucion clinica de nuestro paciente y el desfavorable desenlace, no se
realizé. La tomografia computarizada y la resonancia magnética demues-
tran con gran precision la masa tumoral y la extension a pericardio o vasos

Figura 1. Tomografia computarizada de térax y abdomen con presencia de multiples lesiones nodulares a nivel mediastinal y pericardio
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Figura 2. A: corte de corazén, con tumor heterogéneo que se origina del pericardio e infiltra miocardio; con areas solidas y quisticas con hemorragia.

B: nddulos tumorales infiltrando miocardio

—ad =

_*,. , v——," ““r -’r; ']

: o
p:'\ 2‘
N

ve

e IS TR g e
%"""i;l"*"-' i .'J& »

F .- & ¥ o {
s
Mg gt

Figura 3. A: neoplasia caracterizada por necrosis geografica extensa. B: neoplasia maligna mesenquimatosa que diseca a los miocardiocitos. C: células pequefas,
redondas y basofilas. D: células con citoplasma y escaso eosinéfilo, con nicleo grande, pleomdrfico, con cromatina grumosa y nucleolo evidente. E: células
neopldsicas dentro de alvéolos y disecando el parénquima pulmonar. F: anticuerpo vimentina con positividad intensa y difusa en células neoplésicas

de gran calibre. En términos de diagnostico diferencial, a veces puede ser
dificil distinguir el sarcoma bien diferenciado del lipoma, basandose Unica-
mente en las técnicas de imagen actuales, ya que, ademas, ambos tienen
un patréon de apariencia nodular. Sin embargo, el sarcoma, a diferencia del
lipoma, generalmente no estd encapsulado y tiene un comportamiento
infiltrativo. Otros hallazgos més orientados hacia el sarcoma comprenden
apariencia no homogénea a pesar de la presencia de una porcion grasa
intralesional, dimensiones mas grandes y componente de tejido blando
mas prominente.

La reseccion quirdrgica completa continta siendo el tratamiento primario de
eleccion. En caso de dificil accesibilidad anatomica, la reseccién con autotras-
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plante ofrece mejores resultados. No obstante, los resultados son paliativos, ya
que se observa recurrencia y metastasis en la mayoria de los casos. A pesar del
tratamiento, el prondstico continda siendo desfavorable.
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Palabras clave

Resumen

> Necrdlisis epidérmica téxica

>

Sindrome de Stevens-

La necrolisis epidérmica toxica es una enfermedad cutdnea severa y poco frecuente, generalmente inducida
por farmacos, que se caracteriza por un desprendimiento epidérmico que afecta a mas del 30% de la superficie
corporal total. Es importante tenerla en cuenta por el riesgo de complicaciones secundarias y su elevada mor-
talidad. Furosemida es un diurético del grupo de las sulfonamidas ampliamente utilizado en la préctica clinica
diaria que raramente produce este tipo de reaccién adversa. Presentamos un caso clinico atipico de necrélisis
epidérmica toxica por furosemida, que difiere con lo anteriormente publicado en forma de presentacion, diag-

Johnson
> Furosemida
nostico y evolucion.
Keywords Abstract
= Toxic epidermal necrolysis

>
>

Stevens-Johnson syndrome
Furosemide

Toxic epidermal necrolysis is a rare and severe skin disease, usually induced by drugs, that is characterized by
an epidermal detachment that affects more than 30% of the total body surface. It is very important to keep it
in mind, for the risk of secondary complications and high mortality. Furosemide is a diuretic of the sulfonami-
de group, widely used in daily clinical practice, which rarely produces this type of adverse reaction. We present
an atypical clinical case of toxic epidermal necrolysis induced by furosemide. It differs from previous cases in
the form of presentation, diagnosis and evolution.

Historia clinica

Furosemida es un farmaco de uso habitual en la préactica diaria
que puede causar toxicodermias como reaccion adversa,

siendo la necrdlisis epidérmica téxica una de las mas infrecuentes,
pero de extrema gravedad.

Incluir en nuestra préctica clinica la revisién pormenorizada

del tratamiento nos acercara al diagndstico en un alto porcentaje

de casos.

Mujer de 93 afnos, sin alergias conocidas, hipertensa y con cardiopatia is-
quémica revascularizada 12 afos atrds. Seguia tratamiento crénico con
4cido acetilsalicilico, ramipril, pravastatina y nebivolol. En la Ultima semana,
su médico de Atencién Primaria pautd un comprimido de furosemida de
40 mg al dia por disnea y edemas. Acude a Urgencias por aumento difuso

Introduccion

de edemas y descamacion cutdnea generalizada que se inicié a las pocas
horas del inicio de furosemida. Estaba afebril, normotensa y eupneica, con
buen estado general.

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) y la necrdlisis epidérmica toxica (NET)
son reacciones cutdneas agudas, generalmente inducidas por farmacos, poco
frecuentes y con alta mortalidad.

Existen pocos casos en la literatura de SSJ y NET por furosemida dada su ex-
trema rareza.
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Destacaba una eritrodermia descamativa no dolorosa ni pruriginosa (Figu-
ra 1) de predominio en tronco, abdomen y extremidades superiores, con
afectacion de palmas (Figura 2) y cuero cabelludo. Tenia signo de Nikolsky
positivo y respetaba mucosas. También, edemas con févea hasta raiz de
miembros inferiores, y en abdomen, extremidades superiores y cara. El res-
to de la exploracion fisica era anodina, incluyendo la orofaringe.
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Figura 2. Afectacion palmar bilateral con descamacién y signo de Nikolsky
positivo

Pruebas complementarias y evolucién

No presentaba alteraciones analiticas, radiolégicas o electrocardiogréficas
relevantes. Se decidié ingreso en Medicina Interna con valoracién por Der-
matologia y Alergologfa. Se inicié tratamiento de soporte, hidroclorotiazida,
prednisona en pauta descendente y retirada de furosemida, presentando una
resolucion completa a las 72 horas (Figura 3). El resto de medicacion habitual
se mantuvo. Las analiticas de control seriadas con funcién renal fueron norma-
les y los hemocultivos extraidos inicialmente por sospecha de enfermedad es-
tafilocécica sistémica fueron negativos. Ante la rapida resolucion y ausencia de
complicaciones, se decidié el alta hospitalaria. Durante el seguimiento, rechazd
estudios por Alergologia, se mantuvo asintomética y sin nuevos episodios de
recidiva.

Diagnéstico

Toxicodermia por furosemida, probable NET atipica.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2019 (Abr); 4(1): 10-12

Figura 3. Mejorfa a las 48 horas del ingreso. Resolucién de los edemas
y desaparicion de la descamacion en la mayor parte de las zonas
previamente afectadas

Discusion

Las toxicodermias son dermatosis causadas fundamentalmente por farma-
cos, que afectan a piel, mucosas y/o anejos. Existen diversos tipos segun la
afectacién cutdnea causada, como exantema, eritrodermia, urticaria-angio-
edema, erupciones acneiformes, SSJ/NET, reacciones de hipersensibilidad
y fotosensibilidad. En nuestro caso, por la clinica, la localizacion en zonas no
fotoexpuestas y el tipo de lesiones, planteamos inicialmente la posibilidad
de NET 0 SSJ.

La NET es una enfermedad cutdnea severa y poco frecuente, con una inci-
dencia anual de 0,4-2 casos por millén de habitantes. Se caracteriza por un
desprendimiento epidérmico que afecta a mas del 30% de la superficie cor-
poral total. El 90% de los casos de NET se relacionan con la exposicién a me-
dicamentos (existen méas de 200 farmacos implicados) y el resto son debidos
a procesos infecciosos'. Se debe a una causa inmunomediada, secundaria a
una respuesta de hipersensibilidad tipo IV, que conlleva a la apoptosis de los
queratinocitos. Consecuentemente, se produce el caracteristico desprendi-
miento de la union dermoepidérmica. En la mayoria de los casos, se afectan
las mucosas? pudiendo alcanzar los epitelios respiratorio, intestinal o corneal
en los casos mas graves. La descamacion suele precederse de prédromos
pseudogripales?.

NET y SSJ constituyen una misma entidad y son indistinguibles histolégica-
mente. La diferencia fundamental se basa en la clinica, segun el grado de afec-
tacion. Por lo general, cuando la descamacion cutdnea es menor del 10% de
la superficie corporal total, se trata de SSJ; entre 10-30%, se superponen SSJ
y NET; y cuando el despegamiento cutaneo supera el 30%, es NET*. Por tanto,
la NET es la forma de presentacion mas severa.

Los farmacos que méas habitualmente causan este tipo de reacciones son an-
ticonvulsivantes, antibidticos, antiinflamatorios no esteroideos y alopurinol.
Los diuréticos mas relacionados son amilorida, meticlotiazida y metolazona®.
Apenas existen toxicodermias por furosemida descritas en la literatura’ y, prac-
ticamente, los pocos casos publicados se deben a SSJ'y NET. Pero a pesar de su
rareza, es importante conocer este efecto adverso, ya que estd descrito en su
ficha técnica (con frecuencia desconocida).
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En nuestra paciente, consideramos NET porque la extension corporal afectada
era mayor del 30% segun el diagrama de Lund y Browder. Asumimos furose-
mida como agente causal por varios motivos: la clinica aparecié a los pocos
dias de su introduccién, no existia relacion con otros desencadenantes, se
descartaron procesos infecciosos (procalcitonina y hemocultivos negativos)
y presentd una respuesta favorable y rdpida tras su suspension. Ademas,
por la sintomatologia compatible, la relacion temporal causa-efecto (con
6 puntos de algoritmo Naranjo) y la rapida resolucion, no se realizé biopsia.
De acuerdo con la literatura, la anatomia patolégica no ayuda a establecer si
la enfermedad estéd causada por medicamentos®, ni distingue SSJ de NET?, por
lo que creemos que el estudio histolégico debe reservarse para los casos du-
dosos® o que no respondan a la retirada del farmaco sospechoso. Tampoco
existen marcadores analiticos validados. Si bien es cierto que la mayoria de los
casos descritos han realizado biopsia, el diagnostico de NET es fundamental-
mente clinico-cronoldgico (la relacion temporal entre comienzo de la terapia e
inicio de sintomas es variable, habitualmente entre 1-3 semanas)?.

Deben tenerse en cuenta otras entidades descamativas o exfoliativas para el
diagnostico diferencial con toxicodermias, como el sindrome de la piel escal-
dada, el pénfigo vulgar y el penfigoide ampolloso, la dermatitis herpetiforme,
el impétigo y el sindrome de Kawasaki? El sindrome de DRESS podria plantear-
se en el diagndstico diferencial de nuestra paciente porque produce lesiones
cutdneas similares, pero cursa con fiebre, eosinofilia, elevacion de transami-
nasas y afectacion sistémica con neumonitis o nefritis intersticial, por lo que
hemos desestimado esta posibilidad®.

Creemos que es necesaria la hospitalizacion en todos los casos sospechosos de
SSJy NET porgue son reacciones impredecibles, con un riesgo potencial de com-
plicaciones y una elevada mortalidad. En nuestro caso, segun la escala SCORTEN
para severidad de NET', la paciente tenfa un riesgo de fallecimiento del 12,1%.

El tratamiento se basa en la retirada precoz del farmaco implicado? y en medi-
das de soporte. Es fundamental una correcta hidratacion intravenosa para evi-
tar o corregir los desequilibrios hidroelectroliticos y/o fracaso renal originados
por la pérdida de fluidos transepidérmicos. También se deben monitorizar las
constantes vitales y vigilar la evolucion de las lesiones dérmicas, ya que la pér-
dida y rotura de la barrera cutdnea sirve como puerta de entrada a infecciones,
siendo la sepsis la principal causa de muerte’. Ante estas circunstancias, se han
de establecer medidas de aislamiento de contacto y antibioterapia sistémica con
antisépticos topicos’. Finalmente, al suspender furosemida, se deben controlar
peso y diuresis, y observar si existe progresion de edemas que requieran otro tipo
de diuréticos, como tiazidas. En ocasiones, pueden ser Utiles corticoides a dosis
altas, inmunoglobulinas intravenosas, inmunosupresores o plasmaféresis®'.
No obstante, estos ultimos tratamientos alternativos son controvertidos y mu-
chos autores cuestionan su eficacia, por lo que precisan mas estudios®.

Conclusiones

Consideramos importante nuestra aportaciéon por varias razones. En primer
lugar, la furosemida es el diurético mas utilizado en la préctica clinica diaria en
nuestro entorno y es extremadamente infrecuente que desencadene toxico-
dermias. Ademas, algunas de estas reacciones adversas son potencialmente
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mortales, por lo que es importante conocerlas. En segundo lugar, la forma de
presentacion de la NET que aportamos es atipica, ya que en nuestro caso no
tuvo prédromos catarrales y respetaba mucosas. Probablemente, esto Ultimo
se deba a un estadio inicial del proceso. Por Ultimo, se debe resaltar que es fun-
damental realizar una correcta anamnesis con una valoracion inicial de todos
los farmacos que consumen los pacientes, ya que pueden ser los productores
o coproductores de patologias urgentes, como en el caso que presentamos.

1. Gallardo Rivera CE, Souza Sudrez-Medrano AG, Dominguez Borgua A,
Gutiérrez Sanchez CO, Cruz Martinez RZ, Medina Navarro OA. Necroli-
sis epidérmica tdxica asociada a uso de furosemida. Reporte de caso
y breve revisién de la literatura. Dermatologia CMQ. 2017; 15(2): 84-89.

2. Garcia-Doval I, Roujeau JC, Cruces Prado MJ. Necrolisis epidérmica toxi-
cay sindrome de Stevens-Johnson: clasificacion y actualidad terapéuti-
ca. Actas Dermosifiliogr. 2000; 91: 541-551.

3. Wright AA, Vesta KS, Stark JE, Smith WJ. Stevens-Johnson syndrome as-
sociated with furosemide: a case report. J Pharm Pract. 2010 Aug; 23(4):
367-370. doi: 10.1177/0897190010362260.

4. Bastuji-Garin S, Rzany B, Stern RS, Shear NH, Naldi L, Roujeau JC. Clinical
classification of cases of toxic epidermal necrolysis, Stevens-Johnson
syndrome, and erythema multiforme. Arch Dermatol. 1993 Jan; 129(1):
92-96.

5. Roujeau JC, Kelly JP, Naldi L, Rzany B, Stern RS, Anderson T, Auquier A,
Bastuji-Garin S, Correia O, Locati F, et al. Medication use and the risk of
Stevens-Johnson syndrome or toxic epidermal necrolysis. N Engl J Med.
1995 Dec 14; 333(24): 1600-1607.

6. Melloni Magnelli L, Padron Flores AE, Larrazédbal Aguerrevere LI, Sony
Avendano BN. Necrdlisis epidérmica téxica inducida por farmacos. Caso
clinico. Cir. Plast. Iberolatinoam. 2008; 34(4): 305-312.

7. Abe J, Mataki K, Umetsu R, Ueda N, Kato Y, Nakayama Y, et al. Stevens-
Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: the Food and Drug
Administration adverse event reporting system, 2004-2013. Allergol Int.
2015 Jul; 64(3): 277-279. doi: 10.1016/j.alit.2015.01.002.

8. Osuna Osuna J, Toledo Bahena ME, Valencia Herrera A, Ramirez Cortés E,
Mena Cedillos C. Reaccién por drogas con eosinofilia: sindrome DRESS,
un gran simulador. Dermatologfa Cosmética Médica y Quirurgica. 2013;
11(2). Accesible en: https://dcmg.com.mx/edicion-abril-junio-2013-vo-
lumen-11-n%C3%BAmero-2/154-reaccion-por-drogas-con-eosinofilia-
sindrome-dress-un-gran-simulador

9. Yuste M, Sénchez-Estella J, Santos JC, Alonso MT, Bordel MT, Gutiérrez JL, et al.
Sindrome de Stevens-Johnson/necrélisis epidérmica tdxica tratado con
inmunoglobulinas intravenosas. Actas Dermosifiliogr. 2005 Nov; 96(9):
589-592.

10. Lerch M, Mainetti C, Terziroli Beretta-Piccoli B, Harr T. Current perspecti-

ves on Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis. Clin

Rev Allergy Immunol. 2018 Feb; 54(1): 147-176. doi: 10.1007/512016-

017-8654-z.

.Creamer D, Walsh SA, Dziewulski P, Exton LS, Lee HY, Dart JK, et al. UK

guidelines for the management of Stevens-Johnson syndrome/toxic

epidermal necrolysis in adults 2016. Br J Dermatol. 2016 Jun; 174(6):

1194-1227.doi: 10.1111/bjd.14530.



Casos Clinicos

Reacciéon leucemoide por cancer de cabeza y cuello.
A propésito de un caso

Elizabeth Lorenzo-Hernandez, Fernando Salgado-Ordéfiez, Jaime Sanz-Canovas, Ricardo Gomez-Huelgas
Servicio de Medicina Interna. Hospital Regional Universitario de Mdlaga. Mdlaga. Espafia

Recibido: 09/11/2018
Aceptado: 16/01/2019
En linea: 30/04/2019

Citar como: Lorenzo-Herndndez E, Salgado-Ordéfez F, Sanz-Canovas J, Gdmez-Huelgas R. Reaccion leucemoide por cancer de cabeza y cuello. A propdsito
de un caso. Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2019 (Abr); 4(1): 13-15. doi: 10.32818/reccmi.a4nia5.

Autor para correspondencia: Elizabeth Lorenzo-Hernandez. elilorenzo.hernandez@gmail.com

Palabras clave Resumen

= Carcinoma epidermoide
> Sindrome paraneoplésico
= Cancer de cabezay cuello
> Leucocitosis

La reaccion leucemoide se define como un recuento de leucocitos maduros superior a 50 x 10° células/I. Descri-
bimos un caso poco frecuente de reaccion leucemoide como manifestacion paraneoplasica asociada a cancer
epidermoide de cabeza y cuello, diagnosticada al excluir otras causas y que conlleva un peor prondstico de la
enfermedad. El mecanismo de produccién es desconocido, aunque las teorfas actuales apuntan a la produccion

de citocinas estimulantes de la médula ésea.

Keywords Abstract

> Epidermoid cancer

= Paraneoplastic syndrome
> Head and neck cancer

> [Leukocytosis

The leukemoid reaction is defined as a count of mature leukocytes greater than 50 x 10° cells/I. It is described a
rare case of leukemoid reaction presented as paraneoplastic manifestation associated with epidermoid head
and neck cancer, and which has been diagnosed after excluding other causes, and which implies a worse
prognosis of the disease. The production mechanism is unknown although the current theories point to the

production of stimulatory cytokines in the bone marrow.

> Se trata de un sindrome paraneoplésico asociado al carcinoma
epidermoide de encia de manera poco frecuente que ensombrece
el pronodstico de la enfermedad y es diagnosticado tras haber
descartado otras causas de leucocitosis.

Presentacion del caso

Mujer de 74 afos con antecedentes personales de hipertension arterial
de larga data, hipotiroidismo y carcinoma de mama hace 15 afnos tratado
quirdrgicamente y con quimioterapia, actualmente en remision, sin ha-
bitos toxicos conocidos. En el mes de marzo de 2018, fue diagnosticada
de un carcinoma escamoso bien diferenciado a nivel de la mucosa labial
superior pT4NOMO. En un principio, se extirpd la masa, presentando reci-
diva local y radpida progresién a nivel cervical (Figura 1) a los 2 meses de
la intervencion, por lo que se comenzé con radioterapia con intencién
paliativa.

Habiendo recibido 8 sesiones de radioterapia, fue traida a Urgencias por inten-
to de autolisis con ingesta de 20 comprimidos de valsartan/hidroclorotiazida,
destacando en la analitica realizada una leucocitosis de 89,87 x 10° células/I
(valores de normalidad: 4-15 x 10° células/I) con 79,78 x 10° neutréfilos/l,

con normalidad del resto de pardmetros del hemograma. Ante este hallaz-
go analitico, se consulté con Hematologia, que practicé un frotis de sangre
periférica, no encontrando cambios en la morfologia celular ni alteraciones
de la fosfatasa acida glial que sugirieran una enfermedad hematoldgica pri-
maria, por lo que se intuia que el proceso era reactivo'.

Figura 1. Progresion tumoral a nivel cervical
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Se reviso el registro histérico analitico y se observé que los niveles de leucoci-
tos y neutréfilos ya se encontraban elevados en el momento del diagndstico, y
alos 3 meses cumplia criterios de reaccion leucemoide? (> 50 x 10°leucocitos/I)
con una concentracion de 50,17 x 10° leucocitos/| (Figura 2).
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Figura 2. Evolucién de la leucocitosis. A: diagnostico de carcinoma
epidermoide. B: criterios de reaccion leucemoide e inicio de cefuroxima
empirica. C: llegada a nuestro hospital. D: inicio de dexametasona como
adyuvante analgésico. E: valor analitico mas alto. F: Ultima analitica realizada

Durante el ingreso, la paciente no presento fiebre y se practicaron cultivos
de sangre y orina que resultaron estériles (no obstante, se inicid tratamiento
empirico con cefuroxima por disuria), no hubo cambios respecto a las cifras
de leucocitos, y no presentd otra semiologia infecciosa. Se descartaron otras
causas de leucocitosis, como toma de farmacos, hemorragia severa o me-
tastasis dseas®. Se constatd progresién tumoral a nivel cervical y pulmonar
(Figura 3).

™™

Figura 3. Metéstasis pulmonares hematdgenas y linfaticas

b

Como Unico sintoma, sélo referia dolor a nivel facial. Completd las sesiones
de radioterapia y se inicié dexametasona como coadyuvante analgésico, lo
que incremento las cifras de leucocitos hasta un maximo de 139,25 x 10%I.
En ninguin momento de la evolucidn se observaron sintomas de hiperviscosi-
dad (cefalea, visién borrosa, bradipsiquia, etc.), fallo renal o fracturas patoldgi-
cas. Ante el mal prondstico de la enfermedad de base y la ausencia de datos
para que las alteraciones del hemograma se debieran a un proceso hemato-
l6gico primario, se desestim la realizacion de biopsia de médula dsea. Final-
mente, la paciente muri6 al mes del diagndstico de la reaccion leucemoide por
progresion de la enfermedad.
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Discusion y conclusiones

El cdncer epidermoide de cabeza y cuello representa el sexto lugar' en cuanto
a neoplasias malignas y se asocia a factores de riesgo como consumo de ta-
baco, bebidas alcohdlicas, agentes virales como el virus del papiloma humano
o el de Epstein-Barr, entre otros*. Afecta mas a hombres, en una relacion desde
2:1 hasta 4:1. El carcinoma epidermoide de mucosa bucal del labio superior
pertenece a dichos tipos de cancer. En concreto, los canceres de cavidad oral
suelen ser mas agresivos debido a gran probabilidad de recidiva local y regio-
nal, con facilidad para dar metastasis a distancia en estadios avanzados (Ill/IV),
fundamentalmente a pulmon, hueso e higado, presentando peor prondstico
los de labio superior'*.

La reaccién leucemoide se define como un recuento de leucocitos maduros
superior a 50 x 10° células/l, que no se debe a ninguna proliferacion mo-
noclonal de precursores heméticos. En la mayoria de los casos, se asocia
a procesos infecciosos, inflamatorios o neoplasicos®. Por tanto, en algunas
ocasiones podriamos considerar la reaccién leucemoide como un auténtico
sindrome paraneopldsico, sobre todo en aquéllas relacionadas con mediado-
res quimicos secretados por el tumor. Aunque se desconoce el mecanismo
etiopatogénico, algunos autores lo han relacionado con la produccion de
diferentes citocinas como el factor estimulante de colonias por las células
del propio tumor o la activacion de macréfagos mediada por mucina a través
del aumento en la expresién de ciclooxigenasa-2 en neoplasias de estirpe
adenocarcinoma®®.

El'hallazgo de este sindrome paraneoplasico asociado a un cancer epidermoi-
de de cabeza y cuello es excepcional®’, no habiendo encontrado ninguno en
Espafa segun la revision bibliogréfica realizada.

La reaccién leucemoide ensombrece el prondstico de la enfermedad de base,
pues suele traducir progresion, como en nuestro caso, y algunos autores en-
cuentran una mortalidad del 78% a los 12 meses del diagndstico de la leucoci-
tosis, con mayor indice de malignidad y mayor tasa de metastasis®.

En nuestro caso, no pudimos determinar los niveles de GCSF, ya que no dis-
ponemos de esta técnica en nuestro centro. Ademas, al ser una paciente con
una enfermedad avanzada de caracteristicas paliativas decidimos no practicar
estudios agresivos como la biopsia de médula ésea, ya que asumimos que la
leucocitosis extrema se debia a la neoplasia de base.

En resumen, esta reaccion leucemoide paraneoplésica asociada a céncer
epidermoide oral es una forma rara de presentacién y se asocia a un peor
prondstico. El diagnéstico de este sindrome paraneoplésico es de exclusion,
habiendo descartado otras causas inflamatorias, téxicas, neoplasicas o infla-
matorias. No obstante, alin es necesario contar con mayor evidencia cien-
tifica para aclarar las causas e instaurar un tratamiento dirigido, aparte del
propio de la neoplasia de base.
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Palabras clave

Resumen

>

>
>
>

Meningoencefalitis
Virus de la encefalitis
Virus de la hepatitis A
Afasia

Raramente el virus de la hepatitis A (VHA) se manifiesta con alteraciones neuroldgicas. Existen casos reporta-
dos de sindrome de Guillain-Barré, encefalomielitis aguda diseminada, crisis epilépticas y meningoencefalitis.
Los casos de meningoencefalitis presentan algunas caracteristicas comunes. Su diagndstico se apoya en la pre-
sencia de meningitis linfocitaria con serologia IgM VHA positiva. Describimos un caso novedoso por la forma
de presentacion, hasta ahora no descrita, en el contexto de VHA, con afasia de inicio brusco y aparicién de los
sintomas digestivos en los dias siguientes. Los estudios realizados descartaron otras etiologias, y la evolucién fue
favorable con tratamiento de soporte.

Keywords

Abstract

>

Meningoencephalitis

Hepatitis A virus (HAV) rarely manifests with neurological alterations. There are some reported cases of Gui-
llain-Barré syndrome, acute disseminated encephalomyelitis, epileptic seizures and meningoencephalitis.
Cases of meningoencephalitis have some common characteristics. Its diagnosis is based on the presence of
lymphocytic meningitis with positive IgM HAV serology. We describe a novel case due to the form of presenta-
tion that has not been described yet in the context of HAV, with sudden onset of aphasia and the appearance
of digestive symptoms in the following days. The studies performed ruled out other etiologies and the clinical

nivel de consciencia y/o confusién como sintomas mas frecuentes; b) pleocitosis

linfocitaria en liquido cefalorraquideo (LCR); ¢) ausencia de hallazgos patologicos

> Encephalitis virus
> Hepatitis A virus
> Aphasia
course was favorable with supportive treatment.
> Elvirus de la hepatitis A es raramente tenido en cuenta

en el diagndstico diferencial de las meningoencefalitis agudas.
El caso que presentamos pone de manifiesto la importancia de su
inclusion en el despistaje infeccioso de las meningoencefalitis viricas.

en resonancia magnética (RM) craneal excepto un Unico caso de realce menin-
geo focal?, d) electroencefalograma (EEG) con lentificacion de la actividad cere-
bral; e) serologia IgM VHA positiva; y f) evolucién clinica favorable.

Introduccion

Describimos un nuevo caso de meningoencefalitis en probable relacién con
VHA de presentacion atipica. Explicamos los hallazgos clinicos, de neuroima-
gen, electroencefalograficos y de laboratorio que apoyan el diagnéstico, y rei-

Las manifestaciones neuroldgicas del virus de la hepatitis A (VHA) son muy poco
frecuentes. Se han reportado casos de sindrome de Guillain-Barré!, encefalomie-
litis aguda diseminada?, crisis epilépticas® y meningoencefalitis*®. El mecanismo
por el cual se producen estas alteraciones neuroldgicas no es bien conocido.
Algunos autores abogan por que son debidas a alteraciones metabdlicas secun-
darias al dafo hepéatico, mientras que otros creen que existe una invasion directa
del sistema nervioso central por parte del virus. Los pocos casos descritos de
meningoencefalitis presentan algunos rasgos comunes: a) existencia de un cua-
dro pseudogripal prodrémico seguido en un periodo de dias de disminucion del
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teramos la necesidad de incluir el VHA dentro del diagnéstico diferencial de las
meningoencefalitis agudas.

Historia clinica

Mujer de 38 afos sin habitos toxicos ni antecedentes médicos de interés que,
tras un cuadro de 2-3 dias de evolucién de cefalea y malestar general, acudio al
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hospital por clinica de confusion y alteracién del lenguaje del despertar. En el mo-
mento de la valoracion neurolégica presentaba un buen nivel de consciencia,
inquietud, inatencion y afasia mixta moderada con lenguaje poco fluido, anomia,
emision de abundantes parafasias y dificultad para la comprensiéon de érdenes
semicomplejas, sin otra focalidad neuroldgica ni signos meningeos. En la explo-
racion sistémica, no se constato fiebre, ictericia ni ninguin otro signo de interés.

Pruebas complementarias

Ante un cuadro de alteraciéon del lenguaje del despertar, se activo el proto-
colo de cédigo ictus, resultando normales la tomografia computarizada (TC)
craneal, la angio-TC y el estudio de perfusiéon. Descartado un origen vascu-
lar, y considerando los prédromos virales, se realizd puncién lumbar con ob-
tenciéon de LCR claro a presién normal, con 25 células/mm? (0-6), siendo el
85% mononucleares (0-0), proteinas 128 mg/dl (20-50) y glucosa 64 mg/dl
(50-80) con 95 mg/dl en sangre (70-110). En este momento, siendo la princi-
pal sospecha una meningoencefalitis aguda, probablemente virica, con afasia
como sintoma neuroldgico deficitario, se decidio iniciar tratamiento empirico
con aciclovir. Al dfa siguiente, persistiendo una afasia mixta moderada, se reali-
76 EEG que mostraba actividad de fondo normal y ausencia de anomalias foca-
les. En el estudio analitico de rutina, se obtuvieron pruebas de funcién hepética
(PFH) patoldgicas con AST 4.014 U/I (2-37); ALT 6.204 U/l (2-40); gamma-GT
172 U/l (11-50); fosfatasa alcalina 139 U/I (40-129); bilirrubina total 2,8 mg/dl
(0,1-1,2); y amonio normal 21 umol/I (11-48), compatibles con hepatitis aguda.

Evolucion

La exploracion fisica continuaba siendo anodina, sin presencia de dolor abdo-
minal, hepatoesplenomegalia ni ascitis. Se realizd una ecografia abdominal que
descarté lesiones estructurales hepdticas. Al tercer dia de ingreso, la paciente
comenzd a presentar ictericia, nduseas y vomitos. Se obtuvieron PCR de ente-
rovirus, virus del herpes simple (VHS) 1y 2, y cultivos negativos en LCR, por lo
que se suspendid el aciclovir. Los frotis faringeos de influenza A y B fueron tam-
bién negativos, asi como las serologias de Toxoplasma, Brucella, citomegalovirus
(CMV), virus de Epstein-Barr (VEB), VHS 1y 2, virus de varicela zoster (VV2), Bo-
rrelia, virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), y virus de las hepatitis B y C.
Parvovirus B12 no fue testado. Sin embargo, se obtuvo una serologia VHA tanto
IgM como IgG positiva, revelando una infeccién activa por VHA. La determina-
cion de VHA (PCR o carga viral) en LCR no se realizo, ya que es una técnica que
no estd disponible en nuestro laboratorio de referencia. La paciente nego viajes
recientes, vacunaciones, posible consumo de toxicos o aguas contaminadas, ni
contacto con animales o pacientes enfermos. La RM cerebral resulté normal.
Se mantuvo Unicamente tratamiento de soporte, y la alteracién del lenguaje se
fue resolviendo hasta quedar asintomdtica al tercer dia de ingreso, y las PFH fue-
ron mejorando paulatinamente. Al séptimo dia, fue dada de alta.

Diagnéstico

Meningoencefalitis aguda por virus de la hepatitis A.

Discusion y conclusiones

Desde nuestro conocimiento, se trata del primer caso de meningoencefalitis
asociada a hepatitis A con afasia como manifestacion inicial. Las serologfas y
cultivos microbioldgicos permitieron descartar otros posibles agentes virales
implicados, principalmente los mas frecuentes causantes de meningoence-
falitis viricas, enterovirus y virus herpes, y otros que pueden cursar con afec-
tacién hepatica y neurolégica como el CMV. El EEG de nuestra paciente no
mostré enlentecimiento de la actividad cerebral frente a lo encontrado en la
mayoria de los casos previamente reportados®®®, lo cual descarta la posibi-
lidad de encefalopatia secundaria a infeccién sistémica. En nuestro caso, la
normalidad del EEG, la existencia de una franca focalidad neuroldgica con
preservacion del nivel de consciencia y la pleocitosis linfocitaria en el LCR,
permitieron confirmar el diagnéstico de meningoencefalitis aguda en el con-
texto de una infeccién activa por VHA. Aunque no se pudo detectar ADN
del virus mediante PCR en LCR, no existen datos acerca de la sensibilidad de
esta técnica en la deteccion del VHA y los casos reportados hasta la fecha
se apoyan en la determinacion de anticuerpos séricos. Dado que el cuadro
pseudogripal previo es inespecifico, y que la ictericia y la clinica digestiva
pueden ser manifestaciones mas tardias que las neuroldgicas, la infeccion
activa por VHA puede pasar inadvertida. Concluimos que posiblemente la
incidencia de meningoencefalitis por VHA esté infraestimada y debe consi-
derarse dentro del diagndstico diferencial de las meningoencefalitis viricas,
tanto del adulto como de la edad pediétrica, incluso en ausencia de factores
epidemioldgicos predisponentes.
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Palabras clave

Resumen

Migrafa cronica
Aneurisma cerebral
Cefalea por abuso

de analgésicos

Arteria cerebral anterior
Cefalea

La ruptura de un aneurisma cerebral es una enfermedad grave que puede conllevar un prondstico ominoso
en caso de no diagnosticarse tempranamente. El aneurisma cerebral en el paciente con migrafia cronica y
cefalea por abuso de analgésicos es poco frecuente, pero su aparicién conlleva una confusion diagnéstica.
Presento el caso de una paciente adulta mayor, fumadora, multiconsultante por sus crisis migrafiosas croni-
cas, con cambio de patrén de su cefalea, que requirié neuroimagen y terapia endovascular por una aneuris-
ma sacular en la arteria cerebral anterior derecha sin complicaciones. En conclusién, el rol de la clinica y la
neuroimagen son la clave para diagnosticar posible aneurisma cerebral.

Keywords

Abstract

>
[
[

Chronic migraine

Cerebral aneurysm
Headache due to analgesic
abuse

Anterior cerebral artery
Headache

The rupture of a cerebral aneurysm is a serious illness that can lead to a disturbing prognosis if it is not diagnosed
in time. Cerebral aneurysm in patients with chronic migraine and headache due to analgesic abuse is rare, but
its appearance leads to diagnostic confusion. | present the case of an elderly adult patient, smoker, multi-consul-
tant for chronic migraine attacks, with a change in the pattern of her headache, which required neuroimaging
and endovascular therapy for a saccular aneurysm in the right anterior cerebral artery without complications. In
conclusion, the role of the clinic and neuroimaging are the key to diagnose a possible brain aneurysm.

la mitad de los supervivientes queda algun tipo de secuela neurolégica

Ante signos clinicos de cefalea subita, cambios de patrén de la cefalea,

irreversible>.

dolor que despierta en la noche, se debe solicitar neuroimagen

para descartar aneurisma cerebral.

Como clinicos, hay que insistir en la idoneidad de la historia clinica
completa, registrando todo tipo de dolor de cabeza, factores de riesgo,
para su diagnostico certero y tratamiento seguro.

Los factores de riesgo para la ruptura de un aneurisma son: hipertension arterial,
abuso de alcohol, abuso de cocaina y tabaquismo. Ademas, el estado y el tama-
fio del aneurisma afectan al riesgo de ruptura®’. Los sintomas mads frecuentes

Introduccion

reportados en series de casos son la cefalea intensa de inicio subito en los que
presentaron hemorragia subaracnoidea, y la cefalea migrafosa en menor pro-
porcién en los que se habia realizado diagnéstico™®°. A continuacion, se informa
un caso de aneurisma sacular de la arteria cerebral anterior en un paciente que
consulté en multiples ocasiones por migraia cronica en la Clinica Regional del

El aneurisma cerebral es una enfermedad poco comun, con una pre-
valencia del 3% en la poblacién general, de causa desconocida, donde
participan elementos bioquimicos y biomecdnicos’?. La incidencia de los
aneurismas rotos es de alrededor de 9-15 casos por cada 100,000 personas
por ano en Estados Unidos, especialmente en mujeres, en edades com-
prendidas entre 30-60 afnos. En la poblacion latinoamericana, su prevalen-
cia es del 4% y durante la nifiez es del 2%. El 12% de los pacientes fallece
antes de llegar al hospital, el 30-50% fallece en los primeros 30 dias y en
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Valle de Aburra, Policfa Nacional (Envigado, Colombia).
Exposicion del caso

Paciente femenina de 68 afos de edad, de origen caucésico, ama de casa, con
antecedentes de migrafa crénica desde los 28 afos, con reiteradas consultas por
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cefaleas intensas en Urgencias y consulta externa, la cual es remitida al progra-
ma de cefalea de la misma clinica. La cefalea, en los Ultimos 6 meses, es de tipo
picada “calambre o corrientazos” en forma de una diadema que se irradia de la
region temporal derecha a la izquierda, la despertaba en la noche, de intensidad
moderada 8/10, duracion de 1-2 segundos, 4-5 episodios por mes y sin otros
sintomas autondmicos ni signos neuroldgicos.

-+ Interrogatorio por aparatos. Cefalea migrafiosa crénica (hemicrdnea, tipo
pulsatil, asociada a nduseas, mareos, fotofobia y sonofobia, de intensidad
moderada a severa, mas de ocho episodios por mes, en los Ultimos 3 me-
ses), cefalea por abuso de analgésicos (debido a que tomaba acetaminofén
con codeina, ibuprofeno, tramadol, fencafem; mas de 15 dosis de cada uno
al mes).

+ Habitos toxicos. Fumadora de 10-20 cigarrillos al dia por 30 afios, tomadora
ocasional de licor (aguardiente) cada 3-6 meses,

«Antecedentes personales. Hipotiroidismo, osteoporosis, enfermedad pul-
monar obstructiva cronica (EPOC) desde hace 10 anos.

« Antecedentes obstétricos. Madre de tres hijos, parto vaginal sin abortos
(G3P3A0COV3).

- Tomando calcio con vitamina D, alendronato, levotiroxina, calcitriol, inhala-
dores bucales, inhalador de ipratropol + fenoterol, salbutamol, formoterol.

«  Exploracion fisica. En consulta externa, paciente con adecuado estado
general, sin signos de focalizacién, con signos vitales estables, sin soplos
a la auscultacion de las carétidas ni cardiaco, con resto de exploracion sin
hallazgos de interés.

+ Pruebas diagndsticas. Por presentar signos de bandera roja en los Ultimos
6 meses (cambio de patron de la cefalea, la despierta en la noche, edad
> 50 afios, tabaquismo), se solicité tomografia axial computarizada (TAC)
cerebral simple y contrastada ambulatoria (Figura 1). La TAC cerebral sim-
ple fue normal y en la contrastada se evidencié una aneurisma sacular de
6.7 mm del segmento anterior A3 de la arteria cerebral anterior derecha, sin
evidencia de sangrado al momento del =studio.

Figura 1. A: TAC simple, dentro de limites normales. B: TAC contrastada,
con aneurisma en forma de roseta o sacular en la arteria cerebral anterior
derecha, sin presencia de sangrado. C y D: angiograffa cerebral; posterior
a la terapia endovascular con presencia de coils que ocupan el segmento
anterior A3 de la arteria cerebral anterior derecha

Se remitié a Urgencias para manejo por Neurocirugia, y fue intervenida con
terapia endovascular sin complicaciones, con mejoria clinica de su cefalea.
Actualmente con tratamiento preventivo para la migrafia con propranolol 40
mg/12 h, y en controles anuales por Neurocirugfa, sin ninguna novedad.

Discusion y conclusiones

Los aneurismas cerebrales no rotos tienen presentaciones clinicas inespecificas,
en ocasiones se asocian con migrafa crénica, prestandose confusiones para el clini-
co al momento de realizar neuroimagen, asociandose con una elevada morbimor-
talidad al paciente que sobrelleve el aneurismay no se le diagnostique. No obstante,
el diagndstico diferencial de la cefalea migrafosa puede ser dificil, especialmente de
la migrafia con aura. En primer lugar, algunas enfermedades pueden producir sinto-
mas similares a la migrafa (@aneurisma cerebral antes de la ruptura, sindrome de va-
soconstriccion cerebral reversible). En segundo lugar, algunos trastornos presentan
mecanismos fisiopatoldgicos comunes (p. ej, sindromes CADASIL y MELAS, sindro-
me antifosfolipido). Y por ultimo, las presentaciones clinicas de migrafia a menudo
son dificiles de distinguir de las caracteristicas de otras cefaleas (migrafa con aura
-ataque isquémico transitorio, migrafia con aura visual-, epilepsia occipital)'®.

Este caso traté de una mujer de la sexta década de la vida, con factores de
riesgo vasculares, tabaquismo, alcohol, con cefalea inespecifica, en la cual
se realizd estudio de neuroimagen por sospecha de cefalea secundaria.
Por tanto, es importante registrar todos los datos en la historia clinica, donde
se especifique: tipos de cefaleas, cambios subitos del patrén de la cefalea
frecuente, si presenta cefalea trueno, cefalea que no mejora con analgésicos,
cefalea con signos de focalizacion, cefalea que la despierte en la noche, ce-
falea subita con pérdida de consciencia, cefalea precipitada por la actividad
fisica o maniobra de Valsalva, primer inicio del dolor de cabeza > 50 afios
de edad, convulsiones, fiebre o traumas severos, los cuales hacen parte de
los signos de alarma para solicitar una neuroimagen'" 2. Posteriormente, se
realizé manejo quirdrgico endovascular emergente, obteniéndose mejoria
clinica del dolor al colocar profilaxis para la migrana y ausencia completa de
la cefalea inespecifica que presentaba.

En conclusion, ante un paciente anciano con cefalea migrafosa que presente
factores de riesgo cardiovasculares, que cumpla con signos de bandera roja y
un examen fisico neurolégico normal, se debe solicitar neuroimagen para des-
cartar posibles cefaleas secundarias, como lo es el aneurisma cerebral, buscando
siempre el beneficio para el paciente y evitando desenlaces torpidos o fatales'.
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Resumen

>

Tumores raros

Presentamos el caso de una mujer de 36 afios con antecedentes de asma bronquial que presentd un cuadro
de disnea progresiva sin mejoria, a pesar de tratamiento esteroideo y broncodilatador intensivo. Ante las
multiples consultas en Urgencias, se decidié ingreso en Medicina Interna para estudio. Tras el estudio inicial,
y siempre enfocado por su antecedente asmético, fue una sorpresa encontrar la verdadera causa de la disnea:
un tumor cardiaco maligno infiltrante de auricula izquierda de estirpe sarcomatosa que, a pesar de ser inter-

We present the case of a 36-year-old woman with a history of bronchial asthma who presented progressive
dyspnea without improvement, despite intensive steroid and bronchodilator treatment. In view of the multiple
consultations in the Emergency Room, admission to Internal Medicine was decided for study. After the initial
approach, and always focused on his asthmatic background, it was a surprise to find the true cause of dyspnea:
an infiltrating malignant cardiac tumor of the left atrium of sarcomatous lineage, which despite being operated

10 cigarrillos al dia desde la adolescencia y alérgica a epitelios de gato y diversos

pdlenes. Diagnosticada de asma extrinseco a los 8 afios de edad, en seguimiento
en consulta de Neumologia y de Educacion para Asma. Realizaba tratamiento
habitualmente con budesonida/formoterol/12 h, rupatadina 10 mg/24 h'y mon-
telukast 10 mg/24 h.

= Tumores cardiacos

> Mixofibrosarcoma

> Sarcoma cardiaco
venido, condujo a la paciente a la muerte.
Abstract

Keywords

> Rare tumors

= Cardiac tumors

= Myxofibrosarcoma

> Cardiac sarcoma
on, led the patient to death.

> Reducida prevalencia de los tumores cardiacos malignos.

> Presentacion "atipica” del caso con enfoque inicialmente erroneo

por los antecedentes de la paciente.
= Necesidad de "dudar de todo"y realizacion de una historia clinica correcta.
Introduccion

En los 4 meses previos a su ingreso en Medicina Interna, la paciente acudié en
numerosas ocasiones (registradas mas de 15 visitas al Servicio de Urgencias y
una a Neumologfa), por aumento de su disnea habitual con autoescucha de

A continuacion describimos el caso de una paciente joven con antecedentes
de asma extrinseco con crisis de disnea de repeticién que no mejoraban con
tratamiento esteroideo y broncodilatador correcto e intensivo. Tras el estudio
realizado, se encontrd una etiologfa para la disnea francamente inusual.

Historia clinica

Paciente mujer de 36 afos sin antecedentes familiares, cardiovasculares ni qui-
rirgicos de interés. Intolerancia a la vitamina B, ,, fumadora habitual de unos

"silbidos en el pecho', asi como dolor toracico leve que empeoraba con la inspi-
racién profunda, tos con escasa expectoracién y fiebre ocasional. La paciente lo
atribufa a la fumigacién de unos terrenos colindantes a su domicilio. Se realizaron
multiples ajustes de tratamiento, afadiendo bromuro de aclidinio, salbutamol a
demanda, prednisona 30 mg via oral, amoxicilina-clavuldnico, moxifloxacino, le-
vofloxacino, y otros antibioticos, asi como multiples inyecciones intravenosas de
esteroides en las visitas a Urgencias. Ante la no mejoria, se consulté a Medicina
Interna, decidiéndose ingreso para estudio.

En el momento de su ingreso en planta, se encontraba afebril, normotensa,
con aceptable estado general. Eupneica en reposo con gafas nasales a 2 lpm
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(saturacionO,93%).Presentabadiscretasensaciondisneicadurantelaconversacion.
No ingurgitacion venosa yugular. Tonos cardiacos ritmicos a frecuencia normal.
Crepitantes finos en bases de mayor intensidad en hemitérax izquierdo. No
se auscultaban sibilantes. Abdomen blando no doloroso, sin que se palparan
megalias. Extremidades sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.
Pequenos hematomas en diversas localizaciones, sobre todo a nivel de miem-
bros inferiores.

Pruebas complementarias

Se efectuaron las siguientes:

+Analitica. Hemograma: leucocitos 10.480 (4.000-11.5000), 75% polimor-
fonucleares; plaguetas 131.000 (140.000-450.000), hemoglobina 12 g/dI
(12-16,5). Bioguimica: glucosa, iones y creatinina normales. Proteina C reacti-
va (PCR) 76,3. Antigenos de neumococo y Legionella en orina negativos. ANA,
FR, ANCA negativos. ECA normal. Complementos normales. IgE 949 Ul/ml
(normal < 100).

- Radiografia de térax (Figura 1). Infiltrado intersticial reticular bilateral con
mayor condensacion en base pulmonar izquierda. Silueta cardiaca dentro
de los limites de la normalidad. Resto normal.

+ Electrocardiograma. Ritmo sinusal a 90 lpm.

-+ Tomografia axial computarizada (TAC) de térax (alta resolucion) (Figura 2).
Multiples y difusos infiltrados alveolointersticiales bilaterales con atenua-
cion del parénquima pulmonar en "vidrio deslustrado” y con engrosamien-
to del intersticio peribroncovascular, septal e interlobar, més acusados en
campos medios y bases. Derrame pleural bilateral en mayor cuantia dere-
cho. Normalidad de grandes vasos y silueta cardiaca. Adenopatias en es-
pacio prevascular de 19 mm, en localizacion retrocavo y pretraqueal de 15
mm, y subcarinales y perihiliares de hasta 20 mm. A valorar como primera
sospecha sarcoidosis pulmonar, vasculopatias, neumonia intersticial. ..

+ Ecografia abdominal. Sin hallazgos relevantes.

- Pruebas funcionales respiratorias. Patron restrictivo moderado con FVC
56,4%, FEV1 71%, TLCO 49,2%. Pletismografia: capacidad pulmonar total
77%.

« Fibrobroncoscopia. Discretos signos inflamatorios en ambos sistemas
bronquiales sin otros hallazgos relevantes. Citologia de aspirado bronquial
y biopsia transbronquial: normal.

Figura 1. Radiografia de térax
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Figura 1. TAC de térax

Evolucion

Se instaurd tratamiento con esteroides a dosis altas (metilprednisolona
40 mg/8 h i.v.) con mejorfa clinica progresiva. Se solicit¢ biopsia pulmonar
al Servicio de Cirugia Toracica del Hospital Regional Carlos Haya, quedando
a la espera para la realizacion de la misma de forma ambulatoria. Al alta se
encontraba asintomética y se decidié mantener tratamiento con prednisona
60 mg via oral. Seis dias después, volvié a ingresar tras acudir en dos ocasio-
nes a Urgencias por disnea y tos que no mejoraban con nebulizaciones y es-
teroides intravenosos. Se realizd nueva radiografia simple de toérax, en la que
se observé que el infiltrado pulmonar era mas evidente, y ademds, se detectd
trombopenia de 70.000, leucocitos 20.545 (80% neutrofilos) y PCRde 11. A la
exploracion, destacé aumento de los edemas en los miembros inferiores, por
lo que se solicité una ecocardiografia que reveld una vélvula mitral con una
masa protuyente de 20 x 14 mm con aspecto de mixoma auricular y gradien-
te pico de 30, gradiente medio de 22. Ademas, se observo insuficiencia mitral
con jet excéntrico leve-moderada.

Antes tales hallazgos, se solicité traslado al Servicio de Cirugia Cardiaca para
intervencion, la cual se llevé a cabo de forma programada. Se abordé la auri-
cula izquierda (Al) a través del septo interauricular, encontrdndose una gran
masa tumoral de aspecto irregular, que infiltraba paredes de la Al y que abar-
caba practicamente su totalidad. Ante la sospecha de tumoracion maligna
se realizd biopsia intraoperatoria, siendo informada de presencia de células
con atipias de estirpe fibromatosa. Se resecé gran parte del tumor, no siendo
posible a nivel de la entrada de las venas pulmonares derechas. Se envié la
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pieza a Anatomia Patoldgica, cuyo resultado final fue mixofibrosarcoma de
alto grado.

En el periodo posoperatorio, la paciente sufrié sangrado de la sutura de la
reconstruccion de la auricula, y a pesar de reintervenirse quirdrgicamente,
finalmente fallecio.

Diagnéstico
Mixofibrosarcoma de alto grado de auricula izquierda.
Discusion y conclusiones

Los tumores primarios cardiacos son extremadamente raros', y pueden
ser diagnosticados de forma accidental o en el transcurso del estudio de
otras patologias. La sintomatologia depende en parte de la localizacion
del tumor, por lo que los tumores de Al producen sintomas derivados de
la regurgitacion mitral, dando lugar a fallo cardiaco y/o hipertension pul-
monar. El tumor més frecuente de Al es el mixoma, aunque pueden apa-
recer otros tumores benignos e incluso algunos malignos® Los tumores
malignos primarios cardiacos constituyen el 15% de los tumores en gene-
ral, siendo los sarcomas los mds habituales?. El resto de tumores malignos
primarios son muy poco habituales, aunque algunos, como el linfoma,
parecen estar en aumento®. Por contra, los tumores cardiacos secundarios
son mucho mds habituales y pueden aparecer hasta en un 8% de todos los
pacientes que mueren por enfermedad tumoral®. En general, la mayoria
de los sarcomas terminan en el fallecimiento de los pacientes, bien por

su extension al miocardio, bien por los sintomas de obstruccién al flujo
sanguineo o por metastasis a distancia®.

En nuestro caso, la paciente fue orientada hacia una posible enfermedad
intersticial pulmonar (de acuerdo con los hallazgos radiolégicos y los an-
tecedentes respiratorios) y fue la realizacién de una ecocardiograffa impul-
sada por la aparicion de edemas en los miembros inferiores la que hizo re-
orientar el caso de forma correcta. Es importante prestar atencién a todos
los detalles de la anamnesis y de la exploracién clinica para poder llegar a
un diagnéstico correcto.
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Palabras clave

Resumen

> Burkholderia pseudomallei
> Melioidosis
> Osteomielitis

La melioidosis es una enfermedad endémica en el Sudeste Asiatico y norte de Australia, e importada a paises
occidentales como consecuencia del turismo y del trafico comercial. Es mas frecuente en pacientes con
diabetes y alcoholismo. Puede producir abscesos cutaneos, neumonia, bacteriemia sin foco y osteomielitis,
entre otras afectaciones. El diagndstico en regiones no endémicas suele retrasarse, lo que aumenta la mor-
talidad. El tratamiento se basa en el uso de antibiéticos combinado con drenaje quirdrgico cuando procede.
La mortalidad es elevada, aunque un tratamiento precoz con duracién adecuada disminuye el riesgo de re-
caidasy de muerte. Presentamos el caso de una mujer de 26 afos con una osteomielitis tibial por Burkholderia
pseudomalleitras un viaje a Tailandia.

Keywords

Abstract

= Burkholderia pseudomallei
> Melioidosis
= Osteomyelitis

Melioidosis is an endemic disease in Southeast Asia and Northern Australia. It was introduced to Western
countries as a result of tourism and commercial traffic. It is more frequent in patients with diabetes and
alcoholism. It can produce cutaneous abscesses, pneumonia, bacteremia without focus and osteomye-
litis, among other affectations. The delay in diagnosis in non-endemic regions increases mortality. The
treatment is based on the use of antibiotics combined with surgical drainage when appropriate. Mortality
is high, although early treatment with adequate duration reduces the risk of relapse and death. We present
the case of a 26-year-old woman with tibial osteomyelitis caused by Burkholderia pseudomallei after a
trip to Thailand.

Aunque descrita en 1912, no generd interés hasta que empezo a afectar a mu-

sospecha.

el tratamiento antibidtico.

El diagndstico en regiones no endémicas se retrasa debido a una baja
El beneficio para el paciente es mayor cuanto mas precoz y adecuado sea
Los factores de riesgo asociados a peor evolucion son: diabetes, alcohol,

talasemia, enfermedad renal, enfermedad pulmonar.
El tratamiento se basa en carbapenémicos o ceftazidima.

chos soldados en la guerra de Vietnam. Es endémica en el norte de Australia y
en el Sudeste Asidtico?, y se han descrito casos esporadicos en el Caribe, océano
Indico (Madagascar), Centroamérica y Sudamérica, y Africa®*. Fuera de estas re-
giones, se describe en pacientes que han visitado previamente estos territorios.
En Espana, es una causa poco frecuente de infeccién, con manifestaciones atfpi-
cas, por lo que se debe tener en cuenta este patégeno en los pacientes que han

Introduccion

estado recientemente en zonas tropicales o subtropicales, sobre todo en épocas
de lluvia®. El aumento de los viajes internacionales y del turismo de aventura a
zonas endémicas provoca un mayor riesgo de infeccién a pesar de un corto pe-
riodo de exposicion?3.

La melioidosis es una enfermedad causada por Burkholderia pseudomallei (bac-
teria gramnegativa intracelular facultativa), presente en el medio ambiente’ 2.
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La transmision de la infeccién es por inoculacion percuténea, inhalacion, aspi-
racion y, a veces, ingestaZ. Antiguamente, la forma de transmision mas frecuente
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era la inhalatoria (inhalacion de polvo de los soldados en Vietnam). Actual-
mente, sin embargo, el modo predominante es la inoculacion percutanea tras
contacto con suelos himedos o aguas contaminadas. En época de tormentas
tropicales y ciclones, el inhalatorio se considera el principal mecanismo de
transmision. Hay casos documentados de diseminacion hematdgena (a partir
de heridas cutdneas). La transmision entre personas es inusual’, a pesar de la
elevada carga bacteriana en los pacientes graves. Se puede transmitir de ma-
dre a hijo a través de lactancia en casos de mastitis®. La transmision sexual, asf
como por animales, es extremadamente rara.

Caso clinico

Exponemos el caso de una mujer de 26 afos sin antecedentes medicoqui-
rurgicos de interés que consulté en el mes de diciembre en el Servicio de Ur-
gencias de nuestro hospital por odinofagia, rinorrea, tos seca y fiebre. Como
antecedente relevante, habfa regresado 15 dias antes de un viaje por zonas
rurales del Sudeste Asiatico (Tailandia). En su primera visita a Urgencias, re-
cibié tratamiento con antitérmicos y antibioterapia (@amoxicilina y azitromici-
na). Una semana después, acudié de nuevo por astenia y adenopatias latero-
cervicales. Se realizo una analitica basica, radiografia de térax, hemocultivos
y urocultivo, destacando PCR de184 mg/I (0-5). Se solicitd consulta preferen-
te en Medicina Interna.

Tras 2 semanas, comenzo con dolor a nivel pretibial derecho y fiebre de predo-
minio nocturno. La exploracion fisica fue nuevamente normal, sin objetivarse
artritis, y la radiografia de tibia derecha fue normal. Analiticamente, presentaba
VSG 120 mm/h.

Durante el seguimiento en consultas, aparecié eritema y tumefaccion local
a nivel de cara anterior de la pierna derecha, y se objetivaron en la radiografia
lesiones liticas en el tercio superior de la tibia. Se realizé tomografia axial com-
putarizada (TAC) (Figura 1) de pierna, que fue sugestiva de osteomielitis en
metafisis y diafisis proximal de tibia.

Serealizd biopsia-aspirado obteniéndose pus franco (90 ml), aislandose Burkhol-
deria pseudomallei. Se inicié tratamiento antibidtico empirico con ertapenem
1.9/24 h'y vancomicina 1 g/12 h, y la paciente ingresé para realizar osteoto-
mia y desbridamiento con lavado y relleno de cavidad 6sea con cemento im-
pregnado de antibidtico (vancomicina + gentamicina), asociado a ceftazidima
2 g/8 h. Se mantuvo tratamiento intravenoso durante 4 semanas con cefta-

zidima. El tratamiento con trimetoprim/sulfametoxazol oral (320/1.600 mg/12 h)
se prolongd durante un afo por la evolucién térpida inicial de la paciente.
Actualmente asintomadtica, sigue revisiones en consulta de Medicina Interna
y Traumatologfa.

Discusion y conclusiones

La mayoria de las infecciones por Burkholderia son asintométicas. El periodo
de incubacion es entre 1-21 dias*°. La infeccién puede ser aguda (menos de
2 meses) o crénica (masde 2 meses)?. Laforma de presentacién mas frecuente
es la enfermedad aguda. Las manifestaciones clinicas mas habituales son la
neumonia (51%), lainfeccién genitourinaria (14%), la infeccion cutdnea (13%),
la bacteriemia sin foco (11%), la artritis séptica con o sin osteomielitis (4%)
y la afectacién neuroldgica (3%). El 4% restante no presenta foco eviden-
te de infeccion. Mas del 50% de los pacientes tiene bacteriemia en el mo-
mento de la infeccién, y en uno de cada cinco pacientes se desarrolla shock
séptico’

Son frecuentes los abscesos en 6rganos internos y focos secundarios en
pulmones y/o articulaciones. Las manifestaciones clinicas severas se dan
fundamentalmente en pacientes con factores de riesgo, entre los que se
incluyen diabetes, alcohol, enfermedad renal crénica, enfermedad pulmo-
nar crénica, talasemia, empleo de glucocorticoides y cadncer®®. Sin embargo,
las manifestaciones fulminantes se pueden presentar en individuos sanos.
Aunque la literatura revisada muestra un bajo porcentaje de afectacién dsea
dentro de las manifestaciones de la infeccion, en nuestro caso sospechamos
que se produjo una diseminacién hematdgena a partir de una infeccion
respiratoria.

El diagndstico se basa en la clinica y la epidemiologia, asi como en cultivos®. Se
deben realizar hemocultivos, cultivo de lesiones y abscesos, urocultivo, frotis
rectal y faringeo. La PCR no es suficientemente especifica, la serologia no es
rentable. El cultivo se realiza en medio agar enriquecido que permite el creci-
miento selectivo de Burkholderia pseudomallei. Se debe hacer diagndstico dife-
rencial con infeccién por Mycobacterium tuberculosis, principalmente.

El tratamiento se basa fundamentalmente en carbapenémicos y ceftazidima®
%, Burkholderia es caracteristicamente resistente a penicilina, ampicilina, cefa-
losporinas de primera y segunda generacion y aminoglucésidos?. Las reco-
mendaciones de tratamiento son: ceftazidima 2 g/6 h, meropenem 1 g/8 h o

Figura 1. Extensa lesion endomedular en la metéfisis y didfisis proximal de la tibia derecha con leve extensién hacia la epifisis, que ocupa la casi totalidad de
la cavidad medular, condicionando reabsorcién endéstica con adelgazamiento cortical secundario en las corticales anteromedial y anterolateral de la diafisis,

adyacentes a la tuberosidad tibial anterior
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imipenem 1 g/6 h. El tratamiento intravenoso se alarga al menos 2 semanas,
completandolo con tratamiento oral con trimetoprim/sulfametoxazol hasta un
total de 3 meses (6 meses en afectacién neuroldgica y osteomielitis)®’. Se debe
realizar drenaje de los abscesos junto con el tratamiento antibidtico para lograr
control del foco infeccioso®’ (Tabla 1y Tabla 2).

Melioidosis no complicada:
- Ceftazidima 50 mg/kg (méx. 2 g)
intravenosa/6 u 8 horas (6 g/dia)

Terapia intravenosa
inicial (10-14 dias)

Neuromelioidosis o bacteriemia persistente

oen UCE

- Meropenem 25 mg/kg (hasta 1 g)
intravenoso/8 h + trimetoprim/
sulfametoxazol intravenoso/12 h

Trimetoprim/sulfametoxazol o amoxicilina-
clavuldnico minimo 12 semanas,
administrado segun peso

Tratamiento oral
erradicador

Tabla 1. Tratamiento antibidtico de la melioidosis®

Fase erradicadora

. Fase intravenosa
Foco clinico

minima oral

Absceso piel 2 semanas 3 meses
Bacteriemia sin foco 2 semanas 3 meses
Neumonia 2 a4 semanas 3 meses
Absceso prostético, artritis 4 semanas 3 meses
séptica, coleccion en érganos

o tejidos profundos

Osteomielitis 6 semanas 6 meses
Infeccién del SNC 8 semanas 6 meses
Aneurismas micoticos 8 semanas 6 meses

Tabla 2. Gufa Darwin de melioidosis’. Duracion del tratamiento antibiotico
en infecciones por Burkholderia pseudomallei (melioidosis)

En nuestro caso, el diagnostico requirié un elevado grado de sospecha y la
confirmacion microbioldgica, obtenido por las muestras quirdrgicas, y siendo
clave en el diagnostico el viaje a zonas endémicas®.
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El riesgo de recaidas se debe a un tratamiento incompleto o erradicacion fa-
llida (mds que por una nueva infeccién). Si no hay bacteriemia, el tratamiento
es erradicador y el prondstico es excelente. La mortalidad es elevada, hasta
un 40% en paises en vias de desarrollo, y un 14% en el resto’.

Gran parte de las exposiciones no generan una infeccién activa, pero pueden
reactivarse después de anos de la infeccion primaria, luego requieren segui-
miento a largo plazo.
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Palabras clave

Resumen

> Linfadenopatia

> Inmunoglobulina IgG4

> Enfermedad relacionada
con lgG4

Hombre de 49 afos que acudié a consulta de Medicina Interna por febricula y adenopatias axilares dolorosas
de 7 meses de evolucién sin otra sintomatologia asociada. No antecedentes personales de interés ni habitos
téxicos. Analiticamente sin datos patoldgicos. En distintas pruebas de imagen (ecografia, tomografia axial
computarizada de térax-abdomen-pélvis), se confirmo la presencia de multiples adenopatias de tamaro
no despreciable axilares e inguinales, por lo que se derivd a Cirugia para extirpacion de las mismas. El re-
sultado de la anatomia patoldgica indicé células plasméticas de predominio IgG4, presentdndose cociente
IgG4/1gG > 0/4. El resultado analitico fue normal, a excepcion de una elevacion leve de IgG4. Se inici6 trata-
miento corticoideo, desapareciendo las mismas.

Keywords

Abstract

> Lymphadenopathy
> Immunoglobulin IgG4
> |gG4-related disease

We present the case of a 49 year old man without previous diseases but toxic habits, who consulted to our Inter-
nal Medicine Outpatient department due to the presence of mild fever and painfull axillar lymphadenopathies
lasting for 7 months, with no other accompanying symptoms. Image tests (echography and body-scan) con-
firmed the presence of multiple pathologic size axillary and inguinal lymphadenopathies, being transferred to
surgery to proceed with lymphadenectomy. Anatomopathological lymphadenopathy study showed plasmatic
cells with predominance of IgG4, with a IgG4/1gG ratio > 0.4. Analytic study was unremarkable, except for a mild
lgG4 elevated value. Corticosteroid therapy is started, achieving complete resolution.

elevados de IgG4 en suero. Afecta principalmente a pancreas, glandulas sa-

> Las enfermedades relacionadas con IgG4, son un grupo
de enfermedades relativamente desconocidas por haberse reconocido
en su descripcion y nomenclatura en los Ultimos 15 afios, por su gran

livares, ganglios linfaticos, arbol biliar, tejidos periorbitales, rinones, pulmo-
nes y retroperitoneo, pudiendo verse dafada casi cualquier estructura del
organismo?.

heterogeneidad e inespecificidad, asi como por el hecho de su baja

frecuencia; tal es asi, que se considera un grupo de enfermedades raras

(ORPHA284264)'.

> FEl caso aportado quiere reforzar el conocimiento sobre esta enfermedad
o grupo de enfermedades, destacando la necesidad de realizar
un diagndstico diferencial adecuado y un tratamiento precoz.

El primer caso clinico compatible con esta enfermedad data de 1892 y fue
diagnosticado por el Dr. Mikulicz al realizar la autopsia de un paciente que pre-
sentaba ‘edema simétrico de gldndulas lacrimales, parotideas y submandibulares
con infiltracién masiva de células mononucleares’ Se objetivaron en dicha autop-

Introduccion

sia datos muy semejantes a los presentados en los linfomas MALT, por lo que
obliga al clinico a descartar malignidad.

Su etiologia no esta clara actualmente, aunque una de las Ultimas teorias pro-

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) incluye diversas enfermeda-
des caracterizadas por infiltracion linfoplasmocitica, presencia de un nimero
elevado de células IgG4, fibrosis y, en un nimero elevado de casos, niveles

pone que esta enfermedad es secundaria a la interaccion entre células Th2
y células B que resulta en concentraciones elevadas de IgG4 y mediadores in-
flamatorios, eventos que se expresan a nivel tisular como infiltrados linfoplas-
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mocitarios y fibrosis, no siendo éste el Unico mecanismo que parece favorecer
el desarrollo de la enfermedad.

Historia clinica

Varon de 49 anos, fumador de tabaco y marihuana, consumidor de alcohol.
No otros antecedentes personales y, entre los familiares, padre fallecido por un
linfoma. Fue derivado a consulta de Medicina Interna por tumoracién axilar dere-
cha dolorosa y febricula vespertina intermitente de 7 meses de evolucion.

En la exploracion fisica destacaba IMC 34,6 kg/m? (obesidad clase ) con buen
estado general. Se palpaban adenopatias a nivel axilar derecho de consistencia
gomosa, no adheridas a plano profundos, dolorosas a la palpacion, de apro-
ximadamente 3 cm de didmetro; y adenopatias de parecidas caracteristicas
pero de menor tamafio a nivel en ambas cadenas ganglionares inguinales y
en axila izquierda.

El estudio ecogréfico axilar objetivé “al menos tres imagenes hipoecogénicas,
de contorno lobulado, alargadas a nivel de tejido celular subcutaneo axilar in-
ferior derecho. La mas craneal y de mayor tamano de aproximadamente 4 cm
de longitud con un grosor cortical de 1,8 cm sin aumento de la vascularizacion”.
Se completé el estudio con tomografia axial computarizada (TAC) de térax-
abdomen-pelvis que confirmd la “presencia de ganglios inguinales bilatera-
les de hasta 10-12 mm. Adenopatias axilares derechas midiendo mayores de
15 mm. En axila izquierda se observan otras imagenes ganglionares de entre
8-15 mm. Resto sin hallazgos”.

Se derivé al paciente a Cirugia para extirpacion de adenopatia axilar, siendo
el resultado de la anatomia patoldgica: “ganglio linfatico con arquitectura
conservada en el que se observa fibrosis de la zona perihiliar asi como hi-
perplasia de foliculos linfoides que se distribuyen tanto por la cortical como
por la medular y cuyos centros presentan un fenotipo normal, con algunas
células plasmaticas intrafoliculares. Las células plasmaticas que se observan
son mayoritariamente IgG y mayoritariamente IgG4. El cociente 1gG4/1gG es
mayor de 04" (Figura 1, Figura 2 y Figura 3).

El estudio analitico de sangre incluyd perfil hepatico general (renal, hepatico,
tiroideo, i6nico), estudio de autoinmunidad/inflamatorio (ANA, ENA, ANCA,
FRy EC, FRy ECA), infeccioso (citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, toxoplas-
ma, virus de la inmunodeficiencia humana...) y de procesos hematolégicos
(proteinograma, complemento C3-C4, B,-microglobulina, asi como proteinas
y cadenas en orina de 24 h); y resultdé compatible con la normalidad, a ex-
cepcion de la elevacion sérica de los niveles de la subunidad IgG4: 120 mg/dl
(3,92-86,4 mg/dl). Se solicitd PET-TAC, apreciandose foco hipermetabdlico en
retroperitoneo para cavo con SUV 5,10 compatible con proceso neopldsico vs
inflamatorio.

Figura 1. Estructura ganglionar que muestra una hiperplasia folicular
puesta de manifiesto mediante CD21
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Figura 2. A mayor aumento se objetivan células plasméticas
intrafoliculares

Figura 3. Células plasmaticas intrafoliculares IgG expresan a su vez IgG4

Evolucion

Tras el resultado del PET-TAC se coment6 el caso en sesion clinica junto con
Cirugia y Radiologfa, decidiéndose, dada la ausencia de clinica del paciente
y el dificil acceso para la extirpacién de la adenopatia objetivada, seguimiento
clinico. Debido a la presencia de criterios diagndsticos de probable linfadeno-
patfa relacionada con enfermedad por IgG4, y pudiendo reforzar el diagndstico,
se inici6 tratamiento con prednisona, inicidandose a dosis de 40 mg/dia, reali-
zadndose un descenso de 5 mg semanal hasta suspender. Se solicité nue-
vo PET-TAC en 3 meses, que confirmé la desaparicién del foco metabdlico
(Figura 4).

Figura 4. PET-TAC. Foco hipermetabdlico para cavo en las tres imagenes
superiores correspondientes al primer estudio. En el segundo estudio, al
que corresponden las imagenes inferiores, dicho foco ha desaparecido
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Juicio clinico
Probable linfadenopatia relacionada con enfermedad por IgG4.
Discusion y conclusiones

La ER-IgG4 es una enfermedad autoinmunitaria sistémica, con posible afec-
taciéon a nivel de mdultiples 6rganos y sistemas, recientemente descrita y de
etiologfa no clara. Por tanto, los internistas deberian tener un papel destacado
en el diagndstico, tratamiento y seguimiento de estos pacientes. Se caracteri-
za por infiltrado linfoplasmocitario que expresa IgG4 en los distintos érganos
afectados y aumento de IgG4 en sangre en algunos casos. Las manifestaciones
clinicas pueden ser muy diversas, dependiendo del 6rgano afecto, habiéndose
descrito patologia relacionada por IgG4 de forma predominante sobre pan-
creas, sistema hepatobiliar, tiroides, gldndulas salivares y lacrimales, drbitas,
retroperitoneo, mediastino, sistema pleuropulmonar, arterias, rifiones y gan-
glios linfaticos®. Se ha observado predominancia en hombres (8:1) y en edades
superiores a 50 afos*.

Su diagndstico constituye un reto para el clinico y se basa principalmente en
los resultados histopatoldgicos de la biopsia y en la inmunohistoquimica: infil-
trados linfoplamocitarios densos, fibrosis dispuesta al menos focalmente en un
patrén estoriforme, flebitis obliterativa, incremento del nimero de eosinéfilos.
Aunque la IgG4 es la responsable del nombre de la enfermedad, no se encuen-
tra elevada en la totalidad de los pacientes o su aumento es minimo, siendo
nuestro caso un ejemplo de ello. Si bien no existen criterios internacionalmen-
te aceptados para el diagndstico, los de mayor utilidad actualmente son los
criterios de Okazaki (Tabla 1)%

ER-1gG4 (criterios de Okazazi et al.)

1. Agrandamiento o lesiones focales o difusas en uno o mds érganos
2. Concentraciones séricas de IgG4 > 135 mg/dl
3. Histopatologfa:
a. Infiltrado linfocitario y plasmocitico con fibrosis, sin infiltrado
neutrofilico
b. Infiltrado de plasmocitos IgG4 positivos > 10/cap
o proporcion de células IgG4/1gG > 40%
c. Fibrosis estoriforme-remolino
d. Flebitis obliterativa

Calidad

Clinica diagnéstico

Serologia

Histopatologia

El diagndstico definitivo se realiza con el cumplimiento de alguna
de las siguientes combinaciones:

1+2

1+3(@+b)

2+3@+b)

3@+b+c+d

Tabla 1. Criterios diagnésticos de Okazazi et al.

Para el diagndstico de nuestro caso, y dado que posiblemente sea la suma
de los criterios clinicos, histologicos y seroldgicos los que definan la ausencia
o presencia de enfermedad, nos basamos en los criterios adaptados de Ryu
et al. (Tabla 2)2 Segun los mismos, y dado que la IgG4 sérica no es superior a
135 mg/dl, se trataria de una enfermedad probable por IgG4°.

Compromiso de érgano: | 1gG4 sérica IgG4/1gG > 04 | Definitivo
disfuncion, edema > 135mg/dl
localizado o difuso
Criterios especificos Criterios Criterios Definitivo
de 6rgano para IgG4 especificos especificos

de 6rgano de drgano

para lgG4 para lgG4
Compromiso de érgano: | 1gG4 sérica lgG4 > 04 Probable
disfuncion, edema < 135mg/dl
localizado o difuso
Compromiso de 6rgano: | IgG4 sérica No disponible Probable
disfuncion, edema >135mg/dl | ono
localizado o difuso diagnostica
Compromiso de 6rgano: | IgG4 sérica No disponible No considerar
disfuncion, edema <135mg/dl | ono
localizado o difuso diagnostica

Tabla 2. Certeza del diagnostico de ER-IgG4 seguin criterios diagndsticos
(adaptada de Ryu et al.)

El clinico debe decidir si el paciente requiere tratamiento, siendo en la mayor
parte de las ocasiones esta respuesta afirmativa. Las razones a favor del inicio
del mismo suelen ser la mejor respuesta y pronéstico con el inicio de un
tratamiento temprano del 6rgano afecto, la respuesta beneficiosa del mismo
y la posibilidad de limitar la afectacién a otros érganos. En el caso presenta-
do, se decidié seguimiento estrecho en consulta e inicio de tratamiento con
prednisona 40 mg/dia? (dosis < 0,5 mg/kg) reduciendo semanalmente 5 mg
hasta suspender, tras no poder descartar lesién maligna en el primer PET-TAC
realizado, siendo la respuesta al tratamiento muy favorable, lo cual apoya de
forma evidente el diagnéstico de ER-IgG4. No existe evidencia del uso con
ahorradores de corticoides pero si se han publicado datos sobre el uso de
rituximab como terapia de induccién y mantenimiento con buena y sosteni-
da respuesta clinica, por lo que se plantea como terapia de segunda linea’.
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Palabras clave

Resumen

> Eventracion diafragmética

> Insuficiencia cardiaca
derecha

> Hernia diafragmatica

La eventracion diafragmatica es una anomalia congénita o adquirida en la cual las fibras musculares
son reemplazadas por tejido fibroso, produciéndose una disminucién de la capacidad contractil del
diafragma vy el consiguiente prolapso de las estructuras abdominales hacia la cavidad toracica. La ma-
yorfa de los casos en adultos son asintomaticos, y la disnea y la ortopnea son las manifestaciones mas
habituales. Presentamos el primer caso de un varén de 56 afios que acudid a Urgencias por edemas
en extremidades inferiores y escroto como primera manifestacion de una eventracion diafragmatica
izquierda.

Keywords

Abstract

> Diaphragmatic eventration
> Right-sided heart failure
> Diaphragmatic hernia

The diaphragmatic eventration is a congenital anomaly in which the muscular fibres are replaced by fibrous
tissue causing a reduction of the contractile capacity of the diaphragm and the prolapse of abdominal struc-
tures in the thoracic cavity. The majority of the cases are asymptomatic but when present, the symptoms are
dyspnoea or orthopnoea. We report the first case of a 56 years old man who turned up in the Emergency room
presenting edema in lower extremities and scrotum as the first clinical manifestation of a left diaphragmatic
eventration.

La primera descripcion de esta anomalia fue realizada por Petit en 1790, quien

> Laeventracion diafragmatica izquierda no suele dar sintomas en el adulto,
pero puede manifestarse en forma de edemas periféricos secundarios
al desplazamiento de las estructuras mediastinicas.

> El diagnostico definitivo suele ser quirdrgico.

la describié como una forma especial de hernia diafragmatica “sin ninguna
separacion muscular de las fibras tendinosas del diafragma™. A diferencia de la
hernia diafragmatica, en la eventracion no se produce una disrupcién entre el
diafragmay los margenes costales.

Introduccion

La ED es una patologia que rara vez produce sintomas en el adulto y su hallazgo,
la mayor parte de las veces, es casual en el proceso diagndstico de otra pato-
logfa. En caso de manifestarse lo suele hacer en forma de palpitaciones, dis-

La eventracion del diafragma (ED) estrictamente se define como un defecto
congénito parcial o completo en el desarrollo de la porcidon muscular del dia-
fragma que normalmente se encuentra en la infancia y produce insuficiencia
respiratoria. En ocasiones, la ED es adquirida por una pardlisis frénica, a menu-
do idiopatica, que produce la denervacion progresiva de las fibras musculares
diafragmaticas’, la elevacion anormal y permanente del diafragma, y el con-
siguiente prolapso de estructuras abdominales y compresién de estructuras
tordcicas®.
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nea, ortopnea, neumonias de repeticién o sintomas gastrointestinales como
dispepsia, epigastralgia o distensién abdominal®. El tratamiento suele ser con-
servador y Unicamente existe indicacion quirdrgica cuando el paciente se en-
cuentra sintomatico’.

Se han descrito en la literatura muy pocos casos de ED que produzcan sin-
tomas debido a la compresion de estructuras cardiovasculares, todos ellos
producidos por elevacion del diafragma derecho y la consiguiente com-
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presion hepdtica de la auricula derecha®. Presentamos el primer caso de ED
izquierda en adultos con edemas periféricos como forma de presentacion
clinica.

Historia clinica: antecedentes,
enfermedad actual, exploracion fisica

Varén de 56 afios de edad que consultd al Servicio de Urgencias por edemas
de miembros inferiores y escroto de 10 dias de evolucion. El paciente no tenia
antecedentes patoldgicos destacables ni referia cirugias previas o traumatismos
torécicos o abdominales. A la exploracion fisica destacd hipofonesis en hemi-
térax izquierdo y desplazamiento de los tonos cardiacos a hemitérax derecho.

Pruebas complementarias

Se efectuaron las siguientes pruebas:

«+Analitica. Hemoglobina 9,2 g/dl (13-17), hematocrito 29% (39-52), VCM 86 fl
(80-100), HCM 27 pg (27-32). Leucocitos, plaquetas, funcion renal y hepati-
ca sin alteraciones. NT-proBNP 2.210 ng/I (50-75 afos, > 900 ng/| probable).

«  Electrocardiograma. Ritmo sinusal a 65 lpm, normal.

- Radiografia de térax. Elevacién del hemidiafragma izquierdo con shift me-
diastinico contralateral derecho y presencia de asas intestinales en el hemi-
térax izquierdo (Figura 1).

« Tomografia axial computarizada (TAC) toracica sin contraste intravenoso.
Elevacion diafragmatica izquierda con ascenso del contenido abdominal
hasta altura carinal, desplazando estructuras mediastinales a la derecha
y colapsando de forma pasiva parte del pulmén izquierdo (Figura 2).

+ Ecocardiograma transtoracico. Ventriculo izquierdo no dilatado con ligera
hipertrofia septal y contractilidad global conservada junto con fraccion de
eyeccion preservada. El ventriculo derecho no se encontré dilatado y su
dindmica global era correcta. El tiempo de aceleracion pulmonar (177 ms)
era normal, lo que permitié descartar un incremento de las resisten-
cias vasculares pulmonares. Tampoco se evidencié derrame pericardi-
co. Sin embargo, el estudio se vio limitado por una ventana acustica
suboptima, lo que no permitié valorar de forma adecuada la vena cava
inferior.

at ‘l.
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Figura 2. Corte coronal de TAC que muestra la presencia de contenido
abdominal en la cavidad tordcica y el desplazamiento del mediastino
ala derecha

Evolucion

Ante la sospecha de insuficiencia cardiaca derecha, se inicié tratamiento con
diuréticos de asa, con resolucion de los edemas a los 3 dias.

Valorado por Cirugia Torécica, y de forma electiva, se realizd toracotomia pos-
terolateral izquierda con plicatura del diafragma y colocacion de una malla
Marlex®. En la operacién se observo un diafragma delgado y membranoso con
eventracion total y desplazamiento del estbmago y asas intestinales de su po-
sicién normal.

La biopsia del diafragma mostrd una pared fibroadiposa con un leve infiltrado
inflamatorio perivascular de tipo crénico compatible con una eventracion dia-
fragmatica (Figura 3).

Figura 1. Radiografia de térax en la que se evidencian elevacion
del hemidiafragma izquierdo con shift mediastinico contralateral derecho
y presencia de asas intestinales en el hemitérax izquierdo

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2019 (Abr); 4(1): 30-32

Figura 3. Imagen microscépica a 10x del diafragma que muestra
pared fibroadiposa con leve infiltrado inflamatorio perivascular de tipo
crénico
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La Figura 4 muestra la radiografa de térax realizada 6 dias después de la plicatu-
ra diafragmaética donde se evidencia una restitucion de la anatomia.

A

Figura 4. Radiografia de térax realizada 6 dias después de la plicatura
del diafragma donde se evidencia restitucion de la anatomia

Diagnéstico principal
Edemas maleolares secundarios a eventracién diafragmética izquierda.

Discusion y conclusiones

La eventracién diafragmatica es una elevacion anormal de una hoja diafragma-
tica, debida a una atrofia de las fibras musculares. Suele ser congénita, si bien
también puede ser secundaria a cambios degenerativos por lesién del nervio
frénico. La TAC permite orientar el diagndstico y excluir una causa secundaria
de pardlisis frénica. Nuestro paciente no reportaba historia previa de cirugia
toracica, traumatismos, infecciones o patologia cervical. La principal entidad
dentro del diagndstico diferencial de la ED es la hernia diafragmética. La hernia
se define como el prolapso anormal de un érgano o de otra estructura corporal
a través de un orificio natural en una cubierta, membrana o musculo o hueso’.
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La eventracion diafragmética se diferencia de la hernia por presentar continui-
dad y adhesién a los margenes costales. La presentacion clinica y las imagenes
radiogréficas de la ED son muy similares a las de la hernia diafragmatica, por
lo que diferenciarlas supone un reto diagndstico y a menudo el diagnéstico
definitivo es quirdrgico.

Por otra parte, la eventracion completa del diafragma es casi exclusiva del he-
midiafragma izquierdo y se observa mas frecuentemente en hombres®, como
es el caso de nuestro paciente. La atrofia de las fibras musculares diafragméti-
cas produce la eventracion de las visceras abdominales junto con los érganos
abdominales. La mayor parte de los casos pasan desapercibidos y su hallazgo
es incidental. Sin embargo, la compresion de las estructuras toracicas puede
manifestarse en forma de disnea, palpitaciones, dolor toracico o sintomas gas-
trointestinales.

No hemos encontrado ningutin caso descrito en la literatura de edemas perifé-
ricos como primera manifestacion de una eventracion diafragmatica, proba-
blemente por compresién de la vena cava inferior. La mala ventana acustica
del ecocardiograma en nuestro paciente y, posiblemente, haber realizado di-
cha prueba tras varios dias de tratamiento depletivo, no permitieron objetivar
la congestion de la vena cava inferior como mecanismo fisiopatoldgico més
plausible de los edemas.
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Palabras clave

Resumen

> Encefalopatia
de Hashimoto

> Autoinmune

> Corticoides

La encefalopatia de Hashimoto es una entidad neurolégica infrecuente, poco sospechada por el médico clinico.
De probable naturaleza autoinmune, cursa generalmente con sintomas de instalacion subaguda en empujes
y remisiones, tftulos elevados de anticuerpos antitiroideos y buena respuesta al tratamiento corticoideo. Se
presenta el caso clinico de un hombre de 78 afios, con multiples antecedentes patoldgicos, que consultd por
sintomatologfa de 3 semanas de evolucion caracterizada por excitacion psicomotriz, alteracion del lenguaje y
alteraciones conductuales. Se excluyeron otras causas de encefalopatia, encontrdndose en eutiroidismo con
anticuerpos antitiroideos elevados. Se evidencié la mejoria de los sintomas tras iniciar corticoterapia.

Keywords

Abstract

> Hashimoto encephalopathy
> Autoinmune

Hashimoto encephalopathy is an infrequent neurological entity, rarely suspected by the clinician. It is of a pro-
bable autoimmune nature, it generally presents with subacute symptoms, in thrusts and remissions, high ti-

& Corticoids ters of antithyroid antibodies and good response to corticosteroid treatment. We present the clinical case of a
78-year-old man with multiple pathological antecedents who consulted in Hospital Maciel, Montevideo, Uru-
guay for symptoms of 3 weeks of evolution characterized by psychomotor excitement, language and behavioral
alterations. Other causes of encephalopathy were excluded. Clinical tests revealed euthyroidism with elevated
antithyroid antibodies and the improvement of symptomes after starting corticotherapy was evidenced.

2,1/100.000 personas, si bien se cree que estd infradiagnosticada. La edad me-
> Descartadas otras etiologfas, sospeche encefalopatia de Hashimoto dia de presentacion esté entre los 45-55 afios, con claro predominio femenino
asociada a confusion, crisis convulsivas, mioclonias, alucinaciones (GRS
y/o stroke.

> Cursa con enfermedad tiroidea en eufuncién o subclinica, y presencia

de anticuerpos antitiroideos.

> Respuesta favorable al tratamiento corticoideo.

Historia clinica y pruebas complementarias

Introduccion Paciente masculino de 78 afos de edad, con antecedentes de:
Linfoma en pulmoén derecho tipo BALT, diagnosticado 8 meses previo al
ingreso, que recibid poliquimioterapia, continuando control con equipo de
La encefalopatia de Hashimoto (EH) es una entidad neurolégica infrecuente, Hematologfa.

poco sospechada y conocida'. Se considera de naturaleza autoinmune. Cursa - Hipertension arterial.
generalmente con sintomas de instalacion subaguda en empujesy remisiones, - Dislipemia.

titulos elevados de anticuerpos antitiroideos y buena respuesta al tratamien- + Hiperuricemia.
to corticoideo' % Fue descrita en 1966 por Brain et al. y, desde entonces, ha - Cardiopatia isquémica que requirié revascularizacion miocdrdica en 2013
ganado importancia en el diagnéstico diferencial de las encefalopatias de ori- con colocacién de dos bypass.

gen desconocido®. Presenta un espectro de sintomas variable desde alteracién - Fibrilacién auricular, anticoagulado con warfarina.
cognitiva leve hasta estado de mal epiléptico’. Su prevalencia estimada esde - Hipotiroideo, en tratamiento sustitutivo con levotiroxina 100 pg/dfa.
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Ingresd por cuadro de la esfera neuroldgica de 3 semanas de evolucion, carac-
terizado por excitacion psicomotriz, alteracion del lenguaje, incoherencias y
alteraciones conductuales.

Del examen fisico al ingreso se destaca paciente confuso, alteraciéon de la
emision de la palabra y elaboracién de frases, y disgrafia, sin otras altera-
ciones.

Se realizaron las siguientes pruebas:

«+ Laboratorio. Hemograma, ionograma, funcién renal, funcional y enzimo-
grama hepatico, examen de orina sin alteraciones. INR 2,5. Anticuerpos
antinucleares (ANA) y anti-DNA negativos. Serologias virales en sangre ne-
gativas.

- Radiografia y tomografia computada (TC) de térax. Imagen nodular en 16-
bulo superior derecho, presente previamente.

« TC de craneo. Evidencié microangiopatia crénica, descartando isquemia
o hemorragia aguda.

+ Resonancia nuclear magnética (RNM) de craneo (Figura 1). Evidencio fo-
cos hiperintensos en T2 y FLAIR de la sustancia blanca periventricular, en
probable relaciéon con lesiones isquémicas cronicas de pequeno vaso en la
sustancia blanca supratentorial.

- Estudio del liquido cefalorraquideo (LCR). Se encontrd hiperproteinorra-
quia de 0,81 g/dl, con cultivo bacteriolégico, PCR para familia herpesvirus
e inmunofenotipo negativos.

+  Electroencefalograma (EEG). Se observd desorganizacion difusa de los rit-
mos asociando bradirritmia cerebral difusa, trazado con asimetrias tran-
sitorias constituido fundamentalmente con frecuencia theta, sin diferen-
ciacion topogréfica. No se evidencioé actividad epileptégena.

El paciente presentaba eutiroidismo, con TSH 1,23 Ul/ml (0,35-4,94 Ul/ml).
Los anticuerpos antitiroideos se encontraron alterados, con antitiroglobulina
(anti-TG) 5.707 Ul/ml (0,3-4,1 Ul/ml) y antitiroperoxidasa (TPO) 616,88 Ul/ml
(0,5-5,6 Ul/ml).

Se excluyeron otras causas que pudieran explicar la clinica al ingreso, como
sindrome paraneoplasico, infeccion por virus de inmunodeficiencia humana,
enfermedad de Wilson, encefalopatia por déficit de vitamina B, y otras auto-
inmunes.

Evolucion

Se inici6 prednisona 1 mg/kg/dia, agregando azatioprina y descendiendo la
dosis al segundo mes. Se mantuvo tratamiento por 12 meses, sin empujes en
este periodo.

El paciente remitio totalmente la sintomatologia. Se concluye que esta entidad
nosolégica es de exclusion y requiere ser sospechada aun sin hipotiroidismo
clinico, puesto que esta encefalopatia no se atribuye principalmente al déficit
hormonal, sino a un mecanismo autoinmune asociado a la tiroiditis®*.

Discusion

La EH se caracteriza por la aparicion de una encefalopatia de curso agudo
o subagudo de causa no explicada en un paciente con tiroiditis cronica au-
toinmune, hormonas tiroideas normales o hipotiroidismo subclinico, y valo-
res plasmaticos elevados de los anticuerpos antitiroideos. Afecta predomi-
nantemente a mujeres de edad media. Los sintomas pueden haber estado
presentes por meses o afios antes de llegar al diagndstico”°. Los episodios
de perfil vascular se pueden presentar como episodios de déficit focales
transitorios acompanados de alteracién de la consciencia de presentacion
aguda y combinados con crisis convulsivas o mioclonfas. También puede
presentarse con una evolucién progresiva, de comienzo insidioso sin foca-
lidad y que se caracteriza por deterioro neurocognitivo progresivo, condu-
ciendo a la demencia incluso con sintomas psicéticos como alucinaciones
y delirios®. Se consideran dos formas de presentacion: el tipo vasculitico, que
se manifiesta con crisis convulsivas y eventos de tipo vascular cerebral; y el
tipo difuso progresivo, que se manifiesta con demencia y otras alteraciones
psiquiatricas>°.

En las pruebas paraclinicas en un paciente con EH, se encuentra elevacion de
los anticuerpos antitiroideos, especialmente anticuerpos antimicrosémicos,
ya que estan presentes en el 100% de los casos®, en ausencia de infeccion,
tumor o alteraciones en los vasos cerebrales’, lo que marca el diagndstico.
Sin, embargo no existe correlacion clinica entre el nivel de anticuerpos vy el
estado del paciente*°. Incluso pueden ser
negativos al inicio del cuadro y, en este caso,

deberian repetirse en la evolucién. EI LCR es
anormal en cerca del 80% de los casos, con
hiperproteinorraquia con pleocitosis linfoci-
taria, encontrada en el 25% de los casos>”.
El EEG muestra enlentecimiento difuso ge-
neralizado de los ritmos de base hasta en
el 95% de los pacientes, con presencia de
enlentecimiento de las ondas theta u otros
hallazgos inespecificos> . Asimismo, mejo-
ra 0 se normaliza con la corticoterapia®. La
TC de crdneo es usualmente normal y en la
RNM se pueden observar lesiones subcorti-
cales bilaterales pequefias hiperintensas en
T2y FLAIR2 7,

Los principales diagndsticos diferencia-
les son enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
(por la presencia de mioclonias y dete-
rioro cognitivo), vasculitis del sistema
nervioso central (por los eventos vascula-
res cerebrales), enfermedad psiquidtrica

Figura 1.Imdagenes de la RNM
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En la patogenia de esta enfermedad se postula un origen autoinmune vas-
culitico, aunque los estudios angiogiograficos son frecuentemente norma-
les®. No se ha observado asociacién directa entre la enfermedad tiroidea
y esta encefalopatia®’. En un 30% se asocia a otros trastornos autoinmunes
como diabetes mellitus tipo 1, lupus eritematoso sistémico o sindrome de
Sjogren?,”’. La funcion tiroidea suele ser normal, siendo eutiroideos la mayor
parte de los pacientes, o presentando hipotiroidismo subclinico’.

Con el tratamiento se logra una excelente respuesta en el 90% de los pacien-
tes"’. Se evidencia una rapida respuesta en los cuadros de instalacion aguda,
pero ésta puede demorar hasta 4-6 semanas. La mejoria clinica se acompana
de la normalizacion del LCR, de los anticuerpos antitiroideos y del EEG. Altas
dosis de corticoides son la primera linea de tratamiento®. Se sugiere empezar
con dosis de prednisona de 1-2 mg/kg?, y reducir lentamente la dosis hasta
lograr una de mantenimiento durante un afio o méas. Para evitar los efec-
tos adversos de un tratamiento prolongado con glucocorticoides, o en los
casos de mala evolucién, es necesaria la administracién de otros farmacos
inmunosupresores alternativos, que incluyen inmunoglobulina, metotrexato
y azatioprina*’ El tratamiento corticoideo por via oral es tan efectivo como
el intravenoso'. Se han reportado algunos casos de mejoria clinica con in-
munoglobulina intravenosa® '° y plasmaféresis''*. Existen reportes de ca-
sos de mejorfa de sintomas con rituximab, pero se deben tener en cuenta
los efectos adversos severos, como hipogammaglobulinemia e infecciones
oportunistas. Algunos autores proponen considerar la terapia con anticuer-
pos anti-B en casos refractarios con sintomas neuroldgicos severos, pero las
infecciones y otros posibles efectos secundarios deben ser monitoreados™'®.

En este caso clinico, si bien el paciente presentaba antecedentes de hipo-
tiroidismo, se encontraba en eutiroidismo al momento de la presentacién
clinica, sabiendo que la mayorfa de los pacientes con EH se encuentran en
eutiroidismo o incluso sin antecedentes de hipotiroidismo’. También cabe
mencionar los hallazgos imagenoldgicos con minimo compromiso vascular
aterosclerotica dada la edad y el terreno del paciente, que consideramos no
explicaban el cuadro actual. No estaba recibiendo farmacos neurotoxicos
y el inmunofenotipo del LCR era negativo, lo que alejo las etiologias neoplasi-
ca y farmacoldgica. Estos elementos, junto con anticuerpos anti-TG, anti-TPO
elevados, hallazgos imagenoldgicos y en el EEG, y la buena respuesta a los
corticoides, confirman el diagnéstico de EH.

Conclusiones

La EH es un sindrome infrecuente, con presentacion clinica variada, que debe
considerarse en pacientes con encefalopatia aguda o subaguda, deterio-
ro cognitivo progresivo y signos psiquiatricos, sin otra clara etiologfa’. Es un
diagndstico de exclusion, como sucedid en este paciente, que debe ser sos-
pechado cuando se descartan las etiologias vascular, neoplasica, infecciosa
y metabdlica, particularmente si es mujer de edad media y tiene un curso con
exacerbaciones y remisiones. Deben solicitarse anticuerpos antitiroideos, aun-
que los valores de hormonas tiroideas sean normales, ya que la mayorfa de los
pacientes son eutiroideos al momento de la presentacion. La excelente res-
puesta a los corticoides y el seguimiento, luego de 2 afos sin recaidas, apoyan
el diagndstico de este paciente y otorga importancia a esta comunicacion.
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Palabras clave

Resumen

> Insuficiencia cardiaca
> Ecografia
> Miocardiopatia dilatada

Segun datos del informe RECALMIN 2017, el diagnéstico principal al alta més frecuente en las unidades de
Medicina Interna es el de insuficiencia cardfaca. Su historia natural se caracteriza por episodios de descom-
pensacion, que aumentan la morbilidad y la mortalidad, siendo los signos y sintomas de congestion las
principales razones por las que acuden a Urgencias. Presentamos el caso de un paciente sin cardiopatia
estructural conocida que ingresé por un episodio de disnea. El objetivo es mostrar la importancia de la ex-
ploracion fisica y la ayuda de la ecografia a pie de cama para alcanzar un buen enfoque clinico del paciente
e iniciar el tratamiento adecuado.

Keywords

Abstract

> Heart failure
= Ultrasound
> Dilated cardiomyopathy

According to data from the RECALMIN 2017 report, heart failure is the most frequent discharge diagnosis in
Internal Medicine Units. Its natural history is characterized by episodes of decompensation, which increase mor-
bidity and mortality, with the signs and symptoms of congestion being the main reasons why they go to the
emergency room. We present a case of a patient without known structural heart disease. The objective is to
demonstrate the importance of the initial physical examination and point of care ultrasound that allows a good
approach to the patient and initiation of adequate treatment.

de congestion las principales razones por las que los pacientes con IC aguda

> Elritmo de galope ventricular tiene una especificidad muy alta

buscan atencién médica urgente’.

para el diagndstico de insuficiencia cardiaca con funcién sistdlica

deprimida.

> |aecografia clinica aporta informacién inmediata sobre la existencia
de cardiopatia estructural y el estado de congestion.

Presentamos el caso de un paciente sin antecedentes de hipertension arterial,
diabetes, dislipidemia, ni cardiopatia estructural conocida, que ingresé por dis-
nea e infiltrado pulmonar unilateral. El objetivo es mostrar la importancia de la

Introduccion

exploracion fisica complementada con la ecografia a pie de cama para conse-
guir, desde el momento de la valoracion inicial, un buen enfoque clinico del pa-
ciente y comenzar un tratamiento adecuado.

Segun datos del informe RECALMIN publicado en 2017, el diagnéstico principal
al alta mas frecuente en las unidades de Medicina Interna es el de insuficiencia
cardiaca (IC), con un peso de casi un 10% sobre el total y con un incremento del
32% en la Ultima década. Del total de altas dadas en los servicios de Medicina
Interna en 2015, 66.572 fueron por este motivo'. La historia natural de esta enfer-
medad se caracteriza por episodios de descompensacién aguda, gue se asocian
con un aumento de la morbilidad y la mortalidad, siendo los signos y sintomas
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Historia clinica

Paciente varén de 57 afos que consultdé en Urgencias por disnea de mo-
derados esfuerzos (NYHA Il) de un afo de evolucién, con empeoramiento
los dias previos hasta convertirse en disnea de minimos esfuerzos (NYHA 1),
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bendopnea y ortopnea. Se acompanaba de tos escasa con expectoracion
blanquecina, sin dolor toracico ni fiebre. Era fumador activo de 15-20 ciga-
rrillos al dia, con un indice paquetes/afio de 34, y consumidor endlico de
44 unidades de bebida estandar semanales. No llevaba ningun tratamiento
cronico.

Pruebas complementarias

En Urgencias, se realizaron las siguientes pruebas:

- Radiografia de térax. Véase Figura 1.

«  Electrocardiograma. Mostraba un ritmo sinusal a 110 latidos por minuto, eje
a 60 grados, conduccién auriculoventricular normal, hipertrofia ventricular
izquierda, sin signos de isquemia ni necrosis.

+ Bioguimica. Glucosa 148 mg/dl, urea 32 mg/d|, creatinina 0,98 mg/d|, sodio
135 mmol/l, potasio 3,8 mmol/l, transaminasas normales, colesterol total
194 mg/dl, LDL-colesterol 131 mg/dl, albumina 3,8 g/dl, TSH 1,48 mIU/|, tro-
ponina 0,05 ng/ml, NT-proBNP 8.020 pg/dl, Ca-125 124 U/ml, PCR 2,5 mg/dI.
Elhemogramay la gasometria venosa resultaron normales. No presentaba pro-
teinuria en el uroandlisis. La PCR de gripe Ay B fue negativa.

&,

Figura 1. Radiografia de térax realizada en Urgencias

El paciente ingres6 en planta de Medicina Interna con diagnostico de neu-
monia adquirida en la comunidad y tratamiento antibiético empirico con le-
vofloxacino y broncodilatadores. Exploracion fisica al ingreso en planta: tem-
peratura 36,3 °C, presion arterial 220/130 mmHg, saturacion basal de oxigeno
95%, frecuencia cardiaca 125 latidos por minuto. No ingurgitacion yugular.
Tonos ritmicos con ritmo de galope ventricular. Crepitantes bilaterales, de
predomino en base pulmonar derecha. La exploracion abdominal era anodina
y no presentaba edemas ni signos de trombosis venosa profunda en miem-
bros inferiores.

Ante el hallazgo en la auscultacion de ritmo de galope ventricular, se reali-
z6 en el mismo acto, a pie de cama, una ecografia pulmonar, con hallazgo
de un sindrome intersticial pulmonar por presencia de lineas B bilaterales;
y una ecocardioscopia, que mostré una disfuncién sistdlica ventricular iz-
quierda severa (fraccion de eyeccion [FE] estimada del 30%) con hipocinesia
global. Por tanto, cumplia criterios de IC con FE deprimida segun la gufa de
IC de la European Society of Cardiology (ESC)* signos y sintomas y FE < 40%.
Tanto la auscultacién cardiaca, con el hallazgo de ritmo de galope ventricular,
como los resultados ecograficos permitieron de manera inmediata un nue-
vo enfoque diagnostico del paciente y, como consecuencia, un tratamiento
adecuado.

Evolucion

Se suspendi6 el tratamiento antibidtico y broncodilatador y se inicié tratamiento
deplectivo con rapida respuesta clinica y radioldgica, como se pudo comprobar
en la radiograffa de térax repetida a las 24 horas (Figura 2). El ecocardiograma
reglado confirmé una miocardiopatia dilatada con disfuncion sistélica severa
(FE 29%) por hipocinesia global, hipertrofia ligera de predominio septal y lige-
ra trabeculacién de segmentos medioapicales de cara inferior. Presion capilar
pulmonar por E/e"19. Ventriculo derecho no dilatado con funcion normal. In-
suficiencia mitral e insuficiencia adrtica leves e hipertensién pulmonar ligera.

Figura 2. Radiograffa de térax tras 24 horas de tratamiento deplectivo

El paciente fue dado de alta con diagndstico de IC con FE deprimida por mio-
cardiopatfa dilatada de probable origen endlico e hipertensién arterial. Se indi-
caron cambios en el estilo de vida consistentes en abandono total de habitos
téxicos (enolismo y tabaquismo) y se inicié tratamiento con betabloqueantes,
inhibidores de la enzima conversora de angiotensina (IECA), dosis bajas de es-
pironolactona y furosemida.

Fue revisado en consulta de IC 2 semanas mas tarde, confirmandose la ausen-
cia de signos congestivos, tanto clinicos como en la ecograffa pulmonar, en la
que no se encontraron lineas B ni derrame pleural.

Discusion y conclusiones

La disnea es una de las principales causas de consulta en Urgencias. Hacer un
diagnostico diferencial correcto y seleccionar un tratamiento temprano ade-
cuado supone un desafio clinico, dadas las multiples patologias que pueden
cursar con este sintoma. En nuestro caso, el paciente consultd por disnea con
presencia radioldgica de edema pulmonar unilateral (EPU), interpretado en el
servicio de Urgencias como una neumonia.

El hallazgo radiolégico habitual del edema agudo de pulmén cardiogénico es
una opacidad bilateral simétrica perihiliar que da lugar a la cldsica imagen en
alas de mariposa. El EPU es una entidad rara, supone el 2% del edema pul-
monar cardiogénico®. Puede ser confundido con otras causas de infiltrados
unilaterales en la radiografia de térax, especialmente con la neumonia, lo que
retrasa el tratamiento adecuado. Los pacientes con EPU tienen un riesgo de
mortalidad mayor que el edema pulmonar bilateral. En un estudio retrospecti-
vo, la mortalidad del EPU fue del 39% v la del edema pulmonar bilateral del 8%
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(odds ratio, 6,9; intervalo de confianza 95%, 2,6 to 18; P < 0,001). En los pacientes
con EPU, el uso de antibidticos y el retraso en instaurar el tratamiento correcto
fueron mayores, lo que puede ser una explicacién para esta mayor mortalidad®.

La insuficiencia mitral severa es la causa principal de EPU y la mayor parte de
los casos (90%) afectan al pulmoén derecho®. La anatomia de la vélvula mitral
puede contribuir al mecanismo de la EPU, ya que el flujo regurgitante se dirige
a las venas pulmonares derechas. Otra posible explicacion es el peor drenaje
linfatico del pulmdn derecho por el menor calibre del tronco broncomedias-
tinico en comparacion con el mayor tamafio del conducto tordcico del lado
izquierdo. Ademas, el crecimiento de las cavidades izquierdas podria dificultar
fisicamente el flujo de la arteria pulmonar izquierda, reduciendo por tanto el
flujo capilar en ese pulmon. Adicionalmente, en este paciente podria haber
contribuido un componente posicional, ya que sistematicamente dormia en
decubito lateral derecho.

La disnea tiene alta sensibilidad en el diagndstico de IC (100%), pero muy baja
especificidad (17%). Lo contrario ocurre con el ritmo de galope ventricular
como el que presentaba nuestro paciente, que tiene alta especificidad (99%)
pero baja sensibilidad (24%)*. Tanto los sintomas como los signos clasicos de
IC tienen una sensibilidad o especificidad altas, pero no ambas a la vez, y el
grado de acuerdo interobservador, en cuanto a la presencia o ausencia de los
mismos, es bajo. Por ello, en la préctica se hace necesaria la informacion obje-
tiva que ofrecen diversas exploraciones complementarias. En este sentido, la
posibilidad de realizar en el momento de la valoracién inicial del paciente una
ecograffa pulmonar y un ecocardiograma a pie de cama puede contribuir a
seleccionar desde el principio el tratamiento mas adecuado para el paciente.
En nuestro caso, pudimos objetivar la presencia de lineas B bilaterales en la
ecografia pulmonary una disfuncion sistélica severa en ecocardioscopia, cum-
pliendo por tanto el paciente criterios de IC con FE deprimida segun la guia
deICdelaESC2

Diversos estudios han demostrado ya la utilidad de la valoraciéon ecogréfica a
pie de cama en un proceso de descompensacién aguda de IC. Lichtenstein
et al.* evaluaron el potencial de la ecografia toracica en el diagnéstico de insu-
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ficiencia respiratoria aguda en pacientes que ingresaban en UCl y demostraron
que el hallazgo de lineas B difusas multiples con deslizamiento pulmonar corres-
pondia con edema pulmonar con sensibilidad del 97% y especificidad del 95%.

Como conclusion, podemos establecer que, ante un paciente con un sintoma
tan inespecifico como la disnea, el hallazgo de un ritmo de galope ventricular
ha demostrado alta especificidad para el diagnéstico de IC con funcion sisto-
lica deprimida. La ecocardioscopia y la ecografia pulmonar son técnicas diag-
naésticas que nos permiten conocer la existencia de una cardiopatia estructural
y el estado congestivo del paciente, tanto en el momento de la valoracién
inicial como evolutivamente.
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Palabras clave

Resumen

>

>

Enfermedad pulmonar

obstructiva crénica
Insuficiencia
cardiaca cronica
Comorbilidades

Varon de 74 anos, fumador, con antecedentes de hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2, dislipemia,
fibrilacion auricular permanente e insuficiencia cardiaca cronica que ingresé por descompensacion cardiaca
aguda. La respuesta al tratamiento con diuréticos fue muy buena y el paciente fue dado de alta con solicitud
de ecocardiografia y espirometria en fase de estabilidad clinica de su insuficiencia cardiaca. La espirometria fue
diagnostica de una enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) grave, por lo que fue tratado con bron-
codilatadores. El caso ilustra la problematica del infradiagndstico de la EPOC en pacientes con insuficiencia
cardiaca crénica, a pesar de que ambas enfermedades coexisten con mucha frecuencia en el mismo paciente.

Keywords

Abstract

>

>
>

Chronic obstructive
pulmonary disease
Heart chronic failure
Comorbidities

A 74-year-old male smoker with a history of hypertension, DM type 2, dyslipidemia, permanent AF, and chronic
heart failure (HF) who was admitted due to acute cardiac decompensation. The response to treatment with diu-
retics was very good and the patient was discharged with a request for echocardiography and spirometry in the
phase of clinical stability of his HF. Spirometry was diagnostic of a severe COPD, which was undiagnosed, so it was
treated with bronchodilators. The case illustrates the problem of the underdiagnosis of COPD in patients with HF
even though both diseases coexist very frequently in the same patient.

mortalidad y consumo de recursos sanitarios. Por otra parte, dentro de las

> Lainsuficiencia cardiaca crénica (IC) y la enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC) coexisten en un mismo paciente
en un elevado porcentaje de casos. Hasta el 25% de los pacientes
con IC tienen EPOC y alrededor del 309% de los pacientes con EPOC
tienen IC.

> Es necesario evitar el infradiagndstico de ambas enfermedades
cuando se presentan juntas en un paciente. Esto implica realizar
espirometria en los pacientes fumadores con IC, y ecocardiografia
en pacientes fumadores con EPOC, sobre todo si tienen sintomas.

> Debe planificarse el tratamiento de estas dos enfermedades de forma
conjunta, con el objetivo de disminuir la morbimortalidad de ambas.

Introduccion

En el marco de las enfermedades cardiovasculares, la insuficiencia cardiaca
cronica (IC) es la enfermedad més prevalente y genera una importante morbi-

enfermedades respiratorias, la enfermedad pulmonar obstructiva crénica
(EPOQ) es la patologia mas frecuente y también se asocia con discapacidad,
deterioro de la calidad de vida y aumento de la mortalidad en el paciente
que la padece’ 2.

En la practica clinica, estas dos entidades se asocian en un mismo pacien-
te, dado que comparten mecanismos etiopatogénicos (tabaco, inflama-
cién sistémica) y también debido a su alta frecuencia, sobre todo en pa-
cientes cronicos y de edad avanzada. De hecho, ambas enfermedades se
identifican con el prototipo de enfermedad cronica, estan presentes en
pacientes pluripatologicos y se asocian claramente al envejecimiento®.
A pesar de su frecuente asociacion, y a las claras implicaciones diagnosti-
casy terapéuticas que implica el reconocimiento de ambas entidades en el
mismo paciente, es muy comun que la IC no se tenga en cuenta en el pa-
ciente con EPOG; y viceversa, que no se diagnostique la EPOC en pacientes
con IC.
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El caso clinico presentado es el de un paciente con IC con historia de disnea de
larga evolucion al que se diagnosticd de EPOC grave después de realizarsele
una espirometria posbroncodilatacion.

Caso clinico

Varén de 74 afos que ingresé en Medicina Interna por disnea. Sus anteceden-
tes eran hipertension arterial, dislipemia, diabetes mellitus tipo 2, fibrilacion
auricular permanente e IC con FEVI preservada. Grado 2 de disnea segun la
escala NYHA, sin edemas crénicos en miembros inferiores. Entre sus hébitos
toxicos reconocia tabaquismo activo de 50 paquetes/afio. Recibia tratamiento
con metformina 850 mg/12 h, vildagliptina 50 mg/12 h, valsartan 160 mg/24 h,
hidroclorotiazida 25 mg/24 h, bisoprolol 5 mg/24 h, atorvastatina 40 mg/24 h
y apixaban 5 mg/12 h.

Ingresé en el Servicio de Medicina Interna por presentar, desde 3 dfas antes
del ingreso, aumento de su disnea, que se hizo de minimo esfuerzo con or-
topnea de dos almohadas y aparicion de crisis de disnea paroxistica nocturna.
Le habfan aumentado claramente los edemas en las piernas. No referia fiebre,
distermia, dolor tordcico o abdominal, ni aumento de la tos, producciéon de
esputo o hemoptisis. En el drea de Urgencias se constatd un paciente cons-
ciente y orientado, con regular estado general, afebril, taquipneico y que
presentaba una saturacion arterial basal de oxigeno del 90%. Tensién arterial
130/70 mmHg. No presentaba ictericia, cianosis o acropaquias. La auscultacion
cardfaca mostrd una frecuencia arritmica a 88 lpm sin soplos ni roces, y en la
auscultacion pulmonar existian crepitantes teleinspiratorios bilaterales, sobre
todo en hemitérax derecho. La exploracién abdominal y la neurologica fueron
normales. En ambos miembros inferiores eran evidentes edemas con févea sin
signos de trombosis venosa profunda.

El hemograma mostré hemoglobina 12,7 g/dl, leucocitos 8.660 (75% neu-
tréfilos), plaquetas 328.000. La bioquimica con funcion hepatica, renal, iones
y triglicéridos fueron normales. El valor de la proteina C reactiva (PCR) fue de
6 mg/ly el del NT-proBNP de 9.600 pg/ml. El electrocardiograma mostré un rit-
mo de fibrilacién auricular a 88 Ipm de respuesta ventricular media, sin signos
agudos de isquemia ni alteraciones de la repolarizacién. La radiografia de torax
mostrd cardiomegalia y derrame pleural bilateral con signos de insuficiencia
ventricular izquierda (Figura 1).

Figura 1. Radiografia de térax al ingreso

Con el diagndstico de insuficiencia cardiaca, el paciente fue tratado con oxi-
genoterapia, restriccion de liquidos y furosemida intravenosa. Su evolucién
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clinica fue muy favorable, mejorando su disnea hasta la suya en situacién basal,
asi como la congestion pulmonar y los edemas en las piernas. Se realizé una
radiografia de térax (Figura 2), que mostré desaparicion de los signos de in-
suficiencia cardiaca.

Figura 2. Radiograffa de térax al alta

El paciente fue dado de alta con aumento en el tratamiento diurético y se citd
en las consultas externas de Medicina Interna al mes del alta hospitalaria para
realizar una ecocardiografia y una espirometria con test posbroncodilatador.
En la valoracion en la consulta externa de Medicina Interna, el paciente referia
mejoria de la disnea, aunque persistia en situacion de esfuerzos moderados.
No tenfa edemas vy la auscultacion cardiaca y la pulmonar fueron normales.
La ecocardiografia mostré un ventriculo izquierdo no dilatado, con hipertro-
fia concéntrica moderada, FEVI global y contractilidad segmentaria normal.
Disfuncion diastdlica grado Il con aumento de las presiones de llenado de la
auricula izquierda, que estaba moderadamente dilatada. No valvulopatias sig-
nificativas. Ventriculo derecho no dilatado. Insuficiencia tricuspidea ligera con
baja probabilidad de hipertension pulmonar. No derrame pericérdico. Por su
parte, la espirometria posbroncodilatacion mostré FEV1/FVC 52%, FEV1 830
(37%), FVC 1.620 (54%). La prueba broncodilatadora fue negativa.

Con el diagnostico de EPOC con afectaciéon espirométrica grave, se inicio tra-
tamiento con indacaterol + glicopirronio en dispositivo Breezhaler® en dosis
Unica diaria y se mantuvo el tratamiento de su insuficiencia cardfaca con re-
duccién en la dosis de diurético.

Discusion

Un aspecto relevante de la IC y de la EPOC es que ambas se asocian con
multiples comorbilidades. En la IC, las comorbilidades més frecuentes son
trastornos respiratorios del suefo, insuficiencia renal, anemia, diabetes melli-
tus, trastornos musculoesqueléticos, deterioro cognitivo y depresién®. En los
pacientes con IC, la prevalencia de EPOC oscila entre el 10-40%, dependien-
do de las series y del entorno clinico estudiado. El estudio GESAIC mostré una
prevalencia de EPOC del 25% en 391 pacientes hospitalizados en 15 servicios
de Medicina Interna®. Por otra parte, en los pacientes con EPOC, la presencia
de comorbilidades es la norma, siendo las méas frecuentes hipertension arte-
rial, diabetes mellitus, dislipemia, enfermedad coronaria, anemia, insuficien-
cia renal cronica, ansiedad y depresion. La presencia de IC en los pacientes
con EPOC es muy alta; en los estudios ECCO y ESMI, realizados por el Grupo
de EPOC de la Sociedad Espafola de Medicina Interna (SEMI) y que evaluaron
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las comorbilidades presentes en pacientes ingresados por agudizacion de
EPOC, la prevalencia de IC fue del 27-32%®.

El diagndstico de la EPOC en pacientes con IC no es facil, debido a multiples
causas. Entre ellas, cabe destacar que los sintomas (sobre todo la disnea) son
comunes a ambas enfermedades, que los péptidos natriuréticos pierden ca-
pacidad de precision diagnostica, que los patrones radiolégicos son confusos,
que las pruebas espirométricas sobreestiman la EPOC en el paciente con IC,
y que hasta el 40% de resultados en la ecocardiografia no llegan a ser conclu-
yentes’. A pesar de todo, es muy importante investigar de forma sisteméaticaen
todos los pacientes fumadores con IC la presencia de EPOC no diagnosticada,
realizando una espirometria en fase de estabilidad clinica de la IC (ausencia de
congestiéon pulmonar). Por otra parte, en los pacientes con IC y EPOC deben
seguirse las recomendaciones de las guias de préctica clinica sobre las enfer-
medades individuales®. De hecho, multiples estudios han demostrado que el
tratamiento con betabloqueantes cardioselectivos es seguro en los pacientes
con IC que tienen EPOC, incluso disminuye los ingresos hospitalarios y mues-
tra beneficios en la mortalidad®. Por otra parte, ensayos clinicos aleatorizados
y controlados realizados en pacientes con EPOC no han demostrado que el
tratamiento con betaagonistas de accion larga y/o anticolinérgicos de accién
prolongada empeoren la mortalidad cardiovascular o la incidencia de IC".
El caso presentado es representativo de un paciente con IC, fumador, con
disnea de larga evolucion que tenia EPOC infradiagnosticada con afectacion
espirométrica grave. La disnea es el sintoma mas frecuente de ambas enfer-
medades y en su aparicion y persistencia influyen tanto la IC como la EPOC,
por lo que es necesario el diagndstico precoz de las dos patologfas. Es razo-
nable concluir que en las guias de practica clinica cardiolédgicas de la IC se
deberia incluir la espirometria posbroncodilatacion como prueba de cribado
obligatoria en todo paciente con ICy sintomas respiratorios, sobre todo si es
fumador. La optimizacién del tratamiento de ambas enfermedades podria
mejorar la calidad de vida y el prondstico de los pacientes que las padecen.
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