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El poder docente del caso clinico en atencion primaria:
lo pequeno es hermoso

Narrar apropiadamente la historia de un paciente concreto y resumir su pa-
decer en la descripcion que llamamos «caso clinico» es un arte que viene de
tiempos pretéritos como los papiros de Edwin Smith y de Ebers en el antiguo
Egipto, o en Grecia, con el Corpus hippocraticum'. Los hipocraticos distinguie-
ron la enfermedad del enfermar; por ello son abundantes las descripciones de
casos clinicos con afén docente, porque cada enfermo es un mundo y el con-
junto de esos mundos, una enfermedad.

El universo peculiar de cada padecer se puede describir en ocho apartados*
1. Laestructura familiar del paciente y el impacto de la enfermedad en la misma.
2. La situacion laboral del paciente y la repercusion de la enfermedad en el
mismo.

Las caracteristicas socioculturales del paciente.

Los problemas de la accesibilidad.

El proceso diagndstico.

El proceso terapéutico.

Los aspectos personales de los profesionales relevantes en el proceso de
atencion del caso.

8. Laevolucion del paciente.

N o v W

Con estos apartados se promueve la narracion de casos clinicos «ciertos» o «in-
tegrales» que son casos en los que lo psicolégico, social, relacional y ecoldgico
tienen la misma importancia que lo bioldgico.

«A pesar de que los médicos generales/de familia somos conocedores del
impacto que tienen sobre la salud y la enfermedad los factores contextuales,
a la hora de la verdad, cuando se trata de presentar un caso clinico, parece
que, si no seguimos el esquema clasico de motivo de consulta —anteceden-
tes, anamnesis, exploracion fisica, pruebas complementarias, diagnoéstico
diferencial, juicio clinico, etcétera—, no somos aceptados por la comunidad
cientifica por no ser serios»*. Si consideramos que conocer las vivencias del
paciente o la aportacion de datos «blandos» sobre como es la relacion mé-
dico-paciente son cosas que no tienen relevancia en lo clinico, es que no
estamos en el mundo de la atencién primaria® (ni de la medicina clemente,
segura y sensata).

En la narracién del caso clinico conviene negar una neutralidad falsa pues el cur-
so de la atencion tiene que ver con el propio profesional. Asi, respecto al séptimo
punto propuesto, «la tendencia a incluir la experiencia vivida por el profesional
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en la produccién de conocimiento tiene muchos objetivos epistémicos posibles,
que van desde la identificacion de puntos ciegos en el sistema actual hasta la
cocreacion profunda en la que diferentes perspectivas desaffan mutuamente los
supuestos filosoficos, las ideologias y las dindmicas de poder»*.

Los médicos generales/de familia tomamos miles de decisiones clinicas duran-
te un dia vulgar, y millones al cabo de nuestra vida profesional. Los resultados
de los ensayos clinicos son solo una ayuda mas en el complejo proceso de la
toma de decision. No podemos ignorarlos, pero no puede retornarse al dog-
matismo autoritario escolastico al que nos lleva la medicina basada en pruebas
al menospreciar los saberes compartidos con los casos clinicos.

Los casos clinicos contribuyen a poner los pies en la tierra, al contraste hipocra-
tico entre la enfermedad y el enfermar, al humano (no hay enfermedades sino
enfermos), y con ello a compartir conocimiento clave para la practica clinica en
su infinita variedad.

Cabe destacar la «tecnolatria» que describio Ernesto Sdbato®. Esa idolatria de
la técnica y la tecnologia que uniforman con sus pruebas y datos «duros» el
sufrimiento y la préctica clinica. Es una creencia irracional pensar que estas
resolverdn las dudas clinicas y sustituirdn a los médicos por inteligencia ar-
tificial. Convendrfa rechazar esta conviccién porque es una forma de magia
y supersticion, que precedieron al establecimiento griego de la Medicina
como ciencia y arte.

Los casos clinicos bien descritos ayudan a prestar atencion con humildad a lo
pequeno, hermoso e importante, y permiten compartir con inteligencia lo que
no se puede resumir ni en algoritmos ni en guias clinicas.

Ejercer como médico de cabecera es dificil; exige tener, en primer lugar, un
gran corazén con los pacientes, conocimientos actualizados y, por ultimo, pie-
dad consigo mismo y con los compafieros. Los pocos ensayos clinicos bien
disefiados, realizados y publicados aportan algo al apartado de conocimientos
actualizados, pero ni siquiera los resuelven; y nada dicen, por supuesto, de la
interaccion con los colegas, con los pacientes y con nuestro propio «yo» de
la experiencia préctica clinica diaria, de la consulta a rebosar, de la escasez de
medios, o del hospitalocentrismo de nuestro sistema sanitario, y de la ceguera
de algunos especialistas focales soberbios que, desde su estulticia, nos creen
zotes e ignorantes.
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Nuestras humildes consultas son fuente inagotable de conocimiento, de respues- ~ concreto a lo general, hasta los dioses y hasta los infiernos, desde el pasado al
tas inteligentes a problemas cambiantes, y al describir los casos clinicos damos

fogonazos docentes que demuestran que lo pequeno es hermoso e importante.

presente, y al futuro.

Al exponer los casos clinicos y al participar en estas narraciones, la ciencia mé-
dica se ensancha y permite ebullir y brillar el arte que rompe moldes y abre
horizontes.

Los humanos gustamos de las narraciones de todo tipo: cinematogréficas, ora-
les, poéticas, teatrales, con marionetas, de mimos, etc. El relato nos lleva de lo
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Palabras clave Resumen

> Larva migrans

>
>
>
>

Helmintos

Erupcidn progresiva
lvermectina
Enfermedades de la piel
parasitarias

La larva migratoria cutanea (LMC) es una infestacién cutanea adquirida de larvas de helmintos, endémica
en regiones tropicales o subtropicales, donde gran parte de los afectados son turistas. Mediante un singular
caso clinico, se pretende destacar la dificultad de realizar el diagnostico clinico de los sindromes de larvas
migratorias en ciertas ocasiones. Presentamos un paciente espafiol con una progresiva erupcion cutanea
pruriginosa que, de viaje en Venezuela y no realizdndose un diagndstico clinico, inicié tratamiento empirico
con ivermectina. Dados los hallazgos clinico-epidemiolégicos v la respuesta inmediata al tratamiento nos
sugirieron afectacion por LMC.

Keywords

Abstract

>

>
>
>
>

Larva migrans
Helminths

Creeping eruption
Ivermectin

Parasitic skin diseases

Cutaneous larva migrans (CLM) is a skin infection caused by helminth larvae commonly found in tropical or
subtropical regions, where many tourists are affected. Through a particular clinical case, the aim is to highlight
the challenge of clinical diagnosis on certain occasions. We present the case of a Spanish patient who develo-
ped a progressive itchy skin rash while traveling in Venezuela and, without a clinical diagnosis, started empirical
treatment with ivermectin. The clinical-epidemiological findings and the immediate response to treatment
suggested an affliction by CLM.

Puntos destacados

> La larva migratoria presenta una clinica caracteristica que permite habi-
tualmente realizar un diagndstico clinico precoz.

= Dada la creciente incidencia, no es dificil encontrar variaciones clinicas
interindividuales y agentes etioldgicos menos frecuentes que requieran
el uso de otras pruebas para realizar su diagndstico.

Este caso aporta un valor educativo significativo para la comunidad médica
en Espafa y otras dreas no endémicas, resaltando la necesidad de conside-
rar diagnosticos de enfermedades exoticas en pacientes con historiales de
viaje a regiones tropicales. La rdpida identificacién y tratamiento de estas
patologias pueden significar una mejora considerable en el prondstico del
paciente.

Introduccion

Caso clinico

El sindrome de la larva migratoria o migrans cutanea (LMC) es una parasitosis
adquirida de larvas de helmintos, tipicamente asociada a viajes a regiones tro-
picales o subtropicales'. Es la enfermedad cutdnea més frecuente en turistas
que visitan estos paises y representa hasta el 10% de los casos de enfermeda-
des cutdneas en viajeros'2.

Los pacientes presentan una erupcién pruriginosa progresiva y un trayecto
serpiginoso que permite un diagnostico precoz'?. La papula eritematosa solo
aparece en individuos previamente sensibilizados y/o inmunolégicamente
susceptibles, y se han descrito clinicas de presentacion mas larvadas y regiones
anatémicas afectas mas variadas en viajeros, dificultando su identificacion®.
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Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Varén de 41 anos, sin historial médico relevante, de nacionalidad espanola,
que se encontraba de vacaciones en Mochima, Venezuela (figura 1A). Co-
menzd a experimentar un intenso prurito en su tobillo cinco dias después
de dejar Mochima, seguido de enrojecimiento. En un periodo de dos horas,
la lesion aumentd su tamano a 2 cm, con areas eritematosas redondeadas
de bordes elevados abigarrados y confluentes extendiéndose en el area
del tenddn de Aquiles (figura 1B). Al segundo vy tercer dia, la lesiéon se
expandio al antepié (figura 1C) y pantorrilla izquierda (figura 1D), respec-
tivamente.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 42-44


https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://orcid.org/0000-0003-1896-3457
https://orcid.org/0009-0002-9161-9767
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a2
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a2
mailto:alexyss_@hotmail.com
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a2

Alexy Inciarte, Elizabeth Zamora-Clemente
Larva migratoria, un diagndstico poco comun en viajeros

Figura 1. Sindrome de la larva migratoria con afectacion cuténea

en turista espafol en Venezuela. (A) Playa en Mochima (Venezuela),
lugar de contagio, junto con mapa topografico de Sucre (circulo rojo),
regién nororiental de Venezuela®; (B) lesiones en antepié izquierdo;
(C) lesiones en tobillo izquierdo; (D) lesiones en pantorrilla izquierda.

El paciente informd haber tenido contacto con agua de mar en zonas don-
de habfa perros, y su calzado se mojé por las olas, manteniéndose humedo
durante dos horas. Ademas, mencionaba una picadura de medusa dos dias
antes en el mismo sitio de exposicion con el agua de playa antes de que apa-
recieran los sintomas. No reporté otras exposiciones o actividades de riesgo
previas.

Evolucion, tratamiento y pruebas complementarias

El paciente experimenté mejoria del prurito tras la administracion de ivermec-
tina 12 mg/dia durante dos dias y detencion de la progresion de las lesiones
cutdneas que, hasta entonces, se habian extendido hasta la parte trasera de la
rodilla y la punta del pie. Tras la toma de ivermectina, el prurito y las lesiones
en la piel desaparecieron completamente a las 48 horas y 10 dias después,
respectivamente.

Se realizé una analitica sanguinea al quinto dia de la aparicion de las lesiones
con presencia de eosinofilia. Y una prueba de ELISA (NovaTec Immundiagnos-
tica GmbH - Dietzenbach, Alemania) para anticuerpos IgG anti-toxocara 20 dias
después del incidente al regresar a Espafa, que arrojé un resultado de densi-
dad dptica (DO) > 1000 nm (rango de positividad, DO > 300 nm), interpretan-
dose como un falso negativo, una reaccion cruzada o inclusive una coinfeccion
asintomética. Considerando los antecedentes epidemioldgicos de una zona
endémica de anquilostoma, las caracteristicas lineales tipicas de las lesiones y
la rdpida desaparicion de estas tras el tratamiento antihelmintico, se respaldd
el diagnostico de una posible larva migrans.

Diagnéstico

Larva migrans.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 42-44

Discusion

El sindrome de la LMC representa el 4%y 0,6% de las consultas dermatoldgicas
y de todas las consultas importadas en Barcelona, respectivamente®. Se trata
de una nematodiasis humana normalmente debida a Ancylostoma, frecuente-
mente por anquilostoma de perros o gatos (Ancylostoma brasiliense y Ancylos-
toma caninum), en los intestinos de los cuales estos anquilostomidos adultos
viven'?. Para depositar los huevos, que en estos parasitos salen al exterior?, los
huevos eclosionan y liberan larvas rabditiformes que crecen en las heces y sue-
lo, y pueden infectar cuando entran en contacto con un huésped humano,
migran por la epidermis y acaban penetrando la piel*’.

Su presentacion clinica se caracteriza por presentar una Unica erupcion erite-
matosa serpiginosa migratoria de varios centimetros de longitud y ligeramen-
te elevada, segun los patrones de migracion*. Suele acompafarse de prurito y
enrojecimiento que pueden evolucionar hacia la formacion de papulas, que
pueden ser dolorosas debido al calzado ajustado. Mas raramente, pueden pre-
sentar edema, abrasiones y lesiones purulentas o vesiculoampollosas®.

La region plantar es una de las localizaciones anatomicas afectadas mas co-
munes, pero también pueden afectarse brazos, codos, piernas, muslos, rodi-
llas y gluteos, relacionados con el factor de riesgo de exposicion a la region®.
Menos frecuentes son los genitales y superficies mucosas, pero también
pueden verse afectados, debido al desplazamiento de las larvas sobre la piel
antes de la penetracion. Esta distribucion topogréfica puede diferir entre los
turistas, principalmente relacionada con las dreas corporales en contacto con
arena contaminada, y los pacientes locales de paises endémicos, o incluso
segun la edad*.

Asi, este paciente puso de manifiesto sucesivos fendbmenos ocurridos previos
a las manifestaciones clinicas. Sufrié una picadura de medusa, que podria ex-
plicar la puerta de entrada de las larvas, resaltando la importancia de investi-
gar exposiciones especificas en el diagndstico de sospecha de LMC. Algunos
nematodos parasitan animales, y el paciente refirié andar descalzo con esta
lesion cutanea por picadura en superficies acuosas en presencia de perros’.
Todo esto, junto al calzado cerrado y exposicion himeda durante varias horas,
son las condiciones que favorecieron su susceptibilidad inmunoldgica a la in-
festacion parasitaria.

El diagnostico de LMC se elabora clinicamente, respaldado por anteceden-
tes de viaje, entorno endémico y la posibilidad de exposicién. Es importante
realizar un diagnostico diferencial entre las posibles causas; una picadura por
insecto, prurigo, prurito del nadador (por Schistosoma spp.), un cuadro de hi-
persensibilidad cuténea e incluso, cuadros miméticos a herpes zoster (aunque
la LMC no sigue un trayecto nervioso)*. Las nematodiasis por Ancylostoma duo-
denale y Necator americanus pueden presentar cuadros similares, asi como las
dermatosis por miasis, Gastrophilus y Gnathostoma®. El género Toxocara junto
con algunos de los previamente mencionados, se asocia mas al sindrome de
la larva migratoria visceral’.

La clinica por toxocariasis no es tipicamente cutdnea y, de presentarla, suele ser
en forma de nodulos e incluso adenopatias, con complicaciones sistémicas’.
En el caso de este paciente, la presencia de serologia positiva podria corres-
ponder a una reaccion cruzada o un falso positivo. Se podria interpretar como
una helmintiasis con afectacion cutdnea y con respuesta inmediata al trata-
miento antihelmintico, dado el diagndstico precoz no se pudo realizar estudio
de huevos en las heces.

El tratamiento antihelmintico sistémico es bien tolerado y altamente eficaz,
siendo de eleccién albendazol o ivermectina, que también son larvicidas®. Se
administra via oral albendazol 400 mg/12 horas durante 3-7 dias o ivermectina
200 pg/kg/dia durante 1-2 dias®. A nivel terapéutico, pese a la eficacia demos-
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trada de ambos, se recomienda administrar albendazol antes que ivermectina,
pues la ivermectina ha demostrado mayor nimero de fracasos clinicos?®. Solo
un ensayo clinico realizado en 1993 contrasta la eficacia de ambos en dosis
Unica, concluyendo que ivermectina es mas efectiva’.

Conclusiones

La identificacion temprana y el manejo de la larva migrans cutdnea (LMC) y
otros sindromes de larva migratoria es esencial en dreas no endémicas y para
viajeros con exposiciones de riesgo y factores predisponentes. La anamnesis es
fundamental para sospechar de estos sindromes en el diagnostico diferencial y
frecuentemente se requieren métodos diagnésticos adicionales.
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Palabras clave

Resumen

&> Sindrome VEXAS

> Vasculitis

= Enfermedades autoinflama-
torias hereditarias

> Mediana edad

El sindrome VEXAS (vacuoles, E1 enzyme, X-linked, autoinflamatory, somatic), descrito por primera vez en 2020,
es una enfermedad autoinflamatoria monogénica causada por mutaciones sométicas en el gen UBAT1, lo-
calizado en el cromosoma X'y, por tanto, predominantemente expresada en varones. La edad a la que apa-
rece este sindrome suele ser superior a los 60 afnos, a diferencia de otras enfermedades autoinflamatorias,
y clinicamente se caracteriza por episodios de fiebre periddica, condritis (nasal y/o del pabellén auricular),
infiltrados pulmonares y vasculitis. Se presenta el caso de un varén de 76 aflos con episodios infecciosos/
inflamatorios de repeticion, diagnosticado mediante la secuenciacién de una mutacion del gen UBAT. Se
instauro tratamiento corticoideo, requiriendo introduccién de terapia biolégica con ruxolitinib ante la res-
puesta incompleta.

Keywords

Abstract

> VEXAS syndrome

= \Vasculitis

> Hereditary autoinflammatory
diseases

> Middle aged

VEXAS syndrome (vacuoles, E1 enzyme, X-linked, autoinflammatory, somatic), first described in 2020, is a mono-
genic autoinflammatory disease caused by somatic mutations in the UBAT gene, located on the X chromosome
and therefore predominantly expressed in males. The age of diagnosis is usually over 60 years old, unlike other
autoinflammatory diseases, and clinically it is characterized by episodes of periodic fever, (nasal and/or auricular)
chondritis, pulmonary infiltrates and vasculitis. We report the case of a 77-year-old man with repeated infectious/
inflammatory episodes, diagnosed by sequencing a mutation of the UBAT gene. Corticosteroid treatment was
instituted, requiring the introduction of biological therapy in the event of an incomplete response.

Puntos destacados

= El sindrome VEXAS es una enfermedad autoinflamatoria que afecta a
varones en edad tardia y se caracteriza por afectacién inflamatoria mul-
tisistémica y hematologica.

> Ante un paciente varén, con condritis nasal o auricular y VCM>100 fL
debemos pensar en un sindrome VEXAS.

> Su mortalidad sin tratamiento es elevada, siendo los corticoides el trata-
miento de eleccion, aunque algunas terapias bioldgicas muestran resul-
tados prometedores.

= El sindrome VEXAS se puede asociar a sindromes linfoproliferativos.

Introduccion

Las enfermedades autoinflamatorias son un grupo de trastornos caracteriza-
dos por inflamacion sistémica recurrente o persistente sin una causa infecciosa,
autoinmunitaria o neoplasica. A diferencia de las enfermedades autoinmunes,
que tienen su origen en una disfuncién del sistema inmune adaptativo, las en-
fermedades autoinflamatorias surgen de una disfuncién del sistema inmune
innato. Comienzan a tomar protagonismo en la década de 1990, tras el descu-
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brimiento de la fiebre mediterrdnea familiar. Se han identificado enfermedades
autoinflamatorias monogénicas y poligénicas, que pueden debutar en la infan-
cia o en la edad adulta debido a variantes genéticas o mutaciones adquiridas.
Entre las segundas estd el sindrome VEXAS!, del que exponemos un caso.

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Hombre de 76 afos con historia de hipertensién arterial, hepatitis B resuelta
y estenosis adrtica leve, en tratamiento con furosemida 40 mg/24 horas. Valo-
rado por Hematologfa por bicitopenia leve de 3 afos de evolucién, con aspira-
do de médula ésea (AMO) que descarto patologia hematoldgica y por Reuma-
tologia para descartar conectivopatia, que descarté enfermedad autoinmune.
Se remiti¢ a Medicina Interna. Reportaba pérdida de peso, anorexia y astenia,
con lesiones cutaneas pruriginosas en tronco y piernas (figura 1). Refirié infec-
ciones de repeticion en los dos ultimos afos, con episodios de conjuntivitis,
amigdalitis, flebitis y faringitis, todos sin fiebre. Negaba otros sintomas.
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Figura 1. Lesiones cutdneas eritematosas, maculopapulosas, con purpura
asociada, presentes en miembros inferiores.

En la visita de control el paciente relaté nuevo episodio infeccioso odontogéni-
co tratado con amoxicilina/clavuldnico. A los dos meses presentd pericondritis
auricular izquierda con hipoacusia concomitante, recibiendo antibioterapia y
posteriormente corticoides.

A los tres meses se habia descartado por cultivos, pruebas de imagen, anali-
tica y clinica, patologias causadas por bacterias atipicas, micobacterias, virus,
neoplasias ocultas, enfermedades oncohematoldgicas y enfermedades auto-
inmunes. Durante el proceso el paciente no presentd ningun evento trombo-
tico. Ingres6 en Medicina Interna por sepsis de origen urinario e insuficiencia

cardiaca con fibrilacion auricular con respuesta ventricular rapida. Dada la evo-
lucion torpida y frecuentes episodios infeccioso/inflamatorios, a destacar los
de condritis auricular, ademas de analitica con reactantes de fase aguda per-
manentemente altos y anemia normocitica que en los Ultimos controles, pasé
a ser macrocitica sin exteriorizaciones hemorragicas ni datos de hemdlisis, y se
solicitd test genético de sindromes autoinflamatorios, especialmente dirigido
a descartar sindrome VEXAS.

En las figuras 2y 3 se resume la cronologfa de las manifestaciones clinicas del
paciente.

Exploracion fisica

Afebril, hemodindmicamente estable. Miembros inferiores: lesiones cutdneas
eritematosas, maculopapulosas, con purpura a nivel infrarrotuliano bilateral.
Resto de exploracion sin hallazgos relevantes.

Pruebas complementarias

En la primera analitica destacaba: anemia (Hb 11 g/dL, VCM 98 fL), linfopenia
(200 x 10°/uL), VSG 99 mm/h, ferritina 820 ng/mL, hierro 15 pg/dL y PCR 107
mg/L con proteinograma y panel de marcadores tumorales normales. Los au-
toanticuerpos (ANA 'y ANCA) y serologias de VIH, Treponema pallidum, virus de
hepatitis A y C fueron negativos, con hepatitis B resuelta. Mantoux con booster
y ensayo de liberacion de interferon-gamma negativos. Los cultivos microbio-
l6gicos fueron negativos (hemocultivos, urocultivo y esputo). Las crioglobuli-
nas fueron positivas, negativizandose en analitica de control, con el resto de
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EVOLUCION DE SINTOMAS, SIGNOS U OTROS HALLAZGOS .

HEMATOLOGIA
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Figura 2. Cronologia de las manifestaciones clinicas del paciente.

Hb: hemoglobina en g/dL. VCM: volumen corpuscular medio en fL. Plag: plaquetas en 10%/pL. Linf: linfocitos en 10*/uL. PCR: proteina C reactiva en g/L.

Ferritina en ng/mL. VSG: velocidad de sedimentacion globular en mm/h. NC: no calculado.
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----0
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Plag
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Plag
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Plag
Linf
PCR 107 PCRNC-->25-->128
Ferritina NC Ferritina 751 --> NC -->128

VsG 99 VSG NC -->104 --> NC
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PCR 34 --> 78 -->130
Ferritina 636--> NC --> 1100

V5G 100 --> NC --> 88

Hb

VCM103 -->106 -->105
Plag

Linf 1200
PCR15-->190-->9.6
Ferritina 547--> NC --> 750

VSG 14-->NC -->25

Figura 3. Cronologia de las manifestaciones clinicas del paciente en 2023.

Hb: hemoglobina en g/dL. VCM: volumen corpuscular medio en fL. Plag: plaquetas en 10%/L. Linf: linfocitos en 10%/uL. PCR: proteina C reactiva en g/L.
Ferritina en ng/mL. VSG: velocidad de sedimentacién globular en mm/h. NC: no calculado.

los pardmetros similares a los de la primera analitica. No se realizaron otros
estudios, como hipercoagulabilidad y despistaje de anemia hemolitica. La evo-
lucion de los pardmetros analiticos se describe en las figuras 2y 3.

En el contexto de insuficiencia cardiaca por fibrilacion auricular rapida se reali-
76 ecocardiograma transtoracico, sin hallazgos de endocarditis.

La anatomia patoldgica de las lesiones de la figura 1 mostré hallazgos histo-
l6gicos sugestivos de vasculitis leucocitoclastica en resolucién. EI TC de térax
y abdomen describieron nédulos pulmonares calcificados, probables granulo-
mas, y signos de hipertensién portal. PET-TC sin evidencia de patologia tumo-
ral. AMO con médula dsea reactiva a proceso infeccioso/inflamatorio con PCR
de Leishmania negativa. En la secuenciacion genética de sindromes autoinfla-
matorios se identificé una mutacion en el exdn 3 del gen UBAT (c.122T>C), en
mosaico (frecuencia de la SNV del 75%) que introduce cambio metionina por
treonina en el coddén 41 (p. Met41Thr). Tras los hallazgos genéticos y revision
bibliogréfica, se decidié volver a revisar la AMO en la que se encontraron va-
cuolas citoplasmaticas (figura 4).

Evolucion

Tras el diagndstico de sindrome VEXAS se inicio tratamiento con metilpredni-
solona 60 mg durante 5 dias, con mejoria clinica. Fue dado de alta con pred-
nisona oral 50 mg/24 horas en pauta descendente. En la revisién al mes, con
prednisona 20 mg/24 horas, mostré gran mejorfa clinica y analitica. Al mes re-
quirié ingreso por neumonia que se resolvié sin incidencias. En nueva revision

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 45-49

mensual conjunta con Inmunologia Clinica manifesté astenia, inflamacion a
nivel carpiano, erupcion descamativa y deterioro analitico (citopenias, reac-
tantes de fase aguda y subpoblaciones linfocitarias e inmunoglobulinas). Se
decidi¢ introduccion de ruxolitinib 10 mg/12 horas y retirada escalonada de
corticoides. Al mes de tratamiento, permanecié asintoméatico y con mejoria
significativa de los pardmetros analiticos.

Diagnostico
Sindrome VEXAS con vasculitis leucocitoclastica.
Discusion

Elinterés por las enfermedades autoinflamatorias ha ido creciendo, aunque to-
davia el conocimiento sobre ellas es limitado. La dificultad de ensayos clinicos
de estas enfermedades minoritarias obliga a la cooperacion y divulgacion de
los profesionales que atendemos estas patologias.

El sindrome VEXAS (Vacuoles, E1 enzyme, X-linked, autoinflamatory, somatic),
descrito en 2020, es una enfermedad autoinflamatoria monogénica causada
por mutaciones somaticas en el gen UBA1, provocando una ubicuitinizacion
disminuida y la activacion de vias inmunes?.

La media de edad de debut es superior a 60 anos. Se caracteriza por fiebre

periddica, condritis (nasal y/o del pabellén auricular), infiltrados pulmonares
y vasculitis, hallazgos que se describen en nuestro paciente. Frecuentemente
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P

Figura 4. Vacuolizacion citoplasmatica de precursores mieloides y eritroides en aspirado medular. Tincién azul eosina x100.

aparecen artralgias, foliculitis recurrentes y trombosis venosas. Es caracteristica
la elevacion de reactantes de fase aguda (PCR, VSG, ferritina, etc.), anemia ma-
crocitica, linfopenia y trombocitopenia.

En la primera serie de 25 casos publicada, la mayoria cumplia criterios para
otros sindromes inflamatorios (policondritis recidivante, sindrome de Sweet,
poliarteritis nodosa o arteritis de células gigantes) o enfermedades con afecta-
cion hematoldgica (mieloma multiple o sindrome mielodisplasico)’. La nueva
clasificacion de estos pacientes en sindrome VEXAS pudiera aumentar su pre-
valencia (estimada en torno a 1/10.000 personas), aungue se considera una en-
fermedad poco frecuente?. Habria que hacer especial mencién a la policondri-
tis recurrente como una de las principales entidades con las que deberiamos
hacer el diagndstico diferencial. Ambas entidades afectan al cartilago, aunque
la policondritis recidivante puede afectar a cartilagos como traquea, estructu-
ras cardiacas y cartilagos costales. La policondritis recurrente suele aparecer a
edades tempranas, sin predominio de sexo, confiriendo menos mortalidad y es
rara la afectacién hematologica a diferencia del sindrome VEXAS. Por otro lado,
debido a la afectaciéon constitucional y febril es necesario descartar entidades
neoplésicas, autoinmunes e infecciosas®.

Es vital alcanzar un diagnéstico temprano debido a la elevada mortalidad cau-
sada por su afectacion multisistémica. La mutacion UBAT predispone a mie-
loma multiple y SMD, obligando al seguimiento estrecho de estos pacientes’.
La aparicién de vacuolas en las células precursoras hematoldgicas es carac-
teristico del sindrome VEXAS, méas aun cuando aparecen en mas del 10% de
los precursores de los neutréfilos y con la presencia de més de una vacuola
por precursor. Sin embargo, esta caracteristica no es patognomaonica, debido
a que se puede presentar en los sindromes mielodisplasicos, alcoholismo y
en los déficits de cobre y zinc®. Por otro lado, puede pasar desapercibida en
la primera valoracién, como en el caso que presentamos, al ser una prueba
operador dependiente.

El tratamiento se basa en corticoides, aunque en algunos casos la respues-
ta es inadecuada o solo responde a dosis medias-altas, con el problema de
mantenerlas a largo plazo. Los inmunodepresores convencionales no han de-
mostrado claros beneficios. Sin embargo, hay algunas experiencias positivas
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con agentes anti-interleuquina (IL)1 (@anakinra y canakinumab), anti-IL6 (tocili-
zumab) e inhibidores de JAK (ruxolitinib y tofacitinib) cuando el perfil clinico
es inflamatorio. En el perfil de afectacion predominantemente hematolégico
se han descrito beneficios con inhibidores de JAK'y de la ADN metiltransferasa
(azacitidina y decitabina). No obstante, se necesitan mdas estudios para validar
su eficacia. Como Ultimo escalén terapéutico en pacientes con inflamacion re-
fractaria, SMD o necesidad de transfusiones frecuentes, se postula el trasplante
alogénico de precursores hematopoyéticos®.

Conclusiones

En conclusién, el sindrome VEXAS se da en pacientes varones adultos con
manifestaciones inflamatorias sistémicas, elevacién de reactantes de fase
aguda vy afectacion hematoldgica (anemia macrocitica, trombocitopenia
y linfopenia) con identificacion de vacuolas en el AMO. Dada su elevada
mortalidad es vital su diagnéstico y tratamiento precoces con corticoides,
requiriendo algunos pacientes terapias biolégicas como ruxolitinib, que ha
mostrado resultados prometedores en cuanto a esperanza y calidad de vida,
postuldndose como uno de los tratamientos de eleccion, como en el caso
que presentamos. Dada la dificultad de realizar ensayos clinicos en enferme-
dades minoritarias, experiencias como la que describimos en nuestro caso
adquieren notable interés.
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Palabras clave Resumen

> Abdomen agudo
= Sindrome de Wilkie
= Tomograffa abdominal

El sindrome de Wilkie es una causa inhabitual de obstruccién intestinal por compresién de la tercera porcion
duodenal de forma extrinseca, como una «pinza» entre las arterias aorta y mesentérica superior. Es mas
frecuente en mujeres, adolescentes y adultos jovenes; asocidndose su desarrollo con pérdidas rapidas de
peso. El diagnéstico se realiza mediante tomografia computarizada abdominal. Presentamos un caso que
debutdé en forma de obstruccion intestinal aguda y que se complicé con el desarrollo de una Ulcera gastrica
isquémica, precisando tratamiento quirlrgico para su resolucion.

Keywords

Abstract

> Acute abdomen
= Wilkie syndrome
> Abdominal tomography

Wilkie syndrome is an unusual cause of intestinal obstruction due to compression of the third portion of the duo-
denum extrinsically, like a "clamp" between the aorta and superior mesenteric arteries. It is more common in wo-
men, adolescents and young adults, and its development is linked to rapid weight loss. The diagnosis is achieved by
abdominal computed tomography. We present a case that started in the form of acute intestinal obstruction and

severely developed to an ischemic gastric ulcer, requiring surgical treatment for its resolution.

Puntos destacados

= El caso expuesto supone una aportacion a las etiologias menos habi-
tuales de obstruccion intestinal aguda, debiendo considerar el sindrome
de Wilkie en pacientes jévenes y delgados, especialmente si han experi-
mentado una reciente pérdida de peso.

Introduccion

El sindrome de Wilkie, o sindrome de la arteria mesentérica superior (SAMS), fue
descrito por Carl Von Rokitansky en 1841"; recibiendo posteriormente el nombre
de Sir David Wilkie, que publicd en 1927 una serie de 75 casos donde detallé
el diagndstico y tratamiento de esta enfermedad?. Consiste en la compresion
extrinseca de la tercera porcion duodenal como consecuencia de una variante
anatémica que provoca un estrechamiento del espacio entre la arteria mesen-
térica superior y la arteria aorta, generando un pinzamiento duodenal; por lo
que también se denomina a esta entidad como: sindrome de la pinza aorto-
mesentérica’. Su incidencia estimada es del 0,013-0,3%, por lo que se trata de
una entidad inusual y més frecuente en mujeres, adolescentes y adultos jovenes*.

Parece que el desarrollo de esta enfermedad se relaciona con una disminucion
rapida de la grasa mesentérica que actla como cojinete separador entre las
arterias aorta y mesentérica superior®. Por este motivo se relaciona el debut
de esta entidad con procesos que ocasionan una pérdida rdpida de peso: in-
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tervenciones quirdrgicas mayores o bariatricas, enfermedades neoplasicas o
inflamatorias cronicas, anorexia nerviosa, traumatismos graves y otras**. Clini-
camente, el SAMS suele presentarse con sintomas inespecificos compatibles
con clinica obstructiva intestinal crénica: vomitos recidivantes, pérdida de
peso, saciedad precoz, distensién abdominal y dolor epigastrico°.

Presentamos el caso de un sindrome de Wilkie que debuté en forma de obs-
truccién intestinal aguda.

Caso clinico

Antecedentes

Varén de 22 anos, natural de Colombia y sin antecedentes médico-quirirgicos
de interés.

Enfermedad actual
Consultd por desarrollar bruscamente en 24-48 horas distension abdominal
dolorosa de forma difusa, y vémitos oscuros persistentes. Asociaba ausencia de

trénsito intestinal en ese tiempo. El paciente negaba episodios previos simila-
res, fiebre u otra sintomatologia asociada.
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Figura 1. Corte sagital de TC abdomino-pélvico. Marcado con un punto negro se observa el duodeno, pinzado entre las arterias mesentérica superior (AMS) y
aorta (AA), ambas marcadas con flechas. Anterior a la arteria mesentérica superior se observa una cavidad gastrica (1) extremadamente dilatada, provocando
un desplazamiento del resto de visceras abdominales (2) en la parte inferior de la cavidad abdomino-pélvica.

Exploracion fisica

Habito constitucional leptosémico, tensién arterial 155/89 mmHg, T2 axilar
35,8°C, saturacién de oxigeno 100% respirando aire ambiente y frecuencia
cardiaca 132 Ipm. El paciente presentaba un aspecto pélido y sudoroso, con
vomitos persistentes de material oscuro y de aspecto digerido.

Auscultacion cardiaca ritmica, taquicardica y sin soplos. Auscultacion pulmo-
nar sin hallazgos patoldgicos. Abdomen distendido, duro y poco depresible;
doloroso a la palpacion de forma difusa, pero sin signos de irritacion peritoneal;
con ruidos hidroaéreos abolidos, sin palparse masas, megalias ni hernias, ni
otros hallazgos de interés a la exploracion fisica.

Pruebas complementarias

Por sospecha inicial de abdomen agudo se solicité directamente una TC abdo-
mino-pélvica (figura 1), que objetivd obstruccién de la tercera porciéon duo-
denal como consecuencia de una compresion extrinseca por un pinzamiento
entre las arterias aorta y mesentérica superior. Esta situacion provocaba una
severa dilatacion de la cdmara gastrica y de las porciones duodenales proxima-
les, con abundante contenido liquido en su interior.

Analiticamente: 22.000 leucocitos/ul (4.000-10.000) con 93% de neutrofilos
(resto del hemograma normal), gasometria venosa normal, lactato 5,2 mmol/L
(0,5-2,2), creatinina 1,79 mg/dL (0,5-1,1) con ionograma normal, enzimas he-
péticas normales, LDH normal, bilirrubina normal, amilasa 537 U/L (40-110),
proteina C reactiva normal. Los tiempos de coagulacion vy los niveles de fibri-
négeno resultaron normales.

Evolucion

Se colocé sonda naso-gastrica (SNG) para evacuar el contenido gastro-duo-
denal, obteniendo un débito de 2.500 cc en las siguientes 8 horas. Se inicid
sueroterapia y dieta absoluta. La evolucion inicial fue favorable, lograndose
evacuacion del contenido géstrico y normalizacion de la exploracion fisica ab-

dominal; asi como la correccion de las alteraciones analiticas. Se colocd una
sonda naso-yeyunal (SNY) para inicio de nutricion parenteral y se realizé una
segunda TC abddémino-pélvica (figura 2) que objetivé los hallazgos radiologi-
cos que definen la disminucion patoldgica del angulo formado entre el origen
de la arteria mesentérica superior y la arteria aorta, alteracion que facilita la
compresion de la tercera porcion duodenal por estas estructuras vasculares:
angulo menor a 15°y distancia entre ambos vasos menor a 8 mm®.

Figura 2. Corte sagital de TC abdomino-pélvico. Marcado dentro de un
circulo se aprecia el angulo formado entre el nacimiento de la arteria
mesentérica superior (AMS) y la arteria aorta (AA), ambas marcadas con
flechas. Las mediciones radioldgicas observaron un dngulo de 15° entre
ambas arterias, que estaban separadas por una distancia de 4,2 mm
(compatible con «pinza aorto-mesentérica).
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Se observa como la cavidad gastrica (1) ha disminuido sensiblemente de volu-
men tras haber evacuado su contenido, asi como la recuperacion de posicion
anatomica del resto de visceras abdomino-pélvicas (2) dentro de la cavidad
abdomino-pélvica.

A las 48h de la colocacion de la SNY el paciente comenzé a emitir un débito
hemdtico, asociando anemizacion a nivel analitico. Una gastroscopia urgente
objetivé abundantes restos de sangre fresca en cavidad gastrica, asi como una
Ulcera de gran tamafo, excavada y con dreas necréticas en su superficie; que
ocupaba la curvatura mayor del cuerpo gastrico, y que parecia compatible con
una Ulcera isquémica secundaria a la gran distension gastrica provocada por
la obstruccion intestinal. Ante la imposibilidad de controlar el sangrado de for-
ma endoscopica, con necesidad de transfusion de hematies por anemizacion,
se practicd una gastrectomia atipica de la curvatura mayor gastrica mediante
abordaje por laparotomia.

Tras la intervencién quirdrgica el paciente evolucioné favorablemente, pu-
diendo reintroducirse la alimentacion oral y cursandose alta hospitalaria con
seguimiento ambulatorio en consultas externas de Cirugia General, en espera
de plantear la necesidad de tratamiento quirdrgico definitivo en funcién de la
evolucion clinica del paciente.

Diagnéstico

Obstruccion intestinal aguda secundaria a sindrome de Wilkie, complicada con
Ulcera gastrica isquémica por sobredistension de la pared géstrica.

Discusion y conclusiones

El sindrome de Wilkie es una entidad clinica poco frecuente, cuyo debut en
forma de abdomen agudo es excepcional, y que supone una causa inhabitual
de obstruccién intestinal alta. En la tabla 1 presentamos las etiologias mas
habituales a considerar en el diagnéstico diferencial de la obstruccion intes-
tinal alta.

Mecanicas Adinamicas

+ Bridas posquirurgicas + Posoperatorio
- Torsién o volvulacién géstrica - Peritonitis
o duodenal - Alteraciones metabdlicas: uremia,

coma, mixedema, alteraciones
iénicas.

- Estenosis pildrica
« Compresion extrinseca gastrica

o duodenal - Gastroparesia diabética

- Visceromegalias - Procesos inflamatorios

- Neoplasias abdominales: pancreatitis,

- Abscesos apendicitis, colecistitis, etc.

- Quistes y pseudoquistes « Traumatismos

- Adenopatias - Lesién medular
- Neoplasia géstrica o duodenal - Farmacos e intoxicaciones
-+ Enfermedad inflamatoria - Porfirias

intestinal estenosante - Trombosis arterial o venosa

« Bezoar
- Parasitosis
+ Cuerpo extrafio

Tabla 1. Causas de obstruccion intestinal alta®

El diagndstico se fundamenta en los hallazgos radiolégicos que objetivan una
disminucion del dangulo que forman la salida de la arteria mesentérica superior
y la arteria aorta (inferior a 15°), asi como una reduccion de la distancia que
separa ambos vasos (inferior a 8 mm)_°.

El tratamiento del SAMS es inicialmente conservador, buscando la descompre-
sion y desobstruccion del tracto digestivo mediante colocacion de SNG para
evacuacion de contenido gastrico; asi como la correccidn de las alteraciones hi-
droelectroliticas asociadas y la recuperacion del estado nutricional del paciente’.
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El tratamiento quirdrgico se indica en casos de fracaso del tratamiento con-
servador, enfermedad de larga evolucion con pérdida ponderal progresiva,
dilatacion duodenal con estasis, y situaciones de complicacién por desarrollo
de enfermedad ulcerosa isquémica de la pared géstrica o duodenal, como
consecuencia de la distension sufrida al obstruirse la tercera porcién duo-
denal®. La técnica de eleccion es la duodenoyeyunostomia, practicando una
anastomosis entre la segunda porcion duodenal y el yeyuno por delante de
la arteria mesentérica superior, escapando asi a la «pinza aorto-mesentérica»,
y logrando una tasa de éxito superior al 90%®. Alternativamente pueden
practicarse una gastroyeyunostomia, que permite la descompresion gastrica
pero no alivia la compresiéon duodenal, pudiendo persistir sintomas digesti-
vos o desarrollar un sindrome de asa ciega o Ulceras pépticas recurrentes; o
el procedimiento de Strong, que mediante la seccion del ligamento de Treitz
permite movilizar el duodeno para liberarlo de la «pinza aorto-mesentérica»,
conservando la integridad del tubo digestivo, pero con una tasa de fracaso
del 25%°.

El paciente presentado era un varén joven, con hébito constitucional lep-
tosémico aunque sin referir una pérdida de peso previa al desarrollo del
cuadro clinico. Debutd como obstruccién intestinal aguda y, aunque su
evolucion inicial fue favorable bajo tratamiento conservador, precisé final-
mente intervenciéon quirdrgica por desarrollar una complicacion en forma
de Ulcera géstrica isquémica secundaria a sobredistension gastrica, con he-
morragia anemizante no controlable mediante tratamiento endoscépico.
El diagndstico del SAMS se fundamenta en hallazgos radiolégicos de TC
y el tratamiento es inicialmente conservador, reservdndose el tratamiento
quirdrgico para casos que no responden al tratamiento inicial, o que desa-
rrollan complicaciones.
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Palabras clave Resumen
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embdlico

Tomografia de coherencia
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delaretina

Se expone un caso de una paciente con mixoma auricular izquierdo que debuté de forma sincrénica con
ictus isquémico en multiples territorios y una oclusién de la arteria ciliorretiniana del ojo izquierdo, donde
la exéresis quirdrgica fue curativa. Se destacan los desafios en el diagnostico del ictus cardioembdlico, es-
pecialmente en pacientes con ausencia de factores de riesgo vasculares, donde las etiologias inhabituales
entran en el diagndstico diferencial. El caso subraya la importancia de establecer un diagnéstico diferencial
de etiologifas inhabituales en pacientes sin factores de riesgo vascular y ante sintomas neurolégicos multi-
plesy complejos.

Keywords

Abstract

>

VvV

\

Ischemic stroke

Atrial myxoma

Embolic stroke

Optical coherence tomo-
graphy

Retinal arterial obstruction

We present of a patient with left atrial myxoma who had a synchronous debut with ischemic stroke in multiple te-
rritories and an obstruction of the left cilioretinal artery, where surgical excision was curative. The challenges in the
diagnosis of cardioembolic stroke are highlighted, especially in patients with an absence of vascular risk factors,
where unusual etiologies enter the differential diagnosis. Surgical excision was curative. This case underlines the
importance of establishing a differential diagnosis of unusual etiologies in patients without vascular risk factors

and in the presence of multiple and complex neurological symptomes.

Puntos destacados

> La presencia de sintomas neurolégicos multiples y complejos subraya la
importancia de establecer un diagnostico diferencial etioldgico de en-
fermedades raras en pacientes jovenes.

= Debemos considerar las etiologfas inhabituales de ictus en pacientes jo-
venes sin factores de riesgo vascular.

Introduccion

Los ictus cardioembolicos de origen tumoral representan un desafio clinico im-
portante, ya que pueden ser la manifestacion inicial de una enfermedad cardiaca
subyacente. La gran mayoria de los ictus agudos son isquémicos y casi una cuarta
parte de los ictus isquémicos estan causados por un fenémeno cardioembolico.
La prevalencia de ictus embdlicos de origen cardiaco puede alcanzar el 23-50%!,
siendo la fibrilacion auricular no valvular la patologia cardiaca més frecuente (45%)°.
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Dos de los tumores cardiacos primarios mas comunes asociados con eventos
cerebrovasculares isquémicos son los mixomas y los fibroelastomas cardia-
cos, representando el primero el 83% de todos los tumores primarios car-
diacos®.

Presentamos el caso de una paciente con mixoma auricular izquierdo que de-
buté clinicamente y de forma sincronica con ictus en multiples territorios y con
una oclusion de la arteria ciliorretiniana (OACRL), tratdndose de forma satisfac-

toria mediante exéresis quirirgica.

Caso clinico

Antecedentes

Paciente mujer de 50 afos sin antecedentes médicos de interés.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 54-57
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Enfermedad actual

Acudi¢ al servicio de Urgencias de nuestro hospital por episodio presincopal
con palidez generalizada, sudoracion, nduseas y emision de 2 vémitos sin pro-
ductos patoldgicos, asociado a incontinencia de esfinteres. La clinica es acom-
panada de cefalea, astenia, alteracién en la emision del lenguaje, debilidad en
hemicuerpo derecho'y crisis epilépticas motoras clénicas en miembro superior
derecho sin generalizacién secundaria, con respuesta completa a levetirace-
tam 1500 mg intravenoso.

Exploracion fisica
TA 120/82 mmHg, FC 97 Ipm, afebril, glucemia 98mg/dL y saturacion 97% basal.

Exploracién somatica con soplo diastdlico aislado y sin otros ruidos patolégi-
cos sobreanadidos. Resto de la exploracién dentro de la normalidad.

Exploracién neuroldgica: Consciente, orientada globalmente y colaboradora.
Enlentecimiento psicomotor marcado, con bradilalia y parafasias semanticas
fluctuantes. Balance motor 4/5 en hemicuerpo derecho segun la escala The
Medical Research Council del Reino Unido, con maniobra de Barré y Mingazzini
positivo en miembros derechos y con posicion disténica de la region distal del
miembro superior derecho. Dismetria apendicular derecha congruente con
grado de paresia. Resto de la exploracién neurolégica dentro de la normalidad.
National Institute of Health Stroke Scale (NIHSS) 3.

Pruebas complementarias

Analisis

- Analisis de sangre. Hemograma, coagulacion y bioquimica con glucosa,
iones y funciones renal, hepatica y tiroidea dentro del rango de la norma-
lidad.

- Andlisis del liquido cefalorraquideo (LCR). 2 leucocitos y 100 hematies;
Glucosa y proteinas normales. Gram y cultivos negativos. Bandas oligoclo-
nales negativas.

Estudios de imagen

- Radiografia de térax sin cardiomegalia ni alteraciones pleuroparenqui-
matosas.

- Tomografia computarizada craneal (TC) sin contraste. Lesion en nucleo

caudado izquierdo sugerente de isquemia aguda (ASPECTS 9) y lesién en
hemisferio cerebeloso derecho de etiologfa isquémica crénica.

- Angio-TC de troncos supraaorticos y poligono de Willis sin defectos de

replecion u oclusion vasculares.

- Resonancia magnética craneal sin contraste (figura 1). MUltiples lesio-

nes hiperintensas en secuencia FLAIR en sustancia blanca supratentorial
del hemisferio cerebral izquierdo a nivel del centro semioval, corona radia-
da, cuerpo del nucleo caudado izquierdo y region periventricular, compati-
bles con lesiones isquémicas subagudas en territorio profundo de la arteria
cerebral media (ACM) izquierda. Infartos lacunares crénicos en sustancia
blanca de hemisferio cerebral derecho. Infarto crénico en hemisferio cere-
beloso derecho.

+ RM cardiaca. Masa ovalada auricular izquierda, de 53 x 27 mm), dependien-

te del septo interauricular préximo a la insercion de la valva anterior mitral
y con prolapso valvular en diastole. Planteaba diagnostico diferencial entre
mixoma y fibroelastoma papilar.

Otras pruebas complementarias

- Electrocardiograma. Ritmo sinusal a 84 latidos por minuto. Eje normal sin
evidenciar bloqueos ni alteraciones en la repolarizacion.

Ecocrd. adultos Tis0.6 MI13
842
51Hz
15cm

2D

Video 1. Ecocardiografia transtoracica. Proyeccion 4 camaras.

Se objetiva masa a nivel interauricular con fenestracion a nivel de la fosa
oval y protrusion hacia la auricula izquierda, compatible con mixoma
auricular izquierdo.

Figura 1. Resonancia magnética cerebral en secuencia FLAIR, corte transversal, donde se objetiva infarto crénico hemicerebeloso derecho (A) y multiples
lesiones hiperintensas en sustancia blanca supratentorial del hemisferio cerebral izquierdo en contexto de lesiones isquémicas subagudas en territorio

profundo de la ACM izquierda (By C).
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Figura 2. Anatomia patolégica. Apariencia microscépica con tincién con calretinina (A) y hematoxicilina-eosina (B y C), con aspecto papilaroide, extensiones
digitiformes, dreas hematicas y zonas de fragmentacion tisular. Apariencia macroscopica arborescente de la lesion en el momento de la extirpacion quirdrgica

(D). Hallazgos histopatolégicos compatibles con mixoma auricular.

+ Holter. Ritmo sinusal a 84 latidos por minuto. Moderada carga de extrasis-
tolia supraventricular con mas de 500 episodios en 24 horas.

- Ecocardiograma transtoracico (ETT). A nivel interauricular se apreciaba
masa con fenestracion a nivel de la fosa oval, generando un gradiente me-
dio (GM) de 7 mmHg, sin sefal de insuficiencia mitral (video 1).

- Estudio anatomopatoldgico de la pieza quirurgica. Lesion de 1,3x 1,2cm
de borde arborescente, aspecto papilaroide y coloracién grisdcea con areas
hemédticas, friable y con zona laminar blanquecina de consistencia firme. Ha-
llazgos histopatolégicos compatibles con mixoma auricular (figura 2).

Evolucion

Se activo Codigo Ictus y se decidid ingreso en Neurologia para estudio etiologi-
co de las lesiones de naturaleza vascular, sin administracion previa de terapias
revascularizadoras agudas.

Durante el ingreso hospitalario, la paciente presentd mejoria de la clinica neu-
rolégica, pero con persistencia de astenia y cefalea inespecificas. Sufrié brus-
camente alteracién de la agudeza visual en el ojo izquierdo, con hallazgos en
fondo de ojo y tomografia de coherencia dptica de lesion blanquecina en ca-
pas internas de la hemirretina nasal del ojo izquierdo, compatible con oclusion
de la arteria ciliorretiniana del ojo izquierdo (figura 3).

Dada la alta sospecha de tumor cardiaco tras realizacién de estudios de imagen
y cardioldgicos, fue trasladada a planta de Cirugia Cardiaca para intervencion
programada. Se realizé esternotomia media longitudinal y posterior auriculo-

e
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tomia izquierda, objetivdndose una masa de gran tamano y realizdndose exé-
resis completa de la misma. Posteriormente, los hallazgos anatomopatoldgicos
de la masa tumoral confirmaron el diagnéstico de mixoma auricular.

Figura 3. Tomografia de coherencia dptica a nivel macular.

Se objetiva lesién blanquecina en capas internas de la hemirretina nasal
del ojo izquierdo (flecha naranja), compatible con oclusién de la arteria
ciliorretiniana.

Diagnéstico
1. Mixoma auricular izquierdo.

2. Ictus isquémico clinicamente Ictus Parcial de la Circulacion Anterior (PACI)
en territorio de la ACM izquierda de origen cardioembdlico.
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3. Oclusion de la arteria ciliorretiniana del ojo izquierdo de origen cardioem-
bdlico.
4. Ictus isquémico hemicerebeloso derecho crénico.

Discusion y conclusiones

La presencia de infartos cerebrales en diferentes territorios vasculares y la co-
existencia de embolismos sistémicos, como puede ser una OACRL, siempre
debe hacer sospechar un origen cardioemboligeno, especialmente cuando la
instauracion del déficit neuroldgico es brusca y maxima desde el inicio y coe-
xiste con crisis epilépticas sintomaticas de debut. Ademas, no debemos olvidar
que, a pesar de que la fibrilacion auricular es la etiologia cardioemboélica mas
frecuente, existen otros procesos cardiacos a tener en cuenta, como en el caso
de nuestra paciente.

A pesar de que el mixoma auricular es el tumor cardiaco mas frecuente, pre-
senta una tasa de incidencia de 0,5 por millon de habitantes/afo y representan
menos del 1% de los ictus isquémicos®. El infarto cerebral agudo puede cons-
tituir la primera manifestacién del mixoma auricular izquierdo en un tercio de
los casos.

Por otro lado, los mixomas también pueden causar embolizacion sistémica en
otros érganos periféricos. La embolizacion ocular es infrecuente, pero cuan-
do se produce suele resultar en una oclusiéon de la arteria central de la retina
(OACR), aungue también se han descrito casos de oclusion de la arteria oftal-
mica®y de la rama arterial de la retina®. También se han publicado, como forma
de presentacion de un mixoma auricular, dos casos de oclusion de la arteria
ciliorretiniana (OACRL), uno de ellos con infarto de coroides y nervio éptico
asociados’®,

Se debe recalcar que la monitorizacién continua mediante un Holter inserta-
ble ha demostrado ser superior al seguimiento convencional para detectar
fibrilacion auricular en pacientes con ictus criptogénico, lo que permite la
implementacion de tratamientos preventivos adecuados y reduce el riesgo
de recurrencia de eventos cerebrovasculares®’°. Por lo tanto, en casos de ictus
criptogénico con estudios etiolégicos negativos, pero con sospecha de etio-
logia cardioembdlica, se recomienda considerar el uso de Holter insertable en
estos pacientes.

Desde un punto de vista histopatoldgico, el aspecto macroscépico arbores-
cente y papilaroide con extensiones digitiformes de la lesion cardiaca, presen-
te en los mixomas en algunos casos, tiene la particularidad de conferir mayor
riesgo de embolismos sistémicos por fragmentacion, hecho congruente con
el caso de esta paciente y a tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de
tumores cardiacos primarios.

Los autores consideramos de especial relevancia este caso clinico por la simul-
taneidad en las formas de presentacién clinica, con enfermedad cerebrovascu-
lar y ciliorretiniana sincrénicas.
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Palabras clave Resumen

> Edema del disco éptico
> (Cancer de préstata

> Sindrome paraneoplasico
> Neuropatia optica

El'edema del disco dptico es resultado de una amplia gama de procesos patoldgicos secundarios a presion
intracraneal elevada. Conlleva etiologias especificas dentro de las cuales se encuentran lesiones expansivas
del parénquima cerebral y alteraciones ¢seas craneales. Otros mecanismos infrecuentes son sindromes pa-
raneoplasicos neuroldgicos, contando con muy poca informacion de este fenémeno. Se presenta el caso
de un hombre de 48 anos con diagndstico de cancer de prostata metastasico sin afeccién a parénquima
encefélico que desarrollé neuropatia dptica como sindrome paraneoplasico.

Abstract

Optic disc edema results from a wide range of pathological processes secondary to elevated intracranial pressure.
It carries specific etiologies including expansive lesions of cerebral parenchyma and cranial bone alterations. Other
infrequent mechanisms involve neurological paraneoplastic syndromes, although there is limited information on
this phenomenon. We present the case of a 48 year-old man diagnosed with metastatic prostate cancer without
involvement of the brain parenchyma, who developed optic neuropathy as a paraneoplastic syndrome.

Puntos destacados

> El cdncer de prdstata es la neoplasia maligna de mayor prevalencia y
mortalidad en el hombre, tiene un comportamiento clinico variable.

> Los sindromes paraneoplasicos neurolégicos son una manifestacion
poco frecuente.

> Conocer manifestaciones infrecuentes de enfermedades frecuentes es
clave para un diagndstico oportuno.

Keywords

= Optic disc edema

> Prostate cancer

= Paraneoplastic syndrome
= Optic neuropathy

La NOP es poco frecuente, habitualmente asociada a otros sindromes neurolé-
gicos paraneopldsicos, aunque puede aparecer de forma aislada. Suele existir
un antecedente de cancer conocido, mas frecuentemente el carcinoma micro-
citico de pulmon seguido del timoma?.

A continuacién, describimos el caso de un paciente con neuropatia ptica
paraneopldsica como presentacion atipica en cancer de prdstata metastasico.

Caso clinico
Introduccion

De acuerdo con las cifras del Global Cancer Observatory 2022, el cancer de prosta-
ta es el segundo tumor maligno més frecuente en hombres mayores de 60 afos.
No figura dentro de las primeras causas de mortalidad por tumores malignos en
menores de 59 afos y son raras sus presentaciones antes de los 45 afos'.

Los sindromes paraneoplasicos neurolégicos se han documentado en menos
del 1% de todos los pacientes con cancer, siendo las alteraciones oftalmolégi-
cas aun menos frecuentes, pasando inadvertidas muchas veces, como la reti-
nopatia asociada al cancer (CAR), la retinopatia asociada al melanoma (MAR) y
la neuropatia éptica paraneoplasica (NOP)2
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Antecedentes

Hombre de 48 afos, antecedente relevante de tabaquismo intenso durante
10 anos. Inicié con pardlisis facial periférica derecha 4 meses previos a su in-
ternamiento hospitalario, pérdida de peso involuntaria y cefalea tensional in-
termitente acompanada de pérdida indolora y progresiva de la agudeza visual
bilateral, miodesopsias y fotopsias.

Fue valorado por oftalmologia, evidenciando fondo de ojo con papiledema
bilateral (figura 1), indicando tratamiento con corticoesteroides sin mejoria.
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Figura 1. FDO con fluorangiografia de ojo derecho e izquierdo.
Muestra papila con edema y hemorragias peripapilares bilateral.

Enfermedad actual

En agosto 2022 presentd exacerbacion de cefalea en region parietooccipital
derecha con intensidad hasta 10/10, pulsatil, persistente, sin atenuantes ni
agravantes, persistiendo pardlisis facial y agregdndose parestesias de miem-
bros inferiores, ameritando la hospitalizacion.

Exploracién fisica

En su ingreso hospitalario, manifesto visién borrosa, cefalea intensa, hemipare-
sia facial derecha y marcha claudicante secundaria a dolor en miembro pélvico
derecho. Valorado por Neurologia, se decidié su ingreso para abordaje.

Pruebas complementarias

Se realizaron estudios paraclinicos con biometria hematica, sin alteraciones; lla-
maba la atencion aumento de fosfatasa alcalina 2,580 U/L (40-150 U/L) y deshi-
drogenasa lactica 304 U/L (125-220 U/L). También se le realizé una tomografia
axial computarizada, que documentd lesiones osteobldsticas y osteoliticas en
crdneo, columna, fémur derecho y pelvis (figura 2). La resonancia magnética
de crdneo mostraba multiples lesiones dseas metastdsicas sin afectacion de
encéfalo. Antigeno prostatico especifico en 984,30 ng/mL (0-4 ng/mL). Tam-
bién valorado por Urologia, que documenté prostata nodular, indurada vy fija,
realizando toma de biopsia. El servicio de Oncologia Médica, por alta sospecha
de cancer prostatico agresivo y de mal prondstico, decidio iniciar tratamiento
con blogueo hormonal antiandrogénico total.

Figura 2. Tomografia axial computarizada simple en ventana 6sea,
de crdneo (corte axial y sagital), toraco abdominal (corte sagital) y pelvis (corte
coronal) donde se visualizan multiples lesiones osteobl3sticas y osteoliticas.

Evolucion

Presentd mejorfa clinica desde la primera semana de terapia, con disminucion
de cefalea y parestesias de miembros inferiores, asi como la recuperacion par-
cial de la vision, egresando por mejoria con seguimiento por consulta externa
y plan de inicio de quimioterapia con docetaxel por resultado de biopsia que
documentaba adenocarcinoma prostatico suma de Gleason 4+4. La gamma-
grafia 6sea confirmé enfermedad metastésica (figura 3). Finalizd esquema de
quimioterapia sin complicaciones, antigeno prostatico especifico de control
en 0,65 ng/mL (0-4 ng/mL). Los estudios de extension realizados no mostraron
evidencia de progresion de la enfermedad, por lo que fue candidato a conti-
nuar con apalutamida.

En meses posteriores fue revalorado por Oftalmologia, con persistencia de pa-
piledema bilateral a pesar de cese de cefalea y vision borrosa. Los hallazgos en
FDO como se describié en el paciente, considerando ademas la presencia de
mejorfa posterior al inicio del tratamiento antitumoral como se reportaba en
informes de NOP, concluy¢ el diagnéstico de esta entidad a pesar de no haber
contado con disponibilidad para solicitar anticuerpos contra CRMP-5/CV-2.
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Figura 3. Gammagrama 6seo con lesiones blasticas multinivel asociadas
a enfermedad metastésica.

Diagnostico

Neuropatia ptica paraneopldsica secundaria a adenocarcinoma prostatico
suma de Gleason 4+4.

Discusion y conclusiones

El cdncer de prostata es una neoplasia hormono-dependiente de importante
heterogeneidad. Alrededor del 90% son descubiertos en etapa local y/o re-
gional y las manifestaciones clinicas suelen estar ausentes al diagndstico. El
comportamiento clinico es variable, desde un tumor bien diferenciado, asinto-
matico y microscopico, hasta el cancer de alto grado, agresivo y clinicamente
sintomético que causa metéastasis e incluso la muerte. Entre el 6% de los pa-
cientes cuyo cancer de préstata es metastasico al diagnostico, el dolor éseo
por fracturas patologicas suele ser el sintoma de presentacion, seguido de he-
maturia, tenesmo vesical, incontinencia urinaria, disfuncion eréctil, pérdida de
peso, debilidad y anemia. Los sintomas neurolégicos son raros, suelen ser por
afectacion intracraneal y representan un marcador pronéstico de enfermedad
avanzada’.
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Los sindromes paraneopldsicos neuroldgicos son un grupo heterogéneo de
trastornos que ocurren en pacientes con neoplasia generalmente oculta. Tam-
bién se denominan «efectos remotos del cancer sobre el sistema nervioso»
porgue no estan en relacién con invasion metastasica u otras complicaciones
como infecciones, coagulopatias, déficit nutricionales o metabdlicos o efectos
derivados de la radioterapia o quimioterapia. En las Ultimas dos décadas, el
descubrimiento de que muchos de estos sindromes estén asociados a anti-
cuerpos contra antigenos expresados por el tumor sugiere etiologia inmuno-
mediada“. El patron clinico tipico presenta una pérdida indolora, subaguda,
bilateral y progresiva de agudeza visual y de los colores, pueden agregarse
pardlisis de otro par craneal, polineuropatia, nistagmo vertical y signos de pa-
tologia cerebelosa; en el fondo de ojo se suele mostrrar un edema de disco con
hemorragias y exudados asociados? En su gran mayoria, los pacientes presen-
tan anticuerpos contra collapsing response mediatingprotein 5 (CRMP-5/CV-2),
una proteina citopldsmica neuronal; sin embargo, debido al pequefo nimero
de pacientes informados, la gran cantidad de sintomas que los acompananyy la
frecuente aparicién simultanea de otros anticuerpos, estos no deben conside-
rarse marcadores especificos o sensibles de NOP°.

Los sindromes visuales paraneopldsicos son raros; los tumores comunmente
asociados son cancer de pulmoén de células pequefas, cancer de mama, can-
ceres ginecoldgicos y neoplasias malignas hematolégicas. Con menor frecuen-
cia, se han relacionado también el carcinoma hepatocelular, cancer de colon
y cancer de préstata®. Hablando especificamente de NOP, son muy pocos los
casos descritos donde existe asociacién con cancer de prdstata. En este caso,
los hallazgos clinicos y el descarte de otras etiologias a través de auxiliares diag-
nésticos nos hicieron sospechar un sindrome paraneoplésico.

En el contexto del NOP, los hallazgos en el fondo de ojo (FDO) juegan un pa-
pel fundamental ya que marcan la pauta de diagnoésticos diferenciales. Lo que
mas destaca en el FDO es el edema de disco con hemorragias y exudados
asociados; es necesario descartar que el edema de disco sea secundario a un
aumento de presion intracraneal, apoydndonos en estudios de imagen. Por
resonancia magnética, los hallazgos asociados con el aumento de la presion
intracraneal incluyen silla turca vacia, aumento del nervio dptico, tortuosidad
del nervio optico, realce y proyeccion interna del disco éptico, aplanamiento
del globo posterior, estrechamiento del globo transverso y hernia amigdalina
cerebelosa’; ninguna de las cuales fue reportada en nuestro caso.

La mayorfa de los pacientes presentan anticuerpos contra CRMP-5/CV-2 por
lo que, si existe disponibilidad, se debe solicitar en casos con alta sospecha
de NOP, sin embargo, no es indispensable para establecer el diagnostico en
pacientes con clinica compatible sin otra etiologia causante.

La asociacion entre malignidad y sindromes neurolégicos paraneopldsicos,
aunqgue poco frecuente, requiere una mayor sospecha clinica para un diag-
néstico oportuno. En el caso presentado, el paciente inicié con sintomas neu-
rolégicos y afectacion visual. El edema de disco fue un factor importante, ya

que marco un punto de partida sobre diagndsticos diferenciales, en los que
se debe descartar ocupacién expansiva del parénquima cerebral y datos de
hipertension intracraneal. En este caso no se documentaron en los estudios
de imagen realizados.

La presencia de este caso clinico es un claro ejemplo de la importancia que re-
quiere conocer manifestaciones poco frecuentes de enfermedades frecuentes.
Resulta clave para una identificacion temprana e inicio de terapias dirigidas
de forma oportuna repercutiendo positivamente en el pronéstico de los pa-
cientes.
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Palabras clave Resumen

> Amiloidosis traqueal

> Amiloidosis
traqueobronquial

> Amiloidosis localizadas

> Proteina amiloide

> Vias respiratorias

La amiloidosis traqueobronquial, entidad clinica rara, se engloba dentro de las amiloidosis localizadas
caracterizandose por el depoésito anormal de proteina amiloide en el tejido de las vias respiratorias. Los
pacientes presentan sintomas relacionados con la obstruccién de la via aérea en mayor o en menor
medida: disnea, tos seca persistente, hemoptisis, sibilancias o estridor. Los casos mas graves presentan
sintomas de compresion de zonas adyacentes como disfagia. Suele ser mas habitual en varones de edad
media (50-60 afos). No obstante, debido a la rareza de dicha patologia, 45% de los pacientes reciben un
diagnostico inicial erréneo.

Keywords Abstract

= Tracheal amyloidosis

> Tracheobronchial
amyloidosis

= Localized amyloidosis

= Amyloid protein

> Respiratory tract

Tracheobronchial amyloidosis, a rare clinical entity, falls under the localized amyloidosis, characterized by ab-
normal deposition of amyloid protein in the tissue of the respiratory tract. Patients exhibit symptoms related
to varying degrees of airway obstruction: dyspnea, persistent dry cough, hemoptysis, wheezing, or stridor. Se-
vere cases may present symptoms of compression of adjacent areas such as dysphagia. It is more common in
middle-aged males (50-60 years old). However, due to the rarity of this condition, 45% of patients receive an
initial misdiagnosis.

Puntos destacados

> El depdsito amiloide a nivel traqueobronquial supone la tercera ubica-
cion mas frecuente dentro de las amiloidosis localizadas.

= El diagnostico definitivo de esta patologia es histoldgico.

> Pese atodo, en més del 80% de las biopsias la tincion resulta inespecifica
para identificar el tipo de cadena depositada.

Caso clinico

Antecedentes

Varén de 83 afos con antecedentes de hipertension arterial, diabetes mellitus
tipo 2 insulinodependiente, insuficiencia cardiaca con FEVI preservada, bocio
multinodular hipofuncionante y enfermedad pulmonar obstructiva crénica
(EPOC). Domicilio institucionalizado en residencia por discapacidad intelectual
leve-moderada.

Introduccion

La amiloidosis traqueobronquial es una entidad clinica poco comun que se
clasifica dentro de las amiloidosis localizadas. Se caracteriza por la acumulacion
anormal de protefna amiloide en el tejido de las vias respiratorias, lo que puede
provocar obstruccion y diversos sintomas respiratorios. Esta condicion afecta

Enfermedad actual

principalmente a personas de mediana edad, con mayor prevalencia en varo-
nes. A pesar del impacto en la calidad de vida de los pacientes, la amiloidosis
traqueobronquial a menudo se diagnostica erroneamente debido a su rareza'.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 61-64

Fue derivado a urgencias por disnea, tos y desaturacion del 86%. Habia estado
ingresado 15 dfas antes en otro hospital con diagnéstico de neumonia y trata-
do con cefditoreno.
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Exploracion fisica

Afebril y hemodindmicamente estable saturando al 93% con gafas nasales a
3 litros, eupneico en reposo. En auscultacién pulmonar: roncus y sibilancias
bilaterales. Sin otros hallazgos.

Pruebas complementarias

En las pruebas de laboratorio Unicamente destacé una PCR de 70 mg/L, con
funcion renal y hepatica conservadas. Hemograma y coagulacion sin hallazgos.
No se identificé paraproteina en electroforesis de inmunofijacion (IEF) en sue-

s
cT10




Henar Gémez-Sacristan, Pilar Leyre Garcia-Villarroel
Disnea en paciente octogenario: amiloidosis traqueobronquial

ro, Bence Jones negativo y cociente de cadenas ligeras en sangre normal. En
la radiografia de térax se apreciaba un hilio ligeramente engrosado. Se decidid
entonces ampliar el estudio mediante un TC toracico (figura 1) que revel6 un
engrosamiento difuso de la pared traqueal y de los bronquios principales de
naturaleza inespecifica. La broncoscopia posterior describfa el mismo patron.
La citologia fue negativa para malignidad y no se observé crecimiento de mi-
croorganismos en el cultivo. La anatomia patoldgica (figura 2) reveld material
amorfo eosindfilo, que se tifd con Rojo Congo y que mostrd positividad ines-
pecifica para cadenas ligeras Kappa y Lambda y negatividad para Amiloide AA
y transtirretina (TTR).

Diagnostico y evolucion

De acuerdo a criterios de imagen e histolégicos se diagnostico al paciente de
amiloidosis traqueobronquial (sin AA ni TTR) localizada y sin afectacion sis-
témica. Se decidi6 iniciar tratamiento con prednisona en pauta descenden-
te durante 12 semanas. En TC de control (figura 3) realizado 3 meses tras el
diagnostico, se evidenciaba resolucion del cuadro. Después de 12 meses de
seguimiento en consultas externas de Medicina interna, el paciente continua
asintomatico.

Figura 3. (A) TC tordcico diagndstico. (B) TC toracico 3 meses postratamiento.

Discusion y conclusiones

Describimos este caso por la rareza de esta entidad. La amiloidosis traqueobron-
quial supone el 6% de los casos de amiloidosis localizada, la cual a su vez repre-
senta el 10% del total de las amiloidosis. La localizacion traqueobronquial ocupa la
tercera posicion (6%) después del depdsito a nivel de la mucosa vesical (16%) y de
la afectacion cutdnea (13%)'2. Existen cuatro tipos de amiloidosis en funcion de la
proteina fibrilar depositada® amiloidosis AL sistémica o primaria (deposito de cade-
nas ligeras de inmunoglobulinas), amiloidosis AA sistémica o secundaria (proteina
derivada del amiloide sérico A), amiloidosis por transtirretina (TTR) y amiloidosis
por depdsito de beta2-microglobulina (asociada a didlisis). En el 98% de las formas
localizadas se aisla depdsito de cadenas ligeras de inmunoglobulinas?.

EI'TC y la broncoscopia se recomiendan como pruebas de monitoreo inicial.
Ambos estudios suelen revelar un engrosamiento de la mucosa que reviste
la via aérea desde la trdquea hasta los bronquios (como es el caso de nuestro
paciente), pudiendo afectar también a los bronquios lobares y segmentarios.
Por el contrario, el depdsito amiloide suele tener poco impacto en la via aérea
de pequeno calibre (bronquios subsegmentarios). Ocasionalmente el depd-
sito amiloide podria manifestarse como una masa localizada que comprime
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estructuras adyacentes. No obstante, el diagnostico definitivo se realiza me-
diante el estudio histolégico de la regién afectada. En el 82% de las biopsias
tisulares, la tincion resulta inespecifica para cadenas ligeras Kappa/Lambda?.

La sintomatologia de estos pacientes es relativamente inespecifica y comun a
cualquier otra afectacion de la via aérea, lo cual hace que exista una media de
17 meses de retraso diagndstico*.

La informacién que existe en la literatura con respecto a esta patologia es minima.
En los estudios con mas tamafo muestral se suelen proponer como primeras op-
ciones terapéuticas la reseccion de la mucosa por broncoscopia y la radioterapia
localizada. En los Ultimos estudios (a partir del 2020) es donde se ha empezado a
desarrollar la corticoterapia como tratamiento eficaz y menos invasivo que los dos
anteriores®. Pese a todo, la amiloidosis traqueobronquial es una patologia con ten-
dencia a la recurrencia por lo que es importante hacer un seguimiento adecuado
de la posible reaparicion de sintomas en los pacientes tratados.
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Palabras clave Resumen

> Hiperostosis

La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol cursa con la calcificacion y osificacion de ligamentos espinales

= |d'iOpé‘tica y entesis periféricas. Presentamos el caso de un paciente que ingreso para estudio de disfagia; en pruebas

> Disfagia de imagen se identificé osificacién hipertrofica del ligamento vertebral comun anterior, caracteristico de
enfermedad de Forestier. Tras andlisis de bibliografia existente revisamos dicha patologia, incidiendo en la
disfagia como forma atipica de debut y en los hallazgos radiolégicos observados.

Keywords Abstract

> Hyperostosis Forestier-Rotes-Querol disease consists in calcification and ossification of spinal ligaments and peripheral enthe-

& Idiopathic ses. We showcase a patient who was admitted for a dysphagia study; in imaging tests, hypertrophic ossification of

> Dysphagia

the anterior common vertebral ligament was identified, characteristic of Forestier disease. After analysis of existing

literature, we reviewed this topic, focusing on dysphagia as an atypical debut and on the radiological findings

observed.

Puntos destacados

> La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol es una complicacion infre-
cuente a tener en cuenta en el diagnostico diferencial de la disfagia.

> Mediante una correcta anamnesis y exploracion de la movilidad de la
columna, asi como la realizacion de pruebas de imagen, se puede alcan-
zar el diagndstico.

Introduccion

La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol o hiperostosis esquelética idiopatica
difusa es una patologia no inflamatoria de etiopatogenia todavia no aclara-
da', caracterizada por la calcificacién y osificacién de ligamentos espinales y
de entesis periférica’. Puede ser asintomatica en algunos casos, en caso con-
trario los sintomas mas frecuentes son el dolor y la restriccion de movilidad a
nivel de columna vertebral, o sintomas radiculares®, no obstante, también se ha
descrito otra sintomatologia menos frecuente como la obstruccién de las vias
respiratorias o disfagia por afectacion de estructuras adyacentes y la mielopatia
secundaria a calcificacion del ligamento vertebral comun posterior*. Es mas
comun en varones y su incidencia aumenta con la edad, siendo del 10,1% en
varones mayores de 70 afios frente a un 6,8% en mujeres en ese mismo rango
de edad, incluyendo casos asintométicos.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 65-67

Caso clinico

Antecedentes

Varén de 85 afos con antecedentes de EPOC que ingreso por episodio de dis-
nea secundaria a broncoaspiracion en el seno de un atragantamiento. En la
anamnesis al ingreso el paciente referia disfagia a sélidos de meses de evolu-
cion, sin alteraciones en la masticacién, que habia ido empeorando de forma
progresiva, teniendo que adaptar la textura de los alimentos hasta precisar
dieta turmix, inicialmente con buena tolerancia, aunque progresivamente con
empeoramiento de la misma y ocasionalmente presentaba alguna regurgita-
cion. Negaba disfonia, astenia, anorexia o pérdida de peso. Referia cervicalgia
ocasional y dificultad para la movilizacién de la columna cervical, aunque no
habia consultado por la misma. No presentaba otra clinica significativa de inte-
rés en la anamnesis por aparatos.

Exploracién fisica
A la exploraciéon general el paciente se encontraba disneico y precisaba oxi-

geno (O,) suplementario en gafas nasales a 4 litros por minuto para mante-
ner saturacion entre 90-92%. Destacaba abundante sialorrea, sin objetivarse
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cuerpos extranos a nivel orofaringeo. Los reflejos nauseoso y palatino estaban
presentes. No presentaba adenopatias ni masas palpables cervicales. En la aus-
cultacion pulmonar presentaba abundantes ruidos de secreciones y roncus
dispersos. En la exploracion del aparato locomotor destacaba una disminucién
marcada de la movilidad de la columna cervical, sobre todo a la flexo-exten-
sién, que no constaba haber sido valorada previamente.

Pruebas complementarias
Se inici6 estudio del cuadro con una gastroscopia (figura 1) en la que se objetivd

importante edema a nivel de la faringe que afectaba también a area epigléticay un
area de mucosa rigida y edematosa que dificultaba la entrada al eséfago.

VIA AEREA

SENO PIRIFORME

AREA RIGIDA

Figura 1. Gastroscopia.

Se continud con estudios radiolégicos, inicialmente con una radiografia de té-
rax en la que no se objetivaron hallazgos significativos y de columna cervical
APy lateral, objetivdndose importantes cambios de degeneracién artrésica y
osteofitos, que no pudo compararse con otras al no tener el paciente radiogra-
fias cervicales previas. Ante los hallazgos observados en dichas pruebas, se so-
licitd una tomografia computarizada (prueba gold standard) de columna cervi-
cal, objetivandose una osificacion hipertrofica del ligamento vertebral comun
anterior que protruia la pared posterior de la oro-hipofaringe, responsable de
la clinica del paciente (figura 2A). En la figura 2B se objetiva una reconstruc-
cion tridimensional de dichas alteraciones.

Se realizé estudio anatomopatolédgico de la zona edematosa de la faringe (tras
obtenerse una muestra de dicha zona al realizarse la gastroscopia) objetivan-
dose inflamacién crénica no eosinofilica y ausencia de células neoplasicas.

Diagnostico

Ante estos hallazgos, fue diagnosticado de Enfermedad de Forestier-Rotes-
Querol.

Evolucion

Ante los hallazgos observados, se instaurd tratamiento corticoideo, antibidtico,
antirreflujo y postural, y dada la severidad del cuadro se plante¢ al paciente la
posibilidad de tratamiento quirdrgico, que aceptd previa explicacion de ries-
gos y beneficios de la intervencion. Fue derivado al Servicio de Neurocirugia
de otro centro para intervencion quirdrgica. Tras intubacion dificil que precisd
de fibroscopio se realizé osteofitectomia anterior con escoplo y fresa, compro-
bandose el resultado mediante radiografia intraoperatoria.

El paciente pudo ser extubado de forma diferida. Fue alimentado mediante
sonda naso-géstrica durante los primeros difas, pero pudo retirarse poste-
riormente sin incidencias. Todavia persistia cierta disfagia para sélidos por
lo que el paciente se alimentaba exclusivamente de dieta turmix y se pautd
tratamiento con prednisona a dosis descendente y tratamiento con antiin-
flamatorios.

Discusion

Se han descrito en la literatura diferentes casos o series de casos de enferme-
dad de Forrestier-Rotes-Querol asintomatica (descubierta incidentalmente en
pruebas de imagen), o que cursan con dolor o rigidez a nivel de la columna
vertebral (frecuentemente a nivel dorsal y cervical)¥; no obstante, son menos
los casos descritos con otra clinica como forma de debut como disfagia?®, o
disnea®.

En este caso se describe un paciente con disfagia, una forma infrecuente de
debut de la Enfermedad de Forrestier-Rotes-Querol, aunque descrita.

.

Figura 2. (A) Tomografia computarizada de columna cervical. (B) Reconstruccion tridimensional.
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En el diagndstico diferencial de esta patologia debemos incluir la espondilitis
anquilosante, la acromegalia, la osteoartropatia hipertrofica y fluorosis cronica
entre otras. Cuando existe disfagia, se debe incluir ademas un estudio diges-
tivo endoscopico para descartar otras etiologfas de la misma como la tumoral,
estenosis pépticas, infecciosas o compresion extrinseca por bocio, linfomas u
otros tumores’.

Su diagnostico es principalmente radioldgico con pruebas de imagen como la
radiografia convencional o el TAC (prueba gold standard), donde se identifica
calcificacion de ligamentos paravertebrales y entesis periféricas®. Concreta-
mente, la osificacion hipertréfica del ligamento vertebral comun anterior es
responsable de clinica habitual como rigidez o dolor y menos habitual como
disfagia o disfonfa.

En casos paucisintomaticos sospechosos puede ser Util la busqueda de calcifi-
caciones andmalas en las entesis de cualquier localizacion.

En la tabla 1 se describen los criterios diagndsticos de Resnick, todavia vigen-
tes para el diagnéstico de la enfermedad de Forestier-Rotes-Querol.

1. Calcificacién y osificacion a lo largo de la cara anterolateral de al menos
cuatro cuerpos vertebrales contiguos con o sin excrecencias asociadas
en las uniones entre el cuerpo vertebral y el disco intervertebral.

2. Preservacion relativa de la altura del disco intervertebral en el
segmento vertebral afectado y la ausencia de cambios radiogréficos
de enfermedad discal «degenerativa», incluidos fenémenos de vacio y
esclerosis marginal del cuerpo vertebral.

3. Ausencia de anquilosis ¢sea de la articulacion apofisaria y erosion,
esclerosis o fusion dsea intraarticular de la articulacion sacroiliaca.

Tabla 1. Criterios diagnosticos de Resnick.
Tomado y modificado de Resnick et al®

El manejo de esta patologia suele ser conservador con dieta turmix, cortico-
terapia, antiinflamatorios no esteroideos, y relajantes musculares puesto que,
ademas del obstaculo mecanico per se, casi siempre se aprecia un cierto com-
ponente inflamatorio del tejido perilesional que puede mejorar con dicho
tratamiento’. La intervencion quirdrgica constituye la alternativa ultima para
casos severos de disfagia severa o refractarios a manejo conservador?.

Conclusiones

Aunque esta complicacion no sea frecuente, la Enfermedad de Forestier-Rotes
Querol es una entidad a tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de la
disfagia*®. Mediante una correcta anamnesis y exploracion de la movilidad de
la columna, asi como la realizacion de pruebas de imagen, se puede alcanzar
el diagnostico.
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Palabras clave

Resumen

> Vasculitis escrotal juvenil
gangrenosa

> Ulcera necrdtica escrotal

> Asistencia compartida

La vasculitis gangrenosa juvenil del escroto es una causa de Ulcera escrotal, de caracter endémico y curso
favorable. Presentamos el caso de un varén de 21 afios, que, en contexto de una faringoamigdalitis pultdcea,
desarrolld una Ulcera escrotal necrética con elevacion de reactantes de fase aguda, leucocitosis con desvia-
cion izquierda y pruebas de imagen sugestivas de gangrena de Fournier por la que se realizd desbridamiento
quirdrgico urgente, que no resultd compatible con la sospecha inicial. Tras revaloracion del caso en la Unidad
de Asistencia Compartida, se considero la posibilidad de vasculitis escrotal confirmandose esta por histologia.

Keywords

Abstract

= Juvenile gangrenous vasculitis
of the scrotum

= Necrotic scrotal ulcer

> Internal Medicine
comanagement

Juvenile gangrenous vasculitis of the scrotum is an unusual cause of scrotal ulcer endemic nature with a self-limi-
ted and favourable development. We present the case of a 21-year-old man, whom in the context of pultaceous
pharyngotonsillitis, developed a single necrotic scrotal ulcer with elevated acute phase reactants, leukocytosis
with left deviation and image studies suggestive of Fournier's gangrene. We proceeded with urgent debridement,
which was not compatible with the initial diagnosis. After reassessment of the case with the Internal Medicine
Physician Comanagement Unit, the possibility of scrotal vasculitis was considered, which was confirmed by an
histologic assessment.

Puntos destacados

Caso clinico

> La vasculitis gangrenosa juvenil del escroto es una afeccién infrecuente,

endémica en Espana y de curso favorable.
= Con el objetivo de realizar un adecuado diagnoéstico, debemos sospe-

Antecedentes

char de las ulceraciones escrotales en pacientes jévenes sanos que ade-

mas presenten un cuadro respiratorio alto.

Varén de 21 afos natural de Espafa sin alergias conocidas, habitos tdxicos,

Introduccion

factores de riesgo cardiovasculares ni antecedentes familiares de interés; ni-
camente destacaba asma leve controlada con terbutalina inhalada a demanda.

Enfermedad actual

La vasculitis gangrenosa juvenil del escroto es un tipo de gangrena genital in-
frecuente, de caracter endémico (cuenca del Mediterraneo), y de curso favora-
ble (a diferencia de la gangrena de Fournier) que afecta a adultos jovenes sanos
sin patologia genital previa. En la mayorfa de los casos descritos, la enfermedad
viene precedida por un cuadro infeccioso de tracto respiratorio superior con
afectacion del estado general'.

»
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Presentaba cuadro de odinofagia y fiebre con diagndstico de faringoamigdali-
tis pultacea, por lo que se inici¢ tratamiento antibiotico con amoxicilina-acido
clavulénico 500/125 mg cada 8 horas, a pesar de ello, persistié con fiebre, y
4 dias después, presentd aparicion de una Ulcera necrética Unica en escroto,
levemente dolorosa.
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Ulcera genital de causa original

En la anamnesis, negd relaciones sexuales de riesgo, consumo de simpatico-
miméticos o clinica de uretritis, tampoco contacto con garrapatas o animales
domeésticos ni salvajes.

Exploracion fisica

Se objetivé febricula (37,7°C), taquicardia (120 Ipm) con exploracion orofaringea
anodina. No se auscultaron soplos en ningun foco. En regién inguinal no se pal-
paron adenopatias. A nivel genital se observaron pene y epididimos sin alteracio-
nes, ambos testiculos normoposicionados, no horizontalizados, de consistencia
y tamanfo normales; en hemiescroto derecho encontramos una Ulcera con fondo
necrético de 2x2 cm rodeada de celulitis sin palparse abscesos (figura 1). No
presentaba 0jo rojo ni aparicion de exantema a otros niveles. Sin semiologia de
artritis y sin aftas ni lesiones genitales u orales distintas de las mencionadas.

Figura 1 Imagen de la Ulcera escrotal necrética (flecha azul) con eritema
local, de bordes bien definidos y no sobreelevados.

Pruebas complementarias

Como parte del estudio inicial, se solicité analitica sanguinea, en la que destaco
una elevacion de reactantes de fase aguda (PCR 219,5 mg/L) asi como leucoci-
tosis con desviacion izquierda (19.200 leucocitos/microlitro de los cuales 15.900
eran neutrofilos); una ecograffa escrotal (figura 2) cuyos hallazgos motivaron al
radidlogo a realizar una tomografia axial computarizada regional (figura 3) que
revel6 un marcado edema y aumento de tamafo de partes blandas en region
escrotal bilateral de predominio derecho, con presencia de pequefa burbuja aé-
rea en region escrotal derecha que podria corresponder con drea de ulceracion.
Todos estos hallazgos en conjunto sugerian gangrena de Fournier.

Figura 2. Ecografia escrotal que demostraba testiculos de tamafo normal,
con edema tisular (flecha azul) y aumento de la sefal Doppler cutanea
(puntas de flecha amarillas).

Figura 3 Corte coronal de tomografia axial computarizada en el que se
apreciaba pequena burbuja aérea (flecha naranja) en hemiescroto derecho
y ligero edema peritesticular, compatible radiolégicamente con gangrena
de Fournier.

Evolucion

Dados los hallazgos compatibles con gangrena de Fournier (febricula, taqui-
cardia, Ulcera escrotal necrética y burbuja aérea escrotal)?® se decidié desbrida-
miento quirdrgico urgente de la mencionada Ulcera escrotal, objetivando en
quirdfano que no habia extension mas alla de la dermis superficial de la misma
y remitiendo material a Anatomia Patoldgica con posterior ingreso en planta
de Urologia para seguimiento conjunto con Medicina Interna en régimen de
Asistencia Compartida (modelo de organizacion asistencial que ofrece una res-
puesta a las crecientes dificultades en la atencion al paciente quirdrgico por
sus comorbilidades)*.

En planta, se prosiguié estudio, solicitando serologfas (VIH, Epstein-Barr, Lues,
Citomegalovirus), marcadores de autoinmunidad (ANA, ANCA y niveles de
complemento) y sedimento urinario con el objetivo de descartar afecciones
de corte sistémico. Ademas, se prolongd el ingreso para vigilar evolucién por
si se tratase de un pioderma gangrenoso y cursase con un empeoramiento de
herida quirdrgica por fendmeno de patergia. No obstante, el principal diagnds-
tico de presuncion era una vasculitis gangrenosa juvenil escrotal, por lo que
se tomo biopsia para confirmacion histopatoldgica. Esta demostrd vasculitis
de pequeno y mediano calibre, infiltrado dérmico de neutréfilos y necrosis
fibrinoide limitada a la dermis, sin afectacion profunda. El resto de pruebas
solicitadas fueron anodinas y la evolucion satisfactoria, sin recurrencia en el
momento actual ni aparicion de otra clinica tras ciclo breve de 5 dias de 30 mg
de prednisona oral

Diagnéstico
Vasculitis gangrenosa juvenil del escroto.
Discusion

La vasculitis gangrenosa juvenil del escroto es un tipo de gangrena genital
infrecuente y de cardcter endémico afectando mayoritariamente a jovenes sa-
nos sin patologia genital previa (hasta 2021 se han realizado 27 publicaciones
acerca de 30 casos, de las cuales 19 aportaciones sobre 23 pacientes son de
Espana) describiéndose por primera vez en 1973,

La etiologia continta siendo desconocida, no obstante, se ha observado que
a la mayoria de casos le precede un episodio infeccioso de vias aéreas altas
con afectacion del estado general. Tipicamente se contintia con una sensacion
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Ulcera genital de causa original

pruriginosa y urente del drea escrotal sequida de la aparicion de una o varias
Ulceras escrotales muy dolorosas asociada a una elevaciéon de reactantes de
fase aguda y leucocitosis con neutrofilia.

El diagndstico es clinico e histopatoldgico, siendo los hallazgos caracteristicos
un infiltrado dérmico neutrofilico y necrosis fibrinoide de las paredes vascula-
res de pequeno calibre en ausencia de vasculitis leucocitoclastica®. Histolégi-
camente presenta gran similitud respecto al pioderma gangrenoso, debiendo
establecerse la diferencia mediante el curso clinico (pioderma gangrenoso es
crénico con multiples recaidas frente a la vasculitis gangrenosa juvenil del es-
croto aguda y sin recidivas)®®. Otras entidades con las que resulta preciso plan-
tearse un diagnostico diferencial son las infecciones de transmision sexual, la
dermatosis neutrofilica, la enfermedad de Behget y, la mas temida, la gangrena
de Fournier®®”.

Se especula que pueda estar relacionado con el ulcus vulvae acutum de
Lipschutz®, entidad que afecta a mujeres jovenes sin actividad sexual previa,
consistente en la aparicion de una o varias Ulceras preferentemente en los la-
bios menores vulvares con clinica catarral previa o sincrénica que se resuelven
espontdneamente. Parece guardar relacién con infecciones virales®.

El manejo de esta enfermedad no estd estandarizado, se ha descrito que ci-
clos cortos de antibioterapia y corticoides pueden ser efectivos. Habitualmen-
te cursa de forma aguda, resolviéndose en escasas semanas con una mejoria
progresiva tanto de la sintomatologia sistémica como local, presentando, por
tanto, una evolucién favorable sin recurrencias ni cicatrices'”.

El caso presentado cumple las caracteristicas clinicas e histopatolégicas de la
entidad que hemos desarrollado. Inicialmente se sospeché gangrena de Four-
nier, pero, ni la evolucién clinica ni el resultado anatomo-patolégico resultaron
compatibles.

Conclusiones

A pesar de tratarse de una entidad infrecuente, es endémica en nuestra area y
debemos tener un alto nivel de sospecha en aquellos pacientes jovenes y sa-
nos que, de forma abrupta, presenten ulceraciones escrotales, especialmente
si estas son precedidas de un cuadro respiratorio alto, con el objetivo de rea-
lizar un adecuado diagnostico evitando asi actuaciones quirdrgicas agresivas
sobre un paciente joven con una enfermedad de curso indolente.
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Palabras clave Resumen
= Linfohistiocitosis El sindrome hemofagocitico o linfohistiocitosis hemofagocitica es un sindrome grave de activacion inmunita-
hemofagocitica ria excesiva. Es muy infrecuente la asociacion de sindrome hemofagocitico con infeccién por Mycobacterium

> Pancitopenia

Tuberculosis miliar

> Sindrome inflamatorio de
reconstitucion inmune

tuberculosis. Se presenta un caso de linfohistiocitosis hemofagocitica con pancitopenia grave secundario a
tuberculosis miliar en una mujer de 62 afos. Durante el tratamiento antituberculoso se evidencié un empeo-
ramiento radiolégico en relacion con un sindrome inflamatorio de reconstitucion inmunoldgica. Este caso
pone de manifiesto la importancia de considerar la tuberculosis como posible causa subyacente de sindrome
hematofagocitico y, si se sospecha, debe iniciarse precozmente la terapia antituberculosa, incluso en ausencia
de un diagndstico definitivo.

\

Keywords Abstract

> Hemophagocytic Hemophagocytic syndrome or lymphohistiocytosis hemophagocytic is a severe syndrome of excessive immune
/ymDhOh/Sf/QCyTOS/S activation. We present a case study of hemophagocytic lymphohistiocytosis with severe pancytopenia due to mi-

E P ‘7_7Cy rOpZ”’a ol liary tuberculosis in a 62-year-old woman. During the antituberculosis treatment, the patient experienced radiolo-

- %;r’g[j yn teurei;c;’;;;’jﬁon gical worsening, which was likely due to an immune reconstitution inflammatory syndrome. This case highlights
inflammatory syndrome on the importance of considering tuberculosis as a potential trigger and, if suspected, antituberculosis therapy

should be initiated early, even in the absence of a definitive diagnosis.

Puntos destacados de las células inmunitarias, tratando la afeccién desencadenante y empleando

dexametasona y etoposido'.

> Dada la elevada mortalidad de la linfohistiocitosis hemofagocitica y su baja
frecuencia, se requiere una elevada sospecha y un tratamiento precoz.

> La tuberculosis debe incluirse en el diagnéstico diferencial de las causas
desencadenantes del sindrome hemofagocitico.

Dada la alta tasa de mortalidad y la falta de un consenso claro respecto al trata-
miento del SHF asociado a tuberculosis, creemos que puede resultar interesan-
te publicar este caso para ampliar el conocimiento de esta asociacion.

e A. Diagnéstico molecular de mutaciones patogénicas (PRF1, UNC13,
Introduccion Munc18-2, RAB27A, STX11, SH2D1 o BIRC4) o

La linfohistiocitosis hemofagocitica o sindrome hemofagocitico (SHF) es una B. 5 de los siguientes criterios:

) ) o ) 1. Fiebre > 38,5°C
entidad rara y potencialmente mortal que resulta de una activacion y proli- -
2. Esplenomegalia

feracién de linfocitos, los cuales presentan hemofagocitosis no controlada y 3. Citopenias: hemoglobina < 9 g/dL, plaguetas < 10.000/ul y neutréfilos
sobreproduccién de citocinas'. Su etiologia puede ser primaria o secundaria. < 1.000/ul
El SHF primario tiene una base genética y afecta més a menudo a nifios. El 4. Hipertrigliceridemia (en ayuno, > 265 mg/dL) o hifibrinogenemia (<
secundario puede ocurrir a cualquier edad y se asocia principalmente a infec- 150 mg/dL)' ) , , o ,

) ) ) ) o 5. Hemofagocitosis en médula dsea, bazo, ganglios linfaticos o higado
ciones, neoplasias o enfermedades autoinmunes. El diagndstico se basa en la 6. Disminucidn o ausencia de actividad de linfocitos NK
coexistencia de hallazgos clinicos, analiticos e histoldgicos, aunque ninguno 7. Ferritina>500 ng/dL
es especifico’. La Sociedad del Histiocito establecid unos criterios diagnds- 8. CD25 soluble elevado > 2.400 U/mL
ticos3 ampliamente utilizados en adultos (tabla 1). El tratamiento adecuado Tabla 1. Criterios diagnésticos de linfohistiocitosis hemofagocitica
es fundamental y, consiste en suprimir la inflamaciéon mediante la destruccion de la Sociedad del Histiocito (2004)
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Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Mujer de 62 anos estudiada en Hematologia por sospecha de eliptocitosis
hereditaria. Presentaba desde hacia un mes disnea de esfuerzo acompanada
de tos con expectoracion mucopurulenta, pérdida ponderal de 6 kg y astenia.
Acudié a Urgencias por un cuadro de inicio agudo de fiebre y decaimiento
generalizado.

Exploracion fisica

En la exploracion, tension arterial de 130/70 mmHg, frecuencia cardiaca de 140
lom y frecuencia respiratoria de 30 rpm. En Urgencias present6 pico febril de
38°C. Destacaba la presencia de hematomas en miembros inferiores sin otros
datos semiolégicos resefables.

Pruebas complementarias

La analitica mostré pancitopenia grave con hemoglobina de 7 g/dL, 380 linfo-
citos/pl, 640 neutrofilos/ul y 30.000 plaquetas/pl, aumento de ferritina (2.280
ng/ml), bilirrubina (1.3 mg/dl) y triglicéridos (207 mg/dL) con frotis de sangre
periférica que confirmé la pancitopenia. Se realizé tomografia computarizada
toraco-abdomino-pélvica poniendo de manifiesto un patrén micronodular bi-
lateral, multiples adenopatias sin necrosis central y hepatoesplenomegalia con
bazo de 19 cm (figura 1).

Ante estos hallazgos que apoyan la sospecha de SHF, se realizd aspirado de
médula ésea (MO) que mostrd una celularidad disminuida y una proliferacion

de histiocitos con eritrofagocitosis; por lo que se asumio la posibilidad de una
tuberculosis miliar como desencadenante. En la MO también se objetivaron
granulomas necrotizantes sugestivos de infeccién tuberculosa (figura 2) y se
aislé mediante cultivo Mycobacterium tuberculosis en dos muestras de espu-
to, lo que permitid confirmar el diagnostico. Sin embargo, el QuantiFERON-TB
Gold (QTF) fue negativo, no se hallaron microorganismos en la MO y la PCR en
las distintas muestras resulté también negativa.

Se solicitaron conjuntamente otras pruebas para despistaje de otras causas
desencadenantes de SHF. La citogenética de la MO mostré delecién 20q12 en
el 76% de las células, contemplando la posibilidad de sindrome mielodisplasi-
co subyacente. El resto de resultados no fueron concluyentes.

Diagnéstico

Sindrome hemofagocitico secundario a tuberculosis miliar en una paciente
con sindrome mielodisplasico con delecién 20g12 subyacente. Eliptocitosis
hereditaria como una de las causas de esplenomegalia.

Evolucion

Se inici6 tratamiento con dexametasona 20 mg/dia y antituberculosos (rifam-
picina 600mg/dia, isoniazida 300 mg/dia, pirazinamida 2000 mg/dia y etambu-
tol 1600 mg/dfa). Durante las primeras 48 horas de ingreso presento deterioro
respiratorio y fue trasladada a la Unidad de Cuidados Intensivos precisando
soporte vasoactivo. La evolucién fue favorable e ingresé en Medicina Interna,
con mejorfa clinicay descenso progresivo de la ferritina. A pesar del tratamien-
to administrado se constatd profundizacion de las citopenias en las semanas
subsiguientes, se asumio el componente de secuestro esplénico y se realizd
embolizacion del bazo con aumento progresivo del recuento de plaquetas.

Figura 1. TC toraco-abdomino-pélvico. A. Patron micronodular bilateral. B. Adenopatia paratraqueal derecha de 16 mm (flecha). C. Adenopatia hiliar derecha
de 10 mm (flecha). D Hepatoesplenomegalia con esplenomegalia homogénea de 19 cm.
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Figura 2. Muestra MO. A. Disminucién del grosor de las trabéculas. Porcion medular hipercelular. B. Presencia de las tres lineas hematopoyéticas
sin alteraciones morfoldgicas. C. Formacion granulomatosa con corona linfocitaria periférica y necrosis central. D. Granuloma necrotizante: centro de necrosis

caseosa rodeado por histiocitos epitelioides.

Con la recuperacion de las citopenias, se solicitd PET-TC visualizandose multi-
ples lesiones ocupantes de espacio con captacion de FDG en higado y bazo
compatibles con depdsitos secundarios, asi como mudltiples adenopatias no
presentes en estudio previo (figura 3), obligando a descartar sindrome linfo-
proliferativo como proceso primario que hubiese desencadenado el SHF.

Pese a las complicaciones, la evolucion fue favorable. Recibioé tratamiento antitu-
berculoso durante doce meses junto a un descenso gradual de corticoides con re-
solucién progresiva del cuadro clinico y normalizacion de los pardmetros analiticos.

Discusion y conclusiones

El SHF asociado a tuberculosis en infrecuente, pero se ha descrito. Se ha rea-
lizado una busqueda de los casos publicados, identificindose 130 casos en
adultos*. En comparacion con la poblacién general con tuberculosis, una
proporcion mucho mayor de pacientes desarrollan enfermedad diseminada®.

El caso presentado cumplia cinco criterios diagnésticos seguin el protocolo de la
Sociedad del Histiocito*: esplenomegalia, ferritina > 500 ng/dL, fiebre, pancito-
penia (hemoglobina < 9 g/dL, plaguetas < 10.000/ul y neutréfilos < 1.000/ul) y
hemofagocitosis en MO. La anemia se observa casi universalmente en la tuber-
culosis. Sin embargo, es raro observar leucopenia o trombocitopenia®. La alta
proporcion de pacientes con al menos bicitopenia, resalta la importancia de
considerar la posibilidad de SHF.

El diagnodstico de tuberculosis miliar fue dificil. La presencia de granulomas
necrotizantes en MO permitié sospecharla. Sin embargo, las distintas técnicas
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diagnosticas resultaron negativas en repetidas ocasiones y dada la lentitud del
cultivo, no se consiguid la confirmacién diagnéstica hasta semanas después. El
15% de los pacientes con enfermedad tuberculosa presenta QTF negativo, lo
que dificulta el diagnostico’.

Existen dos escenarios posibles en nuestra paciente, la tuberculosis podria ser
una infeccion primaria o podria haber progresado por reactivacién de un foco
latente, siendo un posible desencadenante del SHF. La citogenética de la MO
mostrd delecion 209128 queda la duda de si la reactivacion de la tuberculosis
miliar tuvo lugar por una inmunosupresion preexistente, asociada a su sfindro-
me mielodisplasico o no.

El tratamiento se basa en la identificacién de la enfermedad subyacente, y el
control de la proliferacion de linfocitos'”. La paciente recibio altas dosis de es-
teroides y se sometid a un régimen antituberculoso riguroso, se decidié no ini-
ciar etopdsido pese a estar recomendado ya que su uso puede ser controver-
tido en caso de infeccion tuberculosa. La rifampicina tiene actividad inductora
de enzimas, lo que puede reducir la eficacia del agente citostatico y, ademas, el
SHF provoca una alteracion significativa de la funcion hepética, lo que dificulta
la administracion conjunta de ambos tratamientos.

Tras el inicio del tratamiento aparecieron nuevas lesiones. Es posible que
la paciente haya presentado un sindrome inflamatorio de reconstitucion
inmunoldgica coincidente con la restauracién de la inmunidad tras iniciar
el tratamiento antituberculoso®. La positivizacion del QTF durante el sequi-
miento y la progresiva recuperacion de las poblaciones linfocitarias apoyan
esta posibilidad.
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Figura 3. PET-TC con "®F-FDG. Mdltiples nédulos pulmonares con captacion de FDG. Depésitos de FDG hepéticos con SuvMax de 15,4. Granuloma hepatico
puntiforme. Esplenomegalia con multiples LOES que captan FDG. En polo anterior esplénico hay una imagen de baja atenuacién de 10 cm sugerente de

infarto. Depositos de FDG en adenopatias retroperitoneales.

A pesar del retraso en la confirmacién diagnéstica, la evolucion fue favora-
ble gracias al inicio precoz del tratamiento antituberculoso. La mayorfa de
los pacientes revisados recibieron tratamiento antituberculoso, esteroides
y etopodsido, lo que se asocid a una tasa de supervivencia del 72,9% en
comparacion con el 69,5% de los que solo recibieron tratamiento antitu-
berculoso*®. Todos los pacientes que no recibieron tratamiento antituber-
culoso fallecieron®.

Este caso ilustra los retos del diagndstico del SHF vy las dificultades para de-
terminar la etiologia subyacente. Ante un desencadenante poco claro, se
debe considerar el diagndstico de tuberculosis y, es fundamental iniciar de
manera precoz la terapia antituberculosa para mejorar la supervivencia de
los pacientes.

Financiacion, conflicto de intereses
y consentimiento informado

El presente trabajo no ha recibido ayudas especificas provenientes de agencias
del sector publico, sector comercial o entidades sin &nimo de lucro. Los autores
declaran carecer de conflicto de intereses y disponen de la autorizacién o con-
sentimiento informado de los involucrados en este caso.

1. LaRosée P, Horne A, Hines M, von Bahr Greenwood T, Machowicz R, Berliner
N, et al. Recommendations for the management of hemophagocytic lym-
phohistiocytosis in adults. Blood 2019; 133: 2465-2477. doi: http://dx.doi.
0rg/10.1182/blood.2018894618 (Ultimo acceso jun. 2024).

cT10

Kim YR, Kim DY. Current status of the diagnosis and treatment of hemopha-
gocytic lymphohistiocytosis in adults. Blood Res. 2021; 56(S1): S17-S25. doi:
http://dx.doi.org/10.5045/br.2021.2020323 (Ultimo acceso jun. 2024).
Hermans SM, Akkerman OW, Meintjes G, Grobusch MP. Post-tuberculo-
sis treatment paradoxical reactions. Infection. 2024; doi: http://dx.doi
0rg/10.1007/515010-024-02310-0 (Ultimo acceso jul. 2024).

Kurver L, Seers T, van Dorp S, van Crevel R, Pollara G, van Laarhoven A.
Tuberculosis-associated hemophagocytic  lymphohistiocytosis:  Diag-
nostic challenges and determinants of outcome. Open Forum Infect Dis.
2024; 11(4): ofad697. doi: https://academic.oup.com/ofid/article/11/4/
ofad697/7516258 (Ultimo acceso jun. 2024).

Zhang Y, Liang G, Qin H, Li Y, Zeng X. Tuberculosis-associated hemophago-
cytic lymphohistiocytosis with initial presentation of fever of unknown ori-
ginin ageneral hospital: An analysis of 8 clinical cases. Medicine (Baltimore).
2017; 96(16): €6575. doi: http://dx.doi.org/10.1097/md.0000000000006575
(Ultimo acceso jun. 2024).

Mert A, Arslan F, Kuyucu T, Kog EN, Yilmaz M, Turan D, et al. Miliary tuberculo-
sis: epidemiologicaland clinical analysis of large-case series from moderate to
low tuberculosis endemic Country. Medicine (Baltimore). 2017; 96(5): €5875.
doi: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28151863/ (Ultimo acceso jun. 2024).
Garcia-Gasalla M, Fernandez-Baca V, Mir-Viladrich |, Cifuentes-Luna C, Cam-
pins-Roselld A, Payeras-Cifre A, et al. Valor de QuantiFERON-TB Gold Test in
Tube en el diagndstico de tuberculosis pulmonar y extrapulmonar. Enferm
Infecc Microbiol Clin. 2010; 28(10): 685-689. doi: http://dx.doi.org/10.1016/].
eimc.2010.01.008 (ultimo acceso jun. 2024).

Manthri S, Vasireddy NK, Bandaru S, Pathak S. Acquired elliptocytosis as
a manifestation of myelodysplastic syndrome associated with deletion
of chromosome 20g. Case Rep Hematol. 2018; 2018: 1-3. doi: https://dRi
org/10.1155/2018/6819172 (Ultimo acceso jun. 2024).


http://dx.doi.org/10.1182/blood.2018894618
http://dx.doi.org/10.1182/blood.2018894618
http://dx.doi.org/10.5045/br.2021.2020323
http://dx.doi.org/10.1007/s15010-024-02310-0
http://dx.doi.org/10.1007/s15010-024-02310-0
https://academic.oup.com/ofid/article/11/4/ofad697/7516258
https://academic.oup.com/ofid/article/11/4/ofad697/7516258
http://dx.doi.org/10.1097/md.0000000000006575
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28151863/
http://dx.doi.org/10.1016/j.eimc.2010.01.008
http://dx.doi.org/10.1016/j.eimc.2010.01.008
https://dRi.org/10.1155/2018/6819172
https://dRi.org/10.1155/2018/6819172

Revista Espanola de

Eccmvi Casos Clinicos

Spanish Journal of Case Records in Internal Medicine

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 75-78 doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2al1

Sincope como forma de presentacion
del tromboembolismo pulmonar masivo bilateral

Favian Alexis Barcelay-Leyva®
Servicio Urgencias, Hospital Vithas Mdlaga, Mdlaga, Espana

Recibido: 26/05/2024 Aceptado: 06/07/2024 En linea: 31/08/2024

Citar como: Barcelay-Leyva FA. Sincope como forma de presentacién del tromboembolismo pulmonar masivo bilateral. Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024
(agosto); 9(2): 75-78. doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.adn2all.

Cite this as: Barcelay-Leyva FA. Syncope as a presentation of massive bilateral pulmonary embolism. Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (August); 9(2):
75-78. doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.adn2all.

Autor para correspondencia: Favian Alexis Barcelay-Leyva. barcelayleyva@gmail.com

Palabras clave Resumen

> Sincope

> Tromboembolismo
pulmonar masivo

> Estratificacion de riesgo

El tromboembolismo pulmonar es una patologia con una clinica variable, silente e inespecifica de dificil diag-
ndstico que representa un problema de salud de gran relevancia. Se presenta el caso de una paciente de 49
anos de edad, con antecedentes de ovalocitosis hereditaria, hipertension arterial y fibromialgia primaria, que
acudié al servicio de Urgencias por antecedentes recientes de pérdida del conocimiento. De acuerdo a los
exdamenes complementarios y estratificacion de riesgo se concluyd: TEP masivo bilateral de riesgo intermedio

bajo.
Keywords Abstract
> Syncope Pulmonary thromboembolism is a pathology with variable, silent and non-specific symptoms that are difficult to

> Massive pulmonary embolism

diagnose and it represents a health problem of great significance. We present the case of a 49-year-old patient,
> Risk stratification

with a history of hereditary ovalocytosis, arterial hypertension and primary fibromyalgia, who attended the Emer-
gency unit due to a recent history of loss of consciousness. According to the complementary examinations and risk
stratification, it was concluded: massive bilateral PE, low intermediate risk.

Puntos destacados

> Teniendo en cuenta que la presentacion clinica de TEP (tromoembo-
lismo pulmonar) suele ser variable e inespecifica, la sospecha clinica es

al afo en Estados Unidos, ocupando un lugar importante entre las causas de
mortalidad cardiovascular??.

muy importante.

> Los pacientes con TEP masivo se pueden presentar en los servicios de
Urgencias asintomaticos o con clinica poco llamativa.

> Lagravedad de los pacientes con TEP depende de la clinica y no exclusi-
vamente de la extension de compromiso radiolégico o anatomico.

Introduccion

La enfermedad tromboembdlica venosa puede presentarse como trombosis
venosa profunda (TVP) o tromboembolismo pulmonar (TEP), es un problema
de salud de gran relevancia debido a que después de infarto de miocardio y el
ictus, representa el tercer sindrome cardiovascular agudo con mayor frecuen-
cia en los servicios de Urgencias llegando su mortalidad sin tratamiento hasta
el 30%'.

En estudios epidemioldgicos, las tasas de incidencia anual de la TEP son de 39-
115 cada 100.000 habitantes. El TEP puede causar al menos 300.000 muertes

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 75-78

EI TEP es una patologia con una clinica variable, silente e inespecifica de dificil
evaluacion que sigue siendo un reto diagndstico y terapéutico para los mé-
dicos que realizan su actividad en el servicio de Urgencias. En ocasiones hay
ausencia de factores de riesgo desencadenantes. Es un proceso que muchas
veces no sospechamos, por lo que debemos tener un razonable nivel de pre-
suncion. Se desencadena como consecuencia del enclavamiento y obstruc-
cién en las arterias pulmonares de un trombo desarrollado in situ o desprendi-
do del sistema venoso del resto del organismo’.

Los sintomas y signos principales son la disnea de aparicién subita, taquipnea,
taquicardia, expectoracién hemoptoica si hay infarto pulmonar, dolor toréci-
co pleuritico y sincope o hipotension. Entre los factores de riesgo esta la TVP,
la inmovilizacion (por cirugfa, fractura de EEIl, postparto), los anticonceptivos
orales, el cancer, entre otros. En el diagndstico es muy importante la sospecha
por la clinica y los factores de riesgo. Seguin la forma de aparicién hace que se
clasifique en TEP masivo y TEP no masivo. La complicacién mds grave descrita
del TEP a largo plazo es la hipertension pulmonar®.
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Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Presentamos el caso de una paciente de 49 afos de edad, con antecedentes
de ovalocitosis hereditaria, hipertension arterial y fibromialgia primaria y en
tratamiento con losartdn 50 mg y pregabalina cada 12 horas. Acudio al servi-
cio de Urgencias ya que 2 dias antes habfa subido unas escaleras con esfuer-
z0 y habia notado falta de aire, opresion en el pecho, «lo vefa todo negro»,
y se habifa sentado en el suelo con solo el recuerdo de haberse recuperado
un poco para reanudar la marcha. Pero desde entonces habia notado que se
cansaba mas al realizar su actividad cotidiana. Dos dias antes habia tenido
molestias en la pierna derecha que persistian ligeramente en el momento de
la atencion. No habfa tenido reposo ni intervenciones. Su Ultimo viaje largo
habia sido en noviembre de 2023y la fecha de su Ultima regla en febrero del
24 (se encontraba en proceso perimenopausico). Referia pérdida de apetito
en las Ultimas 3 semanas y pérdida de peso no cuantificada.
« Exfumadora desde los 39 afos aprox., durante unos 5 anos, de forma social,
unos 5 cig./d.
Ingesta de alcohol ocasionalmente. Obesidad.
+ Intervenciones quirdrgicas: hombro derecho, ceséarea (x1).

Antecedentes familiares: padres hipertensos, abuelos diabéticos y hermana
con trombosis en pierna tras una intervencion quirdrgica.

Exploracion fisica

+ PAS: 136 mmHg, PAD: 97mmHg, FC: 1091pm, FR: 23rpm, SAT 0,: 98%.

+ BEG: Normocoloreada, hidratada. Ligeramente disneica, no ciandtica.

-« Consciente y orientada.

Torax: A.C.: Tonos cardiacos ritmicos audibles sin soplos.

AR.: Murmullo vesicular conservado en ambos campos pulmonares, sin
roncus ni sibilancias diseminadas, ni uso de musculatura respiratoria acce-
soria. Sin crepitaciones.

« MMIL: Sin signos de celulitis ni heridas sobreinfectadas, sin adenopatias
inguinales ni edema ni foveas, pulsos conservados y simétricos. Homans
negativo sin signos de trombosis venosa profunda ni Ulceras. Sin signos de
insuficiencia venosa periférica.

Pruebas complementarias
Laboratorio

Hematimetria: Hemoglobina 10,5g/dL, leucocitos 8,0 x10%/L, plaquetas 281
x 10%/L.

Hemostasia: Dimero D 2500 ng/mL, TP 14,4 sequndos, TTPA 36,2 segundos,
INR 1,08.
Biogqufmica: Creatinina 0,64 mg/dL, IFG 98,6 mL/min/1,73m? troponina ul-
trasensible 31,0 ng/L, pro BNP 523,3 pg/mL, lactato 1,8, proteina c reactiva
1,61 mg/dL.

+ Gasometrfa venosa: pH 7,33, pCO2 47 mmHg, pO2 25 mmHg, sat. oxigeno
29,6%

Electrocardiograma: Ritmo sinusal, sin alteraciones del segmento ST ni de
laondaT (figura 1).

AngioTAC de térax con contraste EV: Se observaban mdltiples defectos
de relleno arterial segmentarios en lébulo superior derecho, medio, l6bu-
lo inferior derecho, lingula, I6bulos inferior y superior izquierdos. Hallazgos
compatibles con tromboembolismo pulmonar (TEP) agudo. Relacién VD,
VI > 1 con abombamiento septal, hallazgos compatibles con hipertension
pulmonar. Conclusion: TEP masivo bilateral con signos de hipertension pul-
monar (figura 2).

Ecografia Doppler miembros inferiores: No se observaron signos de TVP.

Ecocardiograma Doppler color transtoracico: Funcién sistolica y motilidad
parietal del ventriculo izquierdo conservadas. Fraccion de eyeccion del ven-
triculo izquierdo de 65%. Dilatacién leve del ventriculo derecho (DDVD basal
40 mm) con funcion sistélica conservada (TAPSE 20 mm). Vélvula mitral de
valvas finas, con apertura conservada y reflujo minimo. Insuficiencia tricuspi-
dea trivial que permitia estimar una presion sistélica de la arteria pulmonar
de 28 mmHg. No se observaba derrame pericardico.

Estratificacion de riesgo:
PESI simplificado 0 (bajo riesgo, mortalidad menor del 1,1%).
Sin inestabilidad hemodinamica.
Destacaba un PESI bajo, pero con biomarcadores positivos y datos de afec-
tacion del VD en angio-TAC aunque en ETT sin clara disfuncion. Seria un
riesgo intermedio bajo.

Evolucion

Se valoré a la paciente con guardia de Medicina Interna y Cuidados Intensi-
vos, los cuales, teniendo en cuenta el estado estable clinico y hemodindmico
de la paciente decidieron no realizar tratamiento fibrinolitico. Se ingresé en
planta y se comenzé con tratamiento anticogulante con clexane 8000 U,
80 mg/0,8 ml. Se comentd el caso con Hematologia para valorar si existia
contraindicacién para iniciar tratamiento con anticoagulante oral (rivaroxa-
béan) por los antecedentes de ovalocitosis hereditaria y se confirmé que no

Figura 1. Electrocardiograma.

oo
c1o

caora

76

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 75-78



Favian Alexis Barcelay-Leyva
Sincope como forma de presentacidn del tromboembolismo pulmonar masivo bilateral

Figura 2. Angio-TAC de térax con contraste EV.

los habfa. Durante el ingreso la paciente se mantuvo estable clinica y he-
modinamicamente. Ocasionalmente manifestaba dolor en la pierna derecha
pero referia sentirse mucho mejor. Teniendo en cuenta el estado clinico y la
evolucion favorable, fue dada de alta en consenso con la paciente y colectivo
médico al quinto dia de su ingreso.

Diagnéstico
TEP masivo bilateral de riesgo intermedio bajo.
Discusion y conclusiones

Los factores de riesgo clasicos cardiovasculares también tienen su papel en la
ETEV (enfermedad tromoembdlica venosa)®. El caso expuesto, exfumadora y
con obesidad, también presentaba como antecedente una esferocitosis here-
ditaria; tipo de anemia hemolitica resultante de un defecto en el citoesqueleto
de membrana de los glébulos rojos. Sin embargo, el desarrollo de TEP en la
esferocitosis hereditaria no se ha asociado con un aumento de la trombogeni-
cidad como Unica etiologia®’.

En el diagndstico del TEP es muy importante la sospecha clinica y los factores
de riesgo presentes en los pacientes. En este sentido existe escalas que predi-
cen clinicamente la probabilidad individual de sufrir una embolia pulmonar.
Ejemplo de estas es la escala Wells simplificada®, que en el caso presentado
era baja.

La presentacion clinica suele ser variable e inespecifica por lo que lo convierte
en una enfermedad infradiagnosticada. En un gran porciento de los casos su
sospecha se plantea basado en signos clinicos, sumado a la presencia de fac-
tores de riesgo. Los sintomas mas habituales son disnea, que puede ser de re-

poso o de esfuerzo, y dolor tordcico de caracteristicas pleuriticas, pero algunos
se presentan de forma asintomatica. En ocasiones se presentan con sincope o
presincope asociados a otros signos de inestabilidad hemodinamica, situacion
que debe tenerse en cuenta sobre todo en el TEP masivo, aunque en pacien-
tes con embolismos extensos los sintomas pueden no ser llamativos e incluso
estar ausentes®. Nuestra paciente no se presentd con inestabilidad hemodina-
mica pero el hecho de haber tenido un episodio previo de pérdida del conoci-
miento con dificultad respiratoria posterior y cansancio se tuvo en cuenta para
sospechar en este diagndstico. En la exploracion fisica, excepto la taquicardia
ligera que presentaba, no se evidencioé alguna otra manifestacion llamativa.

Datos del examen fisico como la taquicardia, la presion arterial (PA) sistélica
baja, insuficiencia respiratoria y el sincope, de forma aislada o en asociacion,
resultan en factores relacionados con peor evolucion a corto plazo en la TEP
aguda®.

De forma general los sintomas iniciales del TEP agudo en pacientes sin enfer-
medad cardiopulmonar subyacente han sido agrupados en 3 sindromes en
base a las caracteristicas clinicas: sindrome de colapso circulatorio, definido
como sincope o tension arterial sistolica (TAS) < 90 mm Hg, sindrome hemop-
tisis/dolor pleuritico (antes llamado infarto pulmonar) y sindrome de disnea
no complicada®.

En relacion a los exdmenes complementarios realizados en nuestro caso, el di-
mero D estaba elevado, pero es importante recordar que es muy sensible pero
poco especifico, su negatividad tiene gran valor predictivo negativo. El lactato
es un marcador de desequilibrio entre la demanda y el aporte de oxigeno a los
tejidos. Las concentraciones plasmaticas mayores de 2 mmol/L predicen com-
plicaciones en pacientes inicialmente normotensos®. Este Ultimo en nuestro
caso estaba en rango normal.
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En la presentacion del TEP se pueden presentar algunas manifestaciones elec-
trocardiograficas, entre ellas: cambios inespecificos del ST, algun grado de
blogueo de la rama derecha, una arritmia nueva o desconocida, complejo de
McGinn-White o patrén S1Q3T3, taquicardia sinusal o inversiones de laonda T.
En nuestro caso solo se evidencid una taquicardia sinusal®.

Posteriormente se realizd angio-TAC (angiografia por tomograffa computariza-
da helicoidal con contraste), que es la prueba diagndstica de referencia para la
embolia pulmonar en la cual se evidencié el TEP masivo bilateral.

Cuando los pacientes se presentan sin inestabilidad hemodinamica juega un
papel fundamental la estratificacion de riesgo, que tiene en cuenta tanto los
hallazgos clinicos, de imagen y laboratorio, como factores que empeoran el
prondstico y las comorbilidades; todos ellos relacionados con la gravedad, el
riesgo de muerte precoz y el resultado a corto plazo. El indice PESI es el que
esta validado de forma méas amplia y nos permite identificar de manera fiable a
los pacientes con bajo riesgo de mortalidad a 30 dfas. Los pacientes con signos
de disfuncion del ventriculo derecho o biomarcadores cardiacos elevados, a
pesar de una puntuacion PESI simplificada de 0, se deben clasificar en la cate-
goria de riesgo intermedio-bajo’.

Es importante mencionar que el diagnéstico e instauracion de una rapida
terapéutica en el TEP depende del tiempo transcurrido entre la aparicion del
primer sintoma hasta la confirmacion diagnoéstica. En este sentido existen fac-
tores que pueden atrasar esta primera atencién como las formas tan diversas
de presentacion sumadas a las probabilidades bajas o ausencia de signos y
sintomas graves que hacen que en el enfoque diagndstico no se piense. Ade-
mas, existen situaciones que pueden hacer que se planteen diagndsticos alter-
nativos, sobre todo en pacientes con comorbilidades cronicas con evolucion
prolongada de sintomas del sistema respiratorio®.

Financiacion, conflicto de intereses

y consentimiento informado

El presente trabajo no ha recibido ayudas especificas provenientes de agencias
del sector publico, sector comercial o entidades sin animo de lucro. Los autores

declaran carecer de conflicto de intereses y disponen de la autorizacion o con-
sentimiento informado de los involucrados en este caso.

. Alba Tomé MR, Arenas Alcaraz JF, Paniagua Merchdn MC, Linares Pardo A.

Tromboembolismo pulmonar discordante. Semergen. 2012; 38(1): 49-52.
doi: http://dx.doi.org/10.1016/j.semerg.2011.06.004 (dltimo acceso jul.
2024).

. Wendelboe AM, Raskob GE. Global burden of thrombosis: epidemiologic

aspects. Circ Res. 2016; 118(9): 1340-1347. doi: http://dx.doi.org/10.1161/
CIRCRESAHA.115.306841 (Ultimo acceso jul. 2024).

Konstantinides SV, Meyer G, Becattini C, Bueno H, Geersing G-J, Harjola V-P, et
al. 2019 ESC Guidelines for the diagnosis and management of acute pulmo-
nary embolism developed in collaboration with the European Respiratory
Society (ERS): the Task Force for the diagnosis and management of acute
pulmonary embolism of the European Society of Cardiology (ESC). Eur Res-
pir J. 2019; 54(3): 1901647. doi: http://dx.doi.org/10.1183/13993003.01647-
2019 (ultimo acceso jul. 2024).

. Garcia-Sanz MT, Pena-Alvarez C, Gonzélez-Barcala FJ. Trombo-embolismo

pulmonar: necesitamos sospecha clinica. An Sist Sanit Navar. 2012; 35(1):
115-120. doi: http://dx.doi.org/10.4321/51137-66272012000100010 (Ultimo
acceso jul. 2024).

. Silva-Rodriguez A, Garcia-Latorre R, Garcia Alonso-De Caso L, Urefia-Vacas

A, Gorospe SarasUa L. Tromboembolismo pulmonar (TEP) y sus complica-
ciones. SERAM. 2018. Accesible en: https://piper.espacio-seram.com/index.
php/seram/article/view/133 (Ultimo acceso jul. 2024).

. Abduljalil M, Saunders J, Doherty D, Dicks M, Maher C, Mehigan B, et al. Eva-

luation of the risk factors for venous thromboembolism post splenectomy.
A ten year retrospective cohort study in St. James' hospital. Ann Med Surg
(Lond). 2021; 66: 102381. doi: http://dx.doi.org/10.1016/j.amsu.2021.10238 1
(Ultimo acceso jul. 2024).

. Ortel TL, Neumann |, Ageno W, Beyth R, Clark NP, Cuker A, et al. American

Society of Hematology 2020 guidelines for management of venous throm-
boembolism: treatment of deep vein thrombosis and pulmonary embo-
lism. Blood Adv. 2020; 4(19): 4693-4738. doi: http://dx.doi.org/10.1182/
bloodadvances.2020001830 (Ultimo acceso jul. 2024).

. Caride Miana E, Silvera Acosta |, Llorca A. Tromboembolismo pulmonar:

importancia de las pruebas complementarias. Med Gen Fam. 2018; 7(3):
127-129. Accesible en: https://mgyf.org/wp-content/uploads/2018/09/
MGYF2018_039.pdf (Ultimo acceso jul. 2024).


http://dx.doi.org/10.1016/j.semerg.2011.06.004
http://dx.doi.org/10.1161/CIRCRESAHA.115.306841
http://dx.doi.org/10.1161/CIRCRESAHA.115.306841
http://dx.doi.org/10.1183/13993003.01647-2019
http://dx.doi.org/10.1183/13993003.01647-2019
http://dx.doi.org/10.4321/s1137-66272012000100010
https://piper.espacio-seram.com/index.php/seram/article/view/133
https://piper.espacio-seram.com/index.php/seram/article/view/133
http://dx.doi.org/10.1016/j.amsu.2021.102381
http://dx.doi.org/10.1182/bloodadvances.2020001830
http://dx.doi.org/10.1182/bloodadvances.2020001830
https://mgyf.org/wp-content/uploads/2018/09/MGYF2018_039.pdf
https://mgyf.org/wp-content/uploads/2018/09/MGYF2018_039.pdf

Revista Espanola de

RECCMI

Spanish Journal of Case Records in Internal Medicine

Casos Clinicos

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 79-81 doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a12

Derrame pleuropericardico
en el posoperatorio de una hiatoplastia

Ana Carmen Huertas-Puyuelo'®, Ana Martinez-Labuena?®, Teresa Romeo-Allepuz*®, Maria Sabina Gimeno-Mingueza*®,

Fabiola Urquizar-Ayen*®

'Servicio de Neumologia, Hospital Royo Villanova, Zaragoza, Esparia
“Servicio de Cardiologia, Hospital Royo Villanova, Zaragoza, Espana
“Servicio de Medicina Interna, Hospital Royo Villanova, Zaragoza, Espana

Recibido: 13/04/2024

Aceptado: 12/07/2024

En linea: 31/08/2024

Citar como: Huertas-Puyuelo AC, Martinez-Labuena A, Romeo-Allepuz T, Gimeno-Mingueza MS, Urquizar-Ayen F. Derrame pleuropericérdico en el posoperatorio de
una hiatoplastia. Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 79-81. doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.adn2al?.

Cite this as: Huertas-Puyuelo AC, Martinez-Labuena A, Romeo-Allepuz T, Gimeno-Mingueza MS, Urquizar-Ayen F. Pleuropericardial effusion in the postoperative
period of hiatoplasty. Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (August); 9(2): 79-81. doi: https://doi.org/10.32818/reccmi.adn2al2.

Autor para correspondencia: Ana Carmen Huertas-Puyuelo. anahuertas97@gmail.com

Palabras clave Resumen

= Derrame pleural

> Derrame pericardico

> Hernia de hiato

= Complicaciones
posoperatorias

La hiatoplastia laparoscopica es una técnica frecuentemente utilizada por sus excelentes resultados. Sin em-
bargo, en los Ultimos afos se ha observado que en un pequefio porcentaje de las intervenciones aparece un
derrame pleuropericardico como complicacion precoz; y en 9 de cada 10 de estos casos se habfa se habia
utilizado una malla fijada con tacker. En el presente articulo revisaremos un caso en el que se produjo esta
complicacién y exploraremos las causas de su aparicion.

Keywords Abstract

> Pleural effusion

> Pericardial effusion

= Hiatal hernia

= Postoperative complications

appearance.

Laparoscopic hiatoplasty is a frequently used technique due to its excellent results. Nevertheless, in recent years
it has been observed that a small percentage of these interventions develop into a pleuro-pericardial effusion
as a post-operative complication,; and in 9 out of 10 of these cases, a tacker-fixated mesh had been used. In
this article we will review a case in which this complication appeared and we will explore the causes behind its

Puntos destacados

> La aparicion de un derrame pleuropericardico en el posoperatorio de
una hiatoplastia no es frecuente.

= Después de cualquier cirugia que involucre al diafragma es preciso estar
alerta ante la aparicion de signos de compromiso cardio-respiratorio.

Introduccion

El abordaje laparoscépico de la hernia de hiato es actualmente la técnica de
eleccién en las intervenciones de hiatoplastia, debido a sus excelentes resul-
tados de eficacia y seguridad. Por este motivo, en los Ultimos anos se han ido
desarrollando mutliples técnicas y dispositivos distintos para la realizacion de
esta intervencion.

Uno de estos dispositivos es la pistola de tacker, un dispositivo de fijacion uti-
lizado para asegurar la malla que repara el orificio herniario, y que propulsa
pequenos fijadores helicoidales de titanio contra los tejidos del paciente.

Aungue en términos generales el uso de este dispositivo es seguro, en el 90%

de los casos en los que aparecié un derrame pleural y/o pericardico como
complicacion posquirdrgica se habia utilizado este dispositivo.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 79-81

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Mujer de 64 anos a la que se sometio de forma programada a hernioplastia
con funduplicatura de Nissen. Con antecedentes personales de hipertension
arterial, dislipemia y enfermedad por reflujo gastroesofagico; y en tratamiento
habitual con bisoprolol 5 mg, ezetimiba 10 mg y esomeprazol 40 mg.

Durante la intervencion quirdrgica se empled una técnica de fijaciéon en la que
se utiliza un dispositivo lanzadera que es presionado contra el diafragma y dis-
para los tacker absorbibles que aseguran la malla dual sobre el orificio herniario.

En el posoperatorio inmediato la paciente presenté un episodio de fibrilacion
auricular que respondié a medidas farmacoldgicas. Posteriormente, se realiza-
ron dos ecocardiografias que no describieron alteraciones cardiacas ni peri-
cardicas. Unos dias después, la paciente fue dada de alta sin mas incidencias.

Dos dias después de recibir el alta hospitalaria, la paciente comenzé con un

cuadro de disnea progresiva y tras una semana de empeoramiento, acudié a
Urgencias.
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Exploracion fisica

En Urgencias valoraron a la paciente, encontrandola consciente y orientada,
sin signos de deshidratacion, eupneica en reposo y sin ingurgitacion yugular.
La palpacion abdominal era anodina. Los signos vitales permanecian esta-
bles: TA 119/77, FC 86 Ipm, T2 36°C, SatO) 96% basal.

A su llegada a planta se constato ligera hipoventilacion en base pulmonar
izquierda, asi como hipofonesis de tonos cardiacos, sin soplos ni extratonos
sobreafnadidos. La paciente referia dolor centrotoracico a la inspiracion, por
lo que se realizd ecografia portatil a pie de cama, objetivando derrame pe-
ricardico.

Pruebas complementarias

Se realizé radiografia de térax en Urgencias (figura 1), con los siguientes
hallazgos: cardiomegalia y probable derrame pleural izquierdo, no pudiendo
descartar la presencia de derrame pericérdico.

Figura 1. Radiografia de torax.

En el electrocardiograma no se detectaron alteraciones de la repolarizacion,
y en la analitica sanguinea la hemoglobina (11,9 g/dL) y el hematocrito
(34,9%) permanecian estables en los niveles usuales de la paciente, aunque
por debajo de los valores de referencia del laboratorio. Se observaba una
alteracion generalizada de los reactantes de fase aguda: proteina C reactiva
16,10 mg/dL (0,10 — 0,50 mg/), fibrindgeno 929 mg/dL (150 - 450 mg/dL),
tiempo de protrombina 14,4 seg (9 - 13,4 seg), actividad de protrombina,
71% (81 - 132%).

Se procedio a su ingreso en planta de Cardiologfa, y se realizd ecocardiogra-
ma con los siguientes hallazgos (figuras 2 y 3): derrame pericardico severo
con separacién de hojas pericardicas de 16 mm en saco anteriory 21 mm en
posterior en plano paraesternal largo. La maxima separacién se apreciaba en
saco lateral (24 mm) y en plano subxifoideo (25 mm). Ademads, se objetivaba
colapso diastolico de auricula derecha, asi como variaciones respiratorias del
flujo tricuspideo de mas del 50% y del flujo mitral de mas del 40%. Fraccién
de eyeccion Biplano 2D 56%. En conclusion, se observéd un derrame pericar-
dico severo con signos de compromiso hemodinamico.

4 4
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Figura 2. Plano paraesternal, eje largo.

Figura 3. Plano paraesternal, eje corto.

Evolucion

Con los hallazgos descritos y debido al progresivo empeoramiento clinico de la
paciente se decidié su ingreso en UC| para pericardiocentesis, evacuando 500 cc
de liquido pericardico hemaético.

Cuarenta y ocho horas después de la colocacion del drenaje pericardico se
decidio su retirada por débito minimo. Asimismo, se realizé toracocentesis
diagndstica y terapéutica debido a la progresion radioldgica y sintomatica del
derrame pleural. Se obtuvieron un total de 500 mL de liquido hemético que
tras el analisis de laboratorio se etiquetaron de trasudado.

Después de cuatro dfas de débito abundante, alcanzando un total de 840 mL,
y que se aclard progresivamente hasta hacerse cristalino, se retir6 el tubo tora-
cico. En la radiografia de térax se objetivé minimo derrame pleural izquierdo y
minimo derrame pericardico, ambos de aspecto residual.

Este mismo dia se realizé PCR de coronavirus, ya que la paciente aquejaba rino-
rrea acuosa y astenia generalizada, con resultado positivo y CT 22.

Dos dias mas tarde se realizé analitica sanguinea, observando correccion de los
reactantes de fase aguda. También se repiti¢ la PCR de coronavirus, con CT 24;
y se realizd nueva ecocardiografia, objetivando persistencia de ligero derrame
pericardico con reduccion de la zona de mallas de fibrina del pericardio. Dada
la buena evolucion de la paciente se decidié dar el alta a domicilio.

Desde entonces se ha seguido periédicamente a la paciente de forma ambulato-
ria, comprobando que no han recidivado ni el derrame pericardico ni el pleural.
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El equipo de Cirugia General que intervino a la paciente se mantuvo al corriente de
su evolucion durante toda su estancia hospitalaria, y refirié que estas complicacio-
nes ya habfan aparecido en otro paciente en quien habifan utilizado el mismo dis-
positivo. En ambos casos se atribuyeron las complicaciones presentadas a la per-
foracién del receso pleuropericardico por uno de los tacker absorbibles utilizados.

Diagnostico

Derrame pleuropericérdico serohematico probablemente secundario a perfo-
racion del receso pleuropericardico como complicacion quirdrgica.

Discusion y conclusiones

El derrame pleural es una patologia que puede responder a una gran multipli-
cidad de causas, desde farmacoldgicas hasta locales, pasando por patologia
sistémica, pero que en Ultima instancia siempre se debe a un incremento de la
produccion o una disminucién de la reabsorcion del liquido pleural®.

La causa mas frecuente del derrame pleural en nuestro medio es de origen ma-
ligno, con una frecuencia que oscila entre 27% y 36% segun las series. Otra causa
frecuente es la infeccion pulmonar, que supone hasta un 9% de los derrames
pleurales diagnosticados, y que constituye un indicador de mal prondstico®.

En el derrame pericérdico, por otra parte, la etiologia mas comun depende en
gran medida de la edad del paciente y sus comorbilidades, asi como del lugar
geografico en que se encuentre. A pesar de que los datos sobre la incidencia
y prevalencia del derrame pericérdico no abundan en la literatura, se sabe que
la causa mas frecuente en el mundo desarrollado son las pericarditis virales,
mientras que en los paises en vias de desarrollo la mayoria se deben a infeccio-
nes por Mycobacterium tuberculosis. Si tenemos en consideracién solamente
los derrames pericérdicos de origen no infeccioso ni inflamatorio, hasta el 23%
estan causados por patologia neoplésica’.

La aparicién de un derrame pericardico como complicacion posquirdrgica de
una hiatoplastia es, afortunadamente, un evento infrecuente. Sin embargo, se
ha observado que su aparicion estd relacionada, en 9 de cada 10 casos, con la
colocacion de una malla, que en la mayoria de los casos estd fijada con tacker.
Ademas, es importante recordar que el derrame pericardico en su maxima ex-
presion, el taponamiento cardiaco, cuando es de origen iatrogénico, tienen
una tasa de mortalidad del 33,3%°%°.

La aparicion del derrame pericardico como complicacién de una hernioplastia
puede producirse en cualquier momento, incluso dentro del propio acto quirdrgi-
co, hasta 14 dias después. El equipo de Kockerling realizé una revision de 25 casos
en los que se produjeron complicaciones graves por lesiones pericérdicas durante
la reparacion laparoscépica de una hernia de hiato, que requirieron de la coloca-
cion de un drenaje pericardico o de reparacion quirdrgica abierta por esternotomia
media. En el 12% de los casos la lesion pericardica estuvo causada por las suturas,
mientras que en el 88% restante la causaron los tacker. Ademas, la mayorfa de las
lesiones pericardicas causadas por tacker se debieron a la fijacion de la malla al
diafragma. La tasa de mortalidad para esta revision de casos fue del 48%'°.

El motivo por el que la colocacion de malla es responsable en muchos casos de
la perforacion del receso pericardico, y en consecuencia del derrame pericar-
dico subsiguiente, radica en la anatomia del diafragma y la posicion en que se
coloca al paciente para la cirugia. La zona central del diafragma, que es la que
estd mas préxima al pericardio, tiene un espesor medio de 2,9-3,0 mm, y los
tacker tienen una longitud que oscila entre 3,8 mmy 7 mm?®.

Actualmente no hay casos descritos en la literatura de la aparicién de derrame
pleural como complicacion posquirdrgica de una hernioplastia, ni en abordaje
laparoscopico niabierto, ni en solitario ni en asociacion con derrame pericardico.

En conclusion, tras la realizacion de una cirugia en la que se manipule el
diafragma o sus inmediaciones, y especialmente si se utilizan dispositivos
de fijacion propulsados, es imperativo estar alerta ante la aparicion de
cualquier signo precoz de inestabilidad cardiorespiratorio, con el objetivo
de detectar la posible aparicién de un derrame pleuropericardico lo antes
posible.
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Palabras clave Resumen

& Hiperinsulinismo La hipoglucemia hiperinsulinémica enddgena en personas no diabéticas es una causa a tener en cuenta en
s HIP09|UC6ijIa. pacientes que no padecen diabetes con hipoglucemia. Su interés radica en su baja incidencia y en la impor-
B Pancreatogénica tancia de conocer su diagnostico y tratamiento. Presentamos el caso de una mujer de 40 anos con episodios

frecuentes de hipoglucemia cuyo diagnostico definitivo fue hipoglucemia pancreatogénica no insulinoma
mediante el test de sobrecarga oral de glucosa, que mostré valores de insulina y péptido C anormalmente
elevados en relacién a la glucemia capilar. Tras iniciar tratamiento médico (lanreétido) tuvo lugar la resolucién
de la sintomatologia.

Keywords Abstract

> Hyperinsulinism Endogenous hyperinsulinemic hypoglycemia in non-diabetic people is a cause to take into account in non-
B Hypoglycemia diabetic patients with hypoglycemia. Its interest lies in its low incidence and the importance of recognizing its
> Pancreatogenous diagnosis and treatment. We present the case of a 40-year-old woman with frequent episodes of hypoglycemia

whose definitive diagnosis was non-insulinoma pancreatogenous hypoglycemia using the oral glucose over-
load test, which showed abnormally high insulin and C-peptide values in relation to capillary blood glucose. In
our case, the resolution of the symptoms took place with medical treatment (lanreotide).

Puntos destacados ano’. Por otro lado,, la hipoglucemia hiperinsulinémica no insulinoma (NIPHS)

representa alrededor del 4% de los casos de hipoglucemia hiperinsulinémica
= El sindrome de hipoglucemia pancreatogénica no insulinoma es una

) . o ) ) endogena, siendo una entidad mas infrecuente, cuya incidencia exacta aun
entidad a tener en cuenta en pacientes sin diabetes con hipoglucemias ) o ‘o o 5
) A no es conocida por su dificil diagnéstico y superposicion con otros cuadros®.
posprandiales y tras el ejercicio.

= A diferencia de la nesidioblastosis, la hipoglucemia pancreatogénica se
presenta en la edad adulta y no se relaciona con alteraciones genéticas No obstante, seguin Ultimas investigaciones bibliograficas realizadas, se han lle-
en los canales K. gado a encontrar 460 publicaciones con los términos MeSH correspondientes,

haciendo referencia solo a los casos pancreaticos.

Introduccion Exégena:
Secundaria a farmacos

) ) ) ) . ) ) +Accidentes e intoxicaciones
La hipoglucemia no asociada a diabetes mellitus es una entidad infrecuente,

que a menudo presenta desafios diagndsticos y terapéuticos'. Existen multi- Endégena:
ples causas de hipoglucemiay para su clasificacion se utilizan criterios basados + Insulinoma
en el momento de aparicion (ayuno o postprandial) y en el tipo de paciente - Enfermedades funcionales de la célula beta

- Hipoglucemia pancreatogénica no insulinoma (NIPHS)
- Hipoglucemia post bypass gastrico
Enfermedades autoinmunes relacionadas con la insulina

(con diabetes o sin diabetes) (tabla 1)°.

La causa més frecuente de hipoglucemia hiperinsulinémica endégena es el

insulinoma, con una incidencia aproximada de cuatro casos por millén por Tabla 1. Causas principales de hipoglucemia en el paciente no diabético.
\/
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Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual y exploracion fisica

Mujer de 40 anos de edad, espafiola con antecedentes de hemitiroidectomia
por cancer folicular de tiroides hacia 8 anos (normofuncién tiroidea tras la
cirugfa), nédulo tiroideo no téxico con anticuerpos antitiroideos negativos y
gastritis cronica de origen no filiado, cuyo tratamiento habitual era dcido ace-
tilsalicilico 100 mg (1 comprimido al dfa), pantoprazol 20 g (1 comprimido cada
dia), diazepam 5 mg (1 comprimido al dia) y anovulatorios orales por meno-
rragias. Sin antecedentes familiares de interés. Ingresé en Medicina Interna por
cuadros de pérdida de consciencia de un afo y siete meses de evolucién, con
una frecuencia de una vez al mes en el Ultimo afo.

Los episodios tenian una instauracion brusca, sin relajacion de esfinteres, con
prédromos adrenérgicos/colinérgicos (mareo, taquicardia, palpitaciones, ndu-
seas, diaforesis y movimientos anormales involuntarios). La duracién del cua-
dro era de 60-90 minutos, siendo la pérdida de consciencia de un minuto. La
ingesta de carbohidratos hacia desaparecer los sintomas. Un estudio de sobre-
carga oral con 75 g glucosa mostré hipoglucemia a los 150 minutos (glucemia
50 mg/dL; insulina simultdnea 8,29 ng/mL) con desaparicion de los sintomas
tras la administracion de 10 mL de glucosa hiperténica al 50%.

A la exploracion fisica presentaba TA: 126/79 mmHg, FC 83 Ipm, peso 52 kg,
talla 160 cm, IMC 20,3 kg/m?, presencia de cicatriz de tiroidectomia y el resto
del examen fisico normal.

Pruebas complementarias

La analitica inicial en ayunas ponia de interés una glucemia 69 mg/dL, coles-
terol total 225 mg/dL, HDL 81 mg/dL, LDL 120 mg/dL y fésforo 3,9 mg/dL pre-
sentando hemograma, bioquimica y coagulacién normales. La monitorizacion
de la glucemia capilar realizada cada 2 horas desde Urgencias objetivaba su
ascenso con la ingesta alimentaria progresivamente (69 - 90 - 99 - 121 mg/dL).

Ingresada en planta analiticas més ampliadas mostraron glucosa (75 mg/dL),
cortisol (26,4 ug/dL), hormonas tiroideas (TSH y T4 normales, a pesar de ante-
cedente de tiroidectomia y no encontrarse en tratamiento con levotiroxina),
insulina basal 0,5 pU/mLy péptido C (0,7 ng/mL). Durante el ingreso se realizd
un test de ayuno, suspendiéndose a las 19 horas por malestar general, palpi-
taciones, movimientos anormales de las extremidades, sudoracion, calor facial
y bajo nivel de conciencia (glucemia capilar de 60 mg/dL objetivada en ese
momento).

La exploracion fisica mostré disartria y un reflejo cutdneo plantar flexor. El ECG,
ecocardiograma, Holter y RM craneoencefalica fueron normales. Tras la admi-

nistracion de glucagény 10 mL de glucosa hiperténica al 50% hubo una recu-
peracion total de los sintomas.

También se realizdé una medicién continua de glucosa intersticial comproban-
dose valores entre 45 y 70 mg/dL, de distribucion muy irregular pero predo-
minantemente diurnos y postprandiales, o desencadenados por el ejercicio
fisico. Se solicitd ecografia abdominal, RM abdominal, PET-TC con Galio-68 y
ecoendoscopia que descartaron la presencia de una tumoraciéon pancredtica.
Se amplio el estudio analitico que incluyé negatividad de anticuerpos antiinsu-
lina, anti-IA2 y anti-GAD, concentracion de 3-beta-hidroxibutirato indetectable,
acetoacetato de 0,032 mmol/L, glucosa 77 mg/dL, proinsulina <0,6 pmol/L,
insulina basal 4,2 uU/mL y sulfonilureas no detectables.

Se solicité también panel de mutaciones mas implicadas en hipoglucemia
(ABCC8, KCNJ11, GLUD1, GCK, HK1, HADH, HFN1A, SLC16A1, UCP2, PGMT1) que
resulté negativo. Un test de sobrecarga oral con 75 g de glucosa ampliado a
240 minutos mostré resultados anormalmente elevados en las concentracio-
nes de insulina y péptido C en relacién con los valores de glucemia (tabla 2).

Evolucion

La paciente recibié tratamiento con dieta, fraccionando los carbohidratos
en 5 tomas no superiores a 40 gramos por toma, acarbosa 50 mg cada 8 ho-
rasy se le proporcioné un lector continuo de glucosa (Abbott FreeStyle libre
3 [Abbott Diabetes Care, Inc.]). A pesar del tratamiento la paciente continud
con hipoglucemias leves, rdpidamente detectadas.

Con la alta sospecha de NIPHS, se realizé un test de sobrecarga oral de glu-
cosa por constatar la presencia de hiperinsulinismo endégeno, que mostrd
valores de insulina y péptido C anormalmente elevados en relaciéon a la
glucemia capilar (tabla 2). Tras ello, se inicié tratamiento con diazéxido 25
mg al dia, ahadiendo hidroclorotiazida para evitar la presencia de edemas
maleolares. Por presentar intolerancia a diazoxido (sindrome vertiginoso),
se sustituyo por lanredtido 60 mg cada 28 dias, comprobandose mediante
monitorizacion continua de glucosa una glucemia promedio de 99 mg/dL
y en rango de 70-180 mg/dL todo el tiempo, refiriendo la paciente resolu-
cion de la clinica.

Diagnéstico

Sindrome de hipoglucemia pancreatogénica no insulinoma (NIPHS).
Discusion y conclusiones

La dificultad del diagndstico del NIPHS pone de manifiesto la necesidad

de ser metddico durante el proceso y es una entidad a tener en cuenta en
pacientes sin diabetes con hipoglucemia postprandial y tras el ejercicio.

MEDICIONES

MINUTOS GLUCOSA (mg/dL) PEPTIDO C (ng/mL) INSULINA (pUI/L) COCIENTE INSULINA/GLUCOSA
30 91 5,90 45 049
60' 75 6,80 19,70 0,26
90’ 66 4,40 7,50 011
120 73 4,10 16,40 022
150' 75 Anulada 2,70 0,03
180’ 78 2,90 1,60 0,02
240' 50 2,90 8,29 017

Tabla 2. Resultados del test de sobrecarga con 75 g de glucosa prolongado a 240 min junto a los cocientes insulina/glucosa calculados para cada tiempo.
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El primer reto diagndstico en la hipoglucemia sin diabetes consiste en descar-
tar la causa farmacologica. Los farmacos mas implicados son la insulina y los
secretagogos como las sulfonilureas, aunque hay muchos otros descritos hasta
el momento (quinolonas, betabloqueantes, IECA...). En este caso la determi-
nacion de sulfonilureas fue negativa y se mantuvo una estrecha vigilancia para
comprobar la ausencia de farmacos hipoglucemiantes.

El siguiente paso consistié en confirmar la presencia de hiperinsulinismo en-
doégeno. Los pacientes con insulinismo enddgeno presentan concentraciones
plasmaticas inapropiadamente elevadas de insulina, péptido C y proinsulina
en el contexto de concentraciones bajas de glucosa plasmatica en ayunas.
Segun las guifas de practica clinica mas recientes, los hallazgos diagndsticos
criticos estan presentes cuando las concentraciones de glucosa plasmética en
ayunas confirmadas son preferiblemente inferiores a 45 mg/dL (2,5 mmol/L) o
inferiores a 55 mg/dL (3,0 mmol/L) , siendo en tales casos las concentraciones
plasmaticas de insulina superiores a 3 pU/mL (18 pmol/L), las concentraciones
plasmaticas de péptido C de al menos 0,6 ng/mL (0,2 nmol/L) y concentra-
ciones plasmaticas de proinsulina de al menos 5,0 pmol/L e idealmente un
cociente insulina/glucosa >0,4%

En este caso, el diagndstico de insulinoma y un posible origen autoinmune o
genético de hipoglucemia fueron excluidos por la normalidad de las pruebas
de imagen y la negatividad de autoanticuerpos y estudio genético. Por otro
lado, como los hallazgos bioquimicos del insulinoma y del NIPHS pueden ser
similares®, para confirmar el diagndéstico puede utilizarse un test de estimula-
cion arterial selectiva (mesentérica superior, gastroduodenal y esplénicas) con
gluconato cédlcico, de forma que en la recogida de sangre venosa hepadtica el
insulinoma muestra una respuesta focal de secreciéon de insulina y en el NIPHS
la respuesta es generalizada®.Sin embargo, una de las limitaciones que presen-
té este caso fue que esta prueba no fue realizada.

Otra limitacion de este estudio fue la ausencia de obtencion de una biopsia pan-
credtica. EI NIPHS se caracteristica histolégicamente por la presencia de hiperpla-
sia difusa de los islotes con nuicleos agrandados e hipercromaticos y citoplasma
claro. Esta entidad puede confundirse con la nesidioblastosis, con controvertidas
y sutiles diferencias histolégicas’. La NIPH no se asocia con las mismas muta-
ciones genéticas en los canales K,_, descritas en la nesidioblastosis, aunque en

ATP!
estudios experimentales muestran que los canales K, _ también estan alterados.

En cuanto al tratamiento del NIPHS, consiste en la combinacién del fracciona-
miento alimentario de los carbohidratos y el uso de diferentes formacos (acar-
bosa, diazéxido, dnalogos de somatostatina), y, en los que no se logre eliminar
la hipoglucemia, se podria recurrir a la pancreatectomia parcial, habitualmente
distal. Se ha descrito con la pancreatectomia parcial una tasa de éxito del 70%
de desaparicion de hipoglucemias con un riesgo de diabetes inferior al 109%°.
En nuestro caso como previamente se ha mencionado, no fue necesaria la in-
tervencion quirdrgica.
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Palabras clave Resumen

= Tumor fibroso solitario

pleural
> Hipoglicemia
> Pleurodesis

El tumor fibroso solitario pleural es una neoplasia rara que puede causar hipoglucemia paraneoplésica. Se
describe el caso de un paciente de 70 afios con un tumor fibroso solitario irresecable que, al inicio de
tratamiento quimioterapico con intencion paliativa, presentd hipoglucemia paraneoplésica refractaria a
tratamiento. Debido a las complicaciones por crisis de hipoglucemia refractarias, finalmente se plante¢ la
reseccion parcial del tumor asociado a pleurodesis quimica, con evolucion favorable y normalizacion de los
niveles de glucosa durante el sequimiento. Se destaca la importancia del diagnéstico precoz y el tratamien-
to quirlrgico para mejorar los resultados clinicos.

Keywords

Abstract

= Pleural solitary fibrous tumour
> Hypoglycemia
> Pleurodesis

The solitary fibrous pleural tumor is a rare neoplasm that can cause paraneoplastic hypoglycemia. We describe the
case of a 70-year-old patient with an unresectable solitary fibrous tumor who, at the start of palliative chemothe-
rapy treatment, presented with paraneoplastic hypoglycemia refractory to treatment. Due to complications from
refractory hypoglycemia crises, partial tumor resection associated with chemical pleurodesis was eventually pro-
posed, with a favorable evolution and normalization of glucose levels during follow-up. The importance of early
diagnosis and surgical treatment to improve clinical outcomes is highlighted.

Puntos destacados

> La hipoglucemia paraneopldsica es una entidad a tener en cuenta en el
diagnostico diferencial de las hipoglucemias refractarias.

= Eltumor fibroso solitario pleural es un tumor mesenquimal raro que pro-
duce sindromes paraneopldsicos que pueden corregirse con la cirugia
radical del tumor.

Introduccion

El tumor fibroso solitario pleural es una entidad rara oncolégica de estirpe
mesenquimal y representa el 2% de todos los sarcomas'. Aunque la mayo-
rfla son benignos, algunos presentan un comportamiento bioldgico agresivo
con recurrencias locales y metéstasis. Suelen localizarse con mas frecuencia
en la pleura visceral o parietal (30%), pero también surgen en el peritoneo,
pericardio o mediastino?. La edad media de presentacion son 60 anos, afectan
a ambos sexos, su etiologia no tiene un factor de riesgo ambiental asociado,
y hay asociaciones con mutaciones de gen NAB2 y STAT6 que juegan un pa-
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pel importante en la patogénesis tumoral®. La hipoglucemia asociada a esta
neoplasia se conoce como sindrome de Doege-Potter y ocurre en el 4% de
los casos. Se describid por primera vez en el afo 1930 por Doege-Potter y se
caracteriza por hipoglucemia hipoinsulinémica sintomatica, generalmente por
produccion de factor de crecimiento derivado de la insulina tipo 2°.

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Hombre de 70 afos, maestro, no fumador, con antecedentes de sindrome de
Gardner, infarto lacunar protuberancial hace 5 afos, sin secuelas motoras o
sensitivas, y vestibulopatfa bilateral. Consulté a urgencias por disnea de reposo.
La revision clinica reveld una historia de disnea de medianos esfuerzos de me-
ses de evolucion, asociada a dolor tordcico, tos seca y deterioro progresivo de
su estado general. La anamnesis dirigida referfa astenia, adinamia y ortopnea.
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Exploracion fisica

El paciente se encontraba vigil, orientado en tiempo y espacio; afebril, con pre-
sion arterial de 130/90 mmHg, frecuencia cardiaca de 90/min, frecuencia respi-
ratoria de 26/min, saturacién de oxigeno del 89%. En la exploracion fisica: del-
gado, con palidez cutdneo-mucosa y tiraje intercostal; matidez a la percusion y
disminucion de los ruidos respiratorios a la auscultacion en hemitérax derecho.
Neurolégicamente sin focalidad. A nivel cardiovascular central, presentaba rit-
mo regular, sin soplos. Abdomen: normal. Miembros inferiores: pulsos pedios
presentes sin edemas perimaleolares.

Pruebas complementarias

La analitica sanguinea destacaba anemia normocitica normocrémica (tabla 1). El
perfil férrico: hierro 138 pg/100 mL; ferritina 100 ng/mL; transferrina 296 mg/
dL; saturacion de transferrina 33%. Se obtuvo una radiografia de térax que
mostraba un derrame pleural derecho, por lo que se realizd una toracocen-
tesis diagnostica con extraccién de 850 cc de liquido. El andlisis citolégico no
aislé células neoplasicas, el aspecto era levemente hemdtico y los niveles de
proteinas eran 4,0 g/dL, albumina 2,8 g/dL, lactato deshidrogenasa 139 U/L,
adenosina deaminasa 16,35 U/L; se catalogd como exudado. Los cultivos fue-
ron negativos.

Se consulté con Neumologia en la hospitalizacion, que solicito una tomogra-
fla de térax con contraste mostrando una masa hipodensa de 15x8 cm en el
tercio superior del hemitérax derecho y otra masa en el tercio inferior del torax
derecho de 51x50x53 cm, asociada a atelectasia y derrame pleural (figura 1) la
cual se hizo biopsia. Dentro del diagnéstico diferencial de masa extrapulmonar
se pensod tanto en lesiones benignas (lipomas, quistes pleurales) y malignas
(mesoteliomas, tumor fibroso solitario, sarcomas, metastasis de un primario
pulmonar, linfomas); sin embargo, la anatomia patoldgica evidenci¢ una le-
sion constituida por células fusiformes ovoides en un patrén difuso, con vasos
dilatados y filos de coldgeno; se asociaba a dreas de hemorragias y necrosis.
CD34 positivo focal, el indice mitdtico era de 1 mitosis/2.3 mm?, Ki67 15-20%.
Citoqueratina 7, TTF-1, p63 y cromogranina negativa, BAP 1 expresion conser-
vada y SAT6 positivo con expresion nuclear intensa y difusa; dreas compatibles
con tumor fibroso solitario (figura 2). Se solicité un PET/TC que mostrd dos
masas pleuropulmonares derechas con metabolismo heterogéneo sugestivas
de malignidad, sin lesiones metastasicas a distancia.

Primer ingreso Segundo ingreso

Hg(g/dL) 9,5 11
Hematocrito 28,4% 37%
VCM 96,1 fl 95,41
HCM 328 pg 33
Plaquetas(/uL) 248 166
Leucocitos (/uL) 11,2 9,51
Glucosa (mg/dL) 80 30
NA (mEg/L) 138 141
K (mEa/L) 41 4,0
TP 12 129
INR 1,09 1,12
TTPA 35 segundos 36 segundos

TP=Tiempo de protombina
INR=Indice internacional normalizado

TTPA=Tiempo parcial de tromboplastina activada

uL: microlitro

mEg/L: Miliequivalentes litro
mg/dl: miligramos/decilitro

Tabla 1. Analitica.

Figura 1. Tumoracion en tercio inferior de térax derecho (flecha azul)
asociada a derrame pleural (flecha roja).

Figura 2. (A) Marcador CD34 positivo. (B) Tincion con hematoxilina eosina con dreas de mitosis. (C) Marcador STAT6 positivo en células tumorales. (D) Tincion

con hematoxilina eosina con areas de necrosis.
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Evolucién

Se realizd una pleuroscopia que mostré una masa sobre el pulmoén derecho, la
cual asociaba implantes pleuroparietales y diafragmaticos; irresecable, se co-
loco drenaje pleuropulmonar. Se discutié en comité territorial y se propuso
quimioterapia con doxorrubicina paliativa cada 21 dias. Después del primer
ciclo, consulté en Urgencias por un cuadro de 3 horas de evolucion caracte-
rizado por desorientacion y disartria, con una frecuencia cardiaca de 80/min,
presion arterial de 110/70 mmHg y saturacion de oxigeno del 93%. El examen
fisico neurolégico presentaba un Glasgow de 13/15 (verbal 3, ocular 4, motora
6) y no reveld ninguna afectacion de pares craneales, fuerza proximal y distal
conservada en las cuatro extremidades, reflejos rotulianos presentes y Babinski
negativo.

La analitica en Urgencias mostré una glucemia de 30 mg/dL (tabla 1), sin
antecedentes de diabetes o consumo de medicacion hipoglucemiante y con
una tomografia craneal normal. Se descartaron otras causas metabdlicas o in-
fecciosas vy se inicié reposicion con dextrosa al 10% con mejoria clinica de la
sintomatologia; a las 6 horas presentd glucemia de 50 mg/dL, por lo que se
aumentd el ritmo de infusion del suero glucosado al 10%. Cuatro horas mas
tarde continuaba con glucemias de 70 mg/dL y sospecho del sindrome de
Dogger-Potter, por lo que se agregd hidrocortisona 100 mg, logrando a las 18
horas del ingreso glucemias de 90 mg/dL. Durante la hospitalizacion, fue va-
lorado por el servicio de endocrinologia y se solicitaron niveles de insulina <
0,5 mU/L (3-25), péptido C 0,13 ng/mL (0,8-3,8); cortisol 16,55 ug/dL (5,3-22,4),
hormona de crecimiento <0,05 ng/dL (0,01-1,0).

Se descartaron causas secundarias de hipoglucemia y con las pruebas analfticas
se catalogd como paraneoplasica. Se inicié prednisona a 60 mg oral, con buena
respuesta, logrando mantener glucemias dentro de 100-110 mg/dL durante la
hospitalizacion. A las dos semanas del alta domiciliaria se descendio la predniso-
na a 30 mg diarios logrando glucemias de 80 mg/dL. Después del sexto ciclo de
doxorrubicina, la tomograffa mostré una disminucion de la tumoracién paraver-
tebral y en el l6bulo inferior derecho que mide 46x50 mm (figura 3). Sin embar-
go, debido a los efectos adversos de la corticoterapia (miopatia, hipertension e
insomnio) y a las dos crisis de hipoglucemia durante los ciclos de quimioterapia
posteriores (cuarto y quinto) a pesar del uso de prednisona, se propuso realizar
una toracotomia con reseccién parcial de la tumoracion y pleurodesis quimica.
La cirugia se llevo a cabo sin complicaciones y, al momento, el paciente se en-
cuentra vivo a 3 meses de la cirugfa, sin recurrencia de la hipoglucemia.

Figura 3. Tumoracion en hemitérax inferior derecho que ha disminuido
de tamafio.

Figura 4. Radiografia posoperatoria. Leve lamina de liquido pleural
derecho.

Diagnostico

Hipoglucemia paraneopldsica por un tumor fibroso solitario: Sindrome de
Dogger-Potter.

Discusion

El tumor fibroso solitario es una neoplasia mesenquimal poco comun y en
ocasiones de comportamiento agresivo, como el paciente de nuestro caso cli-
nico’. La mayoria de estos tumores se presentan en la sexta o séptima década
de la vida; nuestro paciente se encontraba en el rango etario y tenia un ante-
cedente a destacar que es el sindrome de Gardner, el cual se caracteriza por la
mutacién de linea germinal del gen APC. Las manifestaciones extracoldnicas
pueden ser poélipos gastroduodenales, quistes dermoides y epidermoides, tu-
mores desmoides, hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina,
alteraciones 6seas y anomalias dentarias®. Sin embargo, en las series de casos
publicadas mas grandes por England®, Wakely® et al. no hay asociaciones entre
este sindrome y tumores fibrosos solitarios pleurales’.

Mayormente son asintomaticos, con lesiones pulmonares encontradas inci-
dentalmente a través de varias modalidades de imagenes. Cuando el compor-
tamiento es expansivo y su origen es pleural, puede producir tos, disnea, dolor
toracico y generar derrame pleural. La hipoglucemia hipoinsulinémica como
sindrome paraneopldsico tiene una incidencia del 4% y es producida por un
exceso de factor de crecimiento similar a la insulina tipo I (IGF Il), que se une
al receptor IGF | (relacion IGF II/IGF | >10); lo cual promueve el crecimiento tu-
moral y la transformacion maligna, acompanado de insulina sérica, péptido C
y hormona de crecimiento bajos. Aunque en nuestro paciente no se cuantificd
el nivel de IGF II, los otros valores se encontraban bajos'

El diagnéstico definitivo de esta entidad es histopatoldgico, pero debe sos-
pecharse ante el hallazgo de una hipoglucemia persistente en pacientes no
diabéticos con un tumor pleural. No existe una imagen radioldgica especifica
en tomograffa o resonancia para reconocer el tumor, por lo que es normal pen-
sar en otras patologias méas comunes. Sin embargo, la resonancia magnética
puede ser Util para evaluar la relacion entre un tumor y el tejido circundante,
incluida la pared toracica y el diafragma®.

En cuanto a la anatomia patoldgica, nuestro paciente tenfa los marcadores
convencionales de inmunohistoquimica: CD34 y STAT6, que han demostrado
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tener una sensibilidad del 98% y especificidad del 85% para el diagnostico®, y
la literatura recomienda su utilizacion. England et al, después de revisar 223
casos de tumores fibrosos solitarios, definieron la malignidad como alta celu-
laridad, > 4 figuras mitdticas por 10 campos de alto aumento, pleomorfismo,
hemorragia y necrosis®. Los criterios de Witkin et al. incluyen un tamano mayor
o igual a 10 cm, hipercelularidad, 1 mitosis por 10 campos de alto aumento,
necrosis tumoral o hemorragia. Nuestro paciente cumple los criterios de Witkin
de malignidad®®.

El tratamiento de la hipoglucemia tumoral puede conllevar el uso de glu-
cosa al 10% en infusién continua para la crisis aguda, pero los corticoides
son eficaces para los casos refractarios, ya que pueden llegar a suprimir
los niveles de IGF Il. Aunque el tratamiento mas recomendado es la exé-
resis completa con mérgenes de 1 a 2 ¢cm, la cual logra la resolucion de
la hipoglucemia, algunos debutan con tumores muy grandes que no es
posible la reseccion de inicio?®. Si bien la quimioterapia y la radioterapia no
son tan buenas opciones para esta patologia, por las bajas tasas mitoticas
que presentan estos tumores, en nuestro paciente por la irresecabilidad de
inicio se optd por la realizacion de quimioterapia con doxorrubicina para
intentar reducir el tamafo tumoral y luego la reseccién parcial para con-
trolar sintomas.

Resaltamos que hay alguna evidencia publicada para el uso de temozolomida
mas bevacizumab en caso de tumores refractarios’, recidivantes; sin embargo,
en nuestro sistema de salud no disponemos de su financiacion, por lo que
no se utilizé. Aunque la posibilidad de recurrencia después de resecciones
completas es alrededor del 8%, se recomienda un seguimiento estricto, por
lo menos cada 6 meses durante los 5 primeros afos y luego anualmente con
tomografia de térax®, ademas aquellos que debuten con hipoglucemias, so-
licitar analiticas con glucosa e IGF28. Nuestro paciente se mantiene vivo y en
controles por el servicio de cirugia y oncologia del hospital y no ha reiterado
episodios de hipoglucemias después de la reseccion.

Conclusiones

Aunque los tumores solitarios pleurales son mayoritariamente benignos, al-
gunos se comportan agresivamente y producen hipoglucemias sintomati-
cas refractarias que pueden acabar con la vida de un paciente u ocasionarle
graves secuelas neuroldgicas, cardiovasculares, caidas o discapacidad fun-
cional, por lo que recomendamos tener la sospecha ante una hipoglucemia
sin causa médica aparente y con un tumor pleural en estudios de imagenes.
El tratamiento definitivo debe incluir de ser posible, la reseccién completa
del tumor.

Financiacion, conflicto de intereses
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El presente trabajo no ha recibido ayudas especificas provenientes de agencias
del sector publico, sector comercial o entidades sin animo de lucro. Los autores
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Palabras clave

Resumen

= Pericarditis purulenta
= Shock cardiogénico

> Pericarditis constrictiva
> Ecobroncoscopia

La pericarditis purulenta es una entidad muy poco frecuente con una mortalidad que con frecuencia supera
el 20% a pesar de la administracion de un tratamiento adecuado. Presentamos aqui un caso de pericarditis
purulenta por Streptococcus anginosus y Granulicatella adiacens tras la realizacion de una ecobroncoscopia
diagnostica que inicialmente se manifesté como un taponamiento pericérdico y un shock séptico. Se le
practicé un drenaje pericardico con una mejorfa lenta, aunque progresiva. Sin embargo, el desarrollo de una
pericarditis constrictiva obligd a la posterior realizacién de una pericardiectomia.

Keywords

Abstract

= Purulent pericarditis

= Cardiogenic shock

= Constrictive pericarditis

> Endobronquial ultrasound

Purulent pericarditis is a very rare entity with a mortality rate that frequently exceeds 20% despite the administra-
tion of adequate treatment. Here we present a case of purulent pericarditis due to Streptococcus anginosus and
Granulicatella adiacens after an endobronquial ultrasound that was initially manifested as pericardial tampona-
de and septic shock. Pericardial drainage was performed with slow but progressive improvement. However, the
development of constrictive pericarditis forced subsequent pericardiectomy.

Puntos destacados

> La pericarditis purulenta es poco frecuente y suele aparecer después de
un procedimiento invasivo o traumatismo directo; aunque puede apare-
cer por diseminacién hematégena.

> El tratamiento debe incluir drenaje de la cavidad pericérdica y una anti-
bioterapia sistémica adecuada e intensiva.

= El prondstico, variable, depende de la precocidad del diagnéstico y del
tratamiento.

> Esraro el desarrollo de una pericarditis constrictiva.

Introduccion

La pericarditis bacteriana es una entidad poco frecuente, con una incidencia
<1%'. Suele ocurrir secundariamente a un procedimiento invasivo o un trau-
matismo directo, aunque ocasionalmente puede ser aparecer como conse-
cuencia de una diseminacion hematolégica desde otro foco infeccioso’. Los
microorganismos que con mas frecuencia se asocian a esta entidad son Sta-
phylococcus spp y Streptococcus spp, aunque también se han descrito casos
por Haemophilus spp, anaerobios y Mycobacterium tuberculosis, entre otros**.
La pericarditis purulenta es una posible complicacion de la pericarditis bacte-
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riana. Se trata de una afeccion poco frecuente, aunque de extrema gravedad
que, en ausencia de tratamiento, tiene un 100% de mortalidad. Un diagndstico
y tratamiento precoz suponen que esta cifra se reduzca a un 10-20%'.

Entre las pruebas complementarias que nos ayudan al diagnéstico de este
proceso, cabe destacar la importancia de la ecocardiografia transtoracica'™. La
presencia de cardiomegalia en la radiografia de térax o la elevacién difusa del
ST en el ECG también nos pueden ayudar a orientar el diagndstico'2%.

Una de las principales complicaciones asociadas a este proceso es el tapona-
miento pericardico, que aparece en el 42-77%, y se produce cuando la presién
intracavitaria secundaria al exceso de liquido en el saco pericardico impide
el llenado efectivo de las cavidades cardiacas. Este proceso, clinicamente se
caracteriza por la presencia de la triada de Beck: una elevacion de la presion
venosa central que se traduce en ingurgitacién yugular, hipotension arterial y
ruidos cardiacos apagados*®.

Otras posibles complicaciones son la pericarditis constrictiva, que aparece en

el 20-30% de los pacientes, aneurismas micéticos y pseudoaneurismas del ven-
triculo derecho®*%.
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Caso clinico

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Hombre de 66 afnos sin alergias medicamentosas conocidas hasta la fecha y
sin antecedentes médicos de interés, mas alld de una masa pulmonar en LSD
sugestiva de proceso neopldsico, recientemente detectada en un TC toraco-
abdominal solicitado por otro motivo. En dicha prueba, lo que se visualizé fue
una masa solida, de contornos espiculados y unas dimensiones de 62 mm x 68
mm x 67 mm que se encontraba en contacto directo con la pleura mediastini-
cay rodeando completamente al bronquio del LSD.

Ademés, también se evidenciaron adenopatias pretragueales y unas pequenas
imdgenes ganglionares periadrticas izquierdas, inespecificas.

Inicialmente, lo que se intento fue la obtencion de muestras mediante bron-
coscopia, pero ante la ausencia de éxito se decidié realizar una ecobroncos-
copia (o EBUS, por sus siglas en inglés). En dicho procedimiento se lograron
extraer muestras por puncién de la regién paratraqueal derecha baja 4Ry de
la region paratraqueal izquierda baja 4L, que fueron remitidas a Anatomia Pa-
tologica para filiacion. El diagnostico definitivo fue de carcinoma escamoso de
pulmon estadio II-B (T3N2MO).

Apenas una semana tras la realizacién de la ecobroncoscopia, el paciente acu-
dio al servicio de Urgencias relatando un cuadro de dolor centrotoracico y dis-
nea de moderados esfuerzos.

La exploracion fisica en ese momento era rigurosamente normal y, dado que
analiticamente las alteraciones no resultaron muy significativas, se procedio a
dar el alta al paciente con el diagnéstico de infeccion respiratoria y una pauta
de antibiodtico oral ambulatoria (cefditoren 400 mg/12 h durante 5 dias). Sin
embargo, a las 72 h fue remitido desde Consultas Externas de Oncologia nue-
vamente a Urgencias por empeoramiento de su estado general. El paciente
referfa disnea de reposo, nduseas y vomitos, deposiciones diarreicas y un episo-
dio de fiebre autolimitada en domicilio, que no fue termometrada.

A su llegada a Urgencias el paciente se encontraba afebril (36,6°C) y estable he-
modindmicamente. A la exploracion Unicamente destacaba una hipoventila-
cion generalizada en ambos hemitérax, siendo el resto rigurosamente normal.

Pruebas complementarias

Inicialmente, en la analitica Unicamente se detectd una elevacion leve-mode-
rada de los reactantes de fase aguda (PCR 13,7 mg/dL) y una leve leucocitosis
con desviacion izquierda (11.000/1). Sin embargo, en la nueva analitica que se le
practicé al paciente a las 72 h desde su primera visita a Urgencias, se evidencié
un empeoramiento significativo.

La elevacién de los reactantes de fase aguda era méas marcada (PCR >40
mg/dL), habfa un mayor grado de leucocitosis (19.900/1) y el paciente ha-
bia entrado en fracaso renal agudo (creatinina 7 mg/dL, siendo las previas
normales).

También se le practicé una radiografia de térax (que no mostraba alteracio-
nes relevantes) y una ecocardiografia en la que se evidencié un derrame pe-
ricardico moderado-severo (2,7-3 cm sobre cavidades derechas; 2 cm sobre
cavidades izquierdas) con colapso parcial, casi total, de cavidades derechas.
Se solicité un TC toraco-abdominal para completar estudio (figura 1), visua-
lizdndose un abundante derrame pericardico de densidad liquida con un
espesor de 35 mm y un derrame pleural bilateral de predominio izquierdo
en cuantia leve.

s
cT10

5:49
2: TORAX_ABD 1.0 131s 3
225/921

Figura 1. Abundante derrame pericardico de densidad liquida
con un espesor de 35 mm.

Evolucion

El paciente fue ingresado en la UCI con el diagndstico de shock cardiogénico
secundario a taponamiento cardiaco. A su llegada se procedio a la realizacion
de una pericardiocentesis y colocacion de un drenaje pericardico. En las prime-
ras 24 h salieron del drenaje pericéardico unos 1200 cc de liquido purulento y
denso, del cual se extrajeron muestras para cultivo.

Se inici¢ antibioterapia intravenosa con piperacilina-tazobactam 4 g/6 h que
se mantuvo <24 h, ya que con los resultados preliminares de los cultivos del
liquido pericardico se pudo desescalar el tratamiento a amoxicilina-clavulanico
2 g/8 h. Dichos resultados preliminares hablaban de una infeccion por Strep-
tococcus anginosus y Granulicatella adiacens, estando todavia pendientes del
antibiograma.

Respecto a la funcién renal del paciente, la mejoria fue rapidamente progresiva
y a las 48 h la creatinina ya habfa descendido a 1,7 mg/dL. Se sospechaba que
el origen hubiese sido prerrenal y de causa multifactorial: bajo gasto cardiaco,
ingesta escasa de liquidos en dias previos, mantenimiento de hipotensores, etc.

El paciente fue dado de alta de UCI al servicio de Cardiologfa todavia con el
drenaje pericardico. A su llegada'y, ante la persistencia de un débito purulento,
se decidi6 cambiar la pauta antibidtica a ceftriaxona 2 g/24 h'y levofloxacino
500 mg/24 h. A los pocos dias se obtuvieron los resultados del antibiograma,
el cual mostraba (tabla 1):

Streptococcus anginosus  Granulicatella adiacens

Ampi/ Sensible El

Amoxicilina

Clindamicina Sensible

Vancomicina Sensible

Ceftriaxona Sensible Sensible
Amx-Clavulanico | Sensible Sensible 0,125
Cefotaxima Sensible 1,5

Tabla 1. Sensibilidad antibiotica de Streptococcus anginosus'y Granulicatella
adiacens, obtenidos en cultivo del liquido pericérdico.

Tras los resultados, se retird el levofloxacino, dejando Unicamente la ceftriaxo-
na, la cual se mantuvo un total de 4 semanas. El drenaje pericardico se acabd
manteniendo un total de 14 dias. Tras su retirada, el paciente se encontraba
asintomatico, sin clinica infecciosa. Sin embargo, posteriormente comenzé con
sintomas y signos de insuficiencia cardiaca derecha. Se le practico otra ecocar-
diograffa transtorécica en la que se objetivaron datos de constriccién pericar-
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dica. Dados los antecedentes, se sospechd una pericarditis constrictiva, por lo
que se procedié a comentar el caso con Cirugfa Cardiovascular para valorar si
el paciente era candidato a una pericardiectomia. Tras finalizar el estudio de
viabilidad, el paciente fue operado sin complicaciones.

Durante todo este proceso, el cual tuvo una duracién aproximada de dos me-
ses, el paciente no pudo iniciar tratamiento para su proceso oncolégico.

Diagnostico

Pericarditis purulenta por Streptococcus anginosus y Granulicatella adiacens tras
realizacion de ecobroncoscopia.

Discusion

A pesar de que la ecobroncoscopia se trata de una técnica generalmente se-
gura'y minimamente invasiva, es importante estar atentos a sus posibles com-
plicaciones. La pericarditis purulenta es una complicacion rara, aunque grave,
de este procedimiento? La rareza de la complicacion hace que los reportes se
basen en un nimero muy limitado de casos, lo cual limita la generalizacion
de los hallazgos y nos impide evaluar cudles serfan las mejores practicas para
prevenir y manejar estas complicaciones. En el momento actual, solo existen
cinco articulos publicados acerca de esta complicacion”'".

En la mayoria de los casos la pericarditis purulenta debuté como una compli-
cacion tardia a las 2-4 semanas tras el procedimiento, salvo en el caso de Lee et
al. (2015)" que fue a los 5 dias. De manera general, el cuadro debuté en forma
de fiebre, dolor toracico y disnea, aunque algunos Unicamente presentaron
fiebre (Epstein et al. [1992]°) o fatiga (Lee et al. [2015])). En el caso de Inoue et al.
(2020)'"" destaca la ausencia de fiebre.

Los articulos muestran una variedad de patégenos responsables, desde in-
fecciones polimicrobianas hasta infecciones por patégenos especificos. El
microorganismo causal se logro identificar en cuatro de los cinco casos des-
critos. Lee et al. (2015)7, Matsumoto et al. (2016)'° y Epstein et al. (1992)° des-
cribieron a Streptococcus spp como el principal patdégeno causal. En el caso
de Lee et al. (2015) se tratd de un Estreptococo betahemolitico del grupo
C, mientras que Matsumoto et al. (2016)'° aisld un Streptococcus constella-
tus. Epstein et al. (1992)° describié una flora polimicrobiana con presencia
de Streptococcus milleri, estreptococos betahemoliticos del grupo A, Bifido-
bacterium spp, Bacteroides ureolyticus y algunos bacilos gram positivos, que
no lograron identificarse y que probablemente formaban parte de la flora
orofaringea. Inoue et al. (2020)'"" identificd a Gemella sanguinis, una bacteria
rara, como el patégeno causante.

Los casos descritos de pericarditis purulenta postecobroncoscopia se trataron
inicialmente con antibidticos de amplio espectro, y luego se ajustaron seguin
los resultados del cultivo y el antibiograma. Los betalactdmicos asociados o
no a glucopéptidos fueron las principales familias de antibidticos empleadas.
Epstein et al. (1992)° fue el Unico que empled lincosamidas. La evolucion fue
favorable, salvo en el caso de Lee et al. (2015)” que acabd en un desenlace fatal.

Las principales diferencias de nuestro caso respecto a los previamente expues-
tos son la presencia de Granulicatella adiacens como microorganismo causal y
el desarrollo de pericarditis constrictiva como complicacion, la cual no se des-
cribe en ninguno de ellos. En nuestro caso, Granulicatella adiacens era sensible
a las cefalosporinas, pero se ha de tener en cuenta que la tasa de resistencia se
encuentra en torno al 40-60%'.

La diversidad en los reportes de casos proporciona una vision amplia de cémo
la pericarditis purulenta puede presentarse y ser manejada, si bien se trata de
una evidencia de muy baja calidad que no permite establecer protocolos es-

tandarizados. A dia de hoy, Unicamente podemos destacar la importancia de la
técnica estéril durante el procedimiento y la vigilancia posprocedimiento para
detectar complicaciones infecciosas tempranas e instaurar un tratamiento lo
antes posible.

Conclusiones

La pericarditis purulenta post-EBUS, aunque rara, es una complicacion grave
que requiere atencion inmediata y manejo adecuado. La diversidad de casos
reportados resalta la necesidad de técnicas estériles rigurosas y una vigilancia
posprocedimiento cercana. A pesar de las limitaciones inherentes a los repor-
tes de casos individuales, estos estudios son cruciales para mejorar la com-
prension y manejo de esta grave complicacion. La literatura actual subraya la
importancia de la prevencién, el diagnéstico temprano y el tratamiento agresi-
Vo para mejorar los resultados clinicos.
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Editor invitado: Casos Clinicos 38° Congreso de la SADEMI

El aprendizaje a través de casos clinicos supone un método de adquisicion
de conocimientos que se mantiene durante toda la etapa profesional de los
meédicos. Es especialmente importante durante los primeros anos de forma-
cion especializada, ya que combina el rigor cientifico junto a otros elementos,
como son el entretenimiento v la facilidad de lectura de los mismos: aspectos
fundamentales en el mundo que vivimos, con tiempo limitado y sobreoferta
formativa'?.

Adicionalmente, y como ya se menciond en editoriales anteriores, este formato
facilita el reconocimiento de patrones clinicos al que posteriormente podemos
enfrentarnos y, sin duda, mejora el razonamiento automético que caracteriza la
toma de decisiones de los médicos expertos'**.

Por otro lado, en muchas ocasiones la redaccién de un caso clinico se convier-
te en el primer paso en el inicio de la escritura cientifica para los médicos en
formacion. Desde el inicio de nuestra carrera, los médicos nos enfrentamos

a pacientes que nos transmiten alguna ensefianza que podemos compartir.
Este formato ofrece ventajas para los mas inexpertos, ya que las normas edi-
toriales suelen ser mas sencillas y no es necesario una inversién econémica o
de tiempo que si requieren otro tipo de publicaciones®, presentando ademas
influencia en la motivacién para la realizacion de trabajos méas complejos pos-
teriores®®.

El pasado mes de junio de 2024 se celebrd el 38° Congreso de la Sociedad An-
daluza de Medicina Interna (SADEMI). En él se dedicé un espacio a los especia-
listas en formacion para la exposicion y debate de casos clinicos, bien con un
diagnostico infrecuente, manifestaciones clinicas atipicas de una enfermedad
prevalente o un proceso diagnéstico complejo. En este nimero, quedan reco-
gidos los cinco mejores casos clinicos presentados al congreso, redactados de
una forma didéctica y recogiendo la evidencia cientifica actual con el objetivo
de facilitar su lectura y que a su vez sean de utilidad en nuestra préctica clinica.
Esperamos que disfruten de la lectura de los mismos.

Salvador Martin-Cortés®, Javier Espildora-Hernandez®

Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga, Espafia
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Palabras clave

Resumen

> Sarcoidosis
> Hipercalcemia
= Insuficiencia renal

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria que afecta principalmente a adultos de 50 a 70 afos, carac-
terizada por la formacion de granulomas no necrotizantes causantes de fibrosis pulmonar o afecciones sis-
témicas, siendo a veces sintomética o encontrada incidentalmente. Presentamos a un paciente de 51 afos
ingresado por hipercalcemia severa e insuficiencia renal detectadas rutinariamente, presentando sintomas
como prurito nocturno, astenia e insomnio. Los analisis revelaron insuficiencia renal, hipercalcemia, eleva-
cion de enzima convertidora de angiotensing, y vitamina D elevada con PTH disminuida. Con los hallazgos
de pruebas complementarias se orienté como diagndstico principal a sarcoidosis estadio Il con hipercal-
cemia secundaria.

Keywords

Abstract

> Sarcoidosis
> Hypercalcemia
= Renal failure

Sarcoidosis is an inflammatory disease that mainly affects adults aged 50 to 70 years, characterized by the forma-
tion of non-necrotizing granulomas causing pulmonary fibrosis or systemic conditions, sometimes being symp-
tomatic or incidentally discovered. We present a 51-year-old patient admitted for severe hypercalcemia and renal
failure routinely detected, presenting symptoms such as nocturnal itching, asthenia and insomnia. The analyses
revealed renal failure, hypercalcemia, elevated angiotensin converting enzyme and elevated vitamin D with de-
creased PTH. With the findings of complementary tests, the primary diagnosis was oriented to stage lll sarcoidosis
with secondary hypercalcemia.

Puntos destacados Caso clinico

> Este caso destaca la importancia de considerar la sarcoidosis en presen-

taciones clinicas atipicas, promoviendo un enfoque multidisciplinar para
diagndstico y manejo.

Antecedentes y enfermedad actual

= Exponer este caso también contribuye al conocimiento médico ya que
amplia la comprension de manifestaciones y tratamientos de la enfer- Paciente de 51 afios, odontélogo sin ambiente epidemioldgico con particulas

medad.

en suspension. Sin alergias medicamentosas, exfumador y con antecedente

Introduccion

de vitiligo. Ingresé por hipercalcemia severa e insuficiencia renal detectadas
en una analitica de rutina. Referia prurito nocturno generalizado de dias de
evolucion, astenia e insomnio en relacién con ansiedad laboral. Describia pal-

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa que se manifiesta en adultos
de entre 50y 70 anos. Su fisiopatologia esta basada en la infiltracion tisular de
granulomas no necrotizantes con la consecuente fibrosis pulmonar o afeccion
multisistémica, pudiendo ser sintomatica o bien diagnosticada incidentalmen-
te'?. Se puede manifestar con afectacién multisistémica y la hipercalcemia
secundaria a sarcoidosis es un hallazgo frecuente pues se relaciona con la vi-
tamina D%
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pitaciones intermitentes ocasionalmente.
No realizaba tratamientos y negaba el consumo de suplementos nutricionales.
Exploracion fisica

Afebril, resto de la exploracién normal.
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Pruebas complementarias

Analitica:
Urea 108 -> 90 mg/dL [10-50 mg/dL], creatinina 3,57 -> 2,4 mg/dL [0,7-
1,2 mg/dL], FG 20,70 -> 30 mL/min.
Calcio corregido por proteinas: 14,4 -> 10,8 mg/dL, calcio corregido por
albumina 12,4 -> 11,26 mg/dL. Calcio en orina (24h): 526 mg/24h [< 360].
ECA 136,7 U/L [13,3-63,9], Vit D (25-OH) 17,4 ng/mL [7,6-55,5], vitamina
D-1,25 OH 126 pg/mL [20-54], PTH 5,8 pg/mL [15-65], PTHrP: normal.
Autoinmunidad negativa; IGRA negativo.

Radiografia de térax PA: Infiltrados pulmonares difusos (figura 1)

Figura 1. Radiografia de térax con infiltrados pulmonares difusos.
ECG: Sin alteraciones.
TC body: Mltiples nddulos centrolobulillares bilaterales (figura 2), opacida-
des en vidrio deslustrado en I6bulos superiores junto con ganglios linfaticos

hiliomediastinicos subcentrimétricos radioldgicamente inespecificos y proba-
blemente reactivos.

)
()

Figura 2. Multiples nodulos centrolobulillares con opacidades en vidrio
deslustrado asociadas.

Gammagrafia 6sea, RMN craneo y columna, estudio endoscépico: Sin alte-
raciones ni patologfa tumoral maligna metabdlicamente activa.

PET-TC: Ganglios hipermetabdlicos hiliomediastinicos de probable caracter
inflamatorio/reactivo. Aumento de actividad metabdlica en algunos grupos
musculares, sugestivo de sobrecarga (figura 3).

Figura 3. Ganglios hipermetabdlicos hiliomediastinicos de probable
caracter inflamatorio/reactivo.

Broncoscopia con lavado broncoalveolar (citometria de flujo): Celularidad
predominantemente constituida por macrofagos alveolares e infiltrado infla-
matorio mixto de predominio linfoide. Ratio CD4/CD8>4 (CD4 13,48% CD8
2,97%). Estudio microbioldgico negativo. Biopsia con celularidad predominan-
temente macréfagos e infiltrado linfoide.

Pruebas de funcidn respiratoria y test de la marcha 6m: Patron ventilatorio
y difusion normal.

Diagnéstico

Sarcoidosis estadio Ill. Hipercalcemia secundaria.
Enfermedad renal crénica (G3/2A) en contexto de posible nefritis tubuloin-
tersticial granulomatosa.

Evolucion

Durante el ingreso estuvo en tratamiento con rehidratacion y 4cido zoledréni-
co para tratar la hipercalcemia ante la primera sospecha de etiologia neoplé-
sica. Al no haber disminucion del calcio y ante los hallazgos analiticos suges-
tivos a sarcoidosis, se comenzo tratamiento con prednisona 50 mg/24h para
ayudar a disminuir la calcemia secundaria a la enfermedad granulomatosa. Se
necesitan dosis muy superiores de corticoides para disminuir la calcemia por
sarcoidosis, por lo que se decidi6 afadir el metotrexato como ahorrador de
corticoides para disminuir los efectos adversos de estos.

A pesar de esta terapia, la calcemia no se consiguié mantener en objetivo, por
lo que se inici¢ tratamiento con hidroxicloroquina 200 mg/24h aprovechan-
do el efecto inhibidor de la 1-alfa hidroxilasa, y consiguiendo asf una calcemia
normalizada.

Al alta el paciente estuvo en tratamiento con prednisona 50 mg/24h durante
un mes con pauta descendente y dieta baja en calcio y vitamina D. Actualmen-
te estd en seguimiento por CCEE de Enfermedades Autoinmunes con dosis
bajas de corticoides, metotrexato 10 mg/semana sc e hidroxicloroquina 200
mg/24h. En la Ultima consulta destaca la ausencia de infiltrados pulmonares en
el ultimo TACAR de control y estable en relacién a su enfermedad.
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Discusion

Tras detectar una hipercalcemia grave (> 14 mg/dL) y enfermedad renal, se
decidi¢ ingreso para iniciar tratamiento y estudio. Se solicité PTH, la cual estaba
inhibida, descartandose hiperparatiroidismo primario, terciario y la hipercalce-
mia hipocalcitrica familiar. En la anamnesis referfa prurito generalizado por lo
que se planted etiologia paraneoplasica solicitando PTHrp, 1,25-VitD y 25-VitD
junto a TAC total-body. Se objetivaron nddulos pulmonares centrolobulillares,
opacidades en vidrio deslustrado y adenopatias reactivas en térax, PTHrp en
rango, la vitD 1,25-OH vitD elevada y 25-OH normal, por lo que pensamos que
el aumento de la produccion de calcitriol fuera paraneoplasica con afectacion
osteolitica o que la elevacion de calcitriol fuera secundario a infiltracion gra-
nulomatosa.

Para tal fin se realizaron una gammagrafia 6sea, una resonancia de craneo y
columna y estudio endoscépico sin alteraciones significativas, una determina-
cion de IGRA negativo y se puso en valor el hallazgo de una ECA elevada en los
estudios de laboratorio orientando el caso clinico a etiologia granulomatosa.
Para completar el estudio se realizd un PET-TC en el que se apreciaron ganglios
hipermetabdlicos de probable caracter inflamatorio/reactivo que ayudo a su
vez a descartar neoplasia oculta.

Desde el punto de vista nefrologico se plantean las diferentes posibilidades
de fracaso renal, descartando alteraciones en el proteinograma, causa infec-
ciosa (serologfas, cultivos, tuberculosis), etiologia autoimmune (autoinmuni-
dad y complemento en rango); se planted que la ERC fuese secundaria al
aumento de la produccién de calcitriol y tras descartar etiologia neoplasica,
se planted que el aumento de produccion de calcitriol se debia a la sobreac-
tivacion de los monocitos y los macrofagos en los granulomas pulmonares
y en las adenopatias. Se debfa a la activacién y a un aumento de produccion
de 1-alfa-hidroxilasa, la enzima que convierte la 25-OH VitD a calcitriol. Esto
provoca una hipercalcemia hipocalcitrica mantenida con afectacion renal,
dando lugar a una nefritis intersticial y nefrocalcinosis y a un empeoramien-
to de la funcién renal progresivo manifestandose de manera asintomatica y
lentamente progresiva.

Desde el punto de vista pulmonar, ante los hallazgos de prueba de imagen
tordcica, y junto con el resto de resultados, orientamos el diagndstico dife-
rencial a que el paciente presentase una neumopatia intersticial por lo que
solicitamos una biopsia transbronquial y BAL. Nos planteamos las siguientes
enfermedades como posibles diagndsticos: neumonitis por hipersensibilidad
(NHS), enfermedad pulmonar intersticial descamativa (EPID), bronquiolitis
respiratoria, proteinosis alveolar, sarcoidosis, histiocitosis de células de Langer-
hans (HCL) y neumonitis intersticial linfoide (NIL). Descartamos la NHS debido
a IgG séricas en rango, la EPID y bronquiolitis respiratoria debido a que el pa-
ciente no presentaba habito tabaquico actual, la proteinosis alveolar debido a
lactato deshidrogenasa (LDH) normal, y la HCL por ausencia de células CD1 en
BAL. EI BAL nos mostraba estudio microbiolégico negativo, patrén celular con
predominio linfocitario, ratio CD4/CD8 mayor de 4, normalidad del resto de
series y biopsia transbronquial con celularidad linfoide moderada, dando valor
al diagnostico de sarcoidosis.

Conclusion

Si‘el BAL no hubiese dado un diagnéstico definitivo, se hubiese realizado una
biopsia renal, sin embargo, el conjunto otorgado por los resultados de las prue-
bas complementarias y la buena respuesta terapéutica, hicieron que no fuera
necesaria la biopsia renal. Se utilizaron corticoides para atenuar el proceso in-
flamatorio con pauta descendente, metotrexato como ahorrador de esteroide
(acido félico para evitar la folicopenia secundaria), hidroxicloroquina para tratar
la hipercalcemia y pantoprazol debido a las altas dosis de esteroides. Tras el
tratamiento prescrito, el paciente presentd evolucion favorable sin evidencia
de infiltrados pulmonares.
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Palabras clave

Resumen

= Carcinoide

= Insuficiencia cardiaca
> Edema

> Diarrea

Varén de 67 afos que consultd por alteracion del ritmo intestinal con deposiciones diarreicas y edemas
maleolares bilaterales que presentaba en analitica urgente elevacion de enzimas de citolisis y colestasis.
Se realizé eco-Doppler abdominal compatible con hepatopatia cronica con hipertension portal y TC térax
y abdomen que evidencié incontables lesiones nodulares que se biopsiaron. Estudio anatomopatoldgico
compatible con carcinoma neuroendocrino. Ecocardiografia con dilatacién de auricula derecha junto con
fibrosis y jet de insuficiencia tricuspidea moderada. Se concluyd como juicio diagndstico la presencia de
tumor neuroendocrino hepatico primario con sindrome carcinoide cardiaco secundario.

Keywords

Abstract

= Carcinoid
= Heart failure
> Edema

= Diarrhea

A 67-year-old man consulted due to altered intestinal rhythm with diarrheal stools and bilateral malleolar edema.
The patient presented elevated cytolysis enzymes and cholestasis in urgent blood tests. Abdominal ultrasound-
Doppler compatible with chronic liver disease with portal hypertension and CT of the chest and abdomen were
performed, which showed countless nodular lesions that were biopsied. Anatomopathological study compatible
with neuroendocrine carcinoma. Echocardiography showcased right atrial dilation along with fibrosis and jet of
moderate tricuspid regurgitation. It was concluded as a diagnostic judgement the presence of primary hepatic
neuroendocrine tumour with secondary cardiac carcinoid syndrome.

Puntos destacados Antecedentes

> Destacamos la importancia de valorar causas alternativas poco frecuen-
tes en las formas de presentacion atipica de nuevos episodios de insufi-

ciencia cardiaca aguda.

No tenfa reacciones adversas medicamentosas, era exfumador con indice acu-
mulado de tabaco de 64 paquetes/afio. Su habito endlico era activo, de unos

Caso clinico

Enfermedad actual

100 gramos de alcohol semanales. Sin otros toxicos. Presentaba hipertension
arterial esencial grado I, diabetes mellitus tipo 2 de 20 afos de evolucion con
buen control metabdlico, sin lesion de 6rgano diana, hemoglobina glicosilada
(Hb1AC) del 6,7%. Dislipemia mixta y obesidad clase I.

Apnea obstructiva del suefio grave en tratamiento con CPAP. Hipotiroidismo
primario y sin patologia cardiaca conocida.

Varén de 67 anos de edad, con los antecedentes descritos en el siguiente apar-
tado, que consultd por alteracion del ritmo intestinal presentando hasta 10
deposiciones diarias de consistencia liquida, sin productos patolégicos, en el
ultimo mes.

Ademds, comentaba hiporexia y pérdida ponderal no cuantificada, asociando
edemas maleolares bilaterales y disnea para esfuerzos moderados de instaura-
cion progresiva en este periodo. Negaba sensacién distérmica, fiebre termo-
metrada u otros sintomas asociados interrogado por érganos y aparatos.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 97-99

Su situacién basal era: jubilado, conductor de autobus de profesion, buen des-
empefo funcional, vida activa e independiente para actividades instrumen-
tales.

Su tratamiento habitual era: ramipril 10 mg 1 comprimido al dia, atorvastatina
80 mg 1 comprimido al dfa, metformina 850 mg 1 comprimido cada 8 horas,
semaglutida oral 7 mg 1 comprimido al dia y levotiroxina 88 mcg 1 comprimi-
do al dia.
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Exploracion fisica

Buen aspecto general. Regular hidratado, bien perfundido, normocoloreado
de piel y mucosas; afebril. Tension arterial de 100/60 mmHg, frecuencia cardia-
ca de 60 latidos por minuto, SatO2 92% basal. Auscultacion cardiaca con tonos
ritmicos a buena frecuencia sin soplos ni extratonos; respiratoria con crepitan-
tes bibasales. Abdomen blando, con hepatomegalia elastica, no doloroso a la
palpacion; oleada ascitica positiva. Ademas, presentaba edemas maleolares
bilaterales con fovea hasta la rodilla. Ingurgitacién yugular con cabecero a 45°
y reflujo hepatoyugular positivo.

Pruebas complementarias
En Urgencias se solicitaron como pruebas urgentes:

Analitica

« Hemograma: Leucocitosis de 11600 (4600-10200) con 9430 (2000-6900)
neutréfilos.

« Coagulacion: INR 1,28 (0,90 - 1,40) y tiempo de tromboplastina parcial ac-
tivada normal.

«  Bioguimica: Elevacion de enzimas de citolisis con alanina transamina-
sa (ALT) de 119 U/L (5-41) y colestasis con bilirrubina total de 3,5mg/dL
(0,20-1) a expensas de directa, gamma glutamiltransferasa (GGT) de 520U/L
(10-66), fosfatasa alcalina (FA) de 589U/L (40-129). Fraccién N terminal del
propéptido atrial natriurético (NT ProBNP) normal ajustado a la edad en
336 pg/mL (<900).

+ Gasometria venosa: Ligera alcalosis metabdlica e hipopotasemia modera-
da de 2,5 mEq/L (3,5-5).

Ecografia abdominal: En la que se objetivaba hepatopatia crénica con datos
de hipertensién portal (dilatacién portal) y ascitis pélvica en moderada cuantia.

Paracentesis con liquido ascitico sin consumo de glucosa, proteinas totales de
2,5 g/dLy sin celularidad.

Radiografia de térax: Aumento de redistribucién vascular y cardiomegalia
ligera sin infiltrados ni condensaciones.

Electrocardiograma en ritmo sinusal con bloqueo completo de rama dere-
cha sin otros hallazgos de interés.

Diagnostico y evolucion

Considerando la aparicién simultdnea del sindrome diarreico y el fallo hepéatico
agudo, se abordo el estudio como una Unica entidad clinica. Se solicité anali-
tica completa con marcadores de autoinmunidad negativos, sin presencia de
sobrecarga férrica y con serologia de virus hepatotropos negativa. Ademds, se
realizo TC toraco-abdominal (figura 1) en el que se visualizaron incontables
lesiones nodulares, hipodensas y milimétricas, que ocupaban la totalidad del
parénquima hepatico, sin captacion significativa de contraste ni restriccion en
secuencias de difusion en resonancia magnética dindmica de higado posterior
(figura 2) y sin otras lesiones sospechosas en dichas pruebas.

Por ultimo, ante la presencia de datos clinicos compatibles con insuficiencia
cardiaca aguda (ingurgitacion yugular), se solicitd ecocardiografia transtoraci-
ca en la que se describi¢ dilatacion de la auricula derecha junto con fibrosis y
Jjet de insuficiencia moderada a nivel de valvula tricuspide.

Ante los hallazgos previamente descritos, de cara a filiar el origen de la enfer-
medad hepatica infiltrativa difusa, se decidié realizar biopsia hepatica. Transcu-
rridos pocos dias tras la misma, el paciente desarroll¢ fallo hepatico fulminante
siendo éxitus.

ce
cT10

Se recibieron resultados del estudio anatomopatoldgico de dicha biopsia post-
mortem en la que se objetivo la presencia de tejido hepatico infiltrado por célu-
las escasamente diferenciadas con expresiéon de sinaptofisina y cromogranina
A compatibles con carcinoma neuroendocrino.

Se concluyd por tanto como juicio diagnéstico la presencia de carcinoma neu-
roendocrino hepatico primario con sindrome carcinoide cardiaco secundario.

Figura 1. Corte axial de TC de abdomen con contraste en fase venosa
que muestra multiples imagenes nodulares, de baja densidad y con realce
en anillo.

Figura 2. Dichas lesiones muestran un comportamiento similar
en la secuencia de RM con contraste.

Discusion y conclusiones

El carcinoma neuroendocrino hepatico primario se trata de una neoplasia ex-
tremadamente infrecuente que representa <1% de las neoplasias malignas del
higado. El origen del mismo no se encuentra bien establecido, ya que la migra-
cion de las células neuroendocrinas desde la cresta neural durante la embrio-
génesis no abarca este érgano, siendo la teoria mas aceptada que la aparicion
de este tipo de carcinoma se debe a la metaplasia neuroendocrina del epitelio
del conducto biliar intrahepatico por distintas noxas.

En general, se le atribuyen tasas de crecimiento y de diseminacion relativa-
mente bajas, cursando generalmente de forma asintomatica. La presentacion
en forma de sindrome carcinoide tipico depende principalmente de la libera-
cion sistémica de serotonina e incluye sintomas como flushing, diarrea, sibilan-
cias o aparicion de telangiectasias siendo la afectacion cardiaca excepcional.
Ademas, el sindrome carcinoide cardiaco debe sospecharse en presencia de
fibrosis de las valvulas tricispide, pulmonar o del endocardio ventricular dere-
cho, siendo la afectacion de las cavidades izquierdas inusual por el lavado de
dichas sustancias vasoactivas a nivel pulmonar.
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Palabras clave Resumen

> Miopatia inflamatoria

> Miopatia necrotizante

> Miopatia extramuscular
> Miocarditis

Se presenta el caso de un paciente de 43 afios con un cuadro de debilidad en miembros inferiores de meses
de evolucion asociado a disfagia y pérdida ponderal severa, con elevacion de creatinquinasa en suero y
estudio electrofisiolégico compatible con miopatia inflamatoria, con diagnéstico anatomopatolégico de
miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM). Tras inicio de tratamiento presenté cuadro de insuficiencia
cardiaca aguda tras entrada en fibrilacién auricular, objetivando en cardioRMN disfuncion biventrivular y
datos de infiltracion miocérdica.

Keywords

Abstract

> Inflammatory myopathy
= Necrotizing myopathy
= Extramuscular myopathy
= Myocarditis

We present the case of a 43-year-old patient with weakness in the lower limbs that had been going on for
months, associated with dysphagia and severe weight loss, with elevated serum creatine kinase and an electro-
physiological study compatible with inflammatory myopathy, with a pathological diagnosis of immune-me-
diated necrotizing myopathy (IMNM). After starting treatment, the patient presented symptoms of acute heart
failure after entering atrial fibrillation, showing biventrivular dysfunction and data of myocardial infiltration on

cardioMRI.

Puntos destacados

> En el proceso diagndstico y seguimiento de las miopatias inflamatorias
se recomienda hacer cribado de afectacion cardiaca porque, aunque es
una manifestacién poco frecuente, supone un mal prondstico vital.

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Varén de 43 anos, camarero de profesion, exfumador, con hipotiroidismo
primario y enfermedad por reflujo con esofagitis y signos de gastritis croni-
ca, tratado con omeprazol y levotiroxina. Vida activa previa a la enfermedad
actual.

Ingresd por cuadro de seis meses de evolucion consistente en debilidad mus-
cular generalizada de predominio proximal en los cuatro miembros, sin mial-
gias, con dificultad para elevar los brazos, levantarse de una silla o subir escale-
ras, asociado a disfagia y pérdida ponderal de 25 kg.
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Exploracion fisica

En la exploracion fisica destacaba delgadez extrema, marcada atrofia muscu-
lar tanto de miembros superiores como inferiores, con importante postracion,
necesitando ayuda para movilizacion en la cama. Presentaba voz nasal. La aus-
cultaciéon cardiopulmonar, exploracion abdominal y neuroldgica fueron ano-
dinas. No presentaba lesiones cutdneas. De forma dirigida referia cambios de
coloracién en las manos con los cambios de temperatura, sin otros sintomas
sistémicos.

Pruebas complementarias

En la analitica bésica el hemograma no mostraba alteraciones, la VSG y PCR
estaban en rango normal, la funcién renal conservada y presentaba elevacion
de GOT 184 U/L (5-39 U/L) y GPT 228 U/L (5-40 U/L), asi como de LDH 719 U/L
y creatinkinasa (CPK) 6669 U/L (24-195 U/L). En el estudio de autoinmunidad:
ANA 1/1280, con antiDNA nativo anti-Sm, anti-Sm/RNP, antiSSA, antiSSB, anti
Jo-1, anti Ro-52, OJ, EJ, PL-12, PL-7, SRP, Jo-1, PM75, PM100, Ku, SAE-1, NXP2,
MDAS, TIF1g, Mi-2b y Mi-2a y HMgCoA reductasa negativos. Serologias de VIH,
VHC, VHB, sifilis y quantiferon y mantoux negativos.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 100-102
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Afectacion cardiaca en miopatia necrotizante inmunomediada seronegativa

Se realizé endoscopia digestiva alta con diagndstico de hernia de hiato por
deslizamiento y eséfago de Barret. Fue valorado por el otorrinolaringdlogo
descartando lesion estructural laringea. Un PET-TC descart proceso neopldsi-
co subyacente. Y en el estudio electrofisioldgico presentaba hallazgos compa-
tibles con miopatia de origen inflamatorio.

Ante la clinica y los hallazgos en pruebas complementarias, se realizd un eco-
cardiograma transtoracico (ETT) con cavidades normales, no dilatadas ni hiper-
trofiadas, valvulas normales, sin derrame pericérdico, con funcion sistdlica bi-
ventricular normal.Y una biopsia muscular a nivel de cuddriceps que mostraba
fendmenos de necrosis y regeneracion muscular sin inflamacion relevante ni
atrofia perifascicular, con sobreexpresion intensa y parcheada del MHC-I, com-
patible con miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM).

Durante elingreso se inici¢ tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia
y metotrexato subcutdneo 25 mg semanal. Tras estabilidad clinica se procedio
al alta hospitalaria.

Diagnostico y evolucion

Un mes después del alta consulté en el servicio de Urgencias por disnea pro-
gresiva hasta hacerse de minimos esfuerzos, ortopnea y edemas de miembros
inferiores, junto con sensacion de palpitaciones. La radiografia de térax no pre-
sentaba derrame pleural ni infiltrados, en la analitica persistencia de elevacion
de CPK 3600 U/L (24-195 U/L), y elevacion de NT proBNP 9170 ng/L (0-450 ng/L).
En EKG se objetivé fibrilacién auricular con respuesta ventricular rapida. Una
nueva ETT mostraba hipoquinesia en segmentos inferolaterales y anteriores,
funcion sistélica de VI ligeramente deprimida (Teilcolz 52) y cavidades dere-
chas ligeramente dilatas con funcién sistélica de VD preservada. Se completd
el estudio con cardioRMN (figuras 1y 2); en la que se describi¢ disfuncion
biventricular (FEVI 44%, FEVD 25%) compatible con infiltracién de miocardio
a nivel septal. Se instauro tratamiento con furosemida, carvediolol y apixaban.

Figura 1. CardioRMN. Realce tardio: fibrosis anteroseptal e inferoseptal.

Figura 2. CardioRMN. Triple R: edema subagudo anteroseptal. Flecha:
derrame pericérdico leve.

Se mantuvo tratamiento con metotrexato y prednisona y se inicié tratamiento
con inmunoglobulinas iv mensual y rituximab. Tras el alta hospitalaria se pro-
gramo para cardioversion eléctrica siendo ineficaz, manteniéndose anticoagu-
lado.

Después de dos afos de seguimiento la evolucion clinica ha sido buena, con
normalizacion de pardmetros analiticos y resolucion de la miopatia vy la disfa-
gia. Recibi¢ inmunoglobulinas iv durante un afo, se ha mantenido tratamien-
to con metrotrexato y rituximab. Continla en seguimiento por cardiologfa, sin
haber presentado nuevos episodios de descompensacion de la insuficiencia
cardiaca.

Discusion

Las miopatias inflamatorias son enfermedades raras, con una prevalencia de
9-14 casos por 100.000 personas, de los cuales solo el 10% tienen MNIM'.,

El concepto de miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM) fue introduci-
do por primera vez en 2003 por el European Neuromuscular Centre (ENMC) y
posteriormente se hizo una subdivision en base a la presencia de anticuerpos
en: anti-SRP (signal recognition particle), anti-HMGCR (anti-3-hidroxi-3-metil-
glutaril coenzima A reductasa), y miopatia seronegativa. Histolégicamente se
caracteriza por necrosis de miofibras con minimo/sin infiltrado inflamatorio/
linfocitario, a diferencia de otras miopatias inflamatorias?.

Producen debilidad muscular proximal severa y simétrica, que involucra los
musculos de cintura escapular y pélvica, pudiendo afectar también a los mus-
culos troncales y flexoextensores del cuello®. La disfagia es una manifestacion
poco frecuente que se produce por afectacion de la musculatura faringea y es
comun tanto en el MNIM anti-HMGCR como en el MNIM anti-SRP**. Las ma-
nifestaciones extramusculares mas frecuentes son cutdneas (rash), cardiacas
(miocarditis), pulmonares (enfermedad intersticial) o articulares (artritis).

La afectacion cardiaca se ha asociado clasicamente a mal prondstico. Puede
desarrollarse en cualquier etapa del curso clinico y tiene poca correlaciéon con
la actividad de la enfermedad. Es una de las principales causas de muerte en
estos pacientes, tras la afectacion pulmonar y las neoplasias. La forma de pre-
sentacion mas frecuente es como insuficiencia cardiaca congestiva, alteracio-
nes de la conduccion o arritmias®.

La cardioRMN es la prueba mas sensible para detectarla, por encima de la ETT
y del ECG dado que, aunque pueden verse afectadas todas las estructuras, el
miocardio es la mas frecuente, produciendo una miocarditis/miocardiopatia
que potencialmente conduce a insuficiencia cardiaca, alteraciones de la con-
ducciény arritmias. Durante el curso clinico también se puede observar afecta-
cion del endocardio, de las arterias coronarias e incluso del epicardio®.

Los estudios sobre la afectacion cardiaca de MNIM se limitan a pequenas co-
hortes. Es la manifestacion extramuscular més frecuente en la miopatia anti-
SRP (2 al 40% de casos), pero es rara en la MNIM anti-HMGCR y seronegativa. Ta-
mura et al. (2021)” publicé el primer caso de MNIM seronegativa con afectacion
cardiaca, describiendo una disfuncion severa difusa de ventriculo izquierdo. Y
posteriormente Tsang et al. (2022)¢ reportd un caso de miocarditis fulminante
y shock cardiogénico.

El diagndstico y tratamiento precoz son primordiales para evitar la progresion.
Se recomienda tratamiento con corticoterapia y metrotrexate. Rituximab en
casos de miopatia con anti-SRP con mala respuesta a esteroides e inmuno-
globulina iv en casos con anti-HMGCR y enfermedad refractaria. No hay tra-
tamiento descrito para los casos seronegativos. En nuestro paciente, dada la
grave afectacion cardiaca, se decidié tratamiento concomitante con inmuno-
globulinas y rituximab.
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Conclusion

En conclusion, la afectacion cardiaca es poco frecuente en la MNIM. Sin
embargo, dadas su implicacion clinica y prondstica, es fundamental des-
cartarla desde el inicio de la enfermedad, asi como hacer un seguimiento
activo para una deteccion temprana que permita establecer un tratamien-
to precoz.
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Palabras clave Resumen
> Insuficiencia cardiaca Los tumores cardiacos primarios son extremadamente raros, siendo la mayoria de ellos benignos. Se pre-
> Angiosarcoma cardiaco senta el caso de una paciente de 42 afos que debutd con un primer episodio de insuficiencia cardiaca

descompensada. En el estudio etioldgico se objetivd una masa cardiaca con afectacion hepética, esplénicay
linfadenopatica. Se diagnosticd angiosarcoma cardiaco metastasico e inicid tratamiento con adriamicina. Lo
inespecifico de la clinica y la baja incidencia hacen que la enfermedad se diagnostique en fases avanzadas.
El prondstico es infausto. La paciente acab¢ falleciendo por fallo hepético progresivo.

Keywords Abstract
> Heart failure Primary cardiac tumours are extremely rare, with the majority of them being benign. We present the case of a
> Cardiac angiosarcoma 42-year-old patient with a first episode of decompensated heart failure. The etiological studly revealed a cardiac

mass with hepatic, splenic, and lymphadenopathic involvement. She was diagnosed with metastatic cardiac
angiosarcoma and started treatment with adriamycin. The non-specific nature of the symptoms and the low
incidence meant that the disease was diagnosed in advanced stages. The prognosis was disastrous. The patient
ended up dying from progressive liver failure.

Puntos destacados BENINGNOS (75%) MALIGNOS (25%)

> Este caso es interesante por la excepcionalidad de los tumores cardiacos - Mixoma - Sarcomas: angiosarcoma,
en general y los sarcomas cardiacos en particular. - Rabdiomioma rabdomiosarcoma, fibrosarcoma,
> El caso también ilustra la importancia del internista como médico inte- - Fibroma Osteosarcoma, sarcoma
grador entre diagnostico sindrémico, etiolégico y tratamiento. - Fibroelastoma papilar neurogénico, leiomiosarcoma,
+ Lipoma liposarcoma, sarcoma sinovial
+ Hemangioma + Mesotelioma
Introduccién -+ Mesotelioma del nodo A -V - Linfoma maligno
- Teratoma - Timoma maligno

Quiste broncogénico - Teraroma maligno
Quiste pericardico
Quiste hidatidico

Los tumores cardiacos primarios son extremadamente raros, representando
apenas el 0,001% - 0,03% de todos los casos. La afectacion metastasica del

corazén es de 100 a 1000 veces mds comun, especialmente por carcinoma . Tumores endocrinos: tumor
de pulmon (tabla 1)'. La mayorfa de los tumores son benignos (75%). Entre tiroideo, paragalglioma

los malignos, los sarcomas cardiacos representan el 95% de los casos y el - Otros: hamartoma, leiomioma,
resto suelen ser linfomas. Se trata de una causa muy infrecuente de insufi- linfangioma, neurofibroma,

swannoma, granuloma de células

ciencia cardiaca que hay que tener en cuenta en pacientes jovenes que de- .
plasméticas

butan con sindrome constitucional, fiebre y derrame pericardico asociado

Tabla 1. Tumores primarios de corazén y pericardio'.
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Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Mujer de 42 afos sin antecedentes familiares o personales de interés. En tra-
tamiento habitual con anticonceptivos orales (levogastrol 25 mg). Sin alergias
medicamentosas conocidas y negaba consumo de téxicos. Consultd por un
cuadro de dolor centrotorécico sordo, no claramente opresivo ni pleuritico,
continuo, no irradiado, sin cortejo vegetativo ni relacién con el esfuerzo que
persistia durante tres semanas y se autolimitaba espontdneamente. Dicho cua-
dro recurrié dos meses mas tarde sobreviniendo semanas después un cuadro
febril intermitente de hasta 38,5°C. Asociaba disnea de moderados esfuerzos
y edematizacién de miembros inferiores. Negaba evidente pérdida de peso,
sudoracion nocturna o prurito. En la anamnesis dirigida negaba otra sintoma-
tologia por aparatos y sistemas.

Exploracion fisica

PA 110/52 mmHg, FC 110 Ipm. SpO, 92% respirando aire ambiente, tempe-
ratura 37°C. No se palpaban adenopatias cervicales ni supraclaviculares. In-
gurgitacién venosa yugular (30°) positiva, maniobra de Pemberton negativa.
Miembros superiores sin acropaquias ni estigmas de endocarditis infecciosa.
Auscultacion cardiorrespiratoria con tonos ritmicos sin soplos ni roces y mur-
mullo vesicular conservado con crepitantes bibasales. Abdomen blando, no
doloroso, sin masas ni megalias. Miembros inferiores con edemas foveolares
hasta tercio medio tibial sin signos de TVP.

Pruebas complementarias

Entre las pruebas complementarias destacé: bioquimica con glucosa 94 mg/
dL (75 - 115), funcién renal normal, 4cido urico 3,6 mg/dL (2,6 - 6), bilirrubina
total 1,7 mg/dL (0,3 - 1,2), GOT 57 U/L (5 - 35), GPT 59 U/L (0 - 39), GGT 68 U/L
(1-38), FA 77 U/L (33 - 150), LDH 713 U/L (10 - 247). lonograma normal. Co-
lesterol total 181 mg/dL (50 - 200), triglicéridos 130 mg/dL (30 - 150), TSH 1,06
Ul/mL (0.34 - 5). Nt - proBNP 1028 pg/mL (10 - 125), ca 125 79 U/mL (0,5 - 35).
PCR 2,2 mg/L (0,1 - 5). Hemograma con hemoglobina 10,5 g/dL (11 - 17), VCM
85,8 f1 (80 - 100), leucocitos 10500/ul (formula normal), plaguetas 296000/ulL.
Coagulacion normal.

Electrocardiograma con voltajes bajos y bloqueo completo de rama derecha.
Radiograffa de térax: gran cardiomegalia y derrame pleural izquierdo (figura 1).

Ecografia abdominal en urgencias en la que se detectaron varias lesiones no-
dulares hipoecoicas en bazo.

TC-body: Adenopatias mediastinicas y axilares. Lesion ocupante de espacio en
auricula derecha (AD) con captacion heterogénea de contraste de 65 x 75 mm.
Derrame pericardico de 22 mm de espesor. Imagen hipodensa en higado cerca-
na al domo de 13 mm. Bazo de tamaro conservado con multiples imagenes hi-
podensas redondeadas que captan el contraste, la de mayor tamafo de 40 mm.

La paciente ingresé a cargo de Medicina Interna para continuar estudio. El diag-
nostico de trabajo fue: primer episodio de insuficiencia cardiaca descompen-
sada en contexto de tumoracién cardiaca con afectacién esplénica, hepatica y
linfadenopatica. Como etiologias mas probables: metéstasis de tumor de érgano
solido (melanoma, pulmon, mama, renal, sarcoma, tiroides) o sindrome linfopro-
liferativo. Menos probable sarcoma como tumor maligno cardiaco primario.

Evolucion

Una vez en planta de hospitalizacion, la evolucién de la paciente fue inicial-
mente buena con tratamiento diurético y analgésico desapareciendo la disnea
y el dolor toracico. Se ampli6 estudio analitico con autoinmunidad, proteino-
grama, marcadores tumorales y serologias virales y de bacterias atipicas, prue-
bas que fueron normales o negativas. Se extrajeron 3 sets de hemocultivos
en frio que fueron negativos. Se realizd ecocardiograma transtoracico con
resultado: derrame pericérdico ligero-moderado sin compromiso hemodina-
mico actual. Masa intracardiaca sobre surco auriculoventricular de ventriculo
derecho (VD) que protruia ligeramente en AD pero sin compromiso hemo-
dindmico aparente. FEVI normal. Finalmente se realizd PET/TC que evidencio
masa hipermetabdlica cardiaca con afectacion a toda la AD con SUVmax 19,6
(1-2,5) con multiples lesiones hipermetabdlicas dseas y lesiones ocupantes de
espacio (LOEs) hipermetabdlicas esplénicas y hepaticas (figuras 2y 3).

Se contacté con Cirugfa Cardiovascular para toma de muestra mediante mini-
toracotomia derecha consiguiéndose resecar pericardio y obtencion de mues-
tra de masa adyacente. El resultado de anatomia patoldgica fue: neoplasia de
células fusocelulares, de aspecto epitelioide. Nucleos vesiculosos con irregula-
ridades en el tamario, algunos nucleolos. Areas de necrosis y frecuentes mito-
sis. Ki67 60-70%. Estudio inmunohistoquimico: positividad para CD34, CD31,
ERG, FLI-1y actina alfa de musculo liso. Se concluyé el diagnostico de neoplasia
mesenquimal de alto grado concordante con angiosarcoma cardiaco.

La paciente fue derivada a Oncologia Médica, donde se consensud entrada
en ensayo clinico FIBROSARC y se inici¢ tratamiento con adriamicina. Durante
los meses posteriores, multiples complicaciones siendo la més importante el
desarrollo de un fallo hepatico progresivo que acabd desgraciadamente con el
fallecimiento de la paciente.

Figura 2. TC de térax. Masa cardiaca en auricula derecha.
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Figura 3. PET/TC. Afectacion a distancia.

Diagnéstico
Angiosarcoma cardiaco primario metastasico.
Discusion y conclusiones

El angiosarcoma cardiaco primario (ACP) es un tumor maligno poco frecuen-
te que se origina a partir de células endoteliales vasculares o células endote-
liales linfaticas. Predomina en pacientes de 30 a 40 afos y es mads frecuente
en varones?>®, Casi el 90% de los tumores se presentan en la auricula derecha
como una masa multicéntrica, con frecuencia interfiriendo con las estructuras
vecinas, y produciendo insuficiencia cardiaca congestiva, derrame pericardico
y taponamiento cardfaco. Estan relacionados con la exposicion a radiacién te-
rapéutica en los anos previos*.

La clinica inespecifica a menudo retrasa el diagndstico, con el consiguiente mal
resultado por enfermedad metastasica temprana. Los pacientes suelen presen-
tar sintomas como disnea y dolor torécico, lo que hace que se consideren ini-
cialmente enfermedades mas comunes?. Los hallazgos clinicos mas especificos
suelen manifestarse mas tarde y dependen del grado de infiltracién dentro de
la pared cardiaca o en las estructuras vecinas y la extension de las metdstasis.
Las metdstasis suelen localizarse en pulmoén (20-55,6%), higado (10-22,2%) vy
hueso (10-20%)*.

La ecocardiografia es la base de la evaluacion de los tumores cardiacos, aun-

que los estudios por TC y RMN resultan Utiles para el diagnostico y determina-
cion del tamafo tumoral, localizacion y relacion con estructuras adyacentes.
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Se recomienda el PET-TC para el estudio de extension®. Ademés, el diagnostico
definitivo se obtiene por estudio histolégico mediante biopsia*® y la terapia no
estd estandarizada. La reseccién quirdrgica sigue siendo la modalidad estandar
de tratamiento. No obstante, los estudios evidencian dificultades para lograr
la reseccion completa de tumores con margenes negativos. Cuando ésta es
posible, los pacientes suelen experimentar recurrencia local. Dada la alta tasa
de mortalidad del tumor, parece preferirse un enfoque agresivo que utilice un
régimen multimodal. Los tiempos de supervivencia oscilan entre 12y 30 me-
ses con diversas combinaciones de cirugia, quimioterapia, radiacion y/o tras-
plante. Los agentes quimioterapéuticos mas utilizados son las antraciclinas,
ifosfamida y taxanos. Actualmente se estan realizando ensayos clinicos con
inhibidores de tirosin kinasa.
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Palabras clave Resumen

= Insuficiencia cardiaca

> Amiloidosis
> Gammagrafia
= Ecocardiografia

Hombre de 78 aflos con multiples comorbilidades que presentd descompensacion cardiaca recurrente
a pesar de un tratamiento optimizado. Se realizé diagndstico diferencial de las posibles causas de disnea
refractaria, con diagndstico de neumopatia intersticial y amiloidosis cardiaca. Se discutié la complejidad
diagndstica, destacando la amiloidosis cardiaca como un factor importante e infradiagnosticado. Final-
mente, se resaltd la necesidad de una evaluacion exhaustiva en casos clinicos con sintomas recurrentes/
refractarios.

Keywords

Abstract

> Heart failure
> Amyloidosis
> Scintigraphy
> Echocardiography

A 78-year-old man with multiple comorbidities and recurrent cardiac decompensation despite optimized
treatment. Differential diagnosis of the possible causes of refractory dyspnea was performed, with a diagnosis of
interstitial lung disease and cardiac amyloidosis. The diagnostic complexity was discussed, highlighting cardiac
amyloidosis as an important and underdiagnosed factor. Finally, the need for a comprehensive evaluation in clini-

cal cases with recurrent/refractory symptoms was pointed out.

Puntos destacados

> Esimportante realizar un diagnéstico completo de insuficiencia respira-
toria en casos de insuficiencia cardiaca que no mejoran a pesar de una
optimizacion terapéutica.

> Se destaca también laimportancia de reconocer los «red-flags» y llevar a
cabo un despistaje de casos de amiloidosis cardiaca con ecocardiografia
sugestiva.

Introduccion

La insuficiencia cardiaca es una de las patologias que representan un gran blo-
que asistencial en medicina interna, tanto en la atencion en consultas externas
como en hospitalizacion. Tiene un impacto importante en nuestro sistema
sanitario debido a su alta prevalencia y elevada mortalidad en relacién al en-
vejecimiento poblacional’. Ademaés, constituye uno de los focos actuales de la
investigacion y organizacion asistencial sanitaria, provocando una innovacion
en la asistencia en centros con hospitalizacion domiciliaria, consultas mono-
graficas y evaluacion multiparamétrica (ecografia, andlisis urgentes, tratamien-
tos en hospital de dfa, etc), ademds de contar con enfermerfa especializada
para garantizar un abordaje holistico.
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En el contexto de pacientes con gran comorbilidad, elevado nimero de compli-
caciones, reingresos, tratamientos complejos e impacto de mal prondstico, no
podemos olvidar los procesos que de forma intercurrente provocan empeora-
miento en su sintomatologfa, cursando con agudizacion de la disnea y aumento
de los signos de congestion periférica. Ocurren inevitablemente, a pesar de un
abordaje multidisciplinario y una optimizacién correcta del tratamiento depleti-
vo y especifico de la insuficiencia cardiaca. Asi, la fibrosis pulmonar y la amiloi-
dosis cardiaca emergen como entidades clinicas importantes, especialmente en
pacientes de edad avanzada con enfermedades crénicas concurrentes.

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Hombre de 78 afios que presentaba una historia clinica compleja caracterizada
por multiples comorbilidades. Destacaba hipertension arterial mal controlada,
diabetes mellitus recientemente diagnosticada, enfermedad pulmonar obstruc-
tiva crénica (EPOC) con triple terapia broncodilatadora y varios episodios en ur-
gencias en el Ultimo afo, ademés de fibrilacién auricular sin cardiopatia estruc-
tural anticoagulada con apixaban y enfermedad arterial periférica asintomatica.

Rev Esp Casos Clin Med Intern (RECCMI). 2024 (agosto); 9(2): 106-108


https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://orcid.org/0009-0002-8874-9720
https://orcid.org/0009-0007-0182-7375
https://orcid.org/0009-0004-6399-7853
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a21
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a21
mailto:danidelacuev@gmail.com
https://doi.org/10.32818/reccmi.a9n2a21

Daniel de la Cueva-Genovés, Victor Urbaneja-Zumagquero, Salvador Martin-Cortés
Reingreso hospitalario por insuficiencia cardiaca, ;hay algo mds?

En tratamiento con metformina 1 g/linagliptina 2,5 mg (1 comprimido cada
12 horas), empagliflozina 10 mg (1 comprimido en el desayuno), candesartan
8 mg (1 comprimido en el desayuno), espironolactona 25 mg (1 comprimido
en el almuerzo), apixaban 5 mg (1 comprimido cada 12 horas), bisoprolol 5 mg
(1 comprimido cada 12 horas), atorvastatina 80 mg (1 comprimido en la cena),
furosemida 40 mg (1 comprimido en el desayuno y cena), omeprazol 20 mg (1
capsula en el desayuno), trimbow (2 inhalaciones cada 12 horas), nitroglicerina
15 mg (1 parche al dia, a retirar en la noche), y nitroglicerina comprimidos su-
blinguales (si hubiese dolor torécico).

Con respecto a sus habitos, era exfumador (indice paquete-ano 34), bebedor
de 3-4 copas de vino diarias. Jubilado, independiente para las actividades basi-
cas de la vida diaria y con cierto deterioro cognitivo incipiente.

Exploracién fisica

El paciente acudié a urgencias con disnea aguda en progresion en los Ultimos
4 dias, hasta hacerse evidente con minimos esfuerzos. Ademds, presentaba
dolor tordcico opresivo, sin sintomas vegetativos asociados, palpitaciones ni
otra sintomatologia cardiaca. La exploracién fisica reveld crepitantes bilaterales
hasta campos medios, ingurgitacion yugular y signos de congestion periférica
en miembros inferiores bilateralmente.

Pruebas complementarias

La ecografia clinica a pie de cama mostrd signos de congestién mixta, con
predominio intravascular tras evaluacion por protocolo VEXUS (Venous Excess
Ultrasoung Grading System).

El electrocardiograma mostro fibrilacion auricular a 65 latidos por minuto, con
bajo voltaje, sin alteraciones agudas de la repolarizacion ni cambios eléctricos
con respecto a registros previos.

En la radiografia de torax se observaron signos de redistribucion vascular peri-
férica sugestivos de descompensacion cardiaca, cardiomegalia y tractos fibro-
cicatriciales en l6bulos inferiores.

Junto con las alteraciones analiticas, que incluyeron aumento de NT-proBNP
(10579 pg/mL) y disfuncion renal (Cr 1,30 mg/dL; filtrado glomerular 52 mL/min),
nos encontrédbamos ante un cuadro de descompensacion cardiaca. No se
apreciaba un mal control de su fibrilacién auricular ni indicios de semiologia
infecciosa, trasgresion dietética, y tampoco habia presentado clinica gastroin-
testinal u otra cualquiera por érganos y sistemas.

Evolucion

Se trataba del tercer episodio de descompensacién y hospitalizacion conse-
cutivos en los dos Ultimos meses, a pesar de la optimizacién farmacoldgica y
el seguimiento estrecho en consultas especificas de Insuficiencia Cardiaca de
Medicina Interna. Analiticamente, presentaba Dimero-D elevado (1480 ng/
dL), por lo que se realizd una angio-TAC con contraste de arterias pulmo-
nares, que no mostré signos radioldgicos de tromboembolismo pulmonar
pero si tractos fibrocicatriciales y patréon de vidrio deslustrado en Iébulos
inferiores. Completando el estudio del parénquima pulmonar con TAC de
alta resolucién (TACAR), observamos reticulacion subpleural de predominio
basal con osificacion dendritica, bronquiectasias de traccién y microquistes
de panal, en relacién con un patrén de neumonitis intersticial usual (NIU)
(figura 1).

La ecocardiograffa mostrd una FEVI preservada (55%), sin cambios con respec-
to a estudios previos. Existia una marcada hipertrofia ventricular concéntrica
(figura 2) con movimiento asincrénico del tabique interventricular que, junto

a la fibrilacién auricular y el bajo voltaje electrocardiogréfico, sugirieron amiloi-
dosis cardiaca, confirmada con gammagrafia cardiaca con difosfonatos.

Asimismo, se observaba también un depdsito del radiotrazador de elevada in-
tensidad a nivel intramiocéardico (figura 3), con captacion similar al hueso que
correspondia a un grado 2 en la escala de Perugini.

Figura 1. TAC de alta resolucion de térax con signos de reticulacion
subpleural de predominio basal (A - flechas rojas), asociada a algunas
bronquiolectasias de traccion (B - flechas verdes) y microquistes de panal
(C - linea discontinua azul), en relacion con patrén de NIU.

Figura 2. Ecocardiografia con signos de hipertrofia ventricular izquierda
concéntrica moderada en proyeccién de paraesternal eje largo (A),
paraesternal eje corto (B) y cuatro cdmaras (C).

A

Figura 3. Gammagrafia ésea con [99mTc]Tc-DPD iv y adquisicion

de imagen selectiva de térax en proyecciones anterior (A), oblicua
anterior izquierda (B) y lateral (C) a las 2 horas tras la administracion del
radiofédrmaco. Se observaba una captacién del radriotrazador a nivel
intramiocardico (flechas negras) de intensidad similar al hueso (flechas
azules), correspondiente a un grado 2 de Perugini, sugestivo de amiloidosis
cardiaca por depdsitos de ATTR.

Paralelamente, se realizd una ecografia y electromiograma de musculos supra
e infraespinosos y de cinturas escapulares bilateralmente, por clinica de debili-
dad marcada durante el ingreso, que descarté un patrén miopatico y reflejaba
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signos de atrofia compatibles con amiloidosis. Se realizd un estudio analitico
completo que mostrd positividad de los autoanticuerpos ANA con patrén ci-
toplasmético a titulo 1/320y positividad para anticuerpos anti Ro52. Asimismo,
no presentaba lesiones cutdneas, patrén de debilidad muscular en cinturas
escapulares ni otra semiologia del espectro de miopatias inflamatorias, ni tam-
poco estigmas de autoinmunidad. Desde el punto de vista de la amiloidosis
cardiaca, se solicité un estudio genético que finalmente resulté positivo.

Diagnostico
Neumopatia intersticial y amiloidosis cardiaca.
Discusion y conclusiones

Este caso ilustra la complejidad y la importancia de considerar multiples etio-
logias en la evaluacién y manejo de la insuficiencia cardiaca en pacientes de
edad avanzada con comorbilidades significativas. En nuestro caso, el pacien-
te se encontraba con un tratamiento optimizado para su FEVI preservada:
empagliflozina, que disminuye significativamente el objetivo compuesto de
mortalidad cardiovascular u hospitalizacion por insuficiencia cardiaca?, espiro-
nolactona, que reduce el riesgo de hospitalizacion (aungque no ha demostrado
disminucion de mortalidad)® y candesartan, con evidencia para reducciéon de
reingresos en casos insuficiencia cardiaca refractaria con FEVI preservada pero
menor del 60%*. Ademds, se empled tratamiento diurético con furosemida,
con estrategia de desescalada con valoracién ecogréfica y varios dias de vigi-
lancia de sintomas para valorar correctamente su adherencia.

En el momento de alta, no precisé oxigenoterapia. A pesar de una atencion
médica 6ptima, la persistencia de disnea a pocos dias del alta hospitalaria pue-
de sugerir la existencia de comorbilidades subyacentes, como la neumopatia
intersticial y la amiloidosis cardiaca. Estas asociaciones plantean un dilema
diagnostico y terapéutico crucial, ya que pueden solaparse, dificultando la
identificacion precisa y el manejo efectivo de ambas condiciones. Por lo tanto,
una evaluacion exhaustiva que incluya estudios de imagen pulmonar, pruebas
de funcién pulmonar y anélisis de biomarcadores es fundamental para guiar
una intervencion terapéutica apropiada y mejorar los resultados clinicos en
esta poblacién de pacientes.

Histéricamente, el diagndstico de la amiloidosis por transtiretina ha sido un
desafio debido a la heterogeneidad en su presentacion clinica, la necesidad
de demostracion histologica y la falta de equipos especializados. Hoy dia, con-
tamos con la gammagrafia cardiaca de alta sensibilidad y especificidad®, que
facilita un reconocimiento creciente de la enfermedad.

Ademas, el desarrollo de terapias especificas dirigidas a detener o retrasar el
deposito de amiloide en el corazén ha brindado nuevas esperanzas a los pa-
cientes con amiloidosis cardiaca por transtiretina. Actualmente varios farmacos
se encuentran en las Ultimas fases de experimentacion y se cree que pronto
pasard de tratarse de una enfermedad mortal a tratable’.

Financiacion, conflicto de intereses
y consentimiento informado

El presente trabajo no ha recibido ayudas especificas provenientes de agencias
del sector publico, sector comercial o entidades sin animo de lucro. Los autores
declaran carecer de conflicto de intereses y disponen de la autorizacion o con-
sentimiento informado de los involucrados en este caso.
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