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PROLOGO

Estimados comparieros,

Siento una enorme alegria al poder presentar en este prologo la
séptima edicion. Este libro se ha convertido ya en un clasico de
nuestro Hospital.

Con este ejemplar se refleja una vez mas el tremendo potencial del
buque insignia de la Region de Murcia. Se palpa una integracion
de los residentes y una gran implicacion de los tutores. Asi mismo
al revisar los casos clinicos el lector podra tomar conciencia de
como lo asistencial, la investigacion y la docencia siguen de la
mano en este proyecto que fue “La Arrixaca” y que naci6 all4 por
el afio 1975 y sigue con la misma actividad e ilusion en este afio
2022.

Desde el Servicio de Docencia agradecemos el tremendo esfuerzo
que supone a los autores y tutores desarrollar los trabajos y por
supuesto a los integrantes del servicio de docencia y formacion el
poder realizar la logistica de maquetaciéon y desarrollo de este
proyecto. Gracias Miguel, Tomas, Juan Antonio, Eli, Juana y Pepe
por el trabajo y vuestra implicacion diaria y especial en este
trabajo.

Por ultimo animaros a todos los residentes y demas FEAs y Jefes
de Seccion y de Servicio a seguir con ilusién, humanidad en
nuestro trabajo diario, cuidando las cosas pequefias y de rutina de
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cada dia, haciéndolas igual de bien 0 mejor que nuestros maestros
para ofrecer lo mejor de nosotros mismos a la sociedad.

Pablo Puertas
Jefe de Servicio de Docencia
Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca
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INTRODUCCION

Estimados comparieros,

Como Jefes de Residentes del Hospital Clinico Universitario
Virgen de la Arrixaca, nos sentimos muy orgullosos de poder
presentaros el resultado de vuestro esfuerzo y excelente
participaciéon en la 7% Edicion del libro de casos clinicos
H.C.U.V.A. Debido al gran nimero y calidad cientifica de los
casos presentados, nos hemos visto obligados a editar 4 volimenes
diferentes de esta edicion: uno con los casos clinicos de
especialidades quirargicas, dos con los casos de especialidades
médicas y un cuarto con los correspondientes a servicios centrales.

Debemos agradecer a los integrantes del Comité Cientifico su gran
labor en el proceso de revisién y seleccion de los mejores casos
para su inclusién en el concurso de casos clinicos HCUVA 2022,
y en especial a nuestros Jefes de Estudios: Dr. José Pablo Puertas
Garcia-Sandoval y al anterior jefe de estudios Dr. José Domingo
Cubillana Herrero, por su implicacion y colaboracidn activa en este
proyecto.

Esperamos que esta obra refuerce vuestro espiritu investigador
como médicos en formacion, contando con el reconocimiento de
vuestro esfuerzo por parte del Servicio de Docencia y Formacion
del Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca.

Un abrazo.

Miguel Martin Romero

Tomés Rodriguez Locarno

Jefes de Residentes 2021-2022

Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca
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Capitulo 1.

USO DE OMALIZUMAB EN LA DESENSIBILIZACION A
PROTEINAS DE LECHE DE VACA

Autores: Sanchez Pérez, MM.; Cortés Collado, JJ.; Penalver De

La Puente, E.; Martinez Alcaina V.; Maz6n Ramos, A.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Alergologia.

RESUMEN

Presentamos el caso de un lactante diagnosticado de alergia a
proteinas de leche de vaca (APLV), huevo y frutos secos y asma
bronquial inducida por virus. A los 5 afios y 4 meses de edad inicio6
protocolo de induccién a la tolerancia oral (ITO) a proteinas de
leche de vaca bajo tratamiento con omalizumab. Tras seis meses
de tratamiento, se administraron dosis crecientes de leche de vaca
bajo ingreso hospitalario alcanzando la dosis de 2,5 ml. Al alta,
continué la desensibilizacién en el Servicio de Alergologia Infantil
llegando a la dosis de 200 ml a la edad de 6 afios y 7 meses.
Palabras clave: allergy to cow's milk protein, induction of oral

tolerance, omalizumab.

CASO CLINICO
Varon de 18 meses de edad, en seguimiento en la consulta de

Alergologia Infantil por antecedentes de APLV con episodios de
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anafilaxia, alergia a huevo y frutos secos y asma bronquial
inducida por virus. Inicialmente en tratamiento con montelukast 4
mgr al dia y dieta exenta de proteinas de leche de vaca (tomaba
leche de soja), huevo (toleraba huevo horneado), carne de ternera

y frutos secos.

A los 3 afios de edad, se realizé provocacion con tortilla y clara de
huevo que tolerd. A los 5 afios y 4 meses de edad, se inicio el
protocolo de ITO a proteinas de leche de vaca bajo tratamiento con
omalizumab, 300 mgr cada 15 dias. Seis meses después, ingresd
durante dos dias para comenzar la fase inicial de desensibilizacion,
alcanzando la dosis de 2,5 ml de leche de vaca sin diluir. Al alta,
mantuvo dicha dosis cada 12 horas en el domicilio, ademas de

omalizumab y cetirizina jarabe (5 ml por la mafiana a diario).

Semanalmente acudia a la consulta de Alergologia Infantil para
aumentar la dosis de leche; si ésta era tolerada, dicha dosis se
mantenia en el domicilio cada 12 horas a diario. A los 6 afios y 7
meses de edad, alcanzdé la dosis objetivo de 200 ml. A los 6 afios y
11 meses de edad, se realizd provocacion con nuez, avellana y
cacahuete que tolerd. Buen control del asma por lo que se
suspendio  montelukast. Se realizaron controles analiticos al

diagnostico y durante el proceso de ITO (Figura I).

Actualmente tiene 12 afios y siete meses de edad, continda en
tratamiento con omalizumab y tomando 200 ml de leche o su

equivalente en derivados lacteos dos veces al dia (fase de

18
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mantenimiento) (Figura Il). Evita la leche de cabra y oveja. Tolera

la carne de ternera.

En la tltima revision, comenta episodios de urticaria leve, rinitis y
prurito faringeo los dias previos a la dosis de omalizumab o tras la
ingesta de leche (en ocasiones asociado a la realizacion de ejercicio
fisico). De momento, debemos continuar el tratamiento con
omalizumab, e incluso, plantear su administracion cada tres
semanas, segun evolucion. El paciente ha de llevar siempre el

autoinyector de adrenalina en caso de anafilaxia.

DISCUSION

La prevalencia de la alergia alimentaria en la infancia esta
aumentando a nivel mundial. La mas frecuente es la APLV, que
interfiere en la calidad de vida de los nifios y sus familias [1]. La
caseina y las proteinas del suero son las responsables de la mayoria
de las alergias a la leche mediadas por IgE. En la mayoria de los
pacientes se produce polisensibilizacion a varias proteinas [2]. Si
bien la mayoria de los pacientes desarrollaran tolerancia natural
antes de los 6 afios, un porcentaje entre el 10-20% de ellos
mantendran su alergia de por vida [3].

La desensibilizacion consiste en administrar cantidades crecientes
de leche de vaca hasta llegar a una toma habitual (200 ml). El
proceso dura unos cuatro meses, alcanzada la fase de
mantenimiento ha de tomar 200 ml de leche dos veces al dia, todos

los dias. A partir de los 12 meses, si las pruebas complementarias
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lo aconsejan, se pasaria a la fase Gltima de comprobacion de
tolerancia, dejando el paciente de ingerir el alimento durante 1 a 2
meses con posterior exposicion controlada para comprobar si ha
alcanzado la tolerancia. Al menos 1 de cada 3 se habr& hecho
tolerante, ha dejado de ser alérgico, el resto podran volver a ser
desensibilizados y vuelven a iniciar la fase de mantenimiento
durante 1 afio mas [4].

El 80-90% de los pacientes alcanzan la desensibilizacion. Para ese
pequefio grupo de pacientes que no la alcanzan (por presentar
sintomas graves durante la misma) o en aquellos pacientes que
debido a su alto grado de sensibilizacion (niveles elevados de IgE)
0 antecedentes de anafilaxia moderada a grave, tienen un riesgo
particularmente alto, diversos autores recomiendan el uso de
omalizumab (anticuerpo monoclonal humanizado anti-1gE), fuera
de ficha técnica, para prevenir efectos adversos (en particular la
anafilaxia) [5]. Los protocolos de uso fuera de ficha técnica de
omalizumab en ITO a alimentos en pacientes pediatricos de alto
riesgo pueden variar de un centro a otro en funcion de su

experiencia.

CONCLUSION

La APLV es una de las causas mas frecuentes de alergia
alimentaria en la infancia. Su prevalencia estd aumentando a nivel
mundial. Si bien la mayoria de los pacientes desarrollaran
tolerancia natural, hasta un 10-20% de ellos no lo hara. Esto supone
problemas sanitarios por ingestas accidentales o de alimentos
ocultos, restricciones sociales y deterioro de la calidad de vida del
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paciente y sus familiares. En estos pacientes estd indicada la
desensibilizacion a proteinas de vacuno. Existe un pequefio
porcentaje de pacientes en los que la desensibilizacion inicial
fracasa o existe alto riesgo de reacciones severas. En estos casos,
diversos autores recomiendan realizar el proceso bajo tratamiento

con omalizumab.
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Figura I. Niveles de IgE especifica frente a proteinas de vacuno (se considera positivo

niveles por encima de 0,10 KUA/L).
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Figura I1.. Fases de la induccion a la tolerancia oral (ITO).
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Capitulo 2.

ANAFILAXIA POR SENSIBILIZACION A
POLIETILENGLICOL: A PROPOSITO DE UN CASO

Autores: Cortés Collado, J.J; Sanchez Pérez, M.M; Penalver De

La Puente, E; Martinez Alcaina, V; Lopez Saez, M.P.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Alergologia.

RESUMEN

El PEG es un poliéter ampliamente empleado en la industria, con
peso molecular que oscila entre 200 y 35000 g/mol, y que provoca
principalmente reacciones alérgicas de contacto (hipersensibilidad
tipo 1V). Describimos el caso de una reaccién alérgica sistémica
tras la toma de Casenglicol® (Polietilenglicol -PEG- 4000) para la
preparacion previa a una colonoscopia. El prick-test positivo con
PEG vy la elevacion de triptasa sérica sugieren un mecanismo
mediado por IgE (hipersensibilidad tipo 1), poco frecuente en
relaciéon con dicho compuesto.

Palabras clave: Anafilaxia, triptasa sérica, polietilenglicol.

CASO CLINICO
Varon de 60 afios con antecedente de poliposis colonica, que
presentd cinco minutos después de tomar el primer sobre de

Casenglicol® (PEG 4000 y otros excipientes) para la realizacion
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de una colonoscopia, sensacién de calor, prurito palmoplantar y
axilar, malestar general y sincope con caida al suelo y traumatismo
craneoencefalico. No refirid otra sintomatologia acompafiante
como disnea o lesiones cutaneas, y el cuadro se autolimitd en unos

60 minutos sin tratamiento.

Se realiz6 prueba epicutanea (parche) con PEG 4000 (50% en
vaselina), con lectura a las 48 y 96 horas, que fue negativa. El prick
test (prueba intraepidérmica) con PEG 4000 al 60%, diluido al
1/100, resultd positivo (negativo en 5 controles sanos a la misma
concentracion). Coincidiendo con la positividad del prick test con
PEG 4000 el paciente refirid sensacion de mareo y malestar
general, por lo que se realizaron determinaciones seriadas de
triptasa sérica cada 40 minutos, obteniéndose valores (mg/l) de 27,
21y 17, con triptasa basal de 8 a las 48 horas del inicio del cuadro

(normal <11 mg/l).

El resultado positivo del prick test con el PEG implicado en la
reacciéon sistémica tras tomar el Casenglicol®, junto con la
elevacion de triptasa sérica coincidiendo con dicha prueba,
sugieren un mecanismo alérgico mediado por IgE
(hipersensibilidad tipo 1), pudiendo establecer el diagnéstico de

"anafilaxia por sensibilizacion a PEG 4000".

Aunque el paciente refirié haber tolerado posteriormente farmacos
con PEG entre sus excipientes, dada la severidad de la reaccion y
la ubicuidad de dicho poliéter, se le prohibié cualquier contacto

con el compuesto, tanto de bajo como de alto peso molecular, y se
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le prescribié adrenalina autoinyectable, por si presentara nuevas

reacciones tras exposicion accidental.

DISCUSION

El PEG o macrogol es un poliéter muy extendido, el cual forma
parte de maltiples productos como cosméticos, medicamentos y
vacunas [1] (entre ellas algunas contra la COVID-19). La mayoria
de las reacciones alérgicas que produce son de contacto, por
mecanismo celular, o de hipersensibilidad tipo 1V (clasificacion
Gell y Coombs). Su alergenicidad aumenta con el peso molecular,
y en la literatura hay pocos casos descritos de reacciones con PEG
que cumplan criterios de anafilaxia por sensibilizacion a dicho
compuesto (hipersensibilidad tipo 1) [2,3]. Para el diagnostico de
dichas sensibilizaciones se ha establecido la realizacion de prick
tests (intraepidérmicas) con PEG de diferentes pesos moleculares,
a diferentes concentraciones [2,3]. Las pruebas intradérmicas
estarian contraindicadas en el caso de reacciones graves, porgque
podrian reproducirlas.

La triptasa sérica representa un biomarcador til de activacion de
mastocitos. Se observa una elevacion transitoria durante las
reacciones anafilacticas a los estimulos alérgicos, por lo que su
medicion proporciona una prueba Unica de la degranulacion de los
mastocitos y ayuda a confirmar la sospecha diagnostica [4].

La reaccion severa que presentd el paciente al tomar el
Casenglicol® generd dudas de un posible origen alérgico, dada la
recuperacion espontanea, sin tratamiento, al cabo de una hora. El

resultado positivo del prick test, y negativo en controles, ayudo a
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confirmar un mecanismo mediado por IgE, apoyado por la
elevacion transitoria de la triptasa sérica coincidiendo con el
malestar del paciente en el momento de la prueba cutanea,
sugiriendo una activacién mastocitaria, y por tanto reafirmando el
diagndstico de anafilaxia. Al desconocer como se sensibilizo el
paciente, ya que era la primera vez que tomaba Casenglicol®
cuando presentd la anafilaxia, se le prohibié el contacto con
cualquier producto con PEG, a pesar de que el implicado fue uno
de alto peso molecular.

CONCLUSION

Presentamos un caso de reaccién sistémica grave tras la toma de
PEG 4000 para la preparacion del colon antes de una colonoscopia.
El diagnostico de anafilaxia se confirmd tras el resultado positivo
del prick test con dicho compuesto, y la elevacion de la triptasa
sérica coincidiendo con la prueba (extraida al referir el paciente
que se encontraba mal), lo que sugieren un mecanismo mediado
por IgE.

Aunque el responsable del cuadro fue un PEG de alto peso
molecular, se recomendo al paciente evitar los productos que
contuvieran cualquier PEG, dada la severidad de la reaccion, asi
como el disponer de un autoinyector de adrenalina. Con el inicio
de la vacunacion frente a la COVID-19, se le prohibi6 también las
vacunas de Pfizer y de Moderna, ya que lo contienen entre sus

excipientes.
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Capitulo 3.

RINOCONJUNTIVITIS ALERGICA OCUPACIONAL POR
SENSIBILIZACION A ALFA-AMILASA

Autores: Pefalver De La Puente, E.; Sdnchez Pérez, MM.; Cortés
Collado, JJ.; Martinez Alcaina, V; Lopez-Saez, MP.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Alergologia.

RESUMEN

La alfa-amilasa es una hidrolasa derivada del hongo Aspergillus
oryzae con capacidad de escindir carbohidratos, de amplio uso en
la industria alimentaria. Se utiliza afiadido a cereales, ya que
acelera la fabricacion del pan y mejora su calidad, y permite
férmulas infantiles de facil digestion. La inhalacién de particulas
con dicha enzima puede ser causa de rinitis y asma bronquial en
trabajadores expuestos. Presentamos el caso de un vardn,
empleado en wuna fabrica de alimentos infantiles, con
rinoconjuntivitis alérgica ocupacional por sensibilizacién a alfa-
amilasa.

Palabras clave: enfermedad profesional, rinoconjuntivitis, alfa-

amilasa.
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CASO CLINICO

Varon de 23 afios, sin antecedentes médicos de interés, que fue
remitido  desde  Otorrinolaringologia  por  clinica de
rinoconjuntivitis de un afio de evolucion. Referia prurito
nasoconjuntival y faringeo, hiperemia conjuntival, lagrimeo,
estornudos en salva e hidrorrea, sin clinica bronquial asociada, que
relacionaba con la manipulacion de papillas de cereales en su

puesto de trabajo en una fabrica de alimentos infantiles (Hero).

Los sintomas, cada vez mas intensos, aparecian de forma inmediata
al llegar al trabajo y remitian sin medicacion horas después de estar
fuera, permaneciendo asintomatico los fines de semana y en
vacaciones. Tampoco referia sintomas si dentro de la fabrica
trabajaba con leches en polvo o con los potitos, sin contactar con
los cereales. Seguia una dieta libre, sin presentar sintomas con la

ingestion de ningun alimento.

El paciente aport6 al Servicio de Alergologia los ingredientes por
separado que contenian las papillas de cereales: harinas de mijo,
arroz, trigo, sorgo, cebada, centeno, maiz, avenay alfa-amilasa. En
la consulta, con la manipulacion de la alfa-amilasa para la
realizacion de las pruebas cutaneas, presenté de forma inmediata

hiperemia conjuntival, lagrimeo, hidrorrea y blogueo nasal.

Las pruebas intraepidérmicas o prick tests con neumoalérgenos
(pblenes, acaros del polvo, hongos ambientales, epitelios de
animales y latex) y panalérgenos vegetales (profilina, polcalcina y

proteina de transferencia de lipidos -LTP-) fueron negativas (se
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considera positiva una papula mayor de 3 mm respecto al control

negativo).

El "prick by prick™ (prick test con alimentos naturales) con las
distintas harinas aportadas por el paciente fue negativo, siendo

positivo con la alfa-amilasa.

La IgE especifica sérica (InmunoCAP) fue positiva para alfa-
amilasa, con un valor de 1.25 KUA/I (positivo > 0.10 KUA/I).

El diagndstico fue de "Rinoconjuntivitis alérgica ocupacional por
sensibilizacion a alfa-amilasa”, por la clinica que referia al
contacto con dicha enzima contenida en los cereales, la IgE
especifica positiva (tanto in vivo como in vitro) y la provocacion
positiva al manipularla cerca de él cuando se le realizaron las

pruebas cutaneas.

Al diagnostico el paciente no presentaba clinica bronquial ni
cutanea. Se le aconsejo abandonar el contacto con la alfa-amilasa
y la reubicacion dentro de la fabrica como tratamiento preventivo,
tanto de los episodios nasoconjuntivales como de una posible
progresion de la enfermedad a asma bronquial, frecuente en la

patologia respiratoria de origen ocupacional.

DISCUSION

La rinitis ocupacional se desencadena en respuesta a la inhalacion
de agentes presentes en el puesto de trabajo (por ejemplo animales
de laboratorio, harinas de cereales o enzimas, polvo de madera,

latex, etc)[1]. Puede ser de origen inmunolégico o inducida por
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irritantes. La primera se divide en mediada por IgE (agentes de alto
peso molecular) o no mediada por IgE (hipersensibilidad celular,
por agentes de bajo peso molecular)[1,2]. Generalmente la rinitis
ocupacional suele ir asociada a asma bronquial. La historia clinica
es tipica, con sintomas que aparecen en relacion con el ambiente
laboral y mejoran los fines de semanas y en vacaciones[1].

La alfa-amilasa es una enzima de alto peso molecular, empleada
en diversos procesos industriales entre los que destaca la
modificacion de almidones[3]. Se emplea como aditivo en las
papillas de cereales para nifios, para facilitar su digestion tras la
hidrolisis y en las harinas empleadas en panaderia, como
mejorante. Se comercializa en forma liquida y en polvo, y la
sensibilizacion a ésta suele ocurrir después de la inhalaciéon de
particulas en personas que la manipulan de forma continuada.
Dicha enzima se comporta como antigeno completo que estimula
la sintesis de IgE, dando lugar a reacciones inflamatorias por la
liberacion de mediadores de los mastocitos, con manifestaciones
clinicas como la rinitis, conjuntivitis, asma y eccema[2,4]. Estas
manifestaciones pueden aparecer solas 0, mas a menudo,
asociadas. En uno de cada dos casos, aproximadamente, el asma
va precedida de una rinitis durante varios afios.

En nuestro paciente, la rinoconjuntivitis que presentaba solo en su
puesto de trabajo, junto con la deteccion de IgE especifica frente a
alfa-amilasa apoyan el diagndstico de enfermedad profesional por

sensibilizacién a dicha enzima.
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CONCLUSION

Presentamos un caso de rinoconjuntivitis alérgica ocupacional por
sensibilizacion a alfa-amilasa en un trabajador expuesto a cereales
de papillas infantiles, que se sensibiliz6 via inhalatoria por la
exposicion prolongada en su puesto de trabajo a dicha enzima.
Evitar la exposicion, sobre todo la inhalacién, es la medida mas
eficaz de prevenir dicha sensibilizacién, asi como el Unico
tratamiento

disponible.

BIBLIOGRAFIA

[1]. Dordal Culla MT, Vega de la Osada F, Gonzélez Nufiez V,
Gonzalez Gutiérrez ML. Rinitis alérgica. En: Davila Gonzalez 1J,
Jauregui Presa I, Olaguibel Rivera JM, Zabeldia Ortifio JM.
Tratado de Alergologia.Vol 2. 22 ed. Madrid: Ergon; 2015. p. 489-
512.

[2]. Quirce Ganceldo S, Sastre Dom’inguez J. En: Davila Gonzélez
1J, Jauregui Presa I, Olaguibel Rivera JM, Zubeldia Ortufio JM.
Tratado de Alergologia.Vol 2. 22 ed. Madrid: Ergon; 2015. p. 667-
680.

[3]. Las amilasas como aditivos en el tratamiento de las harinas.
Consejonutricional.com. 2017

[4]. Bernstein D,Suojalehto, H.Occupational asthma: Definitions,

epidemiology, causes and risk factors. Updated.2021

32



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

Capitulo 4.

TRATAMIENTO CON ANTI-IL-5. CUANDO LOS
EOSINOFILOS SON UN PROBLEMA

Autores: Martinez Alcaina V, Sanchez Pérez MM, Cortés Collado

JJ, Pefalver De La Puente E, Navarro Guerrero M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Alergologia.

RESUMEN

Presentamos un caso de asma eosinofilica grave, con poliposis
nasal y pansinusitis, tratada con un anticuerpo monoclonal por mal
control. De los tres farmacos anti IL-5 disponibles para asma
eosinofilica grave no controlada, mepolizumab, reslizumab vy
benralizumab [1], se eligi6 este Gltimo por su potencia intrinseca
como antieosinofilico, tratando también las comorbilidades del
paciente, en las que los eosindfilos juegan un papel importante,
aunque fuera de indicacion para patologia nasosinusal segun ficha
técnica.

Palabras clave: benralizumab, asthma, eosinophilia, nasal polyps.

CASO CLINICO
Hombre de 57 afios diagnosticado de asma bronquial eosinofilica,
poliposis y pansinusitis cronica. Intervenido en 4 ocasiones por su

patologia nasosinusal y anosmia. En tratamiento crénico con
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budesonida/formoterol con dosis de 320/9 mcg (4
inhalaciones/dia), mometasona intranasal cada 8 h, cetirizina 10
mg/dia, montelukast 10 mg/dia y salbutamol a demanda. A pesar
de este tratamiento, requeria ciclos con corticoide oral cada 2-3
meses. Presentaba eosinofilia en sangre periférica de hasta
1000/uL, con una IgE total de 170 Ul/ml y pruebas cutaneas
positivas a olivo, sin clara relacion estacional de los sintomas. En
la espirometria basal se objetivd CVF del 70%, VEF1 del 52%,
relacion VEF1/CVF de 74%, presentando un cuadro sincopal al
forzar la maniobra espiratoria para test broncodilatador. EI FeNO
(6xido nitrico exhalado bronquial), considerado como un marcador
de inflamacion eosinofilica, fue de 192 ppb (normal <40 ppb).
Dada la sintomatologia bronquial y nasal perenne, sin relacién
estacional, eosinofilia periférica marcada, IgE total en rango
normal y la importante comorbilidad, resistente a otros
tratamientos, se decidio tratar con benralizumab (anticuerpo
monoclonal), ya que es el farmaco que consigue una mayor
reduccion del nivel de eosindfilos, que consideramos responsables

ualtimos en la patologia de nuestro paciente.

Tras la primera administracion del farmaco el paciente pudo
reducir la terapia a una sola inhalacion de budesonida/formoterol
diaria, y suspendi6 por propia iniciativa el corticoide nasal por
haber desaparecido el taponamiento, con recuperacion parcial del
olfato. El Sino-Nasal Outcome Test-22 (SNOT-22), cuestionario
de calidad de vida, autoaplicado, especifico para enfermedad

nasosinusal, previo al tratamiento bioldgico fue de 88 (peor
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puntuacion posible 110), siendo de 11 seis meses después; y el
Asthma Control Test (ACT) ascendio6 desde 11 (mal control) hasta
24 (puntuacion méaxima 25), habiéndose obtenido una importante

mejoria en calidad de vida y en la carga de morbilidad.

DISCUSION

El asma grave se caracteriza por la necesidad de multiples
tratamientos a dosis altas, considerandose no controlada cuando el
ACT es menor de 15 [2]. Segun las Gltimas guias para el manejo
del asma, se recomienda iniciar farmacos bioldgicos (anticuerpos
monoclonales) cuando no se consigue el control a pesar de la
combinacion de tratamientos (corticoides y broncodilatadores
inhalados, y antileucotrienos) e incluso antes de iniciar corticoides
orales [2]. Actualmente, tenemos a nuestra disposicion varios
farmacos que actlan sobre diferentes dianas implicadas en la
etiopatogenia de los diferentes fenotipos de asma, como los anti-
IL5 (benralizumab, mepolizumab y reslizumab), anti-1L4/13
(dupilumab) y anti-IgE (omalizumab) [1]. La eleccién del farmaco
mas adecuado para cada paciente puede suponer un reto, tanto por
los costes del tratamiento, como por la gravedad de la patologia.
Benralizumab es un anticuerpo monoclonal humanizado, que se
une con alta afinidad y especificidad a la subunidad alfa del
receptor de la IL-5, esta aprobado para uso en pacientes con asma
grave eosinofilica no controlada. La unién de benralizumab marca
la célula y provoca apoptosis por citotoxicidad dependiente de

anticuerpos, comportandose como el antieosinofilico mas potente
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que tenemos en este momento para uso clinico [3,4]. En los pélipos
nasales se ha demostrado la presencia de IgE, eosindfilos, e IL
proinflamatorias como la 4, 5y 13 [3,4]. La rinosinusitis cronica
con polipos se asocia hasta en un 40% con asma grave, y con mayor
dependencia de tratamiento esteroideo. Estos pacientes suelen
tener mayor nivel de eosindéfilos en sangre, y mayor afectacion de
pruebas funcionales [3]. En nuestro caso, el tratamiento del asma
con benralizumab controlé ademas el proceso nasal, consiguiendo
una importante mejoria en el SNOT-22 y no habiendo requerido

hasta el momento tratamiento con corticoide oral.

CONCLUSION

Benralizumab es un antieosinofilico muy potente autorizado para
uso clinico en asma eosinofilica grave no controlada. En nuestro
caso, controld también la sintomatologia nasal severa asociada, en
relacion con la etiopatogenia de la poliposis. Su uso en pacientes
que presentan sélo poliposis grave no estad autorizado en este
momento, quedando limitado a pacientes con asma eosinofilica

grave y patologia nasosinusal como comorbilidad.
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Capitulo 5.

MANEJO ANESTESICO EN PACIENTE CON SINDROME
DE GILBERT

Autores: Garcia Tomas, Elena; Quiles Hevia, Alba; Garcia
Ramos, Isabel Maria; Serrano Sanchez, Marta; del Rio Vellosillo,

Monica.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

El sindrome de Gilbert es una forma de ictericia hereditaria no
hemolitica con herencia autosémica dominante. Se caracteriza por
un aumento de bilirrubina indirecta por un déficit de la enzima
glucuronil transferasa. Su frecuencia oscila entre el 4-16% de la
poblacion. Se manifiesta como ictericia fluctuante exacerbada tras
episodios de ayuno prolongado, estrés, cirugia, deshidratacion...
junto a otros sintomas. El diagnéstico es clinico y se confirma
administrando &cido nicotinico, agravando el cuadro, Yy
fenobarbital, mejorando la ictericia.

Palabras clave: Gilbert's syndrome, Pharmacogenetics risk,

General anesthesia.

CASO CLINICO
Mujer de 52 afios que ingresa de forma programada para

histerectomia mas doble anexectomia laparoscopica por miomas

41



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

uterinos. Como antecedentes personales destacan sindrome de
Gilbert y anemia por miomas uterinos. Tras valoracion en consulta
preanestésica como paciente ASA I, se contacté con Ginecologia
para ser programada la primera en el parte quirdrgico. El dia previo
a la cirugia, la paciente ingresé en planta, canalizdndose una via
periférica 18G para administracion de suero glucosado al 1%, para
mantener una buena hidratacion y evitar hipoglucemias tras ayuno

prequirdrgico.

En el antequirdfano, se inicié Ringer Lactato y se premedicé con 2
mg de midazolam iv. Posteriormente, en quir6fano, se realizo
monitorizacion con ECG, PANI, pulsioximetria, y BIS. Se
preoxigeno con mascarilla facial y FiO2 (O2/aire) al 80% durante
3 minutos y se inici6 induccion anestésica con 100 microgramos
fentanilo, 150 mg propofol y 10 mg cisatracurio. Se intubd sin
incidencias con TET 7.5 mm, y se conecto al respirador en modo
VCV, manteniendo una FiO2 (O2/aire) del 40% durante la

intervencion.

El mantenimiento se llevd a cabo con perfusion de propofol 4-6
mg/kg/h manteniendo un BIS 40-60, y con perfusion de
remifentanilo  0.1-0.2  microgramos/kg/min.  Durante la
intervencion quirdrgica se afiadieron bolos de fentanilo (2
microgramos/kg/h), e ibuprofeno 600 mg previa finalizacion de la
intervencion. Otros farmacos administrados fueron: augmentine
2g, ranitidina 50mg, ondansetron 4mg y fortecortin 4mg. Al
finalizar, fue extubada sin incidencias, pasando a la URPA, donde

fue dada de alta a planta dada su buena evolucion.
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DISCUSION

Debemos poner especial énfasis en el manejo anestésico de estos
pacientes puesto que son muchos los factores perioperatorios que
pueden conducir al aumento de la bilirrubina [1]. En nuestro caso,
la administracion de suero glucosado la noche previa, el
acortamiento en el tiempo prequirdrgico y la premedicacion con
benzodiacepinas, permitieron reducir el periodo de deshidratacion,
ayuno y estrés prequirdrgico [1].

Dado que muchos de los farmacos metabolizados en el higado por
via glucuronil transferasa tienen riesgo potencial de acumularse, se
debe conocer el metabolismo y degradacion de los farmacos
empleados con el fin de escoger los idéneos [2]. En nuestro caso
empleamos farmacos tales como propofol, con metabolismo
hepatico y renal, que nos proporciond mayor margen de seguridad
[3]; fentanilo, con gran redistribucion muscular y grasa;
remifentanilo, con metabolismo por esterasas inespecificas y vida
media ultracorta y cisatracurio con degradacion via Hoffman. Se
evito el empleo de morfina, metabolizada en el higado utilizando
la enzima deficiente, y de paracetamol, metabolizado por otra

enzima deficiente en algunos casos de sindrome de Gilbert [4].

CONCLUSION

Como conclusidn, el sindrome de Gilbert es una enfermedad
benigna que puede manifestarse clinicamente con ictericia, antes,
durante o después de la anestesia. Destacar que debemos evitar o

realizar ajuste de dosis de aquellos farmacos dependientes de la
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enzima glucuronil transferasa para su metabolismo o excrecién

para evitar la aparicion de efectos adversos.

BIBLIOGRAFIA

[1]. Barbosa FT, Santos SM, Costa JS, Bernardo RC. Anestesia em
paciente com sindrome de Gilbert: relato de caso [Anesthesia in a
patient with Gilbert's syndrome: case report.]. Rev Bras
Anestesiol. 2004 Jun;54(3):399-403.

[2]. Fretzayas A, Moustaki M, Liapi O, Karpathios T. Gilbert
syndrome. Eur J Pediatr. 2012 Jan;171(1):11-5.

[3]. Thoguluva Chandrasekar V, John S. Gilbert Syndrome. 2020
Aug 16. In: StatPearls. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing;
2021 Jan X.

[4]. Nag DS, Sinha N, Samaddar DP, Mahanty PR. General
anesthesia in a patient with Gilbert's syndrome. J Anaesthesiol Clin
Pharmacol. 2011 Apr;27(2):253-5.

44



Servicios médicos. Volumen | | | 2022
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RESUMEN

No existen muchas publicaciones disponibles en relacién al
manejo anestésico de mujeres embarazadas con sindrome de
Brugada. Estas mujeres pueden tener predisposicion a arritmias
ventriculares y muerte subita cardiaca asociada, por lo que los
anestesiélogos debemos conocer con detalle qué drogas deben ser
evitadas y que tipo de anestesia puede ser utilizada en estos casos.
A continuacion, se describe el manejo anestésico de una gestante

con diagndstico de sindrome de Brugada para el trabajo de parto.

Palabras clave: Sindrome de Brugada, Muerte subita, Anestesia

CASO CLINICO
Gestante de 37 afios que a las 40 semanas y 5 dias consulto por

contracciones en Urgencias. Previamente, en 2020, durante un
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reconocimiento laboral, se evidencié en un electrocardiograma
(ECG) elevacion del ST y ondas T negativas en V1-V2, por lo que
fue derivada y estudiada por el servicio de Cardiologia. La paciente
no tenia antecedentes familiares de muerte subita (Unicamente
antecedentes de taquicardia paroxistica supraventricular por la
rama paterna). Se realiz6 un ECG, donde se evidencio elevacion
del ST de hasta 1,5 mm en V1-V2 y ondas T negativas en V1-V2,
pero sin llegar a cumplir criterios de Brugada tipo I, y un
ecocardiograma con resultados dentro de la normalidad y fraccion
de eyeccion de ventriculo izquierdo conservada. En el Holter de 48
horas se detect6 ritmo sinusal con frecuencias normales, ectopia
ventricular aislada y escasa (5/24 horas) y una pausa de 2,2
segundos por bloqueo auriculoventricular de 2° grado tipo I (que
coincide con enlentecimiento sinusal). La prueba de esfuerzo fue
negativa. El test de provocacion con Ajmalina resulté positivo por
lo que se catalogd de Sindrome de Brugada tipo | inducido con
bajo riesgo arritmico. Actualmente, el estudio genético se
encuentra pendiente de resultados y se decidio realizar controles

anuales de ECG por cardiologia.

El embarazo transcurrio sin incidencias con ECG sin cambios. Los
anestesiologos valoraron el caso contemplando los distintos
escenarios posibles de via de finalizacion de parto. Se realizo un
plan anestésico. Se inform6 a la paciente y se obtuvo

consentimiento informado.

Durante el trabajo de parto, dilatacion de 3 cm, la paciente solicita

analgesia epidural para control del dolor. Para la técnica epidural

46



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

se monitorizan presion arterial no invasiva (PANI), ECG y
saturacion de oxigeno (SO2), siendo los parametros 134/75
mmHg, 90 Ipm y SO2 98%, respectivamente. Se localiz6 el espacio
epidural en L3-L4 a 5cm con aguja y técnica de pérdida de
resistencia con aire. El catéter epidural se fijo a 10cm de la piel. Se
administra dosis test (4 ml lidocaina 1% y 50ug de fentanilo) y a
continuacion bolo inicial (10 ml de lidocaina al 1%) fraccionado
en tres tiempos. Se conecta perfusion con lidocaina y fentanilo con
bolos programados cada hora. El bloqueo sensitivo inicial
objetivado por pérdida de sensacion al frio alcanza un nivel
metamérico de T10. A medida que progresé el parto, preciso la
administracion de bolos de 4 ml de lidocaina 1% cada,
aproximadamente, dos horas, con un total de cuatro bolos, siendo
la analgesia satisfactoria. Se monitorizé con el desfibrilador
durante el periodo de parto. 10 horas después, se produjo un parto
eutdcico de un varon con Apgar 9/10. Se vigilé durante las doce
horas posteriores al parto en la Unidad de Reanimacion
postanestésica. La paciente permanecio estable durante el periodo
de expulsivo y postparto inmediato siendo trasladada
posteriormente a planta de maternidad sin incidencias. No se

advirtieron complicaciones durante los dias restantes de ingreso.

DISCUSION
El sindrome de Brugada (SB) es un trastorno del ritmo cardiaco
con herencia autosémica dominante, de predominio masculino, y

que origina el 4% de todos los casos de muerte subita cardiaca.
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Tiene una prevalencia de 5-20 casos por 10.000 habitantes. El
diagnostico del sindrome se establece en base a los criterios del
Shanghai score, basado fundamentalmente en hallazgos clinicos,
electrocardiograficos, historia familiar de muerte subita o SB y
resultados genéticos (Figura 1). El estudio genético detallado solo
identifica el origen de la enfermedad en el 35% de los casos con
mutaciones en los genes que codifican para los canales de sodio,
potasio o calcio [1]. Para estratificar el riesgo de los pacientes
asintomaticos, es necesario realizar un test de provocacion con
bloqueantes de los canales de sodio (antiarritmicas clase I como
ajmalina, flecainida o procainamida). Si el test es positivo,
induciendo taquicardia ventricular (TV) o fibrilacion ventricular
(FV), el riesgo de parada cardiaca es elevado y la Gnica medida
efectiva de prevencion es la implantacion de un desfibrilador
automatico (DAI).

Es relativamente poco frecuente encontrar una parturienta con SB,
salvo en centros de referencia. La mayoria de estas mujeres pueden
tener embarazos y partos (vaginales o por cesarea) sin desarrollar
durante el proceso ninguna arritmia [2,3]. En el caso que
presentamos, la paciente habia pasado por consulta con el servicio
de Anestesiologia del HCUVA y tenia un informe de preanestesia.
Como la actitud inicial obstétrica era intentar parto vaginal, la
estrategia analgésica decidida fue la analgesia epidural con catéter

y la administracion de bolos intermitentes de lidocaina.
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CONCLUSION

El manejo anestésico de una gestante con Sindrome de Brugada en
paritorio es un reto para el anestesiologo, dada la posibilidad de
diferentes escenarios posibles en un corto periodo de tiempo. Es
fundamental la planificacion multidisciplinar (ginecélogo obstetra,
cardidlogo y anestesista) de las distintas situaciones que pueden
aparecer.

La anestesia neuroaxial es de eleccidn, siempre y cuando se tenga
precaucion en la dosis administrada del analgésico local y teniendo
acceso inmediato a un desfibrilador. Las medidas preventivas
deben adoptarse de una manera personalizada, ya que no es posible
establecer una actitud general para todas las posibles situaciones
que podrian presentarse en una embarazada con SB en trabajo de

parto.

BIBLIOGRAFIA

[1]. Espinosa A, Ripollés-Melchor J, Brugada R, Campuzano O,
Sarquella-Brugada G, Abad-Motos A et al. Brugada Syndrome:
anesthetic considerations and managemenet algorithm. Minerva
Anestesiol. 2019; 85 (2): 173-188.

[2]. Giambanco L, Incandela D, Maiorana A, Alio W, Alio L.
Brugada syndrome and pregnancy: highlights on antenatal and
prenatal management. Case Rep Obstet Gynecol. 2014; 2014:
531648.

[3]. Bramall J, Combeer A, Springett J, Wendler R. Caesarean

section for twin pregnancy in a parturient with Brugada syndrome.

49



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

Int J Obstet Anesth. 2011; 20 (2).

[4]. Dawe H, Wendler R, Evans E, Hammond S. Peripartum
anaesthetic management of a patient with Brugada syndrome and
myoadenylate deaminase deficiency. Int J Obstet Anesth. 2018; 35
:96-98.

[5]. Drugs to be avoided by Brugada syndrome patients.
BrugadaDrugs.org.X

IMAGENES

Table 1: The Proposed Shanghal Score System for
Diagnosis of Brugada Syndrome
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RESUMEN

La neuralgia amiotréfica, también conocida como plexitis braquial
idiopéatica o Sindrome de Parsonage-Turner, es una entidad clinica
de etiologia desconocida que cursa con clinica dolorosa a nivel del
hombro. Tiene una incidencia de 1,6 casos cada 100.000
habitantes,afectando con mayor frecuencia a varones entre 30-50
afios [1]. Se han postulado como posibles factores precipitantes
desde infecciones viricas hasta vacunas, traumatismos, el
antecedente de wuna cirugia reciente, ejercicio intenso,
enfermedades sistémicas, especialmente autoinmunes, asi como el
periparto.

Palabras clave: Sindrome de Parsonage-Turner, neuritis braquial,

bloqueo interescalénico
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 56 afios, remitida a la consulta
de la Unidad del Dolor por el servicio de Oncologia, por dolor
postmastectomia refractario a tratamiento analgésico. La paciente
es hipertensa, diabética y recibe tratamiento para su
hipercolesterolemia. Hace 5 afios fue diagnosticada de un
carcinoma ductal infiltrante de mama izquierda con afectacién de
ganglios a nivel axilar y estudio de extension negativo. Fue tratada
con capecitabina adyuvante e intervenida a los 4 meses del
diagnostico, realizdndose una mastectomia radical izquierda con
linfadenectomia axilar y posterior reconstruccion mamaria con

colgajo DIEP.

Dos afios tras mastectomia y coincidiendo con la aparicion de
linfedema en el miembro superior izquierdo y subsiguiente
drenaje, la paciente refiere inicio de un dolor de caracteristicas
neuropaticas en territorio de plexo braquial. Identifica el dolor
como un hormigueo que asocia calambres y quemazén, ademas
presenta hipoestesias en el territorio del nervio mediano, en los 3
primeros dedos de la mano. El dolor es constante y refractario a
tratamiento analgésico que ha ido en escalada. A su llegada a
consulta la paciente refiere la toma diaria de paracetamol,
gabapentina y oxicodona/naloxona; ademas, para lograr conciliar
el suefio debe emplear clonazepam. Pese a tratamiento analgésico

durante meses, no ha notado mejoria.

La exploracion fisica mostro ligero linfedema del miembro asi

como dolor en la extremidad desencadenado por la palpacion de
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los musculos escalenos. Con estos datos se sospecha una lesion a
nivel del plexo braquial por lo que se programa una infiltracion
sobre el mismo. Mediante control ecografico y neuroestimulacion
se lleva a cabo el bloqueo del plexo a nivel interescalénico,
infiltrando bupivacaina 0,25% y triamcinolona (4 ml en total) a
nivel de las raices C6 y C7 sin incidencias. El procedimiento es
bien tolerado y la monitorizacién de constantes permanece en
rango de normalidad. Hasta la nueva cita para control en la Unidad
del Dolor, la paciente permanece con su tratamiento analgésico de

base.

A las dos semanas del procedimiento la paciente acude a la
consulta con nuevos sintomas y sin mejoria del dolor. Ha
presentado pérdida progresiva de la fuerza en el miembro superior
izquierdo con inmovilidad del antebrazo y mano. Ademas presenta
anestesia dolorosa en la region del nervio mediano. Dada la
proximidad temporal con el blogueo interescalénico y ante la
posibilidad de una complicacion secundaria, se realiza resonancia
magnética cervical urgente que descarta compresion tumoral o de

otro origen.

El estudio electromiogréfico muestra hallazgos compatibles con
afectacion cronica severa y difusa de plexo braquial con
compromiso nervioso del mediano, cubital, radial, axilar y
musculocutaneo. Se inicid tratamiento corticoideo para disminuir
los signos inflamatorios e intentar recuperar la fuerza y
sensibilidad del brazo. Pese a ello la paciente continuaba con

paresia completa y flacidez del miembro superior izquierdo, asi

53



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

como hipoestesia y arreflexia del brazo que respetaba zona del
hombro y anterior del brazo. Los corticoides permitieron la
desescalada de la dosis de analgésicos, pese a persistir la sensacion
de quemazodn. El caso fue discutido en conjunto con el Servicio de
Neurologia y el de Rehabilitacion, llegando a la conclusion de que
se trataba de una neuralgia amiotréfica o plexitis braquial

idiopatica.

DISCUSION

El curso clinico de la enfermedad consta de tres fases. En la fase
de neuritis se afecta con mayor frecuencia el tronco superior del
plexo braquial. Los nervios mas comprometidos son el axilar,
toracico largo, supraescapular y musculocutdneo. Cursa con
omalgia subita e irradiada a la zona cervical y el brazo con dolor
lancinante y pulsatil de predominio nocturno que aumenta con la
movilizacion del miembro. Esta fase suele durar unas 3 semanas y
la afectacion es bilateral en un 25% [2]. Tras esta etapa se
evoluciona a una fase de paralisis y amiotrofia que afectara a uno
0 varios grupos musculares del hombro y brazo, en algunos casos
con déficits sensitivos. La fase de recuperacion suele durar de 6
meses a 1 afio y en ocasiones los pacientes presentan déficits
motores permanentes. La recuperacién funcional se produce en el
80% de los casos a los 2 afios del inicio de la clinica [3].

El diagnostico se basa en la anamnesis y la exploracion fisica,
confirmandose con electromiografia y resonancia magnética. No

existe un tratamiento especifico, por lo que los objetivos del
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tratamiento se centran en la prevencion del dolor y la conservacion
de la fuerza y movilidad de las extremidades afectas, siendo
fundamental un tratamiento rehabilitador intensivo y precoz [4].
Mencionabamos anteriormente posibles factores precipitantes de
esta rara entidad. Esta paciente presentaba como antecedentes
relevantes al caso la cirugia de mastectomia y la realizacién del
bloqueo interescalénico. EXxisten pocos casos reportados de
neuralgia amiotréfica precipitados por este bloqueo en la literatura
[5], se relaciona con mayor frecuencia con el antecedente
quirurgico. Nos parece interesante la relacion cronoldgica entre la
realizacion del bloqueo y el cambio en las cualidades del dolor asi

como la aparicion de paralisis flacida del miembro afecto.

CONCLUSION

En nuestro caso, la aparicion de parélisis y amiotrofia tras la
infiltracion a nivel interescalénico nos alert6 de una posible
complicacién de la técnica, quedando descartada a posteriori la
relacion entre ambos sucesos ante los hallazgos cronicos de la
electromiografia y el posterior seguimiento de la paciente y
realizacibn de RMN. Sin embargo, como anestesidélogos
deberiamos de incluir la neuralgia amiotréfica dentro de los
posibles diagnosticos diferenciales ante la aparicion de un bloqueo
sensorial y motor extendido en el tiempo tras la realizacion de una
técnica a nivel del plexo braquial, teniendo en cuenta que los casos
reportados son anecdoticos y que la proximidad temporal no tiene

por que implicar a la anestesia regional como el agente causal.
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RESUMEN

En este texto, se expone el caso clinico de una mujer de 37 afios
embarazada de 38 semanas que tras cuadro de convulsiones es
diagnosticada de probable sindrome de encefalopatia posterior
reversible (PRES) en el contexto de una eclampsia. En la literatura,
existe una relacion demostrada entre la eclampsia y el PRES. El
sulfato de magnesio, que es tratamiento de las convulsiones,
también seria positivo para la resolucion del PRES. La presencia
de PRES no empeora el pronostico de la eclampsia.

Palabras clave: Seizures, Eclampsia, Posterior

Leukoencephalopathy Syndrome.

CASO CLINICO
Mujer de 37 afios embarazada de 38 semanas que fue trasladada

desde el Servicio de Urgencias de Atencion Primaria (SUAP) a
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nuestro hospital por pérdida de conocimiento en domicilio, seguida
de crisis comicial convulsiva en el SUAP. Entre sus antecedentes,
destacaba hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina tras
tiroidectomia total en 2011 por cancer papilar de tiroides en el pais
de origen de la paciente y la presencia de cifras tensionales
elevadas en las semanas previas al caso. No presentaba alergias

medicamentosas conocidas ni otras patologias.

Se produjo pérdida de conciencia con Glasgow postictal de 3,
procediéndose a la intubacién orotraqueal y al traslado al Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, con sospecha de
broncoaspiracion, que fue posteriormente descartada. A su llegada
al centro se le realizd cesarea emergente bajo anestesia general, sin
incidencias intraoperatorias. Mantuvo unas cifras de presion
arterial dentro de los limites de la normalidad, saturaciones de
oxigeno entre 98-99% con una fraccion inspirada de oxigeno del
40%, con buena contractilidad uterina con bolos y perfusion de
oxitocina y las pérdidas hematicas no fueron excesivas. Se decidio
traslado a la Unidad de Reanimacion. Al poco tiempo del ingreso,
comenzé con tendencia a la hipertension arterial que se tratd con
labetalol e hidralazina intravenosos, consiguiéndose un buen
control de las cifras tensionales. Presentd diuresis adecuada con
preservacion de la funcién renal y se le pauto perfusion de sulfato
de magnesio. Entre las alteraciones analiticas destacaba
hipomagnesemia, hipoalbuminemia, proteinuria y la presencia de
marcadores de preeclampsia positivos (Ratio sFIt-1/PIGF), sin

alteraciones de la funcién hepatica. Se realiz6 ademas una
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tomografia computerizada de cabeza y cuello, ante la pérdida de
conocimiento en domicilio para descartar patologia aguda
intracraneal, que fue informada como hallazgos compatibles con

PRES de probable origen hipertensivo.

Fue dada de alta de la unidad de Reanimacion en ventilacion
espontanea con oxigenoterapia con gafas nasales, sin signos de
focalidad neuroldgica y tratamiento de la hipertension arterial con
nifedipino oral. Tras la buena evolucion en la planta de
Ginecologia y Obstetricia, fue dada de alta a domicilio, sin

necesidad de tratamiento antihipertensivo.

DISCUSION

El sindrome de encefalopatia posterior reversible es una entidad
neuroldgica potencialmente reversible, secundaria a un fallo de la
autorregulacion ante elevaciones bruscas de la presion arterial y a
disfuncion endotelial. Se presenta con alteracion de la consciencia,
ceguera cortical brusca y convulsiones, relacionado con muchas
entidades clinicas. Los tipicos hallazgos en pruebas de imagen
incluyen edema vasogénico con o sin cambios isquémicos en la
circulacion cerebral posterior [1-5].

Las enfermedades hipertensivas del embarazo son una patologia
frecuente [5] y la relacion entre la eclampsia y el PRES ha sido
ampliamente estudiada [2-5]. Asi, la clinica mas frecuente de la

eclampsia es cefalea, convulsiones, disminucién del nivel de
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conciencia y alteraciones de la vision, que son signos cardinales
del PRES [2-5].

Las formas mas frecuentes de alteraciones en la neuroimagen son
los cambios en la sustancia blanca, simétricos y que suelen
envolver la zona del surco calcarino y las zonas paramediales de
los I6bulos occipitales. Sin embargo, pueden verse afectadas de
forma menos frecuente otras areas como el I6bulo frontal [2]. A
pesar de ser dos entidades que se presentan frecuentemente
relacionadas, el uso de técnicas de neuroimagen sélo se
recomendaria para descartar la presencia de otras alteraciones [3].
El tratamiento del PRES es sintomatico [1]. Asi, el tratamiento con
sulfato de magnesio, que se ha utilizado clasicamente para el
tratamiento de las convulsiones en la eclampsia, ha demostrado
reducir la presion de perfusion cerebral, aumentada en los casos de
eclampsia y PRES, lo que mejoraria el cuadro. Podria afadirse
manitol, en caso de sintomas refractarios [2,3,5]. En los paises
desarrollados, entre el 0.4-7.2% de las muertes maternas se
relacionan con la preeclampsia y la eclampsia [2]. La presencia de
PRES no alteraria el prondstico [3]. La mayor parte de las
pacientes presentan mejoria neurologica espontanea, sin secuelas
[2,4].

CONCLUSION

El sindrome de encefalopatia posterior reversible es una entidad
neuroldgica que se presenta con convulsiones y puede aparecer en
el contexto de una eclampsia. El tratamiento clasico de las

convulsiones de la eclampsia ha demostrado reducir la presién de
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perfusion cerebral, reduciendo el edema que produce esta entidad.
La combinacion de la eclampsia con el sindrome de encefalopatia

posterior reversible no empeora el prondstico de las pacientes.
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Capitulo 9.

HEMIMELIA TIBIAL BILATERAL. A PROPOSITO DE
UN CASO

Autores: Parraga Pagan, F; Roqués Escolar, V; Juan Vergara, J;
Cabo Diez, A; Flores Mufioz, A. B

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

La hemimelia tibial consiste en la ausencia parcial o completa de
la tibia con un peroné relativamente intacto y es la menos
frecuente. Suele estar asociada a otras alteraciones. Se estima que
un 30% es bilateral pudiendo el grado de displasia y deformidad
no ser simétrico entre ambas extremidades. Se han publicado
varias clasificaciones, basadas en criterios radiograficos y destaca
la mas reciente que también se centra en el prondstico y el
tratamiento [1,2].

Palabras clave: Ectromelia, Anestesia, Traumatologia.

CASO CLINICO

Se recoge el caso de forma retrospectiva de una nifia de 4 afios con
diagnostico de hemimelia tibial bilateral, mas severa en miembro
inferior derecho (4A de la clasificacion de Paley) que en el
izquierdo (2A) (Figura 1), que presenta luxacion tibioastragalina

bilateral con deambulacién de rodillas (Figura Il). La paciente ha
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sido intervenida en maultiples ocasiones por el servicio de
Traumatologia y Cirugia Ortopédica para realizar tratamiento
corrector. En nuestro caso presentaremos el manejo anestésico de

la cirugia de reconstruccion de ambos miembros inferiores (Figura

).

Tras la induccion anestésica, quedando la paciente conectada a
ventilaciébn mecanica, se realiza bloqueo del nervio femoral
ecoguiado y con neuroestimulacion con 2 mL de bupivacaina al
0.25% en ambos miembros inferiores. Posteriormente se realiza
blogueo de ambos nervios ciaticos, también con apoyo ecogréafico
y del neuroestimulador con 5 mL de bupivacaina al 0.25% y se deja
catéter con elastomero con levobupivacaina al 0.1% en ambos.
Durante la cirugia la paciente permanece estable
hemodinamicamente, destacando ausencia de alteraciones
significativas de sus constantes vitales a pesar de la cirugia. Tras
una educcion anestésica sin incidencias la paciente queda

confortable en el postoperatorio inmediato.

En el seguimiento en planta de hospitalizacion, tanto por
entrevistas utilizando las escalas visual analdgica del dolor y verbal
numérica realizadas a la paciente y a sus progenitores se pudo
apreciar un control del dolor postoperatorio muy satisfactorio
gracias a la analgesia provista por los elastomeros de ambos
catéteres ciaticos. La entrevista y la revision de las notas de
enfermeria coincide con las entrevistas a la paciente, siendo
necesario un unico rescate analgésico durante todo el periodo en el

gue se mantuvieron los elastdmeros.
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DISCUSION

Tradicionalmente se asumia la amputacion como estrategia
terapéutica en los pacientes que presentan aplasia tibial completa,
no obstante, Paley planted en el afio 2016 la posibilidad de excluir
la amputacion como estrategia terapéutica en los casos severos,
dando paso a diversas estaciones en el tratamiento, que incluyen:
centralizacion de la fibula, correccion del pie equino varo,
desaparicion de la contractura en flexion de la rodilla, entre otros.
Ademas, la amputacidn no se deberia usar de manera obligatoria e
n lahemimelia tibial tipo 2,3 e incluso 4 en la clasificacion de Paley
ya que la presencia de la patela cambia drasticamente el prondstico
del paciente y sus opciones terapéuticas [3]. No obstante también
es necesario valorar otros aspectos como el apoyo psicosocial que
pueda recibir la familia a la hora de seleccionar el tratamiento mas
adecuado.

Si bien la anestesia locorregional presenta una serie de beneficios
(reduccién del dolor y del estrés postquirtrgico, menor consumo
de opiaceos, entre otros) y comienza a formar un binomio
inseparable con la cirugia traumatoldgica y ortopédica [4], hay que
tener en cuenta que en la poblacion pediatrica puede ser necesaria
una mayor experiencia por parte del anestesiologo, asi como la
necesidad de neuroestimulacion debido a la variabilidad anatémica
y la necesidad de realizar los bloqueos con el paciente dormido.
Con todas estas consideraciones se pueden realizar bloqueos de
nervios periféricos con seguridad.

Las dosis de anestésicos locales no estan bien determinadas en la
poblacién pediatrica a pesar de tener en cuenta las particularidades
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propias de los infantes. Por ello se han formado comités como el
de la Sociedad Europea de Anestesia Regional y Terapia del dolor
(ESRA) y la Sociedad Americana de Anestesia Regional y
Medicina del dolor (ASRA) para establecer las dosis de anestésicos
locales y adyuvantes que han de ser empleados en anestesia

regional de la poblacién pediatrica [5].

CONCLUSION

En nuestro caso, debido a la necesidad de isquemia en ambos
miembros y a que los fijadores llegaban hasta el muslo, optamos
por combinar el bloqueo del nervio femoral con puncién Unica
asociado al bloqueo del nervio ciatico dejando catéter asociado a
elastomero en esta localizacion. De esta manera conseguimos
cubrir de manera satisfactoria la cirugia y garantizamos una
analgesia postoperatoria adecuada con un margen de seguridad
suficiente [5]. Consideramos también que el adecuado control del
dolor en un paciente pediatrico que debe ser sometido a multiples
cirugias es también un aspecto capital para reducir el impacto

psicoldgico.

BIBLIOGRAFIA

[1]. Jones, D., Barnes, J., Lloyd-Roberts, G. C. Congenital aplasia
and dysplasia of the tibia with intact fibula: classification and
management. J. Bone Joint S. Br. 60: 31-39, 1978

[2]. Paley D. Tibial hemimelia: new classification and
reconstructive options. J Child Orthop. 2016 Dec;10(6):529-555.

65



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

[3]. Farr S, Ganger R, Grill F. Die kongenitale Tibiahemimelie
[Congenital tibial hemimelia]. Orthopade. 2014 Nov;43(11):1016-
21.

[4]. Ross AK, Eck JB, Tobias JD. Pediatric regional anesthesia:
beyond the caudal. Anesth Analg. 2000 Jul;91(1):16-26.

[5]. Salmeron Martin, M. Torres Mosquera, P. (2020).
Recomendaciones ESRA/ASRA en anestésicos locales y
adyuvantes empleados en la poblacion pediatrica. Revista
Electronica AnestesiaR, 11(2), 5.

IMAGENES

PALEY CLASSIFICATION
TIBIAL HEMIMEUA

YRR A TYPL 1A - LATERAL TYPS TYPE O - CATERAL v e

oL va TYPE A - LATERAL e TYPEVE - LATERAL e TYPE VO LATERAL

PATHOANATOMICAL VARIANTS

Rev Col Or Tra, 2020,34:077-87

Figura I. Clasificacion de Paley.
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Figura Ill. Detalle de la cirugia.
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Capitulo 10.

HEMATOMA EPIDURAL ... ;ESPONTANEO? A
PROPOSITO DE UN CASO.

Autores: Cariizares Aguilar, P; Garcia Lopez, J.A. Cases Sanchez,
M.; Marti Navarro, A.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

Paciente varon de 85 afios que fue intervenido de forma
programada de una hemicolectomia derecha bajo anestesia general
y previa colocacion de un catéter epidural lumbar que, al tercer dia
postoperatorio, presentd paralisis flacida arrefléxica de ambos
miembros inferiores. El paciente fue finalmente diagnosticado de
un hematoma epidural en probable relacién con el inicio de la
tromboprofilaxis farmacoldgica, que se pauté de forma temprana
y sin tener en cuenta la técnica neuroaxial realizada previamente
en el paciente.

Palabras clave: Hematoma, Epidural, Heparin.

CASO CLINICO

Se trata de un varon de 85 afios con antecedentes personales de
hipertensién arterial, diabetes mellitus tipo 2, dislipemia y etilismo
cronico, que ademas padecia una poliartritis seronegativa de inicio

en el anciano en seguimiento por Reumatologia, y que fue
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diagnosticado de un adenocarcinoma de colon transverso (sin
evidencia de extension en las pruebas de imagen) durante su Gltimo

ingreso hospitalario unos meses atras.

Previo a la intervencion, el paciente acudié a la consulta de
preanestesia donde se le establecio un riesgo anestésico ASA Il y
se solicitd una analitica sanguinea preoperatoria que no evidencio
grandes anormalidades, salvo una hemoglobina de 10g/dL (que se
presuponia por pérdidas digestivas) con una cifra de plaquetas

normal y unas pruebas de coagulacién en rango.

El dia de la intervencion, se le realizé una hemicolectomia derecha
mediante laparotomia media suprainfraumbilical bajo anestesia
general, con monitorizacion estdndar y dos accesos vasculares
periféricos. Previo a la intubacion se realizé una técnica epidural
en region toracica, a nivel de T11-T12, siendo una puncion unica
y atraumatica, y colocandose un catéter en el espacio epidural por
el que se administr fentanilo y levobupivacaina de manera

intermitente durante la cirugia para control analgésico.

La cirugia se realizo sin aparentes complicaciones desde el punto
de vista quirdrgico ni anestésico (el paciente permanecié
hemodindmicamente estable sin drogas vasoactivas y sin
necesidad de transfusion de hemoderivados) por lo que el paciente
ingreso en la Unidad de Reanimacién a las 12.30h de la mafiana,
extubado, alerta y estable. Fue dado de alta a las 18:30h, después
de retirar el catéter epidural a las 17:30h sin que se notificara

ningun incidente y siendo la exploracion neuroldgica normal.
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Finalmente, y estando ya en planta de hospitalizacion a cargo de
Cirugia General, se inicio el protocolo de tromboprofilaxis y al
paciente se le administro a las 21.00h una primera dosis de
heparina de bajo peso molecular, en este caso Enoxaparina 40mg.
El postoperatorio del paciente transcurrio sin incidentes hasta el
tercer dia, cuando presento “imposibilidad para la movilizacion del
miembro inferior derecho” con caida la noche anterior por pérdida
de fuerza o debilidad muscular de las extremidades inferiores. Por
ello, fue valorado por Medicina Interna que, ante la sospecha de
sindrome de Guillain-Barré, realiz6 una puncion lumbar cuyo
analisis bioguimico evidencid disociacion albumino-citologica (en
favor de la sospecha diagndstica) e inicidé tratamiento con
inmunoglobulinas. A pesar de ello, el paciente continué con
paraplejia de miembros inferiores flacida arrefléxica por lo que, al
quinto dia del inicio de los sintomas se completd su estudio con la
realizacion urgente de una resonancia magnética que objetivo un
hematoma epidural posterior y lateral derecho entre T9 y L2 que
comprimia el cordon medular y el cono a nivel de T10-L2 (Figura
). Por todo ello, se contactd con Neurocirugia quienes realizaron
una laminectomia urgente de T11 a L1, “visualizandose un
hematoma epidural que se evacta en su totalidad, observando
retraccion dural y recuperacion del latido medular”. Durante el
postoperatorio inmediato el paciente evoluciono
satisfactoriamente, aunque desgraciadamente continué parapléjico
y con déficit de sensibilidad a nivel de T10-T12 similar al previo

de la intervencién.
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DISCUSION

El manejo durante el postoperatorio inmediato de los pacientes a
los que se les ha realizado una técnica anestésica o analgésica
neuroaxial, en lo referente al inicio de la tromboprofilaxis
farmacoldgica sigue siendo una fuente potencial de confusion por
parte de los profesionales implicados en su tratamiento, tanto
anestesistas como cirujanos. En primer lugar, se debe evaluar de
forma individual y periddica el riesgo de enfermedad
tromboembdlica venosa (ETEV) de todos los pacientes que
ingresan en el hospital para ser intervenidos quirdrgicamente y
ponderar este frente al riesgo de sangrado en el lecho quirurgico,
para indicar o retrasar el inicio de la tromboprofilaxis
farmacoldgica. Para ello, se recomienda el uso de escalas
predictoras de riesgo, en concreto de la escala CAPRINI (que
evalla el riesgo de ETEV) y de la escala IMPROVE (que recoge
los factores de riesgo de sangrado) [1,2]. Por otro lado, el inicio de
la tromboprofilaxis farmacoldgica en pacientes que han sido
sometidos a una raquianestesia 0 a una puncion epidural con o sin
catéter precisa de varias consideraciones a tener en cuenta.
Recientemente, y similar a lo estipulado por la Sociedad Europea
de Anestesia en 2010, la Sociedad Americana de Anestesia
Regional enumer0 ciertas recomendaciones relativas a la anestesia
neuroaxial y farmacos antitromboticos y entre ellas destaca que
tras una puncion neuroaxial o tras la retirada de un catéter epidural,
debe haber un intervalo de al menos 6 horas hasta la administracion
de la primera dosis de heparina de bajo peso molecular a dosis

profilacticas y que, en caso de haber iniciado la tromboprofilaxis
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farmacoldgica previamente, deben haber transcurrido un minimo
de 12 horas tras la Gltima dosis de esta y la realizacion de la técnica
[3.4].

CONCLUSION

Este caso clinico ilustra la importancia de notificar y comunicar a
todos los médicos responsables del manejo de un paciente el
intervalo temporal que debe transcurrir entre la realizacion de una
técnica sobre el neuroeje y el inicio de la tromboprofilaxis
farmacoldgica. Desgraciadamente el hematoma epidural espinal,
cuya incidencia global ha aumentado significativamente tras la
introduccion de las heparinas de bajo peso molecular, es una
complicacion rara pero devastadora que puede llevar a la paraplejia
permanente del paciente, por lo que es vital prevenir y/o vigilar su
aparicion si se ha llevado a cabo una técnica neuroaxial y se desea
iniciar de forma precoz la prevencién farmacoldgica de la ETEV.
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IMAGENES

Figura I. Resonancia magnética que evidencia hematoma epidural posterior y lateral

derecho entre T9y L2 que comprime cordén medular y el cono a nivel de T1.
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Capitulo 11.

NEUMONIA EN LA UNIDAD DE REANIMACION
POSTQUIRURGICA: IMPORTANCIA DE LA
DETECCION TEMPRANA
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Garcia Ramos, I. M.; Sanchez Serrano, M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un paciente de 67 afios ingresado
en la Unidad de Reanimacion tras una intervencién programada de
supraglotectomia transoral con traqueotomia reglada, el cual
desarrolla una grave neumonia en cuestion de horas durante el
postoperatorio. En este contexto, podemos repasar las diferentes
entidades de neumonia en el cuidado de pacientes criticos,
destacando la importancia en todas ellas de un diagnéstico
temprano y un tratamiento precoz.

Palabras clave: Pneumonia, Postoperative Care, Pulmonary

Ventilation.

CASO CLINICO
Varon de 67 afios que ingres6 de forma programada para

intervencion de carcinoma epidermoide epigldtico. Como
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antecedentes de interés, a raiz de un cuadro de molestias faringeas
y sensacion de cuerpo extrafio con disfonia ocasional, el paciente
habia sido diagnosticado de un carcinoma escamoso queratinizante
in situ de laringocele interno tratado mediante radioterapia hacia 6
meses. Ademas, era exfumador y tenia una estenosis uretral,
pendiente de cirugia y por la que era portador de sonda
suprapubica. En el seguimiento de dicho carcinoma, se evidencio
una lesion en la cara laringea de la epiglotis compatible con
carcinoma epidermoide, por lo que se programé para realizacion

de supraglotectomia y traqueotomia profilactica.

Tras esta intervencion, fue trasladado a la Unidad de Reanimacion
2 con evolucidn favorable durante ese dia. Sin embargo, esa misma
noche present6 de forma progresiva aumento de trabajo
respiratorio y saturaciones en torno a 90% a pesar de FiO2 altas
con oxigeno en T a través de la traqueotomia. Ante este cuadro se
decidi6 su traslado a la Unidad de Reanimacion 1 para apoyo
ventilatorio. A su llegada se administrd ventilacion mecanica con
modalidad de presion soporte (PS) a 8 mmHg, presion positiva al
final de la espiracion (PEEP) a 5 mmHg y FiO2 60%, con mejoria

de la mecéanica ventilatoria.

Al dia siguiente el paciente presentaba regular estado general, pero
afebril y hemodindmicamente estable. En la auscultacion pulmonar
se evidenciaron roncus en ambos hemitorax y abundantes
secreciones marronaceas malolientes. La exploracion cardiaca,

abdominal y neuroldgica fue normal. En la analitica destacaban
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15.010 leucocitos/ul (85% de neutréfilos) y en la gasometria

arterial una pO2 de 66 mmHg, con un indice PAFI de 110.

Dada la répida evolucion del paciente, se sospechd un cuadro
infeccioso o bien una sobrecarga hidrica. Se contact6 con su hija
para obtener mayores datos en la historia clinica, conociéndose
entonces que habia presentado sintomas de infeccion respiratoria
los dias previos a la cirugia, con tos productiva. Con los datos
clinicos y analiticos se solicitd cultivo de secreciones respiratorias
asi como antigenos de Legionella pneumophila y Streptococcus
pneumoniae en orina, y se empezO tratamiento antibidtico
empirico de neumonia extrahospitalaria con levofloxacino y

nebulizaciones de salbutamol y bromuro de ipratropio.

A las 48 horas del inicio del cuadro se obtuvieron cultivos de
aspirado bronquial positivos para Staphylococcus aureus sensible
a meticilina (Figura 1) por lo que se cambié antibioterapia a
cloxacilina 2g cada 4 horas. El paciente continuaba dependiente de
ventilaciébn mecanica para mantener PAFI entorno a 200 y con
abundantes secreciones marronaceas, por lo que se solicito TAC
de torax con la sospecha de neumonia necrotizante. En las
imagenes (Figura I1) se evidenciaron tenues infiltrados pulmonares
en vidrio deslustrado de probable origen infeccioso, atelectasia
subtotal de I6bulo inferior derecho (LID) secundario a elevacion
frénica ipsilateral y contenido en el interior del bronquio del LID,
por lo que se descarto dicha patologia. Se realizd
fibrobroncoscopia para extraccion de secreciones que provocaban
atelectasia subtotal del LID, con mejoria en las radiografias
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posteriores (Figura Ill). EI paciente fue evolucionando
favorablemente y tras 7 dias de apoyo ventilatorio y tratamiento
antibidtico, permanece estable, afebril y con leucocitosis en

descenso.

DISCUSION

La neumonia es la primera causa de mortalidad infecciosa en el
mundo [1], siendo un importante problema de salud puablica. Son
muchos los agentes infecciosos que pueden provocar esta
patologia, pero los mas comunes suelen ser Streptococcus
pneumoniae, Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus,
Legionella pneumophila o bacterias atipicas. A pesar de la
evolucion del tratamiento antibidtico, la mortalidad no ha
disminuido en las ultimas décadas [2].

La neumonia preoperatoria incrementa significativamente la
morbimortalidad postquirdrgica [2], por lo que siempre que sea
posible, la cirugia electiva deberia ser pospuesta hasta después de
la resolucion del cuadro. Ademas, el estado preoperatorio
pulmonar del paciente es uno de los factores de riesgo mas
determinantes de las complicaciones postquirargicas [3]. En el
ambito concreto de la reanimacion postquirurgica, podemos
diferenciar la neumonia adquirida en la comunidad, la hospitalaria
y aquella asociada a la ventilacibn mecénica, que debe ser
diagnosticada Unicamente en un paciente con neumonia previa si
aparece un microorganismo diferente [4]. En nuestro caso fue

importante la anamnesis del paciente para conocer gque
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previamente habia presentado sintomas respiratorios, puesto que el
tratamiento empirico difiere entre estas entidades. El adecuado y
temprano tratamiento antibiotico es crucial para los buenos
resultados en los pacientes criticos, siendo uno de los objetivos
primordiales de las guias de practica clinica internacionales [5].

CONCLUSION

La neumonia es la primera causa de mortalidad de origen
infeccioso. Los diferentes microorganismos causantes de la misma
difieren segun el origen de la misma, diferenciando comunitaria,
hospitalaria y asociada a la ventilacibn mecéanica. Es de crucial

importancia su sospecha diagndstica y tratamiento precoz.
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IMAGENES

25 = 100.000
P Staphyloceccus aureus UEC/ml
ectado Ml Comentano
Oxacilinz Sensible <=0.25

Levofioxaano Sencible <=0.12

CULTIVO BACTERIOLOGICO Gentamicing  Sensible  <=0.5
Cotnmoxazol Sensible <~-10
Clindamicina  Sensible  <=0.25

Figura Il . Corte sagital de TAC de tdrax
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Figura I11. Radiografia de térax anteroposterior
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Capitulo 12.

DETERIORO CLINICO POR HERNIA DE MORGAGNI
INCARCERADA Y SU MANEJO EN QUIROFANO

Autores: Belmonte Marin, Victor; Villa Lorente, Natalia; Tomas
Lopez, José Luis; Godoy Bravo, Maria del Valle; Juan Vergara,

Jorge.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

Este caso clinico trata de un vardn de 49 afios con antecedente en
la infancia de hernia de Morgagni intervenida y que acude con
sospecha de hernia diafragmatica complicada debido a deterioro
clinico importante. Es un caso bastante infrecuente y con un
manejo anestésico y quirdrgico complejo. A pesar de las
adversidades que se sufren en el perioperatorio, se consigue
estabilizar e intervenir al paciente de manera satisfactoria.

Palabras clave: Morgagni hernia, cardiopulmonary arrest.

CASO CLINICO

Varon de 49 afos institucionalizado con antecedentes de
encefalopatia anoxica perinatal que le condiciona discapacidad
intelectual y alteracién del comportamiento, crisis parciales

complejas, hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo y una hernia
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de Morgagni intervenida en 1982 sin secuelas aparentes. Es
llevado a Urgencias ante cuadro de desconexion del medio,
agitacion y crisis comiciales. Se evalua al paciente y se observa
mal estado general, hipotension e importante trabajo respiratorio,
a pesar de mantener adecuadas saturaciones. El abdomen es duro
y con defensa abdominal importante. Se realiza radiografia de
torax (Figura ) y posterior tomografia computarizada (TC) urgente
que muestra asas de colon ascendente y transverso en térax y con
sufrimiento de las mismas, por lo que se decide intervencion

urgente.

En quir6fano, recibimos al paciente con evidente inestabilidad
hemodindmica y respiratoria. Procedemos con la induccion
anestésica con propofol y succinilcolina para su posterior
intubacion, la cual se realiza con videolaringoscopio y asociado a
pala X-blade. Se realiza la intubacion, siendo dificultosa debido a
la abundancia de secreciones espesas que dificultan la vision. A los
2 minutos de la intubacion orotraqueal y tras haber observado
curva adecuada de capnografia, el capnograma empieza a sufrir un
descenso brusco hasta valores de 8-10 mmHg y posteriormente el
paciente empieza a bradicardizarse. Administramos atropina y
fenilefrina, pero nuestro paciente termina por llegar a asistolia.
Procedemos a compresiones toracicas mientras administramos
adrenalina. Se consigue revertir a ritmo sinusal y se canaliza catéter
arterial radial y via venosa central de alto flujo en vena yugular
derecha para iniciar administracion de noradrenalina en perfusion

y fluidoterapia para manejar la hipotension. Debido a la gran
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inestabilidad, se decide realizar hemicolectomia derecha ampliada
(Figura I1) sin anastomosis ileocdlica en vistas a hacerla en un
segundo tiempo. Se cierra de forma primaria la hernia
diafragmatica y se deja la herida quirdrgica con sistema de presion

negativa.

A pesar de todas las adversidades, llevamos al paciente a
Reanimacion con una hemodindmica inestable y dependiente de
dosis altas de noradrenalina, pero con buen intercambio gaseoso.
Se inicia antibioterapia con meropenem, linezolid y anidulafungina
y se extraen hemocultivos. Mantenemos al paciente sedado y

conectado a la ventilacion mecéanica, a la espera de evolucion.

DISCUSION

La hernia diafragmatica tiene como causa un espacio debilitado o
un defecto en el diafragma. Este puede permitir que ascienda a la
cavidad toracica parte del contenido abdominal, formando asi una
herniacién; puede producirse a través de diferentes areas del
diafragma. Segun el area por donde se produzca, suelen dividirse
en las siguientes: en hiato esofagico (hernia hiatal y paraesofagica),
cerca de éste (hernia paraesofégica), en la region posterolateral
(hernia de Bochdalek) y en la anteromedial (hernia de Morgagni).
Esta Gltima es por la que se intervino al paciente en su infancia. La
etiologia puede ser congénita, por alteraciones en el desarrollo del
diafragma, o adquirida, la mas frecuente, que suele ser resultado

de cirugia previa, trauma penetrante o contusion, infeccion,
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embarazo o parto. En este caso, no habia antecedentes de
traumatismo, pero si quirdrgico por hernia de Morgagni [1].

Lo habitual en esta patologia es que curse asintomatica durante la
nifiez, y en la adultez el diagnostico se hace mediante un hallazgo
incidental en una prueba de imagen o por complicaciones de la
misma. No obstante, en este paciente cursé con deterioro
neuroldgico, respiratorio y hemodindmico importante [2]. Las
complicaciones que puede presentar son respiratorias (atelectasia
0 neumonia), como complicacion temprana, o volvulos (de
caracter tardio), con posible rotura de la viscera abdominal dentro
del torax [3,4]. El tratamiento es quirurgico, ya que puede derivar
en estrangulacion de las visceras herniadas. Se puede realizar la
intervencion por via toracica o abdominal y se realiza reduccion
del contenido herniario, reseccién del saco y sutura del orificio
herniario. En nuestro caso, al ser un paciente muy inestable y
emergente, se reseca el asa isquémica sin realizar anastomosis
primaria ni cerrar la herida quirdrgica, a la espera de la evolucion

en las siguientes 24 o 48 horas [5].

CONCLUSION

La hernia diafragmatica es una entidad infrecuente en el adulto y
suele ser diagnosticada de forma incidental. La presentacion tan
abrupta y con tanto deterioro es infrecuente y podria estar atribuida
a un traumatismo o una cirugia previa. Es importante tener la
sospecha alta para poder realizar un diagndstico y manejo precoz
de la patologia a fin de evitar complicaciones potenciales como las

anteriormente descritas.
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IMAGENES

Figura I. Radiografia de torax en decubito con niveles hidroaéreos en cavidad

torécica.

Figura 11 .Asa isquémica resecada de la cavidad torcica.
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Capitulo 13.

MANEJO DE ViA AEREA DIFICIL EN NEONATO CON
SECUENCIA DE PIERRE ROBIN. UN RETO PARA EL
ANESTESIOLOGO.

Autores: Cases Sanchez, Maria; Del rio Vellosillo, Ménica; Marti
Navarro, Amparo; Cafiizares Aguilar, Paloma; Méndez Martinez,
Maria José.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Anestesiologia y Reanimacion.

RESUMEN

A continuacion se presenta el caso de un neonato con Sindrome de
Pierre Robin severo que condiciona obstruccion grave de la via
aérea superior, causando insuficiencia respiratoria refractaria a
oxigenoterapia. A consecuencia se plantea realizar traqueostomia
de forma programada para mejoria de la oxigenacion y manejo de
las secreciones, asi como para en un futuro, realizar cirugia de
distraccidn osteogénica mandibular. Presentamos la secuencia de
manejo de via aérea que se llevo a cabo para realizar una intubacion
exitosa y permitir la realizacion de la traqueostomia con seguridad.
Palabras clave: Via aérea dificil, Secuencia de Pierre Robin,

anestesia pediatrica.
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CASO CLINICO

El sindrome o secuencia de Pierre Robin es una anomalia
craneofacial caracterizada por la triada de micrognatia, glosoptosis
y obstruccion de la via aérea superior secundaria a dichas
malformaciones [1]. Se produce un prolapso de la lengua hacia
atras (glosoptosis), provocando obstruccion de las vias
respiratorias dando lugar a hipoxia, pudiendo llegar a producir
hipertension pulmonar e incluso parada cardiorrespiratoria a
consecuencia. Ademas, puede haber retraso en el crecimiento y son
frecuentes los problemas con la alimentacion. A menudo la
secuencia de anomalias craneofaciales citada anteriormente es
aislada, aunque en un porcentaje no despreciable de casos se
presenta dentro de un conjunto de malformaciones, por lo que es
recomendable descartar patologia asociada, sobre todo cardiaca. El
tratamiento no quirdrgico consiste en la aplicacion de terapia con
oxigeno no invasiva asi como la colocacion de una sonda
nasogastrica para la alimentacion. En los casos en los que la
obstruccidn sea refractaria a la oxigenoterapia no invasiva puede
ser necesaria la tragueotomia. En cuanto al tratamiento quirdrgico,

se incluye la distraccion mandibular y la glosopexia [2].

Presentamos el caso de un neonato de 42 dias de vida y peso de 5,7
kilogramos con sindrome de Pierre Robin severo que presenta
hipoxemia refractaria a pesar de tratamiento con oxigenoterapia y
mal manejo de las secreciones. Ante la persistencia de hipoxemia
se decide la realizacion de tragueotomia. El sujeto nacié de un

parto vaginal eutécico con APGAR 9/10 a los 5 minutos. En este
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caso el neonato presentaba la secuencia de Pierre Robin de forma
aislada. Segun la exploracion fisica y las pruebas complementarias
llevadas a cabo durante el estudio en el periodo neonatal, no

estaban presentes ninguna otra anomalia o0 malformacion asociada.

Para llevar a cabo la traqueotomia se eligi6 como técnica
anestésica una anestesia general manteniendo la via aérea
permeable mediante intubacién. Se barajé la sedacion mas la
aplicacién de anestésico local como técnica anestésica, sin
embargo se descart ya que con la sedacion la obstruccion presente
era probable que se agravara ain méas. Ademas, el procedimiento
que se iba a llevar a cabo limitaria el acceso del anestesista a la
cabeza del paciente en caso de precisar asistencia por problemas
con la ventilacion, por lo que el asegurar la via aérea durante el
procedimiento ofreceria méas confort tanto al cirujano como al

anestesista y ademas daria un plus de seguridad durante el mismo.

Una vez decidida la técnica anestésica hubo que preparar la
estrategia de intubacion. Debido a los fuertes predictores de via
aerea dificil que presentaba el paciente era preciso tener a mano
varias herramientas para pasar rapidamente de un plan a otro
(Figura 1), asi como procurar la posicion 6ptima para la intubacion
(Figura I1). Se realiz6 induccion con sevoflurano y se administrd
fentanilo a 1 microgramo/kilo, una vez profundizado y en
espontanea se realizo intento con McGrath a pesar de lo que el
Cormack fue de IV. Tras el intento se asistio al paciente que
continuaba en espontanea con oxigeno 100%. Seguidamente se

introdujo tubo de 2,5 mm nasofaringeo y se conecto oxigenoterapia
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100% . Por la otra narina se procedi6 a intubacidn nasotraqueal con

fibrobroncoscopio que se realiz6 de forma exitosa.

DISCUSION

El sindrome de Pierre Robin se caracteriza por una serie de
anomalias faciales que nos van a alertar sobre una probable
intubacién dificil y ademas sobre una probable ventilacidn
dificultosa debido a que la mascarilla facial sera mas dificilmente
ajustable. A ello se suman las caracteristicas especiales de los
neonatos en cuanto a farmacologia, control ambiental etc., y que
ademas no suelen tolerar bien cualquier tipo de estrés lo que hace
que el anestesidlogo tenga que estar preparado para cualquier
cambio subito [3].

La situacion de via aérea dificil es mas frecuente en adultos
mientras que en nifios suele ser excepcional, por lo que la evidencia
especifica del manejo en nifios es limitada [4]. Sin embargo, a
partir de la experiencia y evidencia en adultos se puede desarrollar
una sistematica que ayude a guiar al anestesidlogo pediatrico en
estas situaciones. Es importante prever esta situacion y planificar
y anticipar los posibles problemas para ofrecer unas condiciones
de méxima seguridad. También es importante tener recursos,

creatividad y habilidades practicas para facilitar el proceso.

CONCLUSION
Como conclusion cabe decir que la via aérea dificil requiere de

prevision y sistematica, asi como ciertas dosis de creatividad con
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los recursos con los que hemos experimentado y que se abren al
amplio abanico de herramientas para el manejo de la via aérea.
Ademas, se ha de tener en cuenta que las caracteristicas neonatales
son un reto afiadido y que requiere de anestesistas experimentados
en este campo que puedan solventar los posibles problemas

relacionados que puedan aparecer con determinacion.
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IMAGENES

Figura I.. Herramientas para manejo de via aérea. Guedel, "FROVA", tubos de
intubacion (varios tamafios), McGrath, mascarilla laringea, fibrobroncoscopio, etc.

Figura I1. Posicion para la intubacién. Vemos como se coloca un rodillo bajo los
hombros y almohada para alinear los ejes oral, faringeo y laringeo.
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APARATO DIGESTIVO
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Capitulo 14.

ENFERMEDAD DE CROHN VERSUS TUBERCULOSIS
INTESTINAL, EL RETO DIAGNOSTICO.

Autores: Sanchez Esquer, I.; Gémez Peérez, B.; Balaguer Roman,

A.; Jiménez Mascufan, M. I.; Sanchez Torres, A.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una paciente de 36 afos
diagnosticada de colitis, la cual, basdndonos inicialmente en la
epidemiologia, se orienta hacia una posible enfermedad de Crohn
(EC), sin embargo, en el proceso de diagnostico diferencial se
acaba diagnosticando de tuberculosis intestinal (TBI). Esta
dificultad en la distincién de ambas patologias supone todo un reto
médico, especialmente debido a los cambios epidemioldgicos en
los dltimos afios. De ahi que se estén estudiando modelos para
contribuir al diagnostico.

Palabras clave: Gastrointestinal Tuberculosis, Crohn Disease,
Differential Diagnosis.

CASO CLINICO
Paciente mujer de 36 afios que consulta por diarrea de dos meses y

anemia de seis meses de evolucion. Refiere también artromialgias
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de reciente comienzo. Natural de Bolivia (La Paz, aunque vivia en
Santa Cruz), lleva 16 afios en Murcia. Su ultima visita a Bolivia
fue hace 4 afios. No presenta alergias conocidas ni factores de
riesgo cardiovascular. No habitos toxicos ni antecedentes médico-
quirdrgicos personales o familiares de interés. Vive sola y trabaja

en limpieza de casas.

Desde hace dos meses comienza con diarrea de mas de tres
deposiciones al dia, sin productos patoldgicos, que no se modifica
a pesar de la dieta. En alguna ocasion se ha acompafiado de
sensacion distérmica, sin tomarse temperatura. Refiere haber
perdido unos 5 Kilos de peso. Niega clinica respiratoria.

Menstruacion conservada y regular.

A la exploracion fisica la paciente presenta buen estado general, se
encuentra consciente y orientada, clinicamente estable y afebril.
Abdomen blando y depresible, sin masas ni megalias, no doloroso
y sin signos de irritacién peritoneal.

La analitica muestra una anemia microcitica con niveles de
hemoglobina de 10 gr/dL y volumen corpuscular medio de 70 fL.

Calprotectina fecal > 1800. Resto sin alteraciones.

Se remite a Digestivo para estudio con colonoscopia, que informa
de la presencia de tlceras profundas de diferente tamafio a lo largo
de todo el colon, siendo méas acentuadas a nivel de colon derecho
y transverso, haciéndose progresivamente mas sutiles a nivel
distal. Algunas de ellas son confluyentes, originando lesiones de

gran tamafio con mucosa interlesional sana (Figura I). Todo ello
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compatible con el diagndstico de colitis por probable enfermedad
de Crohn. Se toman multiples biopsias del borde y centro de estas
lesiones para microbiologia y anatomia patoldgica (AP). Se inicia

tratamiento con dipropionato de beclometasona intraluminal.

La AP se informa como sugestiva de colitis cronica activa ulcerada
con granulomas, compatibles con enfermedad de Crohn. Se
observan ademas granulomas epitelioides con células gigantes
multinucleadas, llegando a sospechar infeccion  por
citomegalovirus, descartada luego por PCR (Polymerase chain

reaction) negativa.

A raiz de los resultados de la colonoscopia y AP se solicita
QuantiFERON®, que resulta positivo, y radiografia de tdrax
(Figura 11), que evidencia la presencia de lesion cavitada en
hemitdrax izquierdo a nivel perihiliar, diagnosticando a la paciente
de tuberculosis activa. Se realiza interconsulta a Infecciosas, que
completan el estudio mediante baciloscopia, cultivo y PCR de
esputo, resultando diagnoésticas para Mycobacterium tuberculosis
sin datos de resistencias. De manera que las lesiones coldnicas
pasan a ser consideradas consecuencia de la tuberculosis,
retirandose corticoides e iniciando tratamiento antituberculoso
simplificado con isoniacida, rifampicina y pirazinamida, asi como
medidas de aislamiento respiratorio durante el primer mes de

tratamiento.

En posteriores revisiones la paciente se encuentra sin diarrea, tos,

ni otra sintomatologia. Ha ganado peso y tolera bien la medicacion.
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La anemia ha mejorado y no tiene alteraciones en las enzimas
hepaticas. Ademas se observa cicatrizacion de la caverna pulmonar
en nueva radiografia de torax realizada cuatro meses despues de la

anterior (Figura I11).

DISCUSION

La TBI produce un cuadro clinico que se asemeja mucho a la EC,
suponiendo su distincion todo un reto para los gastroenter6logos,
especialmente con el incremento de la Ell en areas endémicas de
TBC y el aumento de ésta en paises desarrollados consecuencia de
la pandemia de VIH e inmigracion [1,2]. Aunqgue la mayoria de las
caracteristicas clinicas, endoscopicas 0 anatomopatoldgicas de
ambas afecciones no son exclusivas de ninguna de ellas, algunas
como el dolor abdominal, diarrea, hematoquecia, Ulceras
longitudinales en colon izquierdo que afectan a todo el grosor de
la pared, enfermedad perianal, o alteraciones vellositarias, son mas
tipicas de EC; mientras que la fiebre, sudores nocturnos, afectacion
pulmonar, Glceras transversales en torno a la valvula ileocecal que
no se extienden mas alla de la submucosa, o granulomas, nos
orientan mas frecuentemente hacia la TBI [2-5]. En la TBI las
pruebas microbioldgicas intestinales presentan baja sensibilidad
dada la escasa carga bacilar. Tampoco las pruebas inmunologicas
se han demostrado Utiles si resultan negativas. De manera que es
necesaria la integracion de multiples pardmetros para alcanzar una
fuerte probabilidad diagndstica positiva o negativa. De hecho, el

modelo del metanalisis de Limsrivilai J.[2] conseguia diagnosticar

98



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

con precision la TBI y la EC en el 91,8% de los pacientes en una
cohorte de validacion. Sin embargo, en todos los estudios existe
una heterogeneidad significativa en las poblaciones de muestra.

A menudo no es posible diferenciar la EC de la TBI, especialmente
cuando las pruebas dirigidas a esta Ultima son negativas. Cuando
esto ocurre en zonas endemicas de TBC, estaria recomendado
iniciar la terapia antituberculosa empirica, evitando la terapia
inmunosupresora de la EC [1,2]. Sin olvidar los posibles efectos
secundarios del tratamiento antituberculoso y el desarrollo de
resistencias de la micobacteria, asi como el retraso que esto supone

en el tratamiento adecuado de la EC si la hubiera [2].

CONCLUSION

El mejor método para la distincion entre EC y TBI se basa en la
integracion de diversos parametros que contribuyen a orientar el
diagnostico final. Ninguno de estos factores es exclusivo de una de
las dos patologias, aunque si mas o menos frecuente en alguna de
ellas. Algunos de los metaanalisis llevados a cabo han logrado
establecer modelos para predecir la probabilidad de TBI o EC. Sin
embargo, los estudios incluidos son muy heterogéneos y, por tanto,
permanece la necesidad de un modelo maés preciso para diferenciar
la ITB de la EC.
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IMAGENES

Figura |. Imagenes de colonoscopia realizada. Ulceras transversales profundas

predominantemente en colon derecho y transverso.
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Figura Il . Primera radiografia de térax. Lesion cavitada en hemitérax izquierdo a nivel
perihiliar.

Figura Ill. Segunda radiografia de torax (realizada cuatro meses después de la
anterior). Cicatrizacion de la caverna pulmonar.
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Capitulo 15.

SINDROME DE SWEET EN UN PACIENTE CON
COLANGITIS POR ENTEROCOCCUS FAECALIS

Autores: Espuche Jiménez, C; Bogalé Romero, C; Martinez

Camacho, C; Alvaro Choque, J.V; Llamoza Torres C.J.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

El sindrome de Sweet es la entidad mas representativa de las
dermatosis neutrofilicas. Se define por fiebre, leucocitosis
neutrofilica, erupcion aguda constituida por placas y/o nédulos
eritematosos en cara, cuello y miembros superiores, y un infiltrado
neutrofilico masivo en dermis superior. La etiologia incluye
infecciones, farmacos, embarazo o enfermedades inflamatorias.
Hay descritos en la bibliografia s6lo dos casos asociados a
colangitis. El tratamiento de eleccidén son los corticoesteroides
sistémicos. A continuacién, presentamos un caso clinico de
colangitis por Enterococcus Faecalis.

Palabras clave: sindrome de Sweet, dermatosis neutrofilica febril

aguda, dermatosis neutrofilicas.
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CASO CLINICO

Varon de 55 afios que acudid a Urgencias por ictericia indolora de
dos semanas de evolucion asociada a coluria, sin acolia. Su
familiar referia que hacia 15 dias aparecié una coloracion
amarillenta de piel y mucosas, motivo por el que consultaron al
médico de atencidon primaria, quien solicitd6 una analitica
ambulatoria. Ante el empeoramiento de la ictericia, ademas de
dolor en hipocondrio derecho y fiebre, acudieron al hospital. No
presentd prurito, nduseas o vomitos, alteracién del transito
intestinal ni otra sintomatologia en anamnesis por aparatos. Como
antecedentes médicos de interés es fumador de 30 paquete-afio,
hipertenso, diabético tipo 2, obesidad morbida, enfermedad
pulmonar obstructiva cronica grado A, esquizofrenia paranoide en
tratamiento antipsicético, miocardiopatia dilatada y neoplasia de
ciego resecada con hemicolectomia derecha sin evidencia de

enfermedad en la actualidad.

A su llegada a Urgencias el paciente se encontraba clinicamente
estable, con temperatura de 37.8°C. Se realizd exploracion fisica
objetivando ictericia de piel y mucosas, auscultacion
cardiopulmonar normal, y abdomen muy globuloso con dificultad
para la exploracion; blando y depresible, doloroso a la palpacion
profunda en hipocondrio derecho y epigastrio, sin signos de
irritacion peritoneal. Miembros inferiores con dermatitis y gran

sequedad cutanea.

Se realizo analitica en Urgencias con elevacion de transaminasas;
GOT: 50 U/L, GPT: 92 UI/L, pero sobre todo elevacion de patron
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de colestasis con gamma GGT: 341 U/L, fosfatasa alcalina: 306
U/L vy bilirrubina directa: 8.28 mg/dL. En hemograma leve
leucocitosis: 11.160/uL a expensas de neutrdfilos (76.3%) y
aumento de reactantes de fase aguda con proteina C reactiva (PCR)
de 4.92 mg/dL. Dados los hallazgos clinicos y analiticos se curso

ingreso a cargo de Aparato digestivo.

Se solicitaron hemocultivos (x2) para despistaje de infeccion, dada
la triada clinica de colangitis aguda o triada de Charcot con fiebre,
ictericia 'y dolor abdominal; hallando bacteriemia por
Enterococcus Faecalis sensible a Ampicilina. Se completd el
estudio con ecografia y TAC de abdomen que informaba de
colelitiasis con probables cambios inflamatorios en vias biliares
distales no dilatadas de alta sospecha para proceso expulsivo
microlitidsico (Figura I). Colangioresonancia magnética de control

dias después con normalizacion de la anatomia biliar.

Durante su estancia en planta se inici6 antibioterapia empirica con
Ceftriaxona 2 gr/24h, que se sustituyé posteriormente por
Ampicilina 2 gr/6h tras resultados de antibiograma a las 24h del
ingreso. A los 6 dias aparecieron placas eritematoedematosas en
zona superior de cuello, tronco y miembros superiores; dolorosas
y asociadas a fiebre (Figura Il). En biopsia cutanea describian
dermatosis neutrofilica con edema de dermis papilar compatible
con Sindrome de Sweet (Figura Il1). Se solicito interconsulta a
Dermatologia administrando Metilprednisolona a 40 mg/dia,
realizando previamente ecocardiograma que descart6 endocarditis.

Se completod tratamiento con Ampicilina intravenosa durante 10
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dias con resolucién clinica y analitica de la colangitis.

Hemocultivos a las 72 horas del ingreso negativos.

Se realizaron pruebas complementarias para descartar malignidad
asociada al sindrome. En gastroscopia, TAC de torax y abdomen
no se detectd recidiva tumoral u otra neoplasia. Las lesiones
cutdneas remitieron al tercer dia, completando tratamiento

ambulatorio corticoideo en pauta descendente durante 4 semanas.

DISCUSION

Los criterios del sindrome de Sweet o dermatosis neutrofilica febril
se dividen en 2 mayores: inicio brusco de las lesiones cutaneas
tipicas; suelen ser papulas, placas o nddulos eritematoedematosos,
dolorosos a la palpacion, de distribucion asimétrica y con
predominio en cara, cuello y miembros superiores[l]; y la
histologia caracteristica con un infiltrado neutrofilico difuso y
denso, a veces con eosinofilos, linfocitos o histiocitos. Suele
localizarse en dermis papilar y reticular superior, aunque puede
extenderse hacia epidermis o tejido subcutaneo, siendo esto mas
tipico en pacientes con neoplasias asociadas[2]; y 4 menores: (1)
que esté precedido por infeccion o vacuna, antecedente de proceso
maligno, o enfermedad inflamatoria; (2) fiebre >38°C; (3)
anomalias en pruebas de laboratorio (3 de 4): velocidad de
sedimentacion >20 mm/h, PCR alta, leucocitos>8000/uL con
>70% de neutrdfilos; (4) excelente respuesta a corticoides

sistémicos.
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Afecta con més frecuencia a mujeres entre la cuarta y sexta década,
siendo la etiologia en el 70% de casos idiopatica, seguida de la
infecciosa. Hasta un 10-20% se asocian a neoplasia. Otras causas
son los farmacos, el embarazo y las enfermedades inflamatorias,
como la colangitis[3,4]. Tras una revision en la bibliografia
publicada en bases de datos, hallamos sélo dos casos publicados
con colangitis secundaria a coledocolitiasis con un sindrome de
Sweet secundario.

Las lesiones cutaneas suelen resolverse de forma espontanea, no
obstante dada la sintomatologia y la evolucién impredecible, se
suele iniciar tratamiento. En primera linea se usan los corticoides
via oral (prednisona 0,5-1,5 mg/kg) presentando de forma
caracteristica una mejoria clinica a las 72 horas de inicio. Otros
como el yoduro potasico (900 mg/dia) o la colchicina (1,5 mg/dia)
se dan si los corticoides estan contraindicados o hay una infeccion
activa. La indometacina, dapsona, ciclosporina y clofazimina se

pueden dar en segunda linea[5].

CONCLUSION

Presentamos un nuevo caso de sindrome de Sweet asociado a
colangitis, el tercer caso publicado en la bibliografia. Como
antecedente, colangitis secundaria a infeccién por E. Faecaelis,
considerando este el desencadenante y apareciendo de forma sibita
el cuadro clinico caracteristico de la enfermedad. Siguiendo el
algoritmo diagndstico se realiza un estudio histopatoldgico con el
infiltrado neutrofilico en dermis papilar. Cumple asi, dos criterios

mayores y tres menores de sindrome de Sweet, iniciando
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tratamiento con corticoides sistémicos a 1 mg/Kg/dia. A las 72
horas desaparecen las lesiones cutaneas. Al mismo tiempo se
completa la pauta antibiotica con resolucion de la colangitis. Tras
cinco meses de seguimiento no hay evidencia de recidiva de las

lesiones ni de su neoplasia colénica.
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IMAGENES

Figura I. TAC abdominal con contraste. Colelitiasis con probables cambios
inflamatorios en vias biliares distales no dilatadas.

Figura Il . Placas o nédulos eritematoedematosos, dolorosos a la palpacion, de

distribucién asimétrica con predominio en cara, cuello y miembros superiores
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Figura Ill. En la biopsia se observa una epidermis conservada, con un infiltrado
neutrofilico difuso y denso con edema de dermis papilar.
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Capitulo 16.

CAUSA INHABITUAL DE HEMORRAGIA DIGESTIVA
DE ORIGEN OCULTO

Autores: Alvaro Choque, J.V.; Martinez Camacho, C; Bdgalo

Romero, C; Calatayud Vidal, G; Alajarin Cervera, M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Presentamos el caso de un varon de 63 afios que acude a urgencias
por sincopes de repeticion y sangrado digestivo. Tras realizar
gastroscopia y colonoscopia que descartaron punto de sangrado, se
realiza capsula endoscépica y finalmente enteroscopia alta que
localiza tumor submucoso ulcerado en yeyuno. Tras descartar
afectacion a distancia, se realiza reseccion quirdrgica del tramo
intestinal afecto. En el estudio anatomopatologico se confirmé que
se trataba de un GIST yeyunal.

Palabras clave: Tumor estroma gastrointestinal, GIST, células
de Cajal. C-kit.

CASO CLINICO
Varon de 63 afos que acude a urgencias por sincopes de repeticion.
Como unico antecedente tiene diabetes mellitus tipo 2. El cuadro

se inicid 3 dias antes con dolor epigastrico, deposiciones de aspecto
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melénico y sincope, motivo por el que acudio a un hospital de otra
ciudad. El paciente no quiso completar estudio endoscépico por lo
que fue dado de alta con Hb de 11.2 g/dL. Desde entonces habia

presentado 3 sincopes de perfil ortostético.

El paciente llega estable hemodinamicamente. En la exploracién
fisica presentaba un abdomen anodino y un tacto rectal positivo
para melenas. Analiticamente Hb de 7.1 g/dL y urea de 68 mg/dL,
resto sin alteraciones. Se transfundieron 2 concentrados de
hematies (CCHH) y se realizO gastroscopia urgente donde se
objetivé gastritis crdnica sin estigmas de sangrado reciente o
antiguo. Se curso ingreso en Digestivo para completar estudio. Se
realiza colonoscopia que no aprecia punto de sangrado activo pero
si melenas en todo el recorrido, estando por tanto el origen del
sangrado en intestino delgado. Se solicita capsula endoscépica,
pero antes de realizarla el paciente presenta episodio de
inestabilidad hemodinamica, exteriorizacion con melenas y Hb de
control de 5¢g/dL. Se le transfunde 2 CCHH vy se realiza angioTC
urgente sin hallazgos significativos. En la capsula endoscopica, a
nivel de yeyuno proximal, se aprecia tramo con sangre fresca y

algin coagulo sin poder localizar origen del sangrado (Figura 1).

Ante estos hallazgos se realiza enteroscopia alta precisando
soporte de anestesista para intubacién orotraqueal. En yeyuno se
objetiva lesion de aspecto submucoso de unos 4 cm, que protruye
hacia la luz y que presenta ulceracién fibrinada muy profunda con
dudas de si podria estar fistulizada. Se marca endoscopicamente la

zona contralateral (Figura 2).
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El paciente tras la enteroscopia no volvié a presentar nueva
exteriorizacion ni anemizacion. Ante sospecha de un GIST (tumor
del estroma gastrointestinal) yeyunal se realiza PET-TAC que
descarta enfermedad a distancia y pasa a cargo de Cirugia General.
Se programa laparoscopia y se realiza reseccién segmentaria de
intestino delgado. La muestra quirdrgica mostré positividad
inmunohistoquimica intensa para CD 117/CKit confirmando que

la lesion era un GIST de localizacion yeyunal.

El paciente presentd buena evolucion tras intervencion y al cuarto

dia tras cirugia, pudo ser dado de alta.

DISCUSION

Los GIST son una entidad rara dentro de los tumores
gastrointestinales (0.1-3%). Su origen radica en las células
intersticiales de Cajal, células que se distribuyen por todo el
trayecto intestinal y cuya funcion principal es la de actuar a modo
de marcapasos iniciando el estimulo que desencadenara la
contracciéon de la musculatura lisa. Entre un 50 y 80% de estos
tumores se deben a la mutacion del gen C-Kit, el cual codifica
receptor transmembrana que al verse modificado, produce una
division desordenada de las células de Cajal. Este receptor
modificado expresa un marcador (CD117) que puede ser detectado
por inmunohistoquimica, como fue el caso de nuestro paciente. [1]
Los GIST son tumores submucosos presentando un crecimiento

extraluminal, por este motivo, suelen ser asintomaticos
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inicialmente. Posteriormente pueden debutar con dolor abdominal,
saciedad precoz, clinica obstructiva o hemorragia digestiva (50%
presentan ulceracion central en la mucosa al diagnostico) [2].
Coincide con el caso que presentamos en donde la lesion no
presentd clinica hasta que se desarroll6 ulceracion que finalmente
sangro, siendo ésta la clinica de debut. Ademas, la localizacion en
nuestro caso, yeyuno, tampoco es frecuente ya que hasta un 60%
de los mismos suele localizarse en estdémago, dificultando asi su
diagndstico, no siendo posible realizarlo hasta la enteroscopia,
prueba compleja y que requiere anestesia general.

El tratamiento de eleccion en tumores localizados, sintomaticos y
mayores de 2cm es la reseccidn quirtrgica. Nuestro paciente fue
subsidiario de este tratamiento. En los localizados de menor
tamafio y asintomaticos es aceptable una actitud expectante
mediante seguimiento anual con EcoEndoscopia o Endoscopia
(gastricos y duodenales). Para los casos con diseminacion a
distancia, la aparicion de los inhibidores de la Tirosin Kinasa como
Imatinib y Sunitinib han permitido un aumento de la esperanza de

vida resefiable [1].

CONCLUSION

Ante una hemorragia digestiva baja en la que la colonoscopia no
visualiza origen de sangrado, es vital la realizacién de céapsula
endoscopica para confirmar origen del mismo en intestino delgado.
Esta clinica fue el debut de una entidad poco frecuente, un GIST,
que sumado a la localizacién atipica, no era uno de los diagnésticos

de sospecha de primer orden. De hecho, requirié de una
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enteroscopia, técnica compleja y que solo en determinados centros
de referencia esta disponible. En el caso que nos ocupa, se pudo
realizar diagndstico sin que se hubiera desarrollado enfermedad a
distancia, pudiendo tratarse quirdrgicamente. La pieza quirargica
sirvio para el diagndstico anatomopatolégico mediante técnicas de
inmunohistoquimica, confirmando positividad para CD117 y por
tanto para GIST.
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Figura I. Capsula endoscépica en donde a nivel de yeyuno proximal se aprecia sangre

fresca y algin coagulo.

Figura Il. . Enteroscopia digestiva alta. Lesion de aspecto submucoso en yeyuno, de unos

4cm, con ulceracion central profunda. Marcaje endoscépico contralateral.
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Capitulo 17.

HIPERTENSION PORTAL IDIOPATICA NO
CIRROTICA: A PROPOSITO DE UN CASO

Autores: Calatayud Vidal, Gabriel; Llamoza Torres, Camilo Julio;
Martinez Camacho, Carina; Alvaro Choque, Joaquin Vicente;

Sanchez Roncero, Francisco José
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente vardn de 50 afios de edad, con
historia de varios episodios de hemorragia digestiva realizandose
estudio endoscopico y con pruebas de imagen con hallazgo de
varices esofagicas, gastropatia y enteropatia por hipertension
portal (HTP), asi como varices coldnicas sin visualizar trombosis
en las venas suprahepaticas ni venas del eje portomesentérico. Se
realiza biopsia hepatica con ausencia de datos de cirrosis hepética
siendo diagnosticado, tras descartar otras causas de enfermedad
hepatica, de hipertension portal idiopatica no cirrética (HPINC).

Palabras clave: Idiopathic, non-cirrhotic, portal, hypertension

CASO CLINICO
Varéon de 50 afios con antecedentes de numerosos episodios de

hemorragias digestivas desde hace 28 afios que ingresa en nuestro
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hospital por nuevo episodio de melenas. El paciente aporta pruebas
complementarias realizadas en otros centros hospitalarios,
realizdndose estudio endoscopico completo con gastroscopia,
capsula endoscopica y colonoscopia con hallazgo de varices
esofagicas, gastropatia por HTP, varices rectales y pancolonicas y
en intestino delgado la presencia de multiples lesiones
angioectasicas puntiformes y aumento de la trama vascular con
dilataciones vasculares de tipo varicoso (Figuras I, 11y I11). Precisé
la realizacion de ligadura de varices esofagicas con bandas
elasticas. En 2003 se realizo la reseccion de 10 cm de intestino
delgado con hallazgo de numerosos vasos de aspecto varicoso.
Estudios ecograficos con ausencia de datos de cirrosis hepatica y
tomografia abdominal con contraste intravenoso observando
hipertrofia varicosa dependiente de la vena porta extrahepatica a
venas gastricas sin observar trombosis de venas suprahepaticas ni
venas del eje portomesentérico. Se procedié también a la
realizacion de biopsia hepatica con hallazgo de intensa dilatacién
de las venas en los espacios porta y fibrosis periportal, sin datos de
cirrosis hepatica. Todo ello sugiere el diagndstico, tras excluir otras
causas de enfermedad hepatica, de hipertension portal idiopatica

no cirrética.

En el presente ingreso se objetiva melenas junto con leve
anemizacion (caida de hemoglobina de 13.3 g/dl a 12 g/dl) y se
realiza nueva gastroscopia urgente con hallazgo de sangrado difuso
secundario a gastropatia por HTP, iniciandose terapia con

somatostatina intravenosa durante 5 dias con cese del sangrado y
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estabilizacion de los niveles de hemoglobina por lo que se
finalmente es dado de alta con el diagndstico de hemorragia
digestiva alta (HDA) secundaria a gastropatia por HTP. Se realiza
elastografia hepéatica mediante técnica de 2D-Shear Wave
Elastography obteniendo una mediana de 7 kPa compatible con
niveles de fibrosis F2. Posteriormente reingresa para realizacion de
estudio de gradiente de presion venosa hepatica obteniéndose un
gradiente menor de 5 mmHg (compatible con el diagndstico de
HTPINC). Se inicia tratamiento con carvedilol como profilaxis
secundaria de nuevos episodios de HDA por HTP. Posteriormente
el paciente no ha vuelto a presentar nuevos episodios de HDA hasta

la fecha de hoy.

DISCUSION

La cirrosis hepética es la causa méas frecuente de hipertension
portal. La medicidn del gradiente de presidn venosa hepatica es la
prueba de referencia para el diagndstico y medicion del grado de
HTP. Las complicaciones de la HTP incluyen el desarrollo de
varices esOfago-gastricas y ectdpicas, ascitis e hiperesplenismo
con el consiguiente desarrollo de pancitopenia. Cuando los
sintomas de HTP se desarrollan en pacientes sin cirrosis, se utiliza
el término de HTP no cirrotica. Este término se refiere a un grupo
heterogéneo de enfermedades en las que el desarrollo de HTP es
resultado de una enfermedad hepética primaria o enfermedades
sistémicas con afectacion hepatica. Algunos ejemplos son el

sindrome de Budd-Chiari, la trombosis portal extrahepatica o
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trombosis mesentérica o enfermedades infiltrativas hepaticas como
neoplasias malignas o sarcoidosis.

El término hipertension portal idiopatica no cirrotica se define
como la presencia de hipertension portal en ausencia de una causa
conocida. Para muchos se piensa que se trata de una Unica
enfermedad con muchos nombres habiendo diferentes procesos
patoldgicos que forman parte del espectro de esta enfermedad. Hay
por tanto diferentes definiciones Yy descripciones de esta
enfermedad, con caracteristicas histopatoldgicas heterogéneas [1].
Algunos términos sinénimos con HPINC son venopatia portal
obliterativa, esclerosis hepatoportal o hiperplasia nodular
regenerativa. En 2011 se propuso que el término HPINC unificara
todas las entidades descritas previamente [1,2]

La forma de presentacion clinica mas frecuente es la
esplenomegalia y el sangrado de origen varicoso, y de forma
mucho menos frecuente la ascitis. La aproximacién diagndstica
incluye la realizacion de pruebas de funcién hepética, pruebas de
imagen para descartar oclusién portal o de las venas suprahepaticas
y biopsia hepatica para descartar cirrosis [1]. El gradiente de

presion venosa hepética suele ser normal o ligeramente elevado

[3].

CONCLUSION

La cirrosis hepatica es la causa mas frecuente de HTP pero hay
muchas causas de HTP no cirrética y muchas de estas causas
pueden diagnosticarse por biopsia hepatica. La HPINC es una

enfermedad rara caracterizada por hipertension portal en ausencia
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de cirrosis hepédtica u otras causas de enfermedad hepatica o
trombosis venosa esplacnica. Cada vez se diagnostica con mas
frecuencia y tiene hallazgos histopatologicos variados y diferentes
definiciones que se solapan. Suele cursar con sintomas y signos de
HTP como varices eso6fago-gastricas, sangrado de origen varicoso
0 esplenomegalia. La aproximacion diagnostica incluye la
realizacion de pruebas de funcidn hepatica, pruebas de imagen para
descartar oclusion portal o de las venas suprahepéticas y biopsia
hepética para descartar cirrosis.
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Figura I. Imagenes de capsula endoscdpica en la que se observan angiectasias
puntiformes y dilataciones vasculares de tipo varicoso en intestino delgado.
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Figura Il . Imagen de gastroscopia donde se observan varices esofagicas pequefias en
tercio distal de eséfago

Figura Ill. Imagen de gastroscopia donde se observa mucosa gastrica con patron en
mosaico tipico de la gastropatia por HTP.
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Capitulo 18.

HEMORRAGIA DIGESTIVA SECUNDARIA A
ANGIECTASIAS GASTROINTESTINALES

Autores: Martinez Camacho, C.; Calatayud Vidal, G.; Espuche

Jiménez, C.; Sanchez Roncero, F.J.; Mesa Lopez, M.J.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Las angiectasias gastrointestinales son malformaciones vasculares
que pueden localizarse en cualquier punto del tubo digestivo. Son
responsables del 5-10% de las hemorragias digestivas, pudiendo
llegar a presentar desenlaces fatales. Cuando son sintomaticas su
diagnostico y tratamiento puede suponer un gran desafio con una
importante alteracion de la calidad de vida de los pacientes. En su
tratamiento debemos diferenciar el manejo de la hemorragia activa
y la prevencién de su recurrencia, donde los analogos de la
somatostatina juegan un papel fundamental.

Palabras clave: angiectasias gastrointestinales, hemorragia

digestiva, analogos de somatostatina, lanreotide.

CASO CLINICO
Varén de 73 afios, exfumador de 50 paquetes/afio, con reaccion

adversa al uso de carboximaltosa de hierro. Como antecedentes
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personales, presentaba todos los factores de riesgo cardiovascular
(hipertension arterial, diabetes mellitus, dislipemia, obesidad), asi
como cardiopatia con insuficiencia cardiaca cronica, fibrilacion
auricular permanente, portador de prétesis metalica por estenosis
adrtica severa y marcapasos por bloqueo auriculoventricular
completo. Enfermedad renal crénica (ERC) en estadio 3, Sindrome
de Apnea Obstructiva del Suefio con hipertension pulmonar
moderada y anemia crénica multifactorial (pérdidas digestivas,
trastornos cronicos y ERC). Entre su tratamiento crénico destacaba
el uso de acenocumarol, hierro oral y eritropoyetina 10.000
unidades semanales. Presentaba historia de ingresos previos por
insuficiencia cardiaca descompensada y reagudizacion de su
anemia crdnica sin aparente exteriorizacion, con mdultiples
transfusiones de hemoderivados y tratamiento con hierro

intravenoso.

Consultd en Urgencias por clinica de angor hemodinamico,
epistaxis y aumento del numero de deposiciones. El paciente se
encontraba hemodinamicamente estable, con regular estado
general, auscultacion cardiopulmonar arritmica con soplo sistolico
en foco adrtico y crepitantes humedos bibasales. Tacto rectal con
restos melénicos. En la analitica destacaba creatinina de 2,77
mg/dL con caida de la hemoglobina de 9,8 a 59 g/dL y
sobredosificacion de acenocumarol con un ratio internacional
normalizado (INR) de 5.9. Se seriaron troponinas, siendo

normales.

En primer lugar se manejé la descompensacion aguda mediante la
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correccion del INR con vitamina K, sueroterapia y transfusion de
2 concentrados de hematies, suspendiéndose la anticoagulacion. Se
realizd estudio endoscoOpico bidireccional con la presencia de
angiectasias gastricas y colonicas, que se coagularon con argon-
plasma (Figura I). Se completo el estudio del intestino delgado con
capsula endoscopica objetivandose mdltiples angiectasias y

petequias a lo largo de toda su extension (Figura I1).

Con el diagnostico de angiectasias gastrointestinales de
predominio en intestino delgado, se valoré la necesidad de
anticoagulaciéon y el tipo de anticoagulante. Dados los
antecedentes del paciente, siendo portador de una protesis
metélica, debia mantenerse con acenocumarol. Con el paciente
estabilizado y tras valorar los riesgos/beneficios, se decidid el
inicio de analogos de la somatostatina con lanreétide por su mejor
perfil de seguridad en cardidpatas. Se comenzd con una dosis de
90 mg subcutaneos mensuales con controles estrictos de la funcion
cardiaca, renal, hepatica y glucemia. En el primer control mensual
se objetivo un ascenso de 2 puntos de hemoglobina (de 9,8 a 11,9
g/dL). No obstante, el paciente presento un ligero empeoramiento
de la funcion renal con elevacién de transaminasas y mal control
de la glucemia (hemoglobina glicosilada de 6% a 8.5%). Por este
motivo se decidié espaciar la dosis a cada mes y medio, con un
mejor control de la funcién renal. El paciente presentd un
incremento paulatino de la hemoglobina hasta 12,5 g/dL en el
altimo control tras 6 meses de tratamiento. Durante las revisiones

en consulta referia una notable mejoria de la calidad de vida, con
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normalizacion de sus actividades diarias, sin nuevos episodios de
exteriorizacion; lo que permiti6 disminuir las dosis de
eritropoyetina sin volver a requerir transfusion de hemoderivados

ni hierro intravenoso desde el alta.

DISCUSION

Se prevé que la incidencia de las angiectasias gastrointestinales se
vea incrementada en los proximos afios dada su relacion con la
edad avanzada (mayores de 60 afios), con multiples patologias
frecuentes (enfermedad pulmonar obstructiva cronica, estenosis
adrtica, cardiopatia isquémica, ERC, cirrosis hepatica...) asi como
con el uso de antiagregantes, antiplaquetarios y anticoagulantes
[1,2]. Su localizacién principal es en intestino delgado (57-80%)
con predominio del segmento proximal, aunque en el 60% de los
casos afecta a varios segmentos. Esta localizacion es responsable
del 50-60% [1,2] de las hemorragias por esta causa con una
recurrencia de hasta el 80% tras el primer episodio [1]. El
diagndstico es endoscopico [1,2].

Aunqgue la mayoria son asintomaticas, su forma de presentacion
suele ser mediante hemorragias recurrentes que requieren
tratamientos costosos repetidos y alteran la calidad de vida [1,2].
Pueden ser causa de episodios hemorragicos graves fatales. En el
tratamiento se debe diferenciar el manejo de la hemorragia activa
y la prevencion de la recurrencia (Figura I1l). En funcion de la
situacion hemodindmica del paciente y la accesibilidad de las

lesiones, se optara por un manejo endoscépico o radiologico [1,2].
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Una vez controlado el sangrado activo, y dado el riesgo elevado de
resangrado de estas lesiones, se recomienda el empleo de analogos
de la somatostatina para prevenir la recurrencia [1-3]. Estos
farmacos presentan un doble efecto hemodindmico sobre la
circulacion esplacnica: inhiben factores promotores de la
angiogenesis (VEF, b-FGF e IGF-1 k) y estimulan la relajacion del
mausculo liso intestinal [1]. Su efectividad es mayor en angiectasias
localizadas en intestino delgado y colon. La terapia endoscopica
permite el cese inmediato del sangrado con una alta tasa de
resangrado a los 12 meses, mientras que el manejo combinado
(endoscépico y médico) es mas eficaz en el mantenimiento y

profilaxis de la recurrencia [1,2].

CONCLUSION

La hemorragia secundaria a angiectasias gastrointestinales es
comun en pacientes fragiles de edad avanzada y otras patologias
asociadas. Esto ocasiona un importante deterioro de su calidad de
vida. En primer lugar se debe valorar si es posible retirar los
antiagregantes/anticoagulantes, o bien sustituirlos por otros de
menor riesgo hemorragico. Si no lo es, una vez resuelto el episodio
agudo, es recomendable iniciar farmacos para prevenir la
recurrencia. Los analogos de la somatostatina se emplean con este
uso fuera de ficha técnica, con evidencia en la literatura que
respalda su eficacia reduciendo el nimero de hospitalizaciones y
el uso de hemoderivados. Aunque precise de un control estricto en

su inicio, se trata de una terapia costo-efectiva y segura.
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IMAGENES

Figura I. Imagen de colonoscopia con angiectasia arborescente de 6 mm que se
coagul6 con argon-plasma tras sobreelevar con adrenalina diluida 1:100.000.
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Figura 1l . Imagenes de capsula endoscopica en las que se observan varias petequias y
angiectasias (flechas) distribuidas en intestino delgado.
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Figura I1l. Manejo de las angiectasias gastrointestinales en funcién de la estabilidad del
paciente y la localizacién de las mismas.
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Capitulo 19.

TRASTORNOS DEL METABOLISMO FERRICO MAS
ALLA DEL HIGADO

Autores: Bogalo Romero, Cintia; Espuche Jiménez, Cristina;
Alvaro Choque, Joaquin Vicente; Mesa Lopez, Maria José; Oton

Martinez, José Antonio.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Se trata de una paciente de 21 afios que es derivada a consulta por
hiperferritinemia y datos de sobrecarga férrica tisular en RM
hepatica. En el estudio, se encuentra la mutacién H63D en
heterocigosis para el gen HFE, la cual no seria suficiente para
explicar los hallazgos encontrados. Como antecedentes personales,
a la paciente se le realiz6 un trasplante de precursores
hematopoyéticos por anemia sideroblastica congeénita, que
condiciona una dieritropoyesis provocando alteraciones en el
metabolismo del hierro, que junto a la mutacion del gen HFE,
podrian explicar la sobrecarga férrica.

Palabras clave: Hemocromatosis, sobrecarga férrica, anemia

siderobléastica congénita.
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CASO CLINICO

Mujer de 21 afios que es remitida a consultas externas de Aparato
Digestivo por hiperferritinemia mantenida en torno a cifras de
1500-2000 mg/dl durante los altimos afios. Como antecedentes
personales, en 2013 es remitida para estudio de anemia
normocitica normocronica junto con hiperferritinemia de 8000
mg/dL. Se realiza biopsia de médula 6sea en cresta iliaca, donde
en tincion de Pearls se aprecian sideroblastos en anillo (Figura I)
con rasgos mielodisplasicos, diagnosticAndose de anemia
sideroblastica congénita. Ese mismo afio recibe trasplante
alogénico de precursores hematopoyéticos. Posteriormente
presenta diferentes complicaciones relacionadas con el trasplante,
destacando las infecciosas que se resuelven con tratamiento

médico y las cutaneas.

Cuando es remitida a nuestra consulta, la paciente se presenta
asintomatica, en exploracion fisica se observa alopecia y en
palpacion abdominal, leve hepatoesplenomegalia. Analiticamente,
la paciente presenta funcion renal e iones dentro de la normalidad,
asi como perfil lipidico y glucemia. Hemograma sin alteraciones.
Enzimas hepaticas con valores normales (ALT 18 U/l, GGT < 3
U/L, FA 42 UI/L). Ceruloplasmina 51 mg/dl. Alfa-l-antitripsina
188 mg/dL. Serologias negativas para VHB, VHC, VIH, CMV y
VEB.

Con respecto al metabolismo férrico, la paciente, antes del
trasplante de médula Osea, presentaba cifras de ferritina de hasta
9000 ng/dL. Tras el trasplante, hiperferritinemia mantenida entre
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1200-1900 ng/dL. Actualmente, valor de IST: 32%, Hierro
plasmatico 114 ug/dL, Transferrina 248 mg/dL.

Por nuestra parte, se solicita estudio de gen HFE de
hemocromatosis. La paciente es portadora para la mutacion H63D
en heterocigosis y homocigoto normal para C282Y. Se realiza RM
hepética (Figura Il) donde se observan hallazgos compatibles con
alta sobrecarga férrica hepéatica (128.9 micromol Fe/gr), leve
hepatomegalia, higado sin nodulaciones ni LOEs, sin otros

hallazgos de interés.

En esta paciente nos planteamos que la sobrecarga férrica podria
deberse tanto a su enfermedad de base, la anemia sideroblastica
congénita, que condicionaria una sobrecarga férrica por
diseritropoyesis, como a ser heterocigota para la mutacién H63D
de la hemocromatosis, que provocaria una leve disminucion de los

niveles de hepcidina sérica.

Como tratamiento, la paciente no es candidata a realizar
flebotomias debido a su trastorno anémico congeénito, por lo que
como alternativa, se inicia tratamiento con quelantes de hierro
(Desferroxiamina), citando en consultas externas para control y

seguimiento.

DISCUSION
El hierro es un elemento fundamental para el organismo, ya que
participa en multiples rutas metabdlicas, asi como forma parte de

enzimas y proteinas esenciales para el correcto funcionamiento del

133



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

mismo [1]. En la sobrecarga férrica se produce un aumento del
indice de saturacion de transferrina (IST), proteina a la que se une
para ser transportado en el plasma, que cuando supera el 75%
condiciona la aparicién de hierro libre no unido a transferrina
(NTBI), el cual carece de regulacion, es extremadamente toxico y
es el culpable de acumulo de hierro en los tejidos, causando
fibrosis y disfuncion de los mismos, en especial higado, pancreas,
corazon, glandulas endocrinas, piel y articulaciones, causando el
fenotipo caracteristico de estos pacientes [2].

La hemocromatosis hereditaria es un conjunto de trastornos
genéticos con penetrancia variable originados por un déficit de
hepcidina [3], péptido de origen hepatico, cuya funcion es la
regulacion negativa de absorcion de hierro a nivel duodenal. En la
Figura 111, mostramos el algoritmo diagnostico segun los niveles
de IST vy ferritina y resultados del estudio genético del gen HFE
[4]. La mutaciobn mas prevalente es CY282 en homocigosis,
constituyendo un 85% de los casos. Otras mutaciones diferentes a
esta, seran mucho menos frecuentes y precisaran de un cofactor
para causar sobrecarga férrica.

Por otra parte, tenemos otras patologias que son causa de
sobrecarga de hierro por mecanismos diferentes, como
sobreaporte, diseritropoyesis o0 hepatopatia, siendo la consecuencia
final la misma, el acimulo y la disfuncién tisular por hierro,
presentando los pacientes fenotipos similares, ya sea el origen de
la sobrecarga genético o adquirido.

El tratamiento, por lo general, consiste en disminuir la absorcion

intestinal de hierro mediante cambios dietéticos y quelantes, asi
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como en disminuir los depositos del mismo, mediante flebotomias,

si las comorbilidades del paciente lo permiten.

CONCLUSION

La hemocromatosis hereditaria es un trastorno genético causado en
la mayoria de los casos por la mutacion C282Y en homocigosis del
gen HFE, que conlleva un aumento de absorcion intestinal de
hierro. Otras mutaciones, como la H63D, pueden producir
sobrecarga férrica, sin embargo, normalmente precisan de un
cofactor para llevarla a cabo. En este caso, la paciente presenta
ademéas anemia sideroblastica congénita, que condiciona una
diseritropoyesis con acimulo de hierro por si misma.

En este caso, se descartarian las flebotomias como posibilidad
terapéutica por trastorno anémico de base, por lo que la paciente,
Unicamente seria candidata al tratamiento mediante quelantes y

modificaciones dietéticas.
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Figura I. Tincién con azul de Prusia del hierro de la médula dsea que revela

sideroblastos en anillo.
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Figura 11 . RM hepatica con cuantificacion de hierro. Hepatomegalia, higado sin LOEs.
Sobrecarga férrica hepética (128.9 micromol Fe/gr).
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Figura Ill. Algoritmo diagnostico de posible hemocromatosis hereditaria segin IST,
ferritina y hallazgos genéticos.
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Capitulo 20.

MANEJO ENDOSCOPICO DE LA PERFORACION
INTESTINAL IATROGENICA ASOCIADA A LA
ENDOSCOPIA: A PROPOSITO DE UN CASO

Autores: Sanchez Roncero, F.J; Mesa Lopez M.J; Espuche

Jiménez, C; Bogalo Romero, C.; Calatayud Vidal, Gabriel
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Aparato Digestivo.

RESUMEN

Presentamos el caso clinico de una mujer de 66 afios que presento
una perforacion coldnica durante la realizacion de una endoscopia
diagnostica. Mediante tratamiento endoscépico con clip tipo
Ovesco se consigue el cierre, con buena evolucion posterior.
Aunque excepcional, la perforacion intestinal iatrogénica es una
complicacién potencialmente grave, cuyo tratamiento de eleccion
generalmente ha sido quirdrgico. La importancia de este caso
radica en el cierre del defecto mediante endoscopia con uso de
endoclip tipo Ovesco, sin necesidad de cirugia.

Palabras clave: Endoscopy, Gastrointestinal; Intestinal

Perforation; Ovesco.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 66 afios que ingresa en
Aparato Digestivo tras perforacion colonica durante la realizacion
de colonoscopia. Como antecedentes personales de interés destaca
hipertension arterial y obesidad grado I. Colonoscopia anterior de
la que no disponemos de informe con hallazgo de diverticulosis

colonica. No antecedentes quirurgicos.

Se realiza colonoscopia de cribado de cancer colorrectal de manera
ambulatoria, con hallazgo a nivel de sigma de diversos ostium
diverticulares, algunos de gran tamafio. Tras la realizacion de
maniobra de rectificacion se observa solucion de continuidad en
sigma (Figura I). Ante la sospecha de perforacion coldnica, en un
primer momento se intenta colocacion de endoclip convencional
con la intencién de aproximar los bordes, pero ante el cierre
incompleto finalmente se decide proceder al cierre mediante el
sistema “over-the-scope-clip” (OSC) (Figura I). Tras comprobar la

colocacion adecuada la paciente es llevada a la sala de cuidados.

Cuando acudimos a valorar a la paciente, ésta refiere dolor
abdominal en hemiabdomen inferior que mejora tras Nolotil
intravenoso. A la exploracion la paciente presenta un abdomen
globuloso, doloroso a la palpacién en ambas fosas iliacas,
empastamiento en fosa iliaca izquierda. En ese momento iniciamos
ademas profilaxis antibidtica con Ciprofloxacino y Metronidazol
intravenosos Yy se solicita analitica y TC de abdomen urgente para
confirmar cierre completo y ausencia de complicaciones. Desde el

punto de vista analitico se objetiva elevacion de marcadores de
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inflamacion, con una Proteina C Reactiva (PCR) de 3.59 mg/dL,
leucocitosis (18.110 uL) con neutrofilia (16.700 uL) y la
Procalcitonina dentro del rango de la normalidad (0.31 ng/mL). En
el informe del TC (Figura 1) se describe moderada cantidad de
neumoperitoneo de predominio inframesocdlico, sin liquido libre
intraperitoneal significativo. Tras informar a la paciente y a los
familiares de la situacion y tras asegurarse del control de la
perforacion decidimos cursar ingreso en nuestro servicio para

control sintomaético y seguimiento evolutivo.

Durante su estancia en planta la paciente evoluciona
favorablemente, con inicio de tolerancia oral a las 24 horas del
ingreso y sin necesidad de rescate analgésico. En la analitica de
control ademas se objetiva descenso de los parametros de
inflamacidn, con un recuento de leucocitos dentro del rango de la
normalidad (6.280 uL) y la PCR en descenso (1.46 mg/dL). En TC
de control (Figura Il) realizado a los 5 dias en el que se informa de
persistencia de OSC en sigma junto con préactica resolucion del
neumoperitoneo, sin evidencia de colecciones definidas. Asi, ante
la adecuada evolucién clinica de la paciente junto con el descenso
de los marcadores de inflamacion y la reabsorcion casi completa
del neumoperitoneo se decide alta domiciliaria con dieta blanda sin
fibra durante al menos 48 horas mas y continuando con pauta de
antibidtico oral hasta completar 7 dias de tratamiento.
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DISCUSION

Con una tasa de complicaciones menor del 1% [1] a pesar del
aumento a nivel mundial del nimero de pruebas realizadas, la
colonoscopia puede asociar complicaciones. Aunque la mayoria
son inespecificas y leves, otras como la hemorragia y la

perforacion pueden poner en peligro la vida del paciente[1].

La perforacion intestinal iatrogénica asociada a la endoscopia es
una complicacion infrecuente pero potencialmente grave. Se
asocia con mas frecuencia a procedimientos terapéuticos,
principalmente la polipectomia o dilatacion endoscopica de
estenosis[2]. La incidencia estimada es del 0.1-0.6% para la
endoscopia diagndstica y del 0.6-5.5% si es terapéutica[2,3]. En el
caso de la perforacion colénica la incidencia se sitta entre el 0.03-
0.07% al afio, siendo mas frecuente a nivel de sigma[2]. Como
factores de riesgo destacan la edad avanzada, el sexo femenino, y
la presencia de comorbilidades, como la diverticulosis[2,4]. Una
vez diagnosticada es importante establecer el tiempo de evolucion
y describir adecuadamente tanto la localizacion como el tamario

total de cara a decidir el tratamiento.

Ante el potencial riesgo de una cirugia urgente, en los tltimos afos
se han desarrollado técnicas endoscéOpicas para su cierre, con
especial indicacion cuando se detecta en las primeras 24 horas.
Mas alla de los 10 mm el defecto de la pared no se consigue cerrar
adecuadamente mediante sistémicas clasicos como los clips
“through the scope” (TTSC), por lo que se han desarrollado
métodos como el OSC utilizado en el caso (Figura Ill). Este
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sistema, con una efectividad del 85%, consiste en un clip dentado
con forma de cepo transportado sobre un capuchon colocado sobre
el endoscopio, consiguiendo el cierre del defecto tras aproximar
los bordes mediante aspiracion convencional o bien mediante

accesorios que los acerquen[2-5].

El tratamiento quirdrgico se recomienda en caso de defectos de
pared > 20 mm, deficiente preparacion y > 24 horas desde la

perforacion[2].

CONCLUSION

Aungue segura, la colonoscopia no estéa exenta de complicaciones,
algunas de ellas potencialmente graves. De ahi la importancia de
seleccionar bien las indicaciones y los pacientes que puedan
beneficiarse de ella. La perforacion intestinal iatrogénica asociada
a la endoscopia es wuna complicacion infrecuente pero
potencialmente grave. En el colon la localizacion mas frecuente es
en sigma, y la edad, el sexo y la presencia de patologia

concomitante se asocian a un mayor riesgo.

Aunque el tratamiento de referencia es el quirdrgico, éste asocia
comorbilidad importante, por lo que se han desarrollado
procedimientos terapéuticos mediante endoscopia. Es importante
definir el tamafio y localizacién de cara a elegir la técnica. Asi, en

caso de defectos de mayor extension se recomienda el uso de OSC.
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IMAGENES

Figura 1. Perforacion col6nica en sigma. Se observa en el lateral defecto de la pared

(arriba) que se consigue cerrar tras colocacién de OSC.
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Figura Il. Cortes de TC abdominal. En el primero (izquierda) se observa neumoperitoneo,
que ha desaparecido en TC de control (derecha).

O &
-

Figura Il1. Sistema OSC. Montado en un capuchon sobre el endoscopio, una vez
aproximados los bordes se libera al soltar el mecanismo de seguridad.
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Capitulo 21.

INFARTO PULMONAR DE ORIGEN CARDIACO, EL
PAPEL DE LA ECOCARDIOGRAFIA
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Garcia Garcia, Alba Maria; Sadez Martin, M? Azucena; Esteve

Pastor, M2 Asuncion.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Cardiologia.

RESUMEN

El caso describe un varén de 40 afios que acude a urgencias por
dolor en hemitorax derecho de una semana de evolucion. En la
analitica destaca un dimero D elevado, por lo que se solicita
angioTC, confirmando el hallazgo de infarto pulmonar basal
derecho con masa flotante en tronco de la arteria pulmonar. Como
parte del estudio se solicita una ecocardiografia que muestra los
hallazgos de masa redondeada, mdvil, pediculada y adherida a la
pared de la arteria pulmonar, sugerente de fibroelastoma.
Finalmente se decide intervenir, resecandose la masa y
confirmandose el hallazgo con anatomia patolégica.

Palabras clave: Lung infarction, Echocardiography, Cardiac

fibroelastoma
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CASO CLINICO

Varén de 40 afios, sin antecedentes de interés ni factores de riesgo
cardiovascular, que acude a urgencias por dolor en hemitérax
derecho de caracteristicas  pleuriticas de  intensidad
moderada/severa. Como antecedentes familiares de interés tiene
una abuela fallecida por tromboembolismo pulmonar (TEP) y

madre y primo hermano afectados con miotonia de Steinert.

A su llegada a urgencias se encuentra sintomatico, con dolor que
no cede con analgesia convencional, aunque estable
hemodinamicamente (tensién arterial de 110/80 mmHg vy
frecuencia cardiaca de 110 latidos por minuto). Se encontraba
saturando al 93% respirando aire ambiente. La exploracion fisica
fue normal tanto a nivel cardiopulmonar como abdominal. El
electrocardiograma (ECG) realizado mostré6 una taquicardia
sinusal a 110 lpm con patron S1Q3T3, sin otros hallazgos de

interés (Figura I).

Se solicitd una analitica sanguinea en la que destacaban cifras
elevadas de Dimero D, por lo que junto con los antecedentes
familiares, la clinica y el ECG se decidid realizar angioTC de
arterias pulmonares. Se objetivé una masa flotante en tronco de la
pulmonar y TEP en ambas piramides basales con infarto pulmonar

subpleural basal derecho (Figura I1).

Se ingresa en planta de hospitalizacién y como parte del estudio se
realiza ecocardiografia doppler transtoracica, en el que se objetiva

un estudio normal sin repercusion sobre cavidades derechas pero,
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inmediatamente tras la valvula pulmonar, se observa una imagen
redondeada, mdvil y refringente de unos 8 x 8 mm adherida a la
valvula pulmonar y en movimiento solidario con la misma (Figura
I11). El aspecto es sugerente de fibroelastoma. Sin embargo, al no
tener confirmacién histoldgica inicial, se inicia anticoagulacion, y
se realizan pruebas de eco-doppler de miembros inferiores,
resonancia magnética cerebral y ecografia abdominal para
despistaje de otras fuentes, siendo todas normales. Al tratarse de
una masa de origen cardiaco que ha provocado un evento
trombotico agudo, se plante6 la posibilidad de resecarla

quirurgicamente.

Se presentd el caso en sesion médico-quirdrgica con Cirugia
Cardiovascular y se decidio intervenir para reseccion de la masa.
En quirdéfano se confirmaron dichos hallazgos mediante ecografia
transesofagica intraoperatoria. Durante el procedimiento se resecé
la masa fibroelastica alojada en el velo anterior de valvula
pulmonar sin incidencias. La anatomia patoldgica confirmé los

hallazgos de fibroelastoma.

El diagnostico final fue TEP agudo en relacién a fibroelastoma de
valvula pulmonar y no preciso anticoagulacion al alta, ya que su

causa fue objetivada y reversible.

DISCUSION
En la evaluacion de un TEP es muy importante el papel de la
ecocardiografia, no sélo para valorar su repercusion sobre las

cavidades derechas sino también para buscar potenciales fuentes
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emboligenas [1], mas aun si el resto de pruebas son normales. Es
necesario mirar sistematicamente la valvula pulmonar en un
examen ecocardiografico, aunque la trombosis y las masas sean

menos frecuentes en la circulacion derecha del corazon [2].

El fibroelastoma es el tercer tumor cardiaco benigno en frecuencia
(el primero es el mixoma). Es més frecuente en mujeres mayores
[3]. Puede surgir de cualquier superficie endocardica, siendo mas
frecuente su presentacion en una unica localizacién, aunque esta
puede ser multiple. Las cavidades izquierdas y sus valvulas estan
afectadas en mayor proporcion que las del lado derecho. A su vez,
dentro de las valvulas izquierdas, la aortica es la mas
frecuentemente afectada [1]. Suelen estar alojadas en la direccion
de flujo cardiaco y la disfuncién valvular es rara. Su tamafio suele
ser pequefio con un movimiento independiente al de la valvula
adyacente. Es importante distinguirlo de las excrecencias de
Lambl, que son vestigios de tejido mesotelial adherido a las
valvulas, de tamafio menor y mas lineal, sin trascendencia clinica.
Nuestro paciente cumplia los criterios morfologicos anteriormente
citados, aunque su presentacion en el lado derecho es mas

infrecuente.

Con respecto a su manejo, se recomienda la excision quirdrgica
para fibroelastomas mayores de 1 cm, lado izquierdo, joven, bajo
riesgo quirtrgico o en el momento de otra cirugia cardiaca
concomitante [4]. Los del lado derecho solo deben eliminarse si es
grande, movil y/o ha provocado un evento tromboembolico [4]. En
el caso de nuestro paciente al haber provocado un TEP, ya tenia
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indicacion de cirugia. Ademaés, existe evidencia en la literatura
cientifica que afirma la asociacion significativa entre el

fibroelastoma y la aparicion de un evento tromboembdlico [5].

CONCLUSION

Este caso muestra el papel fundamental de la ecocardiografia en el
contexto de un tromboembolismo pulmonar. Normalmente se pide
dicha prueba para valorar la repercusion del TEP sobre las
cavidades derechas y su funcion. Sin embargo, es de destacar su
importante papel en la busqueda de potenciales fuentes
emboligenas tanto a nivel derecho, asi como a nivel izquierdo en
el caso de los accidentes cerebrovasculares. Este estudio tiene
todavia mas valor si el resto de pruebas han sido normales.
También podemos concluir que el fibroelastoma es un tumor
cardiaco frecuente, que se asocia a complicaciones trombéticas
agudas y que su excision es mandatoria si existe relacion temporal

entre el evento trombético y su diagnostico.
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Figura I. Ritmo sinusal a 110 Ipm. PR normal. Eje -30 °. QRS estrecho. Sin
alteraciones agudas de la repolarizacion. Patron S1Q3T3.
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Figura Il . Masa flotante en tronco de la pulmonar. TEP en ambas pirdmides basales con
infarto pulmonar subpleural basal lateral derecho.

Figura I1l. Imagen redondeada, movil y refringente de unos 8 x 8 mm adherida a la

valvula pulmonar y en movimiento solidario con la misma. El aspecto es sugerent
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Capitulo 22.

.SE PUEDE TENER UNA MIOCARDIOPATIA
ARRITMOGENICA SIN CUMPLIR LOS CRITERIOS
DIAGNOSTICOS?
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RESUMEN

Se trata de un varon joven de 32 afios sin antecedentes de interés
que durante un esfuerzo fisico sufre una taquicardia ventricular
monomorfa sostenida. Tras realizar una cardioversion eléctrica
efectiva comienza el estudio etiolégico. Las pruebas basicas no
invasivas (ECG, ecocardiograma, RMN...) no nos permiten llegar
al diagnostico definitivo. Por lo que tenemos que pasar a realizar
un estudio electrofisiolégico con el que se llega al diagndstico
definitivo de miocardiopatia arritmogénica. Finalmente, se realiza
una ablacion endocardica que no es efectiva y se coloca un
desfibrilador.

Palabras clave: Miocardiopatia arritmogénica, taquicardia

ventricular.
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CASO CLINICO

Varon de 32 afios sin antecedentes personales ni familiares de
interés, que consulta por episodio de palpitaciones y mareo
desencadenado con el esfuerzo fisico. En el ECG inicial se
documenta una taquicardia de QRS ancho con morfologia de
bloqueo de rama izquierda (BRI) y eje inferior (Figura 1),
compatible con taquicardia ventricular (TV) probablemente
originada en la region basal del ventriculo derecho (VD). Se intenta
en un primer momento cardioversion farmacoldgica que no es
efectiva, por lo que se realiza cardioversion eléctrica que resulta
eficaz y se cursa ingreso hospitalario para completar el estudio
etioldgico. EI ECG basal en ritmo sinusal, presenta ondas T
negativas en V1-V2 como unico hallazgo de interés (Figura I). La
analitica y la radiografia de torax son anodinas. El ecocardiograma,
incluyendo pardmetros de deformacion miocéardica, es normal. Se
realiza un TAC coronario que no muestra anomalias congénitas ni
lesiones en las arterias coronarias. En la resonancia magnética
cardiaca (RMN), se identifica un foco de hipersefial en las
secuencias T1, STIR vy realce tardio con gadolinio a nivel del
segmento medio del septo interventricular, adyacente al
endocardio del VD, que podria corresponder a un foco de fibrosis

vs cripta miocardica (Figura I1).

Ante la presencia de alteraciones sutiles en el ECG basal y los
hallazgos inespecificos descritos en la RMN, se solicita un estudio
electrofisiologico. Por cartografia electroanatomica, en el mapa

endocardico unipolar del VD se objetiva una escara epicardica
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extensa, adyacente a la region inferolateral del anillo tricuspideo
(Figura 11l). En esa zona, se identifican potenciales tardios
fragmentados y un pace-mapping 100% concordante con la TV
clinica. Ante dichos hallazgos, se realiza ablacion endocérdica a
dicho nivel que no resulta eficaz, con recurrencia posterior de la
TV.

Finalmente, con el diagnostico de TV originada en el VD con
sustrato compatible con MCA por cartografia, se cursa estudio
genético y se decide implante de desfibrilador en prevencion
secundaria. Ademas, se recomienda no practicar ejercicio fisico de

intensidad moderada-alta.

DISCUSION

La miocardiopatia arritmogénica (MCA) es una enfermedad
caracterizada por la sustitucién fibrograsa del masculo cardiaco.
En més del 50% de los casos, esta causada por mutaciones en genes
desmosémicos.[1] Aunque clasicamente se ha denominado
miocardiopatia  arritmogénica  del  ventriculo  derecho,
fenotipicamente, el 50% de los casos cursa con afectacion
biventricular. Por ello, en 2020 se afiadieron los criterios de Padua
para MCA de ventriculo izquierdo.[2] Clinicamente, suele
manifestarse con arritmias ventriculares en fases precoces de la
enfermedad y segun las series disponibles, es responsable del 11-
27% de los casos de muerte subita en sujetos < 35 afios.[1]

El diagndstico de la MCA en las fases iniciales de la enfermedad

puede ser todo un reto, ya que muchos pacientes ain no cumplen
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los criterios diagndsticos clasicos y las pruebas de imagen como el
ecocardiograma y la RMN no nos dan un diagndstico de certeza.
En algunos casos seleccionados en los que las exploraciones
complementarias no invasivas no resulten concluyentes, la
realizacion de mapas electroanatdmicos puede aportar informacion
adicional relevante para sospechar esta patologia. Por otro lado, el
estudio electrofisiolégico puede ser util para establecer el
diagnostico diferencial entre la TV idiopatica del tracto de salida
del ventriculo derecho y la MCA.[3] Ademaés, algunos estudios
abogan por realizar biopsia miocardica si no se llega al diagnostico
con las pruebas anteriores, ya que conocer la etiologia permite

elegir el tratamiento méas adecuado para el paciente.[4]

CONCLUSION

La miocardiopatia arritmogénica es una causa frecuente de TV y
muerte subita en menores de 35 afios, por lo que conseguir un
diagndstico cobra mucha importancia. Llegar al diagnostico de
certeza no es sencillo y precisa de un alto nivel de sospecha.
Ademas, los criterios clinicos clasicos y las pruebas
complementarias basicas y no invasivas en muchas ocasiones no
son concluyentes. Es en este punto donde el estudio
electrofisiologico esta cobrando méas importancia en los ultimos
afos. Por otra parte, realizar este estudio nos permite realizar
ablaciones en las zonas donde se genera la arritmia y acabar asi con

el sustrato de la misma, aunque no siempre se consigue con éxito.
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IMAGENES

Figura I. Derecha: ECG de taquicardia ventricular monomorfa sostenida (morfologia

BRI, eje inferior y transicion en V5); Izquierda: ECG basal del paciente.
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Figura Il . RMN cardiaca. Secuencias STIR (imagen superior) y realce tardio con
gadolinio (imagen inferior). Foco de hipersefial marcado con flecha.

Figura I1l. Mapa de voltaje unipolar endocardico del VD en el que se ve una cicatriz

epicardica extensa y parcheada junto al anillo tricuspideo inferolateral
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RESUMEN

La pericarditis recurrente es una complicacion frecuente de la
pericarditis aguda, que ocurre en el 15-30% de los casos. Se trata
de un sindrome en el que los sintomas y signos de inflamacion
pericardica vuelven a aparecer tras un periodo de 4-6 semanas libre
de sintomas tras la resolucién de la pericarditis aguda. El curso
natural de la pericarditis idiopatica recurrente son episodios
recurrentes de inflamacion pericardica tras el episodio inicial, que
merman la calidad de vida del paciente y requieren largos periodos

de corticoides con los consiguientes efectos secundarios.

Palabras clave: pericarditis idiopatica recurrente. Inhibidores IL-
1, Anakinra.

CASO CLINICO
Mujer de 54 afios, sin factores de riesgo cardiovascular ni otros

antecedentes médicos relevantes. Consulta en urgencias por clinica
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de 7 dias de evolucion de dolor toracico de caracteristicas
pericarditicas, sensacion febril y astenia. No presenta clinica
infecciosa respiratoria, urinaria o digestiva. En la exploracién
fisica presenta tension arterial 124/76 mmHg, T2 37.2°C, sat 02:
99%, frecuencia cardiaca 80 Ipm, en la auscultacion
cardiopulmonar ruidos cardiacos ritmicos, con roce pericardico,
sin crepitantes, miembros inferiores sin edemas, sin ingurgitacion
venosa yugular, buena temperatura distal. En ECG ritmo sinusal a
75 Ipm, voltajes bajos y alternancia del eje del QRS (figura I).
Analiticamente destaca aumento de PCR (8.2 mg/dl) y de la VSG
71 mm/h, sin otras alteraciones. En Rx torax se observa
cardiomegalia no conocida, sin infiltrados pulmonares (figura II).
Se realiza ecocardiografia transtoracica en la que se observa
funcion biventricular normal, sin valvulopatias, derrame
pericardico severo global, de grosor maximo 3 cm con datos leves
de taponamiento ecocardiogréfico (figura I11). Ante la presencia de
pericarditis con  derrame  pericardico sin  repercusion
hemodinamica se ingresa a la paciente y se comienza tratamiento
con acidoacetil salicilico (AAS) y colchicina. Tres dias después del
inicio del tratamiento se realiza control ecocardiografico que
muestra persistencia de derrame, habiendo aumentado respecto a
estudio previo. Ante el fracaso del tratamiento con AAS se inician
corticoides intravenosos a dosis de 40 mg/dia, presentando buena
evolucion clinica, quedandose asintomatica, y con descenso
progresivo de reactantes de fase aguda (PCR 2 mg/dl). En
ecocardiografia de control se observa resolucion del derrame

pericardico. Ante la resolucién del cuadro la paciente es dada de

163



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

alta con tratamiento con 30 mg de prednisona al dia con pauta
descendente y colchicina durante 1 afio, realizandose revisiones en
consultas externas para monitorizar descenso de pauta de
corticoides. Durante la primera revision ambulatoria,
encontrandose con 30 mg de prednisona al dia, la paciente refiere
reaparicion del dolor de caracteristicas pericarditicas, ademas en
analitica se objetiva de nuevo aumento de PCR (4.7 mg/dl), por lo
que se realiza ecocardiografia, en la que se observa reaparicion del
derrame de 2 cm de grosor. Ante la reaparicion de pericarditis con
derrame percardico se sube de nuevo dosis de corticoides a 60
mg/dia, resolviéndose con ello el cuadro. En revisiones posteriores
se intenta asociar Metotrexato como farmaco ahorrador de
corticoides, pero la aparicion de herpes zoster a la semana de su
inicio como consecuencia de la inmunosupresion obliga a su
retirada. En revisiones posteriores se consigue disminuir dosis de
corticoides hasta que encontrdndose con dosis de 7.5 mg de
presenta nueva recurrencia de pericarditis con derrame pericardico
severo por lo que se ingresa de nuevo a la paciente para tratamiento
con corticoides intravenoso y ante la presencia de pericarditis
aguda idiopatica recurrente refractaria a AINE, colchicinay MTX
y dependiente de corticoides se decide iniciar junto con
Reumatologia Anakinra subcutanea. Tras conseguir la mejoria del
cuadro la paciente es dada de alta en tratamiento con Anakinra y
colchicina, este altimo durante 1 afio, habiéndose mantenido sin
recurrencias de pericarditis sin necesidad de administracion de

corticoides en revisiones durante los siguientes 2 afios.
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DISCUSION

En la mayoria de casos de pericarditis recurrente no se encuentra
ninguna etiologia subyacente. Se cree que puede tratarse de una
afectacion autoinflamatoria que causa episodios de inflamacion
estéril en diferentes 6rganos (principalmente en las superficies
serosas). Una caracteristica distintiva de las enfermedades
autoinflamatorias es el aumento en la produccion de IL-1B [1]. Asi
ciertas enfermedades autoinflamatorias responden rapidamente a
los farmacos que inhiben la IL-1. EI primer escalon terapéutico
consiste, como en la pericarditis aguda, en la combinacion de AAS
y colchicina. En pacientes que no responden o no toleran AAS, la
segunda linea de tratamiento consiste en corticoides a dosis medias
0 bajas [2]. En los pacientes que alcanzan una respuesta completa
(definida como ausencia de sintomas y normalizacion de PCR),
hay que disminuir la dosis de antiinflamatorios y corticoides y una
vez que se hayan suspendido ir disminuyendo la colchicina hasta
retirarla. Las recurrencias suelen verse cuando se desciende a dosis
de 10-15 mg/dia [1]. En caso de recurrencia debe intentarse
optimizar la dosis de AAS o AINES antes que subir la dosis de
corticoides. Sin embargo hay un conjunto de pacientes que o bien
no responden al segundo escalon, no consiguiéndose la remision,
0 bien lo hacen a costa de dosis demasiado altas de corticoides,
recayendo en los sintomas durante la bajada de los mismos. Se
estima que el 5% de las pericarditis recurrentes entran en este
grupo; para este grupo de pericarditis refractarias o dependientes
de corticoides se utilizan farmacos como anakinra, azatioprina e

inmunoglobulinas intravenosas. Anakinra es un antagonista
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recombinante del receptor de IL-1 que ha mostrado beneficio en el
tratamiento de la pericarditis recurrente, procedente de varias
series de casos y de un ensayo clinico randomizado, disminuyendo
la tasa de recurrencias administrado tras la bajada de corticoides
comparado con placebo [3,4].

CONCLUSION

En los pacientes con pericarditis aguda, una vez que alcanzan una
respuesta completa, hay que disminuir la dosis de antiinflamatorios
y corticoides. Sin embargo hay pacientes en los que no se consigue
la remision o bien se hace a costa de dosis demasiado altas de
corticoides, recayendo los sintomas durante la bajada de los
mismos. Parece existir una inflamacion cronica subyacente en la
pericarditis  recurrente  determinada por una respuesta
autoinflamatoria mediada por la via de la IL-1. Para este grupo de
pericarditis refractarias o dependientes de corticoides se utilizan
farmacos como Anakinra, antagonista recombinante del receptor
de IL-1, el cual ha demostrado en series de casos y en un ensayo
clinico randomizado reducir recurrencias, hospitalizacion vy

dependencia de corticoides
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Capitulo 24.

MIOCARDIOPATIA DE FRIEDREICH: EL CORAZON
DE UN GUERRERO.

Autores: Carrillo Mora, Lidia Maria; Escolar Conesa, Antonio;
Tercero Fajardo, José Javier; Garcia Garcia, Alba Maria; Gimeno

Blanes, Juan Ramon.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Cardiologia.

RESUMEN

A continuacién, presentamos un caso de Ataxia de Friedreich (AF)
cuya importancia radica en su baja frecuencia durante la practica
clinica asistencial, ademas de la poca evidencia cientifica
publicada. De hecho, a la hora del momento agudo de
descompensacién cardiaca, no encontramos publicaciones sobre el
tratamiento con Levosimendan en estos pacientes, pero debido a la
pobreza de alternativas terapéuticas, la situacion clinica del
paciente y la escasa informacion cientifica acerca de su manejo,
nos vimos obligados a realizar dicha intervencion, resultando ser
beneficiosa para nuestro paciente.

Palabras clave: Cardiomyopathy, Friedreich’s ataxia, hereditary

diseases.
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CASO CLINICO

Nuestro caso clinico trata de un varon de 18 afios que acude por
palpitaciones y disnea. Como antecedentes, destaca una AF
diagnosticada a los 21 afios por inhabilidad motriz, motivo por el
que se realiza estudio neurologico, detectdndose polineuropatia
axonal de predominio sensitivo en extremidades inferiores.
Presenta una miocardiopatia (MP) hipertrofica no obstructiva
asociada, con funcion biventricular normal, en la dltima
ecocardiografia transtoracica (ETT) de 2021, y estudio de holter de
ese mismo afo, que informa de ectopia auricular frecuente y alguna
racha aislada de taquicardia auricular (Tau). Fenotipicamente, se

afiade la presencia de cifoescoliosis dorsolumbar y pie cavo.

Nuestro paciente consulta por sensacion de palpitaciones y disnea
desde hace 2 dias, sin relacion con el esfuerzo y que le impiden el
suefio. A su llegada esta hipotenso y con taquicardia a 180 latidos
por minuto (Ipm) con auscultacion arritmica, siendo el resto de la
exploracion normal. En el electrocardiograma (ECG) de Urgencias
se observa fibrilacion auricular (FA) a 160 Ipm con QRS estrecho
y ascenso del ST de 1-2 mm en V2 y V3 (Figura 1a). En la analitica,
s6lo destaca un fragmento N-terminal del péptido natriurético tipo
B (NT-proBNP) de 1900 pg/ml y unas troponinas T (TT) elevadas
en meseta de en torno a 100 ng/ml. La radiografia de torax es
normal y en la ETT se observa una disfuncion sistolica

biventricular severa.

En urgencias se administran betabloqueantes (BB) y amiodarona

(Am) sin adecuado control de la arritmia, por lo que se realiza
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cardioversion eléctrica, saliendo el paciente en ritmo sinusal
(Figura Ib) pero permaneciendo inestable y sin lograr despertar,
por lo que finalmente se procede a intubacion orotraqueal e ingreso
en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI). En la UCI se inicia
dobutamina y noradrenalina, y se solicita un Body-TC que informa
de signos de sobrecarga derecha y edema cardiogénico, asi como
signos de hipoperfusién abdominal. Dada la situacion del paciente,
se procede a asistencia ventricular con membrana de oxigenacion
extracorporea, la cual se retira a los 4 dias por mejoria
hemodinamica. En la ETT de control se objetiva empeoramiento
de la funcién sistélica de manera global, pero por la buena
situacion clinica del paciente se decide iniciar un ciclo de
Levosimendan y se programa ablacion de venas pulmonares. Tras
el ciclo, se observa en la ETT una clara mejoria de la funcion
sistélica global, ademéas de su mejoria clinica y analitica, lo que

permite su ingreso en planta.

Alli permanece estable y asintomético. Se objetiva buen control
del ritmo con Am, aunque presenta episodios aislados de Tau y
extrasistolia. Se procede a cambio de Enoxaparina a Apixaban sin
incidencias. Posteriormente, se disminuye la dosis de Am y se
inicia tratamiento neurohormonal (TNH) con buena tolerancia. Se
solicita TC cardiaco previo a la ablacion y RMN cardiaca, que
muestra leve disfuncion sistolica derecha y ausencia de fibrosis
focal. Asimismo, se objetiva una importante mejoria de la fraccién
de eyeccidn ventricular izquierda (FEVI) en la ETT de control

(Figura 1), realizandose la ablacion sin complicaciones. Ante la
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buena evolucion clinica, se decide alta hospitalaria con el
diagnostico de shock cardiogénico en paciente con miocardiopatia
de Friedreich desencadenado por taquimiopatia por FA mantenida,
preescribiéndose el TNH, antiarritmico y anticoagulante ya

iniciados en planta.

DISCUSION

La AF representa una enfermedad neurodegenerativa de escasa
prevalencia determinada genéticamente en combinacién con
afeccion miocardica y, en algunos casos, alteraciones
endocrinoldgicas[1]. La edad tipica de aparicion de los sintomas
cardioldgicos se encuentra entre la primera y segunda década de la
vida, siendo las palpitaciones y la disnea los sintomas iniciales mas
frecuentes. Aunque la afectacion miocardica suele aparecer
posterior a los sintomas neurolégicos, es importante remarcar que
es la causa mas frecuente de muerte en estos pacientes, llegando a
un 60% en la mayoria de las series[2]. En esta tabla, se demuestra
como la insuficiencia cardiaca (IC) y las arritmias se llevan el
mayor porcentaje(Figura I11). De forma tipica, es un episodio de
taquicardia sostenida la que conduce a un estado de IC
descompensada vy, finalmente, a la muerte, como practicamente
ocurre en nuestro caso clinico. Las diversas investigaciones sobre
el tratamiento de la AF se centran en el uso de antioxidantes y de
terapias de quelacion férrica, con el objetivo de mejorar el
funcionamiento celular. Muchos trabajos confirman la validez de
la ldebenona para mejorar levemente o, al menos, frenar la

progresion cardioldgica, aunque esto no ocurre con la neuroldgica.
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Sin embargo, hay estudios que encontraron que a altas dosis
mejoraban las dos partes, hallando un rango de dosis seguro y bien
tolerado[3,4]. Un estudio analizé el impacto de la Idebenona en
nifios, encontrando que muchos pacientes con FEVI deprimida
mejoraban posteriormente, dejando a la misma como potencial
causa de reversibilidad de la funcion ventricular y sugiriendo su
implantacion precoz para no llegar a un estado de MP
irreversible[5]. Aunque el tratamiento curativo de la enfermedad
aun no se ha determinado, es fundamental una vigilancia estrecha
interdisciplinar en estos enfermos, ya que ante cualquier indicio de
MP es importante una actuacién rapida, siendo ésta la principal

clave prondstica de supervivencia[2].

CONCLUSION

La AF es una patologia neurodegenerativa que también se
acompafia de afectacion cardioldgica. Esto es importante debido a
que la causa cardiol6gica es el motivo méas frecuente de muerte y
determina el prondstico de estos pacientes. Aunque en la literatura
cientifica se han empleado mdultiples farmacos con escasa
evidencia, la Idebenona a alta dosis es el tratamiento estrella, con
mejores resultados en cuanto a la detencion de la progresion de la
enfermedad. Por lo tanto, el manejo terapéutico de la cardiopatia
es posible y la cooperacion interdisciplinaria neuroldgico-
cardioldgica debe comenzar temprano en el curso de la AF. Aln
asi, aclarar que no disponemos aun de una terapia definitiva para
su curacion, pero se estan iniciando ensayos clinicos que nos

ofrecen datos esperanzadores.
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Figura I. 1a) Primer ECG realizado en Urgencias en FA; Ib) ECG tras la cardioversion

en ritmo sinusal.

Figura Il . ETT Planta: se observa dilatacion auricular izquierda y aumento del grosor
biventricular (promedio de 12.5 mm) con disfuncién diastélica y sistélica.
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CAUSAS DE MUERTE FRECUENCIA | PORCENTAIJE

CARDIACAS 36 59 %
INSUFICIENCIA CARDIACA 18 295%
ARRITMIA 10 16,4 %
CARDIOPATIA ISQUEMICA 3 42%
OTROS 5 89%

NO CARDIACAS 17 279%

DESCONOCIDO 6 98%

Figura I11. Causas de muerte en la AF: se observa como la insuficiencia cardiaca y las
arritmias son las causas mas frecuentes.
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Capitulo 25.

ESCLEROSIS SISTEMICA CUTANEA DIFUSA CON
AFECTACION CARDIACA RAPIDAMENTE
PROGRESIVA

Autores: Garcia Garcia, Alba Maria; Sdez Martin, Maria Azucena;
Carrillo Mora, Lidia Maria; Escolar Conesa, Antonio; Leithold,

Bertold Gunnar.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Cardiologia.

RESUMEN

La afectacion cardiaca es una complicacién frecuente de la
esclerosis sistémica cutanea difusa, siendo ésta un indicador de mal
prondstico [1]. La fibrosis tisular puede localizarse a nivel del
pericardio, miocardio, arterias coronarias, sistema de conduccién
0 vélvulas cardiacas. Se asocia a una elevada morbimortalidad
secundaria a trastornos de la contractilidad y de la conduccion [2].
Actualmente no hay ningln tratamiento modificador de la
enfermedad, pero un diagnostico precoz y un manejo terapéutico
multidisciplinar pueden mejorar el prondstico [3].

Palabras clave: Systemic Scleroderma, Heart Failure,

Transplantation.
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CASO CLINICO

Mujer de 43 afos, sin factores de riesgo cardiovascular,
diagnosticada hacia 2 afos de esclerosis sistémica cutanea difusa
anticuerpo antiSCL70 positivo con afectacion vascular, articular,
digestiva, cutdnea difusa severa y enfermedad pulmonar
intersticial difusa leve con patron tipo neumonia intersticial no
especifica. Habia iniciado 2 meses antes estudio ambulatorio en
Cardiologia para despistaje de hipertension arterial pulmonar
(HAP). En el ecocardiograma transtoracico (ETT) inicial
presentaba una funcion sistélica biventricular en el limite bajo de
la normalidad y un ventriculo derecho (VD) ligeramente dilatado.
En la resonancia cardiaca (Figura l) se objetivaba un VD
levemente dilatado con disfuncion sistdlica severa, disfuncion
sistélica leve del ventriculo izquierdo (V1) y ausencia de fibrosis

miocardica en la secuencia de realce tardio de gadolinio.

La paciente ingresa en planta de Cardiologia por insuficiencia
cardiaca (IC) de debut con disnea de minimos esfuerzos, ortopnea
e importante congestion venosa sistémica a la exploracion. En el
electrocardiograma (ECG) (Figura II) presenta un flutter atipico de
conduccion variable con respuesta ventricular media en torno a 100
Ipm, QRS de 120 ms con morfologia de blogueo de rama derecha,
onda R embrionaria en cara inferior y de V3 a V6 y ondas T
negativas de V2-V5. En el nuevo ETT destaca un VD ligeramente
dilatado con disfuncién sistolica global severa y aplanamiento
diastdlico del septo interventricular hacia V1, funcion sistélica del

VI del 45% con hipocinesia global y escasas lineas B. Para el
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estudio etiologico de disfuncion de VD se realiza una tomografia
computarizada de arterias pulmonares y térax que objetiva
enfermedad pulmonar estable sin hallazgos sugestivos de
tromboembolismo pulmonar agudo. También se realiza un
cateterismo cardiaco derecho que registra un gasto cardiaco
disminuido (2,8 L/min) con resistencias vasculares sistémicas
aumentadas y presion arterial media pulmonar normal,
descartdndose HAP. Ademaés, se toma biopsia cardiaca cuya
anatomia patolégica (Figura 111) muestra moderada fibrosis de
predominio subendocardico e intersticial de morfologia
inespecifica y sin patron de miocarditis. Por tanto, en base a la
rapida evolucion de la enfermedad en el resto de drganos junto con
los resultados de dichas pruebas, se considera como diagndéstico
mas probable una disfuncion ventricular derecha severa secundaria
a fibrosis cardiaca por progresion de la esclerosis sistémica. Los
primeros dias de ingreso, la paciente se encuentra paucisintomética
recibiendo tratamiento con furosemida en dosis decrecientes,
sildenafilo 60mg/dia y micofenolato 1g/dia. Una semana mas
tarde, la paciente comienza con sintomas y signos de bajo gasto
cardiaco por lo que se suspende el tratamiento previo y se inicia
dobutamina, precisando traslado a la Unidad de Cuidados
Intensivos. Dada la complejidad del caso, se convoca una sesion
multidisciplinar para planear una estrategia terapéutica comun. En
ella, se desestima el trasplante cardiaco por ominosos resultados
previos en esta patologia, y se decide iniciar ciclofosfamida para
frenar la progresion de la fibrosis y levosimendan para mejorar la

funcidn ventricular. Horas después del inicio de este tratamiento,
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la paciente fallece por disociacion electromecénica.
Desafortunadamente, no se realizé autopsia clinica que nos hubiera

permitido esclarecer las multiples incdgnitas de este caso.

DISCUSION

La esclerosis sistétmica es una enfermedad de etiologia
desconocida caracterizada por fibrosis tisular y alteraciones
estructurales del lecho vascular que afecta a la piel y a 6rganos
internos como el tubo digestivo, pulmén, corazén vy rifion [1]. La
afectacion cardiaca puede ser primaria o secundaria. Dentro del
primer grupo se encuentra la enfermedad coronaria microvascular
que induce isquemia no vasculitica en los tejidos afectos, la
disfuncion ventricular (izquierda, derecha, sistélica o diastdlica)
por fibrosis miocardica, la miocarditis, la enfermedad pericardica,
las anomalias de la conduccidn y las valvulopatias. Entre las causas
secundarias encontramos la HAP [2,3]. La afectacion cardiaca
supone hasta el 29% de las muertes en estos pacientes [4]. EI ECG
y el ETT se consideran pruebas fundamentales para su cribado y
diagnostico, mientras que la resonancia cardiaca permite detectar
anomalias subclinicas [3]. En pacientes con evidencia de fibrosis
miocardica sin IC, las principales opciones terapéuticas son los
antagonistas del calcio dihidropiridinicos y los inhibidores de la
enzima convertidora de angiotensina. En pacientes con evidencia
de miocarditis e IC se emplean inmunosupresores
(corticosteroides, ciclofosfamida, micofenolato, azatioprina). En

pacientes con disfuncidn sistélica del V1 se debe iniciar tratamiento
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neurohormonal teniendo en cuenta que los betabloqueantes pueden
exacerbar el fenomeno de Raynaud. En la disfuncién primaria del
VD el tratamiento es empirico con digoxina, espironolactona y
diuréticos segin sea necesario. Las asistencias mecanicas
circulatorias y el trasplante cardiaco serian una opcion para
pacientes cuidadosamente seleccionados dada la alta
morbimortalidad que conllevan en esta patologia [4]. El interés del
caso recae en la importancia de llevar a cabo un diagnostico
diferencial minucioso de las distintas causas de afectacion cardiaca
en la esclerosis sistémica que permita establecer un manejo

terapéutico adecuado.

CONCLUSION

La afectacion cardiaca en la esclerosis sistémica constituye una de
las principales causas de mortalidad de esta enfermedad. Las
pruebas de imagen y los biomarcadores permiten una deteccién
mas temprana de las complicaciones cardiacas. No obstante, no se
ha desarrollado ain una terapia eficaz para esta [5]. La disfuncion
sistélica del ventriculo izquierdo es infrecuente, mientras que, la
disfuncion ventricular derecha por fibrosis miocardica conlleva

peor prondstico que la disfuncién secundaria a HAP [4].
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IMAGENES

Figura I. Resonancia cardiaca, eje corto. No se visualiza fibrosis miocardica en

secuencia de realce tardio de gadolinio.
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Figura Il . ECG. Flutter atipico de conduccidn variable. R embrionaria en cara inferior
y de V3 a V6 y ondas T negativas V2-V5.

Figura Ill. Anatomia patoldgica de biopsia cardiaca. Se observa fibrosis moderada de

predominio subendocardico pero también intersticial entre los miocitos.
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RESUMEN

En este trabajo presentamos el caso de una mujer de 75 afios que
acude a Urgencias por disnea y epigastralgia que le recuerdan a un
episodio de sindrome de Tako-tsubo en 2018. Tras la resonancia
magnética cardiaca y la ventriculografia se confirma el diagndstico
de un nuevo episodio de sindrome de Tako-tsubo. Esta patologia
produce una disfuncion ventricular, por definicion, reversible que
simula un sindrome coronario agudo. Es frecuente la aparicion de
insuficiencia cardiaca como complicacion, siendo poco habitual su
recidiva, la cual se relaciona con ciertos factores predictores.
Palabras clave: Takotsubo Cardiomyopathy, Recurrence,

Ventricular Dysfunction

CASO CLINICO
Mujer de 75 afios que consulta por disnea y epigastralgia que se
inici6 aproximadamente hace 4 horas mientras se encontraba

realizando unas compras. El dolor se acomparia de sudoracién y
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sensacion nauseosa sin vomitos. Afebril. Niega palpitaciones,
pérdida de conciencia, tos 0 mucosidad ni otra clinica respiratoria
o cardiaca asociadas. Asimismo refiere que el presente episodio le
recuerda a un evento previo por el que ingresé en 2018. Niega

acontecimiento estresante reciente o concomitante.

Como antecedentes personales destacan hipertension arterial de 4
afios de evolucion y dislipemia. Ambos factores de riesgo
cardiovascular (FRCV) con buen control. Ademas se encuentra en
tratamiento con Sertralina 50 mg, un farmaco inhibidor de la
recaptacion de serotonina. Destaca Unicamente un episodio de
miocardiopatia de estrés, en concreto de sindrome Tako-tsubo, con
insuficiencia cardiaca secundaria. Asimismo durante dicho evento
se identifico una insuficiencia mitral (IM) de grado leve por
movimiento sistdlico anterior (SAM por sus siglas en inglés) de la
valvula mitral. Dichas entidades se resolvieron durante el ingreso
en agosto de 2018. Al alta recuperd las alteraciones de la
contractilidad, persistiendo con asincronia por bloqueo de rama

izquierda (BRI) e IM ligera.

En el episodio actual, la exploracion fisica objetiva crepitantes en
ambos campos pulmonares inferiores con auscultacion cardiaca
normal. No se evidencian edemas en miembros inferiores. Ademas
presenta taquicardia leve con tensién arterial y saturacion de
oxigeno dentro de los limites normales. A su llegada a urgencias
se administra furosemida intravenosa con buena respuesta,
quedando asintomatica. Se realiza ecocardiograma urgente que

muestra una disfuncién ventricular leve/moderada a expensas de
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acinesia apical con IM severa por SAM mitral y fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) severamente reducida,
asi como abundantes lineas B pero sin congestion sistémica.
Analiticamente destaca troponina T de 464.0 pg/ml en la primera
determinacion y 706.0 pg/ml en la segunda con Nt- pro BNP
(péptido natriurético ventricular) de 2386.0 pg/mL. Se ingresa
como cuadro compatible con nueva miocardiopatia de estrés con

insuficiencia cardiaca (1C) descompensada.

Durante el ingreso se realizan electrocardiogramas (ECG) seriados
que evidencian alteraciones de la repolarizacion y del QT
compatibles (figura 1) con dicho cuadro. Asimismo se realizan
ecocardiograma reglado y resonancia magnética (RMN) cardiaca
(figura I1) que demuestra un trombo endocavitario y alteraciones
en la motilidad regional sin realce tardio de gadolinio, hallazgos
también compatibles. Se solicita coronariografia que descarta
lesiones coronarias y ventriculografia (figura 111) donde aparece

discinesia apical con hipercontractilidad en segmentos basales.

La IM severa dificulta el manejo médico, pero finalmente se logra
mejoria progresiva tras tratamiento deplectivo y neurohormonal
con Bisoprolol, Eplerenona e Irbesartan a dosis bajas por tendencia
a la hipotension (se pretende titular mas betabloqueantes que otros
farmacos para mejorar la obstruccion y el SAM). Estable y
asintomatica es alta a domicilio con seguimiento ambulatorio
estrecho en consultas de insuficiencia cardiaca. Dada la repeticion
del cuadro clinico se plantea la posibilidad de mantener tratamiento

neurohormonal a largo plazo aunque mejore la FEVI en el futuro.

186



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

DISCUSION

El sindrome de Tako-tsubo (STT), conocido también como del
“corazon roto”, es una miocardiopatia que produce disfuncion
ventricular reversible. Pese a incluirse entre las denominadas
miocardiopatias de estrés, solo la mitad de los casos se preceden
de situaciones estresantes, fisica (10%) o psicoldgicamente (43%)
[1]. En nuestro caso clinico la paciente neg6 cualquier evento
estresante fuera de lo habitual que pudiera relacionar con los
episodios.

Tipicamente presenta una coronariografia sin lesiones
significativas, a pesar de imitar clinica, electrocardiografica e
incluso analiticamente, con elevacion de biomarcadores de
necrosis miocardica, a un sindrome coronario agudo [2].
Asimismo en el trabajo de Nufiez-Gil [1] que estudia la evolucién
de 100 casos, se observaron valvulopatias significativas en el 25%,
mas comunes en el grupo con IC. La mayor parte IM, si bien solo
uno de los casos se debié a SAM, también presente en nuestro caso.
El STT una enfermedad benigna, pero no son infrecuentes las
complicaciones, como la aparicién de grados variables de IC, mas
comun en pacientes de edad avanzada, con diabetes, hipertension
o0 taquicardia [1]. Asimismo, el 42% de los pacientes con STT
tienen un diagnostico psiquiatrico, siendo el principal la depresién
[3]. Circunstancias que podemos correlacionar con nuestra
paciente.

Los casos de recidiva en el STT son infrecuentes (3,8% en un
seguimiento de 5 a 17 afos) [4]. Es probable que una
predisposicion genética, que explique la susceptibilidad al STT,
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junto con factores ambientales, entre los que se especula con un
factor hormonal pues la mayoria de casos aparecen en mujeres
postmenopausicas, sean sus causantes [5]. En la publicacion de
Fernandes [4] se recoge que el sexo femenino, el tiempo
transcurrido desde el primer episodio, el bajo indice de masa
corporal y los FRCV son predictores de recurrencias en el STT, asi
como los trastornos neuroldgicos. Ademas no se demostro que el

uso de betabloqueantes las evite.

CONCLUSION

El hecho de que en casi la mitad de los casos el STT se presente
sin un evento estresante claro nos hace replantearnos que deba ser
clasificado como miocardiopatia de estres.

La aparicién sin un desencadenante concreto y el desarrollo de un
segundo episodio en una misma paciente nos hacen pensar en la
posibilidad de la existencia de un trasfondo genético, adn
desconocido, sobre el cual se asiente la predisposicién a sufrir una
miocardiopatia de Tako-tsubo. Son necesarios mas estudios que
ahonden en este aspecto, asi como en los predictores y posibles
implicaciones de la aparicion de recidivas.

El STT es una enfermedad por definicion reversible, sin
tratamiento especifico a largo plazo, sin embargo, el manejo en

pacientes que sufren recidivas esta aln por determinar.
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Figura I. ECG seriados. Evolucion tipica del ECG: elevacion del ST;ondas T negativas

y alargamiento de QT sucesivos. BRI ya conocido.
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Figura Il . RMN cardiaca. Hipertrofia septal con grosor maximo de 17 mm en septo
basal. Alteraciones en la motilidad del ventriculo izquierdo sin realce tardio.
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Figura 1. Ventriculografia. Patron caracteristico que da el nombre al STT: discinesia

apical con hipercontractilidad de segmentos basales.
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Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Dermatologia.

RESUMEN

La forma nodular de la amiloidosis cutanea primaria localizada,
muy infrecuente, se puede acompafiar de enfermedades
autoinmunes subyacentes, especialmente el sindrome de Sjogren
(SSjo). Se postula que esta coexistencia podria definir una entidad
distinta, dentro del espectro de los trastornos linfoproliferativos
benignos. Presentamos una paciente con SSjo y un infiltrado
linfoepitelial benigno parotideo asociado, que debuté con
amiloidosis nodular cutanea, sin evidencia de afectacion sistémica.
El tratamiento supuso un gran reto por una inmunodeficiencia
humoral leve vinculada al cuadro.

Palabras clave: Amyloidosis; Localized cutaneous nodular

amyloidosis; Sjogren's syndrome

CASO CLINICO
Mujer de 63 afios que consultd en Dermatologia por lesiones

cutaneas. Derivada de Reumatologia, estaba en seguimiento por un
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SSjo severo. Hacia siete afios habia debutado con una tumoracion
parotidea derecha y fiebre que se intervino, con hallazgo de un
infiltrado inflamatorio crénico pseudolinfomatoso, a expensas de
celulas B, negativo para marcadores de linfoma. Al afio siguiente,
precisO ingreso por fiebre, dolor y tumoracion parotidea
contralateral, con resultado similar. Un afio después, fue
diagnosticada de SSjo a raiz de clinica de xeroftalmia, xerostomia,
poliartritis y astenia, asi como estudio positivo para anticuerpos
antinucleares, anti-Ro52 y anti-centrdmero. Entre sus antecedentes
destacaban asma bronquial intrinseco e infecciones respiratorias de

repeticion, con dos ingresos en los afios previos por neumonia.

Desde el debut, Reumatologia habia administrado varias pautas de
corticoides orales a dosis altas y rituximab, suspendido por
reaccion anafilactica. En el momento de la consulta se encontraba
en tratamiento con hidroxicloroquina y azatioprina, con escaso
control de la actividad de la enfermedad. En ese tiempo habia
sufrido nuevas infecciones respiratorias, detectandose un déficit

leve de inmunoglobulinas.

La paciente acudié a Dermatologia por lesiones en miembros
inferiores de unos meses de evolucion, asintométicas. A la
exploracion se objetivaron varios nodulos, algo céreos vy
eritematosos, de 2-3 cm de diametro, en ambas piernas, sin
afectacion a otros niveles (Figura ). Se realiz6 una biopsia que
describio una epidermis conservada y una dermis ocupada en su
totalidad por un material eosindfilo amorfo, congofilo y
birrefringente a la luz polarizada. Afectaba también areas
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perivasculares e hipodermis. El estudio inmunohistoquimico fue
negativo para amiloide A, positivo para cadenas kappa (mas
intenso) y lambda. La correlacion clinico-patologica fue
diagnostica de amiloidosis nodular. Se solicitd analitica que
descartd paraproteinemia, con beta-2 microglobulina y lactato
deshidrogenasa normales. Se biopsié nuevamente la glandula
parétida, evidenciando una vez mas un infiltrado

linfoplasmocitario, compatible en el contexto clinico con SSjo.

Ante la posibilidad de progresion a linfoma, se decidié comenzar
belimumab, que recibié durante un afio. Una neumonia bilateral
que requirio ingreso hospitalario forzo6 su suspension, retornando a
la hidroxicloroquina. Ante la persistencia de
hipogammaglobulinemia e infecciones respiratorias de repeticion,
la paciente fue estudiada por Inmunologia. Informaron de cifras
mantenidas bajas de inmunoglobulina G (IgG) y sus subclases, con
resto de estudio de inmunidad humoral y celular sin alteraciones.
Dadas las limitaciones terapéuticas se decidi6 la administracion de
inmunoglobulinas intravenosas (0.4 mg/kg en dosis unica
mensual), aunque el déficit humoral no requeria tratamiento
sustitutivo por si mismo. Esto resulté en una mejoria clinica, sin
nuevas complicaciones infecciosas. Tras afio y medio de
tratamiento, se suspendid la terapia por reaccion infusional grave
a dos preparados intravenosos distintos. Finalmente, se aprobo el
tratamiento con inmunoglobulinas subcutaneas libres de

hialurénico (0.4 mg/kg divididas en dos dosis semanales), con
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buen control de la enfermedad y cifras de IgG dentro del rango

normal.

DISCUSION

La amiloidosis nodular es una variante muy infrecuente de
amiloidosis cutanea primaria localizada [1]. Se caracteriza por el
depdsito andmalo de cadenas ligeras de inmunoglobulinas en
dermis e hipodermis. Aunque se desconoce la patogenia de la
enfermedad, se postula que puede ser secundaria a una
proliferacion local de células plasmaéticas. Se ha descrito
asociacion con distintas enfermedades autoinmunes, sobre todo el
SSjo (hasta en un 25% de los casos). Algunos autores defienden
que esta combinacién representa en realidad las distintas
manifestaciones de una entidad linfoplasmocitaria proliferativa
benigna que infiltra tanto piel como glandulas secretoras,
produciendo el sindrome seco [2]. También se ha descrito
vinculacién del SSjo con amiloidosis nodular localizada en otros

drganos, con relativa frecuencia a nivel pulmonar.

El riesgo de linfoma en relacion a SSjo es del 5%, mas habitual de
estirpe B, especialmente no Hodgkin asociado a mucosas (MALT)
[3]. La localizacion més frecuente es en glandulas salivares,
seguida por pulmones. En nuestra paciente se realizan de forma
periddica pruebas de imagen de alta resolucién, sin hallazgos hasta
el momento de enfermedad pulmonar asociada al SSjo (estimada

en mas del 50%), ni indicios de amiloidosis o malignidad.
Por otro lado, se ha descrito progresion de la amiloidosis nodular
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cutanea primaria a amiloidosis sistémica, con un riesgo en torno al
7% [4]. En este estudio a largo plazo se observé que un 40% de los
pacientes  presentaba  paraproteinemia al  diagnostico,
manteniéndose estable durante el seguimiento en la mayoria de
ellos. No se ha calculado la incidencia de mieloma multiple en esta
enfermedad; en la amiloidosis por cadenas ligeras sistémica se
estima entre el 13-26%. En nuestro caso los estudios de
paraproteinemia, beta-2 microglobulina y lactato deshidrogenasa,

entre otros, siempre han sido negativos.

CONCLUSION

La relacion etiopatogénica entre la amiloidosis nodular cutanea
primaria y el SSjo est4 poco descrita. Dadas las implicaciones
pronosticas, son necesarios mas estudios que aclaren la conexion
entre estas entidades. Por el momento, la asociacion estimada
indica la realizacion de un screening de SSjo en pacientes con esta
enfermedad cutanea. A su vez, la coexistencia de ambas patologias
condiciona un seguimiento estrecho del paciente. Asi, se deben
solicitar pruebas seroldgicas y de imagen periddicas, con el
objetivo de evaluar la progresion de la enfermedad y diagnosticar
precozmente complicaciones. Entre estas, destaca el posible
desarrollo tanto de un trastorno hematoldgico maligno como de
una amiloidosis sistémica, con afectacion de otros 6rganos

internos.
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IMAGENES

Figura I. Nodulos de aspecto céreo, eritemato-amarillentos, en cara anterior de ambas

piernas.
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Capitulo 28.

HIPERALDOSTERONISMO PRIMARIO SIN LESION
SUPRARRENAL: OPCIONES DIAGNOSTICAS Y
TERAPEUTICAS

Autores: Carrasco Cremades, A; Ros Madrid, I; Cano Marmol,
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Especialidad: Médica.
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RESUMEN

En este caso clinico se trata el proceso de un varon de 55 afios con
hipertensién arterial de larga evolucion secundaria a un
hiperaldosteronismo primario sin lesion suprarrenal.

Se abordan las opciones diagndsticas y terapéuticas y se discute el
papel de la suprarrenalectomia parcial en pacientes con hiperplasia
bilateral e hiperaldosteronismo primario confirmado.

La importancia de este caso radica en el reto terapéutico que
supone el tratamiento del hiperaldosteronismo primario cuando no
se localiza la lesion.

Palabras clave: Primary hyperaldosteronim, adrenal hyperplasia,

arterial hypertension.

CASO CLINICO
Se trata de un paciente varon de 55 afios remitido a consultas

externas de Endocrinologia por hallazgo analitico de niveles
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elevados de aldosterona e hipertension arterial (HTA). Como
antecedentes presenta HTA de larga evolucion mal controlada,
diabetes mellitus tipo 2 (DMT2) y dislipemia (DLP). Su
tratamiento  crénico consiste en: eplerenona, nebivolol,

metformina, atorvastatina, ezetimibe y CPAP domiciliaria.

El paciente refiere mal control de sus cifras tensionales (180/100
mmHg) a pesar de haber afiadido a su tratamiento en mdaltiples
ocasiones otros farmacos sin respuesta, por lo que decidi6 que s6lo
tomaria los actuales. Aporta ecocardiograma en que se observa
hipertrofia del ventriculo izquierdo y fondo de ojo con retinopatia
hipertensiva. Se decidi6 afiadir al tratamiento de base

empagliflozina por los beneficios cardiacos y renales que aporta.

Se solicit6 analitica con cociente aldosterona/actividad de renina
plasmatica (ARP), retirando 6 semanas antes la eplerenona para su
correcta interpretacion, cuyos resultados fueron: Na+ 143mEq/L;
K+ 3,4AmEq/L; colesterol total 131mg/dl; LDLc 80mg/dl; HDLc
43mg/dl; HbAlc 6,6%; catecolaminas y cortisol libre en orina
normal; Aldosterona 346pg/dl; ARP 0,3ng/mi/h; Ald/ARP 115. El
cociente aldosterona/ARP se encontraba elevado, por lo que se
solicitd un test de captopril, ya que una sobrecarga salina podria
ser mal tolerada por el paciente. El test de captopril consiste en
administrar 25-50mg de captopril por via oral y medir la actividad
de renina, aldosterona y cortisol plasmatico basal a la hora y a las
dos horas. En el hiperaldosteronismo primario, la aldosterona se
mantiene elevada y la renina persiste suprimida, aunque en

hiperplasia, existe cierto grado de supresion. Tras realizar el test,

204



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

se observo una aldosterona a la hora de administrar el captopril de
175pg/dl y a las 2 horas de 214pg/dl con ARP de 0,2ng/ml/h,

confirmandose asi el diagndstico de hiperaldosteronismo primario.

Se solicitd TAC de suprarrenales (Figura 1) donde no se observd
lesion alguna en las glandulas suprarrenales, por lo que se solicito

RMN suprarrenal, también sin hallazgos.

Llegados a este punto, con el diagnéstico de hiperaldosteronismo
primario no localizado y una HTA mal controlada con lesion de
organo diana y otros factores de riesgo cardiovascular como DMT2
y DLP, se decidi6 conjuntamente con el paciente, realizar un
cateterismo suprarrenal (Figura Il) para comprobar lateralizacion
en la secrecion de aldosterona y poder plantear asi tratamiento

quirurgico en caso de que fuese positivo.

Tras la realizacion del cateterismo se confirmé bilateralidad con
predominio de secrecion del lado derecho, por lo que se planted la
opcion de realizar una suprarrenalectomia derecha, sabiendo que
el resultado no seria la curacion absoluta aunque si podria mejorar

con control farmacolégico.

El paciente decidi6 someterse a intervencion quirurgica
(suprarrenalectomia laparoscépica). La anatomia patoldgica de la

pieza quirurgica se informd como hiperplasia cortical.

Dos meses después de la cirugia, el paciente continuaba con mal
control de las cifras de tension arterial, se repitio test de captopril

que continuaba siendo positivo, confirmando la falta de respuesta
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al tratamiento quirurgico, por lo que se optd por continuar con
tratamiento médico basado en combinacion de antihipertensivos
(nifedipino/IECA pivotado sobre bloqueadores del receptor de
aldosterona) y control estricto de los factores de riesgo

cardiovascular.

DISCUSION

El hiperaldosteronismo primario es una causa infradiagnosticada
de hipertension. Sus signos clasicos son la hipertension y la
hipopotasemia, aunque las concentraciones de potasio, como en
este caso, pueden ser normales. Su prevalencia es del 1% en los
pacientes hipertensos [1], el 65-70% de los casos ocurre por
hiperplasia bilateral idiopatica y el 25-30% por adenoma productor
de aldosterona.

El cribado de hiperaldosteronismo primario mediante
determinacion de aldosterona, ARP y cociente Ald/ARP esta
indicado en pacientes con hipertension refractaria y resistente o en
HTA severa (>160/100mmHg), como es el caso de nuestro
paciente; también estd indicado en personas con HTA e
hipopotasemia, en debut de HTA en menores de 30 afios, en
hipertensos con historia familiar de HTA precoz o ictus antes de
los 40 afios, en familiares de primer grado de pacientes con
hiperaldosteronismo primario y en el estudio del incidentaloma
suprarrenal [2].

Las pruebas de confirmacion se pueden realizar mediante

sobrecarga oral de sodio, sobrecarga salina intravenosa, prueba de
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supresion con fludrocortisona o mediante el test de captopril. En
este caso, al tratarse de un paciente con hipertrofia del ventriculo
izquierdo, se opto por el test de captopril para mayor seguridad del
paciente [3].

En este caso, al tratarse de una hiperplasia bilateral, el tratamiento
de eleccion es un antagonista del receptor de mineralcorticoide
como eplerenona, afiadiendo otros antihipertensivos en casos
resistentes. Sin embargo, en pacientes con asimetria en el
cateterismo de suprarrenales, se puede considerar la
suprarrenalectomia laparoscopica unilateral, ya que puede reducir
eficazmente la cantidad de tejido suprarrenal responsable de la
hipersecrecion de aldosterona y puede proporcionar un mejor
control de la HTA junto a la normalizacion del K+. La reversion
de los efectos adversos cardiovasculares del hiperaldosteronismo

es el objetivo del tratamiento [4,5].

CONCLUSION

El hiperaldosteronismo primario es una causa frecuente de HTA.
Para su cribado se emplea la determinaciéon de aldosterona y el
cociente aldosterona/ACRP y para la confirmacion del diagnostico
se pueden emplear otras técnicas como la sobrecarga salina o el
test de captopril. El objetivo del tratamiento es controlar la HTA,
la hipopotasemia y los efectos adversos cardiovasculares de la
hipertension, para ello se emplean farmacos como la eplerenona o
cirugia en casos donde exista un adenoma o una hiperplasia
unilateral. Si la hiperplasia es bilateral, se debe realizar un

cateterismo para comprobar lateralizacién, no obstante, esta
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cirugia no es curativa, solo reduce el tejido productor de
aldosterona, pudiendo asi precisar menos tratamiento

antihipertensivo.
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IMAGENES

Figura Il. Cateterismo de venas suprarrenales. Se observa la vena suprarrenal

cateterizada mediante via de acceso percutanea por la vena femoral..
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Capitulo 29.

MEDICINA TRANSGENERO: PERSONA TRANS NO
BINARIA ASIGNADA MUJER AL NACER (AFAB)

Autores: Ros Madrid, Inmaculada; Carrasco Cremades, A; Cano

Marmol, RP; Pérez Andreu, M; Segura Luque, P
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Endocrinologia y Nutricion.

RESUMEN

Exposicion de un caso de incongruencia de género en una persona
trans no binaria asignada mujer al nacer y su transicion hacia la
afirmacion género. Se trata de un ejemplo de la atencion integral
mediante el abordaje diagndstico-terapéutico en las unidades
funcionales de identidad de género. La medicina transgénero se
plantea como objetivo despatologizar la diversidad sexual,
sensibilizar a los profesionales sanitarios con el colectivo trans,
ofrecer apoyo y mejorar la calidad de vida de las personas trans.
Palabras clave: incongruencia de género, transgénero, trans no

binario.

CASO CLINICO
Mujer de 19 afios que es remitida desde atencidon primaria a
consultas de endocrinologia para valoracion por incongruencia de

género. La paciente presenta sexo femenino y refiere su identidad
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de género como trans no binaria asignada mujer al nacer (AFAB).
El sexo hace referencia a las caracterisitcas genéticas, hormonales,
anatomicas Y fisioldgicas sobre cuya base una persona se clasifica
como hombre o mujer al nacer. La identidad de género consiste en
la vivencia interna e individual del género tal y como cada persona
la siente profundamente, la cual podria corresponder o no con el
sexo asignado al nacer, incluyendo la vivencia personal del cuerpo.
Se define como trans no binario a las personas que pueden sentirse
identificadas parcialmente como mujer, parcialmente como
hombre, como cualquier otra combinacion de ambas o con ninguna

de ellas.

Durante la entrevista clinica, se le pregunté el nombre y pronombre
por el que quiere ser llamada, de esta forma se evitd el
misdisgendering, identificacion de una persona trans con un
género distinto al sentido. Se identificd la incongruencia de género,
mediante la escucha activa de la persona donde se objetiva la
expresion de su identidad de género. Ademéas no se apreciaron
condicionantes externos (socio/familiares) ni internos que
pudieran hacer dudar de la autenticidad del relato. La paciente se
mostré interesada en tener acceso a la terapia hormonal de
afirmacion de género (THAG) y cirugia de afirmacion de género
(CAQG).

Se completd la valoracion endocrinoldgica mediante la historia
clinica y social, antecedentes familiares y exploracion fisica. La
paciente no presentaba antecedentes médicos ni familiares

relacionados con neoplasias, fendmenos tromboticos ni
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enfermedad cardiovascular. En la exploracién fisica se observo un
desarrollo puberal completo con estadio de Tanner 4, sin otros
hallazgos relacionados con alteraciones hormonales o
cromosomicas relacionadas con transexualismo secundarios

(hiperplasia suprarrenal, hipogonadismo, tumor virilizante...)

Ademas se realiz un analitica con hemograma y bioquimica que
fueron normales, y perfil hormonal con FSH 15 mUl/ml, LH
69mUIl/ml,  estradiol  284pg/ml  testosterona  0.71ng/ml,
androstendiona 28ng/ml, 17-x OH progesterona 3.78ng/ml,
prolactina 553mul/ml; niveles relacionados con
hiperandrogenismo ovarico. Fue valorada por ginecologia con

exploracion ecogréfica sin alteraciones.

La paciente fue valorada por salud mental que descarto
alteraciones psicopatologicas e identificd la incongruencia de
género, aunque su valoracion no es requisito obligatorio para
acceder a THAG y CAG. Ademas se mantiene el seguimiento en
esta unidad con el objetivo de acompafiamiento y/o terapia de

apoyo en la transicion personal y social de género.

Se indago acerca de la disforia mamaria y/o genital, en lo que la
paciente expresd su deseo de mastectomia. Ademas indicO su

deseo de caracteres sexuales secundarios masculinos (Figura ).

Se le proporciono informacion acerca de los efectos deseados y no
deseados relacionado con tratamiento hormonal, la paciente indicé
comprender lo explicado y firmo el consentimiento informado. Se

inicio tratamiento con testogel 50mg gel transdérmico con la
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indicacion de 1 aplicacion nocturna sobre la piel y se indico el

riesgo de transferencia a otras zonas no deseadas.

En relacion a su deseo de mastectomia, fue derivada tras explicar

el protocolo y la irreversibilidad del procedimiento.

DISCUSION

El concepto género incluye términos complementarios pero no
sinénimos: la identidad de género o sentimiento de una persona
con respecto al género; la expresion del género o rol externo
(femenino, masculino o andrdgino) y el sexo que se refiere a las
diferencias bioldgicas entre hombre y mujer (Figura Il). La
incongruencia de género es la falta de conformidad marcada y
persistente en el tiempo, entre el género experimentado y el sexo
asignado. En esta circunstancia puede aparecer el deseo de
transicion (mediante tratamiento hormonal, quirdrgico u otro) [1].
Cuando el género se corresponde con el sexo podemos hablar de
cisgénero, en caso contrario se identifica como transgénero. Este
concepto binario ha experimentado una modificacion a una
concepcion no binaria. En el género no binario la identidad puede
ser un espectro de identidades y expresiones de género que incluye
el género queer, fluido, agénero... Ademas se ha producido un
cambio en el modelo diagnostico de la incongruencia de género en
el CIE-11 con el objetivo de despatologizar, alcanzar el
reconocimiento legal sin requisitos médicos... [1,2].

Esta situacion clinica es cada vez mas frecuente en las consultas de

endocrinologia. Este hecho se relaciona con una mayor visibilidad
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del tema, un mayor reconocimiento de la diversidad sexual y de
género [3]. Son pocos los estudios que valoran la prevalencia de
personas trans no binarias. Existen algunos que hacen referencia a
que un 25-35% de personas transgénero se reconoce como no
binaria [4].

En respuesta a esta situacion clinica y a los cambios expuestos, el
sistema sanitario responde con el desarrollo de un modelo
asistencial centrado en la unidad de incongruencia de género
(Figura I1). Los pacientes interesados son derivados desde
atencion primaria a endocrinologia de cada area sanitaria y en
funcion de la necesidad el endocrino seria el encargado de derivar
a cirugia, reproduccion, ginecologia, logopedia y/u otras

especialidades [2,5].

CONCLUSION

La medicina transgénero es una nueva especialidad encargada de
la atencién de personas trans desde un abordaje multidisciplinar e
integral de la identidad sexual y de género, y una perspectiva
despatologizante, para lograr los mejores estandares de salud. Ante
los cambios sociales en la concepcidén de la diversidad de género,
las demandas de los usuarios y los cambios en el modelo
diagnostico y asistencial se plantea una adaptacion del modelo
asistencial. Este presenta como objetivo la atencion integral, el
abordaje afirmativo de género, decisiones consensuadas, la
colaboracion con Salud Mental y la asistencia sanitaria de calidad
basada en la evidencia cientifica apoyada por experiencia clinica 'y

el consenso con profesionales, legisladores y asociaciones.
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IMAGENES
S
Persona Trans no
binaria asignada

mujer al nacer

L Oisforin genital/
mamara?

CSS: caracteres sexuales secundarios.
CCG: cirugia de confirmacion de genero

Figura I. Esquema para el tratamiento de afirmacién de género en personas Trans no

binarias asignadas mujer al nacer.

IDENTIDAD
DE CJENERO
EXPRESION
DE GENERO

ORIENTACION

SEXUAL

SEXO DR
ASTGRACTON

Figura 11 . Componentes del género. Cambios en la concepcion.
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Funciones

* |[dentificacidn/Verificacion de
la condicidn de transexualidad
* Escucha activa/

sutentificocdn del relato

* Despistaje de las posibles
patologlas asociadas y
comorbllidad

* Valoracidn endocrinoldgica y
psicopatologica .

* Tratamiento endocrinoldgico y
quirungeo.

Figura Il1. Unidades de identidad de género (UIG): componentes y funciones
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Capitulo 30.
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COMPLICACION INFRAVALORADA DE LOS
AGONISTAS DOPAMINERGICOS ERGOTICOS
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Inmaculada; Carrasco Cremades, Andrea; Aledo Oltra, Andrea;

Hernandez Cascales, Ana Belén.
Especialidad: Médica.
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RESUMEN

En este caso clinico se pretende exponer un efecto adverso de la
Cabergolina que, a pesar de estar descrito en su ficha técnica como
una complicacién frecuente, no supone un impedimento para que
su prescripcion sea de eleccion en pacientes con adenomas
hipofisarios productores de prolactina (excepto en embarazadas,
que se prefiere Bromocriptina). ElI derrame pericardico y las
valvulopatias constituyen unos efectos adversos muy frecuentes (>
1/10 casos) [1], que requieren someter a los pacientes a
ecocardiogramas periddicos para descartar su presencia.

Palabras clave: Cabergoline, Pericardial Effusion, Cardiac

Tamponade
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CASO CLINICO

Mujer de 61 afios que acudid a urgencias por disnea de minimos-
moderados esfuerzos, astenia y dolor en hemitdrax izquierdo. No
referia fiebre, clinica infecciosa, pérdida de peso ni otra
sintomatologia acompafiante. Como antecedentes personales
destacaba hipertension arterial, hipercolesterolemia y diabetes
mellitus en tratamiento con Amlodipino, Atorvastatina,
Vildagliptina, y acromegalia diagnosticada hacia 8 afios. Fue
intervenida en 2013 de un macroadenoma hipofisario productor de
hormona del crecimiento (GH) y prolactina, con persistencia de
actividad hormonal tras la cirugia. Posteriormente fue tratada con
anadlogos de la somatostatina y Cabergolina sin conseguirse
tampoco control de la hipersecrecion hormonal de GH y factor de
crecimiento insulinico tipo 1 (IGF-1). Recibid radioterapia sobre
los restos del adenoma hipofisario. Finalmente se consiguié buen
control con 10mg diarios de Pegvisomant (antagonista del receptor
de GH) en combinacién con 2mg de cabergolina semanales. Cabe
mencionar que en la Gltima resonancia magnética llevada a cabo
en 2020 se distinguia leve disminucion de tamafio del adenoma

hipofisario.

A la exploracion fisica presentaba buen estado general, afebril y
con tension arterial de 110/60. En la auscultacion cardiopulmonar
se escuchaba un soplo sistélico panfocal e hipofonesis bibasal de
predominio izquierdo. El resto de la exploracion fue anodina. En
la analitica se observaba PCR 15 mg/l (valores normales < 10

mg/l), Troponina 20 ng/mL (valores normales 0,04 ng/mL) y
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Dimero D 33707 ng/ml (valores normales < 500 ng/ml). En la
radiografia de torax (Figura I) se apreciaba cardiomegalia y signos

sugestivos de derrame pleural bilateral.

Se realizd un ecocardiograma donde se objetivd derrame
pericardico global de grado severo, con colapso parcial de auricula
derecha y leve hipertrofia ventricular. También se efectu6 una
tomografia computerizada de térax (TAC) en la que se advirtio una
consolidaciéon basal izquierda, derrame pericardico moderado-
severo y derrame pleural bilateral junto con signos de hipertension
pulmonar (Figura II). Finalmente ingres6 en la Unidad de
Cuidados Intensivos con diagnostico de taponamiento pericardico
y derrame pleural bilateral de predominio izquierdo para realizar

una pericardiocentesis y drenaje pleural izquierdo.

Tras la mejoria clinica y con estabilidad hemodinamica, se trasladé
a planta de Medicina Interna. Se completd el estudio etioldgico con
estudio microbioldgico y marcadores de autoinmunidad que fueron
negativos, y citologia del liquido pericardico y pleural que revel6
escasa celularidad inflamatoria de predominio cronico y ausencia

de células malignas.

La paciente estaba en seguimiento por Endocrinologia en el
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca por un
macroadenoma hipofisario productor de GH Yy prolactina,
refractario a cirugia transesfenoidal y radioterapia, actualmente en
tratamiento con Pegvisomant y Cabergolina. Se realizaban

ecocardiogramas periodicos por los posibles efectos adversos
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cardiacos de la Cabergolina, describiéndose en la ultima revision
discreto derrame pericardico sin alteraciones valvulares. Tras
descartar patologia infecciosa e inflamatoria se asumio que el
origen del derrame era farmacoldgico, siendo Cabergolina el
posible causante, asi que se retird y se sustituyd por Quinagolida,

con posterior mejoria clinica y radiologica.

DISCUSION

La cabergolina es una ergolina sintética que muestra afinidad por
el receptor de dopamina D2, inhibiendo con su union la secrecion
de prolactina [1]. Esta indicada en la supresion de la lactancia
fisiolégica y en trastornos hiperprolactinémicos, constituyendo el
tratamiento de primera eleccién en prolactinomas [2] por su mayor
eficacia y tolerabilidad [3].

El tratamiento prolongado a altas dosis con agonistas de la
dopamina se ha asociado con reacciones fibréticas
cardiopulmonares debido a su actividad agonista del receptor de
serotonina 5HT2B (pleuritis, derrame pleural, fibrosis pleural,
fibrosis pulmonar, pericarditis, derrame pericardico, valvulopatia
cardiaca o fibrosis retroperitoneal) [3], predominantemente en
pacientes tratados por la enfermedad de Parkinson. Estas
reacciones no se han asociado previamente con el tratamiento con
dosis bajas de cabergolina usadas para la hiperprolactinemia, salvo
algln caso aislado publicado en la literatura [4].

Por ello, es necesario descartar la presencia de patologia

inflamatoria fibrdtica antes de iniciar el tratamiento y realizar
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evaluaciones periddicas durante la administracion del farmaco
mediante marcadores inflamatorios (como la velocidad de
sedimentacion globular) [3], pardmetros analiticos de la funcion
renal y pulmonar, radiografia de toérax, ecocardiograma u otras
pruebas complementarias en funcién de la clinica [1]. En caso de
aparicion de valvulopatia o complicaciones graves hay que retirar
el farmaco.

La alternativa terapéutica administrada a nuestra paciente fue la
Quinagolida, un agonista no ergdtico selectivo de los receptores
D2 que inhibe exclusivamente la secrecion de prolactina [5]. Al no
ser un agonista ergotico, se evita la aparicion de patologia
inflamatoria fibrética [3].

Finalmente, la paciente mantuvo estabilidad clinica y analitica con
la administracion de Quinagolida y Pegvisomant para control de

los sintomas derivados de la GH y de la prolactina.

CONCLUSION

El tratamiento de eleccion en cualquier tipo de prolactinoma son
los agonistas dopaminérgicos, incluso en los casos de
macroprolactinoma con déficit campimetrico [3]. El farmaco mas
empleado es la cabergolina, un agonista dopaminérgico de tipo
ergético cuya dosis acumulada a lo largo del tiempo puede
producir enfermedades inflamatorias de tipo fibrético. A pesar de
ello, sigue siendo el farmaco de eleccion en el tratamiento de la
hiperprolactinemia por su mejor tolerabilidad y control de la

enfermedad en comparacion con otros farmacos [4]. Lo més
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importante es efectuar controles periddicos para detectar y resolver

la instauracion de estos efectos adversos [2].
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IMAGENES

Figura I. Radiografia de tdrax. Hallazgos sugestivos de derrame pleural bilateral y

cardiomegalia.

Figura Il . TAC de térax con contraste: consolidacion basal izquierda, derrame

pericardico moderado severo y derrame pleural bilateral

224



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

Capitulo 31.
DOCTOR, DE REPENTE NO PUEDO TRAGAR
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RESUMEN

En este caso clinico se expone la presentacion poco frecuente de
un hiperparatiroidismo primario secundario a un adenoma
paratiroideo. Nuestra paciente es una mujer de 62 afios con la unica
clinica de disfagia de menos de 24 horas de evolucion y un
hematoma cervical anterior derecho sin traumatismo previo. El
diagnostico es de hematoma secundario a adenoma de paratiroides.
Se trata de un caso poco frecuente por su baja prevalencia, por lo
que es importante tenerlo entre nuestros diagnadsticos diferenciales
para una rapida actuacion y evitar complicaciones fatales.

Palabras clave: Disfagia, adenoma, paratiroides.

CASO CLINICO
Mujer de 62 afos que acude por disfagia brusca de 24 horas de
evolucion sin otra sintomatologia acompafiante. No asocia

traumatismo. No disnea. Afebril. No antecedentes recientes de
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infeccion respiratoria o digestiva. Se encuentra normotensa con
tension arterial (TA) de 126/69 milimetros de mercurio (mmHg),
con frecuencia cardiaca (FC) a 94 latidos por minuto (Ipm),
temperatura (T?) 36.2°C y saturacion de oxigeno (satO2) 97%. En
la exploracion fisica presenta auscultacién cardiopulmonar
normal, abdomen sin hallazgos patolégicos y miembros inferiores
sin edemas con pulsos pedios presentes y simétricos. A nivel
cervical se observa equimosis cervical derecha, sin hematoma a
tension y sin signos de complicacion. En la analitica destaca Calcio
(Ca) 10,6 mg/dl, Fésforo (P) 2,3 mg/dl, Parathormona (PTH) 81,2
pg/ml, Creatinina (Cr) 0,47 mg/dl. Hormona estimulante de
tiroides (TSH) y tiroxina (T4L) normales. Se realiza ecografia
cervical en urgencias: Tiroides agrandado de tamafio con multiples
nodulos de aspecto espongiforme y coloide. Destaca, en la porcion
profunda del 16bulo tiroideo derecho (LTD) un nddulo heterogéneo
de 20x17x40mm TIRADS 4A (se recomienda puncidn-aspiracion
con agua fina PAAF). No se identifican adenopatias
laterocervicales. En el tejido celular subcutaneo de la region
cervical anterior, se observa un aumento de la ecogenicidad de la
grasa subcutanea que se corresponde con el area de equimosis, sin

colecciones.

En la tomografia axial computarizada (TAC) cervical: Se observa
un nddulo bilobulado, heterogéneo, de predominio hiperdenso de
localizacion retrotiroidea derecha, que miden aproximadamente
2.66x2.3x4.7 cm, sugestivo de adenoma paratiroideo. Sus bordes

mediales se encuentran mal definidos. Adyacente al mismo y
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ocupando el espacio retrofaringeo, se observa una coleccion
levemente hiperdensa mal definida, de aproximadamente
1.2x7.5x3.6 cm que ejerce efecto de masa sobre el esdfago
cervical, compatible con hematoma. No se observa claro punto de
sangrado activo. La luz de la via aérea es normal. Bocio

multinodular.

Por lo tanto, el diagndstico principal es hematoma secundario a
adenoma de paratiroides con hiperparatiroidismo primario. Se
realiz6 diagndstico diferencial con rotura de aneurisma de arteria
tiroidea, hematoma cervical, absceso retrofaringeo, mediastinitis,
laringocele y adenoma tiroideo. Ante la estabilidad clinica y
hemodindmica de la paciente se decide ingreso para cirugia
programada. En la intervencién quirirgica se objetiva adenoma de
paratiroides superior derecho; se realiza adenomectomia y
posteriormente se confirma el diagndstico tras los resultados de
anatomia patolégica. Tras la intervencion desaparece la sensacion
disfagica y tras una correcta evolucién y normalizacion de

parametros analiticos se decide alta domiciliaria.

DISCUSION

Las glandulas paratiroides producen PTH, la cual se encarga de
estimular la absorcion de calcio intestinal e inducir la hidroxilacion
de la vitamina D a nivel renal convirtiéndola en 1,25
dihidroxivitamina D. También a nivel renal produce la reabsorcion
renal de calcio intercambiado por fésforo, el cual se excreta. A

nivel 6seo activa los osteoclastos, aumentando la resorcién Osea
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para aumentar los niveles plasmaticos de calcio [1]. Los adenomas
paratiroideos producen una hiperestimulacion de PTH
desencadenando una hipercalcemia [1].

El caso de nuestra paciente es poco frecuente ya que la
presentacion de hemorragia cervical anterior espontanea del
adenoma de paratiroides se da en un porcentaje muy escaso de los
pacientes [2-4]. Asimismo, el hiperparatiroidismo primario se da
por un adenoma paratiroideo en el 80 a 90% de los casos. Los
sintomas mas comunes del hiperparatiroidismo son astenia,
mialgias, insomnio, falta de concentracion, depresion, cefalea,
osteoporosis, litiasis renales, hipertension, arritmias e insuficiencia
renal [2]. La hemorragia espontanea puede provocar un
estrechamiento de las vias respiratorias, lo que requiere una
intervencion de emergencia. También puede causar edema
doloroso y equimosis cervical, ronquera y disfagia debido a la
compresion de los érganos circundantes como la traquea, nervio
recurrente y esofago e incluso llegar a hemorragia mediastinica [3].
En una revision sistematica entre 1999 y 2020 se concluy6 que
hubo predominio de mujeres posmenopausicas (72,7%). La
paralisis de cuerdas vocales se encontro en el 8,6% de las lesiones
en los casos revisados. Los niveles normales de calcio se
reportaron en el 17,4% de los casos [4]. El tratamiento conservador
se utiliz6 en el 51,5% de los casos revisados; pero dado que el
sangrado puede reaparecer, si existe hematoma cervical es
indicacion independiente para la cirugia de paratiroidectomia

definitiva con nivel de evidencia 2B [4].
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CONCLUSION

Los adenomas de paratiroides se presentan rara vez como
hemorragia cervical espontanea por lo que actualmente no existen
recomendaciones protocolizadas para su diagnostico y manejo.
Simplemente debemos tenerlo en cuenta dentro de los posibles
diagnosticos diferenciales ya que con una analitica sanguinea
tenemos la orientacion diagnostica, puesto que no siempre las
pruebas de imagen pueden ser especificas para el diagndstico, a
pesar de que en este caso ambas pruebas complementarias, tanto
analitica como la prueba de imagen, eran orientativas al
diagnostico final. Tener esta opcion de diagnostico es clave para
una buena sospecha clinica y poder actuar de la forma mas eficaz
para poner solucién precoz a esta patologia que si no se trata, puede

complicarse fatalmente.
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Figura I. Algoritmo diagnéstico de hipercalcemia. Extraido de Fisterra, Guias clinicas.
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Figura Il . Imagen ecografica con aumento de ecogenicidad de la grasa subcutanea que
se corresponde con el &rea de equimosis.

Figura Ill. TAC. Coleccién hiperdensa compatible con hematoma que ejerce efecto de

masa sobre el es6fago cervical.
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Capitulo 32.
NEONATO CON ANEMIA CONGENITA A ESTUDIO

Autores: Sanchez Villalobos, Maria; Salido Fierrez, Eduardo;
Serrano Jara, Claudia; Heredia Cano, Angela.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Hematologia y Hemoterapia.

RESUMEN

La piropoiquilocitosis hereditaria es un raro trastorno de
membrana debido a mutaciones en homocigosis o doble
heterocigosis en el gen de la alfa-espectrina. Estas mutaciones
producen una inestabilidad de la membrana del hematie, con la
consiguiente pérdida de elasticidad y fragmentacion. Este raro
desorden de membrana se caracteriza por una anemia hemolitica
severa con requerimiento transfusional, siendo necesario un
estudio integral para su diagnostico.

Palabras clave: piropoiquilocitosis, anemia congénita, desorden

de membrana, anemia hemolitica

CASO CLINICO

Varén de 13 dias de vida que fue traido a nuestro hospital por
dificultad respiratoria tras episodio de atragantamiento. Como
antecedentes de interés presentaba hiperbilirrubinemia neonatal no
inmune (isogrupo materno, Test de Coombs directo negativo)
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tratada con fototerapia durante 24 horas. A su llegada a urgencias
presento distress respiratorio y acidosis respiratoria que requirio de
soporte respiratorio con CEPAP y antibioterapia empirica con
buena evolucion clinica y analitica posterior. Se realizé estudio de
funcion deglutoria que resultd normal, pudiendo hacer retirada
progresiva de nutricion enteral e inicio de lactancia materna sin
nuevas incidencias. Concomitantemente al cuadro respiratorio, se
objetivé al ingreso anemia normocitica normocrémica con
hemoglobina (Hb) en torno a 8g/dL, sin otras alteraciones en el
hemograma. En controles posteriores presentd anemizacion
progresiva hasta Hb 6g/dl con reticulocitosis (9.92%), aumento de
pardmetros de hemolisis (bilirrubina indirecta 4 mg/dl y
haptoglobina indetectable) con Test de Coombs Directo negativo.
En frotis de sangre periférica (Figura 1) se objetivo
anisopoiquilocitosis severa con esferocitos en porcentaje
significativo, policromasia, ovalocitos y esquistocitos. Ante
sospecha de anemia hemolitica congénita se realizaron estudios de
membrana con resultados no concluyentes por interferencia con
hemoglobina fetal (Figura Il). Ante franca sospecha de
membranopatia hereditaria se decidio ampliar estudio molecular,
identificandose una variante patogénica en heterocigosis de o-
espectrina y un polimorfismo aLELY en homocigosis (Figura III)
que agravaba el cuadro biol6gico, diagnosticandose finalmente de

Piropoiquilocitosis hereditaria (HPP).

El paciente present0 varios ingresos por anemizacion y requirio

soporte transfusional periodico en los primeros meses de vida. A
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medida que el nifio fue creciendo fueron espaciandose las
transfusiones hasta alcanzar independencia transfusional con

hemograma normal a los 3 afios de edad.

DISCUSION

HPP es una variante severa de eliptocitosis, debida a mutaciones
en homocigosis o doble heterocigosis en el gen de la alfa-
espectrina que producen una interrupcion severa de las uniones
horizontales del citoesqueleto de la membrana de los glébulos
rojos, con pérdida de elasticidad y fragmentacion. La HPP se
caracteriza por anemia hemolitica severa con microesferocitos,
poiquilocitos y una sensibilidad térmica inusual de los glébulos
rojos como consecuencia de la inestabilidad de la membrana[1-3].
La a-espectrina es el componente predominante del citoesqueleto
y es esencial para determinar las propiedades de la membrana.
Debido a que la sintesis de las cadenas alfa-espectrina es tres veces
mayor que la de las cadenas beta, los defectos heterocigotos
producen suficientes cadenas alfa normales para equilibrar la
produccion de cadenas de espectrina beta, y por lo tanto la
implicacion bialélica es necesaria para la expresion fenotipica
severa en la HPP[3,4]. La afectacion bialélica es rara, sin embargo,
es mas frecuente la presencia de polimorfismos que modulan la
expresion fenotipica de la enfermedad. ElI mas habitual es el alelo
aLELY(20-30%), un alelo de baja expresion del gen de la a-
espectrina[3-5]. Este es una mutacion portadora que dificulta el

reclutamiento de cadenas a-espectrina por cadenas beta, y
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eventualmente explicaria el caracter de baja expresion. Cuando el
polimorfismo aLELY esta presente en trans favorece la union del
alelo eliptogénico a-espectrina[3,4]. En la HPP, la severidad
clinica se correlaciona con la cantidad de espectrina mutada y el
exceso de espectrina en la membrana, mejorando el fenotipo con
la edad debido a la conmutacion del gen de la globina y/B y la
disminucion del 2,3-difosfoglicerato. En contraste, el
polimorfismo aLELY en cis contrarresta el componente similar en
trans siendo la clinica diferente. Sin embargo, se desconoce el

fenotipo clinico en presencia de aLELY en homocigosis[3,4].

CONCLUSION

La piropoiquilocitosis es una causa hereditaria rara de ictericia
neonatal y anemia. Este caso destaca la importancia de
correlacionar la morfologia eritrocitaria, el curso clinico y el
andlisis molecular en casos de hemolisis no inmune. El hallazgo de
variantes de espectrina eliptogénica puede predecir el curso clinico
en este tipo de pacientes. Tipicamente, cuando la mutacién en
SPTA1 se asocia con aLELY en trans, los pacientes presentan
necesidades de transfusion en la infancia, pero el fenotipo mejora
mas adelante en la vida. Nuestro caso también ilustra que a pesar
de la presencia del alelo oaLELY en homocigosis, el fenotipo
clinico es similar a los casos con presentacion en trans previamente

reportados, y este comportamiento clinico apoya su diagnostico.
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IMAGENES

Figura 1. Frotis de sangre periférica: Anisopoiquilocitosis severa. Se observan

ovalocitos, esquistocitos y esferocitos

Figura Il . Resistencia globular osmética: Tendencia a la hiporresistencia
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SPTA1 (Arg 28His)/ aLELY (cis) SPTA1 WT/alELY

SPTA1 (Arg 28His)/ aLELY (trans)

Figura 1. Estudio genético familiar.

241



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

Capitulo 33.

PLASMOCITOMA OSEO SOLITARIO COMO CAUSA DE
DOLOR COSTAL

Autores: Lopez Carrillo 1.C; Fernandez Amat I; Sdnchez Hidalgo
M.D; Martinez Sanz C; Martinez Garcia F.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Hematologia y Hemoterapia.

RESUMEN

En este caso clinico se trata el proceso diagnostico-terapéutico de
un varén de 82 afios que desarrollé una tumoracion osteolitica
costal relacionada con plasmocitoma 6seo solitario, hallandose
dicha lesion ante la clinica de dolor costal relacionada con la tos,
en principio sospechada de caracteristicas mecanicas.

Palabras clave: Plasmacytoma, Bone Neoplasms, Ribs.

CASO CLINICO

Varén de 82 afios que comienza con cuadro de accesos de tos seca
sin expectoracion, acompafiado de dolor costal localizado en
hemitdrax derecho de 3 meses de evolucién. Acude a urgencias
derivado por atencion primaria ante hallazgo patol6gico en
radiografia de torax. El paciente se encuentra afebril, no presenta
nauseas, vomitos ni diarrea. No disnea ni dolor toracico opresivo.

No presenta expectoracion sanguinolenta, ni sindrome
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constitucional. Como antecedentes personales no presenta alergias
conocidas. El paciente padece de hipertension arterial, tratado con
alfa bloqueante, diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento con un
antidiabético oral, dislipemia en tratamiento con estatinas, e
insuficiencia renal con cifras de creatinina desde 2017 entre 1.4 y
1.9 mg/dl.

En cuanto a la exploracion fisica, la auscultacion cardiopulmonar
es ritmica y con soplo sistolico panfocal en foco adrtico. Murmullo
vesicular conservado. En urgencias se realiza nueva radiografia de
torax que informa de una lesion nodular en l6bulo superior derecho
de mayor entidad que en estudio previo. No se identifican
infiltrados sugestivos de afectacién pulmonar por COVID. No
derrame pleural (Figura I), recomendando completar estudio con
TAC (Figura II), informandose de tumoracion de morfologia
extrapulmonar, dependiente del arco costal anterior derecho de la
tercera costilla de morfologia ovalada y bordes bien definidos. Se
trata de una lesion litica en arco anterior de la tercera costilla
derecha. con masa de partes blandas de 72 x 35 mm de diametro

méaximo en el plano axial.

Se decide ingreso para valorar evolucion y estudio histolégico con
diagnostico diferencial amplio (fractura patoldgica, osteoporosis,
metastasis osteoliticas, plasmocitoma o mieloma entre ellos). Se
realiza analitica sanguinea con proteinograma y analisis de orina:
proteinograma: sin hallazgos. Proteinas Bence Jones: negativas.
Inmunofluorescencia en orina: no se detectan paraproteinas.

Inmunoglobulinas (IgA, IgM, 1gG): dentro del rango normal.
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Cociente Kappa/lambda: 8.8. Inmunofluorescencia en suero: no se
detectan paraproteinas. Se realiza biopsia toracica ecoguiada de
gran masa en tercer arco costal anterior derecho, donde la anatomia
patoldgica informa de neoplasia de células plasmaticas, bastantes
maduras, sin atipias, llamativas, con algunas binucleaciones y con
inmunohistoquimica: neoplasia de células plasmaticas monoclonal
kappa. Se realiza aspirado de médula Oseas, informada como
normocelular con presencia de un 5% de plasméticas con
morfologia heterogénea y sin atipias. Se realiza PET-TAC de
cuerpo entero con fluordesoxiglucosa que presenta como
conclusion, lesion costal derecha de caracteristicas metabdlicas
malignas, sin evidencia de enfermedad maligna macroscépica en
otras localizaciones. Se realiza interconsulta con radiooncologia,

decidiendo tratamiento radioterapico con intencion curativa.

DISCUSION

Los tumores de la pared toracica son poco frecuentes. El
plasmocitoma corresponde a un tumor de células plasmaticas,
histol6gicamente idéntico al mieloma maultiple, al que se denomina
plasmocitoma dseo solitario cuando afecta al hueso, cuyo sintoma
principal es el dolor de la zona, motivo frecuente de consulta en
Atencion Primaria y Urgencias Hospitalarias (aunque en ocasiones
se detecta como un hallazgo casual en forma de fractura litica). El
dolor, aunque en la mayoria de las ocasiones se presenta como
caracter mecanico, en un 10 % persiste a los 6 meses, y en 1-5% se

hace constante e intenso, aumentando en reposo e impidiendo el
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descanso nocturno, lo que advierte de un posible origen neoplasico
[1]. Aparecen habitualmente en la 5a y 7a décadas de la vida, con
predominio en hombres. El plasmocitoma asienta principalmente
en el esqueleto axial, aunque también en costillas, esterndn, pelvis,
clavicula, escapula, craneo y huesos largos. Para el diagnostico es
necesario una historia de dolor 6seo con electroforesis de las
proteinas e inmunoglobulinas, realizar una biopsia del tumor que
muestre infiltracion de células plasmaticas clonales y otra de la
médula désea de cualquier hueso que indique ausencia de las
mismas. [2, 3] Ademas se deben solicitar radiografias simples de
la columna vertebral, torax, pelvis, craneo y region metafisaria de
huesos largos, asi como una RM de la masa tumoral [1, 2].

El tratamiento de eleccion es la radioterapia local, con una
respuesta inicial superior al 90%, empleando quimioterapia para

los casos de enfermedad persistente o recidivante [1,3].

CONCLUSION

Importancia de la correcta anamnesis, exploracion fisica desde el
médico de atencion primaria a la hora de abordar un dolor éseo
cronico, en este caso, costal, en un anciano, asi como saber
interpretar adecuadamente el hallazgo de una imagen patoldgica en
una radiografia 6sea. No olvidar y tener presente que a veces un
dolor de caracteristicas mecanicas puede ser una manifestacién de
otro proceso.

El plasmocitoma dseo solitario es una entidad de baja frecuencia,
que puede asociarse a la presencia de mieloma madltiple. Es por
esto que al momento de la sospecha se hace necesario descartar su
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presencia, con el fin de mejorar el prondstico del paciente, ademas

de un seguimiento estricto [3].
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IMAGENES

|

Figura I. RADIOLOGIA DE TORAX ANTEROPOSTERIOR Y LATERAL: aumento de
densidad de morfologia nodular bien definida en I6bulo superior derecho..
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Figura Il . TAC DE TORAX CON CONTRASTE: Lesién litica con masa de partes
blandas en tercer arco costal anterior derecho
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Figura I11. Microscopia de Biopsia Ay B: tincion hematoxilina y eosina C: tincion

inmunohistoquimica CD138 D inmunochistoquimica para cadenas Kappa [3].
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Capitulo 34.

LINFOMA DIFUSO DE CELULAS GRANDES B
REFRACTARIO A TRATAMIENTO. DIFICULTAD PARA
EL ACCESO A TERAPIA CAR-T

Autores: Heredia Cano, A; Espafiol Morales, I; Caballero Illanes,

Albert; Serrano Jara, C; Sanchez Villalobos, M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Hematologia y Hemoterapia.

RESUMEN

El linfoma difuso de células grandes B (LDCG-B) es un linfoma
de alto grado o agresivo, con un rapido crecimiento. La afectacion
subcutanea secundaria no es frecuente, pero indica mal pronostico.
Presentamos una mujer diagnosticada de LDCG-B con una
progresion subcutanea junto con afectacion pulmonar y plexopatia
compresiva por un gran conglomerado adenopatico, de muy rapida
evolucion. La paciente fue candidata a terapia de Células T con
Receptor de Antigeno Quimérico (CAR-T) pero requirio diversas
lineas de tratamiento como terapia puente.

Palabras clave: Diffuse large cell lymphoma; Disease skin; CAR

T cell therapy.

CASO CLINICO
Mujer de 71 afios que ingresé para estudio de lesiones nodulares

subcutaneas. La paciente se diagnosticé en marzo de 2021 de
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LDCG-B subtipo ABC triple expresor (C-Myc, Bcl-2, Bcl-6),
estadio 1V-B (infiltracion hepatica, gastrica, subpleural y 0sea),
con un Indice Prondstico Internacional (IP1) de 5 (valor maximo 5)
y se trat6 con 4 ciclos de rituximab (R), ciclofosfamida, vincristina
y prednisona (R-CHOP) con progresion de la enfermedad
intratratamiento, polineuropatia sensitiva axonal en miembros
inferiores sobre todo izquierdo y mononeuropatia severa del nervio
peroneo izquierdo (PI) por toxicidad secundaria a vincristina. En
julio, inici6 segunda linea con R, etopdsido, cisplatino,
metilprednisona y citarabina (R-ESHAP). En la reevaluacién por
PET/TAC tras el tercer ciclo, el 9 de septiembre, se objetivd
remision completa. Se decidio ir a trasplante autdlogo, tras aféresis
de progenitores hematopoyéticos. El 30 de septiembre, la paciente
acudio a consulta con tres nédulos subcutdneos en antebrazo
izquierdo y refiriendo dolor neuropéatico en miembro superior
derecho (MSD), por lo que ingreso para estudio.

A la exploracion destacaban tres nddulos en la region interna del
antebrazo izquierdo de 5, 4 y 3 cm, duros, no moviles, calientes y
eritematosos (Figura I-A), crepitantes secos en ambos apices
pulmonares, fuerza 3/5 en todos los masculos del MSD y 0/5 para
la dorsiflexion del pie izquierdo, e hipoestesia en cara externa del
MSD vy en territorio del nervio Pl. No se palparon adenopatias ni
visceromegalias.

En el analisis se detectaron hemoglobina 9.3 g/dL, plaquetas 116 x
10e9/L, leucocitos 4.14 x 10e9/L, LDH 174 U/L y PCR 2.3 mg/dL.
La biopsia con aguja gruesa (BAG) de uno de los nédulos mostro
infiltracion de la dermis e hipodermis por LDCG-B (Figura I-B).
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Se completd el estudio diagnostico con una puncion lumbar y una
RMN cerebral y de columna, que fueron normales, y con un EMG.
En éste se objetivd una afectacion severa del plexo braquial
derecho, por lo que se solicitdé una RMN braquial que mostr6 un
conglomerado adenopético cervicotorcico derecho de unos 12 x 6
X 4 cm y nédulos pulmonares (Figura 11-A). Finalmente, se realizo
una TAC torécica en la que se observaron nodulos confluyentes
pleuro-pulmonares en I6bulos superiores, de 4 cm en &pex derecho
(Figura 11-B).

Se diagnosticd asi de linfoma refractario a dos lineas de
tratamiento y se inicié una tercera linea con R, polatuzumab vy
bendamustina, el 22 de octubre, con la que los nddulos fueron
disminuyendo hasta su desaparicién (Figura Ill), aunque con
persistencia de la paresia e hipoestesia del MSD. Dado que cumplia
indicacion para terapia CAR-T antiCD19, se solicit6 aprobacion al
Ministerio, que la autoriz6. Por haber recibido bendamustina se
precisO esperar 12 semanas hasta la realizacion de la linfoaféresis
necesaria para la produccion de la terapia CAR-T. Por progresion
tumoral, precisé administracidn de una cuarta linea de tratamiento
con R, gemcitabina y oxiliplatino (R-GemOx), el 8 de noviembre.
Por resistencia al tratamiento y nueva progresion con crecimiento
de los nédulos subcutaneos, dolor en MSD, prurito y sudoracion
nocturna intensos, se inicié quinta linea con R, ifosfamida,
carboplatino y etoposido (R-ICE), el 18 de noviembre, con el fin
de ganar tiempo para obtener nueva bolsa de aféresis y producir el
CAR-T.
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DISCUSION

El LDCG-B es un Linfoma no Hodgkin (LNH) de alto grado o
agresivo, caracterizado por una alta actividad proliferativa. Es el
subtipo histoldgico més frecuente de los LNH, representando el
25% en los paises desarrollados [1]. EI LDCG-B puede afectar al
tejido celular subcutaneo (TCS) como manifestacion de una
enfermedad generalizada, lo que se considera afectacion
secundaria por existir ya afectacion ganglionar y/o en otros tejidos,
siendo una manifestacion infrecuente. Suele acompariarse de
afectacion cutanea en dermis, como en el caso, y puede darse por
extension directa al TCS desde los ganglios linfaticos o por
diseminacion hematdgena [2]. Dicha afectacion tiene mal
pronostico porque se ha asociado a la sobreexpresion de Bcl-2 y
C-Myc [3], como en el caso, anomalias genéticas que confieren
una supervivencia libre de progresion (SLP) y supervivencia
global (SG) cortas [4].

En pacientes con LDCG-B en recaida el tratamiento de eleccion es
el trasplante autdlogo, cuando el paciente es candidato (edad,
comorbilidades) y la enfermedad es quimiosensible, precisando la
méaxima respuesta posible pre-trasplante. Si el LDCG-B es
refractario o se encuentra en recaida después de dos 0 mas lineas
de tratamiento tiene indicacién la terapia CAR-T antiCD19,
indicada también en leucemias linfoblasticas de células B y en
linfomas B primarios mediastinicos. La terapia CAR-T consiste en
linfocitos T autdlogos modificados genéticamente ex vivo por un
vector retroviral o lentiviral que codifica un receptor antigénico

quimérico. Para su produccion se necesitan 3-4 semanas y es
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relevante evitar régimenes que incluyan bendamustina, ya que
afecta a la funcionalidad y la recoleccion de los linfocitos T.
Aproximadamente la mitad de los pacientes con LDCG-B
refractarios sometidos a CAR-T antiCD19 logran una respuesta
completa [5]. Se observan mejores resultados y menor toxicidad

asociada en pacientes con menor carga tumoral.

CONCLUSION

Ante un paciente diagnosticado de LDCG-B con lesiones
subcutaneas hay que considerar una posible infiltracion por su
linfoma. La afectacion subcutdnea secundaria tiene mal
pronostico. La paciente presentdé progresion subcutanea,
adenopatica con plexopatia braquial y pulmonar, de muy rapida
evolucion, precisando tres lineas de tratamiento sumadas a las dos
previas. La terapia CAR-T es una posibilidad terapéutica curativa
en LDCG-B refractarios o que recaen a dos o mas lineas de
tratamiento. Sin embargo, su produccidn es lenta. El presente caso
muestra la dificultad, en ocasiones, de poder acceder a estas

terapias cuando la enfermedad es de gran agresividad.
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IMAGENES

Figura I. A. Lesiones nodulares en antebrazo izquierdo. B. Infiltracion por LDCG-B en
dermis profunda. C. Positividad de las células neoplasicas para CD20.
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Figura Il . A. Conglomerado adenopatico cervicotoracico derecho por RMN. B. Nodulos

confluyentes pleuro-pulmonares en lébulos superiores por TAC.
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Figura Il1. Antebrazo izquierdo tras ciclo de rituximab, polatuzumab y bendamustina.
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Capitulo 35.

LOS ACCIDENTES CEREBROVASCULARES NO SON
SOLO COSA DE ANCIANOS

Autores: Olmedo Gonzélez, E; Graure , MD; Miras Garcia, A;

Fernandez Dios, R; Peir6 Garrigues MA.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Fisica y Rehabilitacion.

RESUMEN

Varon de 13 afios que ingresa por codigo ictus con desviacién de
comisura bucal y debilidad en miembros derechos que es
diagnosticado de ACV por diseccion de car6tida izquierda
intracraneal y es tratado mediante trombectomia. Durante su
ingreso en planta recibe tratamiento rehabilitador multimodal para
aprovechar la plasticidad neuronal e intentar reducir las secuelas
en el presente y en el futuro que se puedan desarrollar.

Palabras clave: Ictus, Adolescente, Rehabilitacion.

CASO CLINICO
Varon de 13 afios que ingresa por codigo ictus con desviacion de
la comisura bucal, debilidad en miembros derechos y alteraciones

en el lenguaje. No presenta antecedentes personales ni familiares.

Exploracion inicial: Consciente, orientado, buen estado general.

No alteracion cardiorrespiratoria ni abdominal. Afasia mixta
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predominantemente motora, disartria leve-moderada, paresia
facial derecha. Balances articulares libres, fuerza 3/5 en MSD,
4+/5 en MID, hemicuerpo izquierdo 5/5. No alteraciones sensitivas

ni en reflejos.

PTAC, RNM, AngioRNM y Doppler: Infarto agudo en territorio
tributario de ACM izquierda y oclusién de car6tida interna

intracraneal.
Analitica general normal.

TAC: Ictus isquémico agudo frontal izquierdo. Defecto de
replecion segmentario en porcion clinoidea-supraclinoidea de
ACII, sugestiva de diseccion arterial. ASPECTS =7 y mismatch
favorable (95%) (Figura I).

RM y angioRM: Se aprecia hiperintensidad T2 cértico-subcortical
con restriccion de la difusién frontal superior, frontobasal e insular
izquierdo atribuible a infarto parcial-masivo agudo en evolucién
en territorio tributario de la ACM izquierda. Condiciona discreto

efecto de masa sobre la linea media anterior.

Doppler TSAo y estudio de shunt: Troncos supraaorticos

normales. Negativo para shunt intracardiaco.
Ecocardiografia transtoracica normal.

Angio-TC: Estenosis moderada de segmento clinoideo de ACII,
levemente irregular, en probable relacion con diseccion

intracraneal (Figura I1).
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Es diagnosticado de ictus isquémico agudo de causa inhabitual:
diseccion arterial ACII intracraneal, y es tratado mediante
trombectomia intraarterial mecanica. Durante su ingreso en planta
es valorado por nuestro servicio y se pautd tratamiento
rehabilitador: logopeda para mejorar la afasia mixta y la parélisis
facial, terapia ocupacional para mejorar la debilidad y motilidad
fina del miembro superior derecho vy fisioterapia para reeducar la

marcha y el equilibrio.

DISCUSION

En los ultimos afos se ha llamado la atencion sobre la enfermedad
cerebrovascular en nifios y adolescentes, ya que ahora los casos se
detectan mejor y, por lo tanto, se ha observado un aparente
aumento de su incidencia [1]. Segun la literatura, la epidemiologia
es muy variable, estimandose las cifras entre 1,5-2,5/100.000
habitantes [2]. En estos pacientes existen muchos otros factores de
riesgo ademas de los modificables mencionados por la American
Stroke Association [3] (HTA, tabaquismo, DM2, dieta poco
saludable, sedentarismo, colesterol, fibrilacion auricular,
cardiopatias y anemia drepanocitica), como son los genéticos,
metabolicos e infecciosos, que actdan solos o0 en combinacion [1].
Los méas importantes son los trastornos cardiacos, los estados
protromboticos y los trastornos vasculares [1]. No obstante,
nuestro paciente no presentaba ningun antecedente personal ni
familiar y no fueron encontrados posteriormente en los estudios

realizados por el Servicio de Neurologia.
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Una vez establecido el diagndstico de ictus isquémico, es
importante incidir en la prevencion y tratamiento de los factores de
riesgo anteriormente mencionados asi como en las complicaciones
y lesiones agudas y cronicas. Aunque el pronostico y la capacidad
de reorganizarse del cerebro infantil son mejores que en adultos,
es importante un tratamiento rehabilitador precoz, ya que los
déficits adquiridos pueden influir en el crecimiento y desarrollo
posterior del paciente [2]. El objetivo del tratamiento es conseguir
la independencia de las actividades de la vida diaria, el juego y la
reincorporacién escolar [2]. Es fundamental la participacion de los
padres [2].

Para conseguir los objetivos se realizO6 un abordaje
multidisciplinar: Fisioterapia [2,4] para mejorar la marcha y el
equilibrio, Terapia ocupacional [2,4] para mejorar la motilidad fina
y reincorporar a la vida diaria y Logopedia [2,4] para el manejo de

la afasia y la paralisis facial.

CONCLUSION

Los nifios y los adolescentes no son adultos en miniatura. Ademas
de las secuelas fisicas en el momento producidas por la lesion
isquemica, estan sometidos a un crecimiento y cambios corporales
que pueden verse afectados por dicha lesion. Ademas de incidir en
la correccion de los factores de riesgo cardiovascular y las causas
que lo han podido desencadenar, un tratamiento rehabilitador
precoz es importante para aprovechar la plasticidad cerebral para
conseguir la mayor recuperacion posible 'y prevenir

complicaciones posteriores.
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IMAGENES

Figura I. TAC: Infarto agudo en territorio tributario de ACM izquierda

Figura Il . AngioRNM : Infarto agudo en territorio tributario de ACM izquierda y
oclusion de cardtida interna intracraneal
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Capitulo 36.

REHABILITACION EN DEGENERACION COMBINADA
SUBAGUDA POR DEFICIT DE COBALAMINA

Autores: Fernandez Dios, R; Miras Garcia, A; Graure, M;

Fernandez De Gea, I; Hinojosa Ballesta, M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Fisica y Rehabilitacion.

RESUMEN

En este capitulo se describe el caso clinico de un paciente varon de
71 afos diagnosticado de degeneracion combinada subaguda por
déficit de vitamina B12, con una inestabilidad cronica muy
limitante que fue progresando hasta mantenerle encamado. Se
consiguio recuperar la marcha, asistida con andador.

Palabras clave: degeneracion combinada subaguda por déficit de

vitamina B12, marcha atéxica, rehabilitacion.

CASO CLINICO

Varon de 71 afios que acude a Urgencias por adormecimiento de
ambos miembros inferiores y de las manos asociado a sensacién de
frio de 2-3 meses de evolucion. Refiere también caidas repetidas
por falta de propiocepcion en las piernas. La clinica ha ido
progresando hasta ser incapaz de levantarse. Ademas refiere
intensa astenia y pérdida de unos 10-15 kilos de peso en el ultimo

mes.
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El paciente ingresa para estudio a cargo de Medicina Interna, y se
diagnostica de degeneracion combinada subaguda por déficit de
cobalamina. Ademas se asocia a tromboembolismo pulmonar de
riesgo intermedio y trombosis venosa profunda femoro-poplitea
izquierda en el contexto de disminucion de movilidad. Se inicia
tratamiento y se solicita interconsulta al Servicio de

Rehabilitacién.

En la primera evaluacion, se objetiva un buen control de tronco en
sedestacién e imposibilidad para pasar a bipedestacion. No
presenta rigideces articulares. Mantiene la fuerza salvo en ambos
flexores de cadera. Reflejos miotaticos presentes y simétricos en
ambos miembros superiores. En miembros inferiores rotuliano
izquierdo exagerado; el derecho no se evoca, aunque esta
intervenido de protesis de rodilla. Reflejos aquileos abolidos. No
presenta clonos. Leve hipoestesia en manos. Impresiona de
alteracion sensitiva a nivel de T8-10 bilateral. No dismetrias en
maniobras dedo-nariz. Leve dismetria en talon-rodilla bilateral. Se
detecta una sensibilidad propioceptiva profunda de miembros
inferiores abolida.

Se inicia tratamiento rehabilitador durante el ingreso. Despues del
alta hospitalaria, el paciente continda en tratamiento de forma
ambulatoria con potenciacion global de miembros inferiores y
superiores, ejercicios de equilibrio de tronco sentado, paso a
bipedestacion y equilibrio en bipedestacion, reeducacion de la
marcha en paralelas con suplencia visual, marcha con andador y

terapia ocupacional.
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Dos meses después del alta, realiza marcha ataxica en paralelas y
andador en el gimnasio con supervision, y algunos pasos asistido
de tercera persona. En las siguientes semanas se sigue progresando
en el trabajo de coordinacion, equilibrio y marcha, logrando paso
a bipedestacion sin ayuda con buena equilibracion, y marcha con
baston supervisada en gimnasio y en casa con andador de forma
autonoma. Esta situaciéon no se modifica, por lo que a los 6 meses
se da de alta de tratamiento. Actualmente el paciente es
independiente para las actividades de la vida diaria y camina con

andador.

DISCUSION

La degeneracion combinada subaguda medular es un trastorno que
tiene por etiologia un déficit de cobalamina, en el que se da un
proceso de desmielinizacion seguido de muerte axonal. Puede
afectar a distintas estructuras del sistema nervioso central y
periférico, de entre los que la médula espinal suele afectarse en
primer lugar. Lo mas comuin es que inicialmente se manifieste
como debilidad general y parestesias que aparecen en manos y
pies, seqguido de marcha inestable, con rigidez y debilidad de los
miembros inferiores. Aparecen posteriormente trastornos de
cordones posteriores y laterales. Lo mas consistente es la pérdida
del sentido de la vibracion y una alteracion del sentido de la
posicion. Entre los signos motores se puede encontrar perdida de
fuerza, espasticidad, cambios en reflejos tendinosos, clonos y
respuesta cutaneo-plantar extensora. Los reflejos patelares y
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aquileos son los primeros en afectarse, pudiendo estar aumentados,
disminuidos o ausentes. La afectacion es simétrica y normalmente
los trastornos sensitivos preceden a los motores. Puede haber
trastornos visuales por afectacion del nervio optico [1].

El entrenamiento locomotor constituye el eje del tratamiento,
dentro del que la rehabilitacion de la marcha con ayudas técnicas
resulta muy util por el conjunto de afectaciones que presentan estos
pacientes. Previo a poder llevar a cabo esta estrategia, es necesario
conseguir un buen control del tronco, de los miembros superiores
y del paso y mantenimiento de la bipedestacion. Por dltimo, se
considera que un individuo que presenta inestabilidad lateral
precisard andador, a diferencia de la inestabilidad anteroposterior,
que es corregible con baston [2].

CONCLUSION

La degeneracién combinada subaguda por déficit de vitamina B12
ocasiona una lesion de los cordones laterales y posteriores de la
médula espinal que resultan en un defecto de la propiocepcion que
puede llegar a ser invalidante por el alto riesgo de caidas, con todas
las complicaciones que acarrea la inmovilizacion, en adicion a la
pérdida de calidad de vida del paciente. La rehabilitacion de la
marcha es fundamental en este trastorno, mas alla del tratamiento
del origen del déficit de cobalamina y su reposicién, y comprende
a menudo un entrenamiento locomotor complejo en el que se

desempefian distintas estrategias.
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Capitulo 37.

RIGIDEZ ARTICULAR COMO COMPLICACION EN
RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO LIGADO AL X

Autores: Miras Garcia, A.; Fernandez de Gea, l.; Olmedo

Gonzalez, E.; Fernandez Dios, R.; Hinojosa Ballesta, M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Fisica y Rehabilitacion.

RESUMEN

En este caso clinico se trata el diagndstico de las complicaciones y
el tratamiento rehabilitador en un varén de 50 afios diagnosticado
de raquitismo hipofosfatémico ligado al X. Nuestro caso presenta
una complicacién frecuente como es la rigidez articular por
calcificacién. En este tipo de complicaciones se puede realizar un
diagndstico precoz y, por lo tanto, beneficiarse de un tratamiento
rehabilitador que enlentezca las secuelas articulares que producen
estas enfermedades limitando la calidad de la vida diaria de los
pacientes.

Palabras clave: Hypophosphatemic rickets x-linked, joint

calcification, rehabilitative therapy.
CASO CLINICO
Presentamos un paciente varon de 50 afios que acude a consultas

externas de Rehabilitacion derivado por Nefrologia, por rigidez de
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codo derecho y dolor cervical. Como antecedentes personales de
interés, el paciente presenta una hipofosfatemia ligada al
cromosoma X con estudio molecular para gen PHEX positivo
(mutacion Pr34L sustituye leucina por una prolina); defecto de
maduracion de la dentina con abscesos dentarios espontaneos y
pérdida de 6 piezas dentarias asociadas. Como antecedentes
quirurgicos, osteotomia de ambos miembros inferiores hace 40
afios por curvatura tibial bilateral (genu varu). Como antecedentes
familiares: madre y hermana del paciente afectadas por la
enfermedad presentando talla baja e incurvacion de extremidades
inferiores; el paciente 3 hijos varones de 12, 8 y 7 afios no afectados

por la enfermedad.

El paciente en la consulta refiere impotencia funcional de codo no
dolorosa progresiva de 3 afios de evolucion. Indica que con el paso
de los afios, la movilidad se ha ido reduciendo hasta impedirle
llevar la mano a la boca. Ademas refiere dolor cervical con
vertigos. A la exploracion fisica, el codo derecho tiene un balance
articular de -40/90°, no doloroso a la movilizacion, sin limitacion
en la prono-supinacion; limitacion global de la movilidad cervical

con dolor a la movilizacion.

En cuanto a las pruebas de imagen, en la radiografia (Rx) de codo
derecho (Figura I) impresiona de calcificacién de capsula articular
anterior; en la Rx cervical (Figura Il) se aprecian calcificaciones
de los ligamentos vertebrales comunes anteriores. Con los datos
anteriormente mencionados, se solicita Resonancia Magnética

Nuclear (RMN) cervical para descartar asociacion con
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malformacion Arnold Chiari y siringomielia. Los resultados de la

RMN descartan dicha malformacion.

Se realiza tratamiento de fisioterapia con movilizaciones manuales
de codo, estiramientos de biceps braquial, termoterapia
microondas de codo y raquis, movilizacion de raquis cervical,
ejercicios de relajacion de raquis, isométricos de raquis y
estiramientos de trapecios.

Tras la realizaciéon del tratamiento fisioterapéutico, el paciente
refiere mejoria del dolor cervical asociado a aumento de la
movilidad. En cuanto al codo, se aprecia cierta mejoria del rango
articular logrando un balance -30/90°, sin mejoria a la hora de
llevar la mano a la boca; por lo que se decide realizar interconsulta
al Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia. Desde dicho
servicio descartan por el momento el tratamiento quirtrgico por su
parte, a la espera de empeoramiento de la movilidad por el avance
de la enfermedad.

DISCUSION

El raquitismo hipofosfatémico ligado a X es una enfermedad de la
homeostasis mineral caracterizada por la pérdida renal de fosfato.
Es la forma mas frecuente de los raquitismos hipofosfatémicos
hereditarios. Tiene una incidencia de 3,9 por 100.000 nacidos
vivos, siendo mas frecuente en mujeres (2:1) [1,2].

En la infancia, las manifestaciones 0seas mas frecuentes son el

arqueamiento de fémur y tibia con cierto grado de torsién que
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producen deformidades en genu varu. Las alteraciones dentales
son tipicas en esta enfermedad, a partir de los 3 afios. En un 44%
de los pacientes asocian malformacion tipo Chiari 1, la cual puede
producir dolor de cabeza y vértigo [3]. En la edad adulta, las
manifestaciones clinicas incluyen osteomalacia, dolor articular y
0seo, rigidez y entesopatias. La entesopatia incluye la calcificacion
de tendones y ligamentos; su fisiopatologia esta aun por descubrir,
aunque parece que podria deberse a un aumento del factor de
crecimiento fibroblastico 23. Dicha patologia produce rigidez
articular y limitacion importante de la movilidad. Cuando afectan
a los ligamentos anterior y posterior del raquis, producen dolor y
déficit en la flexion, extension y rotacion del raquis cervical [4].
El Unico tratamiento que ha demostrado retrasar la aparicion de
calcificaciones, a parte del tratamiento propio de la enfermedad, es
el tratamiento fisico y terapéutico. Debe usarse calor antes del
movimiento, ultrasonidos, masaje y estiramiento progresivo. En
los casos en los que no se pueda superar los 105° de flexién y -40°
de extension se puede plantear el tratamiento quirurgico. Por ello,
es muy importante que es este tipo de pacientes donde la
calcificacion y rigidez articular es tan frecuente, sean remitidos lo
antes posible para el seguimiento por parte de Rehabilitacion, y asi,

retrasar lo maximo posible la aparicion de rigidez articular [5].

CONCLUSION
En el raquitismo hipofosfatémico ligado al X, asi como en otras
muchas enfermedades genéticas que producen rigidez vy

calcificaciones, es de gran importancia un abordaje
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multidisciplinar donde no solo se incluya el tratamiento propio de
la enfermedad, sino un tratamiento rehabilitador que permita el
diagnostico y seguimiento de las complicaciones osteoarticulares
que producen estas enfermedades. El tratamiento fisico y
fisioterapéutico ha demostrado ser beneficioso para estos
pacientes, ya que el tratamiento antes de la aparicion de las
calcificaciones disminuye la pérdida de movilidad y mejora la

calidad de las actividades de la vida diaria de estos pacientes.
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IMAGENES

Figura . Rx lateral de codo derecho. Se observa calcificacion de la capsula articular,
sobre todo a nivel anterior en la apofisis coronoides.

Figura Il . Rx lateral de columna cervical. Se observa calcificacion de todos los

ligamentos vertebrales comunes anteriores.
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Capitulo 38.
CUANDO LO BASICO SE NOS OLVIDA

Autores: Graure, M.D; Hinojosa Ballesta, M; Fernandez Dios,
R.V; Olmedo Gonzélez, E; Peir6 Garrigues, M.A.

Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Servicio de Rehabilitacion.

RESUMEN

Presentamos un caso de enfermedad de Scheuermann tipo Il en una
paciente de 10 afios, remitida a la consulta de Rehabilitacion por
una sospecha de escoliosis en una telemetria antero-posterior (AP)
de raquis. La exploracién fisica completa destaca una hipercifosis
toracolumbar y el diagndstico de confirmacion se realiza mediante
una radiografia (Rx) lateral de columna. Debido al alto riesgo de
progresion de la paciente (edad, inmadurez esquelética, angulo de
Cobb de 66°, cifosis baja) se decide la intervencién precoz con
fisioterapia intensiva y colocacion ulterior de un corsé tipo Boston.
Palabras clave: kyphosis, Scheuermann disease, juvenile

osteochondrosis

CASO CLINICO

Se trata de una nifia de 10 afios remitida por su pediatra a la
consulta de Rehabilitacion infantil por sospecha de escoliosis
toracolumbar tras realizar una telemetria AP de miembros

inferiores y de raquis (Figura I), siendo la paciente asintomatica.
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Nunca ha referido dolor de espalda o cualquier otra molestia y no
realiza ningdn tipo de actividad fisica. De sus antecedentes
relevantes para nuestro caso destacamos un episodio de torsién de
un quiste ovarico derecho que precisé cirugia en 2016, asi como la
falta de menarquia en la primera visita. A la exploracion fisica la
paciente presenta: sobrepeso con estrias de crecimiento a nivel
abdominal, dorso curvo sin gibas en bipedestacion indicativas de
escoliosis, sin asimetria de altura a nivel de hombros, flancos o
pliegues, sin dismetria de miembros inferiores, posicion en
anteversion de la cintura pélvica, en el test de Adams destacando
una deformidad angular rigida de tipo hipercifosis baja
toracolumbar (Figura 1) que no se consigue corregir ni en decubito
prono ni en supino. Ademas, presenta acortamiento moderado de
isquiotibiales con un angulo de elevacién de la pierna con la rodilla
extendida de 70°. El balance articular y muscular esta conservado.
El resto de la exploracion fisica es rigurosamente normal. En la
telemetria AP se observa una minima curva toracolumbar
izquierda con un angulo de Cobb de 10°, que es el limite inferior
para considerarse una escoliosis verdadera, con una rotacion
minima (grado I) y con un indice de maduracion 0sea de la apofisis
iliaca Risser de 0 (sin aparicion del nucleo de osificacion) (Figura
). Se sospecha una enfermedad de Scheuermann tipo Il (atipica),
de mal prondstico por ser una curva baja, no reductible, pero para
poder confirmar el diagndstico era necesaria una Rx lateral que la
paciente no tenia. Previo a la confirmacion con Rx se decide actuar
de forma precoz mediante cambios en el estilo de vida (realizar

cualquier tipo de actividad fisica, perder peso), ensefianza de
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normas posturales y con fisioterapia para realizar y aprender bajo
supervision ejercicios de flexibilizacion y de autoelongacion de la
columna, fortalecimiento de los musculos abdominales y dorsales,
estiramiento de pectorales y de isquiotibiales. El diagndstico se
confirma ulteriormente mediante la Rx lateral (Figura Ill) con un
angulo de hipercifosis toracolumbar de 66°, acufiamiento anterior
de mas de 5° de 3 vértebras consecutivas, la mas acusada siendo la
tordcica 11 (T11), algun nodulo de Schmorl y sin epifisitis. El
Risser sigue siendo 0 por lo que se decide insistir en el tratamiento
previamente prescrito. En la siguiente revision la paciente refiere
que esta haciendo natacidn, ha perdido peso y que unos meses atras
presentd su primera menstruacion. En la exploracion se confirma
la mejoria postural y con un angulo de cifosis de 55° medido con
el inclinémetro. Ante la inmadurez 6sea (Risser 0) y el alto riesgo
de progresién durante el crecimiento puberal, aunque la evolucion
ha sido buena, se decide iniciar el tratamiento con una Ortesis de
tipo corsé Boston adaptado para la cifosis. Deberia utilizarlo entre
18-23 horas al dia hasta finalizar el periodo de crecimiento (Risser
5), ademas de seguir con la actividad deportiva y con los ejercicios

aprendidos en fisioterapia.

DISCUSION

La enfermedad de Scheuermann es la causa més frecuente de
hipercifosis angular progresiva, rigida, de la columna
dorsal/dorsolumbar antes de la pubertad y durante la adolescencia,

generando deformidad progresiva y dolor a veces incapacitante
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[1]. Suele ser mas frecuente en varones (2:1), con un pico de
incidencia entre los 10-14 afios [2].

Se puede clasificar en dos tipos: tipo I, clasica, con el apex a nivel
torécico T7-T10 y que suele asociar hiperlordosis no estructural
cervical y lumbar compensadoras; tipo I, atipica, con el 4pex en la
zona torécica baja (T11-12), como en nuestro caso, 0 en la zona
lumbar, menos rigida que el tipo I, pero de peor prondéstico por el
mayor riesgo de progresion y que suele generar problemas de dolor
cronico en la etapa adulta [3].

Como la mayoria de la presentaciones son asintomaticas, es
imprescindible realizar un examen fisico basico antes de finalizar
la madurez 6Osea para descartar cualquier deformidad de la
columna, el test de Adams siendo una herramienta muy fiable y
sencilla (realizar una inclinacion hacia delante con las rodillas en
extension completa, buscando gibas en plano frontal y lateral). A
nosotros nos hizo destacar una hipercifosis por la deformidad
angular rigida no reductible.

El diagndstico final se realiza mediante telemetria de la columna
en proyeccion lateral en bipedestacion [4]. En nuestro caso
inicialmente sélo se realizO un estudio AP para descartar
escoliosis, la hipercifosis baja pasando desapercibida, como
tampoco generaba mucha deformidad fisica. Los criterios
radioldgicos clasicos son: el acufiamiento anterior mayor de 5° en
tres 0 mas vertebras contiguas, pérdida de altura discal, nddulos de
Schmorl e irregularidades de las placas vertebrales [5].

El tratamiento se decide en funcion de la madurez esquelética del
paciente y el grado de deformidad e incluye la fisioterapia (angulos
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menores de 60°), corsé: Milwaukee o Boston (&ngulos entre 60°-

75°, Risser 0-2) y cirugia (angulos mayores de 75°).

CONCLUSION

La enfermedad de Scheuermann es la segunda causa de dolor
vertebral en nifios y adolescentes tras la espondilolistesis [1],
aunque la forma mas frecuente de presentacion es la asintomatica.
En muchos casos el diagnostico se realiza tarde cuando la
deformidad es estructural, por la finalizacion del proceso de
maduracion 06sea, generando dolor y complicaciones. La
identificacion temprana puede ser una oportunidad para proponer
tratamientos conservadores, evitando los inconvenientes de los
corsés y de la cirugia. El test de Adams ha demostrado ser muy Uutil
por su sencillez y se deberia incluir en la exploracion basica de
todo paciente de edad pediatrica. En caso de deformidad, se debe
realizar una telemetria de raquis AP y lateral, evitando el exceso

de pruebas complementarias innecesarias.
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IMAGENES

Figura I. Telemetria inicial de raquis anteroposterior: minima curva toracolumbar

izquierda con un angulo de Cobb de 10°
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y
A

Figura Il . Test de Adams, proyeccion lateral: se observa una deformidad angular rigida

de tipo hipercifosis baja toracolumbar
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Figura Il1. Telemetria de raquis lateral: angulo de hipercifosis toracolumbar de 66°,

acufiamiento anterior de mas de 5° T10-T12
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Capitulo 39.

ALGODISTROFIA SIMPATICO-REFLEJA TRAS
CIRUGIA DE SINDROME DE TUNEL CARPIANO. EL
PAPEL DE LA TERAPIA OCUPACIONAL.

Autores: Hinojosa Ballesta, M; Miras Garcia, A; Graure, M.D;

Olmedo Gonzélez, E; Martinez Bermudez, C.M.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Fisica y Rehabilitacion.

RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una paciente de 63 afios que tras dos
cirugias de sindrome del tanel carpiano desarrolla una algodistrofia
simpatico-refleja, una patologia infrecuente pero invalidante desde
el punto de vista funcional y cuyo proceso terapéutico comprende
un amplio abanico de tratamientos que van desde el farmacolégico
y la rehabilitacion mediante fisioterapia y terapia ocupacional, con
el objetivo de recuperar destreza y habilidad funcional, e incluso
infiltraciones anestésicas nerviosas para paliar el dolor.

Palabras clave: Reflex Sympathethic Dystrophy, Rehabilitation,
Occupational Theraphy.

CASO CLINICO
Mujer de 63 afios que acude a consulta de Rehabilitacion (RHB)
con la mano derecha muy dolorosa, edematosa e inmdvil, con

dedos en extension y aduccion. Como Unico antecedente a
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destacar, la paciente fue intervenida en dos ocasiones de sindrome
de tanel carpiano derecho con evolucidn torpida. Tras realizar una
electromiografia (EMG) compatible con neuropatia del nervio
mediano derecho axonal y desmielinizante de grado moderado, el
conjunto de datos clinicos y analiticos permite diagnosticar a la
paciente de algodistrofia simpatico-refleja del miembro superior
derecho (MSD) en fase edematosa. Como tratamiento, se deriva a
la Unidad del Dolor (UDO) para bloqueos anestésicos del plexo
braquial hasta en cinco ocasiones, se pauta tratamiento de
fisioterapia y se prescribe medicacion analgésica que varia entre
deflazacort, metamizol, paracetamol, tapentadol, gabapentina,

duloxetina, clonazepam, tramadol y etoricoxib.

Tras la fisioterapia, la paciente es valorada de nuevo en consultas
externas, donde se aprecia que ha evolucionado a fase atréfica. La
exploracion muestra una mano no funcional, con flexion de las
articulaciones metacarpofalangicas, rigidez de dedos en extension,
pulgar incluido y aduccion del segundo a quinto dedo y pérdida de
sensibilidad y fuerza en todo el MSD. Dado el fracaso del
tratamiento, se deriva a Traumatologia para artrolisis, pero tras una
gammagrafia Gsea sugestiva de persistencia de enfermedad, se
desestima la cirugia. Se realiza una nueva EMG que muestra
neuropatia desmielinizante y focal del nervio mediano derecho
leve; el territorio proximal del plexo braquial es normal, y una
resonancia magnética cervical que muestra protrusiones

posterocentrales C4-C7.

La paciente es valorada nuevamente por UDO, realizdndose otros
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cinco blogqueos anestésicos del plexo braquial. Dado que la
enfermedad avanza hasta llegar a afectar y atrofiar toda la cintura
escapular, se remite nuevamente a Rehabilitacion. La exploracion
fisica muestra una actitud de MSD olvidado con pulgar incluido y
escapula derecha alada. La paciente no es capaz de movilizar
activamente ninguna articulacion. En cuanto a movilidad pasiva,
que es muy dolorosa, esta limitada a medio arco en todos los ejes
de movimiento del hombro y codo e inicio de la flexion pasiva de
los dedos. El balance motor (BM) no es valorable (global 0/5).
Desde este nuevo punto de partida, se decide pautar tratamiento de
terapia ocupacional para entrenamiento y reeducacion de las

actividades basicas de la vida diaria.

Seis meses después, en la exploracién fisica se objetiva que la
paciente es capaz de llevar la mano a la cabeza, a la boca y a la
espalda, flexionar y extender codo, agarrar objetos grandes y
realizar pinza con todos los dedos. EI BM global es de 4/5 hasta
limite articular. La paciente muestra gran mejoria del dolor y la
movilidad del MSD, siendo capaz de realizar actividades como
asearse, peinarse, agarrar objetos y vestirse. En la actualidad, la
paciente continla mejorando gracias al tratamiento de terapia

ocupacional.

DISCUSION
La algodistrofia o distrofia simpatico refleja, también conocida
como sindrome de Sudeck, sindrome hombro-mano o causalgia, es

una forma infrecuente de dolor crénico donde el sistema nervioso
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simpatico se hiperactiva tras un traumatismo o una cirugia[1]. Su
localizacion es de predominio distal, mas frecuente en mujeres y
en la sexta década de la vida, lo que coincide con los datos de
nuestra paciente. Clinicamente se distinguen tres fases: 1. Aguda
(horas/dias después del desencadenante) con dolor tipo mecénico,
hiperalgesia, hiperestesia y edema. 2. Distrofica (3-6° mes) con
hipotermia y cianosis, aumento de reflejos y movilidad limitada. 3.
Atrofia irreversible de los tejidos, con osteoporosis, alodinia,
anquilosis, piel lisa, brillante y cianotica[2]. Destacar la
importancia de valorar a estos pacientes desde el inicio de la
enfermedad, para asi minimizar las importantes secuelas que se
producen. Nuestra paciente fue valorada en el Servicio de
Rehabilitacion en fase 2 y 3. El diagndstico se basa en la clinica y
la realizacion de pruebas complementarias para descartar otras
patologias, como la radiografia, RM, gammagrafia 0sea,
arteriografia o flebografia, entre otras[3]. El tratamiento consta de
varios pilares, como la prevencion (inmovilizaciones de corta
duracion y movilizaciones precoces tras la cirugia), el inicio precoz
de la fisioterapia y la terapia ocupacional para evitar la atrofia y
mejorar la destreza, el tratamiento farmacologico (AINEs,
neuromoduladores,  antidepresivos triciclicos, calcitonina,
bifosfonatos o0 bloqueos nerviosos) Yy terapia cognitivo
conductual[4]. Hemos de destacar el papel de la terapia
ocupacional en estos pacientes, con ejercicios orientados a mejorar
las actividades de la vida diaria. La mejoria significativa de la
paciente, tanto de la funcionalidad del MSD como la reduccion del

dolor, se debe al tratamiento con terapia ocupacional, siendo capaz

287



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

de realizar actividades tan necesarias como la higiene, el vestido y

la comida.

CONCLUSION

La algodistrofia simpético refleja es una enfermedad infrecuente
por hiperactivacion del sistema nervioso simpatico, mas frecuente
en mujeres en la sexta década de la vida y extremidades distales.
Los cambios troficos en el miembro afecto junto a un antecedente
quirdrgico o traumatico suponen el diagndstico en la mayoria de
los casos, haciendo uso de exploraciones complementarias para
descartar otras patologias. El tratamiento comienza antes de su
aparicion con medidas preventivas, y una vez instaurado, la
rehabilitacién con fisioterapia o terapia ocupacional es clave para
el manejo de estos pacientes, ya que les permite recuperar o
mantener funcionalidad y, gracias a esta Ultima, poder realizar

actividades basicas de la vida diaria.
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Capitulo 40.
UN DIAGNOSTICO MATEMATICO

Autores: Lopez Hernandez, Nayara; Mateos Llosa, Marta;
Granados Madero, Maria; Martin Magan, Mar; Pérez Martinez,

Daniel.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Varon de 40 afios que ingresa por coma. Presenta alteraciones
hidroelectroliticas iniciales tan graves y atipicas que hacen
sospechar intoxicacion por metanol o etilenglicol, por lo que
iniciamos perfusion de etanol y hemodialisis. Tras estabilizar al
paciente se realiza prueba de imagen que muestra edema cerebral
difuso con herniacion transtentorial. La exploracién clinica es
compatible con muerte encefélica.

La intoxicacion por metanol es poco frecuente pero tiene elevada
morbimortalidad. Se requiere de una elevada sospecha clinica para
su diagndstico y tratamiento precoces.

Palabras clave: Poisoning, Methanol, Brain Death
CASO CLINICO
Motivo de consulta: varon de 40 afios trasladado por los servicios

de emergencias por deterioro agudo del nivel de consciencia.
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Antecedentes personales: consumo de alcohol desde 1998. En la
actualidad consume media botella de whisky al dia. En los ultimos
tres meses aumento del consumo por lo que ha precisado varios
ingresos en su hospital de referencia por intoxicacion etilica.

Fumador. Niega consumo de otras sustancias toxicas.

Historia actual: desde el ultimo ingreso por intoxicacion etilica
(hace 5 dias) la familia encuentra al paciente mas apatico y han
intensificado la vigilancia. La tarde del ingreso su pareja avisa a
los padres del paciente para que lo acomparien en casa mientras
ella sale a comprar. El enfermo permanece unos 30 minutos solo
en el domicilio hasta que llegan sus padres y lo encuentran
obnubilado y con restos de vomito, por lo que avisan a los servicios

de emergencias. No hay restos de consumo de alcohol ni farmacos.

A la llegada de los servicios de emergencias objetivan tension
arterial 134/75mmHg, bradicardia a 40lpm, bradipnea y deterioro
del nivel de consciencia. Administran Flumazenilo y Naloxona sin
respuesta por lo que proceden a intubacion orotraqueal y trasladan

a nuestro centro.

Constantes y exploracion fisica: llega a nuestro hospital hipotenso
(50/30mmHg). Intubado y con adecuado intercambio gaseoso.
Neuroldgicamente permanece bajo los efectos de la sedacion pero
las pupilas son midriaticas y arreactivas. Presenta livideces a nivel

abdominal y las extremidades frias.

Pruebas complementarias:
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En primera gasometria arterial destaca: pH 6.9, pCO2 35 mmHg,
pO2 141 mmHg, HCO3 6.2 mmol/L, Na 152 mmol/L, K 5
mmol/L, Cl 116 mmol/L, Anion Gap (AG) 29.9, Lactato 11.6

mmol/L
Bioquimica, hemograma y coagulacién sin alteraciones.

Dadas las alteraciones hidroelectroliticas solicitamos Osmolaridad
sérica (494 mOsm/Kg) y la comparamos con la osmolaridad
calculada (292.1 mOsm/Kg). El Hiato osmolar es por tanto de
201.88 mOsm/Kg, y esto nos da la principal sospecha clinica:
intoxicacién por Etanol o Etilenglicol (enviamos muestras a

laboratorio externo para su determinacion).
Téxicos en orina y alcoholemia negativos.

Actitud terapéutica: dada la hipotension arterial iniciamos
fluidoterapia y Noradrenalina.

En la practica clinica s6lo la intoxicacién por Metanol y
Etilenglicol causan una acidosis metabolica tan grave con aumento
tanto de AG como de Hiato osmolar. Por lo que ante dicha
sospecha clinica iniciamos tratamiento con Folinato calcico para
prevenir lesion ocular y comenzamos perfusion de etanol puro
ajustado a peso. Canalizamos Shaldon y contactamos con

Nefrologia para sesion de Hemodialisis.

Tras varias horas conseguimos estabilidad hemodinamica y
mejoria de las alteraciones hidroelectroliticas. El paciente se habia

mantenido intubado y sin sedacion a pesar de lo cual no habia
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respuesta a estimulos ni apertura ocular, persistia midriasis
arreactiva. Por ello se realiza tomografia computarizada (TC)
cerebral que informa: necrosis putaminal bilateral probablemente
por intoxicacion por metanol. Edema cerebral difuso con

herniacion transtentorial descendente (Figura 1).

Con los datos del TC y tras periodo de lavado de sustancias y
farmacos depresores del sistema nervioso central realizamos
exploracion fisica que es compatible con Muerte Encefalica (ME).

Se confirma la ME por Gammagrafia de perfusion cerebral.

Pasadas 48 horas recibimos resultados del laboratorio externo con

niveles de metanol de 3899,7 mg/L.

DISCUSION

La intoxicacion por metanol es poco frecuente pero presenta una
elevada morbimortalidad: mortalidad de entre el 26 y el 50%, y en
casos no mortales importantes secuelas neuroldgicas [1]. La forma
mas frecuente de intoxicacion por metanol es el intento autolitico.
Se encuentra en productos de limpieza, anticongelantes, pinturas y
barnices. Los sintomas méas precoces son embriaguez y mareo y
pueden pasar inadvertidos, por lo que se establece que existe un
periodo de latencia de unas 12-24 horas de media desde el consumo
hasta la aparicion de sintomas mas especificos derivados de los
metabolitos del metanol [2].

El metabolito final es el acido formico que inhibe el metabolismo

mitocondrial y produce hipoxia tisular y acidosis lactica. Asi, en la
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intoxicacion por metanol existe acidosis metabdlica con anion
GAP elevado. Los sintomas mas especificos y causados por el
metabolito (&cido férmico) comienzan entre las 10 y 30 horas
desde la ingesta y consisten en molestias gastrointestinales,
alteraciones de la vision (desde vision borrosa hasta ceguera) y
deterioro neuroldgico. La alteraciéon visual es el sintoma mas
caracteristico de la intoxicacion por metanol. Valores de metanol
>0.2g/l definen la intoxicacion y niveles por encima de 1g/l se
consideran potencialmente letales.

El tratamiento general consiste en medidas para mantener la
estabilidad hemodinamica y la oxigenacion, ademas de la
correccion de la acidosis metabdlica. Las indicaciones de HD son:
valores de metanol >0.5g/l, pH arterial <7.1, presencia de ceguera
o insuficiencia renal [3]. La administracion de acido folinico
incrementa la degradacién del acido formico y puede reducir las
lesiones oculares. El otro pilar terapéutico es la administracion de
etanol puro, que compite por la unién a la aldehidodeshidrogenasa

inhibiendo la degradacién del metanol a acido férmico.

CONCLUSION

La intoxicacion por metanol es poco frecuente en nuestro medio y
en su mayoria esta en el contexto de intentos autoliticos. Requieren
de una elevada sospecha clinica, basada fundamentalmente en las
alteraciones hidroelectroliticas: acidosis metabdlica generalmente
grave con Anion Gap elevado. Aunque la determinacion de los

niveles de metanol puede no estar disponible inmediatamente, es
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muy sugestivo de intoxicacion por este alcohol un Hiato Osmolar
elevado.

Su tratamiento precoz es vital para un buen desenlace. Se basa en
impedir la degradacion del metanol a su principal metabolito
toxico, el acido formico, mediante la administracion de etanol
puro; asi como de eliminar el toxico mediante técnicas de
depuracion extrarrenal. Aln asi presenta una morbimortalidad muy

elevada.
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IMAGENES

Figura I. TAC cerebral donde se observa necrosis putaminal bilateral y edema

cerebral difuso.
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Capitulo 41.

SHOCK CARDIOGENICO SECUNDARIO A
TAQUIMIOPATIA QUE PRECISA IMPLANTE DE
MEMBRANA DE OXIGENACION EXTRACORPOREA
(ECMO)

Autores: Rivera Sanchez, P; Puche Bolarin, T; Martin Magan,
M.M; Asensio Rodriguez, M; Moreno Flores, A.

Especialidad: Médica

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Varon de 18 afios con antecedente de ataxia de Friedreich que
acude a Urgencias por palpitaciones y disnea. A su llegada,
inestabilidad hemodinamica, objetivandose taquicardia a 180 Ipm
y disfuncion severa de VI en ecocardiografia. Tras cardioversion
eléctrica, dificultad para despertar por lo que se intuba. Se inician
drogas vasoactivas sin mejoria hemodindmica; ante situacién de
shock cardiogénico refractario, se decide implante de ECMO
veno-arterial. Tras 4 dias de asistencia ventricular izquierda,
mejoria progresiva del cuadro permitiendo retirada de ECMO.
Palabras clave: Shock cardiogenic, Extracorporeal Membrane

Oxygenation, Friedreich Ataxia.
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CASO CLINICO

Varon de 18 afios con antecedente de Ataxia de Friedreich (FRDA)
y Miocardiopatia Hipertrofica no obstructiva (MHNO), con
funcion sistolica biventricular normal en Gltima ecocardiografia.
El paciente acude a servicio de urgencias por sensacion de
palpitaciones y disnea de dos dias de evolucion. A su llegada se
encuentra hipotenso (TA 64/36 mmHg) y taquicardico (180 Ipm),
se realiza ECG (Figura I) donde se observa fibrilacion auricular
(FA) rapida en torno a 155 Ipm, QRS estrecho sin alteraciones
agudas de la repolarizacion. En la exploracion fisica destaca
tendencia a la somnolencia, frialdad distal, relleno capilar >2
segundos, a la auscultacion taquicardico, sin soplos, con
hipoventilacion generalizada a nivel pulmonar. Miembros

inferiores sin edemas.

Valorado por Cardiologia, se realiza ecocardiografia donde se
observa disfuncion severa de ventriculo izquierdo con fraccién de
eyeccién de ventriculo izquierdo (FEVI) en torno al 10%. Dado
que el paciente presenta FA rapida, se decide administracion de
betabloqueo y amiodarona. A pesar de tratamiento no se consigue
el control de la arritmia y el paciente continda hipotenso, por lo
que se realiza cardioversion eléctrica bajo sedacion superficial,
saliendo en ritmo sinusal (60 Ipm) pero permaneciendo hipotenso
y sin lograr despertar, por lo que se procede a intubacion

orotraqueal e ingreso en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI).

En UCI se inicia dobutamina y noradrenalina, se solicita TAC

toraco-abdominal que informa de signos de sobrecarga cardiaca
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derecha y de edema cardiogénico asi como signos de hipoperfusion
abdominal secundarios a la hipotension (Figura Il1). Dada la
situacion hemodinamica y la disfuncion sistolica severa, se realiza
implante de ECMO veno-arterial. Tras 4 dias de asistencia
ventricular izquierda con ECMO presenta mejoria hemodinamica
progresiva, con mejoria inicial de la funcion sistolica, por lo que
se retira sin incidencias. En ecocardiografia de control tras 48 horas
se objetiva empeoramiento de la funcion sistolica de manera
global, no obstante, dada la buena situacion clinica, se decide junto
con Cardiologia iniciar un ciclo de Levosimendan. Tras 48 horas
de finalizar el Levosimendan, se repite ecocardiografia que
muestra una mejoria clara de la funcidn sistolica global, por lo que

dada la estabilidad clinica y analitica se traslada a planta.

Durante su estancia en planta de Cardiologia el paciente permanece
estable hemodindmicamente, asintoméatico y sin signos de
congestion sistémica. Se realiza ablacién de venas pulmonares
como tratamiento de la FA por parte de Unidad de Arritmias, que
transcurre sin incidencias. Se ajusta medicacion oral con buena

tolerancia y se decide alta con posterior control en consultas.

DISCUSION

La FRDA esté relacionada con anomalias en la pared cardiaca, las
mas comunes son aumento del grosor de la pared posterior y del
tabique e hipertrofia ventricular izquierda, la mayoria de veces
asintomaticas. [1]

El shock cardiogénico esta definido por hipotension persistente y
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perfusion tisular inadecuada debido a una disfuncion cardiaca
primaria que se produce en el contexto de disminucion del gasto
cardiaco, volumen intravascular adecuado y presiones de llenado
ventricular adecuadas o elevadas, difereciandose asi de otros tipos
de shock. Puede ser causado por alteraciones en la frecuencia
cardiaca, el ritmo o la contractilidad, aunque se presenta mas
comunmente después de un infarto agudo de miocardio. [2] Dichas
alteraciones pueden requerir intervenciones especializadas, que
van desde la colocacion de un marcapasos y desfibrilador,
angioplastia coronaria, revascularizacion coronaria abierta, apoyo
mecanico con dispositivos de baldn de contrapulsacion intraadrtico
e incluso dispositivos de asistencia ventricular izquierda (como el
ECMO en nuestro caso). EIl ECMO es una asistencia ventricular
mecanica temporal, que permite generar flujo sanguineo para
sustituir parcial o totalmente la funcién del corazén, siendo uno de
sus usos el implante como puente a la recuperacion, permitiendo
mantener al paciente con vida hasta que su funcién cardiaca
mejore. [3] En este caso se emplea porque el paciente presenta un
deterioro hemodinamico profundo, con hipoperfusion tisular
franca e hipotension mantenida a pesar de drogas vasoactivas.

Ante empeoramiento de la FEVI tras retirada de ECMO, se realiza
ciclo de Levosimendan, que actia como sensibilizador al calcio.
Se trata de un inotropo que mejora la contractilidad miocéardica sin
incrementar el consumo de oxigeno, su accion es independiente de
los receptores adrenérgicos, por lo que practicamente no afecta a
la frecuencia cardiaca. Su principal indicacion es la insuficiencia

cardiaca aguda o crénica descompensada. [4]

303



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

CONCLUSION

La situacion clinica de shock cardiogénico se caracteriza por una
situacion de compromiso multiorganico grave, con un gasto
cardiaco insuficiente para el paciente y se acompafia de una
elevada mortalidad.

Se han incorporado en los ultimos afios multiples dispositivos de
asistencia ventricular de corta duraciéon, que han producido
cambios importantes en el manejo de estos enfermos. EIl ECMO
esta disefiado para realizar soporte respiratorio y/o circulatorio en
los pacientes con fallo grave refractario a tratamiento habitual.

Se aconseja el uso de Levosimendan en algunas situaciones
clinicas donde interesa un efecto inotropo, mejorando la

contractilidad cardiaca sin afectar la frecuencia cardiaca.
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estrecho, con signos de hipertrofia ventricular.

Figura Il . TAC toraco-abdominal con contraste con signos de sobrecarga cardiaca

derecha y de edema cardiogénico.
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Capitulo 42.

SHOCK HEMORRAGICO EN PACIENTE
POLITRAUMATIZADO

Autores: Granados Madero, M.; Mateos Llosa, M.; LOpez

Hernandez, N.; Puche Bolarin, T.; Martinez Bafio, D.
Especialidad: Médica

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Se presenta el caso clinico de un varén de 62 afios ingresado en
UCI tras traumatismo de alto impacto por accidente de
motocicleta. Entre las lesiones que determinaron su ingreso en UCI
el paciente presentaba fracturas costales multiples, incluyendo la
fractura de la primera costilla derecha. Durante su estancia necesitd
ventilacion mecanica invasiva por volet costal. En fase de destete
respiratorio, e intento de presion soporte, sufre un cuadro de shock
hemorragico evidenciandose la ruptura de la arteria subclavia
derecha producida por el cizallamiento del primer arco costal
derecho.

Palabras clave: Subclavian artery trauma; polytraumatized

patient; blunt chest trauma.
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CASO CLINICO

Varon de 62 afios, obeso e hipertenso, que inicialmente ingresa en
UCI de Hospital Santa Lucia por politraumatismo de alto impacto
tras accidente de motocicleta. A su llegada neumotoérax derecho
con colocacion de tubo de torax. A las 72 horas es trasladado a UCI
de Hospital Virgen de la Arrixaca (HUVA) por alto débito
hematico en tubo de toérax (500ml en 3h) junto con caida de
hemoglobina (6'8 g/dL), previamente a traslado se realiza
AngioTC torécico que no muestra sangrado activo. El paciente
queda ingresado en UCI de HUVA, con manejo conservador y
seguimiento  estrecho por parte de Cirugia Toréacica.
Posteriormente mala evolucion respiratoria con mal intercambio
gaseoso Y trabajo respiratorio por lo que a las 72 horas de estancia
se intuba al paciente y se inicia ventilacion mecanica invasiva. Tras
ello, mejoria respiratoria progresiva, se inicia el proceso de destete
de ventilacion mecénica, se inicia bajada de sedacion, se intenta
modo presion de soporte, tras lo cual el paciente presenta
desadaptacién a la ventilacion mecénica e intenso volet costal,
asocia ademas hipotensidn arterial y desaturacion de oxigeno. Se
administra sueroterapia intensiva, se inicia noradrenalina en
perfusion y se reseda al paciente pasando de nuevo a modo
controlado en el respirador. A pesar de ello, el paciente continda
hipotenso, por lo que se extrae gasometria venosa en la que se
evidencia caida de hemoglobina de 8.9g/dL a 6.8 g/dL, se realiza
radiografia simple de torax en la que se evidencia aumento del
derrame pleural derecho. Tras transfusion de hemoderivados y
estabilizacion inicial del paciente, se realiza angioTC que informa
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de dudoso sangrado intercostal apical derecho asociado a primer
arco costal, hematoma apical derecho sin cambios y ligero
aumento del derrame pleural derecho. Se decide realizacion de
arteriografia con actitud diagnostico-terapéutica. Se accede por via
femoral superficial hasta arteria subclavia derecha donde se
aprecia salida de contraste, se intenta dilatacion con balén e
implante de stent (Figura I), sin resolucion completa del sangrado
por lo que se decide intervencidn quirdrgica. Previamente se repite
TC cervico-toracico-braquial con reconstruccion en 3 dimensiones
(Figuras Il y 1I1). Se realiza intervencion por parte de Cirugia
Toracica en colaboracion con Cirugia Cardiovascular, durante la
cirugia se realiza hemostasia de arteria subclavia derecha,
reseccion de la primera costilla derecha, osteosintesis de clavicula
derecha y toracotomia derecha con extraccion de codgulos. En los
dias siguientes a la intervencién, el paciente evoluciond
favorablemente, manteniendo hemoglobina estable y con descenso

progresivo de drogas vasoactivas.

DISCUSION

La lesion traumética de la arteria subclavia es poco comdun,
encontrandose en el 5% de los politraumatizados [1]. Ello es
debido a que se encuentra anatdmicamente bien protegida. Como
mecanismo de lesion, son mas frecuentes los traumatismos
penetrantes, que suelen llevar a la formacion de wun
pseudoaneurisma y a una mayor mortalidad; por el contrario los

traumatismos cerrados son menos frecuentes, estimandose en el
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2% de todas las lesiones vasculares y conllevan una mayor
morbilidad, debido a lesion de estructuras circundantes como el
plexo braquial [2]. En estos casos, la lesion de la subclavia suele
producirse por un mecanismo de desaceleracion y transmision de
alta energia a las extremidades superiores, cuello y térax [3]. En el
caso presentado, el mecanismo de lesion del traumatismo fue
cerrado, pero el sangrado de la arteria subclavia fue debido a la
lesion penetrante por cizallamiento del primer arco costal. Para el
diagndstico de la lesion la exploracion fisica aporta poco, ya que
la palpacion de pulso distal se debe también a la presencia de flujo
colateral [3]. Como métodos diagnésticos suelen utilizarse la
arteriografia o el TC con contraste. No es infrecuente que en
pacientes politraumatizados hemodindmicamente inestables, se
realice tras observacion quirdrgica directa [2]. En cuanto al
tratamiento de esta patologia, en caso de lesiones pequefias, en
pacientes estables y con sangrado controlado se puede optar por
manejo conservador con transfusién de hemoderivados y pruebas
de imagen seriadas [4]. Sin embargo en la mayoria de las ocasiones
estas medidas son insuficientes y los distintos enfoques
terapéuticos incluyen la reparacion quirurgica, el tratamiento
endovascular o una combinacion de ambos [5]. El tratamiento
quirurgico es el gold standard hasta el momento, aunque cada vez
es mas frecuente la reparacion endovascular [4]. En el caso
presentado, fueron necesarios ambos tratamientos para lograr el

control del sangrado del paciente.
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CONCLUSION

El sangrado producido por la ruptura de la arteria subclavia es una
patologia poco frecuente pero con alta mortalidad. Debemos tener
en cuenta esta lesion ante traumatismos tordcicos penetrantes o
cerrados de alta energia. Este caso clinico, sirve de ejemplo para
conocer esta patologia y su abordaje diagnostico-terapéutico. En
cuanto al tratamiento de la lesidon, es complejo y requiere un
abordaje multidisciplinar. Aunque la reparacion quirurgica se ha
considerado hasta el momento el tratamiento estandar en los
pacientes inestables, el abordaje endovascular por radiologia
intervencionista es cada vez mas frecuente, y puede ser una opcion
valida teniendo en cuenta la complejidad anatomica para un

correcto abordaje quirurgico.
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IMAGENES

Figura I. Arteriografia. Stent en arteria subclavia derecha, leve fuga de contraste
proximal.
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Figura Il . TC cervico-toraco-braquial. Endoprotesis normoposicionada en subclavia

derecha con fractura del primer arco costal que impronta sobre la misma.

Figura Il1. Reconstruccion 3D de TC. Endoprotesis en arteria subclavia derecha y

fractura de primer arco costal derecho que impronta la misma.
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Capitulo 43.

SINDROME DE VASOCONSTRICCION CEREBRAL
REVERSIBLE. UNA PATOLOGIA RESUELTA CON
SECUELAS PERMANENTES

Autores: Asensio Rodriguez, Marina; Mula Martinez, Ramon;

Manso Murcia, Clara; Mateos Llosa, Marta; Albert Lacal, Laura.
Especialidad: Médica

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Nos encontramos ante una mujer con antecedentes de artritis
reumatoide, que coincidiendo con el inicio de un nuevo farmaco,
comienza con cefalea subita asociada a focalidad neuroldgica
grave precisando ingreso en la Unidad de Cuidados Intersivos, con
un cuadro compatible con un sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible. Este sindrome se asocia a constriccion vascular
cerebral, cefalea en trueno y déficits neuroldgicos agudos. Con este
caso clinico pretendemos revisar los aspectos mas importantes de
esta patologia y su diagnostico diferencial con la vasculitis cerebral
primaria.

Palabras clave: Parenchymal hemorrhages, cerebral, intracranial

vasospasms, vasoconstriction.
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CASO CLINICO

Mujer de 55 afios con antecedentes de artritis reumatoide en
tratamiento con metotrexato y tofacitinib (inhibidor de JAK) recién
introducido que ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI)
por un ictus hemorrdgico extenso asociado a hemorragia
subaracnoidea (HSA).

La paciente acude a urgencias por episodio de cefalea en trueno
que en la hora siguiente se sucede de afasia motora y hemiplejia
derecha, por lo que se realiza prueba de imagen con el hallazgo de
extenso hematoma intraparenquimatoso fronto-parietal izquierdo
junto con focos de hemorragia subaracnoidea (Figura ). La
semana previa habia consultado en dos ocasiones por cefaleas en

trueno que se habian autolimitado.

La paciente ingresa en UCI para monitorizacion. Se realizo
arteriografia cerebral que descartd un aneurisma u otra lesion
vascular responsable del sangrado y se objetivaron irregularidades
en el calibre de arterias intracraneales en multiples territorios que
planteo el diagndstico diferencial entre una vasculitis cerebral y el

sindrome de vasoconstriccion reversible.

En el segundo dia de ingreso la paciente sufre un deterioro del nivel
de consciencia que obliga a realizar un nuevo TC craneal (Figura
I1) en el que se observa un claro empeoramiento, con aumento del
tamafo del hematoma parenquimatoso agudo frontoparietal
izquierdo, mayor herniacion subfalcina y leve herniacion uncal. Se

decide por tanto, craniectomia descompresiva (Figura Il1) y
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evacuacion del hematoma ademas de tomar biopsia cerebral para
valorar hallazgos anatomopatoldgicos compatibles con vasculitis.
Se decide tratar con bolos de metilprednisolona ante la posibilidad
de que se trate de una vasculitis en una paciente con patologia

autoinmune.

Sin embargo, el resultado anatomopatoldgico de la biopsia cerebral
descarta fendomenos vasculiticos, se realiza una nueva arteriografia
cerebral dos semaans mas tarde que muestra gran mejoria de las
alteraciones arteriales por lo que sospechamos que se trate de un
sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible por clinica
(cefaleas en trueno de repeticion), hallazgos arteriograficos y baja
sospecha de otros procesos clinicos que puedan dar

manifestaciones similares.

La paciente es dada de alta de la UCI a planta de Neurologia para
completar estudio y continuar cuidados. Presenta una buena
evolucion tanto clinica como neurolégicamente sin nuevos
episodios de cefalea ni déficit neuroldgicos adicionales,
persistiendo una afasia motora leve y una hemiparesia derecha
(3/5) de predominio braquial. En las pruebas de imagen de control
persiste  hematoma frontopaerietal izquierdo en evolucion
discretamente disminuido de tamafio y resolucion de HSA sin
nuevas imagenes isquémicas ni hemorragicas. Dada la mejoria, se

decide reposicion Osea por parte de Neurocirugia.

A fin de confirmar el diagnéstico, queda pendiente una

arteriografia de control a los tres meses del alta.
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DISCUSION

La VSCR es una entidad que se caracteriza por la constriccion
variable, segmentaria y multifocal de las arterias cerebrales.[1] Su
incidencia es desconocida y es mas frecuente en mujeres.[2]
Aunque puede suceder espontdneamente, en la mayoria de los
casos aparece un factor precipitante que origina el cuadro.[1] Este
sindrome se caracteriza tipicamente por la existencia de cefalea “en
trueno”, recurrente, asociada a déficits neuroldgicos agudos.[2]
Suele tener un curso benigno, a pesar de que no es el caso que
comentamos. Se estima que 1/3 de los pacientes pueden desarrollar
ictus isquémicos o hemorrégicos, y que de estos, un 30% suelen
quedar con secuelas a largo plazo.[3] En nuestro caso clinico, la
paciente comenzd con una clinica tipica de cefalea sibita e intensa,
que se podria definir como en trueno, asociado a complicaciones
hemorragicas graves.

El diagndstico es clinico pero se puede apoyar de la angiografia
cerebral.[4] Como ocurrié en nuestro caso, cuando la arteriografia
es compatible se debe de realizar nuevo control a los tres meses
para observar la resolucién de la misma. [2,4]

Entre otras patologias, se debe de hacer un diagnostico diferencial
con la vasculitis. Es por ello que, en esta paciente con sus
antecedentes, se plante6 la biopsia cerebral para su diagnostico. La
diferencia fundamental es que el SVCR como tal se resuelve de
forma espontanea en unos tres meses pero la vasculitis precisa de
tratamiento corticoideo a dosis altas para modificar su curso
natural. En algunos articulos, se ha asociado el uso de corticoides
con un peor pronostico cerebral en el SVCR [3] por lo que ante la
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duda razonable entre una vasculitis y un SVCR, Rocha EA et Al,
[4], idearon una escala RCVS2 que ayuda al diagnostico.

No se encontré ningun factor claro por lo que se describio la
posible asociacion entre el SVCR vy el Tofacitinb (antiJAK), un
nuevo farmaco para la artritis reumatoide, circunstancias que no

hemos encontrado descritas en la bibliografia.

CONCLUSION

Son pocos los pacientes con un SVCR que precisen ingreso en la
UCI. La mayoria de ellos se deben a complicaciones secundarias,
sobre todo el ictus isquémico o hemorragico. Sin embargo, todos
suelen tener un inicio similar. Es caracteristica la cefalea brusca,
“en trueno”, mas frecuente en mujeres y con algin factor
desencadenante.

En conclusién, el SVCR constituye un reto diagndéstico, dada su
presentacion variable y etiologia multifactorial. En este caso de
SVCR, se considero la asociacion con el Tofacitinib pero no se ha
podido demostrar con la literatura descrita sobre el tema. En
cualquier caso, sea cual fuere la causa precipitante nos
encontramos ante un caso clinico tipico con arteriografia
compatible que serd demostrado en unos meses cuando se haya

resuelto por completo.
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IMAGENES

Figura I. TC Craneal simple al ingreso. Hematoma frontoparietal izquierdo con signos

radioldgicos de mal prondstico y focos de HSA parasagitales izquierdos.

Figura 1l . TC craneal tras empeoramiento neurolégico. Aumento del hematoma
parenquimatoso agudo frontoparietal izquierdo, que asocia mayorherniacion

subfalcina.
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Figura Ill. RM Cerebral. Cambios postquirirgicos tras craniectomia descompresiva.
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Capitulo 44.

USO DE LA PLASMAFERESIS EN LA PANCREATITIS
HIPERTRIGLICERIDEMICA

Autores: Mateos Llosa, M. Granados Madero, M. Lobpez

Hernandez, N. Rivera Sanchez, P. Moya Sanchez, J.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

El caso clinico trata de una mujer de 34 afios con antecedentes de
dislipemia con hipertrigliceridemia grave e ingreso previo por
pancreatitis por hipertrigliceridemia, entre otros, que consulta en
urgencias por dolor abdominal. La paciente queda ingresada a
cargo de digestivo para estudio y control del dolor,
diagnosticandose  de  pancreatitis aguda secundaria a
hipertrigliceridemia. Durante su estancia precisa de ingreso en UCI
para realizacion de plasmaféresis para disminucion de la cifra de
triglicéridos para la resolucion del cuadro.

Palabras clave: pancreatitis, hipertrigliceridemia, plasmaféresis

CASO CLINICO
Mujer de 34 afios con antecedentes de hipertension arterial,
diabetes mellitus tipo 2, dislipemia con hipertrigliceridemia grave,

pancreatitis secundaria a hipertrigliceridemia en 2017 y trastorno
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de la personalidad limite, que consulta en urgencias por cuadro de
dolor abdominal localizado en epigastrio e hipocondrio izquierdo

de varias horas de evolucion.

Se realiza analitica en urgencias donde se observa amilasa elevada
65 U/L sin otros hallazgos destacables. Dado que la paciente
presenta dolor abdominal de dificil control y antecedente de
pancreatitis se decide ingreso en planta de Digestivo para
tratamiento y estudio. Una vez en planta se realiza gasometria que
muestra acidosis metabolica con pH 7,22 y bicarbonato de
14mmol/L, ademas de nueva analitica donde destaca
hipertrigliceridemia de mas de 6000mg/dL. La paciente presenta
empeoramiento clinico por lo que se realiza ecografia abdominal
que muestra esteatosis hepética y TC abdominal que informa de
pancreatitis aguda edematosa moderada con colecciones
peripancreaticas agudas, asociando inflamacién por contigtidad de
colon descendente. Ante los hallazgos de las pruebas
complementarias y la situacién de la paciente, se comenta con la
Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) y se decide ingreso para
inicio de terapia con plasmaféresis para correccion de los niveles

de triglicéridos.

A su ingreso en UCI la paciente se mantiene hemodindmicamente
estable, sin precisar de aminas vasoactivas durante su estancia.
Durante las primeras 48 horas presenta acidosis metabolica que
requiri6 de aporte de bicarbonato. A nivel renal diuresis
conservada con creatinina e iones en rango. Desde el punto de vista

respiratorio presenta taquipnea inicial secundaria a acidosis
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metabolica que se corrige tras la normalizacion del pH. En las
primeras 24 horas de ingreso se realiza sesion de plasmaferesis de
1-1,5 de recambio plasmatico con albdmina al 5% con reduccion
significativa de los niveles de triglicéridos (556 mg/dL tras la
sesion). Dada la buena evolucion la paciente es trasladada a planta
de Digestivo tras 5 dias de ingreso, en tratamiento con fenofibrato
para la reduccion de la cifra de triglicéridos (al alta <500mg/dL),
tolerando dieta oral y con dolor abdominal controlado con
analgesia habitual. En planta no presenta complicaciones, siendo

alta a los pocos dias.

DISCUSION

La pancreatitis aguda es una entidad de alta incidencia e impacto a
nivel mundial. Se produce por multiples causas, dentro de las
cuales las mas frecuentes son la obstruccion de la via biliar, el
consumo de alcohol y la hipertrigliceridemia en tercer lugar,
representando esta Ultima entre el 1y el 7 % del total de los casos
[1]. La pancreatitis aguda secundaria a hipertrigliceridemia es
entendida como aquella pancreatitis que acontece en pacientes con
niveles séricos de triglicéridos >1000 mg/dL. La clinica no difiere
de la pancreatitis por el resto de causas[2].

El manejo inicial es similar al tratamiento de la pancreatitis por
otra causa. De forma simultanea, deberemos instaurar un
tratamiento dirigido a la disminucion de la cifra de triglicéridos en
plasma hasta un rango seguro (<500mg/dL). Para ello tenemos
varias opciones terapéuticas, como pueden ser los fibratos, la

323



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

heparina o la insulina. Con estos tratamientos es posible conseguir
un descenso en los niveles de triglicéridos, pero de forma lenta por
lo que en casos graves su utilidad es escasa [3].

La plasmaféresis es una técnica de depuracion extracorpérea
disefiada para extraer de la circulacion sanguinea sustancias
nocivas de alto peso molecular. Esta técnica permite disminuir
rapidamente los niveles séricos de triglicéridos, permitiendo un
posterior control de los mismos mediante el tratamiento con
farmacos hipolipemiantes. Se recomienda la realizacion de 1-1,5
recambios del volumen plasmatico total con albimina o plasma, y
realizar sesiones diarias (de 1 a 3) hasta conseguir un descenso de
los triglicéridos por debajo de 500mg/dL[4]. Su uso no esta
recomendado de manera rutinaria [4], pero se aconseja este tipo de
terapia en pacientes con pancreatitis hipertrigliceridémica que
presenten niveles de triglicéridos >1.000mg/dl, lipasa >3 veces el

valor normal, acidosis lactica o disfuncion organica[5].

CONCLUSION

La pancreatitis aguda por hipertrigliceridemia es una entidad poco
frecuente. Para la resolucion del cuadro, ademas del tratamiento de
soporte, es necesaria la disminucion rapida de la cifra de
triglicéridos.

La plasmaféresis es una técnica eficaz para disminuir rapidamente
los niveles de triglicéridos. Aunque su indicacion no esté
recomendada de forma rutinaria, es un tratamiento a considerar en
pacientes con pancreatitis aguda secundaria a hipertrigliceridemia

en los que los niveles de triglicéridos no se controlen con los
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tratamientos convencionales o0 presenten una evolucion

desfavorable con disfuncion orgéanica.
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IMAGENES

Figura I. TC abdominal: pancreatitis aguda edematosa
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Capitulo 45.

LA IMPORTANCIA DEL ELECTROCARDIOGRAMA EN
LA ATENCION INICIAL BASICA: UN CASO DE
DISECCION CORONARIA TRAUMATICA

Autores: Manso Murcia, C; Granados Madero, M; Mula Martinez,

R; Asensio Rodriguez, M; Moya Sanchez, J.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Se trata de un varon de 42 afios que en contexto de un
politraumatismo por accidente de trafico presenta hipotension
refractaria y alteraciones electrocardiograficas secundarias a
diseccion de arteria coronaria derecha objetivada en
coronariografia. Se restaura el flujo coronario de nuevo pero el
paciente evoluciona desfavorablemente en las siguientes horas y
fallece. El diagnostico de sospecha es imprescindible para poder
confirmar esta entidad que puede ser potencialmente mortal. La
pronta apertura del vaso condiciona el prondstico, con una
mortalidad elevada cuando no se trata.

Palabras clave: diseccidn, politraumatismo, infarto.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un varon de 42 afios que ingresa en UCI por
politraumatismo. El paciente, sin antecedentes personales
relevantes, mientras iba conduciendo su vehiculo y con cinturén de
seguridad puesto, presenta una colision frontal contra otro
vehiculo, requiriendo de la intervencién de los bomberos para su
extraccion. Es encontrado por la UME con deterioro del nivel de
conciencia con Glasgow de 3 puntos, hipotenso y con respiracion
agonica. Se procede a aislamiento de la via aérea mediante tubo
endotraqueal previa sedoanalgesia y se administra fluidoterapia
intensiva hasta su traslado a UCI. A su llegada el paciente continta
hipotenso, intubado y conectado a un respirador. Pupilas midticas
reactivas. Se inician vasopresores tras canalizacién de acceso
venoso central a dosis elevadas (noradrenalina a 1.5 mcg/kg/min)
sin conseguir mejoria de tension arterial media y se traslada al TC
manteniendo inmovilizacién cervical y espinal, en el que se
informa de pequefio hematoma intraparenquimatoso frontal
derecho y contusiones pulmonares bilaterales, con columna
cervical conservada y sin signos de sangrado activo. A su regreso
a UCI se objetiva extrasistolia frecuente y ritmo cardiaco errético.
En primer ECG que se obtiene a su regreso del TC se objetiva
bloqueo AV completo con ritmo de escape a 45 Ipm y QRS
estrecho, con elevacion del segmento ST en las derivaciones 11, 111
y avF de hasta 5 mm. Con estos hallazgos se realiza
ecocardioscopia en la que se observa un ventriculo derecho
dilatado, hipocontractil, asi como cara inferior de ventriculo

izquierdo con fraccidn de eyeccién visual moderadamente
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disminuida. Se inicia dobutamina en perfusion continua a 8
mcg/kg/min y se contacta con Cardiologia que activa "codigo
infarto”. En mejor situacion hemodinamica tras el inicio de la
dobutamina, el paciente es trasladado a la sala de hemodindmica
donde se realiza coronariografia via radial derecha, objetivando
diseccion de arteria coronaria derecha a nivel proximal, que
oblitera por completo la luz, con resto de coronarias sin lesiones.
Se implanta stent farmacoactivo en el origen de la diseccion y se
consigue restaurar el flujo sanguineo con TIMI I11. Se administra
previamente carga de doble antiagregacion con clopidogrel y &cido
acetilsalicilico asumiendo las complicaciones hemorragicas. Tras
la apertura del vaso se consigue mejoria del ritmo cardiaco,
quedando en ritmo sinusal sin bloqueo de la conduccion y
normalizando el segmento ST, aunque persiste hiperlactacidemia
de hasta 8.7 mmol/L y shock cardiogénico refractario a drogas
vasoactivas. En las siguientes horas evoluciona hacia fracaso
multiorganico y presenta empeoramiento de la hemorragia craneal
con mayor sangrado y edema con desplazamiento de 12 mm de la

linea media, falleciendo en situacion de muerte encefalica.

DISCUSION

La lesion traumatica cardiaca es una entidad rara que puede ser
potencialmente mortal. Exige que el clinico mantenga un alto nivel
de sospecha, en especial cuando se trata de una contusion sin
solucién de continuidad en el térax [1]. Se presenta en

aproximadamente un 6% de los traumatismos toracicos y puede ser
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un auténtico reto diagndstico. El 82% de los pacientes con este tipo
de infarto tiene menos de 45 afios, y suele ser secundaria a
accidentes de trafico. Las manifestaciones clinicas de la contusion
cardiaca van desde las arritmias asintomaticas hasta la rotura de las
valvulas o la pared de alguna de las camaras que conforman el
corazon[2]. Cualquiera de estas causas puede provocar un shock
cardiogénico que requiera el uso de drogas vasoactivas y/o
asistencia mecanica circulatoria. El infarto de miocardio es una
complicacién rara dentro del amplio espectro clinico de la
contusion miocardica, que suele producirse por diseccion,
laceracion o trombosis coronaria. La arteria descendente anterior
parece estar involucrada con mayor frecuencia por su posicion
anatémica en el térax, mas favorable a recibir el impacto[3]. Se
debe obtener un electrocardiograma (ECG) al principio de la
evaluacion de cualquier paciente con traumatismo toracico
significativo para detectar alteraciones del ritmo y descartar una
causa infrecuente de infarto. También son de ayuda la
ecocardiografia y la troponina para su reconocimiento. Debido a
su particular mecanismo lesional, la terapia trombolitica podria
empeorar la situacion en el caso del infarto de origen traumatico,
siendo la coronariografia urgente la opcion de eleccién. En caso de
no poder abrir la arteria responsable de forma percutanea, otra
opcién a valorar es la realizacién de bypass quirdrgico[4]. En
pacientes hemodinamicamente estables, el prondstico no es malo,

no detectandose morbilidad a largo plazo.
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CONCLUSION

La contusién cardiaca requiere de un alto nivel de sospecha para
llegar a su diagnostico de forma precoz, especialmente cuando ésta
es la causa de inestabilidad. Este caso pone en evidencia la
necesidad de no diferir la obtencion de pruebas complementarias
basicas como el ECG en la atencidn inicial de todo paciente. La
ecocardioscopia resulta Gtil en la atencion inicial de todo paciente
politraumatizado, adquiriendo mayor relevancia en esta entidad. El
diagndstico y tratamiento de esta entidad poco frecuente requiere
de wuna coronariografia urgente, dejando el tratamiento

trombolitico para el dltimo lugar.
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IMAGENES
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Figura I. ECG en el que se objetiva las alteraciones tipicas de IAM por oclusion de

arteria coronaria derecha.
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Capitulo 46.
ECMO VV, PUERPERIO Y COVID-19.

Autores: Mula Martinez, Ramoén; Manso Murcia, Clara; Asensio
Rodriguez, Marina, Lopez Herndndez, Nayara; Martinez Bafios,

Domingo.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Se describe una mujer puérpera de 31 afos, sin otros antecedentes
personales, que ingresa en UCI (Unidad de Cuidados Intensivos)
por sindrome de distress respiratorio agudo (SDRA) secundario a
infeccion por SARS-CoV-2. Precisa del implante de membrana de
oxigenacion  extracorporea  veno-venosa (ECMO  VV),
desarrollando mdaltiples complicaciones que impiden la correcta
anticoagulacion del sistema. A pesar de lo anterior, se consigue su
retirada sin incidencias tras 16 dias de terapia.

Palabras clave: SARS-CoV-2; puerperio, membrana de

oxigenacion extracorporea

CASO CLINICO
Mujer de 31 afos, sin antecedentes personales. No ha recibido la
vacunacion del SARS-CoV-2. La paciente, gestante de 36

semanas, comienza con tos y sensacion disneica. Consulta en
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Urgencias, donde se confirma que es positiva para SARS-CoV-2 e
ingresa. Dos dias mas tarde debe finalizarse la gestacion mediante
cesarea urgente por sufrimiento fetal e hipoxia. Ademas la paciente
debe conectarse a ventilacion mecénica invasiva (VMI). Se
realizan maniobras de decubito prono y reclutamiento alveolar,
ambas sin respuesta, por lo que, cumpliendo criterios para ello, se
decide el implante de la membrana de oxigenacidn extracorporea
venovenosa (ECMO VV) yugulofemoral derecho, que transcurre
sin incidencias tras cuatro dias de VMI. Se inicia la

anticoagulacion intravenosa en dicho momento.

Se visualiza radiol6gicamente que la canula de extraccion femoral
derecha se encuentra distal a la apertura de la auricula derecha
(Figura I), aunque funciona correctamente. En las horas posteriores
hay problemas con la extraccion sanguinea de la canula femoral,
cediendo el flujo de laECMO-VV y generando hipoxia extrema de
la paciente en reiteradas ocasiones. Se consensta con Cirugia
Cardiovascular la retirada de la canula femoral derecha (por su
situacion anatomica) y normoposicionar una canula femoral
izquierda. Tras la nueva canulacion, la paciente presenta shock
refractario a fArmacos vasoactivos y sueroterapia, por lo que se
solicita angio-TAC urgente, que muestra un hematoma
retroperitoneal y pélvico izquierdo, sin sangrado activo, que rodea
la canula de extraccion (Figura Il1). Se retira la anticoagulacion
intravenosa y se necesitaron mdaltiples hemoderivados para
mejorar el shock hemorrégico. Continuaron los problemas de flujo

de extraccion de la canula femoral, en esta ocasion por compresion
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extrinseca del hematoma. Por otra parte, a los 7 dias de VMI se
realizO la traqueostomia percutdnea, con hipotension y
desaturacion bruscas, confirmandose un neumotorax a tension
derecho, que precisé de la colocacion de un tubo de térax (TT)
derecho emergente (Figura IIl). Tras la colocacion del TT,
comenzd un drenaje hematico importante que impide, junto al
antecedente de hematoma retroperitoneal, el reinicio de
anticoagulacion a pesar de la ECMO VV. Tras la resolucion
progresiva del hematoma retroperitoneal y del neumotérax a
tension, la ECMO VV mantuvo buen flujo de oxigenacion,
permitiendo su desconexion por mejoria de la paciente a los 16

dias.

En los dias siguientes, en el marco de estabilidad clinica global, se
avanza en la retirada de la VMI, consiguiéndose la decanulacién al
mes de su ingreso. La ECMO se mantuvo sin anticoagular a dosis

plenas durante todo el periodo de terapia ni tras su retirada.

DISCUSION

Tal y como recomienda la Sociedad Espafiola de Ginecologia y
Obstetricia, las pacientes embarazadas deben vacunarse,
existiendo seguridad en dicha accion. Presentan mayor riesgo de
COVID-19 grave y mortalidad que la poblacion general, sobre
todo en el tercer trimestre.

De acuerdo con las guias ELSO (Extracorporeal Life Support

Organization), la indicacion mas frecuente de la ECMO VV
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implica una insuficiencia respiratoria hipoxémica con relacion
PaO2/FiO2 < 80 mmHg, tras manejo médico optimo y maniobra
de prono. Debemos considerar que es una terapia agresiva no
exenta de complicaciones. En nuestro caso, la paciente tuvo una
canalizacion yugulofemoral deficiente, que generd problemas de
succion, reduccion brusca de los flujos de la ECMO, hipoxemia
extrema y hemdlisis. Ademas, la colocacion de otra canula femoral
derivé en un shock hipovolémico potencialmente mortal. Las altas
dosis de anticoagulacién que requiere dicho dispositivo durante la
terapia y después de la misma aumenta el riesgo de complicaciones
hemorréagicas, todavia mayores en una puerpera [1].

El SDRA en la puérpera no tiene consideraciones especiales
respecto al resto de pacientes, debiendo utilizarse la ECMO si se
encuentra indicada. Se han publicado casos de COVID-19 en
puérperas que requirieron ECMO VV, la mayoria con la
anticoagulacion estandar, reportdndose como complicacion mas
frecuente el sangrado [2,3].

Estan surgiendo estudios que describen pacientes con ECMO que
no son anticoagulados (por alto riesgo de sangrado tras cirugia o
por sangrado activo), siendo aplicable en determinadas situaciones
y durante un tiempo limitado [4,5]. Tal y como ocurrié en nuestro
caso, el elevado riesgo de resangrado limit6 el reinicio de la
anticoagulacion, permaneciendo la ECMO con una buena

oxigenacion hasta su retirada.
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CONCLUSION

Las puérperas que sufren la infeccion por SARS-CoV-2 presentan
alto riesgo de mortalidad, por lo que la vacunacion en dicho grupo
esta mas que justificada. La terapia con ECMO VV como rescate
en el SDRA en este grupo poblacional es valida, aunque no se
encuentra exenta de complicaciones. En casos debidamente
seleccionados y durante un tiempo limitado puede considerarse la

no anticoagulacion de la ECMO.
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IMAGENES

Figura I. Radiografia de torax tras colocacion de la ECMO VV. La cénula femoral
derecha (flecha roja inferior) deberia estar a la altura de vena cava inferior.
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Figura Il . Hematoma retroperitoneal izquierdo, que rodea la canula de extraccion

femoral izquierda (flecha roja).

_

Figura I1l. Neumotorax a tension derecho. Obsérvese el desplazamiento de las canulas

de la ECMO (flechas rojas) por el aumento de la presion intratoracica.
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Capitulo 47.
ESTUDIO DE LA DISNEA SUBITA.

Autores: Martin Magan, M. M.; Mula Martinez R.; Ldpez
Henandez, N.; Puche Bolarin, T.; Martinez Bafio, D.

Especialidad: Médica

Servicio de trabajo: Medicina Intensiva.

RESUMEN

Se trata de un paciente joven que durante un ingreso postoperatorio
presenta un cuadro de disnea con desaturacion extrema tras
extraccion de catéter venoso central. Se realizan maltiples estudios
diagnosticos llegando a la conclusion de posible origen en una
embolia gaseosa, secundaria a la extraccion del catéter yugular
central. Se maneja de manera conservadora con soporte vital
bésico y se mantiene en observacion posteriormente con resolucion
espontanea de la clinica. Repasamos el diagnostico y manejo
posterior de estos pacientes.

Palabras clave: Embolismo gaseoso, disnea, TEP, neumotorax.

CASO CLINICO

Paciente de 59 afios con antecedente de toxicomania y trombosis
venosa profunda en el pasado. El paciente se encontraba ingresado
en planta de hospitalizacion tras realizacion de bypass aorto-

bifemoral. Durante su estancia presenta buena evolucion clinica

340



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

hasta que se realiza retirada de catéter venoso central que habia
sido  preciso  durante intervencionismo,  presentando
repentinamente durante la extraccion cuadro de disnea subita con
desaturacion hasta el 55% y obnubilacién, por lo que es valorado
por UCI. Al valorar al paciente, se encuentra taquipneico a 43
respiraciones por minuto, normotenso, con saturacion de oxigeno
de 75% con mascarilla-reservorio y obnubilado. Se realiza
electrocardiograma urgente que no muestra hallazgos de interés, y
gasometria arterial que muestra hipoxemia severa con hipercapnia.
Ante la sospecha de cuadro de complicacion mecanica tras la
retirada del catéter venoso central, se realiza radiografia de torax
que descarta neumotorax, y se realiza ecocardioscopia que muestra
un ventriculo derecho dilatado con normofuncion del ventriculo
izquierdo y una relacion ventriculo derecho-ventriculo izquierdo
de 1:1, sin evidencia de derrame pericardico o pleural asociados.
Ante estos hallazgos y sus antecedentes de trombosis venosa
profunda, se sospecha posible tromboembolismo pulmonar por lo
que se solicita angioTAC pulmonar urgente. El paciente, que se
encontraba inicialmente en situacion de insuficiencia respiratoria
severa, es preparado para intubacion orotraqueal, presentando
mejoria repentina de situacion respiratoria y neuroldgica antes de
llegar a realizarse la misma Unicamente con ventilacién con ambu.
Se mantiene tras la mejoria con saturaciones normales, eupneico
con mascarilla reservorio y hemodinamicamente estable. El
paciente es trasladado entonces para realizacion de angio-TC,
donde se descarta presencia de tromboembolismo pulmonar. Se

realiza analitica que no muestra parametros de interés. Se llega
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entonces al diagndstico de probable embolismo gaseoso
secundario a la retirada de catéter venoso central, con mejoria
espontanea de la clinica. Se mantiene al paciente ingresado en UCI
durante las proximas 36h, sin precisar soporte respiratorio ni de

otra clase, sin reaparicion de clinica ni otros episodios similares.

DISCUSION

El embolismo gaseoso es una patologia relativamente poco
frecuente aunque potencialmente letal, que se asocia a multiples
posibles factores precipitantes, como uso de ventilacion mecénica,
determinadas cirugias de cabeza y cuello (mas frecuente en
intervenciones que se realizan en sedestacion), el uso de vias
centrales o la practica de buceo [1,2]. Pueden producirse
embolismos venosos (con clinica frecuentemente respiratoria) [3]
0 bien arteriales (con clinica secundaria a infartos en otros
6rganos), mas relacionados con embolias paraddjicas o barotrauma
[3]. Se precisa comunicacion entre espacio vascular y aire, con un
gradiente de presion que favorezca la entrada del mismo [1,2] lo
que ocurre por ejemplo si el vaso comunicado se encuentra mas
elevado que el corazon. [3] El diagnéstico se realiza de manera
ideal, evidenciando gas intravascular en alguna de las pruebas de
imagen, ya sea radiografia, ecocardiografia o TC (ejemplo en
imagenes) [2-5]. Sin embargo, el gas se reabsorbe con velocidad
por lo que habitualmente se diagnostica con cuadro clinico

compatible (disnea, taquipnea, hipoxemia, murmur cardiaco si el
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gas se encuentra localizado ahi) en paciente con alta sospecha y
algun factor precipitante. [3,4]

No existe un tratamiento especifico, aunque se recomiendan
medidas posturales para evitar progresion de la embolizacion,
como el decubito lateral izquierdo o trendelenburg en el caso del
embolismo venoso, o0 en posicidn supina en el caso del embolismo
arterial (evidencia 1C para ambos) [2-4]. ElI manejo es
estabilizador, con FiO2 100% y sobrecarga de volumen, evaluando
sobre todo en el caso de los cuadros arteriales la posible presencia
de un dafio de 6rgano diana que precise tratamiento especifico
(como déficits neurologicos o infartos miocardicos) [3,4]. Puede
ser recomendable si es accesible por catéter, la retirada del gas de
la circulacion de manera mecénica [3], o el tratamiento con

oxigenoterapia hiperbarica en casos muy severos [4].

CONCLUSION

Es importante sospechar el posible cuadro de embolismo gaseoso
en pacientes con disnea subita tras un factor de riesgo conocido.
[1] Es importante mantener una alta sospecha clinica para lograr
alcanzar un diagndstico. [1] Como prevencion es recomendable la
retirada de catéteres venosos centrales manteniendo la via a retirar
por debajo del nivel del corazén [1,2], lo que minimiza el gradiente
de presidon reduciendo el riesgo de paso del gas al espacio vascular.
[2] El tratamiento es de soporte, con FiO2 100% Yy sobrecarga de
volumen [4], con tratamiento especifico para las complicaciones

asociadas.
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IMAGENES

Figura I. Imagen de embolismo gaseoso. [5]
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Capitulo 48.

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y ESCLEROSIS
MULTIPLE, UNA ASOCIACION EXCEPCIONAL

Autores: Boya de Vicente, A; Garcia Pérez, B.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Interna.

RESUMEN

Mujer de 57 afios con biopsia pulmonar compatible con neumonia
organizada criptogenética, anemia hemolitica por anticuerpos
calientes, anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a titulos bajos
(1/160) y C4 persistentemente bajo, gammapatia policlonal,
artralgias inflamatorias, alopecia no cicatricial, dermatosis
neutrofilicas, fotosensibilidad y afectacion del V par craneal,
evidenciandose en pruebas de imagen afectacion del sistema
nervioso central (SNC) con caracteristicas de esclerosis maltiple
(EM), siendo diagnosticada de lupus eritematoso sistémico (LES)
en comorbilidad con EM.

Palabras clave: lupus eritematoso sistémico, esclerosis multiple,

esclerosis lupoide.
CASO CLINICO
Mujer de 57 afios sin antecedentes de interés estudiada en 2018 por

infiltrados pulmonares bilaterales persistentes durante largos
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periodos y cambiantes. La radiografia de torax presenta multiples
consolidaciones periféricas que persisten durante largos periodos
de tiempo y se resuelven dejando algunos tractos fibrocaliciales
residuales y aparecen en otras localizaciones (Figura IA). La
tomografia computarizada describe consolidaciones periféricas
con broncograma aéreo, que aparecen y se resuelven en distintas
localizaciones, y como secuela dejan algunas opacidades
reticulares con componente retractil (Figura 1B). En 2019 presenta
anemia hemolitica autoinmune por anticuerpos calientes que se
trata con esteroides con buena respuesta. En el estudio de ésta se
realiza una serologia autoinmune presentando ANA 1/160
nucleolar (Hep-2) positivos, anticuerpos antimusculo liso 1/160
positivo  persistentemente, C4  bajo  persistentemente,
hipergammaglobulinemia policlonal 1gG e IgM y serologia para el
virus Epstein Barr (VEB) IgG positiva con carga viral negativa. En
2020 consulta por la presencia de lesiones en la piel se seis meses
de evolucion que duran un mes curando y dejando cicatriz (Figura
[1A). La anatomia patoldgica evidencia fibrosis dermohipodérmica
sin granulomas, compatibles con una fase evolucionada de
pioderma gangrenoso. Ese mismo afio presenta unas lesiones
similares en el cuero cabelludo que curan sin dejar cicatriz, y unas
lesiones en palma y segundo dedo de la mano izquierda (Figura
I1B) que en la anatomia patoldgica se describen como pustulosis
palmar con exocitosis neutrofilica espongiforme. En ese momento
la paciente refiere fotosensibilidad, caida de pelo, y artralgias en
ambas manos con rigidez matutina y vespertina, que junto a la

positividad para ANA 1/160, la deficiencia persistente de C4 y el
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antecedente de anemia hemolitica hace considerar la opcion de que
pueda presentar una neumonia organizada criptogenética asociada
a LES. En 2021 consulta por hemihipoestesia en hemicara
izquierda. La resonancia magnética (RM) evidencia multiples
lesiones supra e infratentoriales de sustancia blanca y en
troncoencéfalo, destacando la lesion que afecta al nacleo del V par
craneal izquierdo por presentar signos de actividad inflamatoria
compatible con enfermedades autoinmunes y desmielinizantes. En
la exploracion neuroldgica destaca hipoestesia hemifacial
izquierda afectando a las tres ramas del V par craneal, reflejos
miotaticos exaltados generalizados con Hoffman bilateral y
sensacion de calor distal en ambos pies aunque sin alteracion
tactoalgésica ni vibratoria en las extremidades. La puncion lumbar
demuestra la presencia de bandas oligoclonales en liquido
cefalorraquideo (LCR), los potenciales evocados evidencian
neuritis Optica derecha y una RM cerebral y de columna
demuestran lesiones que cumplen los criterios de Mc Donald
permitiendo realizar el diagndstico de EM remitente recurrente
(Figura 111), tras descartar otros procesos que pueden explicar la
sintomatologia de la paciente: los anticuerpos contra la
glucoproteina del oligodendrocito asociado a la mielina (MOG),
los anti-acuoporina-4, los onconeuronales y los anticardiolipina
son negativos, descartando otras enfermedades inflamatorias; las
serologias son negativas descartando enfermedades infecciosas; y
mediante la biopsia y las manifestaciones clinicas se descartan
enfermedades granulomatosas y no presenta déficit de vitamina
B12 que pudiese justificar la clinica.
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DISCUSION

La EM y el LES son enfermedades autoinmunes que cuando
afectan al SNC pueden hacerlo de forma definida para cada
enfermedad pero también pueden hacerlo de forma interpuesta o
combinada de las dos enfermedades, a lo que se ha llamado
esclerosis lupoide, haciendo que en algunos casos sea dificil
diferenciar entre ambas enfermedades [1]. En nuestro caso es
importante determinar si las manifestaciones neurolégicas clinicas
y las lesiones presentes en la RM en cerebro y médula espinal son
una manifestacion neurologica del LES que presenta nuestra
paciente o0 si son causadas por una EM [2]. Nuestra paciente
presenta una serie de manifestaciones que van a favor de que se
trate de una EM: el tipo de lesiones a nivel de la médula y el
cerebro, la afectacion del nervio oOptico, la presencia de bandas
oligoclonales, la normalidad del LCR y los anticuerpos
anticardiolipina negativos (el LES puede manifestarse como
mielitis pero en su patogenia estan involucrados los anticuerpos
anticardiolipina [1] y en el LCR habria pleocitosis). En contra de
EM irian las mdltiples manifestaciones extraneuronales que
presenta nuestra paciente: afectacion pulmonar, dermatosis
neutrofilicas y alteraciones hematologicas.

Para poder diagnosticar una EM deben cumplirse los criterios de
Mc Donald sin que haya otra causa que pueda justificar la
manifestaciones neurologicas y las lesiones en las pruebas de
imagen, que nuestra paciente cumple. Por otra parte, de acuerdo
con los nuevos criterios de clasificacion EULAR/ACR de LES del

2019 [3] podemos diagnosticar a nuestra paciente de LES:
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presencia de anticuerpos antinucleaes positivos mayor o igual a
1/80 por inmunofluorescencia indirecta mediante sustrato de la
linea celular HEp-2 (en cualquier momento de la evolucion de la
enfermedad), alopecia no cicatricial, artralgias de caracteristicas
inflamatorias, anemia  hemolitica  autoinmune y C4

persistentemente bajo.

CONCLUSION

La EM y el LES son enfermedades autoinmunes cuya coexistencia
en un mismo paciente es muy infrecuente (Gnicamente se han
descrito 18 casos), por ello supone un reto diagnostico. La
presencia de ambas enfermedades debe sospecharse en aquellos
pacientes con manifestaciones neuroldgicas que cumplan criterios
de EM sin poder justificarse por otra etiopatogenia, que ademas

cumplan criterios de LES.
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IMAGENES

Figura I. Radiografias de térax (1A) y tomografia computarizada de térax sin y con
contraste (IB) tomadas en distintos momentos de la enfermedad.
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8)

Figurall . I1A)Placa eritematosa de tacto duro que evoluciona a ulceracion central y deja
cicatriz cribiforme. 1I1B)Placa eritematosa con zona central pustulosa.

Figura Ill. Lesiones en Il1A)Intramedulares a nivel cervical y dorsal. 11I1B)Sustancia

blanca subcortical, periventricular y tronco encéfalo. I11C)Yuxtacorticales.
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Capitulo 49.

LEISHMANIASIS VISCERAL EN PACIENTE
INMUNODEPRIMIDO

Autores: Sanchez Gémez, J; Clavero Martinez, D; Galera

Pefiaranda, C; Castillo Navarro, AM; Albendin Iglesias, H.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Interna.

RESUMEN

En este caso clinico se describe el proceso diagnostico de una
leishmaniasis visceral en un paciente con infeccion por VIH,
siendo necesaria una alta sospecha clinica para la deteccion de
Leishmania cuando el paciente no presenta signos y sintomas
evidentes de dicha enfermedad. El adecuado diagnéstico permite
optimizar la terapia antirretroviral e iniciar de forma precoz el
tratamiento frente a Leishmania, con el fin de evitar el desarrollo
de complicaciones.

Palabras clave: Visceral leishmaniasis, Human

Inmunodeficiency Virus.

CASO CLINICO
Paciente varon de 57 afios en seguimiento en consultas externas
por infeccion por el Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH)

desde 2018, acude a consultas para revision de su enfermedad. El
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paciente refiere astenia ya presente en consultas previas, sin otros
sintomas acompanfantes. En la exploracion fisica se encuentra
afebril, y presenta diastasis de rectos y una dudosa hepatomegalia
de 2 cm. Analiticamente, destaca una hemoglobina de 9.3 g/L,
leucocitos de 2.23 x10"3/uL, 150.000 plaguetas/mm3 y aumento
de proteinas totales (10.1 g/dL) a expensas de gammaglobulinas.
En tratamiento con Biktarvy® (Bictegravir, Emtricitabina y
Tenofovir alafenamida) y profilaxis primaria de infecciones
oportunistas con Septrim forte desde julio de 2018, presenta
respuesta virologica del VIH (carga viral indetectable en todo
momento), pero sin alcanzar una respuesta inmune O&ptima
(presentaba linfocitos CD4+ con valores absolutos en torno a 30-
60 cel/mma3).

Ante la presencia de bicitopenia (anemia Yy leucopenia)
asintomatica en paciente VIH, dudosa hepatomegalia y aumento
de gammaglobulinas se solicita deteccion de antigeno de
Leishmania en orina y puncion de médula 6sea (PMO) para
descartar leishmaniasis. El aspirado obtenido de la PMO es
informado como hiperplasia del sistema mononuclear-fagocitico
con abundantes Leishmanias en interior de macréfagos y fuera de

ellos, y ademas el antigeno de Leishmania en orina resulta positivo.

Ante estos hallazgos, se cursa ingreso hospitalario para manejo de
Leishmaniasis visceral (LV). Desde el momento del ingreso, el
paciente permanece asintomatico en todo momento. La
exploracion fisica revela hepatoesplenomegalia palpable sin otros

hallazgos significativos, confirmandose posteriormente con
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ecografia abdominal. Se cursa hemograma, destacando
hemoglobina de 8.4 mg/dl y leucopenia con linfopenia (1.93 x10"3
leucocitos/uL y 187 linfocitos/uL).

Se inicia tratamiento con anfotericina B liposomal intravenosa a
dosis de 4 mg/kg/dia durante 5 dias, con administracion previa de
paracetamol y dexclorfeniramina para prevenir reacciones
adversas. El paciente permanece asintomatico durante la
administracion de tratamiento sin manifestar efectos adversos
derivados de la medicacion. Se decide alta tras completar pauta de
5 dias sin evidenciar complicaciones derivadas del tratamiento ni
de la leishmaniasis visceral. En el momento del alta, clinicamente
se continda palpando hepatoesplenomegalia, y analiticamente
persiste anemia y leucopenia. El paciente se cita de forma semanal,
y posteriormente mensual, en el Hospital de Dia para llevar a cabo
controles clinicos y analiticos, asi como para optimizacion de la
terapia antirretroviral (TAR) y la administracion de anfotericina B
liposomal como profilaxis secundaria debido a los bajos niveles de

linfocitos CD4 que presenta, aun con respuesta viral adecuada.

DISCUSION

La LV es una enfermedad que puede aparecer tanto en pacientes
inmunocompetentes como en inmunocomprometidos, siendo este
altimo grupo el que presenta mayor mortalidad, sobre todo en
pacientes con infeccion por VIH debido a la accién sinérgica de

ambas infecciones sobre el sistema inmune.[1] La forma clinica
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maés frecuente de presentacion es la asintomatica, que demuestra la
capacidad del sistema inmune de neutralizar el parasito. La forma
mas grave es el sindrome de kala-azar, que cursa con astenia,
fiebre, pérdida de peso y esplenomegalia. Las complicaciones
derivadas de la LV son debidas a la pancitopenia que produce
como consecuencia de la afectacion de la médula 6sea, pudiendo
desarrollar hemorragias graves e infecciones secundarias.[2] La
afectacion renal también puede estar presente, lo que hace
necesario monitorizar la funcién renal en estos pacientes.[3]
Actualmente existen varios métodos diagnosticos, siendo la
visualizacion del amastigote en meédula 6sea u otros tejidos la
forma preferida de diagndstico. Otros métodos son la deteccion de
anticuerpos frente a Leishmania (de baja rentabilidad en
inmunodeprimidos) o la deteccion de antigenos recombinantes
mediante ELISA (ensayo inmunoenzimatico). En el caso clinico,
dada la inmunosupresion del paciente se opt6 por realizar PMO, y
deteccion del antigeno de Leishmania.[4]

El tratamiento de eleccion en pacientes con LV y VIH es
anfotericina B liposomal a dosis altas. Ademas, el TAR debe estar
optimizado para intentar reducir el nimero de recaidas. Una vez
completado el tratamiento inicial, se recomienda profilaxis
secundaria con administracion mensual de anfotericina B
liposomal hasta lograr linfocitos CD4>200 cels/microL y ausencia
de Leishmania durante al menos 12-18 meses. El paciente aqui
descrito llevara a cabo un tratamiento mensual de anfotericina B
liposomal durante el tiempo que sea necesario debido a la baja

recuperacion inmunoldgica que presenta.[5]
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CONCLUSION

Es comun la presentacion de LV de forma oligosintomatica, pero
cuando el paciente presenta una inmunosupresion severa la
afectacion puede ser muy grave. En este caso clinico, la sospecha
diagndstica precoz (cuando el paciente presentaba bicitopenia
aislada) y el rapido proceso diagnostico permitio detectar
Leishmania antes que el paciente desarrollara un cuadro clinico
mas severo. Sin embargo, la intensa inmunosupresion y la falta de
respuesta inmunoldgica al TAR, hacen necesario un tratamiento de
mantenimiento prolongado en el tiempo, y plantea incertidumbres

respecto a la recuperacion completa del proceso.
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Capitulo 50.

APROXIMACION DIAGNOSTICA Y SEGUIMIENTO DE
UNA ARTERITIS DE GRANDES VASOS MEDIANTE EL
USO DE PET-TC

Autores: Ruiz Corbalan, Claudia; De Agrela Serrao, Ana Sofia;
Céceres Silva, Denisse Rocio; Ruiz Garcia, Silvia; Lozano

Herrero, Jesus.
Especialidad: Médica.

Servicio de trabajo: Medicina Interna.

RESUMEN

Mujer de 71 afios con fiebre de origen desconocido y sindrome
constitucional. Tras numerosas pruebas complementarias
normales, y con la sospecha diagnostica de arteritis de células
gigantes, se solicita un PET-TAC que demuestra captacion en aorta
ascendente, cayado, descendente y bifurcacion de iliacas. EI PET-
TAC ha demostrado ser de gran utilidad en el diagnéstico de
enfermedades inflamatorias como vasculitis.

Palabras clave: PET-TC, arteritis de celulas gigantes, fiebre de
origen desconocido.

CASO CLINICO
Se trata de una mujer de 71 afios con antecedentes de hipertension

arterial y dislipemia, derivada a consultas de Medicina Interna por
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su médico de familia para estudio de un cuadro de 3 meses de
evolucion de fiebre sin foco (temperatura maxima 38’6°C). Asocia
cuadro constitucional con pérdida de peso de unos 8 kg desde el
inicio del cuadro, sin otros sintomas. Sin antecedentes
epidemiolégicos de interés. Niega sintomatologia infecciosa

respiratoria, digestiva o urinaria.

En la exploracion fisica presentaba 80 latidos por minuto, 14
respiraciones por minuto con tension arterial 110/60. No se
objetivaron  hallazgos  patolégicos en la auscultacion
cardiorrespiratoria. En la palpacion abdominal, abdomen blando y
depresible, sin masas ni organomegalias palpables ni dolor a la
palpacion. Sin edemas en miembros inferiores. No adenopatias

cervicales.

El analisis sanguineo mostré un recuento y férmula leucocitaria
normales, una anemia leve con tendencia a la microcitosis (Hb 11.6
g/dl, VCM 81 fL) y una trombocitosis (605.000/ml); ademas
destaco una elevacién de proteina C reactiva (PCR 13.5 mg/dl) y
velocidad de sedimentacién globular (VSG) 90 mm/h. La orina
mostré leucocituria (20-40/campo) sin otras alteraciones en
anormales y sedimento. Aislamiento de E. coli (>100.000 UFC/ml)
sensible a amoxicilina-clavulanico y cefalosporinas de 32
generacién en urocultivo, con hemocultivos (dos pares extraidos)

negativos, por lo que se inicio tratamiento antibiotico dirigido.

Otros datos como creatinina, iones, albumina, transaminasas,

enzimas de colestasis, CPK, TSH, mantoux, Quantiferon, virus de

359



Servicios médicos. Volumen | | | 2022

la hepatitis B y C, VIH, e IgM de virus de Epstein-Barr y
citomegalovirus, serologia de brucelosis y Coxiella burnetti, factor
reumatoide y anticuerpos antinucleares fueron normales o
negativos. El proteinograma mostré una elevacion en alfa 2 y

descart6 picos monoclonales.

En las pruebas de imagen realizadas: la radiografia de torax fue
normal y en la ecografia abdominal no se observaron datos
relevantes. Ademéas se realiz6 una eco-Doppler de arterias
temporales y axilares que resultaron normales. Se solicitd una
Tomografia Axial Computarizada (TAC) toraco-abdomino-
pélvico en el que se visualizd un engrosamiento difuso de las
paredes de la aorta en toda su extension (Figura 1) sin otros datos

de interés.

Con la sospecha de una vasculitis de grandes vasos, se solicité una
Tomografia por Emision de Positrones (PET-TC) en la que se pudo
valorar un incremento del metabolismo glicidico tras la
administraciéon  intravenosa de 221 MBq de 18F-
fluordesoxiglucosa (18F-FDG) de caracter difuso en paredes de
aorta ascendente, cayado y descendente, bifurcacion de las iliacas
y arterias femorales, asi como subclavias y carétidas comunes, que
lo asociaban probablemente a un proceso vascular inflamatorio

(Figuras 11y H11).

Tras resultados del PET-TC, se realiza biopsia de la arteria
temporal derecha sin hallazgos significativos. Dada la sospecha

diagnostica se inicia terapia con bolos de 250 mg de
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metilprednisolona 3 dias de forma precoz, seguidos de prednisona
oral en pauta descendente asociada a metotrexate, presentando la
paciente buena respuesta clinica, con disminucion de la astenia y
desaparicion de cuadro febril precozmente, y disminucion de los
reactantes de fase aguda. Durante los 2 afios siguientes, mostro

clara mejoria pudiendo retirarse el tratamiento inmunosupresor.

DISCUSION

Las vasculitis de grandes vasos (VGV) se caracterizan por la
afectacion de la pared de vasos de gran calibre, destacando la aorta
y sus grandes ramas, debido a una reaccion inflamatoria
granulomatosa cronica. Existen dos grandes variantes dentro de las
VGV, denominadas arteritis de Takayasu y arteritis de células
gigantes o de la temporal [1]. No existen criterios diagnosticos
universalmente aceptados para el diagnéstico de las VGV. No hay
manifestacion clinica o hallazgo de laboratorio aislado que sea
especifico de estas enfermedades. La biopsia de tejido arterial tiene
alta especificidad para el diagndstico, pero si la afectacion de la
pared es parcheada, disminuye la sensibilidad de esta prueba, que
ademas no estd exenta de riesgos. En cuanto al diagnéstico por
iméagenes, la angiografia ha sido considerado criterio esencial en el
diagnostico de VGV, especialmente en la arteritis de Takayasu. No
obstante, ultimos estudios afirman que la angiografia presenta
similar sensibilidad y especificidad a otros estudios de imagen
menos invasivos, y es por ello, que no se encuentra recomendada

como técnica diagndstica principal de las VGV [2].
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El uso del PET-TC con 18F-FDG. El 18F-FDG es un anélogo de
la glucosa marcado con un radioisotopo (fldor 18). Esta molécula
al entrar en el organismo es captada por aquellas células cuya
principal fuente de energia sea la glucosa, de ahi su amplio uso en
el diagndstico de enfermedades oncoldgicas o0 hematoldgicas, pues
las células malignas expresan una captacion aumentada de glucosa
debido a un metabolismo incrementado [3]. EI PET-TC ha
demostrado ser de gran utilidad en el diagnoéstico de las VGV dada
su capacidad para detectar la captacion de glucosa por la gran
actividad inflamatoria que muestran las células de las paredes
vasculares. Ademas, se trata de una técnica minimamente invasiva
que permite visualizar en un solo estudio la totalidad del
organismo, lo cual favorece un diagndéstico precoz y ayudar a la

decision terapéutica.

CONCLUSION

El uso del PET-TC en el diagnéstico y seguimiento de
enfermedades inflamatorias como las vasculitis ha ido en aumento
estos Ultimos afios, demostrando ser capaz de orientar el
diagnostico incluso en etapas tempranas de la enfermedad.

El diagnostico y seguimiento de VGV se podria considerar
dificultoso pues no existe una prueba diagndstica especifica.
Puede suponer una técnica complementaria que refuerce el
diagnostico de vasculitis y por tanto, orientar la decision

terapéutica final.
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IMAGENES

Figura I. TAC toracico que muestra ensanchamiento del cayado adrtico.
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Figura 11 . PET-TC reconstruccion MIP que muestra leve incremento parcheado de la

captacion en aorta ascendente y cayado aortico.
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Figura Ill. PET-TC reconstruccion en Proyeccion de Maxima Intensidad (MIP) que

muestra incremento parcheado de la captacion en diversos puntos de la pared.
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