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CC1. ACROSINDROMES: “LO QUE LA
VERDAD ESCONDE”.

Ana Galdeano Escanez’, Laura Ledn Ruiz®.

Centro de trabajo

1. Meédico Interno Residente de Medicina Interna en Hospital Universitario Torre-
cardenas (Almeria). 2. Facultativo Especialista de Medicina Interna en Hospital
Universitario Torrecardenas (Almeria).

Resumen

El Sindrome de POEMS es una enfermedad rara de etiologia desconocida, en la que
la sobreproduccion de citocinas proinflamatorias y el factor de crecimiento endotelial
vascular (VEGF) desempenan un papel fisiopatoldgico clave. Se presenta el caso de un
paciente varon de 57 anos con antecedentes de endocrinopatia (hipopituitarismo) en
estudio por acrocianosis, adenopatias, organomegalia y lesiones 6seas blasticas. Es-
tudios complementarios evidenciaron neuropatia periférica, paraproteinemia monoclo-
nal IgA lambda y niveles elevados de VEGF, confirmando el diagndstico de Sindrome
de POEMS. Se instaurd tratamiento con melfalan y prednisona sin respuesta favorable,
con desenlace fatal. Dada la ausencia de un tratamiento estandar, un diagnéstico tem-
prano es fundamental para mejorar el prondéstico.

Abstract

POEMS syndrome is a rare disease of unknown etiology, in which the overproduc-
tion of proinflammatory cytokines and vascular endothelial growth factor (VEGF) play a
key pathophysiological role. We present the case of a 57-year-old male patient with a
history of endocrinopathy (hypopituitarism) who was evaluated for acrocyanosis, lym-
phadenopathy, organomegaly, and blastic bone lesions. Additional studies revealed
peripheral neuropathy, IgA lambda monoclonal paraproteinemia, and elevated VEGF
levels, confirming the diagnosis of POEMS syndrome. Treatment with melphalan and
prednisone was initiated without favorable response, resulting in fatal outcome. Given
the lack of standard treatment, early diagnosis is essential to improve the prognosis.

Palabras clave

Acrosindromes, Sindrome POEMS, organomegalia, lesiones dseas, polineuropatia pe-
riférica.

Keywords

Acrosyndromes, POEMS syndrome, organomegaly, bone lesions, peripheral polyneu-
ropathy.

Introduccion

El Sindrome de POEMS es una enfermedad poco frecuente de incidencia y etiologia
desconocidas. La sobreproduccion cronica de citocinas proinflamatorias y VEGF pa-
rece tener un papel fisiopatolégico relevante. No existe un tratamiento estandar. Su
diagnostico habitualmente se retrasa y la supervivencia es baja por lo que mantener un
alto indice de sospecha puede llevar a un diagnéstico mas precoz y mejor pronostico. *

sy "\ Sociedad Andaluza
Fase () sxsmssim s Sadem I) de Medicina Interna



Reuniones deOtofiode SADEMI22/23 | CASOS CLINICOS

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica.

Vardn de 57 afos con antecedentes de hematoma subdural cronico e hipopituitarismo. En
tratamiento con levotiroxina y testosterona. Consulta por cuadro de dos anos con dolor y
cianosis acral junto a pérdida ponderal de peso. A la exploracion en consulta de Medicina
Interna destacan acropaquias con cianosis acral y adenopatias laterocervicales.

Figura 1. Acropaquias. Figura 2. Acrocianosis

Pruebas complementarias, evolucion y tratamiento.

En su primera consulta presenta una capilaroscopia normal. Se solicita TAC toracico
visualizando multiples lesiones dseas blasticas en cuerpos vertebrales, arcos costales,
claviculas y esternén, de posible origen metastasico y esplenomegalia de 14,5 cm, por
lo que ingresa para completar estudio.

Figura 3. TAC torax con lesiones dseas y esplenomegalia.

En planta de Hospitalizacion se realiza una analitica completa con hemograma nor-
mal, en bioguimica destaca VSG 24mm/h, GGT 67, FA 171. LDH y ECA normales.
MANTOUX y cuantiferén negativos. ANA 1/80, ANCA negativo. Marcadores tumorales,
Inmunoglobulinas y cadenas ligeras normales. En TAC abdomen presenta linfedema
periportal, ascitis, adenopatias y nodulaciones en epipldn sugestivas de carcinomato-
sis peritoneal.

& ) Sociedad Andaluza
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Figura 4. TAC abdominopélvico con linfedema periportal, ascitis, adenopatias y nodula-
ciones en epiplon.

Tras estudio urolégico/testicular, EDA y EDB normales se programo laparoscopia con
hallazgo de liquido libre, descartandose implantes. Las biopsias de peritoneo y el estu-
dio de liquido ascitico fueron normales. Se descarta por tanto tumor de érgano sélido.
A continuacion, se realiza una Gammagrafia ¢sea, la cual mostrd un patrén supescan
con depodsito incrementado en todo el esqueleto de manera difusa con una mayor in-
tensidad a nivel de la cintura escapular, cintura pelviana y refuerzo en rodillas.
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Figura 5. Gammagrafia 6sea con patron Superscan.

El examen de médula 6sea fue normal.

Ante los hallazgos obtenidos de acrocianosis en paciente con: endocrinopatia (Antece-
dentes personales de Hipopituitarismo), afectacion ¢sea, ascitis y organomegalias, se
solicité ampliar estudio con ENG con hallazgos de polineuropatia mixta, crénica seve-
ra. Ademas se realizd inmunoelectroforesis con presencia de paraproteinemia mono-
clonal IgA lambda y niveles de VEGF en plasma (>1000pg/mL).. cumpliendo finalmente
criterios Diagnosticos de Sindrome de POEMS.

El paciente es derivado a Hematologia iniciando tratamiento de soporte y ciclos de
melfalan-prednisona (descartando bortezomib-lenalidomida por la PNP severa) a pesar
de lo cual el paciente fallece meses después en situacion de anasarca.
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Discusion

En primer lugar, debemos conocer el diagnostico diferencial de los acrosindromes mas
frecuentes, como son los siguientes 2 RAYNAUD Episodio de vasoespasmo agudo in-
termitente de predominio acral de aparicion trifasica (palidez, cianosis y rubor) desenca-
denado principalmente por la exposicion al frio, estrés. ERITROMELALGIA, Episodios
recurrentes de dolor, enrojecimiento y calor localizados habitualmente en los pies, desen-
cadenados a causa del gjercicio o del calor ambiental. ERITEMA PERNIO Dolor, prurito y
cianosis local principalmente en cara dorsal de las manos. LIVEDO RETICULARIS Colo-
racion ciandtica en forma de malla reticulada que puede aparecer en cualquier localiza-
cion cutanea. VASCULITIS CUTANEA Lesiones palpables urticariformes que casi nunca
afectan a manos y que dejan una hiperpigmentacion tras la curacion. ACROCIANOSIS:
Frialdad y cianosis sostenidas, persistentes y simétricas principalmente de manosy pies,
con afectacion integra de estas extremidades, que no suele ser dolorosa ni conducir a
cambios troficos, ni estar precedida de episodios de palidez previos.

Nuestro caso encajaria con una acrocianosis.

El Sindrome de POEMS es una enfermedad poco frecuente de incidencia y etiologia des-
conocidas, descrito por primera vez en 1938. Se caracteriza por presencia como crite-
rios obligados de componente monoclonal y neuropatia periféricas acompanados de al
menos un criterio mayor: lesiones osteoesclerdticas o mixtas, enfermedad de castleman,
elevacion niveles VEGF; y un criterio menor: organomegalias, sobrecarga volumen (edema/
ascitis/derrame pleural), endocrinopatia, alteraciones cutaneas (acrocianosis, hiperpigmen-
tacion, hemangiomas, ...) papiledema, trombocitosis o policitemia. 22

Las lesiones 6seas generalmente son osteoliticas 0 mixtas con reborde osteclastico lo
que puede llevar a confusion con lesiones blasticas como en este caso.®

El diagndstico diferencial debe realizarse con trastornos de células linfoplasmociticas,
poliradiculopatias desmielinizantes crénicas y la crioglobulinemia. 2

No existe tratamiento estandar, la enfermedad limitada se beneficia de radioterapia y la
difusa de quimioterapia y trasplante autélogo de células hematopoyéticas.*

Habitualmente asociado a terapias adicionales del dolor neuropatico, la sobrecarga de
volumen y el mayor riesgo trombatico. °

La respuesta al tratamiento se monitoriza clinicamente y segun valores de VEGF, he-
matimétricos y pruebas de imagen.®

Conclusiones

El Sindrome de POEMS es una entidad poco frecuente y muy polimorfa por lo que con
frecuencia el diagndstico suele realizarse en unidades de Medicina Interna. El retraso
medio en el diagndstico es de unos 15-18 meses y la supervivencia en pacientes con
sobrecarga de volumen de 2-6 afios. ©

Mantener un alto indice de sospecha puede llevar a un diagndstico mas precoz y mejor
pronostico.
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CC2. DOLOR ARTICULAR CON
EVOLUCION A ISQUEMIA DIGITAL.
IMPORTANCIA DE LA ANAMNESIS
Y EXPLORACION FISICA PARA
ESTABLECER SOSPECHA
DIAGNOSTICA. .

Delgado-Zamorano, Ana Cristina’, Gémez-Marin, Beatriz', Zambrana-Garcia,
Jose Luis’.

Centro de Trabajo

1. Servicio Medicina Interna, Hospital de Montilla, Cordoba, Esparia.

Palabras clave

esclerosis sistémica forma limitada, Ulceras digitales, esclerodactilia.

Keywords

systemic sclerosis limited form, digital ulcers, sclerodactyly.

Puntos destacados

® |a esclerosis sistémica puede presentar sintomas derivados de la afectacion de
multiples 6rganos, siendo la afectacion cutanea una caracteristica casi universal,
pudiendo tener una extension y gravedad variables.

® Para el diagnostico, es fundamental, tanto la exploracion fisica, como el estudio
analitico de autoinmunidad, la capilaroscopia y otros estudios dirigidos a la posible
afectacion pulmonar, cardiaca o gastrointestinal.

® En pacientes con Raynaud sin complicaciones, las terapias no farmacoldgicas solas
0 en combinacion con un calcioantagonista dihidropiridinico, suelen ser adecuadas
para controlar los sintomas, pero son insuficientes cuando hay enfermedad grave
que provoca lesiones isquémicas irreversibles, casos en los que generalmente se
recomienda sustituir o agregar un antagonista de la endotelina o inhibidor de la fos-
fodiesterasa tipo 5 o un nitrato tépico. En caso de intolerancia, otras alternativas son
losartan, fluoxetina o pentoxifilina, aunque con una limitada eficacia.

Resumen

Presentamos un caso de una paciente que fue derivada a consulta de Medicina Interna
por dolor articular generalizado de caracter mixto. En la anamnesis, destaca asociado
al cuadro anterior, aparicion de fendmeno de Raynaud y en la exploracion fisica se
evidencia la presencia de esclerodactilia, dedos  en salchicha” y Ulceras digitales a
nivel de pulpejos dedos. Ante la sospecha diagnostica, se solicita anticuerpos anticen-
tromero siendo positivos y evidenciando en capilaroscopia hallazgos compatibles con
patron precoz de esclerodemia. A pesar de tratamiento con calcioantagonista y acido
acetilsalicilico (AAS) entre otros, al ano del diagnodstico en periodo invernal, presenta
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como complicacion isquemia digital grave a nivel distal del tercer dedo mano izquierda.
Finalmente, tras varios ciclos de prostaglandinas intravenosas y adiccion de antago-
nista de endotelina, asi como optimizacion tratamiento con losartan y heparina de bajo
molecular, presenta estabilizacion de necrosis a final de falange distal con resolucion
en pérdida unicamente de zona digital de falange.

Abstract

We present a case of a patient who was referred to the Internal Medicine consultation
due to generalized joint pain of a mixed nature. In the anamnesis, associated with
the previous symptom, the appearance of Raynaud’s phenomenon stands out and in
the physical examination the presence of sclerodactyly, “sausage” fingers and digital
ulcers at the level of fingertips was evident. Given the diagnostic suspicion, anticen-
tromere antibodies were requested being positive and, showing findings in capillaros-
copy compatible with an early pattern of scleroderma. Despite treatment with calcium
antagonists and acetylsalicylic acid, one year after diagnosis in the winter period, she
presented as a complication severe digital ischemia at the distal level of the third finger
of the left hand. Finally, after several cycles of intravenous prostaglandin and addition of
endothelin antagonist, as well as optimization of treatment with losartan and low-mo-
lecular heparin, she presented stabilization of necrosis at the end of the distal phalanx
with resolution in loss of the digital area of the phalanx only.

Introduccion

El término esclerodermia hace referencia a la presencia de piel endurecida y engro-
sada. La esclerodermia es la caracteristica distintiva de la esclerosis sistémica (SSc).
La SSc se clasifica tradicionalmente, segun los criterios de Leroy' en funcion de la
extension de la afectacion cutanea y la afectacion del resto de érganos internos (Tabla
1), asi como la presencia de caracteristicas similares a otras enfermedades reumaticas
sistémicas. Asi, los diferentes subtipos de SSc se asocian con diferentes patrones de
afectacion de érganos y evolucion de la enfermedad. Concretamente, la SSc cutanea
limitada se caracteriza por dedos hinchados distalmente a las articulaciones metacar-
pofalangicas (“‘dedos salchicha”), esclerosis cutanea distal a codos y rodillas, respe-
tandose habitualmente el tronco y las extremidades proximales. Generalmente asocian
manifestaciones vasculares como fendmeno de Raynaud severo, telangiectasia muco-
cutanea e hipertension arterial pulmonares en fases tardias. Muchos de estos pacien-
tes tienen manifestaciones del sindrome de CREST (calcinosis, Raynaud, dismatilidad
esofagica, esclerodactilia y telangiectasia). A diferencia de ésta, la SSc difusa suele
presentar esclerosis cutanea a nivel de tronco y zonas proximales de extremidades y
tienen mayor probabilidad de una progresion mas rapida y con desarrollo temprano de
fibrosis pulmonar, asi como de afectacion renal y cardiaca®?. La clasificacion de Leroy
ha sido la mas utilizada, pero, en los ultimos anos, se han puesto de manifiesto algunas
limitaciones, sobre todo en el diagnéstico en fase temprana, por lo que, en la actua-
lidad, se considera la clasificacion en 5 subtipos clinicos-prondsticos de la esclerosis
sistémica‘(Tabla 2).

Antecedentes, enfermedad actual y exploraciénn fisica

Muijer de 51 anos con antecedentes de alergia al polen y alergia medicamentosa co-
nocida a penicilina. No habitos toxicos Entre sus antecedentes personales destacan
hipertension arterial sin tratamiento, con asma alérgico. Intervenida hace anos de lu-
xacion clavicular derecha. La paciente es derivada desde atencion primaria a nuestras
consultas para valoracion por presentar desde hace mas de ano y medio (en torno
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a la menopausia), cuadro de dolor articular generalizado, de predominio en manos y
pies, junto con sensacion de hormigueo, con rigidez matutina asociada de mas de 30
minutos de duracion. Niega dolor durante el dia, con la actividad, pero empeora por
la noche, incluso con despertar nocturno. En anamnesis dirigida, asocia sequedad
oral, no ocular. Ademas, refiere aparicion de Raynaud, fotosensibilidad en cara y aftas
orales, pero no genitales. Asimismo, refiere aparicion de brotes con lesiones cutaneas
en miembros inferiores compatibles con eritema nodoso, en 2 ocasiones (a los 18 y
31 anos de edad). No trombosis arteriales ni venosas. A la exploracion fisica, presenta
buen estado general, esta consciente, orientada y colaboradora, eupneica, bien hidra-
tada y perfundida. Presenta buena coloracion de piel y mucosas, pero eritematizacion
de ambas manos, con engrosamiento de piel y dedos sugestivos “en salchicha” y
lesiones digitales en pulpejos dedos en fase de cicatrizacion que la paciente refiere
secundarias al trabajo (panadera). No sinovitis en la actualidad y extremidades sin ede-
mas ni signos de trombosis venosa profunda.

Pruebas complementarias

Se realiza estudio inicial con capilaroscopia periungueal, destacando densidad capi-
lar disminuida en todos los dedos con areas avasculares en 5° dedo derecho, asas
capilares dilatadas y minimamente tortuosas, ausencia de megacapilares, importante
desestructuracion del lecho ungueal y hemorragias en gota multiple en 2° y 3° dedos
derechos, por lo tanto, patrén capilaroscopico compatible con Raynaud secundario, a
valorar posible esclerosis sistémica (hallazgos en relacion con patrén precoz de escle-
rodermia). En la radiografia de manos bilateral se objetiva un discreto engrosamiento
de partes blandas en la falange distal del segundo dedo de ambas manos y medial
del izquierdo, sin otras alteraciones significativas y una radiografia de térax normal.
En analitica de rutina presenta un hemograma, coagulacion y velocidad de sedimen-
tacion glomerular (VSG) normales. En la bioquimica basica destaca una GGT de 62
(normal 5-38), con glucosa, creatinina, bilirrubina, LDH, transaminasas, creatinquina-
sa, fosfatasa alcalina, iones, proteina C reactiva, ferritina, inmunoglobulina IgA, 1gG e
IgM y sistematico de orina normales. En el estudio de autoinmunidad se detectaron
anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a titulo 1/640 con anticuerpos anticentro-
mero positivos y antiDNA indeterminados. El resto del estudio autoinmune (antiScl70,
antiSm, antiLA, antiRo, antiRNP, antiCCP, anticoagulante |Upico, anticardiolipina y an-
tib2glicoproteina), asi como crioglobulinas y niveles de complemento (C3 y C4) fue
normal. Asimismo, tras confirmar el diagndstico se realizd estudio para valoracion
de afectacion organica. Asi, se realizé estudio baritado esdfago-estomago-duodeno
(EED) en el cual se aprecia un discreto grado de dilatacion esofagica, con disminucion
del peristaltismo primario que hace que el eséfago no se vacie por completo, pequena
hernia de hiato, pliegues engrosados en esofago distal, con pequenas lesiones nodu-
lares y en placas que recuerdan a la candidiasis esofagica. Posteriormente se realiza
tomografia axial (TC) de térax sin alteraciones significativas, completandose estudio en
Neumologia con estudio funcional respiratorio normal [Espirometria: FVC 91% (3720
ML), FEV1 87% (2690 ML), FEV1/FVC 72%, Difusion: DLCO 111%, VA 101%, DLCO/
VA 113%]. Asimismo, se realiza estudio cardioldgico con ecocardiograma normal (VI
no dilatado, sin sinergias y con FE 71%). Dado hallazgos de EED se completa estudio
con Endoscopia digestiva alta (EDA) donde se objetiva una hernia hiatal deslizante de
4 cm, anillo de Schaztki no estenosante, gastritis congestiva (GAVE: Ectasia Vascular
Antral Gastrica) y erosiones gastricas, duodenitis congestiva, realizandose biopsias
esofagicas con resultado anatomopatoldgico de esofagitis aguda leve inespecifica sin
otros hallazgos; y con test de ureasa negativo.
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Evolucion

La paciente cumple criterios de esclerosis sistémica, forma limitada, por presentar
esclerodactilia, alteraciones capilaroscopicas, fendmeno de Raynaud y anticuerpos
anticentrémero positivos (10 puntos).

Durante la evolucion, a pesar de tratamiento optimizado con diltiazem, ARA I, pen-
toxifilina, AAS, presenta al afio del diagndstico, en periodo invernal, cuadro compatible
con isquemia digital severa del tercer dedo de mano izquierda. (Imagen 1). Debido a
ello, se intensifica tratamiento con HBPM, estatinas (sospecha inicial por cirugia car-
diovascular en urgencias de ateroembolia) sin mejoria, por lo que contacta en consulta
de Medicina Interna. Tras la sospecha diagndstica de isquemia digital severa en pa-
ciente con esclerosis sistémica como complicacion de Raynaud severo, se contacta
con Reumatologia para inicio de tratamiento urgente intensificado con inhibidor del
vasoconstrictor endotelina-1 (bosentan) y prostaglandinas intravenosas (iv) por no dis-
poner de estos farmacos en nuestro hospital. Tras inicio del tratamiento presenta es-
tabilizacion, incluso mejoria, de la perfusion digital, presentando Unicamente necrosis
a nivel del pulpejo del dedo. Tras varios ingresos hospitalarios para administracion de
prostaglandinas iv, asi como tratamiento médico ambulatorio optimizado, la paciente
presenta resolucion del cuadro con pérdida Unicamente de extremo de falange distal
del tercer dedo, sin aparicion de nuevas Ulceras ni lesiones digitales (Imagen 2).

Diagnostico

Isquemia digital en paciente con esclerosis sistémica forma limitada. Anemia microciti-
ca en probable relacion a gastritis congestiva por ectasia vascular antral gastrica.

Discusion y conclusiones

Los pacientes con SSc presentan sintomas derivados de la afectacion de multiples
6rganos. Frecuentemente experimentan dolor y fatiga, comparables a los de pacientes
con artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico o cancer activo. Las causas de
dolor incluyen molestias relacionadas con la piel, articulaciones, fendmeno de Raynaud
y Ulceras digitales isquémicas. La afectacion cutanea es una caracteristica casi univer-
sal de la SSc, aunque puede tener una extension y gravedad variables, siendo manos 'y
cara las primeras areas afectadas. La fibrosis cutanea progresiva se ha asociado con el
empeoramiento de la funcion pulmonar, sobre todo en SSc cutanea difusa. Otras ma-
nifestaciones cutaneas frecuentes son los cambios capilares en los lechos ungueales
(objetivables mediante capilaroscopia), las ulceraciones no solo digitales, sino también
sobre las articulaciones interfalangicas distales y proximales, asi como fendmenos de
telangiectasia y calcinosis cutis. El Raynaud esta practicamente presente en todos los
pacientes con SSc y puede anticiparse afos antes de la aparicion de otros sintomas
de SSc, particularmente en la forma limitada, y es debido a cambios funcionales en las
arterias digitales de manos y pies, pudiendo provocar Ulceras digitales isquémicas en
hasta el 50% de los pacientes, lo cual se asocia con un peor prondstico. La aparicion
temprana de Ulceras digitales se observa con mayor frecuencia en la forma difusa
con anticuerpos antitopoisomerasa | (anti-Scl-70) positivos. Asimismo, los pacientes
con SSc pueden presentar manifestaciones musculoesqueléticas diversas como son
artralgias, artritis, tendinitis, rozaduras de los tendones y contracturas, pudiendo ob-
jetivarse en radiografia de manos calcificaciones de tejidos blandos (calcinosis cutis)
y reabsorcion de falanges distales (acroosteolisis). Por otro lado, casi el 90% de los
casos de SSc (forma cutanea limitada o difusa) tienen compromiso gastrointestinal,
siendo el esdfago la zona mas frecuentemente afectada. Entre los sintomas digestivos
destacan la disfagia, acidez géstrica, tos tras la ingesta, saciedad temprana, distension
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abdominal, estrefimiento y diarrea alternos, pseudoobstruccion episddica, sobrecre-
cimiento bacteriano del intestino delgado con malabsorcion e incontinencia fecal. La
ectasia vascular (angiodisplasia) en el antro gastrico es frecuente y puede ser causa de
hemorragia gastrointestinal cronica inexplicable y anemia. Por otro lado, la afectacion
pulmonar esta presente en mas del 80% de los pacientes con SSc, fundamentalmente
en forma de enfermedad pulmonar intersticial (EPI) e hipertension arterial pulmonar,
siendo los sintomas mas frecuentes la disnea de esfuerzo y la tos no productiva. La
afectacion cardiaca también es frecuente en la SSc, aunque puede ser asintomatica,
y puede ser primaria o secundaria a hipertension pulmonar, enfermedad pulmonar in-
tersticial o crisis renal esclerodérmica®®.

Para el diagndstico de SSc es importante realizar una exploracion fisica detallada,
como realizar un estudio analitico que puede proporcionar informacion sobre la parti-
cipacion de organos especificos (hemograma, creatinina, creatinquinasa y analisis de
orina con sedimento), siendo de gran utilidad las pruebas serologicas de autoinmuni-
dad, ya que ademas de apoyar el diagndstico si son positivas, se correlacionan con la
severidad de la enfermedad’®, destacando los anticuerpos antinucleares (ANA), antito-
poisomerasa | (anti-Scl-70), anticentromero (ACA) y los antiRNA polimerasa lll, siendo
estos tres ultimos muy especificos para la SSc. Otras determinaciones que pueden ser
Utiles para el diagndstico diferencial son: factor reumatonide, anti-CCP, anti-DNAdS,
anti-Sm y anti-BRNP. Asimismo, para evaluar la afectacion extracutanea de la SSc es
recomendable realizar pruebas de funcion respiratoria, la tomografia axial de térax de
alta resolucion y la ecocardiografia doppler, entre otros.

En cuanto al tratamiento, esta basado en la afectacion de érgano especifico. Para los
pacientes con SSc difusa sin compromiso visceral, se sugiere tratamiento con meto-
trexato o micofenolato mofetilo, reservando el uso de ciclofosfamida para la afectacion
progresiva de la piel en casos refractarios a tratamiento con los anteriores o para el
engrosamiento cutaneo severo y rapidamente progresivo. En pacientes con Raynaud
sin complicaciones, las terapias no farmacolégicas solas o en combinacion con un
agente farmacologico [bloqueadores de los canales de calcio (BBC) dihidropiridinicos o
no dihidropiridinicos] suelen ser adecuadas para controlar los sintomas, pero son insu-
ficientes cuando hay enfermedad grave que provoca lesiones isquémicas irreversibles.
Para los que no responden adecuadamente a un BCC solo, generalmente se anade un
inhibidor de la fosfodiesterasa tipo 5 o un nitrato tépico. En caso de intolerancia, otras
alternativas son losartan, fluoxetina o pentoxifilina, aunque con una limitada eficacia.
En casos de Raynaud grave con isquemia digital agua refractaria a tratamiento optimi-
zado o progresiva, se sugiere infusiones intravenosas con prostaglandinas. El beneficio
de la terapia antiplaguetaria con aspirina es incierto debido a la falta de evidencia para
Su uso en pacientes con Raynaud. Para los pacientes con Ulceras digitales recurrentes
asociadas con SSc a pesar del uso de otras terapias, se sugiere el uso de bosentan,
un inhibidor del vasoconstrictor endotelina-1 administrado por via oral, como una al-
ternativa a prostaciclina.
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Tabla 1. Clasificacion de los diferentes subtipos de esclerosis sistémica segun criterios

de LeRoy. Adaptado de: LeRoy EC, Black C, Fleischmajer R, Jablonska S, Krieg T, Met-
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Masirab 1 FA Payas:

+ Esclerosis limitada distal a codos y rodillas pudiendo afectarse cara y cuello.

» Fendmeno de Raynaud durante afios, ocasionalmente décadas

« Alteraciones capilaroscopicas: dilatacion con escasa pérdida

+ Incidencia tardia de hipertension arterial pulmonar, calcinosis, enfermedad gastrointestinal, telangiectasias o
enfermedad pulmonar intersticial difusa

» Enfermedad renal muy rara
« Antirniarnne antirantrdmearn (ACA\ an al 70 a RN 94

Esclerodermia cutanea difusa

+ Esclerosis proximal a codos y rodillas

» Fendmeno de Raynaud, menos de un ano de evolucién.

+ Presencia de roces tendinosos

« Alteraciones capilaroscopicas: pérdida capilar

+ Incidencia precoz y significativa de enfermedad renal, intersticial pulmonar,gastrointestinal difusa y
miocardica. Desarrollo de hipertension pulmonar.

+ Anticuerpos anti-topoisomerasal( ATA) o Scl-70 (30 %) y anti-RNA polimerasa-I, Il o lll (12%)

Esclerodermia sine esclerodermia

» No esclerosis cutanea

» Fenémeno de Raynaud o equivalentes (Ulceraso pitting, alteraciones capilaroscopicas)

« Anticuerpos antinucleares. Pueden estar presentes: ATA, ACA, o anti-RNA polimerasa-l, Il o lll

« Afecciones viscerales tipicas de esclerodermia: hipomotilidad esofagica distal o intestinal, enfermedad pulmonar
intersticial. hinertension nulmonar. enfermedad cardiaca. crisis renal esclerodérmica.

Pre-esclerodermia

» Fenémeno de Raynaud

« Alteraciones capilaroscopicas

« Autoanticuerpos antinucleares (ANAs) especificos (anti-topoisomerasa-l (ATA), anti-centromero(ACA), anti-RNA
nolimerasa-l. Il o lll. U3 RP. Pm-Scl. Th/To) o ANAs positivos con natron de inmunofluorescencia nucleolar.

Esclerodermia inicial

« Criterios de Preesclerodermia 'y

- Ulceras digitales, telangiectasias, calcinosis y/o artritis y/o

» Afecciones viscerales incipientes: esfinter esofagico inferior hipotenso, difusibn de monéxido de carbono baja,
disfuncion diastolica de ventriculo izauierdo.

Tabla 2. Clasificacion en subtipos de esclerodermia y preesclerodermia

Imagen 1. Isquemia digital severa
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Imagen 2. Desaparicionn de dlceras digitales y resolucion de la isquemia digital tras
instauracion de tratamiento con bosentan y prostaglandinas.
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CC3. MIGRANA Y EQUIMOSIS FACIAL.
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Introduccion

La concurrencia entre distintos tipos de cefalea primaria y lesiones equimadticas hemi-
faciales es una asociacion singular, aunque previamente descrita en la literatura. El me-
canismo responsable se presupone en una disfuncion del sistema neurovascular del
nervio trigémino. A continuacion, presentamos el caso de una paciente que valoramos
en consulta por crisis migranosas de repeticion con aparicion simultanea de lesiones
por extravasacion vascular a nivel facial.

Antecedentes

Mujer de 23 anos, empleada en la hosteleria, con hipertension arterial esencial grado 3
con estudio de secundarismo negativo sin otros antecedentes de interés, personales
ni familiares.

Enfermedad actual

Consulta por crisis repetidas de cefalea craneal occipital de caracter pulsatil, intensi-
dad severa e inicio brusco, de unas 6-8 horas de duracion con una cadencia aproxi-
mada de nueve episodios mensuales. Asocia sensacion nauseosa con vomitos, sono
y fotofobia, asi como rinorrea acuosa.

De manera concomitante a dichos episodios, crisis hipertensivas con cifras maximas
de 160/100 mmHg y lesiones cutaneas maculo-violaceas, espontaneas, no dolorosas,
que se inician en region periorbitaria derecha extendiéndose de manera lineal y cen-
trifuga hacia zona frontal izquierda, hemifacial derecha y cuello, cursando las mismas
de manera asintomatica y desapareciendo en el transcurso de 48-72 horas. Niega
traumatismos previos, asi como toma medicacion oral o topica.

Exploracion fisica

Buen aspecto general, fenotipicamente normal, peso 76 Kg vy talla 1.65 m (IMC 27.9),
bien hidratada y perfundida. SatO2 100% basal; eupneica. Exploracion vascular sin
hallazgos, con TA 115/70 en ambos brazos, FC 65lpm, pulsos radiales, femorales y
pedios simétricos y llenos, no soplos arteriales a ningun nivel. No se palpan adenopa-
tias a ningun nivel, tampoco bocio. Auscultacion cardiopulmonar y exploracion abdo-
minal y de miembros sin hallazgos.

En lo neurolégico tampoco hubo hallazgos destacables. Las pupilas eran isocoricas,
normorreactivas a la luz y a la acomodacion, movimientos oculares extrinsecos se en-
contraban conservados, sin nistagmos. La exploracion de pares craneales también fue
normal. No hubo alteraciones motoras ni sensitivas. No signos cerebelosos.
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A nivel cutaneo destaca una extensa macula violacea a nivel orbitario derecho con
extension hacia cuello a través de hemicara ipsilateral y region frontal contralateral que
no blanquea a la digitopresion.

Pruebas complementarias

Analitica con hemograma normal en las tres series, bioquimica con iones y funcion
renal en rango, sin elevacion de reactantes de fase aguda. Perfil de autoinmunidad
normal, sin consumo de complemento, proteinograma sin hipergammaglobulinemia e
inmunoglobulinas normales. Coagulacion en rango, con estudio de trombofilia normal
(mutacion gen protrombina G20210A y anticoagulante IUpico negativos).

Resonancia magnética craneal y angioTC craneal y de troncos supra-adrticos para
descartar la presencia de malformaciones vasculares existentes resultando ambos
normales.

Ademas, se realizd una biopsia cutanea que demostrd una extensa extravasacion de
células rojas sin datos de vasculitis.

Diagnostico

Migrafia sin aura con equimosis periorbitaria probablemente secundaria a activacion
trigémino- vascular y disfuncion autonémica vascular.

Discusion y conclusiones

La asociacion entre distintas cefaleas primarias (migrana, tensional, trigémino-autono-
mica, etc.) y la aparicion de lesiones equimaticas ipsilaterales al lado sintomatico, aun-
que infrecuente, ha sido previamente descrita en la literatura. Distintos mecanismos
tratan de explicar dicho fendbmeno, si bien es cierto que lo mas probable es, que sea la
conjuncion de todos ellos, y no uno solo, los responsables.

Por una parte, los pacientes que sufren migrana frecuentemente asocian sintomas
neurovegetativos como inyeccion conjuntival o congestion nasal. La presencia de di-
chos sintomas autonomicos se ha relacionado con una activacion del reflejo trigémino
autondémico. Se ha planteado que la disfuncidon del sistema neurovascular del
nervio trigémino induce la liberacién de neuromediadores con un potente efecto
vasodilatador, como el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP) y la
sustancia P, produciéndose un aumento de la permeabilidad vascular.

Por otro lado, se ha documentado la presencia de hipocoagulabilidad durante la
crisis migranosa, este hecho se relaciona probablemente con la activacion de basdfilos
y la degranulacion de mastocitos con la consecuente liberacion de heparina. Ademas,
estudios neuronosoldgicos y la monitorizacion de la temperatura durante las crisis de
cefalea han demostrado la existencia vasodilatacion tanto intra como extracraneal.

A lo anterior, se suman factores mecanicos como el impulso emético o la presion
que algunos pacientes ejercen en el canto medial en un intento de disminuir la in-
tensidad del dolor, resultando en la ruptura de pequenos capilares que facilitan la
extravasacion sanguinea.

En el caso de nuestra paciente, creemos que las lesiones cutaneas equimoéticas que
se presentan durante los episodios de cefalea intensa pueden obedecer a la extrava-
sacion sanguinea desde capilares cutaneos. El fendmeno vasomotor durante el es-
tado de dolor junto con la existencia de fragilidad vascular, mas aun en presencia de
factores de riesgo cardiovascular como son la hipertension y el sobrepeso serian los
responsables de este fendmeno. La recurrencia de las lesiones en el mismo territorio
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se adscribiria a un incremento de la intensidad del fendbmeno vasomotor durante la
crisis migranosa a nivel de la arteria oftdlmica y sus ramas.

Cabe destacar que las lesiones no siguen la distribucion de ninguna rama vascular ni
nerviosa, ya que cruza de una hemicara a la otra, siendo las Unicas explicaciones posi-
bles que presente varios territorios afectados, que las ramas vasculares de la hemicara
derecha sean ramas de la oftdlmica y que exista anastomosis con ramas frontales
contralatarales (fendmeno también descrito). A pesar de esto, no es posible descartar
por completo que se traten de lesiones facticias, autoinfligidas por parte de la paciente,
hecho que no se pudo desestimar tras valoracion incluso por parte de Dermatologia.

Puntos destacados

La aparicion de lesiones equimadticas descritas en distintos tipos de cefalea primaria,
aunqgue infrecuente, parece secundaria a la activacion del sistema neurovascular del
nervio trigémino cuya disfuncion ocasionaria la diapédesis de hematies en capilares
dérmicos.
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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 48 anos con cancer de mama avanzado que
ingreso por episodios de crisis comiciales. Se llevo a cabo un amplio diagndstico dife-
rencial, que incluyd metastasis cerebrales, causas metabdlicas y autoinmunes, entre
otras. Tras descartar causas potencialmente tratables mediante pruebas microbiologi-
cas negativas y con hallazgos sugestivos en imagen y electroencefalograma (EEG), se
sospechd una encefalitis autoinmune paraneoplasica. Ante la mala evolucion, se inicio
tratamiento intensivo con corticoides, con notable mejoria clinica. Resaltamos la im-
portancia de considerar esta entidad en pacientes oncoldgicos y el descarte de otras
entidades para llegar a un tratamiento efectivo.

Palabras clave

Crisis comicial, encefalitis autoinmune, cancer de mama, encefalopatia posterior re-
versible.
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Abstract

We present the case of a 48-year-old female with advanced breast cancer admitted due
to episodes of seizures. A broad differential diagnosis was undertaken, including bra-
in metastases, metabolic and autoimmune causes. Potentially treatable causes were
ruled out through negative microbiological tests, combined with suggestive findings
in imaging and electroencephalogram studies, leading to suspicion of paraneoplas-
tic autoimmune encephalitis. Given the poor clinical evolution, intensive corticosteroid
therapy was initiated, resulting in significant clinical improvement. This case highlights
the importance of considering this entity in oncological patients and ruling out other
conditions to achieve an effective treatment.

Introduccion

Las crisis comiciales en pacientes con cancer, especialmente en estadios avanzados,
representan un desafio diagndstico debido al amplio diagndstico diferencial.

Dentro de las causas mas frecuentes, las metastasis cerebrales, alteraciones metabdli-
cas, infecciones y sindromes paraneoplasicos destacan como diagnoésticos diferencia-
les clave, ya que determinan enfoques de tratamiento y prondsticos distintos.
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La encefalitis autoinmune, particularmente en su forma seronegativa, es una entidad
emergente que, aunque infrecuente, debe considerarse debido a su potencial reversi-
bilidad con un tratamiento precoz y adecuado.

Antecedentes personales

Presentamos el caso de una mujer de 48 anos diagnosticada en 2013 de carcinoma
infiltrante mixto ductolobulillar de mama, tratado mediante mastectomia, linfadenecto-
mia y quimioterapia adyuvante, seguida de hormonoterapia.

En los anos posteriores, progresa a pesar del tratamiento a estadio IV con metastasis
hepaticas, pulmonares y éseas.

Enfermedad actual

Acude a Urgencias tras presentar varios episodios de disminucion del nivel de conciencia
en las ultimas horas. Los episodios comenzaron con rigidez muscular, desviacion de la
mirada y crisis tonico-clénicas generalizadas, seguidas de un estado postcritico. En los
dias previos experimentd cefalea intensa y sin alivio con analgésicos. No presento fiebre.

Durante su estancia en observacion, presenciamos una nueva crisis tonico-clonica
generalizada. Se caracterizo por rigidez generalizada, cianosis peribucal y movimientos
clénicos en las extremidades superiores. La crisis cedio tras la administracion intrave-
nosa de 10mg de diazepam, con periodo postcritico.

Dado su historial oncolégico, se planted un amplio diagndstico diferencial: Metastasis
cerebrales. Sangrado intracraneal. Encefalitis © meningitis de causa infecciosa. Altera-
ciones metabdlicas. Encefalitis autoinmune o paraneoplasica.

Con esta orientacion inicial, se decide el ingreso a cargo de Medicina Interna/Oncologia.

Exploracion fisica

® Neurologico: pérdida de fuerza en miembros inferiores (3/5), con tono y sensibili-
dad conservados; fuerza y coordinacion en miembros superiores moderadamente
alteradas. No signos meningeos.

® Hemodinamico: estable.

Pruebas complementarias

® Analitica sanguinea al ingreso: Leucocitosis 17,690/ul (neutrdfilos 91%). PCR:
35,7 mg/L(0-5). Hiponatremia: 124 mEqg/L(135-145).

® TC craneal: Areas de hipoatenuacién subcorticales en regiones occipitales y pa-
rictales bilaterales. Discreto realce cortical tras contraste. Hallazgos sugestivos de
encefalopatia reversible posterior (SERP).

® RMN craneal: Extensas hiperintensidades bilaterales y simétricas en T2/FLAIR en
regiones parietooccipitales. Pequenos focos de hipointensidad en T2 sugerentes
de minimos sangrados. Hallazgos compatibles con SERP. (Imagenes 1)

® Electroencefalograma (EEG): Actividad de base enlentecida con brotes de ondas
lentas difusas, mas prominentes en regiones anteriores. Hallazgos sugerentes de
encefalitis, sin descartar un estatus epiléptico no convulsivo. (Imagenes 2).

® Puncion lumbar: Aspecto claro. Glucosa no disminuida. Proteinas: 55,7 mg/dL.
Leucocitos: 1x1/uL. Mononucleares: 1x1/uL. ADA normal. Tincion BAAR: nega-
tiva. Cultivos bacterianos y de hongos: negativos. PCR viral/bacteriana: negativa.
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® Microbiologia: Hemocultivos y urocultivo negativos.

® Autoinmunidad y anticuerpos antineuronales (suero y LCR): estudio negativo. Ac
antinucleares: IF directa negativo. Anticuerpos especificos: Todos negativos, inclu-
yendo Ac anti-anfifisina, antineuronal-CV2, Ma2, Hu, Ri, Yo, y los Ac(lgG) anti-pro-
teina CASPR2, DPPX, LGI1, receptor AMPA (GluR1+GIuR2), receptor GABA-B
(subunidad 1+2) y receptor NMDA (subunidad NR1).

® Analisis de rutina: Calcio, fésforo, magnesio, potasio, acido félico y vitamina B12
normales.

Evolucion

Durante las primeras horas de ingreso, la paciente presenta clinica neuroldgica grave con
episodios de crisis convulsivas que persisten a pesar de un tratamiento progresivamente
intensificado con antiepilépticos (levetiracetam, valproato y finalmente, lacosamida).

Dada la posibilidad de una causa infecciosa tratable, se inici tratamiento empirico con
ceftriaxona, vancomicina, ampicilina y aciclovir. Sin embargo, la paciente mostré una
evolucion desfavorable con disminucion progresiva del nivel de conciencia y pérdida
de fuerza en las extremidades.

Ante la gravedad del cuadro, se realizé puncion lumbar, que mostrd un liquido cefalo-
rraquideo claro, con cultivos y PCR bacterianas/virales negativas, permitiendo descar-
tar a priori causas infecciosas. Se obtuvo una bateria de autoinmunidad tanto en suero
como en LCR, cuyos resultados preliminares fueron negativos.

Se realizé BMN craneal, presentando hallazgos compatibles con encefalitis/sindrome
de encefalopatia reversible posterior, incluyendo extensas hiperintensidades en regio-
nes parietooccipitales y minimos focos de sangrado cortical.

Dados estos hallazgos, y ante un deterioro clinico galopante, se solicita EEG para
descartar estatus no convulsivo. Se evidenci6 actividad difusamente enlentecida con
brotes de ondas lentas, altamente sugerentes de encefalitis y sin descartar un estatus
epiléptico no convulsivo.

Ante la sospecha creciente de encefalitis autoinmune o paraneoplasica, y ante la nula
respuesta a los tratamientos, se inicié metilprednisolona en megabolos (1 gramo/dia
durante 5 dias).

Tras la segunda dosis, la paciente mostré6 mejoria clinica significativa: recuperacion
del nivel de conciencia, cese de las crisis y mejora progresiva de la fuerza en extre-
midades superiores.

El EEG de control confirmé la mejoria clinica, mostrando una actividad bioeléctrica me-
nos enlentecida y monomorfa, sin distribucion topografica de ritmos, en comparacion
con el estudio previo.

Tras completar el tratamiento con corticoides, la paciente fue dada de alta con el diag-
nostico de encefalitis de probable origen paraneoplasico.

Diagnostico

Encefalitis autoinmune seronegativa de origen paraneoplasico.

Discusion y conclusiones

La encefalitis autoinmune representa un desafio diagnostico debido a la heterogenei-
dad de sus manifestaciones clinicas y la ausencia de biomarcadores especificos. Se-
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gun sus criterios, el diagnostico de encefalitis autoinmune puede establecerse ante un
inicio subagudo de déficits en la memoria de trabajo, alteraciones del estado mental o
sintomas psiquiatricos, acompanado de hallazgos como crisis epilépticas, pleocitosis
en LCR o lesiones sugestivas en la RMN cerebral, tras haber excluido otras causas.

Nuestra paciente presentd un cuadro subagudo de crisis convulsivas y alteracion del
estado mental. Las pruebas complementarias fueron negativas para causas infeccio-
sas 0 metabdlicas. Se descartd progresion metastasica de la enfermedad a nivel de
SNC. La RMN cerebral fue muy sugestiva de encefalitis. El EEG reveld enlentecimiento
difuso con brotes de ondas lentas en regiones anteriores, apoyando el diagnéstico
de encefalitis. Estos hallazgos, junto con la exclusion de otras etiologias, sustentaron
nuestra sospecha: encefalitis autoinmune.

La deteccion de autoanticuerpos especificos puede no ser posible en todos los casos,
lo que resalta la importancia de una evaluacion clinica minuciosa y el uso de criterios
diagnosticos. La RMN y el EEG son herramientas fundamentales en la evaluacion de
estos pacientes. La RMN puede revelar patrones caracteristicos como la afectacion
mesial del I6bulo temporal. El EEG puede mostrar alteraciones inespecificas como
enlentecimiento difuso o actividad epileptiforme, contribuyendo tanto al diagnéstico
como a la evaluacion de la respuesta al tratamiento.

En conclusion, la encefalitis autoinmune debe ser considerada en pacientes con sinto-
mas neuroldgicos subagudos, especialmente en pacientes oncoldgicos. La aplicacion
de criterios diagndsticos clinicos, junto con el uso de la RMN y el EEG, es esencial para
un diagnostico y un manejo adecuados, 1o que puede traducirse en una mejoria del
pronoéstico de esta entidad.

Puntos destacados

La sospecha temprana de encefalitis autoinmune o paraneoplasica en pacientes on-
colégicos permite iniciar un tratamiento precoz, una vez descartadas otras causas
potencialmente tratables.

Destacamos la relevancia de RMN y EEG como herramientas en el diagndstico, mane-
jo y valoracion de respuesta al tratamiento.

Imagenes 1: RMN craneal. Extensas areas de hiperintensidad en secuencias T2 y FLAIR
cortico-subcorticales, bilaterales y simétricas de predominio parietooccipital. Focos
puntiformes de hipointensidad en secuencias gradiente que sugieren sangrados mini-
mos. Radiolégicamente, estos hallazgos sugieren encefalopatia/sindrome de encefalo-
patia reversible posterior.
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Imagenes 2: Electroencefalograma
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CC5. ASTENIA E ICTERICIA EN
PACIENTE CON HIPERTENSION
ARTERIAL'Y DESEO GESTACIONAL.
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Resumen

Mujer de 28 anos con antecedentes de obesidad e hipertension diagnosticada en
2018. En enero de 2023, se cambia su tratamiento a alfa-metildopa por deseo gesta-
cional. En septiembre de 2023, presenta astenia e ictericia conjuntival diagnosticando-
se anemia hemolitica aguda. Se suspende el farmaco vy, tras seguimiento, mejora. El
test de Coombs directo es positivo, confirmandose la hemdlisis inducida por alfa-me-
tildopa. Este caso resalta la importancia de considerar la iatrogenia en el diagndstico
diferencial en Medicina Interna.

Abstract

A 28-year-old woman with a history of obesity and hypertension, diagnosed in 2018.
In January 2023, her treatment was changed to alpha-methyldopa due to a desire
for pregnancy. In September 2023, she developed asthenia and conjunctival jaundi-
ce, diagnosed with acute hemolytic anemia. The medication was discontinued, and
follow-up showed improvement. The direct Coombs test was positive, confirming
drug-induced hemolysis due to alpha-methyldopa. This case emphasizes the impor-
tance of considering iatrogenesis in the differential diagnosis in Internal Medicine.

Palabras clave:

alfa-metildopa, anemia, hemolisis.

Keywords

alpha-methyldopa, anemia, hemolysis.

Introduccion

A continuacion, se presenta el caso de una paciente que en el curso de su seguimiento
en la consulta de Medicina interna presenta una complicacion inusual.

Historia clinica: Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica.

Muijer de 28 anos con antecedentes personales de obesidad e hipertension arterial
(HTA) diagnosticada en 2018, bajo tratamiento con enalapril.

En enero de 2023 es derivada por su Médico de Familia a la consulta de Medicina
interna para despistaje de HTA secundaria, sustituyendo su tratamiento con enalapril
por alfa-metildopa por deseo gestacional.
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Se realiza una evaluacion mediante analitica de sangre y orina de 24 horas (incluyendo
estudio hormonal), ecografia Doppler de arterias renales, monitorizacion ambulatoria
de la presion arterial (MAPA), ecocardiografia transtoracica y estudio del sueno; todo
sin alteraciones significativas.

En septiembre de 2023, la paciente comienza con astenia e ictericia conjuntival, se
extrae analitica en su centro de salud que evidencia anemia aguda con datos de he-
modlisis: Bilirrubina total 2.32 mg/dL (Valores normales (VN) 0.3 - 1.2 mg/dL) a expen-
sas de la fraccion indirecta, lactato deshidrogenasa (LDH) 668 U/L (VN 18 - 250 U/L),
hemoglobina 8.4 g/dL (VN 12 - 15.6 g/dL), volumen corpuscular medio 120.1 fL (VN
78 - 99 fL) y reticulocitos 25% (VN 0.5 - 2.1%).

Pruebas complementarias

® Control analitico objetivando mejoria de las cifras de hemoglobina 10.8 g/dL (VN
12 - 15.6 g/dL), bilirrubina total 0.89 mg/dL (VN 0.3 - 1.2 mg/dL) y LDH 268 U/L
(VN 18 - 250 U/L). Haptoglobina < 8 mg/dL (VN 30 - 200 mg/dL). Ferrocinética,
acido folico y vitamina B12 normales.

® Frotis de sangre periférica con presencia de esferocitos. Imagen 1.
® Test de Coombs directo positivo con monoespecificidad 1gG.

® Anticuerpos antinucleares negativos, factor reumatoide negativo, normocomple-
mentemia.

® Contactamos con Hematologia y se realiza eluido en banco de sangre que apoya
el diagnéstico de hemodlisis inducida por farmaco. Imagen 2.
Evolucion

Se suspende el farmaco y a las dos semanas la paciente acude a revision a nuestra
consulta con mejoria de la sintomatologia.

Diagnéstico: Anemia hemoalitica inducida por alfa-metildopa.

Discusion y conclusiones

La alfa-metildopa es un antihipertensivo cuyo empleo ha sido relegado en los Ultimos
anos al control tensional durante el embarazo dado su perfil de seguridad durante el
mismo." Uno de sus posibles efectos adversos es la anemia hemolitica.

La anemia hemolitica autoinmune (AHAI) inducida por farmacos es una entidad infre-
cuente. Ocurre principalmente por el desarrollo de anticuerpos que pueden ser depen-
dientes o independientes del farmaco. En la AHAI farmaco-dependiente éste se une a
las proteinas de membrana de los hematies desencadenando la hemdlisis.?

Estos autoanticuerpos son seroldgicamente similares a los observados en la AHAI por
anticuerpos calientes, por lo que para el diagndstico podemos basarnos en los crite-
rios de Naranjo para reacciones adversas medicamentosas, asi como las pruebas en
banco de sangre. Tabla 1.

El tratamiento puede ser suficiente con la retirada del agente, requiriendo en ocasiones
el uso de corticoterapia.

Puntos destacados

En conclusion, el caso presentado de una AHAI inducida por alfa-metildopa pone de
manifiesto la importancia de incluir en el habitual esquema de diagnéstico diferencial
en Medicina interna la iatrogenia.
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Archivos Complementarios

Imagen 1. Presencia de esferocitos en frotis de sangre periférica (flecha). Imagen cedi-
da por el servicio de Hematologia del Hospital Universitario Clinico San Cecilio.

Imagen 2. Eluido en banco de sangre compatible con hemdlisis inducida por farmacos.
Imagen cedida por el servicio de Hematologia del Hospital Universitario Clinico San Cecilio.
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Tabla 1. Algoritmo de Naranjo para estimar la probabilidad de definir
un efecto adverso*

¢Hay una secuencia temporal? +2 -1
' (,Es un efecto éd\férsé conocido? +1 0
¢Hay una explicacion alternativa? -1 +2
¢Evidencia obieti\}a del efecto adverso? +1 0
~ ¢(Hay niveles apropiados en el suero
o de los valores de laboratorio? +1
~ (Mejora con la retirada? +1
,_Ernpeoraal T e o —

*La puntuacion total indica: < 1: improbable; 1-4: posible; 5-8: probable, y 9-10: sequro.
Si no se hace la reintroduccién, el valor asignado es 0.

Tabla 1. Algoritmo de Naranjo para estimar la probabilidad de definir un efecto adverso.
La puntuacion total indica: < 1: improbable, 1 - 4: posible, 5 - 8: probable, y 9 - 10: se-
guro. Si no se hace la reintroduccion, el valor asignado es 0.
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Resumen

La miositis por cuerpos de inclusion (MCI) es una miopatia inflamatoria idiopatica que
puede causar debilidad muscular simétrica o asimétrica, afectando tanto a musculos
proximales como distales. La disfagia es un sintoma comun debido a la afectacion del
musculo cricofaringeo. Mediante este caso clinico se pretende destacar que el diagnoésti-
co clinico de MCI puede ser complejo y a menudo requiere un enfoque multidisciplinario,
incluyendo pruebas de laboratorio, imagenes y electrodiagndstico. La biopsia muscular
es fundamental para confirmar el diagndstico y el tratamiento también se debe enfocar
de una forma multidisciplinar centrandose en las medidas no farmacoldgicas.

Abstract

Inclusion body myositis (IBM) is an idiopathic inflammatory myopathy that can cau-
se symmetrical or asymmetrical muscle weakness, affecting both proximal and distal
muscles. Dysphagia is a common symptom due to involvement of the cricopharyn-
geal muscle. This case report aims to highlight that the clinical diagnosis of Ml can
be complex and often requires a multidisciplinary approach, including laboratory tes-
ting, imaging and electrodiagnosis. Muscle biopsy is essential to confirm the diagnosis
and treatment should also be approached in a multidisciplinary way with a focus on
non-pharmacological measures.

Palabras clave

disfagia, miopatia, autoanticuerpos anti-cN1A

Key words

dysphagia, myopathy, anti-cN1A autoantibodies

Introduccion

La disfagia es un sintoma frecuente que puede estar asociado a una amplia variedad
de patologias, desde trastornos estructurales hasta enfermedades neuromusculares.
En el contexto de las miopatias inflamatorias idiopaticas, la disfagia es una manifesta-
cion relevante, particularmente en la miositis por cuerpos de inclusion (MCI). Se estima
que alrededor del 50% de los pacientes con MCI presentan disfagia, lo que puede
generar complicaciones nutricionales y respiratorias.

Con este caso en particular se pretende visibilizar la importancia de un exhaustivo
diagnostico diferencial manteniendo siempre un punto de vista holistico y realizandose
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por parte de un equipo multidisciplinar, ya que el diagnéstico precoz podria significar
una mejoria para el pronéstico de nuestros pacientes y su calidad de vida. El diag-
nostico diferencial debe realizarse con causas neuromusculares (disfagia orofaringea)
como es la polimiositis, dermatomiositis, miastenia gravis, esclerosis lateral amioatré-
fica, enfermedad de Parkinson o accidentes cerebrovasculares agudos, asi como con
alteraciones del esfinter esofagico superior o inferior como el diverticulo de Zenker o la
acalasia y con patologias mecanicas de origen tumoral.

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica: Paciente mujer de 81 anos
sin alergias medicamentosas conocida ni habitos toxicos, cuya situacion basal es vida
cama-sillén, siendo dependiente para las actividades basicas para la vida diaria. Como
factores de riesgo cardiovascular destaca hipertension arterial tratada con amlodipi-
no vy losartan/hidroclorotiazida, diabetes mellitus tipo 2 tratada con insulina glargina y
retinopatia diabética tratada con laserterapia. Finalmente, como otros antecedentes
personales, presenta hipotiroidismo secundario a tiroidectomia por bocio multinodular
en tratamiento sustitutivo con levotiroxina y poliartrosis degenerativa tratada con anal-
gesia convencional.

La paciente consulta en el servicio de Urgencias por disfagia a sélidos de un mes de
evolucion con sensacion de cuerpo extrano en zona cervical anterior, no dolorosa,
asociando disfonia y pérdida de peso relacionada con la disminucion de la ingesta.
Con respecto a la exploracion fisica, no destacamos hallazgos importantes incluyendo
la exploracion de orofaringe, otorrinolaringolégica y neuroldgica basica.

Pruebas complementarias evoluciéon y tratamiento

® Analitica sanguinea general sin alteraciones destacables.
® Radiografia de térax: minimo derrame pleural derecho.
® Endoscopia digestiva alta: hernia hiatal por deslizamiento.

® Tomografia computarizada cuello y térax: afectacion alveolointersticial bilateral a
valorar origen inflamatorio/infeccioso.

® Ecocardiograma transtoracico Doppler-color: FEVI conservada, imagen compati-
ble con compresion extrinseca de auricula izquierda.

® Resonancia magnética craneal y cervical:
*Craneal: leucoaraiosis y leve atrofia corticosubcortical (figura 1).
*Cervical: signos degenerativos y protrusiones discales leves.

® Electromiograma (EMG): compatible con miopatia apuntando a posibilidad diag-
noéstica de miositis por cuerpos de inclusion (figura 2).

® Nueva determinacion analitica: Ac. anti PM-Scl (+++), resto negativo. Destaca:
CKs: 1709mg/dL, AST: 159U/L y ALT: 96U/L.

Durante su estancia hospitalaria, tras la realizacion de un diagnoéstico diferencial com-
pleto, se decidid el comienzo de tratamiento con bolos de metilprednisolona de 250
miligramos intravenosos cada 24 horas durante 3 dias acompanado de flebogamma 2
gramos/kilogramo de peso cada 24 horas durante 3 dias y se inicié tratamiento inmu-
nomodulador con micofenolato de mofetilo 250 miligramos cada 12 horas. Con este
tratamiento la paciente presentd mejoria clinica y finalmente fue dada de alta con tra-
tamiento ambulatorio con prednisona 30mg cada 24 horas y micofenolato de mofetilo
250 miligramos cada 12 horas hasta revision en consultas externas.

Diagnéstico: Miositis por cuerpos de inclusion.
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La miositis por cuerpos de inclusion (MCI) es, junto con la polimiositis, la dermatomiositis,
el sindrome antisintetasa y la miopatia autoinmune necrotizante, una de las miopatias
inflamatorias idiopaticas’?. Se categoriza como una miopatia inflamatoria idiopatica ca-
racterizada por una autoinmunidad causada por infiltracion de las células T.

La distribucion de la debilidad puede ser simétrica o asimétrica y pueden estar afecta-
dos grupos de musculos tanto proximales como distales®. La disfagia aparece aproxi-
madamente en el 50% de los casos debido a la afectacion del musculo cricofaringeo®.
En la mayoria de las circunstancias suele presentar una afectacion asimétrica afectan-
do a los musculos del cuadriceps o0 a los musculos flexores de la mano.

El diagndstico de MCI generalmente depende de la presencia de hallazgos clinicos y
de laboratorio caracteristicos. A pesar de que la biopsia muscular es muy recomen-
dable para su confirmacion, la confirmacion histopatoldgica no siempre es posible’.
Es importante realizar una anamnesis dirigida para saber si el paciente ha presentado
caidas, debilidad para levantarse del suelo, pérdida de fuerza en la mano o disfagia.
Ademas, en los casos en los que se realice una biopsia muscular, encontraremos la
presencia de linfocitos TCD4+, macrofagos, depdsito de amiloide y vacuolas sarco-
plasmicas con “borde”.

Los autoanticuerpos dirigidos contra la 5’-nuclectidasa 1A citoplasmaética (anti-cN1A) son
especificos de la miositis por cuerpos de inclusion pudiendo ser Utiles para diferenciarla del
resto de miositis®. Sin embargo, también se detectan en aproximadamente el 20% de los
pacientes con LES y enfermedad de Sjégren en ausencia de enfermedad muscular®.

La electromiografia permite llegar al diagndstico mediante un aumento de las fibrilacio-
nes, de la actividad de insercion o un reclutamiento temprano de los potenciales de
accion, sin existir un aumento de fasciculaciones.

Entre los trastornos que pueden parecerse a la miositis por cuerpos de inclusion y que
generan un reto para su diagnéstico encontramos: la polimiositis, las miopatias here-
ditarias, las inducidas por farmacos como la colchicina y la cloroquina; y la esclerosis
lateral amiotrdfica.

El objetivo principal de la terapia es evitar el deterioro funcional, por ello, la fisioterapia,
la terapia ocupacional y/o la logopedia son Utiles. Para su tratamiento son multiples los
farmacos con efecto inmunomodulador que se han probado (corticoides, metrorexato,
azatioprina etc.) sin claro beneficio’.

Conclusiones

El diagndstico de una miositis por cuerpos de inclusion se basa en hallazgos clinicos y
de laboratorio caracteristicos, y se recomienda la biopsia muscular para su confirma-
cion. El tratamiento se centra en prevenir el deterioro funcional mediante fisioterapia,
terapia ocupacional y/o logopedia. Se han probado varios farmacos inmunomodula-
dores sin un beneficio claro.

Puntos destacados

® | a disfagia requiere un diagnoéstico diferencial amplio para un tratamiento precoz.

® [ a miositis por cuerpos de inclusion es una enfermedad autoinmune sistémica que
debe considerarse ante sintomas sugestivos para evitar retrasos en su identificacion.
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral: leucoaraiosis y leve atrofia corticosubcortical
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Figura 2. Electromiografia compatible con miositis por cuerpos de inclusion.
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CC6. DERRAME PLEURAL MASIVO
RECURRENTE. A PROPOSITO DE UN
CASO.
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Pina Martinez F', Morera Padron C', Salamanca Bautista P’, Rico Corral MA’.
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Resumen

El derrame pleural aparece como consecuencia de disbalances en las dinamicas del
liquido pleural por causas locales o sistémicas. Su diagnostico se realiza mediante
pruebas de imagen, especialmente mediante radiografia de térax y, si es necesario,
una toracocentesis diagndstica para el analisis del liquido mediante la aplicacion de los
criterios de Light. Complicaciones de la cirrosis hepatica como la descompensacion
hidropica o el sindrome hepatorrenal secundarias a hipertension portal ocasionalmente
precisan de intervenciones como la colocacion de una derivacion portosistémica in-
trahepatica transyugular (TIPS, de sus siglas en inglés). Este sistema permite reducir la
presion portal y paliar los sintomas.

Abstract

Pleural effusion occurs as a consequence of imbalances in pleural fluid dynamics due
to local or systemic causes. It is diagnosed by imaging tests, especially chest X-ray
and, if necessary, diagnostic thoracentesis for analysis of the fluid and application of
Light’s criteria. Complications of liver cirrhosis such as hydropic decompensation or
hepatorenal syndrome secondary to portal hypertension occasionally require interven-
tions such as the placement of a transjugular intrahepatic portosystemic shunt (TIPS).
This system allows portal pressure to be reduced and symptoms to be alleviated.

Palabras clave

Derrame pleural, hidrotérax, Criterios de Light, sindrome hepatorrenal, TIPS.

Key words

Pleural effusion, hydrothorax, Light's criteria, hepatorenal syndrome, TIPS.

Puntos destacados

® | os criterios de Light son Utiles para diferenciar exudado de trasudado en un de-
rrame pleural, pero tienen alta sensibilidad y baja especificidad, lo que aumenta los
falsos positivos.

® Para mayor precision, se puede usar el gradiente albumina en sangre-liquido pleural.

Introduccion

Tanto la pleura visceral como la parietal juegan un papel importante en el manteni-
miento de la homeostasis del espacio pleural. La tasa media de liquido pleural (LP)
que se produce y reabsorbe es de 0,2ml/kg/h aproximadamente, lo cual implica que
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la totalidad del liquido se renueva totalmente cada hora. La pleura parietal es la res-
ponsable de la mayor parte de la produccion de LP, asi como de la mayor parte de
Su reabsorcion, a través de los vasos linfaticos de la misma. El volumen total de LP es
el resultado de la diferencia entre la presion hidrostatica y oncotica existentes entre la
circulacion sistémica y el espacio pleural, de forma que la acumulacion de liquido en
dicho espacio es el resultado de un desequilibrio en dicho sistema: presion oncoética
descendida (gj: hipoalbuminemia) frente a presion hidrostatica aumentada (elevacion
de la presion capilar pulmonar, aumento de la permeabilidad, obstruccion del drenaje
linfatico o disminucion de la presion negativa intrapleural) ™.

La sintomatologia acompanante es un reflejo de la respuesta inflamatoria existente en
la pleura, de la alteracion del intercambio gaseoso o de la alteracion de la mecanica
pulmonar, siendo el sintoma mas frecuente la disnea®, también menos especifica. Aun-
que pueden existir desde casos asintomaticos o paucisintomaticos, es habitual que
se acompane de sintomatologia secundaria a la enfermedad de base subyacente (gj:
ascitis en cirrosis, edemas periféricos y ortopnea en fallo cardiaco, fiebre en paraneu-
monico o abscesos abdominales, pérdida de peso en malignidad...)'.

Cuando se sospeche derrame pleural, la primera prueba a realizar debe ser la reali-
zacion de una radiografia de térax. El derrame pleural es visible en una radiografia de
torax PA cuando su volumen supera los 200 mL (en lateral puede verse hasta cuantias
de 50 mL). La radiografia en decubito lateral puede ser de utilidad para determinar
Su cuantia o si este esta loculado. Cuando esta no es concluyente, otras pruebas a
realizar son la ecografia y la tomografia computarizada. La tomografia computarizada
permite la deteccion de derrames pleurales no visibles en la radiografia, distinguir entre
liquido pleural y engrosamiento pleural asi como identificar causas secundarias. La
ecografia es un método rapido y sencillo de realizar que permite el diagndéstico de for-
ma rapida, por lo que es Util en cuidados criticos, asi como vigilar la evolucion de este
evitando asi la radiacion del paciente’2.

Tras el diagndstico la orientacion clinica debe ir encaminada a identificar su origen. Si
este no puede establecerse o0 es de caracteristicas atipicas (gj: asimétrico bilateral,
derrames unilaterales, fiebre...) es preciso la realizacion de una toracocentesis diag-
nostica para determinar si se trata de un exudado o de un trasudado. Esto se debe a
que la aparicion de un derrame tipo trasudado implica la existencia de una patologia
sistémica como causa (y por tanto el objetivo del tratamiento); mientras que los exuda-
dos suelen ser debidos a causas locales. En las ultimas décadas, la principal manera
de discernir entre trasudado y exudado era empleando los Criterios de Light. De esta
forma, un derrame cumple las caracteristicas de exudado cuando cumple uno o mas
de los siguientes criterios: (1) proteina en LP/proteina sérica > 0,5, (2) LDH en LP/LDH
sérica > 0,6, o (3) LDH en LP elevado mas de dos tercios respecto al limite superior de
la normalidad de su valor sérico®®.

Dentro de las causas mas frecuentes de trasudado se encuentran el fallo ventricular
izquierdo, cirrosis, dialisis peritoneal, sindrome nefrotico o tromboembolismo pulmonar
(ocurre en un 10-20%). Entre las causas mas frecuentes de exudado se encuentran
el derrame paraneumaonico y empiema, malignidad, tromboembolismo pulmonar o se-
cundarios a mesotelioma. Este sistema presenta entre un 15% y un 20% de falsos
positivos (trasudados identificados como exudados), especialmente en pacientes que
han estado recibiendo diuréticos previamente*

La aparicion de derrame pleural (trasudado) en un paciente con cirrosis hepatica suele
ser un signo de descompensacion de dicha enfermedad y recibe el nombre de hidrotérax
hepatico (HH)'. Se trata de una complicacion infrecuente que ocurre en el 4%-12% de los
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casos*, y que se define como un trasudado pleural (> 500 mL) en pacientes con cirrosis
hepatica e hipertension portal (HP), sin enfermedad cardiopulmonar que lo justifique. Se
ha relacionado con defectos en el diafragma que permitirian el paso de liquido ascitico al
espacio pleural. En casi el 90% de los casos, el hemitérax derecho es el afectado, y suele
acompanarse de ascitis, si bien puede presentarse de forma aislada*. Cuando este es
refractario a tratamiento médico, se emplean estrategias tales como las toracocentesis
seriadas, TIPS, pleurodesis, cirugia toracoscopica o el trasplante hepatico.

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Paciente mujer de 61 anos exfumadora, exbebedora de 1 afo de abstinencia y exadic-
ta a drogas por via parenteral desde hacia aproximadamente 3 anos. Acudié a Urgen-
cias por disnea progresiva de 5 dias de evolucion hasta hacerse de minimos esfuerzos.
El cuadro clinico se acompanaba de tos seca y dolor costal derecho que se incremen-
taba a la inspiracion y con los golpes de tos. Negaba fiebre o sensacion distérmica.
Negaba aumento de edema en miembros inferiores. Diuresis conservada. A esto se
sumaba astenia importante de varias semanas, sin pérdida llamativa cuantificada de
peso. Como antecedentes médicos de interés destacaban el diagnostico de cirrosis
hepatica de etiologia mixta (endlica-virus hepatitis C) con datos de hipertension portal.
A raiz de una hemorragia digestiva alta en el ano previo se realizd una derivacion por-
tosistémica intrahepatica transyugular (TIPS). Ademas, la paciente presentaba otros
antecedentes relevantes como enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) y un
carcinoma ductal infiltrante de mama estadio T2NOMO, tratado quirdrgicamente con
mastectomia radical y linfadenectomia y tratamiento coadyuvante con quimioterapia y
hormonoterapia basada en tamoxifeno; en remision desde hacia 5 anos.

En cuanto a la medicacion habitual realizaba tratamiento con: espironolactona 100
mg (1 comprimido y medio cada 24 horas), furosemida 40 mg (1 comprimido cada 12
horas), lactulosa 10 g (1 sobre cada 24 horas), rifaximina 200 mg (2 comprimidos cada
8 horas durante una semana mensual), tiotropio 18 mcg (1 capsula inhalada cada 24
horas), sulfato de hierro (1 comprimido cada 24 horas), tiamina/piridoxina/hidroxicoba-
lamina 250/250/2.5 mg (1 comprimido cada 12 horas), clometiazol 192 mg (2 compri-
midos cada 24 horas) y omeprazol 20 mg (1 capsula cada 24 horas).

A la exploracion la paciente estaba estable desde el punto de vista hemodinamico, con
las siguientes constantes: tension arterial de 120/66 mmHg y frecuencia cardiaca de
84 latidos por minuto. La saturacion de oxigeno (SatO2) era del 92% sin aportes.

A la inspeccion presentaba buen estado general; estaba consciente, orientada y era
colaboradora. Eupneica en reposo vy al habla. A la auscultacion cardiorrespiratoria lla-
maba la atencion la abolicion del murmullo vesicular en hemitérax derecho, con ate-
nuacion de las vibraciones vocales hasta campos medios. El resto de la exploracion
era anodina, sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda en miembros inferio-
res y con un abdomen blando y depresible a la palpacion.

Evolucidon, tratamiento y pruebas complementarias

Se realiz6 una analitica sanguinea sin hallazgos significativos: trombocitosis de 602000
plaguetas/microlitro (140000-450000 plaquetas/microlitro); funcidn renal adecuada y sin
trastornos hidroelectroliticos, con una albumina de 3,4 g/dL (3,5-5,0 g/dL) y una PCR de
3,37 mg/L (0,0-5,0 mg/L); y una radiografia de térax (figura 1) donde se objetiva un derra-
me pleural derecho de gran cuantia, abarcando hasta I6bulo superior derecho, despla-
zando discretamente la traquea hacia el lado contralateral. El inicio progresivo de la cli-
nica junto con la imagen referida hacia pensar en su instauracion de forma paulatina. Se
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llevo a cabo una toracocentesis evacuadora, con la extraccion de un total de 1500 cc de
liquido de aspecto seroso y la toma de muestras que se analizaron en laboratorio, con la
presencia de los siguientes parametros: glucosa de 122 mg/dL (> 60 mg/dL), proteinas
totales de 4,98 g/dL (< 3 g/dL), LDH de 296 U/L (< 200 U/L), con un recuento de 9000
eritrocitos (< 1000 eritrocitos/microlitro) y 1016 leucocitos/microlitro (< 1015 leucocitos/
microlitro); de los cuales un 92% eran mononucleares. La adenosina desaminasa (ADA)
fue de 24,5 U/L (33-50 U/L). Aplicando los criterios de Light se llego al diagnéstico de un
derrame pleural de tipo exudado, con la consecuente solicitud de pruebas complemen-
tarias para completar el estudio diferencial de las posibles causas, fundamentalmente
infecciosa y tumoral. Se realizé un TAC de térax y abdomen sin contraste y se solicitaron
marcadores tumorales bajo el apoyo del antecedente de un adenocarcinoma de mama
sin evidencia de recidiva hasta el momento.

En el segundo dia de ingreso se colocd un tubo de drenaje pleural (PLEUR-EVAC) sin
complicaciones, con la extraccion de mas de 4 litros de liquido a lo largo de un fin de se-
mana, también compatible con exudado. Durante la guardia de fin de semana avisan por
deterioro del estado general y nauseas, con tendencia a la hipotension y bradipsiquia. Se
extrae una analitica urgente donde se aprecia un deterioro importante de la funcion renal
(KDIGO 3) con cifras de urea de 178 mg/dL (10-50 mg/dL) y creatinina sérica de 5,05
mg/dL (0,70-1,50 mg/dL), y en este contexto hiponatremia e hiperpotasemia; de 120 y
6,6 mEg/L, respectivamente (135-145 mEg/L vy 3,5-5,0 mEg/L, respectivamente). Ante
los hallazgos se solicitd una bioguimica de orina con una excrecion fraccional de urea
(EFUrea) del 19,3%, compatible con un fracaso renal agudo de origen prerrenal (EFUrea
< 35%). Se solicitd como estudio adicional una ecografia de abdomen y pelvis, sin hallaz-
gos patoldgicos salvo la presencia de liquido ascitico de cuantia moderada. Con ello se
inicié tratamiento con suero hiperténico, albumina y terlipresina (a dosis de 0,5mg cada
4 horas), con suspension de la espironolactona que tenia pautada.

En el TAC de térax, abdomen y pelvis solicitado de forma previa (figura 2) se descarta-
ron la presencia de ndédulos pulmonares sospechosos, sin adenopatias mediastinicas,
hiliares o axilares sospechosas de malignidad, con visualizacion de imagen compatible
con TIPS en rama derecha de vena porta y ascitis. Los marcadores tumorales estaban
en rango a excepcion del CA125 que estaba discretamente elevado, siendo esta una
condicion factible en el contexto de derrame pleural y/o ascitis.

Después de 3 dias de tratamiento la funcion renal era practicamente similar a su ba-
sal (creatinina de 1,04 mg/dL, valores normales 0,70-1,50 mg/dL), con correccion de
natremia y kalemia. La paciente presentaba diuresis conservada y a buen ritmo. A
pesar de ello, persistia la disnea y aparecieron edemas en miembros inferiores, con un
aumento del perimetro abdominal. En los dias posteriores tuvo lugar un deterioro del
estado general, con tos y fiebre elevada. Se colocd un segundo tubo de drenaje, con
la extraccion de 6 litros de liquido pleural, descartandose el empiema como posible
etiologia y se inicié antibioterapia empirica, planteando la posibilidad de llevar a cabo
una fibrobroncoscopia y pleuroscopia diagnésticas en busqueda de la causa infeccio-
sa puesto que el origen neoplasico parecia menos probable. Se solicitd una segunda
bioquimica de liquido pleural, en esta ocasion compatible con trasudado, siendo sus
potenciales causas la insuficiencia cardiaca (de todas ellas la mas frecuente), la cirrosis
hepatica y el sindrome nefrotico. Con ello se optd por suspender pleuro v fibrobron-
coscopia y se realizd una interconsulta a los companeros de Digestivo, que con todo
lo expuesto recomendaron la realizacion de una ecografia Doppler de abdomen (figura
3) para valorar la permeabilidad del TIPS, implantado en junio del afo anterior, con
el hallazgo de material hiperecogénico endoluminal y ausencia de flujo a su través,
diagnostico compatible con trombosis total del TIPS. Ademas, la paciente presentaba
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una trombosis de la vena porta principal y de sus ramas intrahepaticas, ademas de la
trombosis de la vena suprahepatica derecha.

Finalmente, la paciente se sometié a una angioplastia suprahepatica y esplenoporto-
grafia (figura 4), donde se confirmo la obstruccion proximal del TIPS, con la consiguien-
te recanalizacion e implantacion de endoprotesis, con buenos resultados.

Diagnostico

Hidrotoérax cirrético secundario a disfuncion de TIPS (trombosis).

Sindrome hepatorrenal de tipo 1 secundario a drenaje de hidrotérax sin reposicion de
albumina.

Discusion

Los criterios de Light son actualmente el método mas extendido para realizar el diag-
nostico diferencial entre los exudados vy los trasudados pleurales. Basta cumplir uno
solo de los criterios para que el derrame pleural sea considerado exudado (Tabla 1)%°.
Este caso pone de manifiesto que, si bien los criterios de Light son muy sensibles para
el diagndstico del exudado, pueden dar falsos positivos, con las repercusiones diag-
nosticas y terapéuticas que eso conlleva. Estos falsos positivos son mas frecuentes en
trasudados tratados con diuréticos y particularmente, en insuficiencia cardiaca (30%)
e hidrotorax cirrético (20%). En casos dudosos, deberian complementarse con otras
herramientas como el gradiente albumina en sangre-liquido pleural. Si este es mayor
de 1,2 g/dL, el derrame se clasificara como trasudado®.

El sindrome hepatorrenal ocurre en el 10% de los pacientes con cirrosis avanzada y
es la complicacion con peor pronoéstico de esta enfermedad. Consiste en un deterioro
funcional de la funcion renal (inicialmente no hay dano parenquimatoso), 1o que lo hace
potencialmente reversible. Se produce como consecuencia de una serie de cambios
hemodinamicos cuyo evento inicial seria la hipertension portal. Esta induce una vaso-
dilatacion arterial, fundamentalmente de la esplacnica (mediante la liberacion de oxido
nitrico, citocinas...), que da lugar a una disminucion del volumen circulante efectivo.
Como respuesta, se produce una activacion de sistemas vasoconstrictores (sistema
renina-angiotensina-aldosterona, sistema nervioso simpatico) y de la ADH. Inicialmen-
te, la vasoconstriccion de las arterias renales se ve compensada por un aumento de
liberacion a nivel renal de sustancias vasodilatadoras (prostaglandinas). Conforme evo-
luciona, se produce un empeoramiento de la hipovolemia arterial efectiva que lleva a
una activacion extrema de los vasoconstrictores y al desarrollo de sindrome hepatorre-
nal. Este sindrome se divide en dos tipos: el tipo 1, mas grave y rapidamente progre-
sivo; y el tipo 2, menos grave y con mejor pronéstico. Nuestra paciente desarrollé un
sindrome hepatorrenal tipo 1 (creatinina de mas de 5 mg/dL, hipotension marcada y
mal estado general) en el contexto de una extraccion importante de liquido pleural sin
reposicion de albumina, que se llevd a cabo porque se desconocia que se trataba de
un trasudado. La extraccion esta contraindicada en estos pacientes, ya que provoca
pérdida de proteinas, fluidos y alteraciones electroliticas, que pueden producir graves
consecuencias. El sindrome hepatorrenal debe sospecharse ante cualquier paciente
con hepatopatia y datos de hipertension portal que desarrolle un deterioro de la fun-
cion renal. En este caso nos encontramos ante un diagndstico de exclusion, donde la
bioguimica de orina, natremia y osmolalidad plasmatica, jugaron un papel primordial’.

La derivacion portosistémica intrahepatica transyugular (TIPS) consiste en crear una via
accesoria que permite comunicar la sangre del sistema portal con la vena hepatica, dis-
minuyendo el flujo portal, reduciendo, por tanto, la presion dentro del sistema portal y
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los efectos de la hipertension portal como ascitis, derrame pleural 0 hemorragia diges-
tiva por rotura de varices. Se suele indicar en entidades como la hemorragia digestiva
alta por varices esofagicas refractaria a tratamiento, hidrotérax cirrético de repeticion,
ascitis refractaria o sindrome hepatorrenal. Se denomina disfuncion del TIPS a la pérdi-
da de descompresion del sistema venoso portal como consecuencia de una oclusion
0 estenosis del mismo. Los pacientes con disfuncion del TIPS tipicamente presentan
sintomas recurrentes de hipertension portal (ascitis, hemorragias digestivas...). Debe
sospecharse la disfuncion ante la aparicion de descompensaciones hidrépicas con
escasa respuesta al tratamiento convencional, estando indicada la realizacion de una
ecografia doppler para confirmar el diagnéstico®. Nuestra paciente presentaba datos
de complicaciones de hipertension portal, lo que no concordaba en una paciente con
un TIPS implantado y era sugestivo de disfuncion del mismo.

Conclusiones

Los criterios de Light son muy sensibles para el diagnostico de exudado, lo que con-
lleva un alto numero de falsos positivos, haciendo necesarias otras herramientas diag-
nosticas como el gradiente albumina en sangre-liquido pleural. Debemos sospechar
sindrome hepatorrenal en casos de pacientes con hepatopatia e hipertension portal
con deterioro de la funcion renal. Asimismo, se debe considerar la posibilidad de dis-
funcion del TIPS ante descompensacion hidropica refractaria a tratamiento habitual en
pacientes que lo tengan implantado.
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Tabla 1. Criterios de Light. LSN: limite superior de la normalidad.
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Resumen

La poliangeitis microscopica (PAM) es una vasculitis necrotizante de pequeno vaso
pauciinmune que puede debutar con hemorragia alveolar difusa (HAD). Presentamos
el caso de una mujer de 19 anos que consulta por hemoptisis y disnea progresiva.
Tras el estudio clinico, analitico y radioldgico, se diagnostica PAM con afectacion pul-
monar y renal. Se describe la evolucion clinica y el tratamiento recibido, destacando
la importancia de un diagndéstico y manejo precoz para mejorar el prondstico de esta
enfermedad potencialmente grave.

Palabras clave

Poliangeitis microscopica; Hemorragia alveolar difusa; Vasculitis ANCA; Rituximab;
Glomerulonefritis.

Keywords

Microscopic polyangiitis; Diffuse alveolar hemorrhage; ANCA vasculitis; Rituximab;
Glomerulonephritis.

Abstract

Microscopic polyangiitis (MPA) is a pauci-immune necrotizing small vessel vasculitis that
can present with diffuse alveolar hemorrhage (DAH). We report the case of a 19-year-old
woman who presented with hemoptysis and progressive dyspnea. Following clinical, labo-
ratory, and radiological evaluation, a diagnosis of MPA with pulmonary and renal involvement
was made. The clinical course and treatment are described, highlighting the importance of
early diagnosis and management to improve the prognosis of this potentially severe disease.

Puntos destacados

Se revisa la Poliangeitis Microscopica mediante un caso que se presenta como debut de
hemorragia alveolar difusa, haciendo espeicla hincapié en elas claves para su diagnostico,
asi como el tratamiento temprano con glucocorticoides e inmunosupresores. Este andlisis
contribuye a la comprension de esta enfermedad infrecuente pero potencialmente mortal.

Introduccion

La poliangeitis microscépica (PAM) es una vasculitis necrotizante de pequeno vaso,
pauciinmune, no granulomatosa. Su presentacion mas comun incluye glomerulonefri-
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tis necrotizante y capilaritis pulmonar hemorragica. Sin embargo, su baja incidencia y
sintomatologia inespecifica inicial dificultan el diagndstico precoz, 1o que puede llevar
a una progresion de la enfermedad y aumento de la morbimortalidad. Este caso ilustra
una forma de presentacion infrecuente, pero grave, de la PAM.(1,2)

La hemorragia alveolar difusa (HAD), manifestacion inicial en nuestro caso, se carac-
teriza por la extravasacion de sangre al espacio alveolar debido a la lesion de los ca-
pilares pulmonares, presentandose clinicamente con hemoptisis, anemia, insuficiencia
respiratoria y opacidades alveolares en las imagenes radiolégicas (3). Su deteccion
temprana es esencial, ya que representa una emergencia médica que puede resultar
en fallo respiratorio y muerte si no se trata adecuadamente.

Antecedentes y enfermedad actual

Paciente mujer de 19 afos sin antecedentes médicos de relevancia que acude al ser-
vicio de urgencias por presentar hemoptisis tras un episodio de tos, acompanada
de disnea progresiva de esfuerzo en los Ultimos cuatro meses, aparicion de lesiones
cutaneas purpuricas autolimitadas en piernas y nalgas, afta oral reciente y epistaxis
autolimitada recurrente. Niega fiebre, dolor toracico, dolor abdominal, disuria u otros
sintomas nefrouroldgicos.

Exploracidn fisica: En la exploracion inicial, la paciente mostraba buen estado gene-
ral, normotensa (125/78 mmHg), con una saturacion de oxigeno basal del 94% en aire
ambiente. La auscultacion cardiaca fue normal, presentando en la auscultacion pulmo-
nar crepitantes tipo “velcro” bilaterales en campos inferiores. La exploracion abdominal
mostro un abdomen blando, depresible, sin presencia de masas ni megalias, ni signos
de irritacion peritoneal. En extremidades inferiores no se apreciaron edemas ni signos
sugerentes de trombosis venosa profunda. En la exploracion cervical se apreciaron
poliadenopatias cervicales bilaterales, moviles y de caracteristicas reactivas y a la ex-
ploracion cutanea se observaron lesiones purpuricas de 2 mm en diferentes estadios
evolutivos en extremidades superiores.

Pruebas complementarias

® Analitica inicial: La paciente presentaba anemia moderada (hemoglobina 8.1 g/
dL), proteina C reactiva elevada (15 mg/L), sin leucocitosis ni neutrofilia. El resto de
valores analiticos fueron anodinos

® Gasometria arterial: PaO2 de 68 mmHg y PaCO2 de 32 mmHg, compatible con
hipoxemia moderada.

® Radiografia de térax (portatil): Mostraba infiltrados alveolointersticiales bilatera-
les, predominantemente en campos pulmonares inferiores (Figura 1)

® TACAR de Torax: Se observan multiples y extensos focos de infiltrado alveolar
parcheados con tendencia a la, broncograma aéreo, engrosamiento septal y vidrio
deslustrado en las regiones mas periféricas de distribucion difusa bilateral, compa-
tibles con hemorragia alveolar difusa. (Figuras 2 y 3)

® Panel de autoinmunidad: Positivo para anticuerpos anticitoplasma de neutrdfi-
los (ANCA) con patrén especifico antimieloperoxidasa (MPO) a titulos de 34 Ul/mL.

® Fibrobroncoscopia: Se observd mucosa bronquial eritematosa con lesiones
vasculares superficiales. El lavado broncoalveolar mostro siderdfagos (macrofagos
cargados de hemosiderina), confirmando hemorragia alveolar activa.
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® Biopsia renal: Revel6 glomerulonefritis pauciinmune con formacion de semilu-
nas celulares en mas del 50% de los glomérulos analizados, hallazgo caracteris-
tico de vasculitis ANCA.

Figura 1. Radiografia de Torax (portatil) al inicio

Figuras 2y 3. TACAR de Torax

Diagnostico y tratamiento

Se establecio el diagndstico de hemorragia alveolar difusa secundaria a poliangeitis
microscopica. Se inicio tratamiento de urgencia con pulsos intravenosos de metilpred-
nisolona (1 g/dia durante tres dias), seguidos de glucocorticoides orales en pauta des-
cendente, y se administraron dos dosis de rituximab (1 g cada dos semanas) como
inmunosupresor. La paciente mostrd mejoria clinica significativa, con resolucion de la
disnea, correccion de la anemia y disminucion progresiva de los titulos de P-ANCA.
Los infiltrados pulmonares se resolvieron en las imagenes de control realizadas al mes
del inicio del tratamiento.
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Discusion y conclusiones

La hemorragia alveolar difusa es una manifestacion inicial poco frecuente pero grave
de la poliangeitis microscopica. Este caso subraya la importancia de considerar causas
inmunomediadas en pacientes jovenes con hemoptisis y hallazgos radioldgicos suge-
rentes, ya que un diagnostico precoz puede mejorar sustancialmente el prondstico.

La PAM es una vasculitis sistémica que puede comprometer multiples érganos, como
los pulmones y los rifiones. La HAD en esta enfermedad es el resultado de una capilaritis
pulmonar con dano directo a los capilares alveolares mediado por anticuerpos ANCA(1,5)

La deteccion de anticuerpos ANCA especificos, como los antimieloperoxidasa (MPO),
desempena un papel crucial en el diagndstico diferencial. En este caso, la positividad
para ANCA MPO, junto con los hallazgos clinicos y radiolégicos, permitié distinguir la
PAM de otras vasculitis sistémicas. Por ejemplo, la poliangeitis granulomatosa eosinofi-
lica suele acompanarse de asma y eosinofilia, hallazgos ausentes en nuestra paciente.

El manejo terapéutico de la PAM con HAD se basa en la inmunosupresion agresiva.
Los glucocorticoides en altas dosis son la piedra angular del tratamiento inicial, segui-
dos de agentes inmunosupresores como ciclofosfamida o rituximab.(6) En este caso,
la eleccion de rituximab como inmunosupresor se fundamenté en su perfil de eficacia y
seguridad, especialmente en pacientes jOvenes y con deseo de preservar la fertilidad,
dado que la ciclofosfamida puede asociarse a toxicidad gonadal.(6)

Otro aspecto relevante en el manejo de estos casos es el uso de terapias de resca-
te, como la plasmaféresis, en pacientes con compromiso severo, como insuficiencia
respiratoria o renal. Aunque nuestra paciente no requirié esta intervencion, la literatura
sugiere que puede ser Util para eliminar anticuerpos patogénicos en casos refractarios
o de rapida progresion.(4)

Desde un punto de vista prondstico, la evolucion de los pacientes con PAM depende
en gran medida de la rapidez en el inicio del tratamiento y la respuesta inicial.(1) En au-
sencia de tratamiento, la mortalidad puede superar el 80% en los primeros meses (1),
principalmente debido a insuficiencia respiratoria o renal. Sin embargo, con un manejo
adecuado, la mayoria de los pacientes experimentan remision completa o parcial. En
este caso, la paciente presentd una resolucion completa de los sintomas y normaliza-
cion de los parametros inflamatorios y autoinmunes en el seguimiento a tres meses.

Ademas, es importante destacar la necesidad de un seguimiento estrecho para detec-
tar posibles recaidas, que son comunes en esta enfermedad(6). El uso de biomarca-
dores como los titulos de ANCA puede ser Util para predecir la recurrencia, aunque su
valor no es absoluto y debe interpretarse en el contexto clinico.

En conclusion, este caso resalta la importancia de un enfoque integral y multidisciplinario
en el manejo de la PAM con HAD. La sospecha clinica, apoyada por hallazgos analiticos
y patoldgicos, es esencial para un diagnéstico temprano y un tratamiento oportuno, me-
jorando asi el pronostico a largo plazo de esta enfermedad potencialmente letal.
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Resumen

La hemorragia subaracnoidea (HSA) es una acumulacion de sangre en el espacio sub-
aracnoideo, comunmente causada por la rotura de un aneurisma cerebral. Se presenta
COMo una emergencia neuroldgica con cefalea intensa, rigidez de nuca y alteraciones
neuroldgicas. El diagndstico requiere una alta sospecha clinica y se confirma mediante
TC craneal o puncion lumbar (xantocromia). Describimos el caso de un paciente pre-
viamente sano que desarrollé una HSA asociada a meningitis linfocitaria y aneurisma
de la arteria vertebral, destacando la importancia del diagnéstico diferencial.

Palabras clave

Hemorragia subaracnoidea, rigidez de nuca, xantocromia.

Introduccion

La hemorragia subaracnoidea (HSA) es una acumulacion de sangre en el espacio sub-
aracnoideo, comunmente causada por la rotura de un aneurisma cerebral. Se presenta
COomMo una emergencia neuroldgica con cefalea intensa, rigidez de nuca y alteraciones
neurologicas. El diagndstico requiere una alta sospecha clinica y se confirma mediante
TC craneal o puncion lumbar (xantocromia). Describimos el caso de un paciente pre-
viamente sano que desarrollé una HSA asociada a meningitis linfocitaria y aneurisma
de la arteria vertebral, destacando la importancia del diagndstico diferencial.

Historia clinica antecedentes, enfermedad actual, exploracion fisica

Varon de 50 anos sin enfermedades conocidas ni tratamiento habitual. Niega ser fu-
mador, consumir alcohol u otros téxicos. Acude a Urgencias por presentar sensacion
distérmica junto con dolor de caracteristicas atipicas en trapecios que se alivia con la
incorporacion hacia delante sin cortejo vegetativo. La exploracion fisica es normal, sin
hallazgos patoldgicos evidentes en la inspeccion, auscultacion, percusion ni evalua-
cion neurologica.

Pruebas complementarias

Las pruebas complementarias incluyen una analitica con reactantes de fase aguda
dentro de los valores normales, destacando una elevacion significativa de troponinas
hasta 2250 ng/ml. El ECG muestra alteraciones sugestivas de sindrome coronario agu-
do, con onda T alta y picuda en precordiales, ascenso concavo del ST y descenso en
'y AVF (Imagen 1), lo que lleva a la decision de iniciar tratamiento con doble antiagre-
gacion. Con el fin de descartar sindrome coronario agudo, se realiza coronariografia
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que no revela hallazgos patolégicos. La radiografia de torax es normal, y la PCR para
Sars-CoV2 resulta negativa.

Evolucion

Dados los hallazgos clinicos y analiticos, el diagndstico final es miopericarditis. El
paciente ingresa en planta, donde se inicia tratamiento con acido acetilsalicilico
(AAS) y colchicina.

Una vez en planta, se realizaron varias pruebas complementarias: la prueba de Man-
toux y la serologia para infecciones resultaron negativas, al igual que los estudios de
autoinmunidad (C3, C4, ANA, anti-CCP). El ecocardiograma mostré una funciéon car-
diaca normal con fraccion de eyeccion conservada. Durante el ingreso se objetiva fie-
bre de 39. 4° junto con cefalea occipital que recalca tener desde que se curso ingreso,
acompanada de un empeoramiento progresivo del dolor cervical.

A la exploracion, se presenta una marcada rigidez de nuca. Es por ello que se solicita
de urgencia un TC de craneo y puncion lumbar. EI TC de craneo revela una imagen
hiperdensa de probable origen vascular en el segmento V4 de la arteria vertebral de-
recha (AV-D), ademas de una dilatacion aneurismatica fusiforme, y otra dilatacion fusi-
forme en la union de ambas arterias vertebrales, en el origen basilar que es confirmada
posteriormente con RMN craneo y angioRMN craneo (Imagen 2-4)

El liquido cefalorraquideo (LCR) muestra presencia de xantocromia, aumento de protei-
nas (155 mg/dL), un recuento de hematies elevado (17,000 hem/uL), leucocitosis (600
leu/pl) con predominio linfocitario (62%) y polimorfonucleares en 38%, sin microor-
ganismos. Estos hallazgos sugieren una meningitis aguda linfocitaria. En la puncion
lumbar de control a las 48 horas, se observa un predominio linfocitario mas marcado,
acompanado de un sobrenadante hematico evidente tras centrifugado. Ambas pun-
ciones lumbares, no nos hablan solo de meningitis linfocitaria, sino que la presencia
de xantocromia junto con el sobrenadante pone de manifiesto el desarrollo de una
probable hemorragia subaracnoidea que esta correlacionada con el resultado del TC.
Por otro lado, la resonancia cardiaca confirma el diagnostico de miocarditis subaguda
en vias de resolucion, con funcion sistoélica conservada.

En resumen, se trata de un varén con miocarditis probablemente infecciosa, meningitis
linfocitaria de probable etiologia viral y xantocromia en LCR sugerente de hemorragia
subaracnoidea (HSA) asociada a un aneurisma vertebral.

Puntos destacados

La evolucion destaca la importancia de una valoracion clinica integral y de no subes-
timar sintomas iniciales. El dolor cervical, pasado por alto, fue clave para diagnosticar
meningitis y sospechar hemorragia subaracnoidea. Este caso resalta la necesidad de
diagnosticos diferenciales y en la reevaluacion constante del paciente.
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Imagen 1: ECG RS a 100lpm, onda T alta y picuda en precordiales con ascenso ST con-
cavo, descenso ST en Illl y AVF

Imagen 2-4: RMN y angioRMN craneal en el que se objetiva dilatacion aneurismatica
fusiforme dependiente de la arteria vertebral derecha, foco de sangrado subaracnoideo
localizado inmediatamente craneal al aneurisma, foco de pequerio sangrado subdural
laminar parietal y occipital derecho.
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CC10. EL INTERNISTA SIEMPRE DEBE
DE ESTAR ALERTA.

Alcaide Mesa, Marta; Carrasco Sanchez, Francisco Javier; Mancilla Reguera,
Carmen; Guerrero Pita; Luis Maria.

Centro de Trabajo

Hospital Juan Ramon Jimeénez.

Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 21 anos natural de Nicaragua con antecedente
de fibrilacion auricular paroxistica. Acude a urgencias por dolor abdominal intermitente
de un ano de evolucion que se acompana de episodios de estrefiimiento y despenos
diarreicos. En la exploracion se palpa una masa de gran tamano en vacio e hipocon-
drio derecho. Se ingresa en planta para completar estudio. Se realiza una tomografia
computarizada en la que se objetivan hallazgos compatibles de angiolipomas renales y
linfangioleiomiomatosis sugestivos del complejo de esclerosis tuberosa.

Palabras clave

Esclerosis tuberosa, Sindrome neurocutaneo, Facomatosis.

Introduccion

El complejo de esclerosis tuberosa es un trastorno genético hereditario autosémico do-
minante en el que aparecen tumores en multiples érganos. El diagndstico requiere de un
criterio genético vy criterios clinicos. El tratamiento es sintomatico y se aconseja realizar
controles regulares para detectar complicaciones como malignidad de las lesiones.

Antecedentes y enfermedad actual

Mujer de 24 anos, natural de Nicaragua que vive en Espana desde hace dos afos.
Como antecedentes familiares, su padre habia fallecido por infarto agudo de mio-
cardio con 30 anos y sus tios paternos cuentan con un historial de crisis convulsivas
no filiadas. No refiere alergias medicamentosas conocidas ni habitos toxicos. Ha sido
diagnosticada de una fibrilacion auricular paroxistica sin criterios de anticoagulacion
(CHA2DS VASC 0 puntos), sin cardiopatia estructural.

La paciente acudio al Servicio de Urgencias por presentar molestias abdominales in-
termitentes de un ano de evolucion que en ocasiones se acompanaban de nauseas,
crisis de estrenimiento y despenos diarreicos. El dolor se incrementé de forma progre-
siva, junto con mayor distension abdominal en dias previos a consultar. No presento
fiebre. Negd sindrome constitucional.

Exploracion

Ingres® en planta, la paciente se encontraba hemodinamicamente estable, afebril y
eupneica en reposo. En la exploracion fisica destacd un abdomen blando en la que
se palpd una masa en vacio e hipocondrio derecho de gran tamano y de consistencia
dura. Se realizd una ecoscopia a pie de cama en la que se visualizdé una masa solida
superpuesta al higado de unos 5x8 cm ademas, de una imagen similar a una litiasis en

sy & ) Sociedad Andaluza
Fase () wsmausirm simsise Sa deml de Medicina Interna i



Fase ()

ReunionesteOtofiode SADEMIZ2/28 | CASOS CLINICOS

349!
30 sem

vesicula biliar, pero sin sombra acustica, sugestiva de pdlipo vesicular. También, obser-
vamos una mancha elevada hiperpigmentada con bordes delimitados en aleta nasal
izquierda junto con maculas repartidas por todo el rostro (Figura 1).

Pruebas complementarias

La analitica de sangre y sistematico de orina eran rigurosamente anodinas. Los para-
metros infecciosos y marcadores tumorales fueron negativos. Como prueba de imagen
se realiz6 una tomografia computarizada (TC) de torax y abdomen en la que se objetivo
severo aumento de ambos rifones de forma simétrica con una pérdida de diferencia-
cion corticomedular a expensas de lesiones renales de componente graso poco defini-
das sugestivos de angiolipomas renales gigantes (Figura 2). Ademas, de unas lesiones
quisticas pulmonares que podrian estar relacionado con linfangioleiomiomatosis (LAM)
en estadios iniciales. Todos estos hallazgos en la TC podrian explicar una alta probabi-
lidad de un complejo de esclerosis tuberosa.

Por ultimo, se realizd un ecocardiograma transtoracico y electrocardiograma en el que
se evidencio una fibrilacion auricular sin otras alteraciones. Actualmente, la paciente
esta pendiente de una resonancia magnética craneal, y del estudio genético

Diagnodstico y evolucion

La paciente durante el transcurso del ingreso tuvo un buen control del dolor abdomi-
nal, no presentd vomitos o nauseas e incluso negd deposiciones diarreicas. Con los
hallazgos de angiolipomas encontrados en la TC realizamos un diagnéstico diferen-
cial en el que incluimos esclerosis idiopatica, Sindrome de Von Hippel-Lindau (VHL),
Neurofibromatosis tipo 1 (NF1) o angiolipomas idiopaticos. En el caso del sindrome
VHL podria encajar al objetivarse quistes renales, en cambio no se evidencio feocro-
mocitoma, tumor o quiste pancreatico o pérdida de audicion (1). Se podria relacionar
con la enfermedad de NF1 por los neurofibromas cutaneos, pero se descartd ya que
no presentaba dos 0 mas criterios clinicos diagnoésticos (2). La posibilidad de que los
angiolipomas encontrados en la TC fueran de origen idiopatico era muy baja debido a
que suelen ser unilaterales y de pequeno tamano (3).

El diagndstico se decanté por el complejo de esclerosis tuberosa, durante el ingreso
se realizo interconsulta a Oftalmologia que describieron lesiones multiples de aspecto
nodular hiperpigmentados en los parpados que podrian corresponder a angiofibromas
y en la exploracion de fondo de ojo se objetivo lesiones nodulares peripapilares que
podrian tratarse de un hamartoma astrocitico. También, se realizé un electroencefalo-
grama (EEG) que descartaba focos epileptdgenos.

Segun los criterios diagndsticos se podria establecer como diagndstico definitivo cli-
nico ya que presentd 2 criterios mayores como angiolipomas renales y hamartomas
retinianos multiples. Aunque actualmente, esta pendiente de resonancia magnética
craneal para descartar patologia tipica de este trastorno como hamartomas glioneuro-
nales o nddulos subependimarios.

Discusion y conclusion

El complejo de esclerosis tuberosa (CET) es un trastorno hereditario autosémico domi-
nante que se caracteriza por una predisposicion a la formacion de tumores benignos
en multiples érganos como cerebro, piel, rindn, retina, corazén y pulmon. (4). Existe
una gran variedad de fenotipos dentro de las familias en cuanto al nUmero y gravedad
de las manifestaciones (5). La triada diagndstica clasica de Vogt consiste en convul-
siones, discapacidad intelectual y angiofibromas faciales (4), de la cual la paciente solo
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presenta las lesiones cutaneas. La prevalencia estimada es entre 6,8 y 12,4 casos por
cada 100000 habitantes nacidos vivos, la incidencia no difiere segun sexo o raza (5).

El diagndstico se basa en criterios clinicos o diagndstico genético. La enfermedad se
puede diagnosticar en base al cumplimiento minimo de unos criterios clinicos consen-
suados a partir de unos criterios mayores y menores, que se indican en la Tabla 1. Se
considera diagnostico definitivo clinico cuando presenta dos criterios mayores 0 uno
mayor con dos 0 mas criterios menores, en cambio un diagndstico posible clinico es
cuando se manifiesta un criterio mayor o dos o mas criterios menores (5). El diagnosti-
€O genético se basa en la identificacion de una variante patdgena de TSC1 O TSC2, la
presencia de ella confirma el diagnostico independientemente de la certeza diagnoésti-
ca de los criterios clinicos (6).

El tratamiento del CET esta dirigido hacia las manifestaciones sistémicas. El sintoma mas
comun y de dificil manejo es el tratamiento de las convulsiones con vigabatrina y everoli-
mus. Las lesiones cutaneas y oftalmoldgicas precisan revisiones anuales, en cuanto a los
angiofibromas faciales y angiomiolipomas son eficaces el tratamiento con sirolimus (7).
La LAM puede dar una limitacion significativa de la funcion pulmonar y presentar riesgo
de neoplasia maligna invasiva en mayor medida a los pacientes que presentan la variante
TSC2, por lo que se recomienda la vigilancia periddica y tratar con everolimus (7).

Puntos destacados

La singularidad de este caso viene dada por la clinica, ya que presenta sélo un sintoma
de la triada clasica de CET, ademas de la edad tardia de la deteccion y su presentacion
con una afectacion anatémica importante sin repercusion de la funcion renal.

Figura 1. Paciente con mancha elevada hiper-
pigmentada en aleta nasal izquierda y maculas
repartidas por todo el rostro.

Figura 2. A. Corte axial B. Corte coronal
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Criterios mayores Criterios menores

Angiofibromas faciales/placa fibrosa Lesiones cutdneas en «confetti»

Placas de Shagreen Fibromas gingivales

2 3 manchas hipopigmentadas Lesiones del esmalte dentario

Fibromas periungueales o ungueales Pélipos rectales hamartomatosos
Linfangiomiomatosis Quistes renales miltiples

Angiomiolipoma renal Hamartomas no renales

Rabdomioma cardiaco Quistes dseos

Hamartomas nodulares multiples retinianos Hamartoma retiniano

Tuberomas corticales Lineas de migracién radiales de la sustancia blanca

Ndédulos subependimarios

Astrocitomas de células gigantes subependimarios

Tabla 1. Criterios diagndsticos del Complejo de esclerosis tuberosa (5).
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CC11. GRANULOMATOSIS
EOSINOFILICA CON POLIANGEITIS
(GEPA) CON PRESENTACION ATIPICA.

Lopez-Caro, Nazaret; Gutierrez-Alcala, Soraya; Rocha-De-Lossada, Marta,; Ga-
llardo-Garcia,Laura; Tirado-Miranda, Raimundo.

Introduccion

La granulomatosis eosindfiilica con poliangeitis (GEPA), también conocida como sin-
drome de Churg-Strauss, es una vasculitis con afectacion fundamentalmente de vasos
de pequeno calibre asociada a ANCA y que puede tener afectacion multisistémica,
mas comun a nivel neuroldgico y renal. Se acompana de eosinofilia e infiltracion granu-
lomatosa por lo general, y esta asociada habitualmente al asma. Es un trastorno poco
comun y que precisa de un exhaustivo diagnostico diferencial. El tratamiento incluye
monoterapia con corticoides 0 su asociacion con inmunosupresores, jugando un papel
crucial en la actualidad farmacos como rituximab y mepolizumab.

Palabras Clave

Vasculitis, Anticuerpos Anticitoplasma Neutréfilos, Granulomatosis eosinofilica, Churg-
Strauss.

Keywords

Vasculitis, Antibodies Antineutrophil Cytoplasmic, Eosinophilic granulomatosis, Churg-
Strauss.

Abstract

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA), also known as Churg-Strauss
syndrome, is a vasculitis that primarily affects small-caliber vessels ANCA associated
and which can have multisystem involvement, most commonly at the neurological and
renal levels. It is usually accompanied by eosinophilia and granulomatous infiltration
and is usually associated with asthma. It is a rare disorder that requires an exhaustive
differential diagnosis. Treatment includes monotherapy with corticosteroids or their as-
sociation with immunosuppressants, with drugs such as rituximab and mepolizumab
currently playing a crucial role.

Puntos Destacados

® | a granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA) es una vasculitis sistémica
asociada a ANCA y afecta vasos de pequeno calibre.

® Es caracteristica la presencia de eosinofilia y su asociacion con asma.

® Precisa de una alta sospecha diagnoéstica y diagnostico diferencial minucioso.

Antecedentes

Varon de 64 anos con hipertension arterial y dislipemia como factores de riesgo cardio-
vascular, en tratamiento con candesartan y amlodipino y atorvastatina respectivamen-
te. Diagnosticado de asma eosinofilica grave en tratamiento bioldgico con benralizu-
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mab. Rinitis alérgica de repeticion y poliposis. Sindrome antifosfolipido anticoagulado
con acenocumarol, ya que presentd trombosis venosa profunda de miembro superior
derecho e ictus de repeticion con autoinmunidad positiva. Infarto agudo de miocardio
revascularizado con stent, antiagregado con AAS.

Enfermedad Actual

Vardn de 64 anos que acude a urgencias por disnea y dolor toracico de tres dias de
evolucion, expectoracion purulenta y sensacion febril no termometrada. En la radiogra-
fla de térax se observa imagen de consolidacion en base derecha, con juicio clinico de
neumonia adquirida en la comunidad se decide tratamiento domiciliario con amoxici-
lina/ clavulanico durante siete dias. Cuatro dias después acude de nuevo por persis-
tencia de esputos purulentos y hemoptisis, ademas de empeoramiento de su disnea y
fiebre de hasta 38.5°C que no ha mejorado a pesar de tratamiento antibidtico prescrito.

Exploracion Fisica
® Constantes: TA: 100/50 mmHg; FC 90 lat/min; T%: 37.5 °C; SpO2 94% Basal.

® Auscultacion cardiaca: Ritmico, sin soplos ni roces.

® Auscultacion respiratoria: Murmullo vesicular conservado con hipoventilacion en
base derecha.

® Abdomen: Blando, depresible, no doloroso. No masas ni megalias. Ruidos hi-
droaéreos presentes.

® Miembros inferiores sin edemas ni signos de trombosis venosa.

Pruebas complementarias

Analitica sanguinea:

® Hemograma: Leucocitos 6640mm/L3 (N 4730mm/L3), Hb 13,5g/dL, plaquetas
330000mm/L3

® Coagulacion: INR 2,31
® Bioguimica: Funcion renal e iones normales. Proteina C Reactiva: 47,2 mg/L
ECG: Ritmo sinusal. PR<0,2. QRS<0,12. Sin alteraciones de la repolarizacion.

Rx PA de Térax: infiltrado bilateral sugestivo de proceso infeccioso.

Figura 1. Rx PA de
térax con existencia
de un patron reticu-
loalveolar bilateral.
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Evolucion y diagndstico

El paciente ingresa para tratamiento antibiotico ante la sospecha de neumonia bilate-
ral. Se realiza antigenuria y cultivo de esputo que resultaron negativos. Se solicita To-
mografia Axial Computarizada (TAC) de térax concluyendo como “infiltrados en vidrio
deslustrado difusos y bilaterales con zonas mas condensativas en I6bulos inferiores
que podrian corresponder a hemorragias pulmonares alveolares”. Se amplia estudio
con fibrobroncoscopia y lavado broncoalveolar compatible con hemorragia alveolar.
La anatomia patologica resultd negativa para células malignas, y mostré ausencia de
granulomas y eosindfilos.

Debido a los antecedentes del paciente de poliposis, sinusitis y asma eosinofilica grave
y el resultado de las pruebas complementarias, se planted diagnoéstico diferencial de
vasculitis. Se solicitd autoinmunidad que resultd positiva para c-ANCA a titulo 1/80 y
anti-MPO Positivo. Se descartd previamente afectacion renal.

Dado el contexto clinico, pruebas complementarias y criterios diagndsticos que pre-
sentaba nuestro paciente segun la ACR/EULAR 2022 (8 puntos) fue diagnosticado de
granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA).

Se inicid tratamiento con pulsos de metilprenisolona de 1 mg/kg/dia durante 3 dias
consecutivos y posteriormente se tratd con anti-CD20 (Rituximab) presentando evo-
lucion clinica y radioldgica favorable. Esto permitio reiniciar tratamiento anticoagulante
cuando el riesgo trombotico era ya superior al hemorragico. Al ser una enfermedad con
tendencia a la cronicidad y recidivante, se prescribi¢ al alta tratamiento inmunosupre-
Sor con azatioprina.

Discusion y Conclusiones

La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA), también conocida anteriormen-
te como sindrome de Churg-Strauss (SCS), es una vasculitis necrotizante sistémica
que afecta vasos de pequeno calibre y, en menor proporcion, de mediano calibre.

La etiologia es desconocida y su patogenia multifactorial. Aunque se desconoce la
causa exacta, se cree que estan involucrados factores geneticos inmunoalérgicos, asi
como los anticuerpos anticitoplasmicos (pANCA/anti-MPO) ), presentes en el 40% de
los pacientes. La infiltracion tisular de eosindfilos y la formacion de granulomas parecen
cruciales en la patogenia. Tiene una incidencia aproximada de 1-4 casos por milléon de
habitantes / ano y una prevalencia de 7-14 casos por millon. Suele aparecer entre la
tercera y quinta décadas de la vida.

Este sindrome se sucede en tres etapas que pueden superponerse y No necesaria-
mente consecutivas®: un primer estadio prodrémico en el que predominan las mani-
festaciones alérgicas, un segundo estadio que cursa con hipereosinofilia sanguinea e
infiltrados tisulares de eosinéfilos y un tercer estadio de vasculitis sistémica con afecta-
cion diversa. Las alteraciones de laboratorio mas llamativas son elevacion de reactan-
tes de fase aguda, eosindfilia, aumento de IgE y la presencia de ANCA, en su mayoria
con un patron p-ANCA.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con otras enfermedades que cursan con eo-
sinofilia e infiltrados pulmonares, a destacar la eosinofilia pulmonar simple (sindrome
de Loffler), la neumonia eosindfila aguda y cronica, la aspergilosis broncopulmonar
alérgica, la bronquiolitis obliterante con neumonia organizada, la granulomatosis de
Wegener y las neumonitis por hipersensibilidad, entre otras

El prondstico en general es bueno, pero con alta morbilidad. Recidivan en el 35% de
los casos e incluso en los casos de buena evolucion puede permanecer afectacion
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cronica segun el 6érgano afectado. Las causas de muerte suelen ser fundamentalmente
cardiacas.

Respecto al tratamiento, debe ser individualizado dependiendo de la gravedad de la
enfermedad y de las caracteristicas del paciente. La induccion se realiza con corticoi-
des a altas dosis e inmunosupresores, especialmente ciclofosfamida aunque es cada
vez mas frecuente el uso de rituximab. Para la fase de mantenimiento se utilizaran in-
munosupresores de menor toxicidad como azatioprina, metotrexato o micofenolato de
mofetilo®. La plasmaféresis se puede considerar en algunos casos, especialmente en
aquellos en los que haya afectacion renal grave. El anticuerpo anti-IL-5 (mepolizumab)
es una alternativa terapéutica ¥ ,ya que bloquea la unién de la IL-5 con su receptor en
el eosindfilo, disminuyendo la produccion y supervivencia del mismo. Se ha demos-
trado que el mepolizumab a dosis de 300 mg por via subcutanea cada 4 semanas,
reduce la tasa de recidivas.

En el caso del paciente en cuestion, fueron cruciales para el diagndstico sus antece-
dentes y autoinmunidad positiva para ANCA, ya que es poco frecuente la aparicion de
hemorragia alveolar (que surge por la propia vasculitis) y podria haberse atribuido a su
ya conocido sindrome antifosfolipido.
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Resumen

El linfoma de Burkitt (LB) es un linfoma no Hodgkin agresivo, relacionado con la trans-
locacion del gen MYC. Existen formas endémicas, esporadicas y ligadas a inmuno-
deficiencia, siendo complicado llegar a su diagndstico debido a la amplia variedad de
presentaciones clinicas. Se presenta el caso de un vardn de 32 anos con antecedente
de hipogammaglobulinemia que debutd de forma inusual con una pancreatitis aguda, y
tras pruebas diagnosticas, se confirmo LB avanzado con afectacion gastrica, intestinal
y linfatica. Aunque el LB es altamente agresivo, responde bien a la quimioterapia con
altas tasas de remision, como se observa en el caso de nuestro paciente.

Abstract

Burkitt lymphoma (BL), a highly aggressive form of non-Hodgkin lymphoma, is cha-
racterized by the translocation of the MYC gene. This malignancy presents in ende-
mic, sporadic, and immunodeficiency-associated forms, contributing to diagnostic
complexity due to its diverse clinical manifestations. We report a unique case of a
32-year-old male with a pre-existing condition of hypogammaglobulinemia who ini-
tially presented with acute pancreatitis. Subsequent diagnostic evaluation confirmed
advanced BL with extensive involvement of the gastric and intestinal tracts, as well
as the lymphatic system. Despite its aggressive nature, BL demonstrates a favorable
response to intensive chemotherapy regimens, yielding high remission rates, as de-
monstrated in this particular case.

Introduccion

El Linfoma Burkitt es un tipo de linfoma no Hodking (LNH) altamente agresivo, con
elevada tasa de proliferacion y afectacion extraganglionar, caracterizado por la translo-
cacion y desregulacion del gen MYC en el cromosoma 8 y de la cadena pesada de la
inmunoglobulina del cromosoma 14, presente en el 80% de los casos (1). La prevalen-
cia en adultos oscila entre el 1-2%, con una edad media de 35 anos al momento del
diagnostico. Existen diferentes formas clinicas del Burkitt, endémica (africana), espora-
dica (no endémica) y asociada a inmunodeficiencia, con diferencias epidemioldgicas y
de presentacion clinica (2).
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El interés del caso radica en el debut como una pancreatitis aguda, siendo inusual en
el linfoma de células B, con pocos casos descritos en la literatura, lo cual hace que la
afectacion primaria y/o secundaria del duodeno, el pancreas vy los intestinos dificulte
el diagndstico temprano de la enfermedad (3). Debido a sus diversas formas de pre-
sentacion es considerado “el gran enmascarador”, generando errores al diagnostico y
demoras en el tratamiento quimioterapico, con una tasa del 35% de fallo terapéutico
en estudios retrospectivos (4).

Puntos Destacados

El Linfoma Burkitt es de mal prondéstico y precisa la expresion del oncogén MYC para
su desarrollo, siendo el punto distintivo en relacion a otros sindromes linfoproliferativos.
Ademas, las diversas manifestaciones clinicas y la presentacion en lugares atipicos
provocan demoras en el tratamiento.

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Varén de 32 anos, sin alergias medicamentosas, fumador de 2-3 cigarrillos diarios,
con antecedente de hipoxia connatal con discapacidad del 65%. En seguimiento por
Hematologia por trombocitopenia autoinmune e hipogammaglobulinemia (esta ultima
sin realizacion de estudios por rechazo). Sin tratamiento domiciliario.

Consulta por cuadro de diarreas, nauseas y vomitos, acompanado de pérdida de ape-
tito de tres dias de evolucion, dado de alta con diagnoéstico de gastroenteritis aguda.
Al mes, vuelve a consultar por astenia y pérdida de peso no cuantificada, con persis-
tencia de los episodios eméticos hasta 2 veces por semana. A la exploracion fisica, es-
table hemodinamicamente y solo destaca ligera molestia a la palpacion en epigastrio e
hipocondrio derecho. Analitica de urgencias con hemograma anodino, iones y funcion
renal normal, aumento de lactato deshidrogenasa (LDH) 428 U/L (127- 232 U/L), lipasa
1481 U/L (13- 60 U/L) y proteina C reactiva (PCR) 56.9 mg/dI (0,2 - 5,0 mg/dl); por lo
que se ingresa en planta con diagndstico de pancreatitis aguda.

Evolucidon, tratamiento y pruebas complementarias

Durante el ingreso se controla el dolor abdominal y sin nuevos episodios eméticos
tras el ayuno y la reposicion hidrica. En analitica de ingreso mostré un recuento de
leucocitos normales, hemoglobina 9,1 g/dL (13,0 - 18,0 g/dL), hematocrito 29,3 %
(40,0 - 54,0%), Volumen corpuscular medio 84,4 fL (82,0 - 95,0 fL), LDH 311 U/L (127
— 232 U/L), alfa-amilasa 501 U/L (28 — 100 U/L) y PCR 45,2 mg/L (0,2 - 5,0 mg/L); sin
anormalidades de la funcion hepatica o los electrolitos. En relacion al proteinograma,
destaca hipoproteinemia y perfil electroforético compatible con trastorno inflamatorio
importante, y en las pruebas inmunoldgicas se confirma hipogammaglobulinemia con
niveles bajos de Inmunoglobulina A 36 mg/dL (82 — 453), Inmunoglobulina G 370 mg/
dL (750 — 1560) e Inmunoglobulina M 17 mg/dL (46 — 304). Serologia negativa para
virus hepatotropos, virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), citomegalovirus y virus
de de Epstein-Barr (VEB).

En cuanto a las pruebas de imagen, se realiza en primer lugar una ecografia abdominal
con presencia de barro biliar, esplenomegalia, invaginaciones ileocdlicas e ileo-ileal,
y conglomerado adenopatico en cadena iliaca izquierda. Se amplia estudio con TC
abdominal que ademas objetiva engrosamiento mural ileal y aumento de grosor de
la curvatura mayor del estdmago, asi como adenopatias patolégicas en mesenterio,
paradrticas y retroperitoneales, todo ello sugerente de un sindrome linfoproliferativo. Se
solicita gastroscopia con toma de muestras del engrosamiento de la pared gastrica.
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También se procede a BAG guiada por ecografia de adenopatias en fosa iliaca iz-
quierda; planteandose como primer diagndstico linforna gastrointestinal primario y con
menos probabilidad linfoma con afectacion gastrointestinal secundaria, tuberculosis
gastrointestinal, entre otros.

Las biopsias describen la presencia de sindrome linfoproliferativo, compatible con
linfoma B de alto grado, marcadores positivos para CD20, CD79A, BCL-6, CD-10,
C-MYC, Ki67 de 95-100%, negativos para CD3, CD5, CD43, CD23, CD21, Ciclina D1,
CD30, VEB, objetivando en FISH reordenamiento del gen C-MYC, sin reordenamiento
de BCL2 y BCL6, compatible con LB. A su vez, la gastroscopia confirma neoplasia
gastrica del cuerpo tipo LB, que expresan CD20, CD10, BCL-6, MUM-1y C-MYC, con
un indice de proliferacion superior al 95 %, y areas de necrosis.

Se complementa el estudio con TC de térax observandose conglomerado adenopa-
tico axilar izquierdo y fractura patoldgica del 5° arco costal y se realiza tomografia por
emision de positrones-TC de cuerpo entero (PET-TC) que concluye con afectacion
linfatica supra e infradiafragmatica, asi como infiltracion tumoral en asas de intesti-
no grueso y estémago, afectacion de la pared costal izquierda que asocia infiltracion
pleural y 0sea, lesion en seno esfenoidal y etmoides derechos. Todo ello se traduce en
presencia de muy alta tasa metabdlica.

Tras la estadificacion del LB ingresa al servicio de Hematologia, se inicia tratamiento
segun protocolo Burkimab-14 para pacientes mayores de 55 afios (por el grado de
discapacidad del paciente) finalizando tratamiento quimioterapico con un total de 6
ciclos, actualmente en seguimiento en consulta externa y en remision.

Diagndstico

Linforna Burkitt estadio IV-B del Ann-Arbor por afectacion gastrica, costal € ileal

DISCUSION

El linfoma de Burkitt es un tipo de linforna no Hodking (LNH) de células B altamente
agresivo con elevada tasa de proliferacion y afectacion extraganglionar. El LB endé-
mico es frecuente en nifios de Africa ecuatorial y Nueva Guinea, suele afectar a la
mandibula o los rifones hasta en un 50% de los casos, y casi todos estan asociados
al VEB. El LB esporadico es frecuente en Estados Unidos y Europa, y tiende a afectar
a tejidos linfoides del intestino, especialmente a nivel ileocecal o mesenterio, aunque
también puede comprometer rindn, pancreas, higado, bazo, ovario 0 mama, ademas
de infiltracion del SNC en un 20% de los casos, por lo cual esta variable suele ser muy
agresiva con una alta tasa de replicacion. El LB por inmunodeficiencia es frecuente en
pacientes VIH positivos. (4; 5).

Se expone un caso de LB con afectacion gastrica que debuta como pancreatitis con
niveles elevados de lipasa y LDH en analitica de ingreso, con afectacion linfatica su-
pra e infradiafragmatica, infiltracion tumoral a intestino grueso, pleura y pared costal. El
paciente dentro de sus antecedentes presenta hipogammaglobulinemia, siendo quizas
esté el desencadenante de la patogénesis de la enfermedad. En un estudio realizado se
encontrd una incidencia del 22.1% de hipogammaglobulinemia en pacientes con LNH,
ademas el déficit de inmunoglobulinas se relaciond como biomarcador de mal prondsti-
co, presentando alta tasa de infecciones y estancias mas largas de hospitalizacion. (6).

El diagndstico se realiza mediante biopsia quirdrgica del tejido afecto con estudio his-
tolégico e inmunohistoquimico, presentando caracteristicamente un patréon en cielo
estrellado. Las células tumorales son positivas para BCL-6, CD19, CD20, CD22, CD10
y CD79a, pero negativas para CD3, CD5, CD23 y TdT, con reordenamiento del onco-
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gén C-myc y sin reordenamientos en BCLG- BCL2, a diferencia del linforna difuso de
células grandes B. (1; 5).

En relacion a la infiltracion tumoral a estbmago hay pocos casos reportados en la lite-
ratura internacional, observandose un predominio en el sexo masculino y con edades
comprendidas entre 9 y 69 afos con edad media de 23 afos siendo el dolor abdo-
minal, distension, hematemesis y pérdida de peso los sintomas mas comunes. La
mayoria han fallecido durante la quimioterapia por complicaciones graves tales como
perforacion gastrica y sepsis, y solo un caso ha presentado remision completa. (5)

Concluimos, que se trata de una neoplasia altamente agresiva, con alto riesgo de sep-
sis, perforacion intestinal y sindrome de lisis tumoral siendo importante la hidratacion,
el soporte transfusional y el control de infecciones (7) Sin embargo, a pesar de esto y
una vez se ha llegado al diagnéstico, es sensible a la quimioterapia con tasas altas de
remision, de supervivencia libre de enfermedad y supervivencia global del 70-80%. Y
se puede anadir que no son frecuentes las recaidas de la enfermedad, y la ventaja es
que cuando ocurren suelen ser precoces. (8)
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Resumen

Mujer de 33 anos con antecedentes de psoriasis grave y obesidad, que presento clini-
ca de alteraciones cognitivas, conductuales y episodios de desconexion del medio. El
estudio reveld una encefalitis limbica y positividad para los anticuerpos anti-Ribosoma-
les P (anti-RibP), hallazgos sugestivos de lupus eritematoso sistémico con afectacion
neuropsiquiatrica (LESNPS). El tratamiento inmunosupresor intensivo logro la remision
de la sintomatologia. El caso subraya la importancia de considerar el lupus eritematoso
sistémico (LES) en pacientes con sintomas neuropsiquiatricos atipicos.

Abstract

A 33-year-old woman with a history of severe psoriasis and obesity presented with
cognitive impairment, behavioral changes and absence-like episodes. The study revea-
led limbic encephalitis and positivity for autoantibodies anti-RibP. These findings were
suggestive of systemic lupus erythematosus with neuropsychiatric involvement (NPS-
LE). Clinical remission was achieved by intensive immunosuppressive therapy. This
case underlines the importance of considering systemic lupus erythematosus (SLE) in
atypical neuropsychiatric presentations.

Palabras clave

Lupus eritematoso sistémico, Encefalitis limbica, Autoanticuerpos, Linfopenia, Neurop-
siquiatria.

Keywords

Systemic Lupus Erythematosus, Limbic encephalitis, Autoantibodies, Lymphopenia,
Neuropsychiatry.

Introduccion

El LES es una enfermedad autoinmunitaria de curso clinico heterogéneo y posible
compromiso neurolégico. El diagnéstico diferencial de la afectacion neuropsiquiatrica
(LESNPS) requiere de una evaluacion minuciosa, destacando especialmente el papel
de los anticuerpos anti-RibP que presentan gran especificidad diagnéstica y de activi-
dad de enfermedad.

El presente caso refleja la complejidad diagndstica y de manejo terapeutico del LES
con compromiso neurologico.
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Historia clinica

Se presenta el caso de una mujer de 33 anos de nacionalidad espanola, sin alergias
medicamentosas conocidas y sin habitos toxicos. Como antecedentes médicos de
interés presentaba obesidad mdrbida y psoriasis refractaria, que habia precisado de
multiples tratamientos con diferentes dianas terapéuticas (ciclosporina, adalimumab,
secukinumab, dimetil-fumarato e ixekizumab).

En ultimos meses, habia presentado multiples cuadros infecciosos como sepsis de
origen respiratorio, piel y partes blandas, bacteriemia relacionada con catéter por Sta-
phylococcus aureus meticilin sensible e infecciones urinarias de repeticion, todas ellas
atribuidas a la toma de tratamientos inmunosupresores.

Consulta por cuadro de debilidad de miembros inferiores, déficits mnésicos y de aten-
cion, asi como episodios de desconexion del medio sugestivos de ausencias. No pre-
sentaba fiebre ni otra clinica infecciosa por aparatos y sistemas.

En la exploracion neuroldgica la paciente presentaba bradipsiquia y debilidad en ex-
tremidades inferiores (grado 3/5 segun la escala MRC). El resto de la exploracion era
anodina salvo lesiones psoriasiformes generalizadas en miembros, sin placas activas.

Se decide ingreso en el servicio de Medicina Interna para completar estudio.

Pruebas complementarias

Como parte del estudio inicial, se realizd una analitica urgente en la que destacaba lin-
fopenia severa, ya presente en los meses previos, y un TC de craneo que no mostraba
hallazgos patolégicos.

Durante el ingreso, se realizd un electroencefalograma (EEG) que reveld la presencia
de crisis paroxisticas temporales bilaterales y una puncion lumbar, donde el andlisis de
liquido cefalorraquideo (LCR) reveld proteinorraquia aislada. La RM craneal que refle-
jaba una afectacion en cuerpos mamilares, hipotalamo y temporal medio, compatible
con encefalitis limbica (Figura 1). Se descartaron causas infecciosas (cultivos y PCR
virales, virus JC negativos), metabdlicas y paraneoplasicas (PET-TC sin hallazgos de
neoplasia, Unicamente adenopatias con cambios inflamatorios).

El estudio inmunolégico mostré complemento C3 disminuido, anticoagulante IUpico
positivo, anti-Sm positivo, ANA positivos a titulos altos, y anticuerpos anti-RibP positi-
vos a titulos muy elevados en suero y LCR.

Diagnostico

El conjunto de hallazgos clinicos, bioquimicos, radiologicos y anatomopatoldgicos,
descritos previamente planted como primera opcion diagndéstica una encefalitis limbi-
ca como manifestacion inicial de lupus eritematoso sistémico con afectacion neurop-
siquiatrica.

Tratamiento y evolucion

Se decidi¢ administrar un ciclo de inmunoglobulinas durante 5 dias, realizandose pos-
teriormente plasmaféresis durante una semana. Dado que este tratamiento fue inefi-
caz, se administré pulsoterapia con esteroides (metilprednisolona 250 mg durante 3
dias). Se evito el tratamiento clasico con ciclofosfamida dada la leucopenia severay los
cuadros sépticos previos, y se decidio iniciar tratamiento con Rituximab. Dada la falta
de respuesta a dichos tratamientos se inicio Anifrolumab 300 mg intravenoso mensual.
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Desde la 32 infusion de Anifrolumab, se observd una de la clinica neurologica, desa-
pareciendo las crisis de panico y los trastornos conductuales. Se resolvio la actividad
paroxistica en EEG, mejorando de forma significativa las alteraciones en la RM craneal.
A nivel hematoldgico, también presentd una mejoria progresiva de la linfopenia severa
hasta normalizacion.

Discusion

La encefalitis limbica es un cuadro neuroldgico complejo, de presentacion subaguda,
consistente en un deterioro cognitivo progresivo, crisis epilépticas y/o alteraciones del
comportamiento, cuyo origen puede tener multitud de causas, dentro de las cuales es
fundamental descartar causas paraneoplasicas, infecciosas y metabdlicas’. Sin em-
bargo, cuando los hallazgos son negativos para dichas causas, como en el caso que
se presenta, cabe sospechar la etiologia autoinmunitaria, incluyéndose aqui el LES.

En el caso descrito previamente, ademas de la linfopenia marcada y la afectacion
neuroldgica se encontraron otros hallazgos que apoyaban el diagndstico de LES. Revi-
sando su historia clinica, habia presentado episodios de alopecia areata y aftas orales.
Asimismo, durante el ingreso se objetivo sinovitis de pequenas articulaciones, serositis
leve (derrame pericardico objetivado en ecocardiografia), miopatia inflamatoria (con-
firmada por biopsia) y se realizé biopsia renal que mostrd nefritis IUpica clase Il con
proteinuria en rango subnefrético. Los nuevos criterios de clasificacion EULAR/ACR
20192 permitieron encuadrar adecuadamente el cuadro como LES, sumando clara-
mente mas de los 10 puntos requeridos.

A pesar de que los anticuerpos anti-RibP no se consideran en la clasificacion del
lupus, se ha visto que son marcadores importantes para el diagnéstico y manejo de
NPSLE, ya que su presencia, en suero y especialmente en LCR, se asocia con la
manifestacion de sintomas neuropsiquiatricos; principalmente sintomas psicéticos,
depresion mayor y disfunciéon cognitiva®. La capacidad de penetrar la barrera hema-
toencefalica y unirse a neuronas del sistema limbico refuerza su implicacion directa
en la fisiopatologia del trastorno®.

La linfopenia, presente de forma mantenida en esta paciente, no solo es un marcador
hematoldgico frecuente en el LES, sino que también se ha propuesto como factor de
riesgo independiente para el desarrollo de manifestaciones neuropsiquiatricas®. En la
paciente descrita se observaron subpoblaciones linfocitarias con déficit severo de CD4
y células NK, lo que como ya se describid previamente, propicidé multiples complicacio-
nes infecciosas. En contexto de dicha inmunosupresion se inicié profilaxis con septrin
y posaconazol, a pesar de que aun no existen criterios claros definidos para el uso
profilaxis antibidtica en los pacientes con LES*.

El abordaje terapéutico del LESNPS se basa en la inmunosupresion agresiva, cuyo
escalonamiento depende de la gravedad y del tipo de manifestacion. En casos graves
con afectacion central, como en el caso descrito, se recomienda el uso de corticoides
a altas dosis asociados a inmunosupresores como ciclofosfamida o rituximab 6. Si
bien el LESNPS no esta incluido en la ficha técnica de Anifrolumab, el interferén podria
tener un papel clave en el desarrollo de la enfermedad, por o que su bloqueo podria
ser efectivo en el control de la esta®. La combinacion de inmunoglobulinas y plasma-
féresis como tratamiento inicial puede estar justificada en situaciones de severidad y
refractariedad a otros tratamientos, proceso infeccioso activo o autoanticuerpos con
efecto patogénico directo’.

El beneficio clinico, electroencefalogréafico y radioldgico obtenido tras este tratamiento
refuerza el diagnodstico de LESNPS como causa subyacente del cuadro neuroldgico.
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Conclusiones

En suma, este caso representa una forma infrecuente pero cada vez mas reconocida
de presentacion del LES, donde la encefalitis limbica constituye la primera manifes-
tacion clinica. Recalca la necesidad de considerar enfermedades autoinmunes en el
diagnostico diferencial de las encefalitis limbicas, especialmente en pacientes jovenes
con inmunosupresion previa y alteraciones hematoldgicas o serolégicas sugestivas.

El LESNPS representa un reto diagnéstico por su variedad de presentaciones. En este
caso, la presencia de anticuerpos anti-RibP, altamente especificos de LES y relacio-
nados con las manifestaciones neuropsiquiatricas, la actividad de la enfermedad vy el
grado de linfopenia, fue clave para el diagnéstico.

El abordaje multidisciplinar y el uso precoz de inmunosupresion agresiva permitieron
revertir el dano neuroldgico y controlar la enfermedad.

Puntos destacados

La afectacion neuropsiquiatrica puede presentarse como debut del LES, siendo de
especial interés en estos casos la determinacion de los anticuerpos anti-RibP.

La sospecha de encefalitis limbica de causa autoinmune es clave para el inicio de un
tratamiento adecuado precoz.

Figura 1. RMN craneal: hiperintensidad en T2 a nivel de los cuerpos mamilares, hipo-
campo, temporal medial de predominio derecho. Junto a atrofia subcortical (GCA gra-
do 2) y cerebelosa (leve).
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CC14. EL PAPEL DEL INTERNISTA EN
EL ABORDAJE DEL PACIENTE CON
HIPERCALCEMIA.

Marta Samos Pérez, José Miguel Garcia Castro, José Ramon Vizan Caravaca,
Sara Lopez Garcia.

Centro de Trabajo

Servicio de Medicina Interna del Hospital Santa Ana de Motril

Resumen

Paciente vardn de 85 anos con antecedentes de hipertension arterial, fibrilacion auricu-
lar e hiperplasia benigna de prostata, quien consulta por astenia, adinamia y confusion.
Se evidencia fracaso renal agudo e hipercalcemia severa (calcio corregido 17.3 mg/
dL) (8.5 a 10.2 mg/dL). Se inicia tratamiento y se ingresa para estudio. Las pruebas
revelan hiperparatiroidismo primario, con determinacion de PTH en 1175.6 pg/mL (10
a 55 pg/mL) y con pruebas de imagen que orientan a adenoma ectopico paratiroideo,
confirmandose mediante gammagrafia y biopsia tras reseccion quirdrgica. El postope-
ratorio se complica con sindrome del hueso hambriento, tratado con calcio y calcitriol.

Abstract

An 85-year-old male patient with a medical history of arterial hypertension, atrial fi-
brillation, and benign prostatic hyperplasia presented with asthenia, adynamia, and
confusion. Laboratory tests revealed acute kidney injury and severe hypercalcemia (co-
rrected calcium: 17.3 mg/dL; reference range: 8.5-10.2 mg/dL). Treatment was initia-
ted, and the patient was admitted for further evaluation. Investigations demonstrated
primary hyperparathyroidism, with a parathyroid hormone (PTH) level of 1175.6 pg/
mL (reference range: 10-55 pg/mL), and imaging studies suggested an ectopic para-
thyroid adenoma, which was confirmed by scintigraphy and biopsy following surgical
resection. The postoperative course was complicated by hungry bone syndrome, ma-
naged with calcium and calcitriol supplementation.”

Palabras clave

Hipercalcemia, hiperparatiroidismo primario, adenoma paratiroideo, insuficiencia renal,
sindrome del hueso hambriento.

Introduccion

La hipercalcemia es un hallazgo frecuente en la practica clinica con etiologias variadas,
siendo el hiperparatiroidismo primario la causa mas comun en pacientes ambulatorios.
Su diagndstico oportuno y manejo adecuado son cruciales para evitar complicaciones.

Historia clinica

Paciente de 85 aflos con antecedentes de hipertension arterial, fibrilacion auricular
permanente e hiperplasia benigna de prostata. Acude a urgencias por intensa aste-
nia, adinamia, anorexia y confusion de cuatro dias de evolucion. No habia presentado
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fiebre, ni clinica infecciosa. Otro dato destacable en la anamnesis, fue cambioss en
habito deposicional, con estrefiimiento pertinaz también de varios dias de evolucion.

Exploracion fisica

TA: 162/108 mmHg, FC: 85 Ipm, SatO2: 96%, FR: 20 rpom. Consciente, colaborador,
parcialmente orientado, con discurso erratico. Exploracion cardiaca con tonos arritmi-
cos no taquicardicos. Sin signos de trombosis venosa profunda.

Pruebas complementarias

® Analitica: creatinina 1.73 mg/dL (0.7 a 1.3 mg/dL) (previa 0.93 mg/dL), calcio co-
rregido 17.3 mg/dL, (8.5 a 10.2 mg/dL) PTH 1175.6 pg/mL (10 a 55 pg/mL), pro-
teinas totales 7.1 g/dl (6.0 a 8.3 g/dL)

® ECG: fibrilacion auricular, eje izquierdo.
® Radiografia de térax: cardiomegalia y elongacion adrtica.
® Ecografia abdominal: hidronefrosis grado |.

® Gammagrafia de paratiroides: sugerente de hiperfuncionalidad de glandula ecto-
pica retrotraqueal.

® SPECT de paratiroides y TC de térax: confirman ndédulo de 2 x 3 cm retrotraqueal.

® Ecografia de cuello: Tiroides de tamafno y ecogenicidad normal. Microquistes en
ambos nodulos tiroideos. No nddulos evidentes en region de paratiroides.

Imagen 1. Tiroides
de tamarno y eco-
genicidad normal.
Microquistes en
ambos noédulos ti-
roideos.

Amal Sapital Covronal
SFECT TECNECIADOS [Isttono (A} - Recon - NoAC | 2941 22022 T Pares Blandas 3mm. 29/ 22022

Imagenes 2 y 3: Gammagrafia de pararitoides, Depdsito anomalo focal de considerable
tamano, sugerente de hiperfuncionalidad de glandula paratiroides ectdpica.
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Imagen 4. Nodulo de partes blandas de 2 x 3 cm (AP x T) a nivel retrotraqueal que se
corresponde con el nédulo descrito en el estudio gammagrafico de paratiroides.

Evolucion

Desde su ingreso, se instaura tratamiento con suero salino fisiologico para promover la
diuresis y facilitar la normalizacion de niveles de calcemia, asi como correccion de fra-
caso renal agudo. Ademas, se administran furosemida y corticoides. A pesar de estas
medidas iniciales, los niveles de calcio se mantienen elevados, y el paciente contintia
con sintomatologia florida, por lo que se decide anadir tratamiento con acido zoledro-
nico y calcitonina, logrando una reduccion progresiva de la hipercalcemia.

Se realizan pruebas de imagen. Por un lado, se realiza ecografia renal, que descarta fa-
llo renal obstructivo. Por otra parte, se realiza ecografia de cuello con el Unico hallazgo
de nodulos tiroideos, por lo que se decide la realizacion de gammagrafia de paratiroi-
des, donde se evidencia adenoma ectopico de paratiroides, que, una vez estabilizado
el paciente, se remite a Cirugia Toracica para su reseccion. Durante la intervencion,
se confirma la localizacion retrotraqueal del adenoma y se lleva a cabo su exéresis
sin complicaciones inmediatas. Posteriormente, el paciente desarrolla hipocalcemia
severa, objetivandose en la analitica cifras de calcio, descendiendo hasta 6.1 mg/dL
(8.5 a 10.2 mg/dL) Esta hipocalcemia postoperatoria se interpreta como sindrome del
hueso hambriento, por lo que se inicia administracion de calcio intravenoso y calcitriol,
consiguiendo la normalizacion de los niveles de calcio en los dias siguientes.

Tras una evolucion favorable, a los siete dias de la intervencion, el paciente presenta
mejoria clinica y analitica con recuperacion de la funcion renal y del estado neuroldgico.
Finalmente, es dado de alta con suplementacion de calcio y vitamina D, con segui-
miento ambulatorio por Medicina Interna y Endocrinologia.

Diagnostico

Hiperparatiroidismo primario por adenoma ectopico paratiroideo.

Discusion y conclusiones

El hiperparatiroidismo primario es la causa mas frecuente de hipercalcemia, con ade-
nomas ectopicos en el 6-10% de los casos. Su presentacion puede incluir sintomas
neuropsiquiatricos y musculares. El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgica.
En el postoperatorio, puede presentarse sindrome del hueso hambriento, manejado

S & ) Sociedad Andaluza
FAS@ () ot rmat iy lana oo Sademl de Medicina Interna

. +34 9582035 11 - Fac +34 953 20,
se30.c0m

....... inkeptiaad0 v et



ReunionesteOtofiode SADEMI22/23 | CASOS CLINICOS

con calcio y calcitriol. La identificacion oportuna de la causa de hipercalcemia y su
tratamiento adecuado pueden prevenir complicaciones graves.

Puntos destacados

® | a hipercalcemia requiere una aproximacion diagnostica sistematica.

® El hiperparatiroidismo primario es la causa mas comun en pacientes ambulatorios.
® | os adenomas ectopicos representan el 6-10% de los casos.

® | a cirugia es el tratamiento definitivo en la mayoria de los casos.

® El sindrome del hueso hambriento puede prevenirse con vitamina D preoperatoria.
1. Harrison’s: Principios de Medicina Interna, 20. ed. McGraw Hill, 2019.
2. Farreras-Rozman: Medicina Interna, 18. ed. Elsevier, 2016.

3. Aparicion Minguijon EM et al. Manual de Diagnostico y Terapéutica Médica 12 de
Octubre, 9. ed. Madrid; 2022.

4. Ghada El-Hajj Fuleihan, MD, MPHSonni J Silverberg. Uptodate, 2023.

5. Grupo Cientifico DTM. Green Book: Diagndstico Tratamiento Meédico, 8 ed. Mar-
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CC15. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE
MASA PULMONAR CON EVOLUCION
TORPIDA.

Javier Galan-Azcoitia ', Ana Isabel Marquez-Cejas ', Marta Vera-Ruiz ', Clara
Pena-Lopez

Centro de Trabajo

1 Medicina Interna, Hospital comarcal de Antequera (AGSNM), Malaga, Espana

Resumen

Se presenta el caso de un paciente de 75 aios con una masa pulmonar de evolucion
torpida y sin diagnoéstico concluyente durante seis meses. El paciente ingreso por dis-
nea, tos, broncorrea y sindrome constitucional. Las pruebas de imagen sugerian ma-
lignidad, pero las biopsias y cultivos iniciales fueron no concluyentes. La evolucion se
complicé con hemoneumotorax y fistula broncopleural. Tras un extenso estudio y mul-
tiples pruebas negativas, finalmente se diagnosticd tuberculosis pulmonar mediante
cultivo de liquido pleural. Este caso destaca la importancia de mantener un alto indice
de sospecha de tuberculosis ante presentaciones atipicas y la necesidad de repetir
pruebas diagndsticas en pacientes con evolucion desfavorable y sin diagndstico claro.

Abstract

The case of a 75-year-old patient with a pulmonary mass of torpid evolution and wi-
thout a conclusive diagnosis for six months is presented. The patient was admitted for
dyspnea, cough, bronchorrhea, and constitutional syndrome. Imaging tests suggested
malignancy, but initial biopsies and cultures were inconclusive. The evolution was com-
plicated by hemopneumothorax and bronchopleural fistula. After an extensive study
and multiple negative tests, pulmonary tuberculosis was finally diagnosed by culture of
pleural fluid. This case highlights the importance of maintaining a high index of suspi-
cion for tuberculosis in atypical presentations and the need to repeat diagnostic tests
in patients with unfavorable evolution and without a clear diagnosis.

Palabras clave

Tuberculosis pulmonar, masa pulmonar y hemoneumotorax

Keywords

Pulmonary tuberculosis, pulmonary mass and hemopneumothorax

Introduccion

El diagndstico de las masas pulmonares puede ser un desafio clinico, especialmente
cuando la presentacion es atipica y las pruebas iniciales no son concluyentes . La
tuberculosis (TB) pulmonar, aunque comun, puede simular otras enfermedades pulmo-
nares, incluyendo neoplasias, infecciones no tuberculosas y enfermedades inflamato-
rias. El retraso en el diagndéstico de TB puede tener consecuencias significativas para el
paciente y la salud publica. Este caso clinico describe el proceso diagndstico complejo
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de un paciente con una masa pulmonar de evolucion toérpida, en el que finalmente se
diagnostico tuberculosis pulmonar tras un extenso estudio.

Historia Clinica

® Antecedentes: Paciente de 75 anos, agricultor, sin alergias medicamentosas co-
nocidas ni habitos téxicos. Antecedentes de pleuritis en la infancia tratada con an-
tibidticos, cardiopatia hipertensiva (HTA) y fibrilacion auricular (FA) crénica, y apnea
obstructiva del suenio (AOS) con CPAP domiciliaria. Tratamiento habitual con ome-
prazol, digoxina, sertralina, bemiparina, dextrometorfano, symbicort y losartan.

® Enfermedad Actual: Ingreso hospitalario hace 3 meses por disnea de minimos
esfuerzos, tos, importante broncorrea y sindrome constitucional (pérdida de 12 kg
en 2 meses). Se detectd una masa en el 16bulo superior izquierdo (LSI) con ade-
nopatias mediastinicas y lesiones contralaterales sugerentes de metastasis. Las
pruebas iniciales, incluyendo fibrobroncoscopia (FBC) con lavado bronquoalveolar
(BAL), biopsias a ciegas y puncién aspiracion con aguja fina (PAAF) transtoracicas,
fueron no concluyentes, mostrando datos de inflamacion crénica.

® Exploracion Fisica: Paciente con mal estado general, atrofia muscular, sequedad
mucosa oral e importante halitosis. Palidez cutanea, taquipnea leve en reposo, fre-
cuencia cardiaca (FC) 130 Ipm, 37.5°C, SatO2 93%. Auscultacion cardiaca arritmica,
hipofonesis en hemitdrax izquierdo y crepitantes en campo superior. Abdomen blan-
do, sin masas ni signos de peritonismo. No edemas ni adenopatias palpables.

Pruebas Complementarias

® Analitica: Hb 10.3 g/dL, fibrindbgeno elevado, VSG 60 mm/h, ferritina 635 ng/mL,
PCR 90.7 mg/L. Proteinograma con hipergammaglobulinemia policlonal.

® Radiologia:

*RX Torax: Infiltrado alveolo-intersticial parahiliar izquierdo, aumento de densidad
en LSl y lingula, y aumento de derrame pleural izquierdo.

-4 e e

Figura 1: Radiografia de torax mostrando infiltrado pulmonar izquierdo.
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Figura 2: TC de torax donde se muestra infiltrado alveolar en LSl y varias adenopatias
mediastinicas

® TC Toérax/Abdomen: Gran infiltrado alveolar en LS| con broncograma aéreo, ade-
nopatias mediastinicas, derrame pleural izquierdo y esplenomegalia (20 cm).

® PET-TAC: Masa y ocupacion en LS| con patron intersticial y atelectasia, sugestivo
de malignidad. Infiltracion ganglionar supradiafragmatica sugestiva de tumoral.

® Microbiologia:

*Esputo (x3): Cultivo y citologia negativos. Ziehl-Neelsen negativo.

*Liquido Pleural: ADA 52 U/L, citologia y cultivo Lowenstein negativos. Ziehl,
Lowenstein y PCR negativos en dos muestras.

* Cultivos de esputo y liquido pleural: Ziehl y Lowenstein negativos.

*Biopsia Pulmonar: Ziehl, Lowenstein y PCR de mycobacterias negativo.

* Quantiferon: Positivo

® Otras Pruebas:

*ECG: FA con RVR.

* Autoinmunidad: ANA y ANCA negativos.

*Enzima Conversora de Angiotensina: Normal.

*Marcadores Tumorales (Ag Carcinoembrionario, CA 19.9, Beta-2 Microglobuli-
na): Negativos.

*Mantoux: Negativo.

*Mediastinoscopia: Linfadenitis granulomatosa necrotizante.

*Biopsia pleural a ciegas: Sin hallazgos significativos.

Evolucion

Durante la estancia hospitalaria, el paciente permanecid estable, pero persistio
la clinica de ingreso a pesar del tratamiento con antibiodticos de amplio espectro
(ceftriaxona y levofloxacino), aerosoles, esteroides y morficos para el control de la

sy & ) Sociedad Andaluza
Fase() ismmnsiniimsis” Sa dem' de Medicina Interna

74



Scocaetari Bhsica

Fase ()

ReunionesteOtofiode SADEMIZ2/28 | CASOS CLINICOS

disnea. El empeoramiento radioldgico progresivo llevd a una nueva biopsia aguja
gruesa (BAG), que resultd negativa para células malignas, pero indicativa de pro-
ceso inflamatorio cronico. Posteriormente, el paciente sufrié un deterioro clinico
asociado a hemoneumotoérax, requiriendo tubo de drenaje pleural, transfusion de
hemoderivados y sospecha de fistula broncopleural. Fue trasladado a cirugia de
torax, donde se constatd progresion radioldgica. Fue dado de alta con drenaje
pleural ambulatorio y revisiones en consultas, sin diagnostico ni tratamiento es-
pecifico hasta que en uno de los cultivos del tubo pleural se asilo Mycobacterium
tuberculosis. Se inici6 tratamiento antituberculoso estandar con cuadruple terapia
de isoniacida, rifampicina, pirazinamida y etambutol. @©

Diagnostico

El diagndstico final fue de tuberculosis pulmonar, confirmado por el cultivo positivo
para Mycobacterium tuberculosis complex en liquido pleural.

Sin embargo, debido a la complejidad del caso y la presentacion atipica, se considera-
ron varios diagnoésticos diferenciales durante el proceso diagndstico, con los siguientes
datos a favor y en contra:

Infecciones

® Mycobacterias:
* A favor: Clinica compatible, Quantiferon positivo, ADA elevado en liquido pleu-
ral, esplenomegalia, fistula broncopleural.
*En contra: Tincion negativa, cultivos de esputo v liquido pleural negativos (Zie-
hl'y Lowenstein), PCR negativa en biopsia pulmonar, evolucion agresiva.
® Hongos:
* A favor: Histologia compatible.

*En contra: No inmunodeprimido, serologias negativas, cultivos negativos, evo-
lucion agresiva.

Vasculitis

® Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA):

* A favor: Histologia compatible.

*En contra: ANCA negativos, falta de mejoria con corticoides, no eosindfilia, no
asma.

* Granulomatosis con poliangeitis (GPA):

* A favor: Afectacion pulmonar, histologia compatible.

*En contra: ANCA negativos, falta de mejoria con corticoides, no afectacion
renal ni de vias aéreas superiores.

Neoplasias

® Carcinoma broncogénico:

* A favor: Manifestacion pulmonar, derrame pleural compatible, evolucion com-
patible, pruebas de imagen.
*En contra: Biopsias multiples negativas, marcadores tumorales negativos.

® Linfoma:

* A favor: Evolucion torpida, pruebas de imagen compatibles.
*En contra: Biopsias no diagnosticas, baja prevalencia.
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Inflamatorias

® Sarcoidosis:
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pruebas de imagen no compatibles.

* A favor: Afectacion pulmonar y ganglionar, derrame pleural, histologia, evolucion.
*En contra: ECA normal, falta de mejoria con corticoides, evolucion agresiva,
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Figura 3: Algoritmo diagndstico de la tuberculosis pulmonar
Discusion

Este caso clinico ilustra la complejidad en el diagndstico de las masas pulmonares.
La presentacion inicial sugeria malignidad debido a los hallazgos radiolégicos y el sin-
drome constitucional. Sin embargo, las biopsias repetidas no fueron concluyentes. La
tuberculosis pulmonar, aunque contemplada en el diagnéstico diferencial, se retraso
debido a los cultivos iniciales negativos.

El diagndstico de TB puede ser desafiante debido a:

® Presentaciones atipicas: La TB puede simular otras enfermedades pulmonares.

® Limitaciones de las pruebas diagndsticas: La baciloscopia tiene una sensi-

® Resultados falsos negativos: En este caso, los cultivos iniciales fueron negati-
vos, lo que retraso el diagnostico.

Sacotarts Shcaics:

bilidad variable, especialmente en pacientes con baja carga bacilar. Los cultivos,
aunque son el estandar de oro, requieren varias semanas para obtener resultados.
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En este paciente, la persistencia de la clinica, el empeoramiento radioldgico vy la eleva-
cion del ADA en liquido pleural debieron haber mantenido un alto indice de sospecha
de TB. La repeticion de las pruebas microbioldgicas, en particular los cultivos, fue
crucial para el diagnostico final.

Conclusiones

El diagndstico de tuberculosis pulmonar puede ser un desafio, especialmente en casos
con presentaciones atipicas y resultados iniciales no concluyentes. Este caso destaca
la importancia de mantener un alto indice de sospecha de TB en pacientes con masas
pulmonares y evolucion térpida. La repeticion de pruebas diagndsticas, especialmente
cultivos, es fundamental para llegar a un diagnéstico preciso y permitir un tratamiento
oportuno.
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CC16. MIXOMA AURICULAR
IZQUIERDO DE GRAN TAMANO: CASO
ATIPICO Y LA RENTABILIDAD DE LA
ECOGRAFIA CLINICA INTEGRADA EN
CONSULTA.

Guerra Pérez, I; Lissen Gonzalez, A; Aimeida Ortega, Z; Tinoco Racero, |.

Centro de Trabajo

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Resumen

Los tumores cardiacos primarios representan el 0.2% de neoplasias en el ser humano,
presentando los mixomas cardiacos una incidencia anual del 0,5 por cada millén de
personas. Presentamos el caso de una mujer de 60 anos con cuadro de febricula in-
termitente de larga evolucion, sindrome constitucional y minima clinica congestiva. Tras
pruebas complementarias normales, una auscultacion con hallazgo de hipoventilacion
en bases pulmonares propicia la realizacion de una ecografia toracica integrada y eco-
cardioscopia en consulta, objetivandose una masa intracardiaca ocupando la totalidad
de la auricula izquierda. Se plantea como posible diagndstico diferencial el mixoma
auricular versus trombo intracavitario.

Palabras clave

Mixoma, Tumores cardiacos, Ecografia integrada, ecocardioscopia, fiebre persistente

Keywords

Myxoma, Cardiac tumours, Integrated ultrasound, echocardioscopy, Persistent fever

Abstract

Primary cardiac tumours represent 0.2% of neoplasms in humans, with cardiac myxo-
mas having an annual incidence of 0.5 per million people. We present the case of a
60-year-old woman with prolonged low-grade intermitent fever, constitutional syndro-
me and minimal congestive symptoms. After normal complementary tests, ausculta-
tion with finding of hypoventilation in lung bases led to the performance of an integra-
ted thoracic ultrasound and echocardioscopy in consultation, showing an intracardiac
mass occupying the entire left atrium. Atrial myxoma versus intracavitary thrombus was
suggested as a possible differential diagnosis.

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Muijer de 60 anos sin habitos tdxicos ni medicacion habitual u otros antecedentes de
interés, salvo sincopes ortostaticos de repeticion de afnos de evolucion, que presenta
desde hace 4 meses febricula intermitente, sindrome constitucional, artralgias, tos sin
expectoracion, sensacion de opresion toracica y palpitaciones con el esfuerzo, disnea
y ortopnea ocasional junto a minimos edemas en tobillos.
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Por dicha sintomatologia acude al servicio de urgencias donde tras pruebas analiticas
y radiografia de térax se diagnostica de posible infeccion respiratoria de vias altas (fa-
ringitis) (Fig.1), por lo que se decide comenzar tratamiento con antibiético y esteroides,
con discreta mejoria.

Posteriormente empeora su sintomatologia, acudiendo por dicho motivo a su Médi-
co de Atencion Primaria quien detecta tras estudio analitico con serologia I9G para
Chlamydia positiva, motivo por el cual es derivada a consultas de Medicina Interna
para completar estudio por febricula prolongada y sindrome constitucional a filiar.

A la exploracion en consulta, impresiona de buen estado general, con auscultacion
cardiaca ritmica y sin soplos. A nivel pulmonar destaca hipoventilacion en ambas ba-
ses, motivo por el cual, y dada la accesibilidad al ecografo en nuestro servicio, se
realiza ecografia toracica integrada objetivandose un derrame pleural bilateral de pre-
dominio izquierdo con algunas lineas B. Ante dichos hallazgos se deciden en el mismo
acto clinico continuar el estudio con una ecocardioscopia (fig. 2), detectandose una
masa intracardiaca de gran tamarno ocupando la totalidad de la auricula izquierda que
invadia ventriculo izquierdo a través de la valvula mitral durante la diastole cardiaca.

Evolucion y pruebas complementarias

Se curso ingreso en Cardiologia, donde completaron el estudio con niveles de ProB-
NP (compatibles con insuficiencia cardiaca); ECG (ritmo sinusal, sin taquicardia, QRS
estrecho vy sin alteraciones de la repolarizacion ni otros hallazgos patoldgicos); nueva
radiografia de torax (leve derrame pleural bilateral, ICT normal); Ecocardiograma trans-
toracico reglado (masa auricular izquierda hiperecogénica, heterogénea y pediculada
de 6x3 cm dependiente del septo, obstruccion severa del flujo transmitral, FEVI con-
servada y alta probabilidad de HTP).

Diagnostico

Se plantea como posible diagnoéstico diferencial el mixoma auricular versus trombo
intracavitario. Teniendo en cuenta la fiebre recurrente, historia de sincopes, artralgias,
elevacion de RFA, sindrome constitucional y las caracteristicas ecocardiograficas de la
lesion (hiperecogénica, heterogénea y pediculada), se plantea finalmente como primera
posibilidad diagnostica el mixoma auricular izquierdo.

Se discute el caso en sesion médico-quirdrgica con Cirugia Cardiovascular y se decide
traslado a su cargo para tratamiento quirdrgico programado, realizandose exéresis de
la tumoracion. Se enviaron muestras a Anatomia Patoldgica para estudio, con resulta-
do final de Mixoma Auricular.

Discusion

El mixoma es el tumor cardiaco benigno primario mas frecuente'. Su principal diag-
nostico diferencial se realiza con el trombo intracardiaco, asi como las vegetaciones y
metastasis de otras neoplasias?. Los mixomas cardiacos pueden ser bien asintomaticos
0 presentarse bajo una sintomatologia muy variada, motivo por el cual se le denomina
como “el gran simulador”. Clinicamente, los pacientes afectos con este tipo de tumor
pueden hasta acabar simulando una enfermedad inmunitaria o llegar a presentar cual-
quier sintoma cardiolégico. La mitad de los pacientes presentan un cuadro clinico similar
a una estenosis mitral, y en mas del 30% el mixoma auricular izquierdo puede dar ori-
gen a fendbmenos embdlicos, estando descrita una triada clasica de signos obstructivos
cardiacos, embdlicos y constitucionales o sistémicos para esta entidad. Los hallazgos
cardiacos obstructivos de la citada triada serian los mas frecuentes inicialmente, y se
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deben a la interferencia mecanica del tumor con la propia valvula mitral. Por otro lado, se
puede generar también insuficiencia cardiaca por la ocupacion de la masa tumoral o por
fendmeno de enclavamiento tumoral en la valvula mitral, ocasionando clinica de mareos,
disnea paroxistica nocturna, edema pulmonar, tos, sincopes o incluso muerte subita®.
Ademas, pueden embolizar hacia cualquier territorio arterial del cuerpo.'#

Lo interesante de este caso clinico es como un mixoma auricular de gran tamano puede
presentarse como un cuadro de febricula prolongada con escasa manifestacion cardia-
ca, asi como demostrar la utilidad y rentabilidad de disponer de un ecografo en consulta

Conclusion

Destacar la posibilidad que ofreci¢ el ecocardiograma transtoracico en este caso para
sospechar, en una paciente paucisintomatica con pruebas complementarias anodinas,
y tras la exploracion fisica en consulta, la presencia de un mixoma de gran tamano.
La ecografia intregada en la consulta de Medicina interna es una técnica incruenta y
segura de diagnostico, que constituye el método mas simple y rapido de aproximacion
diagnostica de estos tumores, que por su rareza y diferente forma de presentacion
suponen en muchas ocasiones un verdadero desafio diagndstico.

Este caso clinico demuestra la importancia y rentabilidad que supone disponer de un
ecografo en consulta y poseer un conocimiento basico en ecografia, que pueden ayudar
a obtener un diagndstico rapido que de otra forma se hubiera demorado en el tiempo.

Figura 1: Rx de Térax al ingreso de la paciente.

Fig. 2: Imagen de ecocardioscopia donde se observa la gran masa auricular.
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Resumen

La osteopoiquilosis es una displasia osteoesclerdtica benigna, rara y generalmente asin-
tomatica que suele diagnosticarse como un hallazgo casual mediante técnicas de ima-
gen. A través de este caso, mostramos el reto diagndstico que supuso una paciente con
dolor abdominal, fiebre y dorsalgia. Las pruebas de imagen mostraron lesiones tanto
liticas como blasticas en el esqueleto axial y una fractura de aspecto cronico en la duo-
décima vértebra dorsal. Ante la elevada sospecha de un origen metastasico subyacente,
el proceso diagnoéstico se centrd en descartar una posible neoplasia oculta. Dentro del
proceso de diagndstico diferencial se incluyeron otras etiologias como la enfermedad de
Paget, el mieloma multiple, el hiperparatiroidismo, la sarcoidosis vy la tuberculosis.

Abstract

Osteopoikilosis is a rare, benign and generally asymptomatic osteosclerotic dysplasia that
is usually diagnosed as a casual finding using imaging techniques. Through this case, we
show the diagnostic challenge posed of a patient with abdominal pain, fever and back
pain. Imaging tests showed both lytic and blastic lesions in the axial skeleton and a chro-
nic-looking fracture in the twelfth dorsal vertebra. Given the high suspicion of an underlying
metastatic origin, the diagnostic process focuses on ruling out a possible occult neoplasia.
Other etiologies such as Paget’s disease, multiple myeloma, hyperparathyroidism, sarcoi-
dosis and tuberculosis were included in the differential diagnosis process.

Palabras clave

osteopoiquilosis; displasia osteoesclerodtica; lesiones liticas; lesiones blasticas

Introduccion

La osteopoiquilosis, del griego “poikilos” que significa moteado y “osteo” que significa
hueso es una displasia poco comun de naturaleza incidental que se caracteriza por
islotes 6seos diseminados visibles radioldgicamente como lesiones bien definidas y no
malignas. Aunque tipicamente no requiere tratamiento, su presentacion clinica con ha-
llazgos de lesiones 6seas mixtas simula otras enfermedades graves como una posible
metastasis 6sea lo que complica el diagndstico inicial.

Historia clinica antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Mujer de 53 afios de origen marroqui, residente en Almeria. Entre sus antecedentes
personales ha sido diagnosticada recientemente por neumologia de asma bronquial y
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rinosinusitis persistente y esta bajo tratamiento con beclometasona/formoterol (200/6
mcg) una pulsacion cada 12 horas y ebastina (20 mg) 1 comprimido diario. Padece
obesidad, sin otros factores de riesgo cardiovascular. Niega habitos toxicos.

Acude a urgencias en multiples ocasiones en el Ultimo mes por dolor abdominal persis-
tente localizado inicialmente en hipocondrio derecho que posteriormente generalizo a
todo el abdomen, sin relacion con la ingesta de alimentos ni con la deposicion. Refiere
que el dolor se incrementa con los cambios posturales y que se irradia a region dorsal.
Asocia nauseas € hiporexia sin pérdida de peso cuantificada y fiebre de hasta 39 °C en
domicilio de 3 dias de evolucion sin otra clinica acompanante.

En la exploracion presentaba un regular estado general, muy aquejada por el dolor.
Consciente y colaboradora, eupneica y hemodinamicamente estable. Normohidrata-
da, normoperfundida y normocoloreada con fiebre de 38,7 © C. No presentaba hipe-
remia ni exudados faringoamigdalares. La exploracion cardiopulmonar fue compatible
con la normalidad. El abdomen era globuloso, doloroso a la palpacion profunda de
manera difusa, mas intenso en region hemiabdominal derecha con cierta defensa.
Murphy dudoso. Blumberg negativo con ruidos hidroaéreos aumentados y puno-per-
cusion renal negativa. Tanto en miembros superiores como en miembros inferiores los
pulsos distales estaban conservados y eran simétricos. No se palparon adenopatias
en los territorios accesibles.

Evolucion, tratamiento y pruebas complementarias

En el servicio de urgencias se realizaron multiples pruebas, un electrocardiograma don-
de se objetivd una taquicardia sinusal a 116 lpm con una onda T negativa aislada en
lll. Entre las pruebas de imagen se realizaron una radiografia de térax donde aparecian
unos hilios prominentes y una radiografia de abdomen que mostré un luminograma
inespecifico con dilatacion de asas sin signos de obstruccion intestinal. En la analitica
de sangre y gasometria venosa destacaban una leucocitosis con neutrofilia con una
PCR de 5,27 mg/dL (valores normales: 0.0,5 mg/dL) y un leve aumento de la asparta-
to aminotransferasa. El valor del acido lactico era de 2 mmol/L con un pH normal. El
sistematico de orina no tenia hallazgos patoldgicos. Dentro de las pruebas de micro-
biologia, la PCR respiratoria para Influenza Ay B, virus respiratorio sincitial y COVID-19
y la antigenuria en orina para neumococo Y legionella fueron negativas. Ademas, se
extrajeron dos hemocultivos y un urocultivo.

Por el cuadro febril de corta duracion comunitario sugerente de origen biliar, aunque sin
causa evidente inicial se solicitdé una ecografia abdominal que mostrd una vesicula biliar
sin engrosamiento parietal con litiasis de 14 mm en su interior sin dilatacion de via biliar
intra ni extrahepatica y se solicitd valoracion por Ginecologia que descartd patologia
por su parte. Se inici6 tratamiento empirico con ceftriaxona a la espera de resultados
de los cultivos, que posteriormente resultaron negativos. Se decide cursar ingreso en
Digestivo para ampliar estudio etiolégico e intentar aclarar el origen del cuadro.

En los controles analiticos posteriores los reactantes de fase aguda fueron descen-
diendo progresivamente y se pidieron estudios serologicos de VIH, IUes, anticuerpos
transglutaminasa, virus de hepatitis A, B y C que fueron todos negativos. Se realizd
una endoscopia digestiva alta compatible con la normalidad y un TAC abdominopélvi-
CO con contraste que mostré una afectacion difusa de la densidad de la médula ¢sea
consistente en la presencia de multiples lesiones liticas con mayor afectacion a nivel
de pelvis y lesiones blasticas puntiformes, de aspecto inespecifico ademas de cam-
bios degenerativos en el marco 6seo y fractura aplastamiento de cuerpo vertebral de
la duodécima vértebral dorsal a expensas de su platillo superior de aspecto cronico.
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Figura 1. TAC abdominopélvico con contraste donde se muestra afectacion difusa de la
densidad de la médula 6sea consistente en la presencia de lesiones liticas (mayor afec-
tacion a nivel de pelvis) y lesiones blasticas puntiformes. Cambios degenerativos en el
marco 0seo y fractura aplastamiento de cuerpo vertebral de D12 a expensas de su platillo
superior de aspecto cronico

Dado que el cuadro tenia un origen extradigestivo, tras la normalizacion de marcadores
analiticos y resolucion del cuadro febril, la paciente fue remitida a Medicina Interna. Se
realizd una nueva historia clinica y entre sus antecedentes personales la paciente indi-
cO que padecid menopausia precoz, sobre los 38 anos. Ademas de referir dorsalgia de
dos meses de evolucion de caracteristicas mecanicas

Se ampli6 el estudio con un nuevo control analitico mas completo con inmunoglobuli-
nas, proteinograma, hormona paratiroidea (PTH), enzima convertidora de angiotensina
(ECA) y orina de 24 horas con cadenas ligeras con todos los parametros dentro de la
normalidad. Se realizd un test de mantoux que fue de 0 mm y un TAC de tdérax con
contraste que como hallazgos mostrd adenopatias mediastinales e hiliares bilaterales
subcentrimétricas, algunas de ellas calcificadas y la presencia de los mismos hallazgos
del TAC abdominopélvico: esqueleto axial con focos puntiformes esclerdticos inferio-
res a 5 mm mas visibles en cuerpos vertebrales asociando areas milimétricas liticas,
cambios degenerativos en marco 0seo Yy fractura aplastamiento del cuerpo vertebral
de D12 de aspecto cronico.

Ante estos resultados, se realizd una mamografia que fue compatible con la norma-
lidad y un PET-TAC en el que las lesiones 6seas descritas en TAC no mostraban un
incremento del metabolismo por lo que no resultaban sospechosas de malignidad ni
existian otras lesiones sugerentes de un tumor extradseo.

En consenso con Radiologia de la Unidad de Tumores Oseos de Granada y tras la re-
vision conjunta al pormenorizado de las imagenes se rechazo la biopsia de las lesiones
debido a su pequeno tamarno. Tras estudio densitométrico se pone de manifiesto la
presencia de osteoporosis por lo que prescribid la paciente tratamiento con alendrona-
to 70 mg un comprimido semanal y suplementacion con calcio y colecalciferol mensual
para la fractura osteopordtica postmenopausica.
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Diagnostico

Osteopoiquilosis. Osteoporosis postmenopausica. Fractura antigua de la duodécima
vertebra dorsal

Discusion y conclusiones

Este caso clinico pone de manifiesto el gran reto que supone atender a pacientes
con barrera idiomatica ya que nos anula nuestra principal herramienta de trabajo. Nos
muestra los grandes beneficios de colaborar con otras especialidades para el abordaje
de los casos clinicos complejos como mejora del proceso de diagndstico diferencial.

Dentro del diagnostico diferencial de la presencia de lesiones tanto liticas como blas-
ticas en el esqueleto axial nos planteamos multiples etiologias como pueden ser un
origen neoplasico, hematolégico, metabdlico, endocrino, infeccioso e inflamatorio. Un
origen metastasico es la primera causa a descartar cuando nos encontremos un pa-
tron de este tipo. Otras enfermedades que entrarian dentro del proceso de diagndstico
diferencial serian el hiperparatiroidismo, el mieloma multiple y la enfermedad de Paget.
Otras posibles entidades serian las patologias conocidas ampliamente en la jerga mé-
dica como “las grandes simuladoras”: tuberculosis y sarcoidosis. Ambas se presentan
con multiples patrones radioldgicos que exigen un amplio diagndstico diferencial.

Hallazgos radiologicos Localizacion
Metastasis Lesiones Iiticas o blasticas, aunque habitualmente  Vértebras, pelvis, costillas, calota y regiones
mixtas proximales de huesos largos
Mieloma Lesiones medulares liticas de bordes pobremente Mas comun en esqueleto axial (vértebras, arcos
Multiple definidos sin esclerosis reactiva costales, craneo, hombros, pelvis y diafisis de
huesos largos)
Enfermedad  En la fase mixta aparecen lesiones liticas y Columna lumbar > pelvis > sacro > témur >
de Paget blasticas con engrosamiento de la corteza 6sea y craneo

trabeculacién gruesa del hueso esponjoso
Lesiones liticas bien definidas rodeadas por hueso  Falanges, claviculas, tibia proximal medial,

periostico neoformado (lesién reparativa). articulaciones sacroiliacas y craneo.
Tuberculosis Erosiones dseas que no suele asociar esclerosis Suele iniciarse en la cara anterior de los cuerpos
(Enfermedad reactiva. vertebrales y extenderse al disco y vértebras
de Pott) adyacentes
Sarcoidosis | Lesiones éseas con aspecto litico, aungue con Pueden afectarse areas tanto del esqueleto axial

menor frecuencia aparecen lesiones esclerdticas. A como del periférico.
menudo combinacién de ambos hallazgos.

Tabla 1. Diagnéstico diferencial ante la coexistencia de lesiones liticas y blasticas

La afectacion metastasica suele tener predileccion por huesos ricos en médula ésea
roja, principalmente las vértebras y la pelvis. Las lesiones pueden ser liticas o blasti-
cas, aungue habitualmente son mixtas. En las lesiones metastasicas secundarias a un
cancer de mama la lesion suele ser litica, sin embargo, en el 10-20 % de los casos
puede aparecer como una imagen mixta de ostedlisis y osteoesclerosis. Ocurre algo
similar con la metastasis por cancer de pulmon. El carcinoma prostatico produce le-
siones tipicamente blasticas mientras que tanto el carcinoma renal y como el tiroideo
producen lesiones liticas. La afectacion por mieloma multiple suele ser mas comun
en el esqueleto axial, aunque su patron radioldgico tipico suele ser de lesiones liticas
6seas multiples. En el caso de la enfermedad de Paget esta presenta fase litica, blas-
tica y mixta. En la fase mixta aparecen lesiones liticas y blasticas con engrosamiento
de la corteza 6sea y trabeculacion gruesa del hueso esponjoso. El hiperparatiroidismo
puede presentarse con casi cualquier apariencia tanto con lesiones liticas como con
lesiones esclerdticas.
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La osteopoiquilosis es una displasia osteoesclerdtica poco frecuente y, aunque no
hay evidencias precisas sobre su etiologia y patogénesis, se han descrito casos fa-
miliares con herencia autosdémica dominante y una mutacion genética que afecta al
gen LEMD31. Se trata de una entidad benigna con islotes 0seos diseminados que
se desarrollan durante la infancia y no regresan. Existe una hipdtesis alin sometida a
estudio de que probablemente no se encuentren alteraciones en los estudios gam-
magraficos dado que probablemente los islotes se forman durante el desarrollo de la
osificacion osteocondral. Radiolégicamente aparecen multiples radiodensidades (tanto
liticas como blasticas) uniformes, bien definidas, de forma variable y de tamano que
oscila entre 1 mm y los 2 cm con predileccion por la pelvis y los huesos largos.

Aunque se clasifica a la osteopoiquilia como una enfermedad en la que existe un in-
cremento de la densidad dsea sin modificacion de la forma o modelamiento ¢seo, en
ocasiones suele agruparse con otras displasias esqueléticas como las osteopetrosis,
la picnodisostosis y las osteoesclerosis axiales.

El diagnostico suele ser radiologico e incidental debido a que es una entidad que suele
cursar de manera asintomatica y no existe riesgo de degeneracion maligna. Las lesio-
nes esqueléticas normalmente no se biopsian ya que los hallazgos radioldgicos suelen
ser altamente sugestivos del diagndstico. En los estudios histopatoldgicos que se han
realizado en esta patologia, solo se ha encontrado un incremento del hueso lamelar.
Aunque si el diagnostico es incierto, el analisis genético de variantes de la linea germi-
nal en el gen LEMD3 puede ser Util para confirmarlo.

En el 25 % de los casos pueden asociar lesiones cutaneas, denominandose, en ese
caso como sindrome de Buschke-Ollendorf u osteodermopoiquilosis. Las lesiones cu-
téaneas suelen ser papulas blanco-amarillentas, simétricas, de morfologia redonda u
ovalada en zona lumbar o glitea o de ambos brazos y muslos (dermatofibrosis lenti-
cular diseminada).

No se suele recomendar tratamiento especifico alguno salvo el encaminado al trata-
miento del dolor si este apareciese.

Este caso es interesante dado que la presentacion de osteopoiquilosis en la columna
vertebral suele ser excepcional y es por ello que existen pocos casos recogidos en la
literatura. Pone de manifiesto la necesidad de reconocer patrones radioldgicos espe-
cificos que nos faciliten el diagndstico y nos ayuden a no confundir a esta entidad con
otras patologias
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CC18. COREA HIPERGLUCEMICA. A
PROPOSITO DE UN CASO.

Isabel M? Martinez Romera, Ana Galdeano Escanez, Ainhoa Urquizar Ayén, Jai-
me Peérez Crespo Gilabert, Purificacion Sanchez Lopez.

Resumen

Se presenta el caso de un hombre de 86 anos con diabetes tipo 2 mal controlada,
que desarrolld corea en su miembro superior derecho, un trastorno del movimiento ca-
racterizado por contracciones involuntarias. Tras un mal control glucémico, con niveles
elevados de glucosa, se diagnosticd corea secundaria a hiperglucemia no cetdsica. El
tratamiento adecuado del control glucémico mejord los sintomas, 1o que confirma la re-
versibilidad de este trastorno. La corea hiperglucémica es rara, especialmente en edades
avanzadas, pero su diagnostico temprano y tratamiento son clave para la recuperacion.

Abstract

An 86-year-old male with poorly controlled type 2 diabetes developed chorea in his
right upper limb, characterized by involuntary movements. Following poor glucose con-
trol, with elevated glucose levels, chorea was diagnosed as secondary to non-ketotic
hyperglycemia. Proper glucose control improved the symptoms, confirming the rever-
sibility of this condition. Hyperglycemic chorea is rare, particularly in older adults, but
early diagnosis and treatment are crucial for recovery.

Palabras clave

Corea hiperglucémica, diabetes mellitus

Introduccion

La corea es un trastorno del movimiento involuntario debido a afectacion de los gan-
glios basales, caracterizado por contracciones bruscas e irregulares sin patréon defi-
nido, principalmente en las extremidades distales. Se clasifica en primaria (idiopatica,
hereditaria) o secundaria (adquirida), siendo las Ultimas habitualmente agudas y unilate-
rales. Las causas secundarias incluyen factores vasculares, inflamatorios, infecciosos,
toxicos y metabdlicos'2. En este caso se presenta una corea secundaria a trastorno
metabolico, una etiologia poco comun pero potencialmente reversible.

Historia clinica

® Antecedentes: Hombre de 86 anos con antecedentes de diabetes mellitus tipo
2 mal controlada, dislipemia, insuficiencia renal cronica, y un habito de fumar de
40 paquetes/ano. Su tratamiento incluye insulina glargina, repaglinida, linagliptina
y ezetimiba, aungue con mala adherencia al tratamiento.

® Enfermedad actual: El paciente ingresa por deterioro general con astenia, des-
orientacion y la aparicion de movimientos coreicos en su miembro superior dere-
cho (MSD) de 4 dias de evolucion, sin fiebre ni otros sintomas asociados.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica no se reportan otros hallazgos relevantes ademas de los movi-
mientos coreicos en el MSD.
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Pruebas complementarias

® Analitica:
*Glucosa: 670 mg/dl (74-106)
*HbA1c: 14.45% (3-6)
*Sodio: 125 mg/dl (136-146)
*Creatinina: 3.33 mg/dl (0.51-0.95)
*Gasometria venosa: normal
*Urindlisis: glucosa ++++, leucocitos, nitritos y cuerpos cetdnicos negativos

® Radiografia de térax: Sin hallazgos.

® RMN: No se visualizan lesiones isquémicas agudas, pero se observan artefactos
de susceptibilidad magnética en caudado y lenticular compatibles con cambios
por episodios de hiperglucemia.

Evolucion

Tras el control glucémico, el paciente experimentd una mejora clinica significativa, lo que
llevo al diagndstico de corea secundaria a descompensacion hiperglucémica no cetosica.

Diagndstico

El diagndstico final es corea por descompensacion hiperglucémica no cetésica, dado
el contexto clinico y la mejoria tras el tratamiento adecuado.

Discusién y conclusiones

Se deben descartar causas secundarias de corea (tabla) mediante una historia clinica
detallada, analisis de laboratorio y neuroimagenes®*°. La corea hiperglucémica es una
complicacion rara que ocurre principalmente en pacientes con mal control glucémico
y en edades avanzadas. A pesar de su rareza, es importante considerarla como causa
en pacientes con diabetes, ya que un diagnoéstico temprano y tratamiento adecuado
pueden revertir los sintomas. El mecanismo fisiopatolégico exacto aun es incierto, pero
se cree que la hiperglucemia provoca anoxia, reduciendo la concentracion de GABA 'y
acetilcolina en los ganglios basales®®.

PRIMARIAS: HEREDITARIAS O IDIOPATICAS. SECUNDARIAS: ADQUIRIDAS.

Huntington like (tipos 1-3) Vascular: lesion isquemica o hemorragica de los
ganglios de la base.

Ataxia espinocerebelosa Autoinmune: Svdenham, PANDAS (edad infantil,
fiebre reumatica, Ac anti-estreptococicos-anti-
neuronas ganglios base).

Atrofia dentorubropalidoluisiana Farmacologica/Toxicos: neurolepticos, levodopa,
cocaina y otros estimulanies. Suele remitir con la
retirada del farmaco/toxico.

Por depdsito de hierro Metabdlica: tirotoxicosis, la degeneracion
hepatocerebral adquirida, 1a hiperglucemia no
cetosica, la dieta cetoaénica, la hipoglucemia, la
insuficiencia renal.

Neuroacantocitosis Infecciosa: VIH, variante de la enfermedad de
Creutfeld-Jakob, la tuberculosis o la
leucoencefalopatia multifocal progresiva.

Otras: lupus eritematoso sistémico, el sindrome
antifosfolipido, la policitemia vera o el corea
gravidarum.

Diagndstico diferencial de la Corea
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Puntos destacados

El caso resalta la corea secundaria a hiperglucemia no cetésica como complicacion rara
pero reversible en diabéticos mal controlados. Su aporte es enfatizar la importancia del
diagnostico temprano y el manejo adecuado de la glucosa para la recuperacion clinica.
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CC19. ASCITIS QUILOSA SECUNDARIA
A TROMBOSIS DE VENA SUBCLAVIA
IZQUIERDA.

S. Soriano-Gandullo’; P Gordillo’; J. Antinolo™; M. Ruiz’; J. Sanchez’; E. Valver-
de’: J. Criado-Garcia?.

Centro de Trabajo

1. Residentes de Medicina Interna. Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.
2. FEA de Medicina Interna. Unidad de Enfermedad Tromboembdlica Venosa.
Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Varon de 69 anos con antecedentes de Enfermedad Renal Cronica y posterior tras-
plante renal, en tratamiento habitual con prednisona, ciclosporina, acido micofendlico,
y recientemente terapia con sirolimus, que ingresa por edematizacion de miembro su-
perior izquierdo (MSI) y ascitis. Se confirma la presencia de una trombosis venosa (TV)
de la subclavia izquierda mediante ecografia. En la paracentesis se obtiene un liquido
de aspecto lechoso con los siguientes datos analiticos: Triglicéridos: 1.190 mg/dL,
Glucosa:107 mg/dL; Albumina: 2,1 g/dL; Proteinas totales: 2,9 g/dL; LDH: 103 U/L;
alfa-Amilasa: 51 U/L; ADA: 5,4 U/L; Hematies: 1.500 x 1/uL; Leucocitos: 399 x 1/uL;
Polimorfonucleares: 11%; Mononucleares: 89 %. Ante el cuadro de ascitis quilosa (AQ)
y trombosis de localizacion inusual, se practican estudios dirigidos a la exclusion de
una neoplasia oculta y/o un proceso infeccioso abdominal. En el Tac de Torax y Ab-
domen se evidencia una trombosis venosa aguda de vena subclavia, yugular interna,
vena innominada y tercio proximal de cava superior (Imagen 1y 2), asi como, liquido
ascitico y derrame pleural izquierdo en probable contexto de fistula pleuroperitoneal.
Se descarta mediante PET focos de captacion patoldgica tanto en térax como en ab-
domen. Los cultivos del liquido ascitico fueron negativos para bacterias, asi como la
PCR de micobacteria tuberculosa y el cultivo de Lowestein.

El manejo consistid en paracentesis evacuadora, suspension de sirolimus (asociado
a casos de TV y AQ, segun literatural) y anticoagulacion con heparina de bajo peso
molecular a dosis terapéuticas ajustada a peso con control de la actividad anti-Xa,
hasta inicio de anticoagulacion oral y medidas dietéticas para control de la ascitis. En
ese momento se habian descartado otras causas de AQ, por lo que se atribuyo el
origen de la misma a la obstruccion del conducto toracico en su desembocadura en
la confluencia de las venas yugular y subclavia izquierda. Se valord junto a radiologia
intervencionista realizar una trombectomia mecanica, que se descartd por la progre-
sion del trombo hasta la cava superior. Se consigue una mejoria clinica y se mantiene
tratamiento en domicilio. El paciente reingresa por AQ de repeticion que precisa ser
evacuada de nuevo. Ante esto, se inicia tratamiento con octreotide, con el fin de dismi-
nuir la necesidad de paracentesis y conseguir mejoria clinica. En los siguientes meses
el paciente se mantiene estable, sin requerir nuevas paracentesis, pero sin conseguir
recanalizacion de la vena subclavia. Ante el diagndéstico de AQ (liquido lechoso perito-
neal rico en triglicéridos) debemos investigar la causa desencadenante. La obstruccion
por trombosis de las venas yugular y subclavia izquierda es poco habitual. La anti-
coagulacion es primordial, pudiendo resolver el cuadro en ocasiones. La terapia con

sy "\ Sociedad Andaluza
Fase( ey Sadem I) de Medicina Interna 91



ReunionesteOtofiode SADEMIZ2/28 | CASOS CLINICOS

anticoagulantes se debe mantener hasta la resolucion del proceso, aunque la duracion
de la anticoagulacion no queda definida en la literatura.2,3

El tratamiento médico de la AQ consiste en dieta alta en proteinas y baja en grasas (rica
en triglicéridos de cadena media) y analogos de somatostatina. El paso posterior serian
técnicas intervencionistas.4,5,6

En conclusion, debemos incluir la sospecha de TV de MSI dentro del diagndstico dife-
rencial de la AQ.

Vena trombosada

Imagen 1: TC tdérax con contraste intravenoso. TV aguda de vena subclavia, yugular
interna, vena innominada y tercio proximal de cava superior.

Imagen 2: Liquido ascitico.
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CC20. UVEITIS ANTERIOR: A
PROPOSITO DE UN CASO.

Guido collazos Fernandez. Julio Manuel Moreno Salcedo.

Centro de Trabajo

Servicio de Medicina Interna. Hospital Comarcal de la Axarquia, Vélez-Malaga
(Malaga), Espana.

Resumen

La enfermedad de Lyme es una infeccion bacteriana causada por Borrelia Burgdorferi,
que se transmite a los humanos a través de la picadura de garrapatas infectadas del
género ixodes. Es mas comun en areas boscosas o rurales de América del Norte, Eu-
ropa y Asia. Presentamos un caso clinico, donde la clinica de uveitis anterior recurrente
es una forma de presentacion de esta enfermedad.

Palabras clave

Uveitis anterior. Enfermedad de Lyme. Borrelia Burgdorferi. Enfermedades sistémicas

Puntos destacados

® | a uveitis anterior puede asociarse a enfermedades sistémicas, como la Enferme-
dad de Lyme, y representa un desafio clinico multidisciplinario.

® | a integracion de la historia clinica, datos epidemioldgicos y pruebas seroldgicas
confirmatorias es esencial para un diagndstico preciso.

® Este caso subraya la importancia de considerar etiologias infecciosas poco comu-
nes en pacientes con antecedentes especificos.

Introduccion

La uveitis anterior constituye una de las manifestaciones inflamatorias oculares mas
frecuentes. Puede ser de etiologia idiopatica o asociarse a patologias infecciosas,
autoinmunes o traumaticas. Este informe describe un caso clinico de uveitis anterior
secundaria a la Enfermedad de Lyme, destacando el valor de un enfoque integral en
su diagnostico y manejo.

Antecedentes personales y Epidemioldgicos

La paciente reside en entorno urbano, sin viajes recientes al extranjero, sin contacto
con animales ni factores de riesgo conocidos, salvo la practica regular de barranquis-
mo. Con respecto a los antecedentes personales, presentaba uveitis anterior recurren-
te en ojo izquierdo con tres meses de evolucion, episodios previos de desprendimiento
de retina secundarios a la inflamacion ocular e historia de epididimitis traumatica.

Enfermedad actual

Varén de 50 anos remitido desde oftalmologia tras detectar uveitis anterior en ojo izquierdo.
El paciente refiere, ademas, diarrea intermitente con hematoquecia ocasional durante el
ultimo ano, de resolucion espontanea. Artralgias en los hombros, atribuidas a actividades
deportivas de barranquismo. Sin hallazgos relevantes en la exploracion fisica.
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Exploraciones complementarias

Analiticamente; hemograma, biogquimica y funcion tiroidea normales. Inmunoglobulinas
dentro de rangos fisioldgicos. ECA de 30,7 U/L. Serologia con marcadores negativos
para CMV (IgM), VEB (IgM), Brucella, VIH, VHB, VHC vy sffilis. En cuanto a la autoin-
munidad, los ANA, ANCA y Anti-CCP negativos. HLA-B27 y HLA-B*5701 negativos.
En relacion con las pruebas de imagen; resonancia magnética craneal y radiografia de
térax sin alteraciones. Colonoscopia que revela hemorroides internas y externas.

Diagnostico diferencial

Tras estudio analitico de sangre y orina sin alteraciones relevantes, serologias negativas
para VIH, VHB, VHC, LUE y Brucella, marcadores de infeccion pasada de CMV 'y VEB,
y ademas marcadores de autoinmunidad negativos; Debemos pensar como posibles
diagnosticos, la Sarcoidosis, Vasculitis sistémica (Panarteritis Nodosa); Vogt-Koyana-
gi-Harada. y la Enfermedad de Lyme. La exposicion ocupacional al barranquismo y los
hallazgos serologicos inclinaron la sospecha diagndéstica hacia la ultima. Tras esto, se
realiza ELISA el cual es positivo con titulo de 1,226, e INMUNOBLOT con ac IgG p18
(bavariensis) p24 con resultado indeterminado y Ac IgM Ospc (garinii) P41 con resulta-
do POSITIVO, llegandose asi al diagnostico de la Enfermedad de Lyme.

Discusion
La Enfermedad de Lyme es una enfermedad provocada por la Borrelia burgdorferi, y trans-

mitida por garrapatas, con 18 genotipos de los cuales 3 infectan al hombre son B. burg-
dorferi en Norte América, B. afzelii en Europa, B. garinii en Europa y Norte de Africa.

Esta enfermedad presenta 3 etapas clinicas, donde hay una fase 1 o precoz, donde las
manifestaciones principales son la infeccion loco-regional con eritema migrans (65/89%)
y sindrome pseudogripal (50%). La Fase 2 (semanas-meses), con artritis (5%), manifes-
taciones neuroldgicas (3-5%), cutaneas (2-3%), cardiacas y oftalmoldgicas (1-4%), por
ultimo, una fase 3 o cronica de meses-anos. Asi la afectacion oftalmoldgica se manifiesta
en las fases 2 y 3, en forma de epiescleritis, queratitis y uveitis principalmente.

Por tanto, los criterios diagndsticos de la uveitis asociada a Enfermedad de Lyme se
basan en una ELISA positivo confirmado con INMUNOBLOT, exclusion del resto de
etiologias del diagnostico diferencial, resolucion tras tratamiento antibiético, probabili-
dad pretest alta, basado en la posible exposicion previa: area endémica, paseos por €l
bosque y sintormas compatibles.

Conclusiones

La Enfermedad de Lyme debe incluirse en el diagnostico diferencial de uveitis an-
terior cuando existen antecedentes de actividades de riesgo en areas endémicas.
El manejo oportuno con antibidticos permite una resolucion efectiva y prevencion
de secuelas.

Financiacion, conflictos de interés y consentimiento informado

No se recibieron fondos especificos para este trabajo. Los autores declaran ausencia
de conflictos de interés. Se obtuvo el consentimiento informado del paciente para la
publicacion del caso.
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Resumen

El sindrome de VEXAS es una enfermedad autoinflamatoria ligada al cromosoma X, ca-
racterizada por fiebre recurrente y cuadros inflamatorios sistémicos que pueden afectar
articulaciones, piel, pulmones, cartilago y/o vasculatura. El diagndstico se basa en el
hallazgo de una mutacion en el gen UBA1 y es caracteristico la presencia de vacuolas
citoplasmaticas en células precursoras mieloides v eritroides!?. Presentamos el caso
de un varén de 62 anos con fiebre persistente, dolores osteomusculares, dolor abdo-
minal y anemia macrocitica con plaquetopenia refractarias al tratamiento, en quien, tras
un brote de condritis recidivante, se puedo llegar a un diagnostico definitivo.

VEXAS syndrome is an X-linked autoinflammatory disease characterized by recurrent
fever and systemic inflammatory episodes that can affect joints, skin, lungs, cartilage,
and/or vasculature. Diagnosis is based on the finding of a mutation in the UBA1 gene,
with the presence of cytoplasmic vacuoles in myeloid and erythroid precursor cells
being characteristic!?. We present the case of a 62-year-old man with persistent fe-
ver, musculoskeletal pain, abdominal pain, and treatment-refractory macrocytic anemia
with thrombocytopenia, in whom a definitive diagnosis was made following a flare of
recurrent condrithis.

PALABRAS CLAVE
VEXAS, autoinflamatory, anemia, condrithis, UBA1

Introduccion

El sindrome de VEXAS es una enfermedad autoinflamatoria identificada a finales de 2020
por Beck et al®. Clinicamente puede presentar un amplio abanico de sintomas inflama-
torios y hematoldgicos que plantean un diagndstico diferencial complejo, lo cual dificulta
su deteccion. Los sintomas mas habituales incluyen fiebre persistente, cuadros osteoar-
ticulares, condritis, lesiones cutaneas, trombosis venosas y afectacion pulmonar. Analiti-
camente, suele cursar con anemia macrocitica y trombocitopenia™?. Para su diagnéstico
definitivo se precisa la confirmacion genética de las mutaciones en UBA1¢.

Este caso aporta un valor cientifico y educativo para la comunidad médica al exponer
una enfermedad de reciente descripcion y diagndstico complejo debido a su variada
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presentacion clinica, que puede llegar a presentar una alta mortalidad asociada. Ade-
mas, resalta la importancia de la valoracion integral de los pacientes, lo cual resultd
esencial para el diagnoéstico de nuestro paciente.

Varén de 62 anos que consulta por dolores osteomusculares y abdominal, fiebre y
pérdida de peso. Como antecedentes personales destacan una hiperferritinemia con
mutacion heterocigota de C282Y, relacionada a enfermedad metabdlica hepatica sin
signos de cirrosis. Trombosis venosa profunda (TVP) de miembro inferior izquierdo
en noviembre de 2022 y de miembro superior derecho el 04/01/202, tratada con
enoxaparina hasta el 13/03/2023.

El 16/03/2023 acude a urgencias por cuadro de astenia, dolores musculares y articula-
res generalizados, dolor abdominal, fiebre y perdida de unos 7kg de peso en el ultimo
mes, sin otra sintomatologia asociada. No habia realizado viajes recientemente.

A la exploracion fisica presenta una tension arterial 150/75 mmHg, temperatura 36.6°.
Mal estado general, auscultacion cardiorrespiratoria ritmica, sin soplos audibles, con
murmullo vesicular preservado, sin ruidos patoldgicos sobreanadidos. Abdomen sin
signos de peritonismo, con dolor a la palpacion de fosa renal izquierda. Extremidades
sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda. Sin signos de artritis. No exterio-
rizacion de sangrado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS AL INGRESO

12 Analitica: leucocitos 22.460 pL (4.500 — 11.500 pl), neutrofilos 1.7640 pL (1.800
— 7.700 pL), hemoglobina 7 g/dL (13 — 18 g/dL), volumen corpuscular medio (VCM)
105 fL, Plaquetas 218.000 pl (140.000 — 450.000 i), Frotis 10% cayados, proteina C
reactiva (PCR) 330 mg/L (0 — 5 mg/L), Procalcitonina negativa. Orina: 252 bacterias, 9
leucocitos.

Hemocultivo y urocultivo: negativos.
PCR COVID, VRS vy gripe: negativos.

Radiografia de térax: indice cardiotoracico aumentado. Sin signos de infiltrados ni con-
densaciones agudas.

Ecografia y tomografia computarizada (TC) de abdomen: esplenomegalia (14 cm) con
varias imagenes hipodensas de probable origen vascular, con sospecha de infarto
esplénico.

EVOLUCION

Al ingreso se plantea una posible neoplasia; endocarditis emboligena o trombofilia
como origen del cuadro de sindrome febril con respuesta inflamatoria asociada, sos-
pecha de infarto esplénico y sindrome constitucional, en paciente con antecedentes de
trombosis venosas profundas de repeticion.

Analiticamente persistié durante el ingreso una anemia macrocitica con necesidad de
soporte transfusional, clinicamente sin exteriorizacion de sangrado. También una ele-
vacion de reactantes de fase aguda, con una PCR vy ferritina persistentemente eleva-
das (> 250 mg/L (0 — 5 mg/L) y > 3.000 ng/mL (30 — 350 ng/mL) respectivamente).
Se observd un componente monoclonal de significado incierto (IgG Kappa), que fue
categorizado como de bajo riesgo de progresion. El resto de inmunoglobulinas se en-
contraban en rango, con autoinmunidad negativa. Se realizé un aspirado de médula
6sea sin signos de sindrome mielodisplasico y un estudio de hemoglobinuria paroxis-
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tica nocturna que resultdé negativo. No se encontraron alteraciones en el estudio de
hipercoagulabilidad.

Los hemocultivos fueron negativos y seroldégicamente solo se encontrd un IGRA po-
sitivo, sin signos de infeccion tuberculosa activa. Se descartd una endocarditis y un
foramen oval permeable por medio de ecocardiografia.

Se realizd una endoscopia digestiva alta y baja descartando pérdidas hematicas di-
gestivas y una TC combinada con tomografia por emision de positrones (PET/TC) sin
evidencias de enfermedad neoplasica macroscopica.

Durante el ingreso hospitalario, tras haber descartado origen neoplasico, infeccioso o
una trombofilia, el paciente presentd un cuadro de dolor auricular y nasal con hipoacu-
sia neurosensorial asociada que fue categorizado de policondritis. Este nuevo hallazgo,
sumado al resto de sintomas que presentaba el paciente, reforzd la sospecha diagnés-
tica de un sindrome autoinflamatorio. En base a estos nuevos hallazgos se realizd una
revision del aspirado de medula 6sea donde se observaron vacuolas citoplasmaticas
en precursores mieloides y eritroides, 1o cual orientd a un diagnéstico de sindrome de
VEXAS, que pudo ser confirmado tras el hallazgo de mutaciones patoldgicas en el gen
UBA1 en el estudio genético.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE VEXAS.

DISCUSION

El Sindrome de VEXAS es una enfermedad autoinflamatoria monogénica con una
presentacion exclusiva en adultos que se asocia a variantes postcigoticas del gen
UBAT1, ligado al cromosoma X, el cual codifica una de las dos isoformas de la en-
zima E1, responsable de la ubiquitilizacion en el citoplasma de la célula y en la que
es caracteristica la presencia de vacuolas citoplasmaticas en precursores células
precursoras mieloides y eritroides!".

Clinicamente se caracteriza por la aparicion cuadro constitucional con pérdida de peso,
fiebre persistente de origen no infeccioso y cuadros inflamatorios sistémicos, pudiendo
afectar a articulaciones; a la piel, siendo habituales episodios de vasculitis cutanea,
eritema nodoso o formas de dermatosis neutrofilica; trombosis venosa profunda; de-
rrame pleural o infiltrados pulmonares; afectacion ocular o en forma de condritis nasal/
auricular cuando produce afectacion cartilaginosa® 9.

Con respecto a las pruebas complementarias es habitual encontrar en los analisis de
sangre la presencia de anemia macrocitica con niveles de acido folico y vitamina B12
en rango normal, trombocitopenia, leucopenia y aumento de reactantes de fase aguda
(velocidad de sedimentacion globular y PCR), ademas de que puede llegar a encon-
trarse un componente monoclonal asociado o positividad de autoanticuerpos como
factor reumatoide, anticoagulante IUpico o anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo!),

En el mielograma es frecuente la presencia de signos de hipercelularidad, hiperpla-
sia y displasia mieloide, ademas de vacuolas citoplasmaticas en células precursoras
mieloides y eritroides!"¥. Es posible que en pacientes que no tengan una enfermedad
hematologica de base y no hayan sido sometidos a procedimientos y farmacos mie-
lotoxicos, la presencia de estas vacuolas se pueda llegar a considerar un hallazgo
patognomonico del sindrome de VEXAS™,

En los casos en los que exista afectacion cutanea en forma de vasculitis, paniculitis 0
dermatosis eosinofilica la realizacion de una biopsia puede aportar datos que apoyen el
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diagnostico. Las pruebas de imagen como la TC, resonancia magnética nuclear (RMN)
o la PET/TC son utiles para definir el origen de la inflamacion y su extension®.

El gold standar para el diagndstico definitivo actualmente se basa los test genéticos,
pudiendo realizarse el next-generation sequencing (NGS) o en sangre una secuencia-
cién monogénica que permita evidenciar una mutacion patogénica en el gen UBA1@,

Se ha propuesto un algoritmo diagnostico para el sindrome de VEXAS en pacientes
con diagnostico previo de policondritis recidivante, basado en el cumplimiento de los
siguientes criterios: pacientes varones que presenten macrocitosis (VCM > 100 fL),
plaguetopenia (<200.000/mm?) y policondritis recidivante®. La presencia de estos ha-
llazgos se ha asociado con una sensibilidad del 100% y una especificidad del 96%
para la identificacion de mutaciones patogénicas del gen UBA1(9),

Entre las principales enfermedades que se deben considerar en el diagndstico dife-
rencial 0 que pueden encontrarse asociadas al sindrome VEXAS destacan las enfer-
medades autoinmunes como la policondritis recidivante, vasculitis leucocitoclasticas
cutanea, vasculitis sistémica, artritis reumatoide y otras artritis indiferenciadas. También
las dermatitis neutrofilicas o las paniculitis como el sindrome de Sweet, Sarcoidosis
extrapulmonar u otras enfermedades autoinflamatorias con o sin base genética co-
nocida. Hasta un 50% de los pacientes asocian alteraciones hematolégicas como
el mieloma multiple, la gammapatia monoclonal o el sindrome mielodisplasico, siendo
este Ultimo el mas frecuente®.

Con respecto a los tratamientos, los glucocorticoides a dosis medias-altas han mos-
trado ser eficaces, pero el resto de farmacos inmunodepresores, convencionales o
biolégicos, muestran una eficacia limitada o ausente!V. Cabe destacar el papel del
anticuerpo monoclonal anti-interleukina 6 tozilizumab, que en algunas series de casos
ha mostrado una eficacia parcial, aunque transitoria, al igual que el inhibidor JAK ruxo-
litinib. La azacitidina se ha asociado con una buena respuesta, sobre todo en pacientes
con sindrome mielodisplasico acompanante. Aun asi, a dia de hoy el trasplante alogé-
nico de progenitores hematopoyéticos parece ser la Unica terapia con opcion curativa,
pero su papel en el tratamiento del sindrome de VEXAS, al igual que su seguridad,
sigue siendo estudiada actualmente!™,

En cuanto al prondstico de la enfermedad de VEXAS presenta una mortalidad alta,
entre un 20 y un 50% en distintas cohortes®, con escasa respuesta a los tratamientos
y alta tasa de infecciones concomitantes secundarias al tratamiento inmunosupresor".
Ademas, cabe destacar que aquellos pacientes con sindrome mielodisplasico asocia-
do presentaron mayor mortalidad asociada®.

CONCLUSION

El sindrome de VEXAS es una entidad clinica de complejo diagndstico debido a su
amplio abanico de sintomas asociados. Por este motivo resulta esencial el reconocer
aquellos pacientes susceptibles de padecerla para poder iniciar un tratamiento precoz
dirigido. El tratamiento de este sindrome aun esté siendo investigado, presentando las
terapias actuales escasa eficacia y una elevada mortalidad asociada.

PUNTOS DESTACADOS

Considerar el sindrome de VEXAS en adultos con afeccion inflamatoria sistémica inex-
plicable, fiebre recurrente, policondritis recidivante y otros sintomas inflamatorios sis-
témicos asociados a un sindrome mielodisplasico u otros trastornos hematoldgicos,
especialmente si presentan anemia macrocitica y trombocitopenia.
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Figura 1. Vacuolizacion citoplasmatica.
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Figura 2. Condritis auricular.
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Resumen

Las vasculitis ANCA positivas agrupan a varias entidades con caracteristicas histolo-
gicas y clinicas comunes. En concreto, la granulomatosis con poliangeitis se presenta
como una inflamacion granulomatosa necrotizante que afecta de forma caracteristica
a los tractos respiratorios inferior y superior. Se presenta el caso de un paciente de 53
anos con sintomas constitucionales, oligoartritis y fiebre, que mostrd positividad eleva-
da para p-ANCA, hematuria, proteinuria y nédulos pulmonares cavitados, indicativos
de granulomatosis con poliangeitis (GPA). Se inicié tratamiento con pulsos de corticoi-
des, logrando una buena respuesta, seguido de ciclofosfamida para la induccion, dada
la afectacion multisistémica y de 6rganos nobles.

Abstract

ANCA-positive vasculitides encompass several entities with common histological
and clinical characteristics. Specifically, granulomatosis with polyangiitis presents as
necrotizing granulomatous inflammation that characteristically affects the upper and
lower respiratory tracts. A case is presented of a 53-year-old patient with constitutio-
nal symptoms, oligoarthritis, and fever, who showed elevated positivity for p-ANCA,
hematuria, proteinuria, and cavitary pulmonary nodules, indicative of granulomatosis
with polyangiitis (GPA). Treatment was initiated with pulse corticosteroids, achieving a
good response, followed by cyclophosphamide for induction, given the multisystemic
involvement and involvement of vital organs.

Palabras clave

Granulomatosis con poliangeitis, Vasculitis asociada a anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos, Glomerulonefritis de progresion rapida, ciclofosfamida, glucocorticoides
Keywords

Granulomatosis with polyangiitis, Vasculitis associated with antineutrophil cytoplasmic
antibodies (ANCA), Rapidly progressive glomerulonephritis, Cyclophosphamide, Glu-
cocorticoids

s *N Sociedad Andaluza
Fase( s vases" Sadem I) de Medicina Interna ﬁ



Scocaetari Bhsica

Fase ()

ReunionesteOtofiode SADEMIZ2/28 | CASOS CLINICOS

€/ Masdrabe | E4 e 1.7 1

Introduccion

La poliangeitis granulomatosa es una vasculitis sistémica caracterizada por la inflama-
cidn necrosante de los vasos de pequefio y mediano calibre. La afectacion respiratoria,
que incluye tanto las vias respiratorias superiores como inferiores, es la manifestacion
mas comun, observandose en aproximadamente el 90% de los casos'. La afectacion
renal en la poliangeitis granulomatosa es clinicamente relevante, manifestandose fre-
cuentemente como glomerulonefritis, la cual puede presentar necrosis focal. Esta con-
dicion incrementa el riesgo de desarrollar insuficiencia renal aguda si no se establece
un diagndstico oportuno y un tratamiento adecuado.

Esta enfermedad autoinmune, que se asocia con la presencia del anticuerpo anti-neu-
trofilo citoplasmico (ANCA) de tipo PR3 predominantemente, puede manifestarse de
manera insidiosa, 10 que dificulta su diagndéstico temprano y, en consecuencia, €l inicio
de un tratamiento adecuado.

Este caso resalta la importancia de un diagndstico precoz y un manejo adecuado en la
poliangeitis con granulomatosis, asi como la necesidad de una mayor concienciacion
sobre esta patologia en la practica clinica diaria, siendo el objetivo de este articulo con-
tribuir al conocimiento sobre la presentacion clinica y el manejo de la GPA, asi como
fomentar la discusion sobre las estrategias diagndsticas y terapéuticas.

Historia clinica. Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Presentamos el caso de un varén de 53 anos, fumador de un paquete/dia (IPA 25) de
tabaco y exportador de vinos que realiza viajes de forma frecuente sin antecedentes
médicos de interés. El paciente acude a consulta por pérdida de peso de 15 kg en un
periodo de dos semanas, acompanada de edemas bilaterales en miembros inferiores,
los cuales han sido tratados con furosemida sin respuesta clinica significativa. Rehis-
toriando al paciente refiere tos sin expectoracion ni hemoptisis y sin asociar disnea, de
dos meses de evolucion. A la exploracion encontramos al paciente taquicardico, con
una auscultacion respiratoria sin ruidos patoldgicos y edemas con févea hasta tercios
medios en miembros inferiores.

Pruebas complemenatias

Se realiz6 una analitica sanguinea donde se objetivd anemia normocitica de perfil
inflamatorio, elevacion de transaminasas con bilirrubina total normal y elevacion de
reactantes de fase aguda (velocidad de sedimentacion globular, ferritina y proteina
C reactiva). Tanto las serologias para virus hepatotropos vy el resto del estudio del
metabolismo férrico fueron normales. En el estudio de autoinmunidad llama la aten-
cion P-ANCA anti-proteinasa 3 positivos (> 177) y factor reumatoide positivo (24).
Se realiz6 estudio de orina de 24 horas objetivando proteinuria en rango no nefrético
(710 mg/24h) y hematuria. Para completar el estudio de las alteraciones hepaticas se
realizé ecografia y TAC abdominal donde solo se destaca leve esteatosis hepatica.
Dada la persistencia de sintomas respiratorios se realiza TC térax (figura 1) donde
informan de la presencia de cuatro nddulos pulmonares bilaterales solidos, los de
mayor tamano cavitados. Para completar el estudio y dada la sospecha diagndstica
se realiza fibrobroncoscopia y rinoscopia donde se objetiva un aumento de la vascu-
latura en el plexo de Kieselbach con toma de biopsias.

Evolucion

Dada la sospecha diagnoéstica de vasculitis tipo granulomatosis con poliangeitis se
iniciaron bolos de corticoides (500 mg metilprednisolona) durante el ingreso en planta

Sociedad Andaluza

T Sa deml de Medicina Interna

Tl +34 958 2035 11 - Fc +34 95820
intptinad v wem 31030 5o

104



ReunionesteOtofiode SADEMIZ2/28 | CASOS CLINICOS

meédica. Debido a la buena evolucion el paciente y la disminucion de reactantes de fase
aguda es dado de alta con prednisona 60 mg/dia en pauta descendente y se cita en
hospital de dia médico (UDM) para comenzar tratamiento con ciclofosfamida IV. Duran-
te el seguimiento en UDM el paciente recibe un total de seis ciclos de ciclofosfamida,
manteniéndose asintomatico y con perfil hepatico sin alteraciones. Es dado de alta
pendiente de seguimiento por parte del servicio de enfermedades minoritarias.

Diagnostico

Vasculitis tipo granulomatosis con poliangeitis.

Discusion

La granulomatosis con poliangeitis, antiguo Wegener, es una vasculitis que afecta a
vasos de pequeno y mediano calibre. Su prevalencia varia entre 25 y 160 casos por
millén de habitantes, mientras que la incidencia se sitla entre 9 y 16 casos por millén
de habitantes al ano. Actualmente, se estima que la tasa de supervivencia de los pa-
cientes con granulomatosis con poliangeitis es del 88% al ano, del 85% a los dos anos
y del 78% a los cinco afos?.

La pérdida de peso de 15 kg en un corto periodo, junto con la presencia de edemas
y anemia normocitica, plantea la posibilidad de un proceso inflamatorio sistémico. La
elevacion de los reactantes de fase aguda, como la velocidad de sedimentacion y la
proteina C reactiva, refuerza esta hipoétesis. La presencia de P-ANCA anti-proteinasa 3
positivos es un hallazgo clave que apoya la sospecha de una vasculitis, ya que estos
anticuerpos son frecuentemente asociados con la GPA, teniendo una sensibilidad del
66% Yy una especificidad del 98%°%*. En 1990 la American College of Rheumatology
(ACR), se basaba en cuatro criterios para la clasificacion de las vasculitis, en los cua-
les no se incluia la presencia de los anticuerpos, no es hasta 2022 cuando la ACR/
EULAR define unos nuevos criterios de clasificacion en los que si estan incluidos. Una
vez excluidas las enfermedades imitadoras de vasculitis, los pacientes diagnosticados
con enfermedad de pequeno/mediano vaso se puede clasificar como GPA o PAM si
suman una puntacion mayor de cinco puntos. La presencia de P-ANCA tiene un gran
PEeso en estos criterios ya que su valor es de cinco puntos, por lo que su ausencia hace
dificil, aunque no imposible clasificar a paciente como GPA®®. El diagndstico definitivo
en el caso de nuestro paciente se pudo realizar gracias a la presencia de inflamacion
granulomatosa con necrosis central en las biopsias bronquiales y nasales.

Los nddulos pulmonares cavitados observados en la tomografia computarizada del
térax son caracteristicos de la GPA y pueden ser confundidos con otras patologias
pulmonares, como infecciones o neoplasias. La proteinuria en rango nefrético vy la
hematuria observada en el estudio de orina son indicativas de un compromiso renal,
siendo esta la manifestacion extrapulmonar mas frecuente en pacientes con vasculitis®.

Para el tratamiento de primera linea se recomienda la combinacion de ciclofosfamida
con glucocorticoides o rituximab con glucocorticoides, como fue el caso de nuestro
paciente. Los pacientes suelen recibir entre 0,5 y 1 g de glucocorticoides por via
intravenosa, seguidos de un régimen de glucocorticoides orales a una dosis de 1
mg/kg/dia, con una reduccion gradual de la dosis segun las practicas locales y la
respuesta al tratamiento®.

Es importante senalar que el uso crénico de glucocorticoides esta asociado con un
aumento en el riesgo de agravar patologias cronicas, sobre todo en paciente pluripato-
l6gicos. La ciclofosfamida debe ser administrada durante un periodo de 3 a 6 meses,
debido a los problemas de toxicidad asociados con el uso prolongado de ciclofosfami-
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da, los pacientes a menudo son cambiados a otros inmunosupresores como azatiopri-
na, micofenolato mofetilo o metotrexato.

Conclusiones

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es una vasculitis sistémica de peque-
Aos y medianos vasos que pueden presentar una sintomatologia heterogénea, 1o que
retrasa su diagnoéstico y manejo oportuno. En este caso, la combinacion de sintomas
constitucionales, manifestaciones pulmonares y renales, junto con la positividad para
p-ANCA anti-proteinasa 3, fueron claves para establecer el diagnostico. El uso de
glucocorticoides en pulsos y ciclofosfamida permiti6 una adecuada induccion de la
remision, resaltando la importancia de un tratamiento inmunosupresor temprano en pa-
cientes con afectacion multisistémica. Se requiere un seguimiento estrecho para evaluar
la respuesta al tratamiento y prevenir recaidas, asi como una vigilancia de los efectos ad-
Versos relacionados con el uso prolongado de inmunosupresores. Finalmente, este caso
refuerza la relevancia de la concienciacion clinica sobre el GPA en la practica médica
diaria, dado su potencial impacto en la morbimortalidad de los pacientes.

Puntos destacados

Se presenta el caso de un paciente granulomatosis con poliangeitis, con afectacion
pulmonar y renal, diagnosticado mediante p-ANCA positivo y biopsia con inflamacion
granulomatosa necrotizante. El tratamiento con corticoides y ciclofosfamida logré una
evolucion favorable, destacando la importancia del diagnéstico temprano.
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Resumen

El sindrome de POEMS es una entidad infrecuente con diagnéstico complejo, que re-
quiere alta sospecha clinica. Su manejo es multidisciplinario y su identificacion tempra-
na es clave para mejorar el pronéstico y la calidad de vida del paciente. Presentamos
el siguiente caso clinico de una muijer de 69 anos con sindrome constitucional, poli-
neuropatia y adenopatias generalizadas. Con base en los hallazgos clinicos, analiticos
y radiologicos, se confirmo la enfermedad de Castleman, lo que permitié establecer el
diagnostico de sindrome de POEMS e iniciar el tratamiento correspondiente tras ello.

Palabras clave
POEMS, Castleman, Adenopatias, VEGF

Antecedentes personales

Muijer de 69 anos, sin antecedentes de alergias medicamentosas ni habitos toxicos.
Presenta hipertension arterial de larga data controlada con perindopril en monoterapia,
dislipemia, osteoporosis en tratamiento con calcio y acido risedronico, y déficit de vita-
mina B12 sin anemia, actualmente sin tratamiento para ésta.

Anamnesis

Derivada a consultas de Medicina Interna por sindrome constitucional con pérdida
ponderal de 20kg en los Ultimos 3 meses, acompanado de debilidad y edematizacion
de miembros inferiores. Niega otra sintomatologia por érganos y aparatos.

Exploracion fisica

A la exploracion, destacan acropaquias y ufas hiperqueratdsicas en manos y pies;
edemas con févea pretibiales bilaterales; debilidad 4/5 e hipoestesia tactil en ambos
miembros inferiores y adenopatias cervicales bilaterales de mas de 1 cm, blandas, no
adheridas ni dolorosas a la palpacion.

Pruebas complementarias

Ante estos hallazgos, se solicita analitica completa, destacando un pico monoclonal
IgA lambda con componente M 0,7% (0,05g/dl), B2microglobulina 5.29mg/L, TSH
5.07pUl/mL con T4L normal, FG 48 mL/min/1,73m2, K+ 5.9 mEg/L con resto de iones
normales, triglicéridos 216mg/d, 439.000 plaquetas y B12 160 pg/mL sin anemia. La
funcion hepatica, serologias, autoinmunidad y serie blanca fueron normales. Por otro
lado, se solicita TAC toraco-abdomino-pélvico donde presenta multiples adenopatias
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latero-cervicales, axilares, abdominopélvica e inguinofemorales. Ademas, se solicita
un EMG-ENG que describe una polineuropatia sensitivo-motora desmiglinizante con
predominio axonal en region distal de miembros inferiores.

Dado el alto nivel de sospecha de un trastorno linfoproliferativo, se solicitd la exéresis de
un ganglio inguinal, describiéndose linfadenitis reactiva inespecifica sin signos de maligni-
dad. Se solicita PET-TAC que presenta multiples adenopatias supra e infradiafragmaticas
con tenue actividad metabdlica de caracter inespecifico y foco hipermetabdlico sobre
lesion blastica en articulacion costo-vertebral del segundo arco costal izquierdo.

Ante la sospecha clinica, se amplia el estudio analitico, evidenciando un nivel de VE-
GF-A superior a 1000 pg/mL. En el perfil endocrino, se detecta hiperprolactinemia e
hiperparatiroidismo. Asimismo, se solicita la exéresis de un ganglio cervical, cuyo ana-
lisis revela hallazgos compatibles con la enfermedad de Castleman.

Juicio clinico

Dado los hallazgos mencionados y el cumplimiento de los criterios diagndsticos prees-
tablecidos, se confirma el diagnéstico de Sindrome de POEMS.

Tratamiento y evolucion

El diagnodstico se alcanzo a los 8 meses desde el inicio del cuadro clinico. Tras ello,
es derivada a Hematologia, iniciando tratamiento con ciclofosfamida, bortezomib y
dexametasona con buena respuesta analitica, radioldgica y, en menor medida, clinica
al 6° ciclo. Actualmente, se encuentra pendiente de trasplante de progenitores hema-
topoyéticos.

Blls CllisiaE

El sindrome de POEMS es un trastorno multisistémico poco frecuente, de origen pa-
raneoplasico asociado a una discrasia de células plasmaticas, cuya causa exacta aun
se desconoce. Para el diagnostico, es necesario cumplir dos criterios obligatorios: la
presencia de polineuropatia y un pico monoclonal. Ademas, se debe cumplir al me-
nos uno de los criterios mayores, que incluyen la enfermedad de Castleman, lesiones
osteoesclerodticas y niveles elevados de factor de crecimiento del endotelio vascular
(VEGF). También es imprescindible la presencia de al menos un criterio menor, entre los
cuales se encuentran la organomegalia, la sobrecarga de volumen extravascular, endo-
crinopatias, lesiones cutaneas, papiledemay un aumento de plaquetas (trombocitosis)
o de glébulos rojos (policitemia).

Las manifestaciones clinicas pueden ser incapacitantes, por lo que su diagndstico
precoz es fundamental. No obstante, presenta una gran heterogeneidad clinica, lo que
resulta en un retraso diagnostico con una media de 13 a 18 meses desde el inicio de
los sintomas. Por tanto, se requiere de una alta sospecha clinica.

El enfoque terapéutico depende de la extension de la enfermedad y la condicion del
paciente, por lo que es fundamental un manejo multidisciplinar.
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