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Para los médicos en formación principalmente y durante toda la carrera profesional, 
el aprendizaje a través de casos clínicos es fundamental. El formato caso clínico nos 
ayuda al reconocimiento de patrones clínicos con los que podemos enfrentarnos en 
nuestra clínica diaria y nos ayuda a perfeccionar nuestro razonamiento. 

En el siguiente libro os presentamos los casos clínicos elaborados por los residentes 
de Medicina Interna andaluces para el 38º congreso de la SADEMI. 

Espero que disfrutéis de su lectura y esta os sea útil en vuestro día a día. 

Salvador Martín Cortés
Servicio de Medicina Interna. Hospital Virgen de la Victoria

Vocal MIR en Junta Directiva de SADEMI en el periodo 2022-2024
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775/59. ARTERITIS DE TAKAYASU

Autores:

Rosales, M.1, Rosales García, P.1, Cuevas Corrales, J.1

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla

Resumen:

La arteritis de Takayasu es una vasculitis crónica poco común de etiología desconocida, que afec-
ta a la aorta y sus ramas primarias (1). Afecta principalmente a mujeres, con una edad de aparición 
que suele estar entre los 10 y los 40 años. La inflamación puede conducir a la estenosis, oclusión 
o dilatación del vaso, produciendo una gran variedad de síntomas clínicos.

Palabras clave

Vasculitis, estenosis.

Cuerpo del artículo

Mujer de 15 años que consulta por astenia y pérdida de peso, asociado a cervicalgia intensa bilate-
ral y cefalea. Refiere comenzar dicho cuadro tras infección paucisintomática por SARS-COV-2 hace 
un año. A la exploración destaca soplo en subclavia derecha, no soplos en carótidas ni cardiacos.

Analítica con Hb de 9.3 g/dL (12-15 g/dL), PCR 114 mg/l (0.0 - 5.0), TC toracoabdominal con 
hallazgo de inflamación en ambas carótidas comunes y segmento proximal de la arteria mesen-
térica superior, con luz estenosada. Ante sospecha de vasculitis, se inicia tratamiento con bolos 
de corticoides con buena respuesta clínica inicial. Se realiza PET-TC con actividad metabólica 
incrementada tronco supraaórtico derecho y ambas carótidas, con arteria mesentérica superior 
con índice de captación bajo.

Se inicia tratamiento con metrotexate sin mejoría clínica por lo que se decide añadir tocilizumab, 
con mejoría de RFA y desaparición de carotidinia.

Puntos destacados

El diagnóstico diferencial incluye enfermedades ateroscleróticas, inflamatorias, infecciosas y here-
ditarias que afectan a las grandes arterias. En nuestra paciente, el diagnóstico diferencial implica 
arteritis de células gigantes (ACG), aortitis infecciosa y síndrome de Behçet.

Ilustraciones, figuras y tablas

No hay imagen.

Bibliografía

1.	 Saadoun, D., Vautier, M., & Cacoub, P. (2021). Medium- and large-vessel vasculitis. Circulation, 
143(3), 267–282. doi:10.1161/circulationaha.120.046657

Aprobación ética

Aprobado.
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Consentimiento del paciente 

Consentimiento obtenido.

775/63. ENFERMEDAD CRÓNICA ACTIVA POR VIRUS DE EPS-
TEIN-BARR (CAEBV)

Autores:

Orquín Alonso, B.1, Jiménez Benítez, M.1, Mora Carrera, C.2, Dutoit González, I.3, Ruiz Reyes, E.4

Centro de Trabajo:

(1) Residente de 4º año de Medicina Interna. Hospital La Merced. Osuna. Sevilla, (2) Resi-
dente de 3er año de Medicina Interna. Hospital La Merced. Osuna. Sevilla, (3) Residente 
de 2º año de Medicina Interna. Hospital La Merced. Osuna. Sevilla, (4) Residente de 1er 
año de Medicina Interna. Hospital La Merced. Osuna. Sevilla

Resumen:

El virus Epstein-Barr (VEB) es un herpesvirus de distribución mundial. La incidencia máxima es en 
la juventud y suele cursar como un cuadro de mononucleosis infecciosa, con la tríada típica de fie-
bre, dolor faríngeo y linfadenopatía, que se autolimita en pocas semanas. Hay un número reducido 
de pacientes que desarrollan una enfermedad con un curso más crónico y síntomas persistentes 
o intermitentes similares a la mononucleosis. Estos pacientes desarrollan infiltración de tejidos por 
células T, NK o en menor frecuencia, células B infectadas por VEB; esto se conoce como enfer-
medad crónica activa por virus de Epstein-Barr (CAEBV)1.

Palabras clave

Fiebre

Linfadenopatía

Infección crónica

Virus Epstein-Barr

Cuerpo del artículo

Introducción: Se presenta el caso clínico de un varón de 75 años que consulta por cuadro respi-
ratorio, fiebre y síndrome constitucional, con adenopatías múltiples y diagnóstico final anatomopa-
tológico muy poco frecuente y con mal pronóstico en ausencia de tratamiento.

Historia clínica:
Antecedentes: Varón de 75 años con intolerancia a metamizol, hipertensión arterial en tratamiento 
con enalapril 20mg al día, exfumador desde los 14 años hasta los 67 años con un índice paque-
tes-año (IPA de 100), no bebedor. Pseudofaco de ambos ojos, sin otros antecedentes médicos ni 
quirúrgicos. Ha trabajado como agricultor, actualmente jubilado.

Enfermedad actual: Presenta desde hace 5 meses cuadro de tos y expectoración amarillenta, sin 
hemoptisis, así como disnea al acelerar el paso. Fiebre puntual de hasta 38ºC que ha cedido con 
antitérmicos. Ha consultado en varias ocasiones a su médico de atención primaria que ha pautado 
aerosolterapia, corticoides sistémicos y antibioterapia hasta en dos ocasiones, sin mejoría. En los 
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últimos dos meses, empeoramiento clínico con disnea de pequeños esfuerzos, astenia marcada, 
hiporexia y pérdida de 5 kilos asociada. No dolores articulares ni lesiones cutáneas.

Exploración física: Buen estado general, consciente, orientado y colaborador. Bien hidratado y per-
fundido. Saturación basal en 87%. Tª: 38ºC. A la auscultación pulmonar destaca disminución del 
murmullo vesicular con crepitantes bibasales tipo “velcro” con predominio en hemitórax izquierdo.

Pruebas complementarias:
	z Analítica: Hemograma: Normalidad de las tres series. Coagulación: sin alteraciones. Bioquími-
ca: Glucosa, función renal e iones normales. PCR: 83 (0-5).

	z Rx tórax: Infiltrado intersticial bilateral de predominio en bases.

	z TAC tórax-abdomen:

	yEngrosamiento del intersticio pulmonar con presencia de infiltrados en vidrio deslustrado con 
tendencia a la consolidación en bases pulmonares.
	yNumerosas adenopatías:

A nivel del tórax (paratraqueales, prevasculares, subcarinales e hiliares derechas, así mismo nu-
merosas adenopatías axilares bilaterales de gran tamaño, así como en pared torácica izquierda)

A nivel abdominal se visualizan múltiples adenopatías patológicas en ligamento gastrohepático, 
paraaórticas, ilíacas primitivas y externas e inguinales bilaterales.

	yEsplenomegalia de 16 cm.
	z PET-TAC: Adenopatías múltiples supra e infradiafragmáticas con SUV patológico. Captación 
ósea difusa. Infiltrados pulmonares y derrame pleural. Ascitis.

	z Microbiología: Sin aislamientos microbiológicos (hemocultivo, urocultivo, antigenuria, PCR 
SARS-COV-2 y gripe: Negativos). Galactomanano y betaglucano: Negativo. Serologías (inclui-
da leishmania): Negativo. VHB (virus hepatitis B) pasado (HBsAg -, IgG AntiHBc y AntiHBe +).

	z Anatomía Patológica: Biopsia de adenopatía cervical izquierda: Hiperplasia linfoide paracortical 
atípica asociada al Virus de Epstein-Barr (VEB). Predominio de linfocitos T con un salpicado de 
blastos EBER+ (ARN pequeño no codificante asociado a VEB (por hibridación in situ). PCR VEB 
en sangre: 14.186 copias/ml.

Evolución: Durante el ingreso sin respuesta a antibioterapia con Ceftriaxona y Levofloxacino, fiebre que 
cede parcialmente con naproxeno. Desarrolla insuficiencia respiratoria hipoxémica que requiere ingreso 
en UCI y soporte con oxigenoterapia a alto flujo. Se escala cobertura antibiótica a Cefepime, Levofloxa-
cino y Caspofungina. Durante su estancia en UCI comienza a desarrollar pancitopenia, alargamiento 
de los tiempos de coagulación y descenso de fibrinógeno (coagulación intravascular diseminada).

Tras el resultado de la anatomía patológica compatible con enfermedad crónica activa por virus de 
Epstein-Barr se inicia tratamiento con ganciclovir y quimioterapia (Dexametasona + Ciclosporina A 
+ Etopósido semanal), no siendo candidato a trasplante de células madre hematopoyéticas. Tras 
varias semanas de ingreso y deterioro de su estado general, con progresión de la enfermedad a 
pesar del tratamiento instaurado, presenta como complicaciones reactivación del virus de la he-
patitis B y bacteriemia por Klebsiella BLEE y finalmente fallece.

Diagnóstico: Enfermedad crónica activa por virus de Epstein-Barr (CAEBV).

Discusión: El virus Epstein-Barr es un herpesvirus de distribución mundial y cuyo reservorio es el 
ser humano. Entre el 90-95% de las personas son seropositivas al VEB. La mayoría de las infec-
ciones primarias en niños son inaparentes. La incidencia máxima es en la adolescencia/juventud 
y suele cursar como un cuadro de mononucleosis infecciosa, con la tríada típica de fiebre, dolor 
faríngeo y linfadenopatía, esta última suele resolverse dentro de las 2 primeras semanas1. La 
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principal vía de transmisión es la saliva, con una fase inicial de multiplicación en las células de la 
orofaringe y una posterior que consiste en la infección de linfocitos B (uniéndose a ellos a través de 
la molécula CD21 presentes en los linfocitos B)2. Tras la primoinfección, se produce la activación 
de células T, generando niveles altos de CD4+ y CD8+ durante la infección aguda. Posteriormente 
el virus queda latente tanto en linfocitos B como en las células de la orofaringe. Hay un número 
reducido de pacientes que desarrollan una enfermedad con un curso más crónico, con síntomas 
persistentes o intermitentes parecidos a la mononucleosis infecciosa (fiebre, linfadenopatía per-
sistente, esplenomegalia, hepatitis…). Estos pacientes no pueden controlar la infección por VEB 
y desarrollan infiltración de tejidos por células T, NK o en menor frecuencia, células B infectadas 
por VEB, con niveles altos de VEB en sangre, esto se conoce con enfermedad crónica activa por 
virus de Epstein-Barr (CAEBV)1.

La OMS (2017) define la enfermedad crónica activa por virus de Epstein-Barr (CAEBV) como una 
enfermedad crónica con síntomas similares a la mononucleosis infecciosa que dura más de 3 me-
ses, con carga elevada de ADN de VEB en sangre periférica (=317 copias/µg de ADN) y evidencia 
de infiltración de linfocitos infectados por VEB en los tejidos afectados en un paciente sin evidencia 
de una inmunodeficiencia subyacente conocida. En 1970 se empezaron a describir los primeros 
casos de pacientes, originalmente se reportó en niños1. Es más frecuente en personas asiáticas 
y de América del Sur y México3. En estos pacientes, la infiltración de tejidos suele ser por células 
T infectadas por VEB, mientras que en EEUU suelen ser células B1,4. Actualmente, no está claro 
cómo el virus ingresa a las células T y NK (estas células no expresan CD21, el receptor VEB). Aun-
que no se ha identificado ningún defecto genético único en el desarrollo de la enfermedad, se cree 
que puede tener algún componente genético.

En ausencia de tratamiento se desarrollan inmunodeficiencias celulares y humorales que conllevan 
a infecciones oportunistas, hemofagocitosis, insuficiencia orgánica y muerte. El CAEBV es refrac-
tario a la terapia antiviral, interferón, inmunoglobulina intravenosa y quimioterapia convencional. El 
trasplante de células madre hematopoyéticas es el único tratamiento curativo para la enfermedad, 
aunque la incidencia de complicaciones relacionadas con el trasplante es alta1,5.

Conclusiones:
	z Hay pacientes no consiguen controlar la infección por virus de Epstein-Barr (VEB), presentando 
infiltración de tejidos por células T, NK o, con menor frecuencia, B positivas para VEB, desarro-
llando así enfermedad crónica activa por VEB (CAEBV).

	z El CAEBV se diagnostica por exclusión de otras enfermedades conocidas.

	z Es más frecuente en personas asiáticas, de América del Sur y México.

	z CAEBV es una enfermedad maligna (potencialmente neoplásica), progresiva y grave con insu-
ficiencia orgánica fatal

	z Actualmente, el trasplante de células madres hematopoyéticas es la única cura para los pacien-
tes con CAEBV.

Puntos destacados

Hay un número reducido de personas que desarrollan una enfermedad similar a la mononucleosis 
infecciosa pero de curso crónico, desarrollando infiltración de tejidos por células T, NK o en menor 
frecuencia, células B infectadas por VEB.

Ilustraciones, figuras y tablas

Hay imágenes del TAC (una de las adenopatías y otra de la esplenomegalia), así como imágenes 
del PET-TAC.
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Aprobación ética
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Consentimiento del paciente

No hay fotografías ni otra información que posibilite la identificación del paciente
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775/64. FRACTURA PATOLOGICA: CUANDO NO TODO ES CANCER

Autores:

García Calle, D.1, Sánchez Arribas, J.1, Girón Ortega, J.2, Pérez Galera, S.2, Daza Sán-
chez, M.1

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla, (2) Es-
pecialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Resumen:

Presentamos el caso de una paciente que acude derivada a consultas de medicina Interna por 
lesiones óseas con aspecto radiológico sugerentes de neoplasia. En este caso, abordaremos 
el curso clínico y las pruebas complementarias necesarias para llegar finalmente a un diagnós-
tico adecuado.Palabras clave

Paget, Fosfatasa, Metabolica

Cuerpo del artículo

Se trata de una mujer de 77 años con los siguientes antecedentes de interés

	z Antecedentes familiares: Padre fallecido por cáncer de pulmón a los 54 años.

	z Factores de riesgo vascular: Dislipemia en tratamiento con Simvastatina 10mg. Diabetes melli-
tus tipo II en tratamiento con Metformina + Linagliptina. Hipertensión arterial en tratamiento con 
triple terapia (Enalapril/Hidroclorotiazida + Amlodipino).

	z Otros antecedentes: Cardiopatía hipertensiva, Nefropatía vascular/diabética.

	z Otros tratamientos: Omeprazol, Lorazepam.

Comienzo de la sintomatología seis meses antes de ser derivada a nuestras consultas de Medicina 
Interna, manifestándose como dolor osteomuscular inespecífico que se irradia a ambos miembros 
inferiores, de forma intermitente junto con pérdida de 10kg de peso sin causa aparente. En este 
contexto, su médico de atención primaria decide realizar Resonancia magnética de columna ver-
tebral, que arroja los siguientes hallazgos: “Alteraciones a nivel de la médula ósea que sugieren 
infiltración por proceso maligno preferentemente en los cuerpos vertebrales L2, L3 y S1 a valorar 
la posibilidad de metástasis de carcinoma de mama / mieloma múltiple como primeras opciones 
diagnósticas sin poder descartar otras”. Dado los resultados, la paciente es derivado a nuestra 
Unidad de Alta Resolución de Medicina Interna.

Pruebas Complementarias Solicitadas

	z TAC Tórax/Abdomen: No se observan lesiones pulmonares, pequeñas adenopatías de aspecto 
reactivo. En abdomen, tampoco se observan lesiones ocupantes de espacio, pequeño quiste n 
parénquima hepático, sin signos de neoplasias. A destacar, lesiones de aspecto apolillado que 
afectan principalmente a ultimas vertebras dorsales y columna lumbo-sacra con fractura-aplas-
tamiento de L3 y pérdida de espacio discal a nivel de L1-L2, de probable etiología neoplásica.

	z Colonoscopia y gastroscopia: Engrosamiento mural de colon a nivel de colon ascendente. 
Gastritis crónica superficial.

Analítica:
	yHemograma con parámetros dentro de normalidad. Frotis de sangre periférica sin alteraciones.
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	yFunción renal e iones dentro de normalidad. Proteinograma sin detectarse bandas monoclona-
les. No alteraciones en cadenas ligeras.
	yMarcadores tumorales negativos
	yLigera deficiencia de vitamina D 28.3ng/Ml (Suficiencia >30)
	yAutoinmunidad negativa
	ySerologías negativas

PET-TAC :
	yEstudio que muestra lesiones óseas hipermetabólicas en zonas señaladas de región lumbo-
sacra, sugestivas de malignidad, sin que identifiquemos clara lesión primaria que lo justifique.
	yFoco hipermetabólico en segmento IVB hepático con las características descritas, recomen-
dando estudio selectivo a fin de filiar, no pudiendo descartar malignidad.
	yResto estudio sin hallazgos patológicos significativos sugestivos de malignidad.
	z Resonancia magnética abdominal: En el lóbulo hepático derecho, segmento 8 junto a la vena 
hepática media, hay un quiste de 7-8 mm. No se detecta lesión hepática sospechosa de me-
tástasis ni en secuencias basales, ni en Difusión ni en el examen dinámico con contraste iv. La 
lesión descrita en PET no es detectada en este examen.

	z Biopsia de aguja gruesa de hueso: Ausencia de signos neoplásicos. Actividad osteoclástica y 
osteoblástica focales.

En un primer momento, la principal sospecha diagnóstica fue la de enfermedad oncológica pri-
maria vs metastásica, si bien tras abordar las diferentes pruebas complementarias y ante la alta 
sospecha de patología óseo metabólica se decide ampliar la analítica reglada: Elevación de hasta 
tres veces la normalidad de la Fosfatasa alcalina. Posteriormente se realiza biopsia abierta por 
parte de Traumatología:

	z “Osteosclerosis con fibrosis trabecular y actividad osteoblástica y osteoclástica, compatible 
con fase mixta de enfermedad de PAGET. Inmunorreacción negativa panCK descarta un car-
cinoma metastásico”

Con estos resultados, nuestra paciente finalmente es derivada a consultas externas de metabolis-
mo óseo, actualmente en tratamiento con ácido Zoledrónico Intravenoso sin incidencias.

Discusión
La enfermedad de Paget es una enfermedad metabólica del hueso que se caracteriza por una 
destrucción aumentada del hueso seguida de una formación aberrante. Es la segunda enferme-
dad metabólica ósea conocida (1). La clínica es muy variable desde un curso asintomático hasta 
dolor óseo, sordera, fracturas frecuentes y sintomatología sistémica como fatiga y malestar gene-
ral. El diagnóstico puede suponer un reto como en el caso que nos ocupa, no obstante, en nume-
rosos pacientes la radiografía simple puede ser suficiente para confirmar la enfermedad (cambios 
en la densidad y forma del hueso afectado), además de alteraciones analíticas como es el caso 
de la fosfatasa alcalina (2). El tratamiento generalmente implica el control del dolor, la prevención 
de fracturas y la reducción de la actividad osteoclástica excesiva. Esto puede lograrse mediante 
el uso de medicamentos como los bifosfonatos (inhiben la reabsorción ósea excesiva), o en casos 
más graves, a través de la cirugía para corregir deformidades óseas o para estabilizar fracturas (3).

Otro aspecto importante de nuestro caso, es que la gran mayoría de las pruebas complementarias 
necesarias para llegar al diagnóstico definitivo se realizaron de forma ambulatoria en consultas de 
alta resolución de Medicina Interna, reduciéndose las complicaciones y comorbilidades que supo-
ne un ingreso hospitalario.
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Conclusiones
Es importante realizar un diagnóstico diferencial amplio, pues como en el caso que nos ocupa, los 
antecedentes del paciente van a orientar y guiar las pruebas diagnósticas ante la sospecha inicial, 
dejándose en ocasiones de lado patologías prevalentes en nuestro medio.

Puntos destacados

Este caso clínico muestra la importancia de realizar un diagnostico diferencial amplio. También nos 
muestra la posibilidad de realización de un diagnóstico complejo de forma ambulatoria, evitando 
las complicaciones asociada al ingreso.

Ilustraciones, figuras y tablas

Adjuntar fotografia.
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Resumen:

La granulomatosis eosinofílica con poliangeitis (GEPA) es una vasculitis primaria poco frecuente 
con afectación sistémica en pacientes que en un 96-100% tienen antecedentes personales de 
asma extrínseca. En esta revisión, se reporta el caso de una paciente de 57 años que acudió 
a nuestro servicio de Urgencias hospitalarias por pérdida de peso, debilidad muscular y des-
orientación, con lesiones purpúricas en miembros inferiores cuya biopsia resultó compatible con 
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vasculitis necrotizante con eosinófilos, experimentando buena respuesta clínica tras tratamiento 
inmunosupresor. Se presenta una revisión de la literatura a propósito del caso.

Palabras clave

GEPA, vasculitis, mononeuritis, púrpura.

Cuerpo del artículo

Introducción
La GEPA, anteriormente conocida con Síndrome de Churg-Strauss, se define como una inflama-
ción granulomatosa eosinofílica que afecta al tracto respiratorio junto con una vasculitis necroti-
zante de pequeño y mediano vaso (1). Se asocia a asma bronquial y eosinofilia (mayor al 10%). 
Destaca la presencia de anticuerpos anti-citoplasma de neutrófilos (ANCA) en el 50-70% de los 
pacientes, de predominio anti-mieloperoxidasa (p-ANCA) frente a anti-proteinasa 3 (c-ANCA), muy 
raramente presente (2). La aparición de autoanticuerpos se correlaciona con mayor incidencia de 
glomerulonefritis, mononeuritis, hemorragia alveolar y vasculitis comprobada por biopsia (3).

Es una enfermedad poco frecuente, con una incidencia estimada entre 1-6 casos/1.000.000 ha-
bitantes y una prevalencia de 10-13/1.000.000 de adultos. La edad promedio de diagnóstico son 
los 50 años, sin diferencias significativas de género.

El diagnóstico supone un reto multidisciplinar, por lo que la Sociedad Americana de Reumatología 
propuso que deben cumplirse al menos cuatro de seis criterios (1):

	z Asma bronquial progresiva de aparición en la edad adulta. Presente en el 96-100% de los pacientes.

	z Eosinofilia mayor al 10% en el recuento diferencial de leucocitos o superior a 1.500 eosinófilos/
dl de sangre periférica.

	z Sinusitis paranasal.

	z Infiltración pulmonar.

	z Evidencia histológica de vasculitis.

	z Compromiso neurológico mono o polineuropático.

El reconocimiento temprano y la capacidad de usar corticosteroides e inmunosupresores, ha cambiado 
significativamente la historia natural de la GEPA, mejorando el pronóstico y la supervivencia general (4).

A continuación, se presenta el caso clínico de una paciente diagnosticada en nuestro servicio de 
la enfermedad previamente expuesta.

Caso clínico
Mujer de 57 años con antecedente único de asma bronquial de debut hacía 10 años en trata-
miento con bilastina 20 mg/24 horas y budesonida 160mcg/formoterol 4.5mg cada 24 horas, que 
acude al servicio de urgencias del hospital por debilidad muscular dolorosa en miembros inferiores 
con múltiples caídas en domicilio, desorientación, malestar general y pérdida de 10 kg de 2 meses 
de evolución; asociando diplopía al mirar hacia la izquierda en las últimos 3 días. Dos semanas 
antes acudió al mismo servicio por coxalgia y parestesias en dedos de las manos y pies dándose 
de alta diagnosticada de lumbociatalgia sin estudios complementarios.

Al examen físico, bradipsíquica, tendente al sueño, con lesiones purpúricas palpables en región 
maleolar y dorso del pie, junto con placas eritematosas circundantes y nódulos violáceos firmes 
de bordes poco definidos dolorosos (figura 1). Presentaba atrofia muscular global de predominio 
en miembros inferiores con sensibilidad disminuida hasta la rodilla, pie equino bilateral y reflejos 
rotulianos abolidos con reflejo cutáneo plantar indiferente de forma bilateral.
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En los exámenes de laboratorio, destacaban 5.100 eosinófilos en sangre periférica, 50% de eosi-
nófilos respecto al total de leucocitos (VN < 1-6%, < 20-500 valor absoluto); hipertransaminasemia 
e hiponatremia en 124 (VN < 135 mg/dl); proteína C reactiva de 148 mg/dl (VN<5), con análisis de 
líquido cefalorraquídeo y TC de cráneo urgente normal, salvo ocupación de componente de alta 
densidad en senos paranasales. Ante estos hallazgos, se deciden biopsiar las lesiones cutáneas e 
ingresar en planta de Hospitalización de Medicina Interna para completar estudio.

En pruebas de laboratorio solicitadas durante el ingreso, destacaba ANCA positivos con inmu-
nofluorescencia p-ANCA, con anticuerpo MPO en 158 (VN <9U/ml), el resto de la autoinmunidad 
resultó negativa y los complemento normales, con función renal conservada, teniendo en sistemá-
tico hematíes 3+ sin proteinuria. Estudio serológico negativo. Se realizó electroneurografía compa-
tible con multineuritis con importantes signos de degeneración axonal secundaria, de intensidad 
severa y evolucionada, sin poder descartar componente miopático. Tras estos hallazgos, se inició 
tratamiento con pulsos de esteroides a dosis de 500 mg durante tres días con buena tolerancia.

El estudio histopatológico de lesiones cutáneas mostró vasculitis necrotizante con presencia de 
eosinófilos observándose depósitos de complemento e inmunoglobulinas M a nivel de vasos dér-
micos. Se completó el estudio con RMN de cráneo donde se apreciaron lesiones cortico-subcorti-
cales bilaterales y realce meníngeo occipital bilateral en relación con sospecha clínica de vasculitis. 
Al confirmarse resultados histopatológicos y neurológicos, se comenzó tratamiento de inducción 
con ciclofosfamida a dosis de 15 mg/kg cada dos semanas junto a MESNA y posteriormente 
cada 4 semanas hasta completar 6 dosis. Tras una valoración por ORL pautó mometasona fu-
roato 25 mcg / olopatadina 600 mcg 2 dosis cada 12 horas. Al persistir la buena evolución clínica 
con mejoría en la orientación y deambulación; y analítica con ANCA negativo; se procede al alta, 
remitiéndose al servicio de Medicina interna de su ciudad habitual para completar tratamiento de 
inducción y continuar con rehabilitación de la marcha. Actualmente, persiste estabilidad clínica tras 
terminar tratamiento de inducción, pendiente de comenzar fase de mantenimiento.

Discusión
Los criterios diagnósticos de la GEPA han variado en el tiempo, comenzando en el año 1951 
con el análisis de 13 pacientes asmáticos con hipereosinofilia y evidencia de vasculitis afec-
tando diversos órganos. Las tres principales características histológicas encontradas fueron: 
granulomas extravasculares, eosinofilia tisular y vasculitis necrotizante, llegando al diagnóstico 
de “Granulomatosis alérgica y angeítis” (4). Posteriormente estos criterios fueron reformados 
en 1984, hasta que en 1990 la Sociedad Americana de Reumatología definió los 6 criterios 
expuestos en el apartado “Introducción”, los cuales presentan una sensibilidad del 85% y una 
especificidad del 99.7% en caso de confirmación histológica, porcentaje que disminuye sin 
histopatología ya que puede confundirse con otras entidades clínicas como aspergilosis o neu-
monía eosinofílica (1).

En el caso presentado, cumplía 5 de los 6 criterios diagnósticos (1): asma bronquial progresiva en 
tratamiento con corticoides inhalados desde hacía 10 años, eosinofilia (5.100 eosinófilos/dl) mayor 
al 10% (25%) en el recuento diferencial de leucocitos, sinusitis paranasal demostrado por prueba 
de imagen, compromiso neurológico con multineuritis múltiple y afectación meníngea vasculíti-
ca, además de la demostración histológica sobre la biopsia realizada en lesiones cutáneas, que 
presentaba en nuestro caso las tres principales características ya descritas en 1951: granulomas 
extravasculares con eosinofilia y vasculitis necrotizante. En pruebas de imagen (TACAR de tórax) 
no se aprecian por el momento lesiones infiltrantes pulmonares.

En este caso, en el que había afectación severa con compromiso sistémico se comenzó la terapia 
con pulsos de metilprednisolona e inmunosupresores como ciclofosfamida, de especial indicación 
en casos de mononeuritis múltiple severa para prevenir o reducir discapacidad posterior por la 
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debilidad muscular e imposibilidad de la marcha como presentaba nuestra paciente (2). En ca-
sos leves y no recidivantes, especialmente con diagnóstico ambulatorio, las guías señalan como 
tratamiento de primera línea prednisona 1 mg/kg/día durante el primer mes, con un esquema de 
reducción gradual hasta por un año (2).

Con respecto al pronóstico, se han identificado cinco factores pronósticos en pacientes con vas-
culitis necrotizante, que incluyen (5): elevación de creatinina >1.58 mg/dl, proteinuria (>1g/día), 
compromiso gastrointestinal, cardiomiopatía y/o compromiso del sistema nervioso central. Al pre-
sentar 1 o más factores, la mortalidad a los 5 años es de 25.9-46%, mientras que al no presentar 
ninguno, la mortalidad baja a un 11.9%.

Conclusión
Se presenta este caso, con el fin de destacar las características clínicas e histopatológicas de una 
enfermedad poco frecuente pero invalidante y progresiva que requiere de un adecuado abordaje y 
diagnóstico diferencial para comenzar tratamiento con corticosteroides e inmunosupresores, que 
han cambiado significativamente la historia natural de la enfermedad, mejorando el pronóstico y la 
supervivencia general.

En el caso de nuestra paciente, la eosinofilia, el antecedente de asma bronquial y la púrpura nos 
deben hacer sospechar pero no siempre están presentes, por lo que es una enfermedad infradiag-
nosticada que debemos tener presente.

Puntos destacados

A destacar la clínica predominantemente neuropática que presentaba la paciente, factor de mal 
pronóstico de la enfermedad y poco frecuente como es la afectación meningea.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. Lesiones purpúricas y nódulos violáceos de las piernas de la paciente. Pie equino bilateral.
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Resumen:
Presentamos un paciente de 77 años que ingresa por síndrome confusional agudo, febrícula y 
deterioro del estado general, tras infección COVID-19. Las pruebas complementarias enfoca-
das al diagnóstico diferencial de síndrome confusional agudo fueron negativas para las etiolo-
gías más frecuentes, decidiéndose ingreso en planta de hospitalización para estudio. Debido 
a la mala evolución clínica del paciente a nivel neurológico a pesar de tratamiento antibiótico 
empírico por posible afectación meníngea, se elaboró un nuevo diagnóstico diferencial, intro-
duciendo entidades que no se habían planteado en el área de urgencias dada su presentación 
atípica e infrecuente.

Palabras clave

Linfoma; Meningitis; Delirium
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Cuerpo del artículo

Introducción
El síndrome confusional agudo o Delirium nos plantea un gran desafío en la medicina dado su com-
pleja etiología, a menudo multifactorial. Compuesto por un conjunto de síntomas y signos relaciona-
dos con el nivel de consciencia y deterioro de las funciones cognitivas del paciente durante un corto 
periodo de tiempo. Es fundamental realizar un diagnóstico diferencial exhausto dado que el manejo 
de esta entidad se basa en el tratamiento de la patología que ha desencadenado este cuadro.

Caso clínico.
Paciente varón de 77 años, de procedencia española. Sin hábitos tóxicos, con antecedentes de 
hipertensión arterial. En seguimiento por hematología por Linfoma B difuso de células grandes fe-
notipo centrogerminal desde abril de 2016 (Estadio IV). Realizó tratamiento con R-CHOP 8 ciclos, 
finalizado en septiembre de 2016 con respuesta metabólica completa y recidiva en abril de 2022 
con afectación de ganglio cervical.

Era independiente para las actividades básicas de la vida diaria y vivía solo.

Enfermedad Actual
Acudió a urgencias por fiebre, tos y aumento de secreciones vías altas de dos días de evolución. 
Se realizó test de antígeno Sars-CoV-2 siendo positivo. En ausencia de insuficiencia respiratoria 
aguda, fue dado de alta seguimiento ambulatorio domiciliario, en tratamiento con Ciprofloxacino 
prescrito desde el área de urgencias. Cinco días después acude por persistencia de febrícula, 
somnolencia y alteraciones del comportamiento.

Comenzó en domicilio con cuadro de rigidez y dolor generalizado, con negativa a la ingesta y al 
habla, ciertos momentos de lucidez, pero con deterioro clínico neurológico progresivo.

Exploración Física
En Urgencias presentaba temperatura de 37,5ºC, tensión arterial de 113/58 mmHg, frecuencia 
cardiaca 60 lpm, sin hipoxemia.

Auscultación cardiopulmonar sin hallazgos patológicos. Abdomen anodino.

A la exploración neurológica estaba consciente, tendente al sueño, desorientado y no colaborador, 
pero obedecía órdenes sencillas. Presentaba disartria y rigidez generalizada. Pupilas isocóricas 
normorreactivas y reflejos osteotendinosos no exaltados.

Pruebas Complementarias
En analítica de sangre destacaba discreta lecucoitosis 13.3x103µ/L (4.5 - 11.0 × 103 µ/L) con neutrofilia 
10.56x103µ/L (2.000 y 7.500 µ/L) y proteína C reactiva 54.3 (1.0 mg/L y 3.0 mg/L), resto sin hallazgos.

La antigenuria para neumococo y legionela fueron negativas.

Rx tórax sin hallazgos de interés.

Se realizó TAC de cráneo urgente y punción lumbar, objetivándose discreta hipodensidad de sustancia 
blanca periventricular y subcortical de perfil isquémico crónico. El líquido cefalorraquídeo presentaba 
aspecto cristal de roca, hallándose polimorfonucleares, hiperproteinorraquia y consumo de glucosa.

En esputo extraído en urgencias se aisló Pseudomona aeruginosa.

Evolución
El paciente ingresa en Medicina Interna para estudio y tratamiento antibiótico intravenoso con 
sospecha de meningoencefalitis infecciosa decapitada por toma previa de antibióticos.
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Se realizó un panel extenso de serologías de virus, bacterias y parásitos; cultivos de sangre, orina, 
heces y líquido cefalorraquídeo siendo negativos. Perfil de autoinmunidad normal. Las pruebas 
de imagen realizadas (ecocardiograma transtorácico, tomografía axial computarizada craneal) no 
mostraron alteraciones.

Debido al empeoramiento clínico del paciente, a pesar del tratamiento antibiótico intravenoso, con 
persistencia en la fluctuación del nivel de conciencia, rigidez generalizada y febrícula, se solicitó 
una resonancia magnética cerebral con contraste, objetivándose captación leptomeníngea por 
posible afectación infecciosa/tumoral en la región frontoparietal hemisférica izquierda, así como en 
el hemisferio derecho, extendiéndose a surcos de las regiones frontobasales y a ambas ínsulas.

Dado los hallazgos descritos y antecedentes del paciente se planteó como primera posibilidad 
progresión de su enfermedad de base (Linfoma B difuso).

Se realizó interconsulta con hematología que confirmó el diagnóstico y se planteó iniciar tratamien-
to quimioterápico, pero el paciente comenzó con agravamiento de su estado general rápidamente 
progresivo precisando me-didas paliativas para síntomas refractarios. Finalmente, la mala evolu-
ción clí-nica condujo al exitus del paciente.

Diagnóstico
Meningoencefalitis secundaria a infiltración tumoral (metástasis Linfoma B Difuso)

Discusión
El síndrome confusional agudo (SCA) o Delirio abre un gran abanico de diagnóstico diferencial. La 
primera sospecha suele ser de etiología infecciosa o medicamentosa, dejando atrás otras como 
la progresión tumoral.

Sin embargo, el delirio es un trastorno neurocognitivo común en pacientes con cáncer avanzado 
y se asocia con malos resultados clínicos1-2.

El SCA se caracteriza por una alteración de la conciencia con una capacidad reducida para en-
focar, mantener o cambiar la atención. Este cuadro se desarrolla durante un corto período de 
tiempo y tiende a fluctuar durante el transcurso del día. Están asociados con muchas condiciones 
médicas subyacentes complejas y pueden ser difíciles de reconocer o a efectos secundarios de 
la medicación1.

Dado la clínica infecciosa del paciente y el resultado bioquímico del líquido cefalorraquídeo (hier-
proteinorraquia, células polimorfonucleares y consumo de glucosa) hizo pensar como primera 
posibilidad en un cuadro infeccioso.

El desarrollo de los síntomas neurológicos, la persistencia de febrícula y el descenso de los reac-
tantes de fase agudo en la analítica, hicieron que se plantease un segundo diagnóstico diferencial 
de progresión tumoral, a pesar de la positiva respuesta a tratamiento del Linfoma B Difuso en los 
años previos.

El Linfoma B difuso (Linfoma No Hodgkin) puede involucrar al sistema nervioso central como origen 
primario o como propagación secundaria de la enfermedad sistémica. La participación secundaria 
del SNC puede presentarse de muchas formas, y es necesario un control rápido de la afectación 
del SNC para prevenir la morbilidad neurológica y preservar la calidad de vida. Las manifestacio-
nes más comunes de la afectación del SNC de la LNH incluyen la enfermedad leptomeníngea y 
la afectación cerebral parenquimatosa. Dado el fácil acceso de las células del linfoma al espacio 
subaracnoideo, los síntomas y signos principales son secundarios a la irritación meníngea (cefalea, 
rigidez cuello). Por ello, se debe incluir en el diagnóstico diferencial Meningitis Linfomatosa en todo 
paciente con antecedentes de linfoma3-4.
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Para su diagnóstico, los hallazgos clásicos de la meningitis linfomatosa en el análisis de punción 
lumbar y líquido cefalorraquídeo incluyen hipertensión intracraneal, hipoglucemia, hiperproteino-
rraquia, pleocitosis linfocítica, citología positiva y citometría de flujo para células malignas. Sin 
embargo, la prueba complementaria más sensible es la resonancia magnética con gadolinio don-
de la hidrocefalia, la captación leptomeníngea o el engrosamiento de la raíz nerviosa son signos 
comunes 4-5.

Se puede establecer un diagnóstico de afectación del SNC por linfoma no Hodgkin de varias 
maneras; Una citología positiva del líquido cefalorraquídeo, captación leptomeníngea en RMN, 
biopsia quirúrgica. Sin embargo, en el contexto clínico apropiado (es decir, un paciente con ante-
cedentes conocidos de LNH que presenta dolor y déficits neurológicos), un patrón característico 
en la resonancia magnética con gadolinio, puede ser suficiente4-5.

Conclusiones
El Síndrome Confusional Agudo supone un reto dentro de la Medicina Interna, dada la variedad de 
etiologías que abarca. Aunque el primer diagnóstico diferencial sea descartar causa infecciosa o 
medicamentosa debido a su alta frecuentación dentro de la hospitalización, hay que barajar otras 
entidades menos prevalentes y de presentación atípica. Además, no se debe olvidar los antece-
dentes del paciente y la posibilidad de que el cuadro enmascare una neoplasia oculta.

A pesar de que la afectación neurológica no sea tan frecuente en el Linfoma B difuso, todo pa-
ciente con antecedentes de linfoma debe hacernos pensar en infiltración neurológica linfomatosa 
dada su comorbilidad.

Para su diagnóstico, puede ser suficiente con una Resonancia Magnética con gadolinio y el con-
texto clínico del paciente.

Puntos destacados

El síndrome confusional agudo se desarrolla frecuentemente en los paciente oncológicos. Es ne-
cesario incluir en el diagnóstico diferencial de deterioro cognitivo rápidamente progresivo Meningi-
tis Linfomatosa si hay antecedentes de neoplasia.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen:

Varón de 58 años con antecedente de cardiopatía isquémica. Tras tratamiento farmacológico 
y medidas higiénico – dietéticas, excelente control metabólico. A pesar de esto, continua con 
eventos cardiovasculares. Por ello, cobra especial importancia la valoración de riesgo cardio-
vascular residual.
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Cuerpo del artículo

INTRODUCCIÓN:
Dentro de las enfermedades cardiovasculares, la aterosclerosis es la más importante y supone 
millones de muertes al año. El cLDL y otras apolipoproteinas ricas en colesterol son clave para la 
aterogénesis. Determinan la carga total de la placa, el riesgo de su rotura y de episodio agudo de 
eventos cardiovasculares. Por ello, la reducción de sus niveles plasmáticos, tanto a nivel de pre-
vención primaria como secundaria, debe ser la principal diana en el tratamiento.

Descripción Caso Clínico:
Varón de 58 años con los siguientes antecedentes:

	z No factores de riesgo cardiovascular conocidos.

	z Cardiopatía isquémica crónica con debut en 2016 como síndrome coronario agudo con eleva-
ción del ST inferior. Lesión critica de coronaria derecha tratada con stent.

	z Ingreso posterior en 2016 y 2017: Dolor torácico con ergometría negativa

	z Ingreso en 2021 con dolor torácico con ergometría eléctricamente negativa y clínica positiva. Se 
realiza coronarografía con enfermedad de circunfleja tratándose con dos stents farmacoactivos.

	z Reingreso precoz en mayo de 2021 por ángor nocturno con mínima movilización de enzimas. 
Se realiza coronarografía sin datos de reestenosis de stent, pero si progresión de enfermedad 
de arteria coronaria derecha (dos stent).

	z Ingreso en Julio de 2021 por angina inestable. Coronarografía sin lesiones significativas y stent 
permeables. Zona de milking leve en segmento medio de descendente anterior, con tendencia 
al vasoespasmo (se ajusta tratamiento)

	z Ingreso en octubre 2021 por ángor inestable con ergometría negativa.

	z Ingreso en febrero y marzo de 2022 por angina inestable, ergometrías negativas. Ajustes de 
tratamiento médico

	z Coronarografía en mayo de 2022 con revascularización de lesión severa de descendente ante-
rior media y reestenosis de stent de coronaria derecha.
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	z Ingreso en marzo de 2023 por angina inestable, de nuevo coronarografía con reestenosis de Ar-
teria descendente anterior y lesión de novo en ramo bisectriz, tratada con balón farmacoactivo

Tratamiento habitual: AAS 100 mg c/24h, Ticagrelor 90mg c/12h, omeprazol c/24h, Rosuvastatina 
20 mg / ezetimiba 10 mg c/24h, ivabradina 5 mg c/12h, Verapamilo c/12h.

Acude a urgencias en septiembre de 2023 por clínica anginosa, que no cede pese a nitroglicerina 
sublingual. Seriación enzimática negativa y sin cambios en electrocardiograma. Se realiza ergome-
tría con resultado clínicamente positivo y eléctricamente negativo. Necesidad de nitroglicerina en 
perfusión continua para control del dolor. Ingreso en planta para estudio. Sin nuevos episodios de 
dolor torácico ni clínica de insuficiencia cardiaca descompensada. Se realiza coronariografía, sin 
evidenciarse nuevas lesiones angiográficas, no obstante, ligera reestenosis de stent en coronaria 
derecha, procediéndose a dilatación con balón.

Evolución:
Se comprueba muy buen control de factores de riesgo cardiovascular. Ha perdido más de 20kg 
de peso en los últimos dos años. Tensiones en torno a 120/60mmHg. Glucemia basal alterada, 
con Hb1ac de 6%.

Perfil lipídico: Colesterol total 110 (HDL 58, LDL 34, noHDL 52). TG 77. Colesterol/ApoB 2.56. 
Colesterol LDL/ApoB 0.79. ApoB 43. LpA 22.4. TSH 1.58

Tras el alta decidimos seguimiento en consultas externas de Riesgo Cardiovascular. Pese a buen 
control metabólico, el paciente persiste con eventos por lo que decidimos añadir al tratamiento:

	z Metformina 850mg 0.5 comprimido en desayuno y cena.

	z Colchicina 0.5 mg un comprimido en desayuno.

Discusión y Trascendencia Cínica:
Es importante analizar todos los factores de riesgo cardiovascular para establecer el riesgo total 
y establecer objetivos ideales de cLDL. En primer lugar hay que intensificar las medidas higiéni-
co-dietéticas. Además, hay que instaurar tratamiento hipolipemiante precoz, desde las clásicas 
estatinas (asociadas a ezetimiba o en monoterapia) o terapias más novedosas como los iPCSK9, 
ácido bempedoico, icosapento de etilo y el inclisiran que se utilizarán en caso de no llegar a obje-
tivos de cLDL.

Cuando persisten los eventos a pesar de un estricto control de factores de riesgo cardiovascular, 
cobra especial importancia el riesgo cardiovascular residual. Éste, es el riesgo que permanece 
después de que se hayan realizado intervenciones dirigidas a reducir y/o eliminar variables cono-
cidas y abordables que confieren ese riesgo.

En primer lugar, habría que ampliar el perfil lipídico estándar y solicitar otros parámetros como 
apoB y colesterol no HDL. Normalmente, los niveles de cLDL corresponden a los niveles de apoB 
y los niveles de colesterol no HDL, lo cual hace que estos tres parámetros constituyan la base etio-
patogénica de la aterosclerosis. Sin embargo, en un 20% de los casos los niveles no coinciden, 
sobre todo en: Hipertrigliceridemia (> 400 mg/dl), diabetes mellitus, síndrome metabólico, obesi-
dad y concentraciones muy bajas de cLDL. Esto hace que estos parámetros sean marcadores de 
riesgo cardiovascular residual.

Por otro lado, la elevación plasmática lipoproteína a (Lp(a)) se asocia con mayor riesgo de enfer-
medad cardiovascular aterosclerótica y se ha demostrado que su reducción de disminuye el riesgo 
cardiovascular. Según las recomendaciones actuales, se debería determinar su valor al menos una 
vez en la vida de los pacientes.
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Además, el riesgo residual se explica al menos en parte por una inflamación persistente que, por 
lo general no se ve afectada por los tratamientos de prevención secundaria actualmente recomen-
dados. Los estrechos vínculos entre la inflamación, la aterotrombosis y los síndromes coronarios 
se conocen desde hace mucho tiempo. Estudios experimentales y clínicos lo han demostrado, 
aunque su transformación en objetivo de la práctica clínica, por la poca disponibilidad de fármacos 
de utilidad, ha sido y es lenta y controvertida. La ateroesclerosis es un proceso inflamatorio vascu-
lar crónico, iniciado por la internalización de lípidos y complicado por la infiltración de células de la 
inmunidad innata y adquirida que liberan moléculas inflamatorias.

La inflamación impulsa todas las fases de la aterosclerosis, por lo que puede ser considerada 
como diana de tratamiento. El primer fármaco antiinflamatorio que redujo los eventos cardiovas-
culares en un ensayo clínico controlado con placebo fue el canakinumab en el ensayo CANTOS 
[Canakinumab Anti-Inflammatory Trombosis Outcomes Study]). Sin embargo, no se han ampliado 
estudios con respecto a esto.

Por otra parte, la colchicina ha demostrado en diferentes ensayos clínicos reducir el riesgo de 
eventos cardiovasculares en los pacientes que han sufrido un infarto de miocardio y en los pacien-
tes con enfermedad coronaria crónica. Demostró su beneficio en el estudio Colchicine Cardiovas-
cular Outcomes Trial (COLCOT) en pacientes que habían experimentado un síndrome coronario 
agudo en los 30 días previos, así como en el escenario de la cardiopatía isquémica crónica en el 
estudio LOw-DOse COlchicine (LoDoCo), aunque se trató de un ensayo abierto que contó sola-
mente con 532 pacientes. Posteriormente se hizo otra versión, el LoDoCo2 ha demostrado tales 
beneficios en una muestra muy superior, con un total de 5.522 pacientes.

Se plantean dudas acerca del beneficio de la colchicina en relación con el tiempo transcurrido has-
ta el inicio del tratamiento después de un episodio previo de SCA. Hay algunos ensayos en los que 
se ha comprobado que supone un beneficio uniforme con independencia del tiempo transcurrido 
tras el evento de SCA más reciente.

Estos hallazgos sugieren que la terapia con baja dosis de colchicina (0,5 mg/día) modifica favo-
rablemente la placa coronaria, independientemente de la terapia intensiva con estatinas en dosis 
altas y la reducción sustancial de lipoproteínas de baja densidad.

Puntos destacados

Las conclusiones obtenidas refuerzan el uso de la colchicina como agente de prevención secun-
daria adicional por su capacidad de amortiguar el medio inflamatorio que contribuye a la atero-
trombosis. Sin embargo, todavía son necesarios más estudios para reforzar esta evidencia.

Ilustraciones, figuras y tablas

No ilustaciones, figuras o tablas.
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Resumen:

Presentamos el caso de un varón de 70 años, que ingresa por neumonía en contexto de infección 
por virus influenza A y derrame pleural asociado. Durante el ingreso presenta empeoramiento del 
derrame pleural a pesar de la mejoría clínica y analítica progresiva, por lo que se realiza estudio 
del líquido pleural, obteniéndose un resultado compatible con quilotórax. Ante estos hallazgos se 
amplía el estudio para filiar la etiología y se detecta una masa mediastínica posterior compatible 
con proceso tumoral. Tras la toma de muestras se establece el diagnóstico anatomopatológico de 
linfoma y se inicia tratamiento para el mismo.
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Cuerpo del artículo

Historia clínica:
Presentamos el caso de un varón de 69 años, sin alergias medicamentosas conocidas ni hábitos tóxi-
cos. Entre sus antecedentes personales destaca diabetes mellitus tipo 2 tratada con metformina, con 
buenos controles glucémicos, síndrome ansioso-depresivo e hipertrofia benigna de próstata sin trata-
miento. No presenta otros antecedentes de interés ni intervenciones quirúrgicas previas. Vacunado de 
tres dosis de sars-cov2, pero no de la gripe. En cuanto a su situación basal, totalmente independiente 
para las actividades básicas de la vida diaria, buen nivel cognitivo y actualmente está jubilado (taxista).

Acude a urgencias por aumento progresivo de disnea de una semana de evolución asociado a 
cuadro catarral. Refiere tos con ausencia de expectoración y febrícula de hasta 37.8ºC. Fue valo-
rado por su médico de Atención Primaria previamente, pautándole tratamiento sin mejoría clínica. 
No refiere otra sintomatología de interés a la anamnesis dirigida por aparatos y sistemas.

A la exploración física, presenta aceptable estado general. Consciente, orientado en las tres esferas 
y colaborador. Taquipneico en reposo y al habla, pero manteniendo saturación basal por encima 
del 95%. Hemodinámicamente estable, con frecuencia cardiaca en 90lpm y TA en 127/80mmHg. 
A la auscultación cardiaca presenta tonos cardíacos rítmicos, sin soplos audibles. En la ausculta-
ción pulmonar, murmullo vesicular disminuido de forma generalizada, roncus dispersos e hipofo-
nesis en base pulmonar derecha. Exploración abdominal sin hallazgos patológicos. No presenta 
edemas en miembros inferiores ni signos de TVP.

Pruebas complementarias:
En la analítica destaca elevación de reactantes de fase aguda, con una leucocitosis a expensas 
de neutrofilia y una proteína C reactiva en 120. Función renal, perfil hepático e iones en rango de 
normalidad, así como resto de hemograma y coagulación.

En la radiografía de tórax se aprecia una imagen condensante en lóbulo inferior derecho con de 
derrame pleural ipsilateral asociado.

Se extraen hemocultivos y se solicita PCR de virus respiratorios y antigenuria en orina, siendo po-
sitiva la PCR de virus influenza A.

Evolución y Diagnóstico:
Dada la situación clínica y los resultados de las pruebas complementarias, se ingresa a cargo de 
Medicina Interna con el diagnóstico de neumonía en lóbulo inferior derecho en paciente con infec-
ción por virus influenza A y derrame pleural asociado de probable origen paraneumónico, inicián-
dose tratamiento antiviral y antibioterapia empírica para cubrir probable sobreinfección bacteriana.

Durante las primeras 48 horas de hospitalización presenta buena evolución clínica, con menos tos 
y disnea, sin precisar oxigenoterapia y manteniéndose hemodinámicamente estable en todo mo-
mento. Analíticamente presenta disminución de los reactantes de fase aguda, pero en la radiogra-
fía de control se observa aumento del derrame pleural derecho descrito al ingreso. Ante sospecha 
de empiema, se realiza toracocentesis evacuadora, en la que obtienen 1100cc de líquido pleural 
con aspecto purulento y se coloca tubo de tórax conectado a aspiración durante 72h, obtenién-
dose un débito posterior de 1500cc.

En el estudio del líquido pleural se obtiene un líquido turbio con pH de 7.4, glucosa 94, proteí-
nas 5.3 y LDH 200, leucocitos 9654 (99% mononucleares), siendo compatible con un exudado 
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según los criterios de Light. En el cultivo del líquido no crece ningún microorganismo. Dado que 
los resultados no son compatibles con la sospecha inicial de empiema (pH alcalino, predominio 
mononucleares, sin consumo de glucosa...), se toman nuevas muestras, añadiéndose colesterol, 
triglicéridos, adenosina desaminasa y marcadores tumorales al estudio. En este estudio se obtiene 
un líquido turbio, con pH 7.4, glucosa 150, leucocitos 15100 (97% mononucleares), colesterol 59, 
triglicéridos 375, ADA 23 y marcadores tumorales negativos, compatible con quilotórax.

Además, se solicita un TC de tórax en el que se evidencia una masa mediastínica con obstrucción 
del bronquio del segmento 6 derecho y extensión mediastínica y a pleura posterior, lateral, me-
diastínica y diafragmática, con derrame pleural derecho y adenopatías hiliomediastínicas (Figuras 
1 y 2). Con estos hallazgos se solicita PET-TC que confirma la presencia de una masa tumoral me-
diastínica posterior con infiltración de pleura, derrame pleural bilateral y adenopatías mediastínicas 
bilaterales, hiliares y torácicas (Figuras 3 y 4).

Durante este periodo, el paciente se mantiene clínica y hemodinámicamente estable, por lo que, 
se decide alta hospitalaria y se continúa el estudio de forma ambulatoria.

Para filiar la etiología de la masa, se deriva a Neumología realizándose PAAF por ecobroncoscopia 
(EBUS) y criobiopsia mediante ecobroncoscopia transesofágica (crioEUS-B), que resultan negati-
vas. Finalmente se realiza biopsia con aguja gruesa guiada por TC, que resulta positiva para pro-
ceso linfoproliferativo B, con perfil inmunohistoquímico sugestivo de linfoma. Con estos resultados 
se deriva a Hematología para punción de médula ósea y tratamiento etiológico.

Discusión y conclusiones:
El quilotórax se define como un derrame pleural tipo exudado con presencia de quilomicrones y 
triglicéridos. En la mayoría de los casos se produce como consecuencia de una lesión del con-
ducto torácico que puede tener múltiples etiologías, siendo la más frecuente la traumática en 
contexto de una cirugía o procedimientos invasivos. No obstante, también pueden ser de etiología 
no traumática, destacando entre ellas la neoplásica, donde los procesos linfoproliferativos y las 
metástasis son la principal causa, como ocurre en el caso expuesto. También pueden deberse a 
causa infecciosa, congénita o idiopática.

La clínica típica consiste en disnea progresiva y presión torácica, con ausencia de fiebre o dolor torá-
cico. Analíticamente pueden presentar datos de desnutrición e inmunodepresión según la etiología.

Para realizar el diagnóstico es fundamental realizar un análisis del líquido pleural cuyo estudio 
incluya apariencia del líquido, pH, recuento celular, glucosa, triglicéridos y colesterol. En el caso 
del quilotórax encontraremos un líquido de aspecto turbio, con pH alcalino, sin consumo de 
glucosa y presencia de mononucleares. El diagnóstico viene definido por la presencia triglicéri-
dos en líquido pleural superiores a 110 mg/dl o triglicéridos entre 50-100 mg/dl con presencia 
de quilomicrones.

Es fundamental realizar el diagnóstico diferencial con el pseudoquilotórax, en cuyo caso obser-
varíamos colesterol mayor a 200 mg/dl y triglicéridos menor a 110 mg/dl, y con el empiema, que 
estaría en un contexto infeccioso y en el líquido observaríamos un pH ácido con consumo de 
glucosa y predominio de polimorfonucleares.

Además, se deben realizar estudios complementarios como radiografía de tórax, TC de tórax y 
abdomen o incluso linfogammagrafía para establecer la localización y mecanismos de fuga, así 
como la etiología del quilotórax.

Las opciones terapéuticas son muy diversas y varían en función de la etiología. El tratamiento de 
elección es el de la causa subyacente, así como modificaciones dietéticas consistente en dieta 
baja en grasas y alta en proteínas. Además, se pueden realizar medidas de drenaje pleural para 
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control sintomático. En ciertas situaciones refractarias se pueden realizar otras técnicas más es-
pecíficas como la ligadura del conducto torácico o derivación pleuroperitoneal.

Puntos destacados

El interés del caso radica en la importancia de filiar el origen de un derrame pleural cuya evolución 
no es compatible con la sospecha diagnóstica, ya que el correcto diagnóstico va a condicionar el 
tratamiento y el pronóstico del paciente.

Ilustraciones, figuras y tablas

 Figuras 1 y 2: Cortes del TC de tórax en el que se aprecia la masa mediastínica posterior des-
crita, asociada a derrame pleural derecho y adenopatías hiliares.
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Figuras 3 y 4: Imágenes del PET-TC en el que se observa la captación de la masa mediastínica 
posterior descrita, así como de las adenopatías descritas
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Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 31 años, sin antecedentes de interés salvo apendicectomía 
e implante de prótesis mamaria bilateral estética en 2014. Consultó por adenopatía axilar derecha, 
dolorosa de dos meses de evolución con aumento progresivo y sin otra clínica asociada. Analíti-
camente destacó ligera anemia normocítica normocrómica con elevación de VSG y beta-2-Micro-
globulina. En la ecografía de mamas se observó prótesis mamaria en buen estado y presencia de 
gran conglomerado adenopático axilar derecho polilobulado. Se presentan y discuten a continua-
ción las diferentes hipótesis clínicas, así como el manejo y evolución de la paciente.

Palabras clave

Enfermedad linfoproliferativa.

Linfoma no Hodgkin.

Prótesis mamaria.

Cuerpo del artículo

Caso Clínico:

Introducción:
El linfoma anaplásico de células grandes asociado a implantes mamarios (BIA-ALCL) es una va-
riante poco frecuente de linfoma no Hodgkin de células T. Se caracteriza por su desarrollo en tor-
no a los implantes mamarios, especialmente en la cápsula periprotésica y el fluido circundante y, 
aunque la mayor parte de las pacientes suelen estar asintomáticas en el momento del diagnóstico, 
a menudo se presenta con inflamación y edema unilateral en ausencia de signos de infección ni 
traumatismo previo.



32

Los primeros casos documentados de BIA-ALCL surgieron en la década de 1990. En 2016 se 
incluyó en la clasificación de neoplasias linfoides de la Organización Mundial de la Salud (OMS) 
como una entidad novedosa dentro del espectro de los linfomas anaplásicos de células grandes, 
diferenciándolo de otros linfomas que no expresan ALK. Este hecho marcó un hito importante en 
la comprensión y el manejo de esta enfermedad. Hasta el año 2020 se ha observado un notable 
aumento en la cantidad de publicaciones científicas relacionadas con este tema, calculándose 
que la frecuencia del BIA-ALCL varía entre 1 cada 2.832 y 1 cada 30.000 mujeres con implantes 
mamarios, aunque la verdadera incidencia permanece desconocida, dada la carencia de registros 
exhaustivos de implantes en todo el mundo.

Historia clínica (antecedentes, enfermedad actual y exploración).
Mujer de 31 años sin hábitos tóxicos. Antecedentes familiares de: abuela materna con cáncer de 
mama a los 44 años y madre con fibroadenoma de mama. Antecedentes personales de: poliartritis 
ocasional y episodios de edema facial recidivante, estudiado en 2015 por Reumatología y Alergolo-
gía, diagnosticándose de urticaria aguda recidivante, descartándose enfermedad sistémica. Ante-
cedentes quirúrgicos de: apendicectomía e implante de prótesis mamaria bilateral estética en 2014.

Acudió a urgencias por adenopatía axilar derecha de dos meses de evolución con aumento pro-
gresivo de tamaño, acompañada de dolor y astenia. Negaba presencia de síntomas B o adenopa-
tías a otros niveles. Negaba contacto con animales y viajes recientes.

A la exploración presentaba buen estado general, eupneica y afebril. Se palpaba en axila derecha 
tumoración indurada mayor a 1 cm de tamaño y dolorosa al tacto. No se palpaban adenopatías a 
otros niveles. El resto de la exploración fue normal.

Ante estabilidad de la paciente, se solicitaron pruebas complementarias y se dio de alta con con-
sulta preferente en Medicina Interna para continuar estudio.

Introducción:

Analitica:
	z Hemograma: Hemoglobina (Hb): 11.3 g/dL (12.0 - 16.0 g/dL), Volumen Corpuscular Medio 
(VCM): 94 fL (80 - 100 fL), Velocidad de Sedimentación Globular (VSG): 94 mm/h (<20 mm/h).

	z Bioquímica: PCR: 130 mg/L (0.0 - 5.0 mg/L), Beta-2-Microglobulina: 2.52 mg/L (0.80 - 2.20 
mg/L).

	z Inmunología y autoinmunidad: Inmunoglobulina E: 392.7 UI/mL (0.0 - 150.0 UI/mL), Anticuer-
pos antinucleares (ANA): Positivo (1/80 dilución), patrón moteado fino, Anticuerpos anti-ADN 
de doble cadena: 1.2 UI/mL (Negativo <10 UI/mL), complemento C3: 133 mg/dL (90 - 180 mg/
dL), complemento C4: 25.9 mg/dL (10 - 40 mg/dL).

	z Serologias infecciosas: Treponema pallidum, Ac: Negativo, Virus de Epstein-Barr (EBV), anti-
cuerpos (IgG): Positivo, EBV anticuerpos (IgM): Indeterminado, Citomegalovirus, Ac (IgG): Posi-
tivo, Parvovirus B19, Ac (IgG): Positivo, Virus de la inmunodeficiencia humana 1+2, Ac+Ag p24: 
Negativo, Virus de la hepatitis A, B y C Negativo. Echinococcus granulosus, Ac (IgG): Negativo, 
Brucella spp., Ac: Negativo. Mantoux negativo.

Mamografía: Prótesis mamarias en buen estado, sin hallazgos significativos.

Ecografía mamaria: Conglomerado adenopático axilar derecho.

TAC con contraste de cuello, tórax, abdomen y pelvis:

	z Gran conglomerado adenopático (6.5 x 5.6 x 9.6 cm) en región axilar-retropectoral izquierda.

	z Numerosos ganglios inespecíficos laterocervicales y axilares izquierdos.
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	z Derrame pleural bilateral de pequeña cuantía.

	z Ascitis en pelvis en cuantía moderada.

	z Hígado y bazo en límites superiores de la normalidad.

	z Útero con contornos mal definidos, cérvix uterino de aspecto engrosado.

EVOLUCION:
Ante estos hallazgos, la ausencia de diagnóstico y sospecha de enfermedad con pronóstico re-
servado, se decidió ingreso reglado en planta de Medicina Interna para continuar estudio. A su 
ingreso presentaba nuevas adenopatías dolorosas palpables en la región supraclavicular derecha, 
así como molestias y picor intenso en la mama derecha.

Se solicitó PET-TAC que confirmó la afectación linfática supradiafragmática así como actividad 
metabólica generalizada en la médula ósea, descartándose afectación en ella mediante biopsia.

En la RMN de mamas se objetivó un conglomerado adenopático axilar derecho (9 cm), con áreas 
de captación difusas en mama derecha y se realizó exéresis ganglionar y biopsia de mama, mos-
trándose hallazgos compatibles con un linfoma anaplásico de células grandes ALK-negativo aso-
ciado a implante mamario.

Fue derivada a las consultas de Oncología desde donde se planificó para cirugía de retirada de 
prótesis y capsulectomía seguido de quimioterapia esquema B-CHP dada la extensión de la en-
fermedad (estadio II) en el momento del diagnóstico. Presentó una excelente respuesta metabólica 
con remisión completa en los diferentes PET-TAC de control, manteniéndose libre de enfermedad 
tras 18 meses de seguimiento.

Diagnóstico
Linfoma anaplásico de células grandes ALK-negativo (BIA-ALCL) asociado a implante mamario.

Discusión y Conclusiones:
El BIA-ALCL es un tipo de Linfoma no Hodgkin poco común, descrito a partir de los 7-10 años del 
implante de prótesis mamarias, en relación con un proceso inflamatorio crónico inducido por los 
implantes, el cual puede provocar degeneración y displasia en una paciente genéticamente sus-
ceptible. Esta teoría está respaldada por la identificación de numerosas células T en la envoltura 
que rodea al material protésico y el hecho de que el origen de la masa se encuentre directamente 
en dicha envoltura alrededor del implante, a diferencia de los linfomas mamarios primarios que 
no afectan a ella. La forma de presentación más común es en forma de seroma con inflamación, 
asimetría y presencia de edema periprotésico. El dolor y los síntomas B son menos habituales.

En cuanto al tipo de prótesis mamaria, se han reportado casos asociados tanto con prótesis relle-
nas de silicona como de suero, siendo más común con prótesis de superficie texturizada que con 
superficie lisa. Cuando se observa edema en una mama con prótesis, la ecografía es la herramien-
ta de imagen inicial recomendada para detectar la presencia de seroma y su extensión.

La confirmación de este tipo de linfoma requiere de citología del líquido o, como en el caso de 
nuestra paciente, de biopsia de la masa con extracción de la adenopatía, siendo esta prueba la de 
mayor sensibilidad y especificidad. Una vez confirmado, se requieren de pruebas como PET-TC y 
biopsia de médula ósea para evaluar la afectación a distancia.

En el proceso de diagnóstico diferencial, el principal desafío radica en diferenciarlo del linfoma pri-
mario de la mama. Otras patologías que descartar son la enfermedad granulomatosa por cuerpo 
extraño, vasculitis granulomatosas, tuberculosis, sarcoidosis o enfermedad de Castleman.
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El tratamiento habitual implica la retirada de los implantes y la capsulectomía completa. La adición 
de quimioterapia, con fórmulas como CHOP dependerá de la extensión y del PET-TAC de control 
tras la capsulectomía.

Presenta buen pronóstico, ya que la mayoría de las pacientes se presentan sin extensión más allá de 
la capsula del implante (estadio I), sin embargo, resulta fundamental su sospecha y detección precoz 
pues la extensión extracapsular se asocia con un mayor riesgo de recurrencia y muerte del paciente.

Puntos destacados

Nuestro caso destaca por la escasa literatura sobre el BIA-ALCL, su presentación clínica atípica y 
el seguimiento riguroso, subrayando la importancia de este dada la evolución clínica incierta, más 
especialmente en casos poco comunes como el nuestro.
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Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 80 años independiente y sin comorbilidades importantes 
que, tras un proceso neumónico provocado por el virus SARS-CoV-2, ya resuelto en el mes previo, 
reingresa en Medicina Interna por un deterioro renal agudo secundario, aparentemente, a déficit 
de ingesta oral. Tras instauración de tratamiento se produce un deterioro progresivo y se inicia 
estudio de otras causas, diagnosticando finalmente una vasculitis ANCA + PR3 probablemente 
postinfecciosa, desencadenada por la infección por virus del SARS-CoV-2, con buena respuesta 
tras tratamiento con ciclofosfamida, rituximab y corticoterapia.

Palabras clave

SARS-CoV-2

Vasculitis

Antineutrophil Cytoplasmic

Renal Insufficiency

Cuerpo del artículo

Introducción
El virus del SARS-CoV-2 (COVID) destaca principalmente por su transmisión, rápida y difícilmente con-
trolable, y la gravedad que un grupo de la población determinado puede desarrollar cuando llega su fase 
inflamatoria. Por estos motivos, ha sido capaz de crear una pandemia mundial cuyas consecuencias aún 
estamos viviendo. Sin embargo, el COVID ha sido causante de otro grupo de enfermedades que, inicial-
mente, pasaron desapercibidas por el gran volumen de pacientes que requería atención inmediata por 
las complicaciones respiratorias. Algunas de ellas se caracterizan por una activación del sistema inmune.

Historia clínica: antecedentes, enfermedad actual, exploración física
Presentamos el caso de una mujer de 80 años, independiente para todas las actividades básicas e 
instrumentales de la vida diaria, sin hábitos tóxicos conocidos. Como comorbilidades destacan hi-
pertensión arterial sistémica en tratamiento con losartán 50 mg al día y fibrilación auricular crónica en 
tratamiento con edoxaban 60 mg al día. Fue dada de alta dos semanas antes de Medicina Interna, 
tras pasar una neumonía bilateral con insuficiencia respiratoria asociada secundaria a una infección por 
COVID. Acude a Urgencias porque desde que llegó a domicilio la paciente presenta un deterioro del 
estado general, con escasa ingesta oral, náuseas, astenia, febrícula intermitente (37.5º) y pérdida de 
peso. En los últimos días asocia recorte de diuresis, sin clínica miccional ni dolor abdominal. En la ana-
lítica de urgencias destaca leucocitosis (12150 ) con neutrofilia (70%), creatinina 1.53 mg/dl (siendo su 
basal 0.77 mg/dl) sin alteraciones iónicas asociadas así como proteinuria de 100mg/dl. Urocultivo ne-
gativo. Se realiza la excreción fraccional de urea (27%), sugestiva de daño prerrenal. Se decide ingreso 
a cargo de Medicina Interna por deterioro renal agudo AKIN II y se inicia tratamiento con fluidoterapia. 
Sin embargo, pese al tratamiento endovenoso y un aumento de la ingesta oral, así como la presencia 
de un síndrome constitucional con febrícula asociada se solicitan otras pruebas complementarias.

Pruebas complementarias
Durante el ingreso se realizó varios controles urgentes con empeoramiento progresivo de las cifras de 
creatinina (1.53 ? 2.2 ? 3.1? 4.58). Se realizó una analítica completa con perfil lipídico, hemoglobina 
glicosilada, proteinograma, perfil de anemia, inmunoglobulinas, perfil tiroideo, marcadores tumorales 
y autoinmunidad. Todos los resultados tuvieron valores dentro de la normalidad o concordantes con 
su edad y riesgo vascular salvo los anticuerpos anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos PR3 (ANCA 
-PR3), con resultado positivo a título 1/160. Además se solicitó un TC toracoabdominal donde no se 
encontraron lesiones que justificaran el empeoramiento de la función renal.
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Evolución
Con los hallazgos analíticos y la prueba de imagen, así como la aparición de proteinuria en rango 
nefrítico en la analítica, se decidió inicio de corticoterapia para evaluar respuesta. En esta ocasión, 
dada la edad de la paciente, se decidió no tomar biopsia para el diagnóstico. Tras inicio de pred-
nisona 30mg la función renal comenzó a mejorar paulatinamente hasta estabilización y se remitió 
a consultas externas de Nefrología con juicio clínico de vasculitis PR-3 ANCA probablemente 
postinfecciosa tras infección por SARS-CoV-2. Tras retirada de corticoterapia se objetivó nuevo 
empeoramiento por lo que finalmente se inició Ciclofosfamida y Rituximab con buena respuesta 
clínica sostenida.

Diagnóstico
Vasculitis PR-3 ANCA probablemente desencadenada por infección SARS-CoV-2

Discusión y conclusiones
Las vasculitis son enfermedades inmunomediadas de difícil diagnóstico. Se definen por la inflama-
ción y engrosamiento de las paredes vasculares en diferentes órganos /regiones vasculares. Se 
clasifican según el tamaño arterial siendo las vasculitis ANCA + de pequeño vaso y de afectación 
predominantemente renal. Deben descartarse otros procesos autoinmunes concomitantes como 
el lupus eritematoso sistémico, vasculitis inducidas por fármacos, procesos infecciosos (hepatitis 
B/A…) o enfermedades neoplásicas como el mieloma múltiple.

Pueden debutar de manera espontánea o activarse tras una respuesta inflamatoria sistémica, 
como una infección vírica en este caso. La clínica es heterogénea, variando en función del anti-
cuerpo productor y el tamaño del vaso afectado, siendo riñón y pulmón las localizaciones más 
frecuentes. El diagnóstico definitivo se obtiene mediante inmunidad en sangre positiva y biopsia 
del órgano afectado. El tratamiento se basa en la inmunosupresión, ya sea corticomediada o por 
otros fármacos durante largos periodos. No son muchas las vasculitis post-infección por Sars-
CoV-2 descritas en la literatura pero podría estudiarse la relación entre ambos o si sólo se trata de 
una respuesta a una infección sistémica como ocurre con otras patologías.

Puntos destacados

El COVID es un virus con alta prevalencia en la actualidad a pesar de haber pasado el punto álgido 
de la pandemia y, como tal, creemos importante conocer qué manifestaciones (aunque infrecuen-
tes) puede dar en nuestros pacientes.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen:

Paciente de 75 años con artritis reumatoide diagnosticada en 1999 en tratamiento actual con 
Abatacept, Metrotexato y corticoides con un aparente buen control de la enfermedad sistémica. 
Reingresa por tercera vez en los últimos años con clínica neurológica y fiebre, con pleocitosis lin-
focítica predominante en el estudio de LCR, sin aislamiento microbiológico causante del cuadro, 
dado este punto se establecen diagnósticos diferenciales descartándose afectación neoplásica 
mediante pruebas de imagen y concluyendo en una afectación neurológica de su enfermedad de 
base, la artritis reumatoide.

Palabras clave

Artritis reumatoide, meningitis reumática.

Cuerpo del artículo

Introducción:
Vamos a presentar el caso de una paciente diagnosticada de artritis reumatoide desde hace más 
de 20 años con reiterados ingresos por afectación neurológica en los últimos años por una su-
puesta meningoencefalitis linfocitaria presumiblemente viral, aunque con estudios microbiológicos 
negativos. Reingresa esta última vez por clínica neurológica y fiebre, descartándose causa infec-
ciosa y tumoral principalmente, justificando finalmente su cuadro en el contexto de una complica-
ción neurología de su artritis reumatoide, diagnosticándola de una presunta meningitis reumática.

Historia clínica:
Paciente de 75 años con factores de riesgo cardiovascular de HTA, DM, Obesidad, y anteceden-
tes personales de Artritis reumatoide erosiva seropositiva desde 1999 en tratamiento actual con 
Abatacept 125 mg sc 1 vez a la semana (previamente Infliximab), metotrexato 20 mg semanales, 
acido fólico pautado el día previo y posterior al metrotexato, suplementos de calcio y deflazacort 
6 mg. Además, toma irbesartan y empaglifozina.
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Presenta dos ingresos en neurología por meningoencefalitis linfocitaria presumiblemente viral aun-
que con estudios microbiológicos negativos en 2013 y 2016.

Acude esta última vez a urgencias por fiebre, cuadro confusional, debilidad generalizada e inestabi-
lidad de la marcha En este momento no presenta inflamación articular ni afectación dermatológica.

En la exploración en urgencias la paciente se encuentra consciente y orientada en persona, no en tiempo 
y espacio, bien hidratada y perfundida, eupneica en reposo. ACP ritmico sin soplos, MVC sin ruidos pato-
lógicos. ABD blando y depresible, no doloroso, no signos de irritación peritoneal, RHA conservados. MMII 
no edemas ni signos de TVP. NEURO: consciente y desorientada en tiempo y espacio, no en persona, 
ppcc normales, no afectación del lenguaje, MOEC, no alteraciones campimétricas, fuerza y sensibilidad 
conservadas, reflejos conservados, leve rigidez de nuca, signo de kerning y signos de Brudzinsky nega-
tivos. Imposibilidad para explorar la marcha por poca colaboración de la paciente y mal estar con fiebre.

Pruebas complementarias:
La analítica resultó anodina, con PCR 0,76, procalcitonina 0,08 y 6.630 leucocitos sin desviación 
izquierda, VSG 32, sistemático de orina normal. Serologías negativas. Toxoplasma negativo. TBC 
negativo. ANAs negativos. Marcadores tumorales negativos. Rx tórax sin hallazgos. TAC craneal 
sin hallazgos.

En punción lumbar de urgencias destaca pleocitosis linfocítica (Hematíes < 2000, Leucocitos 90, 
PMN 4.5%, Mononcleares 95.5%, Glucosa 58, Proteínas totales 2.21)

Gram y cultivos de LCR sin desarrollo bacteriano y PCR de virus negativas (Virus herpes simple, 
VVZ, CMV, VEB, VJC, enterovirus, parechovirus y virus de la toscana). Resto de cultivos recogidos: 
hemocultivos, urocultivos negativos.

BODYTAC y cytospin sin hallazgos patológicos.

Evolución:
Ingresa en planta de neurología con Aciclovir y antibiótico empírico ante posible causante micro-
biológico. Tras cultivos sin desarrollo bacteriano y PCR de virus negativas, y ausencia de mejoría 
con tratamiento pautado, se descarta causa microbiológica del cuadro y se suspende tratamiento 
con Aciclovir y antibiótico empírico. Se descarta posible meningitis decapitada puesto que no 
recibió antibiótico previo a la punción lumbar y meningitis por Mollaret (asociada a VEB y VHS2, 
ambos negativos).

Diagnóstico diferencial:
Ante meningitis linfocitaria de repetición sin aislamiento microbiológico se evalúan las distintas 
posibilidades. Se plantea la carcinomatosis que se descarta con BODYTAC y cytospin sin ha-
llazgos patológicos.

Se evalúa el caso de forma multidisciplinar con Reumatología y Medicina Interna dónde plantea-
mos la posibilidad de tratarse de una complicación neurológica de la Artritis Reumatoide como la 
vasculitis cerebral, nódulos reumatoideos en SNC o meningitis reumatoide como diagnóstico de 
exclusión una vez descartada la etiología infecciosa y neoplásica.

La vasculitis reumatoide en SNC suele afectar a vasos de pequeño tamaño intracraneales y la clínica 
consiste en convulsiones, parálisis craneales, afasia, demencia… no siendo típica la fiebre (muy marca-
da en nuestro caso). Esta enfermedad va a ser más frecuente en pacientes con nódulos reumatoides 
(no presentes en nuestro caso). El diagnóstico de confirmación sería una biopsia con AP compatible.
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Los nódulos reumatoideos en SNC suelen ser muy infrecuentes en general y aun más cuando no 
hay nódulos reumatoideos en ninguna localización más, como es el caso. Para su diagnóstico se 
utiliza la RMN y AP mediante biopsia.

La meningitis reumatoide va a cursar con inflamación meníngea sin que haya nódulos reumatoi-
deos en las mismas. Suele darse en pacientes con enfermedad seropositiva de larga evolución y 
la clínica consiste en cefaleas, deterioro del nivel de consciencia, fiebre… Para apoyar el diagnos-
tico se realiza RMN que suele presentar realce meníngeo. La hiperproteinorraquia suele apoyar el 
diagnóstico, además puede presentarse pleocitosis linfocítica y consumo de glucosa. Se pude 
detectar FR y CCP en muestra de LCR (no solicitado en nuestro caso).

Diagnóstico final y evolución:
Finalmente se realiza RMN a nuestra paciente que informa de realce meníngeo parieto-occipital 
derecho compatible con meningitis. Se administran Bolos de metilprednisolona 250 mg IV 3 días 
con buena evolución y posterior pauta descendente de corticoides vía oral.

Se concluye con meningitis linfocitaria aséptica vinculada a Artritis reumatoide seropositiva en 
tratamiento con Abatacept 125 mg semanales, Metotrexato 20 mg semanales y prednisona 6 mg 
diarios. En este momento se plantea cambiar tratamiento para control de su enfermedad de base 
y complicaciones extraarticulares con Rituximab.

Discusión y conclusiones:
Se debe considerar la meningitis reumatoidea en el diagnóstico diferencial del paciente con Artri-
tis Reumatoide de larga data con afectación neurológica cuando hemos descartado afectación 
cerebrovascular, menignoencefalitis infecciosa, meningitis tuberculosa y otras enfermedades gra-
nulomatosas además de otras causas de afectación leptomeningea como la meningitis carcino-
matosa. Va a cursar con afectación paquileptomeningea o meningeo-parenquimatosa en la RMN, 
y presentan rápida respuesta a metilprednisolona.

Puntos destacados

Se debe considerar la meningitis reumatoidea en el diagnóstico diferencial del paciente con Artritis 
Reumatoide de larga data con afectación neurológica cuando hemos descartado afectación cere-
brovascular, menignoencefalitis infecciosa, meningitis tuberculosa y otras enfermedades granulo-
matosas además causa carcinomatosa.

Ilustraciones, figuras y tablas

RMN craneal
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Consentimiento del paciente
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Resumen:

El Escleredema adultorum de Buschke es una patología infrecuente que cursa con endurecimiento 
cutáneo difuso afectando la parte superior del tronco. La etiología es desconocida, pero se ha 
asociado a la Diabetes.

Presentamos a un varón de 54 años con Diabetes tipo 1 con mal control metabólico. Presentó un 
endurecimiento progresivo de la piel del tronco, acompañado de altas necesidades de insulina. 
Se realizó biopsia cutánea, y otras pruebas que descartaron otros trastornos esclerodermiformes. 
Esta entidad ha podido repercutir en el mal control metabólico dada la dificultad de administración 
de la insulina por el engrosamiento cutáneo.

Palabras clave

Scleredema, diabetes mellitus, biopsy, collagen

Cuerpo del artículo

Introducción
El escleredema es una enfermedad rara que afecta al tejido conectivo y se caracteriza por un en-
grosamiento y endurecimiento de la piel típicamente en el cuello y parte superior del cuerpo. Su 
fisiopatología es desconocida, aunque se ha objetivado un aumento de la actividad de los fibro-
blastos, produciendo un exceso de mucina y colágeno que se acumulan en la capa reticular de 
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la dermis1,2. Se ha relacionado con Diabetes mellitus de larga evolución y mal controlada y con 
menos frecuencia con gammapatías monoclonales e infecciones respiratorias estreptocócicas.3

Antecedentes Personales
Varón de 54 años con dislipemia y Diabetes mellitus tipo 1 desde los 18 años de edad, con mal 
control metabólico y retinopatía diabética no proliferativa leve en ambos ojos. Era portador de un 
dispositivo de monitorización continua de glucosa desde hacía 1 año y medio. Recibía tratamiento 
con rosuvastatina 20 mg/ezetimiba 10 mg, insulina degludec 54 UI e insulina asparta 34-34-34 UI.

También padecía Artritis psoriásica diagnosticada en 2012 con afectación cutánea leve controlada 
hacía años. Había sido tratado con Adalimumab sin respuesta, y en la actualidad recibía tratamien-
to con Upadacitinib 15 mg y Metotrexato 15 mg subcutáneo.

Enfermedad Actual
Acudía a seguimiento de su artritis psoriásica tras cambio de medicación, asociando Upadacitinib 
al Metotrexato por clínica de dolor en articulaciones metacarpofalángicas e interfalángicas proxi-
males de ambas manos, sin apreciar clara inflamación a la exploración. Tras el cambio de medica-
ción, el paciente persistía con tumefacción de los dedos de las manos.

Exploración Física
Normotenso y peso 95 kg. Bien nutrido, hidratado, coloreado y perfundido. La auscultación car-
dio-pulmonar fue normal. Sin lesiones de psoriasis y no se apreciaba datos de artritis o sinovitis, 
pero sí importante tumefacción cutánea y rigidez de manos con imposibilidad tanto para la ex-
tensión como para la flexión completa de manos. (Figura 1). Presentaba endurecimiento cutáneo 
difuso en zona de abdomen, parte superior de tronco y algo más leve a nivel de antebrazos, no 
siendo posible pellizcar la piel (Figura 2). La cara y el cuello estaban respetados.

Pruebas Complementarias
En pruebas de laboratorio el hemograma, coagulación, perfil renal, hepático, lipídico y férrico fue-
ron normales. La PCR y VSG normales. Proteinograma e inmunoglobulinas normales, incluida 
IgG4. Los ANA, ANCA, factor reumatoide, Ac anti citrulinados, ac anti Scl 70 y Ac anti centrómero 
fueron negativos.

Su HbA1C fue de 9.6% y las curvas de glucosa en el sensor de monitorización continua de glu-
cosa demostraban un mal control tanto pre como post-prandiales a pesar de administración de 
altas dosis de insulina.

La RX de tórax fue normal, y las pruebas de función respiratoria normales.

Se realizó biopsia cutánea de abdomen y antebrazo mostraban esclerosis dérmica con fibras de 
colágeno de aspecto fenestrado observándose mínimo componente inflamatorio sin depósitos de 
mucina. (Figura 3)

EVOLUCIÓN
Ante la sospecha de un síndrome esclerodermiforme se realizó la biopsia cutánea siendo el resul-
tado inespecífico, aunque se comentaba la posibilidad de tratarse de una Morfea o Escleredema. 
La ausencia de síntomas sistémicos, así como la negatividad de autoinmunidad hacía menos 
probable que se tratase de una esclerosis sistémica. Ante la sospecha de que la clínica a nivel cu-
táneo justificase la sintomatología de las manos, se retiró Upadacitinib, manteniendo Metotrexato. 
Inició tratamiento con fototerapia PUVA, y parafina en manos para mejorar movilidad. En cuanto 
a su control metabólico inició seguimiento por enfermera especialista en diabetes, para analizar 
y asesorar la técnica de administración de insulina, ya que pensamos que parte del mal control 
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metabólico se debe a la dificultad de administración de insulina por el engrosamiento cutáneo que 
presenta en el abdomen principalmente.

Diagnóstico
Escleredema de Buschke, escleredema adultorum o escleredema diabeticorum.

Discusión Y Conclusiones
El escleredema de Buschke es un raro trastorno esclerodemiforme que se caracteriza por un engro-
samiento y endurecimiento de la piel secundario a una infiltración de colágeno y mucina en la dermis.2

Se manifiesta como una induración cutánea leñosa y sin fóvea en cuello, antebrazos y mitad supe-
rior del tronco. La prevalencia es desconocida. Se han descrito tres subtipos4. El primer grupo son 
mujeres de mediana edad y niños que desarrollan una induración cervicofacial tras una infección 
respiratoria aguda principalmente estreptocócica. El segundo grupo instauración insidiosa y larga 
duración, asociados a una gammapatía monoclonal. Y el tercer grupo asociados con diabetes 
mellitus tipo 1 o 2 (scleredema diabeticorum) preferiblemente insulinodependientes, de larga evo-
lución con mal control. El inicio sutil y curso progresivo provoca retrasos diagnósticos. Predomina 
en varones (10:1)3.

En los subtipos dos y tres, el escleredema puede acompañarse de manifestaciones extracutáneas 
con afectación de ojos, lengua, esófago y miocardio. La rigidez cutánea de la parte superior del 
cuerpo puede provocar alteraciones respiratorias restrictivas.

La patogenia del escleredema se desconoce. La excesiva producción de mucina por los fibroblas-
tos y colágeno en la dermis reticular podría ser secundaria a diversos estímulos como infecciones, 
procesos inflamatorios, genéticos, hiperinsulinismo e hiperglucemia3.

El diagnóstico diferencial debe establecerse con esclerodermia, escleromixedema, fascitis eosin-
ofílica y otras enfermedades autoinmunes. Nuestro paciente estaba diagnosticado de una artritis 
psoriásica años atrás con muy poca expresión cutánea psoriasiforme. Pensamos que la afectación 
interfalángica proximal atribuida a la artritis, haya podido enmascarar el endurecimiento cutáneo 
que se fue instaurando en los últimos 2-3 años principalmente a nivel de abdomen y tronco. Por 
otro lado mencionar que el escleredema afecta a la piel del cuello, espalda, región interescapular, 
tórax y cara, y las zonas distales suelen estar respetadas; por lo que no sabemos si la afectación 
de manos que presenta nuestro paciente es independiente del cuadro esclerodermiforme del resto 
del cuerpo.

La esclerodermia presenta atrofia cutánea, telangiectasias, calcinosis o afectaciones cuticulares 
y autoinmunidad positiva. Histológicamente atrofia epidérmica y pérdida de anejos1. El esclero-
mixedema presenta induración cutánea similar pero con pápulas firmes en la superficie. La fascitis 
eosinofílica, se acompaña de aumento de eosinófilos en sangre y con frecuencia afectación mus-
cular e infiltración eosinofílica histológicamente6.

El diagnóstico definitivo de escleredema se acompaña de biopsia cutánea que aunque no es pa-
tognomónica, presenta dermis reticular densa, con grandes haces de colágeno entremezclados 
con mucina que se extienden hacia el tejido subcutáneo, sin aumento del número de fibroblastos5. 
En nuestro paciente, no se visualizaron depósitos de mucina, pero el diagnóstico de escleredema 
diabeticorum nos pareció el más probable dentro de los síndromes esclerodermiformes, tanto por 
la clínica, como por la presencia de Diabetes tipo 1.

No existe tratamiento efectivo para esta enfermedad, aunque parece que en el caso del esclere-
dema diabeticorum, la mejoría del control metabólico y la reducción ponderal podrían ayudar. La 
fisioterapia podría mejorar la movilidad. Se han utilizado inmunomoduladores como corticoides, 
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ciclosporina y metotrexate. También se han descrito buenos resultados con la radiación ultraviole-
ta en sus diferentes formas (PUVA y psoralenos tópicos)7.

En otro sentido, la aparición de escleredema de Buschke puede afectar seriamente al control de 
la diabetes mellitus al dificultar la administración de insulina en las zonas afectas. Por tanto, se 
requiere una mayor formación sobre el tema para su diagnóstico y tratamiento.

Puntos destacados

En pacientes con mal control metabólico a pesar de elevadas dosis, deberíamos plantearnos esta 
enfermedad cutánea, dirigiendo nuestra anamnesis y exploración física fijándonos en detalles para 
ponernos alerta sobre esta entidad.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. Dorso de ambas manos: tumefacción y edematización que dificulta la extensión completa.

Figura 2. Torso del paciente con imposibilidad de pellizcar la piel.
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Figura 3. Biopsia de abdomen. A. (HE, 4x) Piel con aumento de fibras de colágeno grueso fenes-
tradas en toda la dermis. B. (HE, 10x) Imagen a mayor aumento para ver con mayor detalle la 
separación entre las fibras de colágeno (edema). No se identificó mucina con la técnica azul alcian.
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Aprobación ética

No necesario

Consentimiento del paciente

No necesario
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Resumen:

Hombre de 73 años, DM 2. Invalido tras derrame cerebral. Tomaba dapagliflozina 10 mg, metformi-
na y vildagliptina. Acudió a urgencias por malestar general, vómitos biliosos y rechazo a comer. Los 
análisis de sangre al ingreso mostraron acidosis metabólica con iones en rango y glucemia normal 

Tras bolos de bicarbonato 1 M intravenoso, los análisis de sangre mostraron un día después: sodio 163 
mmol/, potasio 2,9 mmol/L, cloro 129 mmol/L; osmolalidad 344 mOsm/kg, pH 7,25. Ingresa en planta

Palabras clave

metabolic acidosis, hipernatremia, bicarbonate

Cuerpo del artículo

La cetoacidosis diabética es una complicación diabética, típicamente en personas con diabetes 
tipo 1, en los que puede ser la forma de comienzo de la enfermedad, aunque también puede dar-
se en personas con diabetes tipo 2 con enfermedades intercurrentes graves. La mortalidad varía 
entre 1-5%, siendo mayor en pacientes ancianos, con comorbilidades graves o en países en vías 
de desarrollo. Esta mortalidad viene asociado frecuentemente al edema cerebral que se produce 
ante esta complicación si no recibe tratamiento oportuno.

Se caracteriza por la presencia de hiperglucemia mayor de 250 mg/dl, cetonemia capilar (beta-hi-
droxibutirato mayor de 3 mmol/l) o cetonuria significativa (2+), acidosis metabólica y anión GAP 
superior a 12 mmol/l.

Existe un subconjunto de pacientes en donde los niveles de glucosa sérica estarán dentro de los 
límites normales, condición denominada cetoacidosis diabética euglucémica que consta de la 
triada clínica de cetoacidosis diabética con anion gap alto, cetonemia o cetonuria junto con niveles 
de glucosa >250 mg/dl.



46

En la cetoacidosis diabética euglucémica el déficit de insulina y la resistencia a la insulina son me-
nos agresivos. Esto provoca que la sobreproducción de glucosa y subutilización de la misma sean 
menores que en la cetoacidosis diabética.

Las condiciones que pueden dar cetoacidosis diabética euglucémica son: el ayuno prolongado, 
el exceso de consumo de alcohol, sobredosis de salicilato, acidosis láctica, sobredosis de antide-
presivos tricíclicos, acidosis tubular renal, inanición y tratamiento con SGLT2i

A menudo los pacientes con cetoacidosis diabética euglucémica tratados con inhibidores del 
cotransportador de sodio-glucosa 2 (SGLT2i) pueden presentar menos poliuria y polidipsia por el 
grado leve de hiperglucemia, aparecen otras manifestaciones tales como malestar general, anore-
xia, taquicardia, taquipnea, con o sin fiebre.

HISTORIA CLÍNICA
Varón de 73 años.

No alergias medicamentosas

Ex fumador y ex bebedor

Situación basal: Dependiente para ABVD, vida cama-sillón.

FRCV: HTA, DL, DM2 (Historial médico de mal control glucémico con mal control con HbA 12,4%, 
en tratamiento los últimos 3 meses con Dapagliflozina)

Hipotiroidismo

Ingresado en junio de 2022 en HUVV de Málaga por hematoma cerebral intraparenquimatoso 
profundo derecho de probable origen hipertensivo, con hemiplejia izquierda como consecuencia.

Tratamiento habitual: Dapagliflozina 10mg/24h, vildagliptina 50mg/metformina 1g/12 horas, ena-
lapril 5mg/12 horas, clexane 4000UI/24 horas, AAS 100mg/24h, amlodipino 10mg/24h, omepra-
zol 20mg/24h, ezetimiba 10mg/24h, eutirox 25 mcg /24h, espesantes 400g

Enfermedad actual: Acude a urgencias por episodio de vómitos marronáceos oscuros de 5 días 
de evolución acompañado de diarrea ocasional autolimitada junto con disminución de la ingesta 
por pérdida de apetito durante el cuadro.

Además presentó en domicilio algún episodio de tos tras ingesta y atragantamiento, sin disnea ni 
expectoración. No presentó fiebre ni otros síntomas acompañantes.

Exploración física:
	z ACP: rítmico a buena frecuencia, no soplos patológicos. Sibilantes dispersos

	z Abdomen blando, no doloroso a la palpación. Blumberg, Rovsing, Murphy negativo. PPRR 
bilateral negativa. RHA presentes, sin signos de peritonismo

	z MMII: sin edemas ni signos de TVP

Pruebas Complementarias:

Al ingreso:
	z Analitica de sangre: Glucosa:155, Na-137, K-2’6, Cl-105, PCR 233, AG=22 (8-12)

pH-7.294, pCO2 (v) 21’8 Bicarbonato (v) 10’2 Leucocitos 21.88 x10^9/L Neutrófilos 19.54 x10^9/L

	z Analítica de orina normal

	z PCR SARS-COV2 negativa.

	z Radiografía de tórax y abdomen normal.
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	z ECG sin hallazgos de interés

Tras bolos de bicarbonato:

	z Analitica de sangre: Glucosa 146, Na159, K 3.30, Cl 123,Osm-333.28 PCR 149 AG=26 pH 
7.268 pCO2 (v) 21 Bicarbonato (v) 9.3 Leucocitos 15.18 x10^9/L Neutrófilos 13.35 x10^9/L

Evolución:
Beta Hidroxibutirato en sangre: 30.5 mg/dL (0.0 - 3.1).

Clínica y resto de analítica compatibles.

Se trata de cetoacidosis euglucémica con probable causa iSGLT2. Se suspendió iSGLT2, se comen-
zó insulinoterapia y se inició sueroterapia satisfactoriamente corrigiendo la hipernatremia y la acidosis.

Finalmente el paciente falleció por colangitis, ya en estadio avanzado a la hora del diagnóstico.

Diagnóstico
	z Acidosis metabólica con anión GAP aumentado (Na-Cl-HCO3), cetoacidosis diabetica euglu-
cémica (CADE) por iSGLT2

	z Hipernatremia grave por baja ingesta + infusión de bicarbonato iv.

	z Hipopotasemia moderada.

	z Posible neumonía broncoaspirativa.

	z Posible infección de origen abdominal

Discusión y Discusiones:
Fue descrita en 1973 por Munro y colaboradores, mediante la evaluación de 211 episodios de ce-
toacidosis diabética, de los cuales 37 tienen un nivel de glucemia menor de 300 mg/dL y bicarbo-
nato menor a 10, todos eran jóvenes con diabetes mellitus tipo 1. Esta cetoacidosis se caracteriza 
por un grado leve de hiperglucemia no mayor a 200 mg/dL lo que da lugar al retraso del diagnóstico 
y el tratamiento, lo que podría traer consecuencias metabólicas adversas . Las causas son diversas: 
embarazo, consumo de alcohol en exceso, ayuno prolongado, sobredosis de salicilatos, sobredo-
sis de antidepresivos tricíclicos, acidosis tubular renal, acidosis láctica, tratamiento con SGLT2i, etc

Los SGLT2i disminuyen la glucosa sérica mediante un mecanismo independiente de la insulina, 
por medio de la supresión de la reabsorción renal de glucosa y el incremento de la excreción urina-
ria de glucosa que lleva a niveles bajos de glucosa en plasma . Esto reduce la secreción de insulina 
de las células ß pancreáticas, que lleva a la disminución de los niveles circulantes de insulina, lo 
que provocará disminución de la actividad anti-lipolítica de la insulina resultando en la estimulación 
en la producción de ácidos grasos libres, que se convertirán en cuerpos cetónicos en el hígado 
por ß-oxidación. Esto da lugar a la cetosis y posteriormente a la aparición de signos y síntomas de 
la enfermedad con glucemias dentro de rangos normales o ligeramente elevados.

Nuestro paciente cursó los días previos con cuadro infeccioso que precipitó el cuadro junto con 
disminución de la ingesta asociada. Normalmente cuando un paciente con diabetes disminuye 
su ingesta calórica, puede desarrollar cetoacidosis diabética y se puede agravar si presenta una 
enfermedad subyacente que la precipitante

Puntos destacados

La CADE empeora el pronóstico en infecciones o procesos quirúrgicos. Más del 50% se diagnos-
tica tarde errando en el tratamiento con la consiguiente iatrogenia. Por tanto habrá que valorar si 
tiene iSGLT2 y suspender mientras dura proceso agudo.
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Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. Diaz-Ramos, A., Eilbert, W., & Marquez, D. (2019). Euglycemic diabetic ketoacidosis 
associated with sodium-glucose cotransporter-2 inhibitor use: a case report and review of the 
literature. International Journal of Emergency Medicine, 12(1).
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Resumen:

La tuberculosis es una enfermedad infecciosa causada por Mycobacterium tuberculosis. Aunque 
afecta principalmente a los pulmones, puede extenderse a otras partes del cuerpo. La tuberculosis 
espinal, conocida como mal de Pott, representa el 50% de los casos de tuberculosis osteoarticu-
lar. Sin tratamiento oportuno, puede ocasionar discapacidad y deformidad. El diagnóstico de se 
realiza mediante pruebas de laboratorio y radiológicas. El tratamiento principal es la quimioterapia 
antituberculosa, y en casos complicados, puede requerirse cirugía. A continuación, exponemos un 
caso de una presentación poco usual de tuberculosis.
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Cuerpo del artículo

Introducción:
La tuberculosis continúa siendo una enfermedad infecciosa con alta prevalencia y morbimorta-
lidad. La transmisión se realiza por vía aérea y el riesgo de que se desarrolle la enfermedad es 
mayor en individuos infectados recientemente, lo que incluye los inmigrantes recientes (menos 
de 5 años) de países con altas tasas de tuberculosis. Aunque la afectación más frecuente es la 
pulmonar, puede diseminarse por vía hematógena a cualquier otro lugar del organismo. La sinto-
matología que produce depende del proceso inflamatorio que se establece en esos órganos y con 
frecuencia es inespecífico y subagudo. Como consecuencia, es frecuente el diagnóstico tardío, lo 
cual puede derivar en una importante morbimortalidad. A continuación, presentamos un caso de 
un paciente inmigrante con una presentación atípica de tuberculosis.

Historia clínica:
Paciente varón de 46 años de edad natural de Senegal con residencia en Málaga desde el año 
2005. Presenta como único antecedente médico dislipemia mixta, en tratamiento con pravasta-
tina/fenofibrato. Consulta en Urgencias por cuadro de un mes de evolución de tos seca, dolor 
costal y pérdida no intencionada de peso (unos 12 Kilogramos en 6 meses). Niega prurito, astenia, 
anorexia o sudoración nocturna y no presenta otra sintomatología por órganos y aparatos. Ha 
viajado a visitar familiares y amigos en enero de 2023 por última vez, sin ningún problema de salud.

En la exploración el paciente presentaba unas constantes vitales en rango, estaba normocolorea-
do y eupneico sin insuficiencia respiratoria. Destacó la presencia de adenopatías laterocervicales 
subcentimétricas. La auscultación, la exploración abdominal y de miembros inferiores resultó nor-
mal. Se realizó un estudio analítico urgente con parámetros de hemograma y bioquímica dentro 
de la normalidad salvo una discreta elevación de la proteína C reactiva. Se realizó también una 
radiografía simple de tórax sin infiltrados parenquimatosos, por lo que se dio de alta para continuar 
estudio en consulta con pruebas de laboratorio, microbiológicas y radiológicas.

Pruebas complementarias:
Los resultados del estudio analítico se muestran en la tabla 1. La serología infecciosa arrojó como 
resultados patológicos una positividad del interferón gamma y una infección por el virus de hepa-
titis B (VHB) (positividad del antígeno de superficie con una carga viral por PCR de 11.200 U/ml, 
con negatividad de antiVHBs y del antígeno e). Una tomografía axial computarizada (TAC) torácica 
demostró la presencia de infiltrados alveolares parcheados en lóbulo inferior derecho, adenopatías 
mediastínicas hiliares, paratraqueales, subcarinales y en ventana aortopulmonar, alguna mayor 
de 1 cm, y dos ganglios intrapulmonares en lóbulo inferior derecho y lóbulo inferior izquierdo. Se 
decidió caracterizar las lesiones con un PET/TAC en el que se describen adenopatías hipermeta-
bólicas mediastínicas con un SUV máximo de 7.8 y una lesión osteolítica hipermetabólica en D6 
con un SUV de 13.5. Se obtuvieron varias muestras de esputo con baciloscopia y tinción de gram 
que fueron negativas.

Se procedió a la realización de una biopsia transbronquial de la adenopatía subcarinal, observán-
dose en el estudio histológico un granuloma necrotizante. Simultáneamente, se realizó una reso-
nancia magnética de columna en la que se sugiere una espondilodisctis atípica como diagnóstico 
más probable de lesión vertebral.
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El diagnóstico definitivo se obtuvo con la positividad de una PCR para Mycobacterium tuberculo-
sis complex en uno de los esputos seriados y con aislamiento posterior en el cultivo en el que se 
confirmó sensibilidad a todos los antituberculosos de primera línea.

Por último, se realizó un estudio de imagen hepático con ecografía y fibroscan. Se identificó una 
rigidez de 11.6 kilopascales, correspondiente a F3.

Evolución:
Tras la obtención de todas las pruebas complementarias, se inició tratamiento antituberculoso 
con RIMSTAR 5 comprimidos al día y tratamiento antiviral para el VHB con Tenofovir difumarato 
300mg al día.

El paciente se encuentra en el momento actual en la fase de mantenimiento del tratamiento de 
la tuberculosis, con estabilización del peso y resolución de la tos crónica. Ha referido dolor en 
columna dorsal en probable relación con espondilodiscitis, que ha ido mejorando sin presentar 
complicaciones neurológicas.

Diagnóstico:
Tuberculosis pulmonar, ganglionar y vertebral

Infección crónica por VHB

Discusión y conclusiones:
La enfermedad tuberculosa del caso expuesto es más sugestiva de una infección primaria que una 
reactivación por la localización del infiltrado pulmonar y la asociación de linfadenopatías hiliares y 
mediastínicas, hallazgos menos frecuentes en las reactivaciones.

La tuberculosis espinal es una forma de afectación extrapulmonar frecuente en zonas endémicas, 
donde suele manifestarse clínicamente en el año siguiente a la infección pulmonar primaria y, por 
lo tanto, ocurre con mayor frecuencia en pacientes relativamente jóvenes. En países desarrollados, 
se observa habitualmente en población inmigrante. La afectación ósea se produce por disemina-
ción hematógena durante la bacilemia de la infección primaria, y es frecuente que no se asocie a 
afectación pulmonar. Suele asentarse sobre las vértebras torácicas y lumbares altas y el síntoma 
habitual es dolor local que aumenta progresivamente pudiendo asociar contracturas musculares 
y rigidez. Menos del 40% de los casos tienen síntomas constitucionales como fiebre y pérdida de 
peso. La infección progresa cuando se inflama la articulación intervertebral anterior y se disemina 
por el ligamento vertebral anterior. La entrada en el disco intervertebral ocurre más tardíamente 
que en las osteomielitis vertebrales y puede tener la imagen radiográfica de una hernia discal. Pue-
de acabar desarrollándose una deformidad conocida como giba con cifosis y distorsión del canal 
espinal. El diagnóstico suele ser tardío por el curso subagudo e indolente, por lo que es especial-
mente importante el contexto epidemiológico y la inclusión de la tuberculosis en el diagnóstico 
diferencial de la patología ósea, especialmente en personas provenientes de zonas endémicas.

En cuanto al VHB, hay que recordar que tiene una alta prevalencia en países de África subsaharia-
na. El modo de transmisión, a diferencia de zonas con menos prevalencia, suele ser perinatal con 
mayor riesgo de cronicidad y por tanto de cirrosis hepática y de hepatocarcinoma. Su detección en 
la población inmigrante es de especial importancia teniendo en cuenta su impacto en la salud públi-
ca. Un diagnóstico precoz permite instaurar medidas de prevención de transmisión, así como la ins-
tauración de un tratamiento adecuado que evite el desarrollo de complicaciones graves. Su cribado 
en inmigrantes es por tanto fundamental, tanto para el diagnóstico de infecciones crónicas como 
para valorar la necesidad de inmunización en aquellos que no estén adecuadamente vacunados.
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Nuestro paciente se hubiera beneficiado de un examen de salud a su llegada a España en el que 
se hubiera incluido un cribado de enfermedades infecciosas como la infección tuberculosa y la 
hepatitis B, frecuente en población procedente de África, permitiendo un tratamiento precoz que 
podría haber evitado el daño orgánico y haber minimizado el riesgo de transmisión.

Puntos destacados

La tuberculosis incluye un amplio espectro de manifestaciones, cuyo curso insidioso hace que sea 
frecuente un retraso diagnóstico. Su cribado en población proveniente de zonas endémicas es 
especialmente interesante para evitar el desarrollo de complicaciones y su contagio.

Ilustraciones, figuras y tablas

Tabla: resultados analíticos
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Imagen: Edema óseo medular difuso en D7 y en la plataforma vertebral inferior de D6, con hiperinten-
sidad de señal en DWI a modo de banda compatible con “claw sign”. Tras administración de Gd, pre-
senta un realce homogéneo sin claro realce discal. Pequeña área flemonosa paravertebral derecha.
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Resumen:

Mujer de 52 años que acude por cefalea holocraneal de tres días de evolución asociando fiebre y 
vómitos. Ante la sospecha de meningitis aguda se realiza una punción lumbar y se inicia antibiote-
rapia empírica. Sin embargo, dada la aparición de diplopía con afectación del VI par craneal dere-
cho e hipotensión, se sospechó una apoplejía hipofisaria y se inició tratamiento con hidrocortisona, 
presentado franca mejoría clínica posterior y estabilización desde el punto de vista hemodinámico.
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La apoplejía hipofisaria debe considerarse en todo paciente con cefalea brusca e intensa, que 
asocia disminución de la agudeza visual, diplopía o bajo nivel de consciencia.

Palabras clave

Headache, Pituitary Apoplexy, Emergency

Cuerpo del artículo

Introducción
La apoplejía hipofisaria es un síndrome clínico de aparición generalmente brusca secundario al 
infarto o sangrado de la glándula hipofisaria. Habitualmente cursa con cefalea intensa, alteracio-
nes visuales, afectación de pares craneales y alteración del nivel de consciencia. Su sospecha es 
importante ya que se trata de una urgencia neuroendocrinológica con posible desenlace fatal.

Caso Clínico
Presentamos el caso de una paciente de 52 años, sin reacciones alérgicas medicamentosas co-
nocidas, con antecedentes personales de diabetes mellitus tipo 2 e hipertensión arterial en trata-
miento con metformina 850 mg cada 12 horas y enalapril 10 mg en cena.

Acude en una primera ocasión a Urgencias por cefalea holocraneal de un día de evolución, náu-
seas y vómitos sin clara resolución con analgesia de 1º escalón de la Organización Mundial de la 
Salud (OMS). Se realiza una tomografía computarizada (TC) de cráneo sin hallazgos y se pauta 
analgesia de 2º escalón de la OMS, presentando franca mejoría clínica por lo que se procede al 
alta domiciliaria. A los dos días acude nuevamente por persistencia de la sintomatología aso-
ciando, además, fiebre de hasta 38º. Ante la sospecha de meningitis aguda se repite la TC de 
cráneo y se realiza una punción lumbar obteniéndose líquido cefalorraquídeo (LCR) ligeramente 
xantocrómico con leucocitosis (84 leucocitos/\mu L, N < 5) a expensas de polimorfonucleares 
(79%), glucosa 101mg/dl (consumo > 50%/glucemia) y proteínas 78,9 mg/dl (N< 50). Tras estos 
hallazgos, se inicia tratamiento empírico con Ceftriaxona, Ampicilina, y Aciclovir a dosis de sistema 
nervioso central.

Durante su estancia en Observación, llama la atención inicio de focalidad neurológica consistente 
en diplopía horizontal, objetivándose en la exploración una parálisis del VI par craneal derecho. 
Además, inestabilidad hemodinámica de aparición brusca consistente en taquicardia y marcada 
hipotensión que no mejoraba a pesar de sueroterapia. Ante el deterioro clínico y sintomatología 
compatible con apoplejía hipofisaria se consultó el caso con Radiología. Revisaron las imágenes 
de las TC de cráneo y describieron que, comparándola con la previa, se apreciaba un aumento 
significativo del tamaño de la hipófisis, que en ese momento contactaba con el quiasma óptico, 
sugestivo de macroadenoma hipofisario (Imagen 1), sin poder descartar áreas de sangrado. Con 
la sospecha de que se tratara de una apoplejía hipofisaria, se decidió inicio de tratamiento con 
bolos de hidrocortisona con importante mejoría clínica posterior, estabilización desde el punto de 
vista hemodinámico y mejoría neurológica.

Durante el ingreso en planta de Medicina Interna, se realizó un estudio hormonal amplio que 
mostró un descenso en todas las hormonas hipofisarias. Además, se llevó a cabo una resonancia 
magnética (RMN) donde se confirmó la presencia de una tumoración en silla turca (Imagen 2) de 
2.5 cm x 2.1 cm con compresión del quiasma óptico, extensión a región supraselar e hiperintensi-
dad en T1 e hiposeñal en T2, sugestiva de focos hemorrágicos, todo ello compatible con apoplejía 
hipofisaria sobre macroadenoma previo. Se comentó el caso con Neurocirugía, y dada la mejoría 
clínica con tratamiento médico, se consensuó manejo conservador y vigilancia estrecha. La evolu-
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ción de la paciente fue muy favorable con tratamiento médico con hidrocortisona y levotiroxina en 
seguimiento estrecho por Endocrinología, con resolución completa de la oftalmoplejía.

Tras presentar el caso en Comité de Neurooncorradiología se decidió control radiológico, y tras 2 
años de seguimiento, la paciente se mantuvo estable, asíntomática y con resolución del sangrado 
hipofisario, aunque persistiendo como secuela panhipopituitarismo en tratamiento sustitutivo.

Discusión y conclusiones
La apoplejía hipofisaria es un síndrome clínico agudo secundario al infarto o sangrado de la glán-
dula hipofisaria. Puede cursar de forma aguda o subaguda, siendo en el primero de los casos 
una urgencia neuroendocrinológica potencialmente fatal. Habitualmente se manifiesta con cefalea 
brusca intensa, vómitos, alteraciones visuales, afectación de pares craneales (especialmente III 
par craneal), o alteración del nivel de consciencia, pudiendo asociar también fiebre. Por tanto, de-
bemos dirigir la anamnesis hacia la sintomatología referida y realizar una exploración neurológica 
completa, incluyendo campimetría por confrontación 1,2,4,5 .

El diagnóstico puede ser difícil pues el cuadro clínico podría simular la sintomatología de otras 
urgencias neurológicas más frecuentes como la meningitis aguda. 1,3 Además, las características 
del LCR pueden ser similares debido la irritación química producida por la hemorragia3.

Con todo, ante la sospecha clínica es fundamental la realización de una prueba de neuroimagen 
de forma urgente, preferiblemente RMN, y estudio hormonal para confirmar el diagnóstico1.

El tratamiento se basa en dos pilares fundamentales. Inicialmente el tratamiento médico busca es-
tabilizar al paciente. Lo primordial es suplementar los ejes hormonales ya que la insuficiencia supra-
rrenal aguda es la causa de mortalidad más frecuente en estos casos. Por tanto, la administración 
de glucocorticoides, preferiblemente hidrocortisona intravenosa, es la suplementación más priorita-
ria. Asimismo, está indicada la descompresión quirúrgica urgente ante una disminución importante 
de la agudeza visual, defectos campimétricos extensos o progresivos, o bajo nivel de consciencia1.

En caso de no requerir un abordaje quirúrgico urgente, no está bien definido en qué momento 
debe intervenirse al paciente, aunque diferentes autores recomiendan realizar un abordaje transfe-
nodial en los primeros 7 días desde el inicio de la clínica1.

En pacientes con sintomatología neurooftalmológica leve podría considerarse manejo conserva-
dor. En estudios más recientes, se aboga por tratar de forma conservadora cuando exista única-
mente afectación oculomotora sin disminución del nivel de consciencia con rápida mejoría visual 
1,6, como en nuestro caso.

En conclusión, en el caso clínico que presentamos, el diagnóstico fue difícil debido a la forma inicial 
del cuadro, pero una alta sospecha clínica fue crucial para el diagnóstico radiológico e inicio del 
tratamiento. Cabe destacar que la afectación neurooftalmológica severa es indicación de cirugía, 
pero como hemos presentado, ante la existencia de afectación oculomotora sin bajo nivel de con-
ciencia y que corrige con tratamiento médico, parece prudente realizar un manejo conservador y 
seguimiento estrecho.

Puntos destacados

En el caso presentado destaca la importancia de una alta sospecha diagnóstica en la apoplejía 
hipofisaria, y pone de manifiesto la opción de un manejo conservador en pacientes seleccionados 
con escasa afectación neurooftalmológica y evolución favorable con tratamiento médico.
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Ilustraciones, figuras y tablas

Imagen 1: Imagen de TC en la que se aprecia aumento de tamaño de la hipófisis sugestivo de 
macroadenoma hipofisario.

Imagen 2: Imagen de RMN en la que se confirma la presencia de una tumoración en silla turca con 
datos compatibles con apoplejía hipofisaria sobre macroadenoma previo.
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Resumen:

Paciente que acude por vómitos y síncope, evidenciándose una hipopotasemia severa. Como 
opciones diagnósticas tenemos: secundaria a fármacos, pérdidas digestivas, enfermedad endo-
crino-metabólica o una tubulopatía. Para le estudio se solicitó: TC de abdomen, determinación en 
orina de potasio (24h), cortisol (24h), metanefrinas, y en sangre de sulfato de dehidroepiandroste-
rona, renina, aldosterona y corticotropina. Dentro de los resultados destacó: adenoma en glándula 
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suprarrenal izquierda, aumento de la excreción de potasio, aumento de los niveles de aldosterona, 
y niveles de renina indetectable, por lo que se diagnosticó de un hiperaldosteronismo primario. Se 
instauró inicialmente tratamiento médico y posteriormente se realizó una adrenalectomía.

Palabras clave

Hypokalemia, hyperaldosteronism, adrenocortical adenoma.

Cuerpo del artículo

Introducción
Dentro de las posibles causas que pueden estar detrás de una hipopotasemia nos encontramos 
con el hiperaldosteronismo. La mayoría de los casos es debido a una hiperplasia adrenal bilateral 
idiopática, seguida del adenoma productor de aldosterona (síndrome de Conn) y siendo el car-
cinoma suprarrenal solo el responsable del 2%. En el caso de los adenomas el tratamiento de 
elección seria la adrenalectomía laparoscópica.

Historia Clínica:
	z Antecedentes:

Hombre de 73 años con antecedentes de hipertensión arterial, diabetes mellitus tipo II, cardiopa-
tía hipertensiva con FEVIp y una enfermedad renal crónica G3a secundaria nefroangioesclerosis. 
Dentro de su tratamiento activo destaca la toma de empagliflozina 10mg en el desayuno.

	z Enfermedad actual:

El paciente acude al servicio de urgencia por cuadro de vómitos de dos días de evolución junto 
a episodio sincopal. A la anamnesis el paciente refiere nicturia abundante con ingesta de unos 5l 
de agua al día, a su vez afirma presentar desde hace 4 meses calambres en miembros inferiores.

Exploración física:
En la exploración física destaca una presión arterial sistólica en torno a 130-140mmHg y una diu-
resis en las primeras 24h de 4l.

Exploraciones complementarias destacadas:

En la primera analítica sanguínea se evidencia la presencia de una hipopotasemia grave, potasio 
de 1,8 mEq/L (valores de referencia 3,5-5mEq/L). Ante este resultado lo primero que se decide 
realizar es un electrocardiograma, descartándose alteraciones en la conducción cardiaca deriva-
das de este trastorno iónico.

Ya en la planta de hospitalización para iniciar el estudio se solicita la excreción de potasio en orina 
de 24 horas, y una tomografía computerizada de abdomen. En el caso de la prueba de laboratorio 
se detecta una excreción de potasio aumentada, potasio de 177mEq/24h (valores de referencia 
1,73±0.7mEq/Kg/24h), y a su vez en la prueba de imagen se visualiza una masa de 7cm en la 
glándula adrenal izquierda.

Llegados a este punto las siguientes pruebas solicitadas se orientan a valorar la funcionalidad de 
la glándula suprarrenal. Para esto se solicita un estudio hormonal en el cual se solicita en sangre la 
determinación de: sulfato de dehidroepiandrosterona, renina, aldosterona y corticotropina. Como 
complemento a esto se solicita en orina los niveles de metanefrinas y se decide medir el cortisol 
en orina de 24h. Por último, se completa el estudio con el test de supresión de cortisol con 1mg 
de dexametasona.
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Dentro del resultado de estas pruebas destaca: niveles elevados de aldosterona en sangre de 
94,1ng/dl (valores de referencia 4-10ng/dl) y niveles de renina por debajo de los niveles de detec-
ción. El resto de los resultados están dentro de los valores de referencia.

Por último, dada la evolución subaguda de la hiperpotasemia (el paciente tenía una analítica ha-
cía 6 meses con potasio en rango) se decide solicitar un PET. En esta prueba de imagen a parte 
de la hipercaptación a nivel de la glándula suprarrenal se observa un foco hipercaptante a nivel 
hepático. Se decide por lo tanto realizar una biopsia de la lesión hepática, siendo compatible 
con un colangiocarcinoma.

Diagnóstico:
Ante una hipopotasemia son varias las posibles etiologías que nos planteamos. La primera de 
ella, que todo sea secundario a la toma de empagliflozina, ya que como es sabido esta produce 
una diuresis osmótica que puede conllevar la pérdida de iones. La segunda opción que nos plan-
teamos es que todo esté en el contexto de un posible síndrome emético, con pérdidas digestiva 
de potasio. Como tercera opción podemos pensar en una alteración metabólica, pudiéndonos 
encontrar ante una hiperaldosteronismo o bien ante un hipercortisolismo. Por último, también de-
bemos tener en mente una posible tubulopatía, pudiéndonos encontrar con una acidosis tubular 
tipo I o II, o bien ante un síndrome de Gitelman.

Ante los hallazgos del TC de abdomen, los niveles de aldosterona en sangre elevados y los de renina 
indetectables llegamos a la conclusión de que nos encontrábamos ante un hiperaldosteronismo pri-
mario. Como principal etiología inicialmente se pensó en un carcinoma suprarrenal, dada la evolución 
subaguda del cuadro. A pesar de esto, dado la baja incidencia de este cuadro se decidió realizar un 
PET para descartar hipercaptación a otro nivel. Para nuestra sorpresa en el PET se visualizó una lesión 
hipercaptante a nivel hepático siendo la anatomía patológica compatible con un colangiocarcinoma.

Tratamiento instaurado:
El paciente durante el ingreso tuvo una buena evolución. Los niveles de potasio se normalizaron 
tras aporte externo del mismo (oral e intravenoso) e inicio de tratamiento con espironolactona. Así 
mismo la poliuria cesó.

La lesión del PET fue interpretada como un hallazgo incidental sin relación con el cuadro agudo 
que el paciente estaba sufriendo. Tras esto, el paciente fue intervenido al mes de una adrenalecto-
mía laparoscópica izquierda, siendo satisfactoria y confirmándose a posteri a través de la anatomía 
patológica la benignidad de la lesión.

Conclusión:
El aumento del volumen extracelular que cabría esperar en la hiperaldosteronismo muchas veces 
no está presente. Esto se debe al fenómeno de “escape de aldosterona”(1) o bien a la diabetes in-
sípida inducida por niveles bajos de potasio. La expansión de líquidos produce un amento del pép-
tido natriurético atrial, hecho que conlleva una diuresis compensatoria. A su vez la hipopotasemia 
produce una resistencia a la ADH, como un aumento de la degradación de la aquaporina-2 (2-3).

Puntos destacados

Uno de los síntomas claves del hiperaldosternismo es la hipertensión. Sin embargo hay casos 
donde este recorte de la diuresis no se produce debido al fenómeno de “escape de aldosterona”, 
secundaria resistencia de ADH que produce la hipopotasemia.



60

Ilustraciones, figuras y tablas

Bibliografía

1.	 Hall, J. E., Granger, J. P., Smith, M. J., & Premen, A. J. (1984). Role of renal hemodynamics 
and arterial pressure in aldosterone “escape.” Hypertension, 6(2). https://doi.org/10.1161/01.
hyp.6.2_pt_2.i183

2.	 Khositseth, S., Uawithya, P., Somparn, P., Charngkaew, K., Thippamom, N., Hoffert, J. D., 
Saeed, F., Payne, D. M., Chen, S. H., Fenton, R. A., & Pisitkun, T. (2015). Autophagic degrada-
tion of aquaporin-2 is an early event in hypokalemia-induced nephrogenic diabetes insipidus. 
Scientific Reports, 5. https://doi.org/10.1038/srep18311

3.	 Luke, R. G., Booker, B. B., & Galla, J. H. (1985). Effect of potassium depletion on chloride trans-
port in the loop of Henle in the rat. American Journal of Physiology - Renal Fluid and Electrolyte 
Physiology, 17(5). https://doi.org/10.1152/ajprenal.1985.248.5.f682

Aprobación ética

No ha sido necesario solicitar un informe de aprobación por parte del comité de ética al no realizarse 
ninguna intervención fuera de la práctica clínica habitual, o fuera del marco que indican la guías clínicas.

Consentimiento del paciente

No se ha solicitado consentimeinto del paciente al no haber fotografías u otra información que 
facilite su identificación.



61

775/90. ¿HAY ALGO MÁS ALLÁ DE LA CETOACIDOSIS DIABÉTICA?

Autores:

González Pavia, E.1, Ruiz-Romera, M.1, Rosales García, P.2, Barón-Solís, C.3, González, D.3

Centro de Trabajo:

(1) Residente año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla, (2) 
Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla, (3) Resi-
dente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla

Resumen:

Varón de 72 años que acude por diarreas. Dentro de sus antecedentes destacaba ERC G3bA3 
secundaria a nefropatía diabética.

Ingresa al evidenciarse un fracaso renal agudo con acidosis metabólica e hiperpotasemia asocia-
da. Inicialmente, a pesar de que las deposiciones diarreicas cedieron y que la función renal mejoró, 
la acidosis metabólica y la hiperpotasemia persistían. Al presentar el paciente un hiato urinario po-
sitivo el paciente fue diagnosticado de acidosis tubular tipo IV secundaria a su nefropatía diabética 
avanzada. El paciente presentó buena respuesta al tratamiento con bicarbonato oral, medidas 
antipotasio convencionales, y ciclisilicato de sodio y zirconio.

Palabras clave

Hyporeninemic hypoaldosteronism, hyperkalemia, diabetes.

Cuerpo del artículo

Introducción:
La acidosis metabólica es un trastorno metabólico que se caracteriza por un descenso en la con-
centración plasmática de bicarbonato, bien por pérdida del mismo o bien por amortiguación de un 
ácido. Esto produce una disminución del pH, lo cual en caso de ausencia de patología respiratoria 
produce una hiperventilación compensatoria con el consiguiente descenso de la PaCO2.

La acidosis metabólica puede presentar un anion GAP aumentado o bien un anion GAP normal. En 
el primer caso, la acidosis se debe a una ganancia de ácido, encontrándonos cuatro situaciones 
distintas: la cetoacidosis diabética, la cetoacidosis alcohólica, la acidosis láctica y la intoxicación 
por alcoholes. En el segundo caso la acidosis se produce por la pérdida de bicarbonato a nivel 
renal o extrarrenal. Para distinguir de donde proviene la pérdida es fundamental la determinación 
del hiato urinario. Si este es negativo indica pérdida urinaria de NH4+, que conlleva pérdida urinaria 
de cloro, por lo que el mecanismo de acidificación de la orina estaría intacto. En cambio, si el hiato 
es positivo, indica que no ha excreción urinaria de NH4+, y por lo tanto el cloro no aumenta. Esto 
último nos indica que la causa de la acidosis es renal, ya que ante una situación de acidosis el 
riñón no aumenta, como en condiciones normales la excreción de ácidos(2).

Historia clínica:
	z Antecedentes patológicos:

Varón de 72 años, con antecedentes de hipertensión, dislipemia, gota y diabetes mellitus tipo 
2 de más de 30 años de evolución. Destaca mal control diabético con HbA1c de 8% y afecta-
ción de órganos diana: retinopatía diabética y enfermedad renal crónica G3b A3(1). Además, el 
paciente padece de una cardiopatía isquémica con una FEVIp, destacando un ingreso hace un 
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mes por ICC descompensada, donde se evidencia una insuficiencia mitral moderada. Por otro lado, 
destaca una enfermedad arteria periférica grado III revascularizada. El paciente se encuentra en 
tratamiento actual con: omeprazol (20mg, 1 comprimido cada 24h), ácido acetil salicílico (100mg, 1 
comprimido cada 24h), atorvastatina-ezetimiba (20mg/10mg, 1 comprimido cada 24h), febuxostat 
(80mg, 1 comprimido cada 24h), bisoprolol (5mg, un comprimido cada 24h), espironolactona (25mg, 
1 comprimido cada 24h), amlodipino (10mg, medio comprimido cada 24h), furosemida (40mg, 3 
comprimidos cada 24h), pentoxifilna (600mg, 1 comprimido cada 12h), parche de mononitrato de 
isosorbida (40mg, 1 parche cada 12h), 22UI de insulina Absalgar® por la noche e 6-7-6UI antes de 
las comidas principales de insulina Aspart® junto a empagliflozina (10mg, un comprimido cada 24h).

	z Enfermedad actual:

El paciente que acude a urgencias. Refiere llevar tres semanas con 5-6 deposiciones diarreicas al 
día. Niega presencia de productos patológicos en las misma, tampoco dolor abdominal ni pérdida 
de peso. No fiebre asociada, ni anorexia. Niega presentar familiares con cuadro similar y tampoco 
haber tomado productos en mal estado. No toma recientes de antibióticos.

Por otro lado, comenta que tras el ingreso hace un mes en cardiología ha intensificado el trata-
miento diurético(1).

	z Exploración física:

A la exploración el paciente presenta buen estado general, consciente y orientado en tiempo y 
espacio. Eupneico en reposo.

TA 165/71mmHg, Fc 55lpm, SatO2 99% sin aporte externo de O2. 36.5ºC.

Auscultación cardiopulmonar: Murmullo vesicular conservado, corazón rítmico a buena frecuencia 
con soplo sistólico irradiado hacia carótidas.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpación. No masa ni megalias. Murphy y Blum-
berg negativos.

Miembros inferiores: ausencia de edemas.

	z Exploraciones complementarias destacadas:

En la primera analítica de urgencias destaca: anemia normocítica-normocrómica (Hb 10,7g/dl, 
hiperglucemia (glucosa 229mg/dl), deterioro de su función renal basal: creatinina 3.44mg/dl, filtra-
do glomerular 17ml/min/1,73m3, urea 145mg/dl, ácido úrico normal (6,9mg/dl), creatininquinasa 
normal (55U/L), sodio normal (137 mEq/L), hiperpotasemia moderada (5.6mEq/L), hipercloremia 
leve 111mEq/L. Se calcula la EFNa y la EFurea siendo respectivamente de 3.14% y 36.90%. En 
el sistemático de orina destaca proteinuria (300mg/dl), glucosuria (2000mg/dl) y cuerpos cetóni-
cos negativos. A nivel gasométrico destaca una acidosis mixta (ph 7,3, PCO2 40.4mmHg, HCO3 
20mmol/l, exceso de bases de -5mmol/L) con un anion GAP de 6. No se toman muestras de 
heces para cultivo al ser estas sólidas desde su llegada a urgencias.

Ya en planta se una vez ajustado el tratamiento (retirada de aquellos fármacos que pudiesen estar 
incentivando la hiperpotasemia y la depleción de volumen, sueroterapia e inicio de bicarbonato) se 
vuelve a cursar una analítica. En esta destaca: valores de ferritina, transferrina, índice de saturación de 
transferrina, vitamina B12 y ácido fólico normales. Sangre oculta en heces negativa. En analíticas suce-
sivas se va evidenciando una mejora progresiva a función renal (3.10mg/dl-->2.84mg/dl-->2.79mg/dl). 
A pesar de esto destaca la persistencia de la acidosis metabólica (ph 7.28, PCO2 42.2mmHg, HCO3 
19.6mmol/l, exceso de bases -6,1mmol/L) con anion GAP normal (GAP de 6), junto a la hiperpotase-
mia mantenida (5,6mEq/L-->5.5mEq/L-->6.6mEq/L). Al encontrarnos ante una acidosis metabólica 
con anion GAP normal se decide cursar iones en orina para determinar el hiato urinario, siendo estos 
los resultados: Cl 44mEq/L, K 12mEq/L y Na 71mEq/L. Obteniéndose un hiato urinario positivo.
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	z Diagnóstico:

Con todos estos resultados podíamos afirmar que estábamos ante una acidosis metabólica con 
anion GAP normal, es decir se estaba produciendo una pérdida de bicarbonato a nivel renal o 
extrarrenal. El paciente llevaba desde su llegada a planta por lo que parecía poco probable origen 
digestivo en estos momentos del cuadro. Aun así, para confirmar su origen se procedió a determi-
nar el cloro, el potasio y el sodio en orina con los siguientes resultados (Cl 44mEq/L, K 12mEq/L 
y Na 71mEq/L), obteniendo un hiato urinario positivo. Esto nos reforzaba más la idea de que las 
pérdidas de bicarbonato se estaban produciendo a nivel renal. Dentro de esto teníamos principal-
mente tres escenarios posibles: acidosis tubular tipo I, acidosis tubular tipo II y acidosis tubular tipo 
IV. De estas la única que cursa con hiperpotasemia es la tipo IV.

La acidosis tubular tipo IV o hipoaldosteronismo hiporreninémico es una tubulopatía a nivel del 
túbulo distal y colector, siendo típica de pacientes diabéticos. Como hemos visto, este paciente 
padecía una diabetes de larga data de evolución, con mal control glucémico y con afectación de 
órganos diana. Por lo que todo nos hizo pensar que nos encontrásemos ante dicha patología.

	z Tratamiento instaurado:

El principal manejo básico de una acidosis metabólica asociada a hiperpotasemia ya se había es-
tado realizando durante los días de ingreso. Aquellos fármacos que pudiesen aumentar le potasio, 
como es la espironolactona en el caso de este paciente, se habían retirado, y por otro lado se 
había administrado bicarbonato oral junto a furosemida. Llegados a este punto al no haber mejoría 
se decidió iniciar tratamiento con ciclosilicato de sodio y zirconio a dosis de 10mg/24h. A los tres 
días el paciente comenzó a presentar mejoría de los niveles de potasio y del pH, presentando un 
pH de 7.32 junto a un potasio de 4.6mEq/L(2).

Al alta se decidió suspender la espironolactona y se añadió al tratamiento bicarbonato sódico 
(500mg, 1 comprimido cada 8 horas), EPO (3000UI, semanales) y ciclosilicato de sodio y zirconio 
(5mg, un comprimido cada 24h).

Puntos destacados

Ante una acidosis metabólica con anionGAP normal resulta clave determinar el hiato urinario, dado 
que si este es positivo nos encontraremos con una acidosis tubular. En este caso la tipo IV, al estar 
el potasio aumentado.
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Resumen:

Mujer de 67 años con episodios de fiebre de 2 años de evolución. Entre sus antecedentes desta-
can cirrosis hepática con hipertensión portal. Tras numerosas pruebas complementarias y tras ha-
ber descartado otros procesos, se deduce que la causa de la fiebre de la paciente son episodios 
de translocación bacteriana y su tratamiento consiste en rifaximina.

Palabras clave

Fever of Unknown Origin

Cuerpo del artículo

Mujer, 67 años, con antecedentes de una cirrosis hepática con hipertensión portal, un episodio 
de descompensación ascítica en 2018; esplenectomizada en 2010 con vacunación correcta y 
una cirugía bariátrica. Refiere dos años de episodios de fiebre de un día de duración, tiritona y 
escalofríos, sugerentes de bacteriemia, que han ido evolucionando hasta hacerse más frecuentes, 
siendo actualmente una vez cada diez días. A la exploración destaca un soplo aórtico eyectivo. 
Ante sospecha de endocarditis, se solicita ecocardiograma, radiografía de tórax y ecografía abdo-
minal, sin datos llamativos. El TC abdominal tampoco presentaba hallazgos relevantes. La analítica 
resultó anodina, y en la serología destacó inmunidad frente a VEB, CMV, parvovirus. El quantife-
ron resultó negativo y en el PET-TC se observaron hallazgos de probable origen inflamatorio en 
lóbulo superior del pulmón. Tras descartar otros diagnósticos como leishmaniosis, un TC de tórax 
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normal, cultivos negativos, se deduce que la causa de la fiebre son probablemente, episodios de 
translocación bacteriana en contexto de la cirrosis.

La fiebre de origen desconocido consiste en una temperatura superior a 38’3º de al menos 3 
semanas de duración y sin diagnóstico tras estudio hospitalario de una semana1. Sus causas 
más frecuentes son infecciosas (tuberculosis, fiebre Q, endocarditis o infección tracto urinario), 
inflamatorias (arteritis de células gigantes, enfermedad de Still del adulto, etc.) o neoplásicas 
(linfoma, carcinoma de células renales, etc.) 1. Es fundamental realizar una anamnesis com-
pleta, incluyendo síntomas de cuadro constitucional, enfermedades autoinmunes, exposición 
ocupacional, animales, síntomas B, etc. Además, analizar el patrón de la fiebre puede ser útil. 
El estudio debe completarse con una analítica que incluya función renal, hepática, PCR, LDH, 
CK, proteinograma y autoinmunidad; una serología, una radiografía de tórax y un TC de tórax 
y abdomen. Previamente el PET-TC se solicitaba en caso de que no se llegase a un diagnós-
tico, aunque actualmente, numerosas guías recomiendan su uso. Se conoce, que durante el 
desarrollo de la cirrosis 2, existen numerosos cambios en el organismo, destacando el sobre-
crecimiento de la microbiota intestinal y el riesgo de translocación a los ganglios mesentéricos, 
pudiendo ser la causa en este caso de la fiebre3. El tratamiento son los antibióticos, que aunque 
mejoran la clínica sistémica y el origen del cuadro, a su vez pueden exacerbar la disbiosis intes-
tinal alterando la población simbiótica4. Así, debemos evitar antibioterapia de amplio espectro, 
y en su lugar, utilizar rifaximina, que ha demostrado reducir la inflamación y evitar el riesgo de 
aparición de multirresistencias. Por tanto, a pesar de no tener pruebas que nos permitan esta-
blecer un diagnóstico exacto, afirmando lo mencionado previamente, los cuadros de fiebre de 
esta paciente se atribuyen a episodios de translocación bacteriana en contexto de su cirrosis 
de base.

Puntos destacados

El diagnóstico de fiebre de origen desconocido es difícil. Hasta un 51% de casos quedan sin causa 
conocida. No obstante, un adecuado manejo de pruebas ayuda a encontrar el origen y mejorar la 
calidad de vida de los pacientes.

Ilustraciones, figuras y tablas

-
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Consentimiento del paciente

-

775/94. SÍNDROME DE SOLAPAMIENTO DE COLANGITIS BILIAR 
PRIMARIA AMA NEGATIVO Y HEPATITIS AUTOINMUNE
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Resumen:

Mujer de 77 años ingresa para estudio de hipertransaminasemia y colestasis, sin hallazgo radio-
lógico de obstrucción de la vía biliar. Se revisa en consulta con hallazgo de AMA negativo, ANA y 
Anticuerpo antimusculo liso positivos. Se plantea como diagnóstico: Hepatitis autoinmune, indi-
cándose Imurel, que la paciente no toma y Ursobilane. Mejoría analítica de transaminasas, mante-
niéndose la colestasis. Se plantea posible solapamiento de colangitis biliar primaria AMA negativo 
y Hepatitis autoinmune, no confirmado histológicamente, dado que la paciente rechaza biopsia 
hepática. No se retoma indicación de Imurel debido a la normalización de transaminasas y por las 
comorbilidades de la paciente.

Palabras clave

Hepatitis autoinmune, Colangitis biliar primaria

Cuerpo del artículo

Introducción:
La colangitis biliar primaria se trata de una enfermedad en la que existe una pérdida de conductos 
biliares intralobulillares, con síntomas y signos de colestasis, que puede evolucionar hacia cirrosis 
e insuficiencia hepática.

En la analítica podremos encontrar elevación de fosfatasa alcalina y GGT y puede elevarse bilirru-
bina y transaminasas. Estas últimas si tienen un valor 5 veces el normal podrían sugerir síndrome 
de solapamiento de CBP y Hepatitis autoinmune.

Hasta un 95% de los pacientes con cirrosis biliar primaria tienen anticuerpos antimitocondriales 
positivos, pero existe un 5 % que presentan estos anticuerpos negativos. Hasta un 70% presentan 
también ANA positivos. Suelen tener IgM elevada.

En el caso de las hepatitis autoinmunes podemos encontrar ANA y Anticuerpos antimúsculo liso, 
IgG elevada y al menos una de las aminotransferasas 2 veces por encima del límite superior. (1)(2)

Historia clínica:
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	z Antecedentes: Mujer de 77 años sin alergias conocidas, Fumadora de 1.5 paquetes de tabaco 
al día. HTA. Neoplasia mama derecha Intervenida en 2011, EPOC, osteoporosis con fractura 
vertebral en 2010. Hipertiroidismo subclínico.

Ingreso por colangitis en junio de 2023, con juicio clínico de probable tumor papilar mucinoso 
intraprancreatico y trombo organizado en Aorta descendente, pendiente de ecoendoscopia.

Ingreso en julio de 2023 con juicio clínico de ictus isquémico agudo hemisférico izquierdo de 
etiología indeterminada.

En tratamiento con: AAS, Foster, Atorvastatina 20, Acido alendrónico 70 mg, Omeprazol, Eu-
tirox 75, Enalapril 5 mg/24h, Colecalciferol, Celecoxib, Nistatina, Torasemida 5 mg/24h, Atro-
vent, Levofloxacino 500 mg.

	z Enfermedad actual:

Ingresa en Medicina Interna por cuadro de debilidad en miembros inferiores y síndrome consti-
tucional, con analítica reglada donde se evidencia Hipertransaminasemia y datos de colestasis 
con Hiperbilirrubinemia.

	z Exploración física: Auscultación cardiopulmonar con hipofonesis generalizada, Abdomen ano-
dino. Sin focalidad neurológica salvo debilidad en hemicuerpo derecho residual desde ictus 
hemisférico izquierdo previo con fuerza 4+/5.

Pruebas complementarias:
	z En analítica de ingreso: Hb 12.7 (12.0 -16.0), coagulación normal, Bb 1.77 (<1.2), GGT 2198 
(10 -50), AST 202 (2 -37), ALT 170 (2 -40), CK 1554 (10 -195), FA 1729 (40 -104), Ca 19.9 365 
(2.0 -37.0). Ferritina 1369 (15.0 -250.0).

	z En un control posterior: Bb normal. AST 1254, ALT 594, CK 14104, GGT 1254, FA 1518. VSG 68 (0 -20)

Marcadores tumorales: Ag carcinoembrionario 5.75 en límite superior (0.10 -5.00), Ca 125 
ligeramente elevado 37.6 (5.0 -35.0). CA 19.9 elevado 406. Enolasa especifica neuronal ligera-
mente elevada 18 (0.0 -15.0).

Autoinmunidad: ANA positivo 1/160. Ac anti DNA doble cadena, ENAS negativos. Ac antimito-
condriales negativo. Ac anti LKM y Ac Anti musculo liso negativos.

Serología negativa.

Estudio para hemocromatosis negativo.

	z TAC tórax, abdomen y pelvis: Leve ectasia del conducto pancreático principal sin observar 
causa obstructiva.

	z RMN: Discopatía cervical crónica multinivel con las características descritas.

No se han visto signos de mielopatía compresiva ni ocupaciones patológicas del canal cervical. 
Lumboartrosis. Artrosis facetaria bilateral multinivel.

Discopatía lumbar crónica multinivel con las características descritas y signos de compromiso 
radicular bilateral de L1-L3

	z Colangio-RMN: Probable esteatosis hepática parcheada. Eje esplenoportal permeable. Vía biliar 
no dilatada. Colédoco en el límite superior de la normalidad, con imagen de impronta vascular 
extrínseca a nivel del hepatocolédoco, sin coledocolitiasis. Hallazgos en páncreas compatibles 
con la sospecha clínica de Neoplasia mucinosa papilar intraductal. Dilatación aneurismática.

	z Ecoendoscopia confirma tumor papilar mucinoso intraductal

Evolución:
-La paciente se revisa en consultas de Medicina Interna. En ecoendoscopia, que estaba pendiente 
al alta, se objetiva lesión pancreática benigna.
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En analítica de control tendencia al descenso de transaminasas, persistiendo enzimas de colesta-
sis elevados. Ac Antimusculo liso positivo 1/160. En analítica previa ANA positivos, AMA negativo.

Se plantea la posibilidad de Hepatitis autoinmune vs Cirrosis biliar primaria, sin confirmación histo-
lógica por negativa de la paciente a Biopsia hepática. Se pauta Imurel y Ursobilane.

-Se valora posteriormente en consultas de Digestivo. La paciente no había iniciado el tratamiento 
con Imurel. En control analítico se objetiva normalización de transaminasas con persistencia de 
colestasis, planteándose como diagnostico, por criterios clínicos y analíticos, colangitis biliar pri-
maria, manteniéndose Ursobilane, y no se inicia Imurel.

-Se valora nuevamente por parte de Medicina Interna. Mejoría analítica de colestasis. Estudio de 
trombofilia, solicitado por historial de ictus y trombo aórtico, positivo con resultado de Anticoagu-
lante lúpico positivo y Anti beta 2-gliproteina I dudoso en dos analíticas separadas en el tiempo. Se 
plantea la posibilidad diagnostica de Síndrome antifosfolípido y se inicia Anticoagulación.

Diagnóstico: Finalmente se diagnostica de Colangitis biliar primaria AMA negativo con posible 
solapamiento con Hepatitis autoinmune, sin confirmación histológica y Síndrome antifosfolípido.

Discusión y conclusiones:
La paciente cumplía criterios diagnósticos para Hepatitis autoinmune. Aminotransferasas al ingre-
so 2 veces por encima del límite superior. ANA y Anticuerpos antimúsculo liso positivos, descar-
tándose posibilidad de causa enólica, viral o farmacológica.

No cumplía claramente datos de colangitis biliar primaria, salvo que persistía colestasis con fos-
fatasa alcalina 1,5 veces por encima del límite superior. Tenía AMA negativos y sin posibilidad de 
confirmarse histológicamente por negativa de la paciente a biopsia hepática.

Además, la paciente presenta otra enfermedad autoinmune asociada, un síndrome antifosfolipido 
confirmado por historial de eventos trombóticos junto a una analítica que apoya el diagnóstico.

La paciente ha sido tratada con Ursobilane con buena respuesta clínica y analítica.

Se cree que los pacientes con colangitis biliar primaria con AMA negativos tienen un curso clínico 
y respuesta al tratamiento similar a los pacientes con CBP con AMA positivo. Sin embargo, la pre-
sencia de ANA puede indicar mayor riesgo de progresión hacia insuficiencia hepática. Habrá que 
valorar la evolución clínica de esta paciente, planteándose distintos tratamientos según los datos 
clínicos y analíticos. (1)(2)

Puntos destacados

La complicación del caso se debe a que debemos basarnos en datos clínicos y analíticos para 
llegar a una conclusión diagnóstica sin confirmación histológica.

A tener en cuenta que existe un bajo porcentaje de pacientes con CBP AMA negativos.

Ilustraciones, figuras y tablas

NO CONSTA
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Aprobación ética

NO CONSTA

Consentimiento del paciente

NO CONSTA

775/95. HIPERCALCEMIA, TIRANDO DEL HILO…

Autores:

Martínez Cámara, Dulcenombre de María1, Orozco Casado, María del Mar.1, Ríder Reyes, 
Estefanía.1, Vílchez Parras, Ascensión María.2, Colodro Ruiz, Agustín.2

Centro de Trabajo:

(1) Residente de 2º año de Medicina Interna. Hospital Universitario de Jaén. Jaén, (2) Es-
pecialista en Medicina Interna. Hospital Universitario de Jaén. Jaén

Resumen:

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria que afecta principalmente a adultos de 50 a 70 
años, caracterizada por la formación de granulomas no necrotizantes causantes de fibrosis pul-
monar o afecciones sistémicas, siendo a veces sintomática o encontrada incidentalmente(1,2). 
Presentamos a un paciente de 51 años ingresado por hipercalcemia severa e insuficiencia renal 
detectadas rutinariamente, presentando síntomas como prurito nocturno, astenia e insomnio. Los 
análisis revelaron insuficiencia renal, hipercalcemia, elevación de enzima convertidora de angioten-
sina, y vitamina D elevada con PTH disminuida. Con los hallazgos de pruebas complementarias se 
orienta como diagnóstico principal a sarcoidosis estadio III con hipercalcemia secundaria.

Palabras clave

Sarcoidosis, hipercalcemia, insuficiencia renal

Cuerpo del artículo

Introducción:
La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa que se manifiesta en adultos de entre 50 y 70 
años. Su fisiopatología está basada en la infiltración tisular de granulomas no necrotizantes con la 
consecuente fibrosis pulmonar ó afección multisistémica, pudiendo ser sintomática o bien diag-
nosticada incidentalmente(1,2). Se puede manifestar con afectación multisistémica y la hipercal-
cemia secundaria a sarcoidosis es un hallazgo frecuente pues se relaciona con la vitamina D(1,2).

Resumen de caso clínico:
Anamnesis: Paciente de 51 años, odontólogo sin ambiente epidemiológico con partículas en sus-
pensión. Sin alergias medicamentosas, ex-fumador y con antecedente de vitíligo, ingresa por 
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hipercalcemia severa e insuficiencia renal detectadas en una analítica de rutina. Refería prurito 
nocturno generalizado de días de evolución, astenia e insomnio en relación con ansiedad laboral. 
Describía palpitaciones intermitentes ocasionalmente. No realizaba tratamientos y negaba el con-
sumo de suplementos nutricionales.

Exploración física: Afebril, resto de la exploración normal.

Pruebas diagnósticas:
1)Analítica:

	z Urea 108 ->90 mg/dL [10-50 mg/dL], creatinina 3.57->2.4 mg/dL [0.7-1.2 mg/dL], FG 20.70-
>30 mL/min.

	z Calcio corregido por proteínas: 14.4->10.8 mg/dL, calcio corregido por albúmina 12.4->11.26 
mg/dL. Calcio en orina(24 h):526 mg/24h [< 360].

	z ECA 136.7U/L [13.3-63.9], Vit D(25-OH) 17.4 ng/ml [7.6-55.5], vitamina D-1,25 OH 126 pg/ml 
[20-54], PTH 5.8 pg/ml [15-65], PTHrP: normal.

	z Autoinmunidad negativa; IGRA negativo

2)Radiografía de tórax PA:Infiltrados pulmonares difusos.

3)ECG:sin alteraciones.

4)TC body: Múltiples nódulos centrolobulillares bilaterales, opacidades en vidrio deslustrado en 
lóbulos superiores junto con ganglios linfáticos hiliomediastínicos subcentrimétricos radiológica-
mente inespecíficos y probablemente reactivos.

5)Gammagrafía ósea, RMN cráneo y columna, estudio endoscópico: sin alteraciones ni patología 
tumoral maligna metabólicamente activa.

6)PET-TC: Ganglios hipermetabólicos hiliomediastínicos de probable carácter inflamatorio/reac-
tivo. Aumento de actividad metabólica en algunos grupos musculares, sugestivo de sobrecarga.

7)Broncoscopia con lavado broncoalveolar (citometría de flujo): Celularidad predominantemente 
constituida por macrófagos alveolares e infiltrado inflamatorio mixto de predominio linfoide. Ratio 
CD4/CD8>4 (CD4 13,48% CD8 2,97%). Estudio microbiológico negativo. Biopsia con celularidad 
predominantemente macrófagos e infiltrado linfoide.

8)Pruebas de función respiratoria y test de la marcha 6m: Patrón ventilatorio y difusión normal.

Diagnóstico final:
	z Sarcoidosis estadio III. Hipercalcemia secundaria.

	z Enfermedad renal crónica (G3/2A) en contexto de posible nefritis tubulointersticial granulomatosa.

Evolución y tratamiento:
Durante el ingreso estuvo en tratamiento con rehidratación y ácido zoledrónico para tratar la hipercal-
cemia ante la primera sospecha de etiología neoplásica. Al no haber disminución del calcio y ante los 
hallazgos analíticos sugestivos a sarcoidosis, se comenzó tratamiento con prednisona 50 mg/24h 
para ayudar a disminuir la calcemia secundaria a la enfermedad granulomatosa. Se necesitan dosis 
muy superiores de corticoides para disminuir la calcemia por sarcoidosis, por lo que se decide añadir 
el Metrotexate como ahorrador de corticoides para disminuir los efectos adversos de éstos. A pesar 
de esta terapia, la calcemia no se consigue mantener en objetivo, por lo que se inicia tratamiento con 
hidroxicloroquina 200mg/24h aprovechando el efecto inhibidor de la 1-alfa hidroxilasa, consiguiendo 
así una calcemia normalizada. Al alta el paciente está en tratamiento con prednisona 50 mg 1/24h 
durante un mes con pauta descendente y dieta baja en calcio y vitamina D. Actualmente está en 
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seguimiento por CCEE de Enfermedades Autoinmunes con dosis bajas de corticoides, metrotexate 
10mg/semana sc e hidroxicloroquina 200 mg/24h. En la última consulta destaca la ausencia de infil-
trados pulmonares en el último TACAR de control y estable en relación a su enfermedad.

Discusión y conclusiones:
Tras detectar una hipercalcemia grave (>14 mg/dL) y enfermedad renal, se decide ingreso para ini-
ciar tratamiento y estudio. Se solicitó PTH, la cual que estaba inhibida, descartándose hiperparatiroi-
dismo primario, terciario y la hipercalcemia hipocalciúrica familiar. A la anamnesis refería prurito gene-
ralizado por lo que se planteó etiología paraneoplásica solicitando PTHrp, 1,25-VitD y 25-VitD junto a 
TAC total-body. Se objetivó nódulos pulmonares centrolobulillares, opacidades en vidrio deslustrado 
y adenopatías reactivas en tórax, PTHrp en rango, la vitD 1,25-OH vitD elevada y 25-OH normal, por 
lo que pensamos que el aumento de la producción de calcitriol fuera paraneoplásica con afectación 
osteolítica o que la elevación de calcitriol fuera secundario a infiltración granulomatosa. Para tal fin 
se realizaron una gammagrafía ósea, una resonancia de cráneo y columna y estudio endoscópico 
sin alteraciones significativas, una determinación de IGRA negativo y se puso en valor el hallazgo de 
una ECA elevada en los estudios de laboratorio orientando el caso clínico a etiología granulomatosa. 
Para completar el estudio se realizó un PET-TC en el que se apreciaron ganglios hipermetabólicos de 
probable carácter inflamatorio/reactivo que ayudó a su vez a descartar neoplasia oculta.

Desde el punto de vista nefrológico se plantean las diferentes posibilidades de fracaso renal, descartando 
alteraciones en el proteinograma, causa infecciosa (serologías, cultivos, tuberculosis), etiología autoim-
mune (autoinmunidad y complemento en rango); se plantea que la ERC es secundaria al aumento de la 
producción de calcitriol y tras descartar etiología neoplásica, se plantea que el aumento de producción de 
calcitriol se debe a la sobreactivación de los monocitos y los macrófagos en los granulomas pulmonares y 
en las adenopatías. Se debe a la activación y a un aumento de producción de 1-alfa-hidroxilasa, la enzima 
que convierte la 25-OH VitD a calcitriol. Esto provoca una hipercalcemia hipocalciúrica mantenida con 
afectación renal, dando lugar a una nefritis intersticial y nefrocalcinosis y a un empeoramiento de la función 
renal progresivo manifestándose de manera asintomática y lentamente progresiva.

Desde el punto de vista pulmonar, ante los hallazgos de prueba de imagen torácica, y junto con el resto 
de resultados, orientamos el diagnóstico diferencial a que el paciente presente una neumopatía intersticial 
por lo que solicitamos una biopsia transbronquial y BAL. Nos planteamos las siguientes enfermedades 
como posibles diagnósticos: neumonitis por hipersensibilidad (NHS), enfermedad pulmonar intersticial 
descamativa (EPID), bronquiolitis respiratoria, proteinosis alveolar, sarcoidosis, histiocitosis de células de 
Langerhans (HCL) y neumonitis intersticial linfoide (NIL). Descartamos la NHS debido a IgG séricas en 
rango, la EPID y bronquiolitis respiratoria debido a que el paciente no presenta hábito tabáquico actual, la 
proteinosis alveolar debido a lactato deshidrogenasa (LDH) normal, la HCL por ausencia de células CD1 
en BAL. El BAL nos muestra estudio microbiológico negativo, patrón celular con predominio linfocitario, 
ratio CD4/CD8 mayor de 4, normalidad del resto de series y biopsia transbronquial con celularidad lin-
foide moderada, dando valor al diagnóstico de sarcoidosis. Si el BAL no hubiese dado un diagnóstico 
definitivo, se hubiese realizado una biopsia renal, sin embargo, el conjunto otorgado por los resultados 
de las pruebas complementarias y la buena respuesta terapéutica, hizo que no fuera necesaria la biopsia 
renal. Se utilizan corticoides para atenuar el proceso inflamatorio con pauta descendente, metotrexato 
como ahorrador de esteroide (ácido fólico para evitar la folicopenia secundaria), hidroxicloroquina para 
tratar la hipercalcemia y pantoprazol debido a las altas dosis de esteroides. Tras el tratamiento prescrito, 
el paciente presentó evolución favorable sin evidencia de infiltrados pulmonares.

Puntos destacados
Este caso destaca la importancia de considerar la sarcoidosis en presentaciones clínicas atípicas, 
promoviendo un enfoque multidisciplinar para diagnóstico y manejo. Contribuye al conocimiento 
médico al ampliar la comprensión de manifestaciones y tratamientos de la enfermedad.
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Ilustraciones, figuras y tablas

Se adjuntan en los archivos complementarios.
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Aprobación ética

No ha habido ninguna práctica poco adecuada.

Consentimiento del paciente

El paciente acepta presentar su caso con preservación del anonimato.
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Resumen:

Presentamos el caso de una paciente con alteraciones neuropsiquiatrías subagudas, en las que 
se ha descartado las principales etiologías con múltiples pruebas complementarias. Finalmente, un 
abordaje amplio permitió averiguar la causa y el adecuado abordaje y resolución de la sintomatología.

Palabras clave

Confusional, Agitación, Duloxetina.

Cuerpo del artículo

Paciente de 81 años con los siguientes antecedentes de interés:

	z Factores de riesgo cardiovascular: Hipertensión arterial de más de 10 años de evolución en tra-
tamiento con Enalapril 20mg/Hidroclorotiazida 12.5mg 1 comprimido al día y Amlodipino 5mg 
en la cena. Dislipemia en tratamiento con Simvastatina 20mg.

	z Antecedentes personales:

	yCarcinoma de mama bilateral metacrónico, debut en 2007 como carcinoma ductal infiltrante 
de mama izquierda tratado mediante radio-quimioterapia adyuvante. En 2020 carcinoma de 
mama derecha con afectación ganglionar tratado con quimioterapia neoadyuvante y posterior 
mastectomía y linfadenectomía en adyuvancia con trastuzumab.
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	yNeuropatía periférica grado 1 residual a quimioterapia. Ha iniciado recientemente tratamiento 
con Duloxetina 30mg cada 12 horas.
	z Otros tratamientos: Lorazepam 1mg al día, Trazodona 100mg al acostarse, Esomeprazol 40mg.

	z Situación basal: Independiente para actividades básicas de la vida diaria. Es monja, que vive en 
un convento dedicado al cuidado de monjas enfermas. Sin deterioro cognitivo.

La paciente es traída a Urgencias por síndrome confusional de aproximadamente dos semanas de 
evolución. Sus acompañantes comentan que comenzó con sintomatología prodrómica hace dos 
meses, de forma progresiva, con discurso incoherente y despistes ocasionales, y posteriormente 
agravándose con alteraciones del comportamiento, episodios de agitación psicomotriz, verborrea 
e ideas delirantes. No desorientación ni temporal ni en espacio ni en persona. Sin sintomatología 
infecciosa por aparatos (No fiebre, no clínica respiratoria, niegan clínica abdominal, no alteracio-
nes urinarias). Previamente al inicio del cuadro, completamente independiente para actividades 
básicas, sin errores cognitivos. A destacar, introducción de Duloxetina para el tratamiento de la 
neuropatía periférica postquimioterapia (coincidiendo con inicio del cuadro).

En Urgencias fue preciso administración de Midazolam y Haloperidol como forma de contención 
farmacológica ante la gravedad de la agitación psicomotriz.

Exploración en Urgencias
Regular estado general. Consciente, pero tendencia somnolencia. Orientada en tres esferas.

	z Hemodinámicamente estable con cifras tensionales en 126/63mmHg. Frecuencia cardiaca de 
91 latidos/minuto. Saturación 98% sin aportes.

	z Exploración neurológica: Glasgow 8/15. Sin alteraciones en articulación del lenguaje, no afasia 
ni disartria. Discurso incoherente, verborreica. No obedece ordenes simples. Sin alteraciones 
en mirada conjugada, no alteraciones en pares craneales explorados. No objetivamos altera-
ciones motoras ni en sensibilidad grosera, no claudica en Barré. Signos meníngeos negativos

	z Exploración cardiorrespiratoria: Tonos rítmicos sin soplos. Buen murmullo vesicular sin rui-
dos sobreañadidos

	z Exploración abdominal. Blando y depresible. No palpamos masa ni megalias. No signos de 
irritación peritoneal. No doloroso a palpación.

Pruebas Complementarias
	z Analítica Urgente: Hemogramas sin alteraciones. Coagulación en rango. No alteraciones en 
función renal ni iónicas. PCR 3.9mg/l.

	z Uroanálisis: Negativo.

	z Radiografía de Tórax en Urgencias: Índice cardiotorácico normal, no se aprecia imágenes de 
condensación, ni derrame pleural

	z TAC de cráneo en Urgencias: No se observan focos hemorrágicos, no colecciones intraparen-
quimatosas ni extraxiales. No signos precoces de isquemia aguda. No se observan lesiones 
ocupantes de espacio. Hipodensidades tenues periventriculares en relación con microangiopa-
tía isquémica crónica.

	z Análisis de Líquido cefalorraquídeo

	yBioquímica: Incoloro y trasparente. Sin características bioquímicas compatibles con menin-
goencefalitis.
	yCultivo: Negativos, tanto para bacterias como virus.
	yAnticuerpos en líquido cefalorraquídeo: Negativos. Bandas oligoclonales sin alteraciones.
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	z Analítica reglada: Sin alteraciones relevantes; proteinograma, marcadores tumorales, HbA1c, 
calcitonina, autoinmunidad y serologías

	z Resonancia magnética craneal: infarto isquémico crónico con extensa área de gliosis asociada 
en la vecindad del margen anterior del cuerpo del ventrículo lateral derecho, así como peque-
ños infartos lacunares capsuloganglionares bilaterales crónicos.

	z TAC de Tórax y Abdomen: Cambios secundarios a mastectomía bilateral, sin adenopatías visibles. 
Enfermedad estable, sin evidenciarse enfermedad metastásica ni lesiones ocupantes de espacios.

	z Electroencefalograma: Actividad bioeléctrica cerebral en vigilia dentro de los valores normales. 
No se recoge actividad epileptiforme en el registro actual

Evolución
Durante el ingreso en Medicina Interna, excelente evolución clínica. Se resolvió el cuadro de agi-
tación que motivó el ingreso sin tratamiento específico, salvo la retirada de la Duloxetina. Durante 
el ingreso en nuestra planta, la paciente se mantuvo crítica con la situación, recordando todos los 
eventos ocurridos.

A los dos meses del ingreso, la paciente fue revisada en consultas externas para recogida de re-
sultados de pruebas complementarias, manteniéndose estable clínicamente, sin nuevos episodios 
de agitación, desorientación… por lo que se pudo concluir la probable relación del cuadro neurop-
siquiatrico con la administración de Duloxetina.

Discusión
Tanto el delirio como el síndrome confusional son patologías neuropsiquiátricas comunes en pa-
cientes con enfermedades médicas, sobre todo en los pacientes más ancianos (1). Estas pato-
logías pueden estar relacionadas con afecciones médicas complejas siendo preciso un aborda-
je clínico completo y multifactorial, ya que existen numerosos factores que pueden aumentar el 
riesgo de padecerlo (vulnerabilidad inicial, patologías neuropsiquiátricas) y factores que pueden 
precipitarlo (consumo de tóxicos, infecciones...) (2).

El espectro clínico es muy variado, incluyéndose alteraciones de la conciencia, cambios en la cognición, 
alteración de la atención…Es importante realizar un abordaje diagnóstico cuidadoso, identificando todas 
las posibles causas que puedan desencadenar este estado, para así realizar un tratamiento efectivo (3).

Como se describe previamente, existen numerosas condiciones médicas y drogas que pueden 
precipitar el desarrollo de síndrome confusional agudo además de otras alteraciones neuropsi-
quiátricas. En nuestro caso, se asoció con el uso de Duloxetina, un fármaco de uso común, que 
es un Inhibidor de la recaptación de serotonina y noradrenalina, y que se utiliza para el tratamiento 
de trastornos depresivos, tratamiento del dolor neuropático, dolor musculoesquelético.... Entre los 
principales efectos adversos de este fármaco vamos a encontrar efectos menores como el insom-
nio, mareos, hasta efectos potencialmente mortales como el síndrome serotoninérgico (4). En la 
literatura, existen algunas publicaciones que relacionan el uso de Duloxetina con la aparición de 
sintomatología neuropsiquiátrica, con mejoría posterior de esta tras la suspensión del fármaco (5.6).

Puntos destacados

Es importante realizar un abordaje amplio en los trastornos neuropsiquiátricos tanto de aparición 
aguda/subaguda como en los deterioros cognitivos crónicos, para así identificar causas precipi-
tantes e identificar los tratamientos adecuados.

Ilustraciones, figuras y tablas

No
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Aprobación ética

No aplica

Consentimiento del paciente

No aplica

775/97. EMBOLIA CEREBRAL INESPERADA

Autores:

Guerra Pérez, I.1, CORREA MATOS, M.2, Teruel Macías, P.3

Centro de Trabajo:

(1) Residente de 1er año de Medicina Interna. Hospital Universitario Puerta del Mar. Cá-
diz, (2) Médico Especialista en Familia y Comunidad. Hospital Universitario Puerta del 
Mar. Cádiz, (3) Residente de 2º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Puerta 
del Mar. Cádiz

Resumen:

Varón de 82 años ingresado en Neurología por ICTUS isquémico en territorio de la arteria cerebral 
media derecha tratado con fibrinolisis endovenosa. Durante su estancia hospitalaria, el paciente 
comenzó con fiebre por lo que inició seguimiento conjunto por Medicina Interna con diagnóstico 
precoz de bacteriemia complicada por Staphylococcus haemolyticus con artritis séptica de rodilla 
izquierda embolígena, precisando artrocentesis urgente, antibioterapia empírica y posterior ar-
troscopia. Este caso clínico refleja la importancia de la instauración de las Unidades de Asistencia 
Compartida de Medicina Interna con el resto de especialidades intrahospitalarias, optimizando la 
valoración clínica integral y mejorando el pronóstico de nuestros pacientes.
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Palabras clave

Bacteremia; Arthritis, Infectious; Intracranial Embolism.

Cuerpo del artículo

Presentamos el caso de un varón de 82 años con antecedentes personales de hipertensión arterial, 
dislipemia, síndrome coronario agudo tipo infarto agudo de miocardio evolucionado 8 años antes 
precisando colocación de stents convencionales en descendente anterior media e insuficiencia 
venosa crónica. El paciente fue trasladado a nuestro hospital tras activar código ICTUS en su hos-
pital de referencia, dado que empezó con debilidad de extremidades izquierdas y dificultad para el 
habla, de manera repentina mientras estaba realizando sus tareas diarias en su huerto. A su llegada 
a nuestro hospital, el paciente presentaba disartria moderada, preferencia de la mirada a la derecha 
que cruzaba la línea media, parálisis facial inferior derecha, plejia de extremidades derechas, sin 
claudicación en extremidades izquierdas en maniobras antigravitatorias, hipoestesia grave en extre-
midades derechas y extinción visual izquierda, sin heminegligencia izquierda. Se realizó estudio de 
neuroimagen completo objetivando oclusión de la arteria cerebral media derecha en el segmento 
M2 con área de penumbra e infarto establecido (figura 1). Ante la ausencia de contraindicaciones, 
se inició fibrinolisis endovenosa con alteplasa ajustada a peso y se intentó realizar trombectomía 
mecánica por parte de radiología intervencionista que finalmente no se pudo realizar por migración 
del trombo a M3-M4. Por lo tanto, el paciente fue diagnosticado de ICTUS isquémico en territorio 
de la arteria cerebral media derecha de etiología indeterminada e ingresó en la Unidad de ICTUS 
para completar estudio etiológico. En las primeras horas de hospitalización, el paciente presentó 
importante mejoría clínica, con disartria leve que no le impedía la comunicación, ligera parálisis fa-
cial inferior derecha, claudicación leve en extremidades izquierdas sin caer sobre plano, hipoestesia 
táctil hemicorporal izquierda, sin extensión visual. Se realizó posteriormente TC craneal de control 
tras fibrinolisis, sin observar áreas de isquemia ni signos de sangrado intracraneal.

A las 48 horas de vigilancia en la Unidad, el paciente comenzó con agitación psicomotriz importan-
te nocturna, arrancándose el acceso venoso periférico, precisando de tratamiento farmacológico 
con clonazepam y quetiapina para controlar los síntomas. Posteriormente, presentó pico febril 
de hasta 38.8ºC sin sensación distérmica, motivo por el que solicitaron valoración por Medicina 
Interna. En la anamnesis dirigida, el paciente refería presencia de tos seca, sin expectoración ni 
disnea. Negaba dolor torácico ni abdominal, aunque comentaba gonalgia izquierda, que, al tacto, 
se encontraba aumentada de temperatura y de tamaño. Negaba síntomas gastrointestinales, clí-
nica miccional ni cefalea. El hijo del paciente comentaba que el día del ICTUS, su padre comenzó 
con clínica de debilidad mientras se encontraba en el huerto, sufriendo caída sin recordar trauma-
tismo directo sobre ninguna articulación en especial. En la exploración física, se encontraba he-
modinámicamente estable con presión arterial de 128/67 mmHg, frecuencia cardiaca de 81 lpm, 
Tº 38.3ºC, frecuencia respiratoria de 21 rpm, SatO2 basal de 98%. Únicamente destacaba rodilla 
izquierda tumefacta, con aumento de temperatura local e incapacidad para la flexión completa, 
sin hematoma ni erosiones superficiales, no soplos cardíacos. Se solicitó una analítica completa 
en la que llamaba la atención elevación de reactantes de fase aguda con leucocitosis de 11839 
x10^3/µl (3.60-10.50), proteína C reactiva de 242 mg/L (0.0-0.5), procalcitonina de 4.5 ng/mL 
(<0.1: ausencia de infección bacteriana, >0.5: posible infección bacteriana). Sistemático de orina 
con 25/µL leucocitosis (0.0-25.0) y 60/µL hematíes. Se solicitaron PCR de virus respiratorios en 
exudado nasofaríngeo que resultaron negativos, y se extrajeron hemocultivos y urocultivo. Se 
solicitó radiografía de rodilla izquierda sin datos de erosiones óseas ni fracturas (figura 2) y se 
realizó una ecografía clínica no reglada objetivando derrame articular en recesos suprapatelar, 
patelar medial y lateral. Tras consentimiento verbal del paciente y su hijo, bajo medidas de asepsia 
y antiasepsia, realizamos artrocentesis con extracción de 20 mL de líquido serohemático. Ante 
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la sospecha de bacteriemia con artritis séptica embolígena, se inició antibioterapia empírica con 
ceftazidima y vancomicina.

En el líquido sinovial, destacaba un aspecto macroscópico de líquido hemático, con recuento de 
hematíes de 136000 x 1/µL, recuento de leucocitos de 47431 x 1/µL (0-200), con 95% de poli-
morfonucleares y 5% de mononucleares, con glucosa de 99 mg/dL, proteínas totales de 3.3 g/dL 
y viscosidad disminuida, identificando en su cultivo microbiológico un Staphylococcus haemolyti-
cus solo resistente a quinolonas. En el hemocultivo también se identificó el mismo aislamiento 
(Staphylococcus haemolyticus) y el urocultivo resultó negativo. Dado los aislamientos microbio-
lógicos, se dirigió antibioterapia endovenosa a cloxacilina en perfusión continua. Ante la elevada 
sospecha clínica de endocarditis infecciosa embolígena, se realizó ecocardiograma transtorácico 
y ecocardiograma transesofágico que no presentaron imágenes sugestivas de trombo cavitario ni 
endocarditis infecciosa (figura 3). Valorado por Traumatología ante la presencia de artritis séptica 
de rodilla izquierda, realizando artroscopia con limpieza quirúrgica, sin incidencias. Durante su es-
tancia hospitalaria, el paciente presentó muy buena evolución clínica, con recuperación completa 
de déficits neurológicos iniciales. Por lo tanto, el paciente fue diagnosticado de una bacteriemia 
por Staphylococcus haemolyticus complicada embolígena a nivel cerebral y articular. Tras com-
pletar 10 días de antibioterapia endovenosa con cloxacilina en perfusión continua, con hemocul-
tivos de control negativos, con descenso de reactantes de fase aguda en controles analíticos y 
desaparición de la fiebre, se secuenció antibioterapia a vía oral con cefadroxilo, hasta completar 
4 semanas de antibioterapia(1). El paciente ha evolucionado de manera muy favorable, encon-
trándose totalmente asintomático, sin incidencias ni complicaciones asociadas. Previo al alta, se 
realizó resonancia cerebral sin presentar hallazgos significativos (figura 4).

La incidencia anual de bacteriemias por Staphylococcus oscila entre 9.3 y 65 casos por cada 
100.000 personas-año, cuyas tasas se han mantenido estables a lo largo de los años(1). Entre los 
principales factores de riesgo se encuentran la presencia de dispositivo protésico permanente(2), 
el empleo de drogas por vía parenteral y factores subyacentes del huésped (diabetes mellitus, pre-
disposición genética, colonización nasal e infecciones por VIH)(3). Es una de las principales causas 
de infecciones del torrente sanguíneo, que asocia una elevada morbimortalidad(3).

La verdadera incidencia de eventos embólicos en las bacteriemias es desconocida ya que hasta 
en el 20-50% pueden ser silentes sobre todo las que afectan a la circulación esplénica o cerebral 
y sólo pueden ser diagnosticados mediante técnicas de imagen no invasivas (TC abdominal y 
cerebral)(1). La incidencia también depende si se incluyen o no los eventos ocurridos antes del 
tratamiento antibiótico, puesto que se ha objetivado que es mayor durante la primera semana de 
evolución tras el diagnóstico e inicio del tratamiento antibiótico adecuado(4).

La bacteriemia en sí misma, es un factor de riesgo para eventos embólicos aun sin presencia de 
endocarditis infecciosa (como en nuestro paciente), dado que el mismo proceso inflamatorio indu-
ce cambios procoagulantes y activación de células endoteliales mediante citoquinas que causan 
aumento de la agregación plaquetaria y generación de trombina en la superficie del endotelio favo-
reciendo la embolia. Los accidentes cerebrovasculares son la complicación más grave y se asocia 
a aumento de mortalidad y morbilidad(5).

Puntos destacados

La importancia de este caso clínico radica en la necesidad de una valoración clínica integral inicial 
que nos permite realizar un diagnóstico de certeza y un tratamiento adecuado precoz, disminu-
yendo el riesgo de complicaciones y la estancia media intrahospitalaria.
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Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1: Estudio neuroimagen: Oclusión de la arteria cerebral media derecha en el segmento M2 
con área de penumbra e infarto establecido.

Figura 2: Radiografía de rodilla izquierda. Presencia de derrame articular en recesos suprapatelar, 
patelar medial y lateral, sin fracturas ni erosiones óseas.

Figura 3: Ecocardiograma transtorácico: Disfunción sistólica ligera isquémica (IAM antiguo conoci-
do), sin observar imágenes sugestivas de trombo intracavitario ni endocarditis infecciosa.
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Figura 4: Resonancia cerebral: Exploración sin hallazgos de valor significativo.

(Adjunto imágenes por correo electrónico).
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Aprobación ética

Para la realización de este estudio, nos hemos ceñido a las directrices de la OMS, la Ley de Cohe-
sión y Calidad del Sistema Nacional de Salud (16/2003) y la Ley Orgánica 15/1999 de protección 
de datos. Se ha garantizado la confidencialidad de la información obtenida en el estudio según la 
legislación vigente (Ley Orgánica 15/1999, de 13 de diciembre, de Protección de datos de Carác-
ter personal) y respetando la ley 14/2007, de 3 de Julio, de investigación biomédica.

Consentimiento del paciente

Se ha obtenido el consentimiento del paciente para su publicación.

775/98. ENDOCARDITIS SOBRE VÁLVULA PROTÉSICA: UN 
RETO DIAGNÓSTICO

Autores:

Montiel Gómez, P.1, González Pavia, E.1, Rodríguez García, P.1, González Caro, M.1, Para-
mo Camino, M.2



82

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla, (2) Es-
pecialista en Neurología. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla

Resumen:

La endocarditis infecciosa es una afectación del endocardio que presenta curso clínico variable 
que supone un reto diagnóstico en la práctica clínica habitual.

Paciente varón de 69 años con alto riesgo cardiovascular y portador de prótesis biológica aórtica por 
estenosis severa. Acude por dismetria, disartria y parálisis facial supranuclear izquierda. Se activa 
código ictus sin hallazgos de patología aguda. Durante su ingreso presenta pico febril sin otro foco 
objetivable. Se extraen hemocultivos y se realiza ecocardiograma objetivándose endocarditis com-
plicada sobre válvula protésica. Se indica intervención quirúrgica urgente con resultado satisfactorio.

Palabras clave

Endocarditis, accidente cerebrovascular isquémico, Streptococcus

Cuerpo del artículo

La endocarditis infecciosa es una entidad que requiere de alta sospecha por parte del clínico para su 
diagnóstico. Consiste en una afectación del endocardio. Esta condición puede tener un curso clínico 
variable, desde formas agudas con rápida progresión hasta presentaciones subagudas o crónicas más 
insidiosas1. La incidencia anual se presenta en torno a 3-10/100.000 habitantes/año2. Los principales 
factores de riesgo para desarrollar la enfermedad son los defectos congénitos, las valvulopatías, el uso de 
drogas por vía intravenosa, los procedimientos invasivos o la presencia de dispositivos intracardiacos1.

Las manifestaciones clínicas más frecuentes son la fiebre, seguido de soplo cardíaco de nueva 
aparición3. Los eventos embólicos ocurren en torno al 25% de los pacientes1, siendo la afecta-
ción neurológica la complicación extracardiaca más frecuente, predominando el ictus isquémico2.

El diagnóstico de la endocarditis se fundamenta en criterios clínicos, apoyados por pruebas de 
imagen y hallazgos de laboratorio. Si bien clásicamente se han empleado los criterios de Duke 
para su diagnóstico, actualmente la Sociedad Europea de Cardiología (ESC) ha modificado dichos 
criterios. A pesar de los avances en el diagnóstico, la endocarditis continúa exhibiendo una ele-
vada tasa de mortalidad intrahospitalaria, que oscila entre el 15% y el 30%1. Por lo tanto, la sos-
pecha temprana de esta afección resulta crucial para instaurar un tratamiento antibiótico precoz.

Se presenta un caso de endocarditis infecciosa sobre prótesis valvular.

Se trata de un paciente varón de 69 años que acude a urgencias con focalidad neurológica. Como 
antecedentes personales presenta hipertensión arterial y dislipemia, exfumador, con un consumo 
acumulado de 67 paquetes/año y consumo excesivo de alcohol. Estenosis valvular aórtica severa 
de origen degenerativo que requiere recambio valvular por prótesis biológica Trifecta 21. En eco-
cardiografía de control presenta función biventricular conservada con prótesis normofuncionante y 
el resto de válvulas normales. Última coronariografía sin lesiones angiográficamente significativas. 
Presenta fibrilación auricular paroxística con debut en el postoperatorio, anticoagulada con ace-
nocumarol. Autónomo.

Como tratamiento domiciliario realiza acenocumarol según hematología, Ramipril 5 mg vo/24h, 
Bisoprolol 2.5 mg vo/24h, Simvastatina 20 mg vo/24h, Omeprazol 20 mg vo/24h.

El paciente acude a urgencias por torpeza motora en miembro superior izquierdo, disartria mo-
derada fluctuante y parálisis facial supranuclear izquierda. Pérdida de peso no cuantificada. Sin 



83

fiebre en la anamnesis dirigida. A la exploración presenta estabilidad hemodinámica, Glasgow de 
15 puntos. En la auscultación presenta soplo sistólico en foco aórtico que irradia a carótidas. La 
exploración neurológica arroja un NIHSS de 3 puntos a expensas de disartria, dismetría de miem-
bro superior izquierdo y la parálisis facial anteriormente descrita.

Se realiza un electrocardiograma que se presenta en ritmo sinusal y sin alteraciones de la repola-
rización. Se extrae una analítica sanguínea que arroja anemia moderada, normocítica, normocró-
mica, sin alteraciones en la serie blanca. Prolongación de los tiempos de coagulación con INR en 
3,99 (0,8-1,2). Bioquímica sanguinea con aumento discreto de reactantes de fase aguda con pro-
teína C reactiva en 70 mg/l (0-5 mg/l) y aumento discreto de troponina I a 136 ng/l (0-34 ng/l). Se 
activa código ictus sin evidenciarse focos de sangrado ni lesiones isquémicas agudas, así como 
tampoco hay lesiones ocupantes de espacio en el TC sin contraste. En el angioTC de cráneo y 
troncos supra-aórticos no se aprecian estenosis significativas ni oclusiones de gran vaso.

Durante el primer día de ingreso el paciente presenta pico febril de 38,5ºC, con empeoramiento 
del estado general y abundante cortejo vegetativo. Se extraen hemocultivos seriados. En este 
contexto se realiza resonancia magnética cerebral con hallazgos de lesiones isquémicas agudas 
corticales frontales y parietales, focos de microhemorragia y microangiopatía isquémica crónica.

Dado el contexto clínico, se decide realizar estudio ecocardiográfico transtorácico objetivandose 
prótesis aórtica disfuncionante con fuga periprotésica. En orden de esclarecer la etiología y bajo 
la sospecha de endocarditis sobre válvula protésica se realiza ecocardiografia transesofágica ur-
gente con hallazgos de endocarditis sobre prótesis aórtica biológica complicada con absceso de 
pared posterior y progresión a aorta ascendente. En hemocultivos se aísla Streptococcus para-
sanguinis multisensible. Se inicia tratamiento con ceftriaxona 2gr/12h y gentamicina 3mg/kg de 
manera dirigida. Se indica traslado a unidad de cuidados intensivos para posterior intervención 
quirúrgica realizándose sustitución de prótesis valvular aórtica.

Durante el postoperatorio, como complicación de la endocarditis, el paciente presenta bloqueo 
auriculo-ventricular (BAV) completo, con ritmo de escape nodal a 35 latidos por minuto. Se decide 
implante de marcapasos definitivo VVI.

El paciente evoluciona de manera satisfactoria y es dado de alta a domicilio con seguimiento es-
trecho ambulatorio tras su estabilización y tras finalizar el tratamiento antibiótico

Diagnóstico
Endocarditis sobre válvula protésica tardía por S. parasanguinis que condiciona disfunción con 
estenosis severa. Complicada con absceso de pared posterior y bloqueo auriculoventricular com-
pleto que requiere implante de marcapasos.

Discusión y conclusiones
La alta mortalidad hospitalaria de la endocarditis infecciosa la convierte en un reto para el clíni-
co, dada la dificultad que presenta en algunos casos para su diagnostico, con el retraso consi-
guiente del inicio de terapia adecuada. Las indicaciones de cirugía urgente son la insuficiencia 
cardíaca, las infección incontrolada y el alto riesgo embólico1. Entre las complicaciones locales 
destacan la presencia de abscesos y el BAV de nueva aparición como los que presentaba 
nuestro paciente.

Además, la endocarditis sobre válvula protésica es la forma mas grave de esta enfermedad, con 
una mortalidad intrahospitalaria del 20-40% según los estudios consultados1,4. Por tanto, mante-
ner un grado de sospecha elevado, realizar una anamnesis rigurosa y una exploración adecuada 
se convierte en esencial para mejorar el pronóstico de estos pacientes.
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Puntos destacados

La endocarditis sobre válvula protésica es una afección con elevada mortalidad hospitalaria, entre 
otras cosas debido a la dificultad de su diagnóstico desde el punto de vista clínico o ecocardiográfico.

Ilustraciones, figuras y tablas

No tiene
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Aprobación ética

Se respeta lo establecido en la Ley Orgánica 3/2018, de Protección de Datos Personales y garan-
tía de los derechos digitales.

Consentimiento del paciente

Se solicita la exención del consentimiento informado por el diseño del caso clínico respetandose 
en todo momento la privacidad del paciente y no publicandose ningun dato o imagen que pueda 
ser identificativo.

775/100. SÍNDROME DEL INTESTINO CORTO Y HEMODIÁLISIS, 
UNA COMBINACIÓN PELIGROSA

Autores:

Cuello Castaño, A.1, Daza Sánchez, M.1, Sánchez Arribas, J.1, García Calle, D.1, Prados 
Gallardo, A.2

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla, (2) Es-
pecialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Resumen:

Varón de 75 años en hemodiálisis con síndrome de intestino corto por resección intestinal con su 
correspondiente síndrome malabsortivo.
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Palabras clave

ERC, síndrome del intestino corto

Cuerpo del artículo

Caso Clínico:
Varón de 75 años con los siguientes antecedentes de interés:

	z Adenocarcinoma de recto inferior, estadio III (uT3 uN1 M0), diagnosticado en 2012. Tratado 
con radioterapia + quimioterapia preoperatoria y amputación abdominoperineal anterior. Como 
complicación, isquemia intestinal de la rama ileal de la arteria mesentérica superior, realizándo-
se resección de intestino delgado y yeyunostomia terminal. Como consecuencia, síndrome de 
intestino corto yatrogénico, en seguimiento por Unidad de Nutrición.

	z Enfermedad Renal Crónica no filiada. En hemodiálisis desde 2020 por FAVI radiocefálica izquierda.

	z Desnutrición proteico-calórica. Déficit de vitaminas liposolubles (A+D+E). Anemia de trastor-
nos crónicos.

	z Dependiente para actividades básicas. Deambula con andador, sale poco a la calle y siem-
pre acompañado.

Tratamiento actual: Calcifediol c/7 días, Ácido fólico 5 mg c/24h a meses alternos, dexclorfenira-
mina 2 mg 1 comprimido c/8h, domperidona a demanda, Vitamina A c/7dias y vitamina E diaria, 
megestrol cada 8 horas, Vit B12 mensual, Renilon 7,5 2 botes al día.

Acude a urgencias por llevar 4-5 días con cuadro de astenia, desorientación y anorexia. Se 
acompaña de aumento de débito por bolsa de yeyunostomía con heces líquidas verdosas. 
No náuseas ni vómitos asociados. No fiebre. En este contexto, lleva aproximadamente un 
mes con cifras tensionales bajas, con dificultad incluso de canalización de fístula en sesiones 
de hemodiálisis.

A su ingreso en planta de medicina interna, aceptable estado general. Consciente, pero parcial-
mente desorientado. Eupneico en reposo y sin aportes, manteniendo buenas saturaciones basa-
les. TA 71/49 mmHg, FC 60 lpm. Afebril. Sarcopénico.

	z Auscultación cardiorrespiratoria: rítmico, sin soplos o extratonos audibles. MVC sin ruidos pa-
tológicos sobreañadidos.

	z Abdomen: blando y depresible. No doloroso a la palpación. Sin datos de irritación peritoneal. 
Peristalsis conservada. Portador de bolsa de yeyunostomía, con heces muy líquidas. No datos 
de complicación en bordes de estoma.

Pruebas Complementarias:
Analítica reglada previa al ingreso actual (solicitada por Unidad de Nutrición):

	z Hemograma: Hb 9.5, hto 30,9, VCM 123. Serie blanca y plaquetar normales.

	z Bioquímica: proteínas totales 5,8, urea 82, Cr 9.28, FG 5. Perfil abdominal normal. Na y K nor-
males. Ca corregido por proteínas 8.

	z HbA1c 4,9%

	z TSH 2,50

	z B12 1706, A 32, E 583

En el ingreso actual:
GSV: pH 7.39, pCO2 50.7, Hb 11.6, K 3.1, Na 141, Ca 1,15, Cl 101, HCO3 27.1
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ECG: ritmo sinusal. PR normal y constante. QRS estrechos. No alteraciones del ST ni otras de la 
repolarización

Analítica al ingreso:
	z Hemograma: Hb 11.1, VCM 119.4, leucopenia 3610, neutrófilos 2470, linfopenia 640, plaque-
tas 159000

	z Bioquímica: glucosa 111, proteínas totales 6.3, urea 28, creatinina 6.59, FG 7, sodio 142, hipo-
potasemia 2.7, cloro 102, calcio 9, hipofosforemia 2.1, magnesio 1.58

	z PCR 35.1

Primera analítica de control:
	z Hemograma: Hemoglobina 10.0 g/dL Hematocrito 30.9 % VCM 119.8 fL HCM 38.8 pg

	z Coagulación: 0.95 INR

	z Bioquímica: Sodio 138 mEq/L Potasio 3.7 mEq/L Cloro 105 mEq/L Calcio 8.1 mg/dL Fosforo 
3.4 mg/dL. Magnesio 2.48 mg/d

	z pH 7,312, pCO2 42,5 mmHg, HCO3 20,8 mmol/L.

Control analítico al alta:
	z Hemograma: Hb 10.6, hto 32.8, serie blanca 8610, neutrófilos 7010, linfocitos 880, plaquetas 
130000.

	z Bioquímica: Cr 7.61, FG 6, bil total 1.56, bil directa 0.88, Na 134, K 5.1, Cl 101, Ca no corregido 
8 (prot totales 5.8). Magnesio 1.74 PCR 6.2

	z GSV pH 7.329, pCO2 46, HCO3 23.5

Coprocultivo: toxina Clostridium Difficile negativa. No crecimiento de bacterias enteropatógenas.

Evolución:
Se trata de un caso de diarrea en paciente con síndrome de intestino corto iatrogénico. En este 
paciente se añade el complejo manejo por tratarse de un paciente en hemodiálisis, dificultándose 
las sesiones de hemodiálisis por hipotensión, desnutrición y alteraciones analíticas derivadas de 
las pérdidas por vía digestiva.

Se procedió a sueroterapia con aporte de iones, con vigilancia estrecha de signos de sobrecarga. 
Además, se ajustó el baño de diálisis en función de las necesidades del paciente. Con esto con-
seguimos reposición iónica y mejoría de cifras tensionales, hasta 133/70 mmHg. Además, mejor 
tolerancia a sesiones de diálisis, que se ajustaron para que no hubiera pérdidas.

Por otra parte, insistimos en la nutrición del paciente, consiguiendo una mejor ingesta y con ayu-
da de suplementos nutricionales orales. Además, mientras tuvo débito alto por bolsa, indicamos 
suero oral para complementar la reposición iónica. También tuvo nutrición por vía parenteral en 
sesiones de hemodiálisis.

Con respecto al síndrome diarreico, no encontramos ninguna causa infecciosa que lo justificara. Por 
ello iniciamos tratamiento de síndrome de intestino corto: octeotride, codeína e IBP a dosis dobles. 
Con esto, notable disminución de las deposiciones, contribuyendo a mejoría de cifras tensionales y 
alteraciones analíticas. Al alta se mantuvo el mismo tratamiento pero con octreotide mensual.

Discusión y Conclusiones:
El síndrome de intestino corto consiste en la pérdida anatómica o funcional de una parte del intes-
tino delgado que ocasiona alteraciones metabólicas y nutricionales debidas a la reducción de la 
superficie absortiva intestinal efectiva. Tiene múltiples etiologías, siendo actualmente los acciden-
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tes vasculares mesentéricos son la causa principal en adultos, seguidos de la enfermedad inflama-
toria intestinal y la enteritis por radioterapia. También es frecuente que aparezca tras resecciones 
quirúrgicas extensas.

La clínica asociada será en función de la longitud y la zona de intestino delgado afectada, la pre-
sencia o ausencia de colon y de válvula ileocecal, la naturaleza de la enfermedad de base y las 
conmorbilidades asociadas. Estos pacientes tienen tendencia a sobrecrecimiento bacteriano, que 
empeora la sintomatología y es factor de dependencia de nutrición parenteral.

El manejo del síndrome de intestino corto está encaminado al mantenimiento de los balances 
hidroelectrolítico y nutricional. Fundamentalmente destacan déficit de magnesio, calcio y fosfatos, 
de vitaminas A, D, E, B12, ácido fólico, oligoelementos (zinc, selenio, cobre) y ácidos biliares.

Además del tratamiento nutricional para suplir los déficits, disponemos de tratamiento farmaco-
lógico, que consiste fundamentalmente en inhibidores de secreción gástrica (como por ejemplo 
IBPs), antidiarreicos y octeotride.

Por su parte, la enfermedad renal crónica tiene como resultado la acumulación de productos del 
metabolismo celular, provocando un disbalance en el organismo que juega un papel muy relevante 
el estado nutricional. Concretamente, la hemodiálisis es una técnica de depuración extracorpórea 
de la sangre que suple parcialmente las funciones renales de excretar agua y solutos, y de regular 
el equilibrio ácido-básico y electrolítico.

En el contexto del paciente renal avanzado y en hemodiálisis, destaca el incremento del catabo-
lismo proteico, la acidosis metabólica y el estado inflamatorio crónico. En estos pacientes hay que 
destacar que el estado nutricional más vulnerable es una vez iniciada la diálisis. El normopeso y el 
sobrepeso son los patrones predominantes en el paciente estable, mientras que el descenso de 
las reservas nutricionales suele ser consecuencia de algún proceso subyacente.

Para valorar el estado de desnutrición en pacientes en hemodiálisis existe el Dialysis Malnutri-
tion Score. Además, analíticamente podemos solicitar parámetros como albúmina, prealbúmina, 
PCR… y otros marcadores como el bicarbonato, fosforo y potasio, que pueden indicar, una re-
ducción de ingesta de nutrientes.

Por ello, en este paciente nos encontramos con dos situaciones que se retroalimentan y contri-
buyen al deterioro clínico del paciente, precisando de una buena optimización de ambas para 
conseguir una mejoría global de la situación clínica del paciente.

Puntos destacados

Peculiaridades y dificultades del manejo en paciente en el que juntan dos situaciones que se retro-
alimentan y contribuyen al deterioro clínico del paciente: síndrome del intestino corto yatrogénico 
y la hemodiálisis.

Ilustraciones, figuras y tablas

No precisa
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Aprobación ética
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Consentimiento del paciente

No precisa

775/101. FIEBRE Y CUADRO POLIADENOPATICO, RETO DIAGNÓS-
TICO Y MULTIDISCIPLINAR. ¿SIGNO INFECCIOSO O INFLAMATORIO?

Autores:

Mora Carrera, C.1, Orquín Alonso, B.2, Dutoit González, I.3, Velasco Romero, M.4, Jiménez 
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Resumen:

El virus Epstein Barr asociado a linfoma de células B grandes se presenta como nueva entidad y está 
definida como proliferación blástica y clonal de células B asociada a infección por virus de Epstein-Ba-
rr. Se produce en pacientes mayores de 50 años debido a la senescencia del sistema inmunológico.

Presentamos una paciente de 70 años con fiebre recurrente, orientada como infección. Presenta 
historia inespecífica con datos de autoinmunidad, reactantes de fase aguda elevados, y anemia. 
Se plantea el diferencial, a veces imposible sin anatomía patológica, entre enfermedad autoinmune 
y enfermedad hematológica o infecciosa.

Palabras clave

Poliadenopatías fiebre Linfoma-B, VEB

Cuerpo del artículo

Caso Clínico:

Antecedentes
Presentamos el caso de una paciente mujer de 70 años sin reacciones adversas conocidas a 
medicamentos, sin factores de riesgo cardiovascular. Como antecedentes presenta hipoacusia 
neurosensorial bilateral secundaria a otoesclerosis, pólipo vesicular, nefrolitiasis de repetición que 
requirieron litotricia y hemorroides grado III con sangrado intermitente.

Fue valorada por Reumatología en 2021 por fibromialgia y resultado de ANA positivo a título 1/160 (Anti 
DNA, Anticentrómero y antiLa y AntiRo todos negativos) que posteriormente en 2022 negativizaron.
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Enfermedad actual
Consulta numerosas veces al servicio de urgencias durante los meses de noviembre y diciembre por 
fiebre de 8 semanas de evolución. Comenzó asociada a cuadro de urticaria con lesiones compati-
bles con habones pruriginosos que evolucionaron bien en respuesta a antihistamínicos. En el mo-
mento de su ingreso sólo mantiene prurito sin lesiones dérmicas. La paciente niega clínica respirato-
ria previa y niega cuadro catarral. Así mismo, la paciente niega síntomas de conectivopatía asociada 
(No rash, no alopecia, no pérdida de pelo, no afectación tipo pleuritis, no úlceras orales o genitales, 
no raynaud, no artritis...), salvo sequedad de mucosas y clínica compatible con fotosensibilidad.

A la exploración en planta de hospitalización la paciente presentaba adenopatías palpables supra-
claviculares, dolor difuso a la palpación abdominal, sin llegar a presentar hepatoesplenomegalia 
palpable. Si presentaba palidez mucocutánea compatible con anemia de 7 g/dL (12.5 - 15 g/dL) 
normocítica y normocrómica con frotis de sangre periférica sin hallazgos específicos y reticulocitos 
en el límite inferior de la normalidad.

Pruebas complementarias al ingreso:
Los Hemocultivos al ingreso fueron negativos, pese a lo cual se realizó tratamiento antibiótico con 
meropenem y vancomicina y persistieron negativos durante toda la hospitalización.

En la analítica de ingreso presentó marcadores tumorales (alfa-Fetoproteína, Antígeno carcinoem-
brionario, CA 125, CA 15.3, CA 19.9) negativos. Serología con virus hepatotropos (VHA, VHB, 
VHC), así como VIH negativos y CMV IgM negativo. Sin embargo, presentó IgM e IgG positivo para 
Virus de Epstein Barr.

En cuanto a la autoinmunidad, destaca Anticoagulante Lúpico positivo, además de ANA negativo, 
ANCA negativo y Factor Reumatoide normal.

La paciente presentaba también una VSG de >140 así como beta-2-Microglobulina de 5,40 mg/L. 
No presentaba consumo de complemento.

Aunque inicialmente el cuadro clínico se achacó a la infección propia por Virus de Epstein Barr se 
planteó estudio de extensión, dada la duración del cuadro de la paciente, así como afectación de 
dos líneas celulares del hemograma.

A la semana de ingreso presentó ecocardiografía con signos de hiperdinamismo sin otros datos 
patológicos, salvo una ligera hipertrofia ventricular izquierda, también se realizó TAC tórax y ab-
domen solicitado al ingreso que presentó adenopatías supra e infradiafragmáticas, las mayores 
desde entre 2.5 y 3 cm y esplenomegalia de 18 cm.

A los 10 días de ingreso se decide Biopsia con Aguja Gruesa que arroja un resultado compatible 
con linfadenitis reactiva.

A las tres semanas de ingreso se realiza toracocentesis con ausencia de células neoplásicas por 
anatomía patológica y por citometría, sin hallazgos microbiológicos, presencia de 360 leucocitos 
con predominio mononuclear del 96%.

Evolución
Teniendo en cuenta cuadro de fotosensibilidad, así como ANA positivo, aunque inespecíficos, en 
2021, anemia de trastorno crónico y pleuritis (derrame pleural izquierdo) se valoró la posibilidad de 
Lupus Eritematoso Sistémico, sin embargo, sin criterios diagnósticos suficientes.

Aunque la PCR SARScov2 fue negativa en las sucesivas visitas a Urgencias, fue positivo al ingreso. 
A las dos semanas de ingreso presenta insuficiencia respiratoria con infiltrado bilateral compatible 
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con neumonía por SARScov2 confirmado con nuevo TAC que no presentó cambios en cuanto a 
las adenopatías. Dicho cuadro precisó Metilprednisolona 40mg/24h valorando riesgo-beneficio.

Tras inicio de corticoterapia a 0.5mg/kg de peso cesó la fiebre y reducción clínica de adenopatías 
supraclaviculares por lo que se retrasó la exéresis. La paciente presentó PCR SARScov2 persis-
tentemente positiva, pero ya sin clínica respiratoria ni infiltrado en radiografía de tórax.

Tras cuatro semanas de ingreso la paciente se realiza PET-TC en el que se confirma afectación 
ganglionar supra e infradiafragmática, hepatoespleno y distribución irregular en médula ósea y 
donde indican que la zona más rentable para biopsia ganglionar sería en axila derecha 2.3 cm.

Aunque ya a su ingreso presentaba anemia normocítica, durante el ingreso la paciente llegó a 
requerir transfusión cada 24 horas por citopenias graves sin clara exteriorización de sangrado. 
Citopenias compatibles con infiltración de Médula Ósea.

Se realiza aspirado de M.O. con escasa celuralidad y Biopsia de la misma posterior con celularidad 
estimada del 90% de aspecto reactivo, predominando una hiperplasia granulocítica y monocitaria, 
sin componente infiltrativo linfoide ni VEB positivo.

Diagnóstico definitivo
Tras estabilización se decide finalmente exéresis completa de ganglio de forma urgente con diag-
nóstico anatomopatológico de Linfoma Difuso de Célula Grande B asociado a Infección por Eps-
tein Barr estadio IVB, arrojando diagnóstico definitivo al cuadro poliadenopático y permitiendo 
inicio de tratamiento específico.

Se inició de nuevo corticoterapia el (3/02/2024) con franca mejoría clínica.

Y se inicia tratamiento con primer ciclo de quimioterapia el (13/2/2024) esquema R-CHOP durante 
su hospitalización y se consensuó con Servicio de Hematología seguimiento estrecho en consul-
tas tras alta hospitalaria.

Discusión:
Presentamos un caso en el cual es importante identificar, tanto desde los servicios de urgencias, 
como al ingreso en planta de Medicina interna, las diferencias entre síndrome febril infeccioso, 
autoinmunitario y hematológico. No siempre es sencillo discernir el origen de la una fiebre, sin 
embargo, la ausencia de foco, los hemocultivos persistentemente negativos, la historia de autoin-
munidad analítica (AAF, ANA negativizado) pero sin criterios de enfermedad sistémica clara, así 
como las alteraciones hematológicas anemia grave con B2-microglobulina, Velocidad de sedi-
mentación muy elevada, orientaban más hacia un proceso autoinmunitario vs hemato-oncológico. 
La asociación misma de síndromes autoinmunitarios con procesos oncológicos tiene su origen en 
la propia disregulación de la respuesta inmune celular, por lo que a veces coexisten o se uno es 
consecuencia del otro y en muchas ocasiones, solo la anatomía patológica es capaz de decantar 
la balanza a un lado u otro del diagnóstico.

En nuestro caso también se observa un hallazgo común en la práctica clínica diaria. Pese a que el plan-
teamiento de exéresis de ganglio patológico se planteó desde el cuarto día de ingreso, se realizaron 
múltiples pruebas previas que sabemos tienen un escaso valor predictivo negativo, como son la biop-
sia con aguja gruesa de tejido ganglionar. No es hasta este momento que en cuadros complejos como 
éste obtenemos el diagnóstico y podemos iniciar tratamiento dirigido, ahorrando múltiples recursos, 
como días de hospitalización, tratamientos antibióticos, así como recursos de cuidados y enfermería.

Conclusiones:
	z Cuando nos encontremos con signos típicamente infecciosos como la fiebre o la elevación de 
reactantes de fase aguda es importante realizar un diagnóstico diferencial amplio.
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	z Las enfermedades autoinflamatorias y hematológicas requieren en muchas ocasiones de ana-
tomía patológica compatible para su diagnóstico definitivo.

	z Para el diagnóstico histológico en estos casos es importante el abordaje multidisciplinar, en las 
cuales la colaboración de servicios como cirugía general es fundamental para la obtención de 
piezas anatómicas suficientes para el diagnóstico patológico.

	z La exéresis ganglionar para el diagnóstico en enfermedades linfoproliferativas es la prueba in-
dicada, resultando en muchas ocasiones la Biopsia con Aguja Gruesa un retraso innecesario 
en el diagnóstico.

Puntos destacados

Puntos destacados: Aunque el planteamiento diagnostico sea el correcto, para el diagnóstico 
definitivo es fundamental la colaboración interdisciplinar. Ya que la comunicación con otras espe-
cialidades es una dificultad añadida al proceso diagnóstico en muchas ocasiones.

Ilustraciones, figuras y tablas

Por email
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Resumen:

Varón de 67 años que consulta por alteración del ritmo intestinal con deposiciones diarreicas 
y edemas maleolares bilaterales que presenta en analítica urgente elevación de enzimas de ci-
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tolisis y colestasis. Se realiza eco-Doppler abdominal compatible con hepatopatía crónica con 
hipertensión portal y TC tórax y abdomen que evidencia incontables lesiones nodulares que se 
biopsian. Estudio anatomopatológico compatible con carcinoma neuroendocrino. Ecocardiografía 
con dilatación de aurícula derecha junto con fibrosis y jet de insuficiencia tricuspídea moderada. 
Se concluye como juicio diagnóstico la presencia de tumor neuroendocrino hepático primario con 
síndrome carcinoide cardiaco secundario.

Palabras clave

Carcinoid, HeartFailure, Edema, Diarrhea.

Cuerpo del artículo

Historia clínica:
A. Antecedentes:

	z No reacciones adversas medicamentosas.

	z Exfumador con índice acumulado de tabaco de 64 paquetes/año. Hábito enólico activo de 
unos 100 gramos de alcohol semanales. No otros tóxicos.

	z Hipertensión arterial esencial grado II. Diabetes mellitus tipo 2 de 20 años de evolución con 
buen control metabólico, sin lesión de órgano diana, hemoglobina glicosilada (Hb1Ac) del 
6.7%. Dislipemia mixta. Obesidad clase I.

	z Apnea obstructiva del sueño grave en tratamiento con CPAP.

	z Hipotiroidismo primario.

	z No patología cardiaca conocida.

Situación basal: Jubilado, conductor de autobús de profesión. Buen desempeño funcional, vida 
activa, independiente para actividades instrumentales.

Tratamiento habitual: Ramipril 10 mg 1 comprimido al día, Atorvastatina 80 mg 1 comprimido al 
día, Metformina 850 mg 1 comprimido cada 8 horas, Semaglutida oral 7 mg 1 comprimido al día, 
Levotiroxina 88 mcg 1 comprimido al día.

B. Enfermedad actual:

Varón de 67 años de edad, con los antecedentes previamente descritos, que consulta por alte-
ración del ritmo intestinal presentando hasta 10 deposiciones diarias de consistencia líquida, sin 
productos patológicos, en el último mes.

Además, comenta hiporexia y pérdida ponderal no cuantificada, asociando edemas maleolares bila-
terales y disnea para esfuerzos moderados de instauración progresiva en este periodo. Niega sensa-
ción distérmica, fiebre termometrada u otros síntomas asociados interrogado por órganos y aparatos.

C. Exploración física:

Buen aspecto general. Regular hidratado, bien perfundido, normocoloreado de piel y mucosas; 
afebril. Tensión arterial de 100/60mmHg, frecuencia cardiaca de 60 latidos por minuto, SatO2 
92% basal. Auscultación cardiaca con tonos rítmicos a buena frecuencia sin soplos ni extratonos; 
respiratoria con crepitantes bibasales. Abdomen blando, con hepatomegalia elástica, no doloroso 
a la palpación; oleada ascítica positiva. Además, edemas maleolares bilaterales con fóvea hasta la 
rodilla. Ingurgitación yugular con cabecero a 45º y reflujo hepatoyugular positivo.

Pruebas complementarias
En Urgencias, se solicitan como pruebas urgentes:



93

Analítica:
	z Hemograma: Leucocitosis de 11600 (4600-10200) con 9430 (2000-6900) neutrófilos.

	z Coagulación: INR 1.28 (0,90 - 1,40) y tiempo de tromboplastina parcial activada normal.

	z Bioquímica: Elevación de enzimas de citolisis con alanina transaminasa (ALT) de 119 U/L (5-41) y 
colestasis con bilirrubina total de 3.5mg/dl (0.20-1) a expensas de directa, gamma glutamiltrans-
ferasa (GGT) de 520U/L (10-66), fosfatasa alcalina (FA) de 589U/L (40-129). Fracción N terminal 
del propéptido atrial natriurético (NT ProBNP) normal ajustado a la edad en 336pg/ml (<900).

	z Gasometría venosa: Ligera alcalosis metabólica e hipopotasemia moderada de 2.5mEq/L (3.5-5).

Ecografía abdominal en la que se objetiva hepatopatía crónica con datos de hipertensión portal 
(dilatación portal) y ascitis pélvica en moderada cuantía.

Paracentesis con líquido ascítico sin consumo de glucosa, proteínas totales de 2,5g/dl y sin celularidad.

Radiografía de tórax: Aumento de redistribución vascular y cardiomegalia ligera sin infiltrados 
ni condensaciones.

Electrocardiograma en ritmo sinusal con bloqueo completo de rama derecha sin otros hallazgos 
de interés.

Diagnóstico diferencial y evolución:
Considerando la aparición simultánea del síndrome diarreico y el fallo hepático agudo, se abordó 
el estudio como una única entidad clínica. Se solicita analítica completa con marcadores de au-
toinmunidad negativos, sin presencia de sobrecarga férrica y con serología de virus hepatotropos 
negativa. Además, se realiza TC toraco-abdominal en el que se visualizan incontables lesiones 
nodulares, hipodensas y milimétricas, que ocupan la totalidad del parénquima hepático, sin cap-
tación significativa de contraste ni restricción en secuencias de difusión en resonancia magnética 
dinámica de hígado posterior (Imagen); sin otras lesiones sospechosas en dichas pruebas.

Por último, ante la presencia de datos clínicos compatibles con insuficiencia cardiaca aguda (in-
gurgitación yugular), se solicita ecocardiografía transtorácica en la que se describe dilatación de 
la aurícula derecha junto con fibrosis y jet de insuficiencia moderada a nivel de válvula tricúspide.

Ante los hallazgos previamente descritos, de cara a filiar el origen de la enfermedad hepática 
infiltrativa difusa, se decide realizar biopsia hepática. Transcurridos pocos días tras la misma, el 
paciente desarrolla fallo hepático fulminante siendo éxitus.

Se reciben resultados del estudio anatomopatológico de dicha biopsia post-mortem en la que se 
objetiva la presencia de tejido hepático infiltrado por células escasamente diferenciadas con expre-
sión de sinaptofisina y cromogranina A compatibles con carcinoma neuroendocrino.

Se concluye por tanto como juicio diagnóstico la presencia de carcinoma neuroendocrino hepáti-
co primario con síndrome carcinoide cardiaco secundario.

Discusión y conclusiones:
El carcinoma neuroendocrino hepático primario se trata de una neoplasia extremadamente in-
frecuente que representa <1% de las neoplasias malignas del hígado. El origen del mismo no se 
encuentra bien establecido, ya que la migración de las células neuroendocrinas desde la cresta 
neural durante la embriogénesis no abarca este órgano, siendo la teoría más aceptada que la apa-
rición de este tipo de carcinoma se debe a la metaplasia neuroendocrina del epitelio del conducto 
biliar intrahepático por distintas noxas.

En general, se le atribuyen tasas de crecimiento y de diseminación relativamente bajas, cursando 
generalmente de forma asintomática. La presentación en forma de síndrome carcinoide típico de-
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pende principalmente de la liberación sistémica de serotonina e incluye síntomas como flushing, 
diarrea, sibilancias o aparición de telangiectasias siendo la afectación cardiaca excepcional. El sín-
drome carcinoide cardiaco debe sospecharse en presencia de fibrosis de las válvulas tricúspide, 
pulmonar o del endocardio ventricular derecho, siendo la afectación de las cavidades izquierdas 
inusual por el lavado de dichas sustancias vasoactivas a nivel pulmonar.

Puntos destacados

Importancia de valorar causas alternativas poco frecuentes en las formas de presentación atípica 
de nuevos episodios de insuficiencia cardiaca aguda.

Ilustraciones, figuras y tablas

Adjunta en correo electrónico.
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Resumen:

La inmunoterapia es una opción cada vez más extendida en el tratamiento de diversos tumores, 
teniendo cada vez más indicaciones. Sin embargo, su uso puede acarrear efectos adversos es-
pecíficos debido a la inhibición de los mecanismos de control inmunológico. Presentamos el caso 
de una paciente de 69 años con carcinoma renal de células claras tratada con nefroureterectomía 
e inmunoterapia (ipilimumab y nivolumab). La paciente desarrolló toxicidad a múltiples niveles, 
destacando una insuficiencia suprarrenal secundaria a hipofisitis. Se evidenció una hipofunción 
suprarrenal y hepatitis aguda por lo que se inició tratamiento con corticoides a altas dosis, con 
mejoría clínica y analítica.

Palabras clave

Insuficiencia suprarrenal, inmunoterapia, hipofisitis.

Cuerpo del artículo

Introducción
La inmunoterapia es un tratamiento de primera elección múltiples tumores y ha supuesto un cambio 
drástico en el pronóstico de estos, suponiendo un pilar fundamental en el tratamiento oncológico. Es 
necesario conocer efectos adversos específicos derivados de la inhibición de los mecanismos de con-
trol de la respuesta inmunoterapia convencional. Los más frecuentes se asocian al tracto, glándulas 
endocrinas, cutáneo y hepático. Presentamos el caso de una paciente diagnosticada de carcinoma 
renal de células claras derecho estadio IV, con metástasis pulmonares tratado mediante nefroureterec-
tomía e inmunoterapia con anticuerpos contra el antígeno 4 de los linfocitos T citotóxicos (anti-CTLA-4) 
y anticuerpos contra el receptor de muerte celular programada 1 (anti-PD-1) ipilimumab y nivolumab 
respectivamente, que presentando toxicidad a múltiples niveles a raíz del inicio del tratamiento con 
nivolumab e ipilimumab destacando una insuficiencia suprarrenal secundaria a hipofisitis.

Caso Clínico
Presentamos el caso de una mujer de 69 años con antecedente de carcinoma renal de células claras 
estadio IV con metástasis pulmonares de reciente diagnóstico, intervenido mediante nefrorueterecto-
mía radical derecha y en tratamiento con inmunoterapia con ipilimumab y nivolumab que tras la admi-
nistración del segundo ciclo de inmunoterapia, consultó por astenia, cefalea de predominio hemicra-
neal izquierdo, de carácter continuo de baja intensidad, disfagia a sólidos, mialgias de intensidad leve 
sin artralgias ni signos de artritis. No presentaba otros criterios de organicidad, déficits neurológicos 
o clínica infecciosa. Ante la sospecha de toxicidad por inmunoterapia se solicitaron diversas pruebas, 
observándose en la analítica se detectó elevación de transaminasas en rango de hepatitis (GOT 361 
U/L y GPT 325 U/L), así como CK y LDH en 3000 U/L y 1000 U/L respectivamente. Ante la sospecha 
de afectación hipofisaria, se solicitaron análisis con TSH, eje hipofisario-suprarrenal que mostraron una 
función tiroidea alterada con una TSH 0.8 mcg/dL, tiroxina libre (FT4) 0.7 ng/dL estando ambas dis-
minuidas; una ACTH 7.5 pg/dL, cortisol sérico 2.6 mcg/dL también disminuidos. El estudio se amplió 
con una resonancia magnética nuclear hipofisaria que mostraba una glándula hipofisaria de tamaño, 
morfología y señal normal, con captación uniforme y sin evidencia de lesión focal o difusa.
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Ante sospecha de toxicidad grave producida por los inhibidores del checkpoint, se inició trata-
miento con metilprednisolona a una dosis de 60 mg diarios e hidrocortisona a una dosis de 20 mg 
por la mañana y 10 mg por la noche. A pesar del inicio con corticoides, la paciente continuaba con 
elevación de enzimas hepáticas junto con episodios de atragantamientos con sólidos, requirién-
dose en uno de ellos la realización de la maniobra Heimlich. Se aumentó la dosis de corticoides 
a 2 mg/Kg de metilprednisolona diarios. Una vez aumentada la dosis de corticoides, la paciente 
presentó mejoría significativa a nivel clínico pudiendo reintroducir la dieta oral. A nivel analítico, se 
normalizaron las alteraciones hepáticas, CK y LDH. Dada la buena evolución clínica analítica de la 
paciente se procedió al alta hospitalaria con una pauta descendente de corticoides, inicialmente 
con prednisona 30 mg por la mañana de forma diaria descendiendo cada 5 días hasta suspender-
la e iniciar hidrocortisona 20 mg por la mañana y 10 mg por la tarde, con buena evolución.

Discusión
Los inhibidores del checkpoint han supuesto una revolución para el tratamiento de algunas neo-
plasias como son el cáncer de pulmón o el cáncer renal. Su aplicabilidad se basa en el bloqueo de 
moléculas implicadas en la regulación de las células T como son la proteína 4 asociada a linfocitos 
T citotóxicos (CTLA-4) o la proteína de muerte celular programada (PD-1) y su ligando (PD-L1). 
Su uso puede producir una gran variedad de eventos adversos relacionados con la inmunoterapia 
habiéndose relacionado con alteraciones gastrointestinales, endocrinas y hepáticas que pueden 
desencadenar su interrupción. Los efectos secundarios más frecuentes se asocian al tracto gas-
trointestinal como pueden ser la diarrea, colitis o la gastritis. A nivel de glándulas endocrinas (hipoti-
roidismo, hipertiroidismo, hipofisitis), la piel (erupción maculopapular, vitíligo) y el hígado (hepatitis). 
Menos frecuentes es la afectación del sistema nervioso central en forma de meningitis aséptica, 
síndrome de Guillain-Barré, neuropatía periférica; a nivel pulmonar (neumonitis, derrame pleural), el 
riñón (nefritis intersticial, glomerulonefritis), páncreas (pancreatitis), la médula ósea (pancitopenia, 
neutropenia, trombocitopenia, anemia hemolítica), los ojos (uveítis, conjuntivitis, coroiditis), el sis-
tema cardiovascular y el musculoesquelético.

Los mecanismos fisiopatológicos de las reacciones adversas no son del todo conocidos, habién-
dose propuesto como explicaciones un aumento en la actividad de las células T contra antíge-
nos de células tumorales y tejido sano, aumento de anticuerpos preexistentes o en el caso de la 
hipofisitis, destrucción de la hipófisis mediada por linfocitos T de forma directa o activación del 
complemento luego de la unión de anti-CTLA-4 con CTLA-4, expresado en el tejido hipofisiario.

Los efectos adversos de la esfera endocrina ocurren hasta en el 40% de los pacientes tratados 
con inhibidores del punto de control (2), siendo lo más frecuente la tiroiditis y la hipofisitis, y espe-
cialmente la terapia con anti-CTLA4, produce mayor hipofisitis que la terapia con anti-PD1/PDL1 
(4). Los síntomas aparecen entre la sexta y duodécima semana del comienzo de la terapia con an-
ti-CTLA4. La hipofisitis puede cursar con una amplia variedad de síntomas siendo la mayoría deri-
vados de la insuficiencia suprarrenal secundaria y del hipotiroidismo central, ya que generalmente, 
no se afecta la totalidad de la glándula, sino la hipófisis anterior y central produciendo afectación 
del eje tiroideo y adrenal.

Para su diagnóstico, se han de realizar analíticas sanguíneas con determinación de hormonas 
hipofisarias y periféricas, así como resonancia magnética hipofisaria, aunque una resonancia mag-
nético normal no excluye el diagnóstico. Una vez diagnosticado, se debe suspender la inmuno-
terapia y comenzar tratamiento hormonal sustitutivo con hidrocortisona antes de cualquier otro 
déficit hormonal. Reanudar el tratamiento con inhibidores del punto de control debe considerarse 
de forma individual con un seguimiento estrecho.

En nuestro caso la paciente presentó diversos episodios de toxicidad donde destacaba un cuadro 
de hipofisitis con insuficiencia suprarrenal secundaria, efectos secundarios conocidos, aunque 
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infrecuentes del uso de inmunoterapia. También presentaba otra sintomatología y alteraciones que 
podría achacarse al uso de ipilimumab y nivolumab aunque no asociar específicamente a uno de 
ellos. Es importante del reconocimiento temprano y manejo adecuado de estos efectos adversos, 
que pueden ser graves y potencialmente mortales.

Conclusiones:
Los efectos adversos endocrinos relacionados con la inmunoterapia ocurren hasta en el 40% de 
los pacientes tratados con inhibidores del punto de control. En el caso de la hipofisitis, es más 
frecuente en pacientes en tratamiento con anti-CTLA4 como el ipilimumab con una incidencia 
aún mayor si se usan en combinación con anti-PD1/PDL1. En la mayoría de los casos ha de sus-
pender el tratamiento con inhibidores del checkpoint e iniciarse tratamiento hormonal sustitutivo 
siendo primordial la reposición de hormonas pertenecientes al eje corticoideo.

Puntos destacados

Los inhibidores del checkpoint pueden producir una gran variedad de eventos adversos relaciona-
dos con la inmunoterapia . Siendo vital la detección de estos efectos, para el cese del tratamiento. 
Presentamos un caso infrecuente de hipofisitis secundario a inmunoterapia.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen:

Paciente varón de 73 años con antecedentes de sobrepeso, hipertensión, dislipemia, ex-fumador, 
EPOC moderado y síndrome de apnea-hipopnea del sueño severo con CPAP nocturna. Apendi-
cectomizado y colecistectomizado.

Ingresa por fractura patológica a nivel dorsal (D7-D8) con importante compromiso perilesional y 
compresión medular que ha mejorado con dexametasona a altas dosis. Sospecha inicial de neo-
plasia pulmonar no confirmada (en citología y biopsia pleural). En PET-TC hallazgo más compatible 
con origen osteoporótico. Al alta, pauta descendente de corticoterapia. Actualmente, asintomáti-
co con reciente finalización de dexametasona.

Palabras clave

fractura aplastamiento, osteoporosis, metástasis

Cuerpo del artículo

Introducción
Describimos el caso de un paciente sin antecedentes de fractura previa que inicia cuadro de dolor 
cérvico-dorsal y clínica de déficit neurológico, asociando una fractura vertebral. Las fracturas verte-
brales son procesos osteoarticulares frecuentes, aunque determinar su naturaleza benigna o maligna 
es difícil3. En el diagnóstico diferencial de los aplastamientos vertebrales se incluyen como principales 
causas las fracturas traumáticas, las metástasis, la osteoporosis, el mieloma múltiple y la osteomielitis. 
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Otras causas menos frecuentes son osteomalacia, Paget, artritis reumatoide, neuropatías, amiloidosis, 
linfoma, radioterapia, etc1. En cuanto a la clínica de las fracturas vertebrales, pueden motivar una im-
potencia aguda funcional por dolor severo e incapacitante o ser asintomáticas; además, a corto medio 
plazo, dolor crónico de características mecánicas, callos de fractura, deformidad, insuficiencia respi-
ratoria de carácter restrictivo, dependencia para las actividades básicas de la vida diaria4, entre otros.

Presentamos el caso de una fractura aplastamiento vertebral cuya presentación clínica entorpece en 
principio el posible origen, pero un estudio exhaustivo arroja finalmente diagnóstico de osteoporosis.

	z Antecedentes personales

Varón de 73 años sin alergias medicamentosas ni a otros productos relacionados con el ámbito 
sanitario, con factores de riesgo cardiovascular: sobrepeso, exfumador, dislipemia, hipertensión; 
además EPOC moderado asociado a SAHS severo con uso de CPAP nocturna. Intervenido de 
apendicitis, colecistitis y exéresis de papiloma vesical. En tratamiento domiciliario con enalapril/
Hidroclorotiazida, omeprazol, simvastatina, seebri breezhaler y xalacom colirio.

Acude por paresia y parestesias en miembros inferiores de cinco días de evolución e incontinencia 
urinaria de un día. Además, refiere dolor cérvico-dorsal atraumático desde hace 2-3 meses, sin 
síndrome constitucional asociado.

En cuanto a la exploración, a nivel neurológico balance muscular 4/5 en extremidad inferior de-
recha y 2-3/5 en extremidad inferior izquierda, reflejos osteotendinosos vivos bilateralmente, hi-
poestesia bilateral en ambos miembros inferiores, sin alteración de la sensibilidad profunda, no 
dismetría y marcha no explorable. Resto anodino.

Dada la clínica del paciente, se realizan las siguientes pruebas complementarias:

	z Analítica sanguínea con parámetros a destacar: proteínas totales 6.2 g/dL (6.6-8.3), ferritina 
273.1 ng/mL (20-250), índice de saturación de transferrina 42.1% (17.1-30.6), CA 125 180.2 
U/mL (0.1-35), resto de bioquímica, hemograma y coagulación en rango. En sedimento urinario 
más de 50 eritrocitos con cociente Albumina/creatinina en orina 90.16 mg/g (0-30). Serología 
y autoinmunidad negativas.

	z Frotis en sangre periférica: neutrofilia sin desviación izquierda y plaquetas grandes aisladas.

	z Bioquímica del líquido pleural: compatible con quilotórax.

	z MICROBIOLOGÍA: Hemocultivo positivo para Pseudomona aeruginosa.

	z PRUEBAS DE IMAGEN

	yRadiografía de tórax: derrame pleural bilateral de predominio izquierdo.
	yRMN cérvico-dorsal sin contraste, que muestra compresión medular a nivel D7-D8 con signos 
de mielopatía y otras alteraciones de la señal en cuerpos vertebrales C3, C4, C6, C7 y D11 en 
probable relación con metástasis vertebrales.
	yBody-TAC, en el que se observa derrame pleural bilateral mayor izquierdo con atelectasia 
pulmón derecho, sin adenopatías mediastínicas. Sistema hepato biliar normal, excepto clips 
post-colecistectomía. Quistes corticales simples en riñón izquierdo. Ectasia ureteral izquierda.
	yRMN columna dorsal con contraste, acuñamiento a nivel de D7 con alteraciones en la inten-
sidad de la señal en cuerpos vertebrales odontoides, C3, C6, D3, D6, D10 y D12 en mayor 
relación con sobrecarga articular, sin poder descartar lesiones metastásicas.
	yPET-TC [18F F-FDG], sin signos sugerentes de existencia de tejido tumoral, fractura acuña-
miento D7-D8, incremento metabólico en próstata sugerente de prostatitis.
	z Estudio neurofisiológico, sin afectación de vía somatosensorial medular.

	z ANATOMÍA PATOLÓGICA
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	yCitología de líquido pleural negativo para células malignas. Biopsia pleural con signos de pleu-
ritis crónica linfocitaria inespecífica negativo para malignidad.

El paciente es tratado mediante altas dosis de dexametasona con pauta descendente, consi-
guiendo buen control del dolor y recuperación de la fuerza muscular, sin déficits focales y buena 
tolerancia a la bipedestación con ayuda de corset Jewett. Con las pruebas complementarias an-
teriormente descritas, se descarta origen hematológico, neoplásico de órgano sólido, autoinmune 
o infeccioso. En la actualidad, el paciente ha finalizado pauta descendente de dexametasona, 
permaneciendo asintomático y pendiente de evolución con nuevo PET-TC y reevaluación en 3 
meses vía ambulatoria.

Por tanto, es dado de alta con diagnóstico de fractura aplastamiento vertebral a nivel D7-D8, 
derrame pleural de probable etiología multifactorial, bacteriemia por Pseudomona aeruginosa con 
origen en prostatitis aguda, hipocalcemia y desnutrición leve.

Discusión y conclusión
Ante clínica neurológica y dolor de espalda, con fractura vertebral asociada, sistemáticamente 
pensamos en un origen neoplásico. Sin embargo, siempre debemos valorar una fractura de forma 
global, teniendo en cuenta sus características morfológicas, comportamiento en las distintas se-
cuencias de RMN y los antecedentes personales del paciente1.

La columna vertebral es el sitio más común tanto para las metástasis esqueléticas como para las 
fracturas osteoporóticas, e incluso, casi un tercio de las fracturas vertebrales en pacientes con una 
neoplasia maligna primaria conocida son causadas por osteoporosis y no por metástasis5.

La RMN permite la caracterización de fracturas vertebrales, midiendo entre otros, la adiposidad de la 
médula ósea5. Las fracturas benignas deben preservar al menos un 20% de médula ósea normal (con-
tenido graso e hídrico), mientras que las fracturas de origen tumoral no conservan este porcentaje1.

EL PET-TC puede ayudar a discernir entre la etiología de la fractura vertebral: osteoporótica o pa-
tológica debido a la alta captación de FDG en el origen neoplásico4.

Finalmente, y en lo que respecta al diagnóstico final de nuestro paciente, las fracturas óseas ver-
tebrales poseen una alta prevalencia en la población anciana y suponen grandes consecuencias 
clínicas y funcionales, de ahí la importancia de una detección precoz4.

Puntos destacados

Diagnóstico diferencial de las fracturas vertebrales, con el objetivo de exponer un caso concreto 
en el que son las pruebas complementarias las que descartan etiología de malignidad, pese a 
presentar una clínica con primera sospecha de neoplasia.

Ilustraciones, figuras y tablas

Adjunto en archivos complementarios
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Aprobación ética

No es necesario en este caso.

Consentimiento del paciente

No hay fotografías u otra información que posibilite su identificación
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Resumen:

Presentamos un paciente de 71 años que ingresa para estudio de diploplia binocular y paresia de 
VI par craneal. Asocia ataxia y deterioro progresivo de años de evolución. Inicialmente sospecha 
de moneuropatía diabética que se autolimita y dado la buena evolución el paciente es dado de 
alta pendiente de pruebas complementarias para filiar etiología. El paciente reconsulta por em-
peoramiento clínico neurológico. Dado los resultados de las pruebas pendientes que confirman 
enfermedad VIH, planteamos un nuevo diagnóstico diferencial.

Palabras clave

Mononeuritis, Polineuropatía desmielinizante, Encefalopatía VIH.

Cuerpo del artículo

Introducción.
La infección por el virus de la inmunodeficiencia humana se asocia con diversas manifestaciones 
del sistema nervioso periférico. La polineuropatía periférica aparece de forma tardía y con una pre-
sentación subaguda, por lo que debe ser unos de los diagnósticos diferenciales del paciente VIH.

Caso clínico
Antecedentes
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Varón de 70 años hipertenso y diabético tipo 2 con antecedentes de neoplasia de cavum tratada 
hace 20 años con quimioterapia y radioterapia y posteriores seguimientos sin incidencias hasta 2022.

Intervenido de un sarcoma de pierna derecha de bajo grado en 2014.

En octubre de 2019, ingresó por cuadro de vértigo de probable origen central siendo valorado y 
diagnosticado de cavernomas protuberanciales y quiste neuroglial por neurocirugía, quien ha lle-
vado un posterior seguimiento.

Posteriormente refiere cuadro de debilidad en miembros inferiores y es diagnosticado de síndrome 
acinético de predominio izquierdo y claudicación de la marcha añadiéndole rasagilina y parche 
rotigotina a su tratamiento antihipertensivo y antidiabético habitual.

Enfermedad actual

El paciente acudió al servicio de Urgencias por diplopia binocular de 12 horas de evolución aso-
ciando debilidad de miembros inferiores progresiva de larga data. En ausencia de otros síntomas 
acompañantes.

Exploración física

A su llegada a Urgencias el paciente presentaba aspecto caquéxico con palidez mucocutánea ge-
neralizada. Tenía una auscultación cardiorrespiratoria rítmica normal y tensiones de 112/60mmHg.

Se encontraba consciente, orientado en las 3 esferas y colaborador, aunque algo bradipsíquico.

Neurológicamente presentaba un Glasgow 15/15, pupilas isocóricas normoreactivas. Presentaba 
una diplopia binocular por paresia de VI par craneal derecho fluctuante con maniobras de agotamien-
to sin otras paresias de otros pares craneales. Marcha atáxica con alteración de la marcha en tándem. 
Reflejo rotuliano derecho exaltado, positivos pectorales y exaltados bicipital y estiloradial bilateral.

Pruebas complementarias
Analíticamente destacaba hemoglobina en 12.7g/dl, leucocitos 2790 mil/mm3 con un 33.3% neutrófilos.

Se realizó un TC sin contraste intravenoso sin hallazgos relevantes. Describen calcificaciones a ni-
vel protuberencial izquierdo, ya conocidas, catalogadas como cavernomas, sin compromiso de las 
cisternas de la región. Quiste parietal posterior derecho de 3x2 cm por encima de asta occipital del 
ventrículo lateral derecho, que no muestra realice tras la administración de contraste, catalogado 
como quiste glial, sin cambios.

Evolución
Durante el ingreso se realizó eco doppler de troncos supraaórticos en el que se aprecia ateroma-
tosis carotidea sin estenosis hemodinámicamente significativas. A destacar una placa de ateroma 
en ACI derecha condicionando una reducción del 33% de la luz, que se empezó a tratar incor-
porándoselo AAS 100mg y Atorvastatina 80mg. También se realizó una RMN con lesiones a nivel 
cerebral sin cambios con respecto a los estudios realizados previamente.

Es dado de alta con diagnóstico de diplopía binocular por probable mononeuropatía diabética de 
VI par craneal derecho y empeoramiento de ataxia de la marcha ya conocida. Pendiente de poten-
ciales evocados y resultados serológicos y de autoinmunidad.

A los 4 días, laboratorio confirma positividad para VIH y ese mismo día el paciente acude de nuevo 
a Urgencias por acentuación de su inestabilidad basal y bradilalia. Es ingresado para estudio con 
primeras posibilidades diagnósticas de encefalopatía por VIH vs leucoencefalopatía multifocal vs 
mielopatía vacuolar. A destacar pancitopenia en analítica de ingreso con hemoglobina 12,1mg/dl, 
3670 leucocitos, 1740 neutrófilos y 90.000 plaquetas.
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Se realizó estudio de infecciones oportunistas/latentes, síndromes paraneoplásicos y neoplasias 
ocultas con negatividad para todos ellos.

Anticuerpos hepatitis A, CMV y VEB pasado positivos. Resto de serologías infecciosas y quanti-
feron con resultado negativo. Estudio de LCR en el que destacaban proteinorraquia con discreto 
aumento de leucocitos, pero sin detección material genético en film array.

La carga viral de diagnóstico fue de 138.000 copias con un recuento linfocitos 477.00, CD4+: 
36.00, 7.5%, CD8+: 357, 75%.

En el PET-FDG no se encontraron alteraciones significativas del metabolismo cerebral que fueran 
sugestivas de existencia de demencia degenerativa primaria, ni parkinsonismos atípicos.

Por otro lado, en ENG/EMG hallazgo de polineuropatía sensitivo motora desmielinizante derecha, 
de predominio ciático poplíteo externo.

Dado los resultados iniciamos tratamiento con terapia antirretroviral con BIKTARVY con buena 
tolerancia y evolución favorable, por lo que el paciente es dado de alta.

Actualmente nuestro paciente se encuentra sin detección de copias de ARN para VIH1 en sangre. 
Se encuentra en seguimiento por consultas de Enfermedades Infecciosas-VIH y servicio de reha-
bilitación de nuestro centro, hospital comarcal de segundo nivel.

Diagnostico
Encefalopatía por VIH; Infección VIH estadio C3. Polineuropatía sensitivo motora desmielinizante derecha.

Discusión
La polineuropatía desmielinizante simétrica distal es la manifestación clínica del sistema nervioso 
periférico que más frecuentemente se asocia a VIH. Es una complicación neurológica común y 
puede interferir con las actividades de la vida diaria de estos pacientes.

Las tasas de prevalencia informadas varían del 1 al 69 por ciento, y un metanálisis que incluye más 
de 2000 pacientes demuestra una prevalencia combinada del 38 por ciento1. Es probable que el 
amplio rango se atribuya a la prevalencia decreciente de dicha afectación con el tiempo debido al 
uso temprano de terapia antirretroviral (TAR) más eficaz y menos tóxica y a la heterogeneidad en 
la población de pacientes entre los estudios. Antes de la introducción de un TAR eficaz, la polineu-
ropatía desmielinizante se correlacionaba con el VIH avanzado (menor recuento de CD4 y mayor 
carga viral) 1,2.

Aunque la forma de aparición más frecuente es como efecto secundario de la TAR, en nuestro 
paciente, dado que el diagnóstico de infección por VIH fue en estadio C3 y no se recibió TAR 
precoz, la forma de presentación de enfermedad fue en un estadío avanzado presentando una 
enfermedad definitoria de SIDA 3,4.

Además, otro factor de riesgo no relacionado con el VIH es la diabetes mellitus 4, la cual se en-
cuentra entre los antecedentes personales que probablemente participó en la instauración de la 
afectación neuropática distal.

Conclusiones
Es fundamental un diagnóstico precoz de infección por VIH para evitar la progresión de la misma.

Una TAR a tiempo evita el desarrollo de afecciones en estadíos más avanzados de enfermedad.

El cribado del VIH es una herramienta coste beneficio muy rentable a la que todo facultativo tiene 
acceso y se debe tener en cuenta en multitud de diagnósticos diferenciales.
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Un cribado periódicamente nos permitiría realizar un diagnóstico precoz para iniciar TAR tan pron-
to como sea posible y así evitar la progresión de la enfermedad, incluso llegando a detener la 
actividad de la misma.

Puntos destacados

	z La manifestación del sistema nervioso periférico que más frecuentemente se asocia con VIH es 
la polineuropatía desmielinizante simétrica distal.

	z Aparece en estadíos avanzados, por lo que, un diagnóstico precoz y una terapia antirretroviral 
efectiva, previenen dicha afectación.

Ilustraciones, figuras y tablas

.
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Aprobación ética

El presente trabajo cumple con las normas éticas de publicación de trabajos científicos, no se 
contempla que existan eventos adversos asociados, a excepción de aquellos potencialmente 
derivados de los procedimientos diagnósticos durante el mismo. De forma que no procede su 
comunicación ni seguimiento.

Consentimiento del paciente

De acuerdo con Ley Orgánica 3/2018 de 5 de diciembre, de “Protección de Datos de Carácter 
Personal”, los datos personales que se le requieren (p. ej. edad,sexo, datos de salud)son los 
necesarios para cubrir los objetivos del estudio. En ninguno de los informes del estudio apare-
cerá su nombre, y su identidad no será revelada a persona alguna salvo para cumplir con los 
fines del estudio, y en el caso de urgencia médica o requerimiento legal. Cualquier información 
de carácter personal que pueda ser identificable será conservada y procesada por medios 
informáticos en condiciones de seguridad, con el propósito de determinar los resultados del 
estudio. El acceso a dicha información quedará restringido al personal designado al efecto o a 
otro personal autorizado que estará obligado a mantener la confidencialidad de la información. 
Los resultados del estudio podrán ser comunicados a las Autoridades Sanitarias y, eventual-
mente, a la comunidad científica a través de congresos y/o publicaciones. El consentimiento 
para el tratamiento de sus datos personales y para su cesión es revocable. Usted puede ejercer 
el derecho de acceso, rectificación y cancelación dirigiéndose al investigador, el cual lo pondrá 
en conocimiento del promotor.
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Resumen:

Hombre de 69 años que ingresa por cuadro constitucional, prurito e inquietud psicomotora. 
Movimientos coreiformes simétricos en región orofacial y miembros superiores de dos años de 
evolución. Antecedentes entre los que destaca poliomielitis, meningitis tuberculosa y abuso de 
sustancias. Tras estudio etiológico, se descartan causas autoinmunes, infecciosas y endocrinas. 
Destacan masas pulmonares en TC y hallazgos histológicos de carcinoma pulmonar de célula no 
microcítico. La corea persistente sugiere naturaleza paraneoplásica. El diagnóstico diferencial ex-
haustivo permite el tratamiento adecuado, resaltando la importancia de la evaluación integral para 
pacientes con síntomas neurológicos y neoplásicos.

Palabras clave

Corea, paraneoplásica, neoplasia, constitucional, diagnóstico

Cuerpo del artículo

Se presenta el caso de un hombre de 69 años derivado desde urgencias debido a un cuadro 
constitucional caracterizado por pérdida de peso significativa, astenia y prurito intenso. A la ex-
ploración destacan movimientos coreiformes de 2 años de evolución, ya valorados previamente e 
inicialmente atribuidos a encefalopatía tóxico-medicamentosa por sus hábitos tóxicos conocidos, 
pero que han ocasionado una importante pérdida de autonomía.

	z Antecedentes: Como antecedentes personales, no presenta alergias medicamentosas conoci-
das. No presenta factores de riesgo cardiovascular. Destaca poliomielitis en la infancia (paresia 
de MII residual) y meningitis tuberculosa tratada en la infancia. En cuanto a sus hábitos tóxicos, 
tuvo consumo abusivo de alcohol hasta hace 30 años (durante unos 20 años), consumo cróni-
co de mirtazapina y flurazepam, y fumaba 2 cigarrillos diarios. Como tratamiento habitual toma 
quetiapina 50 mg, 1 comprimido en desayuno y otro en cena. Es dependiente para las activi-
dades básicas de la vida diaria y tiene limitaciones funcionales debido a secuelas neurológicas 
de la polio. Vive con su hijo y su mujer.

	z Enfermedad Actual: Acude derivado desde urgencias a nuestras consultas generales por cuadro 
constitucional. Ha perdido aproximadamente 30 kg en los últimos dos años, con astenia asocia-
da, sin hiporexia. Presenta prurito intenso y hábito intestinal estreñido desde hace unas semanas 
sin productos patológicos asociados, previamente sin alteraciones en tránsito intestinal.

Impresiona a la exploración visual en la consulta, de movimientos coreiformes orofaciales en 
miembros superiores y región cervical. Movimientos simétricos, involuntarios, que respetan des-
canso nocturno según refiere. Valorados previamente e inicialmente atribuidos a encefalopatía 
tóxico-medicamentosa por sus hábitos tóxicos conocidos.

Refiere antecedentes de consumo excesivo de alcohol, benzodiacepinas y antipsicóticos de años 
de evolución. Ha experimentado pérdida de autonomía en los últimos dos años, de forma progre-
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siva sobre una limitación que ya presentaba debido a secuelas neurológicas de la polio. Durante la 
anamnesis por órganos y aparatos, no refiere fiebre ni semiología infecciosa, ni sudoración noctur-
na u otros síntomas B. No clínica cardiorrespiratoria asociada, ni genitourinaria. No hay rectorragia, 
ni hematuria, ni expectoración hemoptoica.

	z Tratamiento Farmacológico: Actualmente toma quetiapina 50 mg, 1 comprimido cada 12 ho-
ras. Ha dejado de tomar benzodiacepinas y haloperidol, a los que atribuye cierta dependencia, 
hace prácticamente un mes.

En los últimos meses, en el contexto de este deterioro clínico progresivo, ha tenido varias caídas 
en domicilio. Una de ellas con traumatismo craneoencefálico, con TAC de cráneo sin alteraciones 
agudas. Desde entonces, ha presentado un deterioro más marcado, con aumento de inquietud 
psicomotriz e intensidad de movimientos coreiformes, síndrome confusional autolimitado, lenguaje 
incoherente e incapacidad de deambular de forma autónoma e incluso mantenerse sentado la bi-
pedestación sin ayuda. No ha presentado fiebre ni semiología infecciosa. Tratado con haloperidol 
y biperideno por movimientos anormales en urgencias.

Tras el deterioro marcado en las últimas semanas, con dificultad para realizar estudio etiológico 
de forma ambulatoria por su marcada inquietud psicomotriz (necesidad de sedación para realizar 
Body-TAC), se cursa ingreso para estudio.

	z Exploración Física: Aceptable estado general, estable hemodinámicamente, eupneico al ha-
bla. Consciente, inquietud psicomotora, orientado las 3 esferas, no alteraciones de lenguaje 
o habla. Campimetría por confrontación normal. Inestabilidad en la marcha, con aumento de 
base de sustentación. Acude en silla de ruedas, con gran inquietud, movimientos coreiformes 
intensos simétricos orofaciales, en ambos brazos y región cervical. No adenopatías patológicas 
palpables. Auscultación cardiorrespiratoria con tonos rítmicos sin soplos, murmullo vesicular 
sin ruidos sobreañadidos. Abdomen: excavado, blando, no masas, no dolor a la palpación. 
Miembros inferiores con sarcopenia, sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

	z Pruebas Complementarias: Destacan a su ingreso, una analítica sanguínea con elevación leve 
de reactantes de fase aguda (PCR de 43 mg/L), sin anemia, sin alteraciones de proteinograma, 
sin alteraciones iónicas ni trastorno hidroelectrolítico. En TAC cerebral sin contraste realizado 
en urgencias, presenta imágenes sugestivas de posibles higromas subdurales o hematomas 
subdurales crónicos, sin otros cambios significativos.

La resonancia magnética craneal realizada, para completar el estudio de la corea crónica, reveló 
aumento de la talla ventricular y signos de edema transependimario. Se observaron lesiones cró-
nicas de sustancia blanca con morfología confluente, sugiriendo un origen vascular (Fazekas 3). 
Además, se identificó realce fino y liso paquimeningeo, sin la presencia de lesiones intraaxiales o 
realces patológicos de contraste.

En la TC de tórax y abdomen, como estudio completo del cuadro constitucional del paciente, se 
identificaron masas pulmonares (Figura 1) con características compatibles con neoplasia pulmo-
nar, adenopatías mediastínicas múltiples, engrosamiento difuso pseudonodular de ambas glán-
dulas suprarrenales sugestivo de hiperplasia, así como otros hallazgos abdominales y óseos, con 
ausencia de líquido libre intraperitoneal y adenopatías retroperitoneales o pélvicas valorables.

	z Diagnóstico: Se realizó una endoscopia endobronquial en los que se evidenciaron signos indi-
rectos de neoplasia en bronquio segmentario 9 de pirámide basal izquierda. Se realizó punción 
transbronquial ecodirigida de la masa pulmonar y se envían resultados para estudio histológico, 
con hallazgos de células malignas y confirmación de un carcinoma pulmonar de célula no pe-
queña, el cual se encuentra extensamente necrosado.
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	z Evolución: Respecto al cuadro de movimientos coreiformes que presentaba al inicio, se ha 
producido mejoría progresiva tras reajuste del tratamiento, aunque al mes, vuelve a consultar 
por urgencias con empeoramiento de su patología de base y aumento de la clínica psicomotriz.

	z Discusión y Conclusiones: La corea en pacientes con cuadros constitucionales presenta 
un amplio espectro de diagnósticos diferenciales, que abarcan patologías autoinmunes, 
infecciosas, endocrinas, tumorales, tóxicas y neurológicas. Entre las posibles causas au-
toinmunes se incluyen la corea de Sydenham y su asociación con enfermedades autoin-
munes sistémicas como el lupus eritematoso sistémico. Las infecciones por Streptococ-
cus beta-hemolítico del grupo A pueden desencadenar la corea de Sydenham, mientras 
que otras infecciones virales, bacterianas o parasitarias también pueden ser responsables. 
Los trastornos endocrinos, como el hipertiroidismo o la enfermedad de Graves-Basedow, 
pueden presentarse con corea. Las lesiones cerebrales tumorales o metastásicas, o sín-
dromes paraneoplásicos también deben ser consideradas, así como el abuso de drogas 
y la exposición a toxinas ambientales como causas potenciales que pueden afectar los 
ganglios basales.

El diagnóstico diferencial se basa en una evaluación clínica exhaustiva, pruebas de laboratorio, 
estudios de imagen y, en algunos casos, biopsias, lo que permite un manejo terapéutico adecuado 
dependiendo de la causa subyacente.

En nuestro caso, el paciente presentaba estudio de autoinmunidad negativo, con reactantes de 
fase aguda sin elevación ni semiología infecciosa durante el ingreso. Además, la serología infec-
ciosa para las principales etiologías no mostró hallazgos significativos. Desde el punto de vista 
hormonal, presenta un perfil analítico completo sin alteraciones. No presenta otras características 
típicas ni antecedentes familiares que indiquen estudio genético de Enfermedad de Huntington. 
Finalmente, gracias al estudio de imagen, con datos de apoyo que guiaron el proceso, como el 
marcado síndrome constitucional que presentaba el paciente, se evidenciaron masas pulmonares 
con estudio histológico concluyente de carcinoma no microcítico. A pesar del ajuste farmacoló-
gico con apoyo del Servicio de Neurología, el paciente continúa con movimientos coreiformes de 
difícil control, probablemente de etiología paraneoplásica, siendo más frecuente entre los casos de 
neoplasia pulmonar como se recoge entre la literatura.

La evaluación clínica completa del paciente, junto con pruebas de laboratorio, estudios de imagen 
y, en algunos casos, biopsia, son fundamentales para establecer un diagnóstico diferencial preciso 
y guiar el manejo terapéutico adecuado. Es importante destacar que el tratamiento de la corea 
puede variar según la causa subyacente.

Puntos destacados

	z Recoger de forma sistemática los antecedentes personales previo ingreso hospitalario

	z Indagar en el proceso diagnóstico más allá de los síntomas de presentación

	z Corroborar y cuestionar antecedentes personales ya conocidos

	z Completar estudio etiológico incompleto de problemas clínicos previos
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Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1

PET- TAC torácico: Adenopatías mediastínicas centrotorácica e hiliar izquierda (A). Gran área hi-
permetabólica (SUVmax: 18,19) que corresponde a masa pulmonar en el hilio izquierdo localizada 
en la língula superior y lóbulo inferior izquierdo (B). Masa pulmonar con bordes mal definidos en el 
lóbulo inferior izquierdo (segmento posterobasal) (C).
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No hay fotografías u otra información que posibilite la identificación del paciente

775/107. CUANDO LA GENÉTICA NO SIEMPRE DA CON EL 
DIAGNÓSTICO

Autores:

López Rodríguez, S.1, Sánchez Quesada, P.1, Fatoul Del Pino, G.2, Moyano Moreno, C.1, 
Díaz Abad, J.1

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario San Cecilio. Granada, (2) Médico 
Especialista en Familia y Comunidad. Hospital Universitario San Cecilio. Granada

Resumen:

La Esclerosis Tuberosa es un síndrome neurocutáneo multisistémico producido por las alteraciones en 
los genes TSC1 y TSC2. Presentamos el caso de una paciente de 34 años, con clínica de crisis epi-
lépticas mal controladas desde los 20 años. Una resonancia magnética craneal, mostró nódulos sube-
pendimarios y displasia cortical frontal bilateral, estableciéndose la sospecha de esclerosis tuberosa. 
Se solicitó estudio genético que fue negativo, sin descartar el diagnóstico por el probable mosaicismo 
genético presente en la paciente. El caso pone en relieve la importancia diagnóstica de la identificación 
de unos criterios clínicos definidos, especialmente cuando las pruebas genéticas son negativas.

Palabras clave

Esclerosis-Tuberosa, epilepsia, estudio genético

Cuerpo del artículo

Introducción:
La esclerosis tuberosa es una enfermedad englobada en el grupo de las facomatosis producida 
por alteraciones en los genes TSC1 y TSC2, criterio que a pesar de ser suficiente, no siempre es 
necesario para realizar el diagnóstico si se cumplen una serie de criterios clínicos definidos.
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Describimos el caso de una mujer con crisis epilépticas de difícil control en el cual tuvo especial 
importancia la identificación de los criterios clínicos, a pesar de la negatividad de las pruebas ge-
néticas, para el diagnóstico y el tratamiento dirigido de la enfermedad.

Caso clínico:
Mujer de 34 años, con antecedentes personales relevantes de retraso psicomotor y epilepsia con 
predominio de crisis focales desde la infancia, en tratamiento antiepiléptico con Levetiracetam, 
Clonazepam, Lacosamida y Topiramato. En lo referente a la línea paterna, su padre presentó crisis 
epilépticas desde la adolescencia hasta los 30 años de edad.

En seguimiento inicialmente por Pediatría por retraso en la adquisición del lenguaje y así como 
retraso cognitivo a los 7 años con calcificaciones en las pruebas de imagen, sin filiar. Acudió por 
primera vez a consulta de Neurología general por crisis convulsivas nocturnas tónico-clónicas ge-
neralizadas a los 20 años, desde entonces en seguimiento por este motivo, que a los 25 años se 
agravaron haciéndose de predominio diurno y muy frecuentes, además de crisis de ausencia de 
difícil control y cefalea.

En 2019, su médico de atención primaria solicitó realización de Resonancia Magnética craneal 
en la que se objetivaron nódulos subependimarios calcificados y displasia cortical frontal bilateral, 
estableciéndose la sospecha de esclerosis tuberosa.

Sin embargo, no es hasta Marzo de 2022 cuando se solicitó estudio genético y valoración en con-
sulta de Enfermedades Minoritarias para despistaje de la enfermedad.

En el momento de su valoración en consulta:

Clínica:
Mejoría del control de las crisis epilépticas con el tratamiento pautado, bien tolerado, aunque per-
sistían numerosas crisis de ausencia, que acontecían principalmente antes de las menstruaciones.

Exploración Física:
A la inspección, destacaban pequeñas lesiones en mentón sugerentes de fibromas, así como pe-
cas en región malar y nasal. Hiperpigmentación de axilas. Vello en mentón depilado, sin hirsutismo 
en abdomen, hombros ni espalda. Ausencia de máculas hipopigmentadas, ni lesiones ungueales 
ni placa de Shagren. Auscultación cardiorrespiratoria normal y exploración de abdomen y extre-
midades anodinas.

Pruebas complementarias:
Dada la sospecha de esclerosis tuberosa se solicitó a la paciente las siguientes pruebas:

Resonancia Magnética de control, en la que se evidenció aumento de nódulo subependimario 
compatible con astrocitoma de células gigantes

TAC toracoabdominal sin alteraciones morfodensiométricas

Ecografía abdominal, presentando como principal hallazgo lesión nodular hiperecogénica de 9,5 
mm en tercio superior del riñón izquierdo sugerente de angiomiolipoma

Valoración por Dermatología, informando de la presencia de 10 o más pápulas rojizas milimétricas 
centrofaciales en zonas perialares, dorso-punta nasal y en mejillas compatibles con angiofibromas 
faciales, así como hiperpigmentación en axilas.

Valoración por Oftalmología, descartando la presencia de nódulos de Lisch, ni facomas en retina
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Estudio genético en el que no se detectaron mutaciones ni alteraciones en el número de copias 
en los genes TSC1 ni TSC2. Portadora del Síndrome de anomalías congénitas múltiples-hipoto-
nía-epilepsia tipo 3 (AR).

Evolución:
Dado los hallazgos de las pruebas de imagen, junto con la presencia de lesiones faciales com-
patibles con angiofibromas, se diagnosticó a la paciente de Esclerosis Tuberosa al cumplir con 3 
criterios mayores, independientemente de que el estudio genético resultara ser negativo.

Se propuso a paciente en sesión multidisciplinar por mal control posterior de las crisis, con el fin 
de estudiar posible relación de las mismas con episodios menstruales y ajuste del tratamiento 
con everolimus.

Juicio Clínico:
Esclerosis Tuberosa definida clínicamente (angiofibromas faciales y nódulos subependimarios) con 
genética negativa.

Discusión:
La esclerosis tuberosa es un trastorno neurocutáneo causado por una alteración en la prolifera-
ción y migración celular, produciendo la aparición de hamartomas benignos en cerebro, ojos, piel, 
riñón, corazón, pulmón e hígado.

En su diagnóstico, se deben de realizar pruebas genéticas para detectar alteración de los TSC1 y 
TSC2, especialmente relevante en el manejo precoz de aquellos pacientes en los que se sospecha 
la enfermedad y aún no cumplen criterios clínicos. No obstante, una prueba genética negativa no 
excluye el diagnóstico, ya que en torno al 10-15% de los pacientes no se identifica ninguna varian-
te patogénica. Una de las causas de la negatividad del test genético, es el mosaicismo somático, 
en el cual la alteración de los genes TSC1 o TSC2 no está presente en todas las células, sino que 
existen dos poblaciones celulares genéticamente distintas. En este contexto, toma especial im-
portancia la sospecha clínica, estableciendo el diagnóstico cuando se cumplen con al menos dos 
criterios mayores, o bien un criterio mayor y dos menores.

En el manejo de la esclerosis tuberosa, es necesario el seguimiento multidisciplinar de las dis-
tintas manifestaciones a nivel sistémico, así como del manejo de las crisis epilépticas y otros 
síntomas neurológicos.

Como tratamiento farmacológico, destaca el papel del everolimus en la inhibición de la vía mTOR 
para la regresión de los tumores. En el manejo de la epilepsia, la vigabatrina es el tratamiento de 
primera elección para el tratamiento de los espasmos infantiles y las crisis focales en menores 
de un año, utilizando otros fármacos con acción inhibitoria del GABA (como la carbamazepina o 
topiramato) después del año de vida. Existen otras medidas de segunda y tercera línea ante la epi-
lepsia refractaria como pueden ser la cirugía, la dieta cetogénica, la estimulación del nervio vago, 
el everolimus y el uso de cannabidiol

Conclusiones:
El caso presentado pone de manifiesto la importancia de sospechar la enfermedad ante un pa-
ciente con manifestaciones neurológicas y cutáneas compatibles, así como de que a pesar de 
que en el transcurso diagnóstico las pruebas genéticas puedan llegar a ser negativas, la presencia 
de unos criterios clínicos adecuadamente identificados mediante la anamnesis, la exploración y 
la correcta selección de pruebas complementarias, pueden llegar a la certeza diagnóstica y por 
consiguiente al precoz tratamiento de la enfermedad.
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Puntos destacados

	z Sospecha clínica ante sintomatología neurológica y cutánea

	z Cumplimiento de criterios clínicos para su diagnóstico

	z El estudio genético, no siempre es necesario para el diagnóstico

	z La negatividad de las pruebas genéticas puede deberse al fenómeno de mosaicismo genético.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen

La ecografía clínica es una herramienta rápida, eficiente e inocua, cuyo uso ha aumentado signifi-
cativamente en los últimos años. Si bien requiere entrenamiento específico para su correcto em-
pleo, su papel a la hora de optimizar el diagnóstico y manejo de los pacientes ha sido ampliamente 
demostrado.

En pacientes con deterioro cognitivo, y cuya anamnesis pueda verse dificultada, la ecografía clíni-
ca adquiere una especial importancia.

Presentamos el caso de un varón con deterioro cognitivo secundario a enfermedad de Huntington, 
que sin referir clínica articular a ese nivel, fue diagnosticado de artritis séptica de cadera con la 
ayuda de la ecografía clínica.

Palabras clave

ecografía clínica, artritis séptica, demencia.

Cuerpo del artículo

Introducción 
La ecografía clínica constituye una herramienta diagnóstica rápida y eficiente, capaz de comple-
mentar información clínica a tiempo real, sin suponer perjuicio alguno para el paciente. Su empleo 
en el entorno hospitalario se ha visto incrementado en las últimas décadas y ha permitido un au-
mento de proporción de diagnósticos correctos en un 32%1. 

En pacientes de difícil valoración, en los que una correcta anamnesis puede verse obstaculizada 
por su situación basal o comorbilidades, el empleo de la ecografía clínica como herramienta acce-
soria para el facultativo una importancia aún mayor. 

Presentamos el caso de un varón de 78 años, con deterioro cognitivo avanzado secundario a en-
fermedad de Huntington que, en el contexto de una bacteriemia por Staphylococcus aureus, fue 
diagnosticado de artritis séptica de cadera y rodilla izquierdas con la ayuda de la ecografía clínica.

Historia clínica: 
Antecedentes de interés: 

	z Factores de riesgo vascular: Hipertensión arterial, Diabetes Mellitus tipo 2. 

	z Enfermedad de Huntington que condiciona deterioro cognitivo moderado/severo y dependen-
cia total para las actividades básicas de la vida diaria. 

	z Fractura abierta de fémur izquierdo en 1970 tras accidente de tráfico, con posterior infección 
en 2015 de material de osteosíntesis por Staphylococcus epidermidis. 

	z Tratamiento habitual: metformina 850mg/8h, insulina glargina 32UI/24h, lormetazepam 
2mg/24h, haloperidol 2mg/ml 20 gotas/8h.

Enfermedad actual: 

El paciente fue traído al Servicio de Urgencias por mayor deterioro general en los últimos días. No 
había presentado fiebre ni sensación distérmica los días previos, y a la anamnesis sólo refería mo-
lestias en la rodilla izquierda, con limitación funcional de la articulación. Además de análisis de san-
gre rutinarios se solicitaron hemocultivos, aislandose Staphylococcus aureus sensible a meticilina 
(SASM) en 2/2 frascos. El paciente inició tratamiento empírico con cloxacilina 2g/4h y daptomicina 
10mg/kg/día e ingresó en planta de Medicina Interna para continuación del tratamiento.
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Exploración física: 
A nuestra valoración, el paciente presentaba: tensión arterial 115/65 mmHg, frecuencia cardíaca 
de 76 lpm y saturación de oxígeno al 97% con gafas nasales a 2L. Impresionaba mal estado ge-
neral, encontrándose desorientado y poco colaborador. 

	z Auscultación rítmica y sin soplos. 

	z En miembros inferiores presentaba: 

	z En rodilla izquierda, eritema y aumento de temperatura local, junto con dolor e impotencia fun-
cional. 

	z En cadera izquierda, una pequeña área tumefacta, subcentimétrica, con un punto abierto por 
el que drenaba material de aspecto purulento.

	z Ante esta exploración se realizó una ecografía a pie de cama focalizada miembro inferior iz-
quierdo, con los siguientes hallazgos: 

	z En rodilla izquierda se detectó una marcada sinovitis con escaso derrame articular asociado 
(Figura 1). 

	z En articulación coxofemoral izquierda se observó una estructura hipoecogénica que comuni-
caba dicha articulación con la piel adyacente, compatible con trayecto fistuloso (Figuras 2 y 3).

Pruebas complementarias: 
En analítica de sangre el paciente presentaba una discreta elevación de reactantes de fase aguda, 
con una proteína C reactiva en 53,7mg/L (0.4 - 5) y una procalcitonina en 0,16mg/L (0.02 - 0.5). 

En cuanto al estudio microbiológico: 

Se solicitó valoración al Servicio de Reumatología, quienes realizaron artrocentesis ecoguiada de rodilla 
izquierda con identificación de Staphylococcus aureus por técnicas de microbiología molecular. 

Se tomó muestra profunda del trayecto fistuloso, identificando nuevamente SASM por cultivo 
convencional. 

En lo que respecta a las pruebas de imagen, en un ecocardiograma transtorácico no se apreciaron 
signos de endocarditis infecciosa y en una tomografía computarizada de la cadera izquierda (Figu-
ra 4) se constató la presencia de un trayecto fistuloso entre la articulación coxofemoral izquierda y 
la piel adyacente. Así mismo, en esta prueba se identificó una colección de dimensiones 23x22x78 
milímetros que se extendía desde la región subtrocantérea del hasta el tercio proximal de la diáfisis 
del mismo, con realce de la pared y algunas burbujas de gas en su interior. Estos hallazgos sugie-
ren osteomielitis y/o absceso dependiente del material de osteosíntesis.

Evolución 
Tras la anamnesis, exploración y resultado de las pruebas complementarias se presentó el caso 
en comité multidisciplinar junto al servicio de Traumatología, decidiéndose finalmente manejo con-
servador con antibioterapia debido a las características basales del paciente. 

Durante su ingreso, nuestro paciente presentó buena evolución clínico-analítica, manteniéndose 
estable y sin presentar incidencias a lo largo de su estancia, con disminución progresiva de pará-
metros inflamatorios y negativizando hemocultivos de control solicitados a las 72 horas del trata-
miento antibiótico establecido.

Diagnóstico 
Bacteriemia, artritis séptica de rodilla y cadera izquierdas por Staphylococcus aureus.
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Discusión y conclusiones 
La artritis séptica constituye una urgencia infecciosa que condiciona una elevada morbimortalidad, 
más aún cuando desencadena una bacteriemia asociada a la misma. Un reciente metaanálisis 
estima la mortalidad atribuible a la bacteriemia por SAMS de hasta el 30,2% al año2.

La rapidez a la hora de establecer su diagnóstico es clave para prevenir complicaciones y estable-
cer un tratamiento adecuado3. Es por ello que, en pacientes cuya valoración se ve dificultada por 
su situación funcional o patología de base, la ecografía clínica se postula como una herramienta 
rápida y coste-efectiva, capaz de complementar con rapidez la información clínica aportada por la 
anamnesis o exploración física de nuestros pacientes1.

La ecografía clínica ha demostrado una eficacia similar a la hora de diagnosticar síndrome aórtico 
abdominal y trombosis venosa profunda, sirviendo de apoyo además al diagnóstico de neumo-
nía o insuficiencia cardíaca congestiva cuando se ha comparado con la ecografía reglada1, 4. 
Su empleo ha aumentado de forma significativa desde la pandemia por COVID-19, y su variante 
musculoesquelética ha cobrado una importancia creciente en los últimos años para el diagnóstico 
de artritis séptica4, 5. 

No obstante, no se trata de una prueba exenta de dificultades, siendo su mayor complicación 
el hecho de ser una prueba observador-dependiente. Depende de la pericia del facultativo, y la 
correcta interpretación de sus resultados puede verse obstaculizada si no se tiene un correcto 
entrenamiento previo6.

Con el presente caso pretendemos promover e incentivar el papel de la ecografía clínica para el 
diagnóstico y manejo de complicaciones infecciosas, particularmente en aquellos pacientes que 
presenten deterioro cognitivo. Un entrenamiento adecuado en la misma, junto con la colaboración 
multidisciplinar por parte de los profesionales de Radiología se hacen necesarios, cada vez más, 
para mejorar la calidad de atención a nuestros pacientes, así como para facilitar un diagnóstico y 
manejo tempranos de patologías que requieran actuación urgente, evitando así complicaciones y 
preservando su calidad de vida.

Puntos destacados

Con este caso clínico pretendemos destacar la ecografía clínica como herramienta complemen-
taria para el clínico, enfatizando las ventajas que aporta al completar la información aportada por 
la anamnesis y exploración física del paciente, particularmente en casos donde exista deterioro 
cognitivo.

Ilustraciones, figuras y tablas

Las imágenes han sido debidamente anonimizadas. Dada la imposibilidad de adjuntar como archi-
vo complementario, se enviarán por correo a Secretaría.
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Resumen:

La linfangielomatosis es una rara enfermedad del sistema linfático con alta tasa de progresión 
y morbimortalidad. Presentamos el caso de una mujer de 39 años con disnea nocturna y tos 
persistente. Los estudios revelaron un patrón obstructivo en las pruebas respiratorias y quistes 
pulmonares en la radiografía y TACAR, confirmándose el diagnóstico mediante biopsia pulmonar. 
Este trastorno se presenta principalmente en mujeres jóvenes con síntomas siendo el trasplante 
bipulmonar es el tratamiento definitivo, con posibles recaídas post-trasplante pudiendo usarse el 
sirolimus para estabilizar la función pulmonar.
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Palabras clave
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Enfermedades intersticiales difusas

Trasplante bipulmonar

Sirolimus

Cuerpo del artículo

Introducción
La linfangielomatosis constituye una rara enfermedad multisistémica de causa desconocida, que 
resulta de un desarrollo y proliferación anormal del sistema linfático, pudiendo manifestarse de 
forma localizada (linfangioma) o difusa (linfangielomatosis). Aunque su prevalencia estimada es 
inferior a un caso por millón de habitantes, se trata de una enfermedad de mal pronóstico, con 
una alta tasa de progresión a lo largo del tiempo, conduciendo a una insuficiencia respiratoria gra-
vemente progresiva con el consiguiente aumento de la morbimortalidad asociado.

Caso Clínico
Mujer de 39 años con antecedentes de enfermedad por reflujo gastroesofágico y neumotórax 
espontáneo primario que es derivada a consultas de medicina interna por disnea.

En la anamnesis la paciente refería disnea de moderados esfuerzos de predomino nocturno des-
de hace un año, de carácter progresivo, sin ortopnea ni disnea paroxística nocturna asociadas. 
Asimismo, presentaba también tos frecuente no expectorante, sin incremento de la mucosidad ni 
de la purulencia del esputo. Negaba auto escucha de sibilantes, hemoptisis, fiebre, dolor torácico 
o pérdida de peso en los últimos meses, así como consumo de tóxicos o exposiciones laborales 
de riesgo.

A la exploración física la paciente se mostraba hemodinámicamente estable con saturación basal 
de oxígeno del 98%, a la auscultación presentaba tonos rítmicos sin soplos y crepitantes secos 
bibasales, no presentando otras alteraciones de interés a la exploración por órganos u aparatos.

Ante dichos hallazgos se decidió realizar un estudio inicial de la disnea mediante una analítica 
completa con perfil de autoinmunidad y serologías que resultaron completamente anodinas; prue-
bas funcionales respiratorias en las que se objetivaron un patrón ventilatorio obstructivo, con au-
mento de los volúmenes pulmonares, así como una disminución de la DLCO y una radiografía de 
tórax en la que se visualizaron imágenes redondeadas hipodensas en base izquierda sugestivas 
de quistes pulmonares

Ante dichos hallazgos se solicita TACAR de Tórax de carácter urgente en el que se visualizaron 
numerosas imágenes quísticas aéreas de paredes bien definidas de distribución difusa bilateral.

Con la sospecha clínica de linfangielomatosis se decide realización de biopsia quirúrgica que con-
firma el diagnóstico.

Discusión y conclusiones
La linfangielomatosis es una enfermedad que se clasifica dentro de las enfermedades pulmonares 
intersticiales difusas. Sus síntomas clínicos suelen ser inespecíficos, manifestándose principal-
mente con disnea y tos, y ocasionalmente con dolor torácico o hemoptisis. A menudo debuta 
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como neumotórax espontáneo recurrente y puede incluir manifestaciones de afectación linfática, 
como quilotórax o ascitis quilosa.

El diagnóstico de sospecha se ha de establecer en mujeres jóvenes con disnea que presentan 
características de enfermedad intersticial. En pruebas de imagen como la radiografía o el TACAR 
se pueden observar imágenes quísticas sin predomino zonal, dando el diagnostico definitivo el 
estudio histológico mediante biopsia transbronquial o biopsia pulmonar abierta.

El tratamiento definitivo de la enfermedad es el trasplante bipulmonar, pudiendo reaparecer el tras-
torno en los órganos trasplantados. Terapias como el sirolimus podrían ser útiles para estabilizar la 
función pulmonar y la caída del FEV1.

Puntos destacados

El caso subraya la linfangielomatosis pulmonar, enfermedad rara de mal pronóstico. Destaca la 
importancia de una adecuada sospecha clínica para el diagnóstico preciso, así como los criterios 
para su diagnóstico y las posibilidades terapéuticas en la actualidad.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Aprobación ética

El caso cumple con todos los criterios éticos necesarios

Consentimiento del paciente

El paciente aporta su consentimiento
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Resumen:

Se presenta el caso de una mujer de 21 años natural de Nicaragua con antecedente de fibrilación 
auricular paroxística. Acude a urgencias por dolor abdominal intermitente de un año de evolución 
que se acompaña de episodios de estreñimiento y despeños diarreicos. En la exploración se palpa 
una masa de gran tamaño en vacío e hipocondrio derecho. Se ingresa en planta para completar 
estudio. Se realiza una tomografía computarizada en la que se objetivan hallazgos compatibles de 
angiolipomas renales y linfangioleiomiomatosis sugestivos del complejo de esclerosis tuberosa.

Palabras clave

Esclerosis tuberosa, síndrome neurocutáneo, facomatosis.

Cuerpo del artículo

Introducción:
El complejo de esclerosis tuberosa es un trastorno genético hereditario autosómico dominante 
en el que aparecen tumores en múltiples órganos. El diagnóstico requiere de un criterio genético 
y criterios clínicos. El tratamiento es sintomático y se aconseja realizar controles regulares para 
detectar complicaciones como malignidad de las lesiones.
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Caso Clínico:
Antecedentes y enfermedad actual:

Mujer de 24 años, natural de Nicaragua que vive en España desde hace dos años. Como antece-
dentes familiares, su padre había fallecido por infarto agudo de miocardio con 30 años y sus tíos 
paternos cuentan con un historial de crisis convulsivas no filiadas. No refiere alergias medicamen-
tosas conocidas ni hábitos tóxicos. Ha sido diagnosticada de una fibrilación auricular paroxística 
sin criterios de anticoagulación (CHA2DS VASC 0 puntos), sin cardiopatía estructural.

La paciente acudió al Servicio de Urgencias por presentar molestias abdominales intermitentes 
de un año de evolución que en ocasiones se acompañaban de náuseas, crisis de estreñimiento 
y despeños diarreicos. El dolor se incrementó de forma progresiva, junto con mayor distensión 
abdominal en días previos a consultar. No presentó fiebre. Negó síndrome constitucional.

Exploración:
Ingresó en planta, la paciente se encontraba hemodinámicamente estable, afebril y eupneica en 
reposo. En la exploración física destacó un abdomen blando en la que se palpó una masa en vacío 
e hipocondrio derecho de gran tamaño y de consistencia dura. Se realizó una ecoscopia a pie de 
cama en la que se visualizó una masa sólida superpuesta al hígado de unos 5x8 cm además, de 
una imagen similar a una litiasis en vesícula biliar, pero sin sombra acústica, sugestiva de pólipo 
vesicular. También, observamos una mancha elevada hiperpigmentada con bordes delimitados en 
aleta nasal izquierda junto con máculas repartidas por todo el rostro (Figura 1).

Pruebas complementarias:
La analítica de sangre y sistemático de orina eran rigurosamente anodinas. Los parámetros infec-
ciosos y marcadores tumorales fueron negativos.

Como prueba de imagen se realizó una tomografía computarizada (TC) de tórax y abdomen en la que 
se objetivó severo aumento de ambos riñones de forma simétrica con una pérdida de diferenciación 
córticomedular a expensas de lesiones renales de componente graso poco definidas sugestivos de 
angiolipomas renales gigantes. Además, de unas lesiones quísticas pulmonares que podrían estar 
relacionado con linfangioleiomiomatosis (LAM) en estadios iniciales (Figura 2). Todos estos hallazgos 
en la TC podrían explicar una alta probabilidad de un complejo de esclerosis tuberosa.

Por último, se realizó un ecocardiograma transtorácico y electrocardiograma en el que se eviden-
ció una fibrilación auricular sin otras alteraciones.

Actualmente, la paciente está pendiente de una resonancia magnética craneal, y del estudio genético

Diagnóstico y evolución:
La paciente durante el transcurso del ingreso tuvo un buen control del dolor abdominal, no presen-
tó vómitos o nauseas e incluso negó deposiciones diarreicas.

Con los hallazgos de angiolipomas encontrados en la TC realizamos un diagnóstico diferencial en 
el que incluimos esclerosis idiopática, Síndrome de Von Hippel-Lindau (VHL), Neurofibromatosis 
tipo 1 (NF1) o angiolipomas idiopáticos.

En el caso del síndrome VHL podría encajar al objetivarse quistes renales, en cambio no se evi-
denció feocromocitoma, tumor o quiste pancreático o pérdida de audición (1). Se podría relacionar 
con la enfermedad de NF1 por los neurofibromas cutáneos, pero se descartó ya que no presen-
taba dos o más criterios clínicos diagnósticos (2). La posibilidad de que los angiolipomas encon-
trados en la TC fueran de origen idiopático era muy baja debido a que suelen ser unilaterales y de 
pequeño tamaño (3).
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El diagnóstico se decantó por el complejo de esclerosis tuberosa, durante el ingreso se realizó 
interconsulta a Oftalmología que describieron lesiones múltiples de aspecto nodular hiperpigmen-
tados en los párpados que podrían corresponder a angiofibromas y en la exploración de fondo de 
ojo se objetivó lesiones nodulares peripapilares que podrían tratarse de un hamartoma astrocítico. 
También, se realizó un electroencefalograma (EEG) que descartaba focos epileptógenos.

Según los criterios diagnósticos se podría establecer como diagnóstico definitivo clínico ya que 
presentó 2 criterios mayores como angiolipomas renales y hamartomas retinianos múltiples. Aun-
que actualmente, está pendiente de resonancia magnética craneal para descartar patología típica 
de este trastorno como hamartomas glioneuronales o nódulos subependimarios.

Discusión y conclusión:
El complejo de esclerosis tuberosa (CET) es un trastorno hereditario autosómico dominante que se 
caracteriza por una predisposición a la formación de tumores benignos en múltiples órganos como 
cerebro, piel, riñón, retina, corazón y pulmón. (4). Existe una gran variedad de fenotipos dentro 
de las familias en cuanto al número y gravedad de las manifestaciones (5). La triada diagnóstica 
clásica de Vogt consiste en convulsiones, discapacidad intelectual y angiofibromas faciales (4), de 
la cual la paciente solo presenta las lesiones cutáneas. La prevalencia estimada es entre 6,8 y 12,4 
casos por cada 100000 habitantes nacidos vivos, la incidencia no difiere según sexo o raza (5).

El diagnóstico se basa en criterios clínicos o diagnóstico genético. La enfermedad se puede diag-
nosticar en base al cumplimiento mínimo de unos criterios clínicos consensuados a partir de unos 
criterios mayores y menores, que se indican en la Tabla 1. Se considera diagnóstico definitivo 
clínico cuando presenta dos criterios mayores o uno mayor con dos o más criterios menores, en 
cambio un diagnóstico posible clínico es cuando se manifiesta un criterio mayor o dos o más cri-
terios menores (5). El diagnóstico genético se basa en la identificación de una variante patógena 
de TSC1 O TSC2, la presencia de ella confirma el diagnóstico independientemente de la certeza 
diagnóstica de los criterios clínicos (6).

El tratamiento del CET está dirigido hacia las manifestaciones sistémicas. El síntoma más común 
y de difícil manejo es el tratamiento de las convulsiones con vigabatrina y everolimus. Las lesiones 
cutáneas y oftalmológicas precisan revisiones anuales, en cuanto a los angiofibromas faciales y 
angiomiolipomas son eficaces el tratamiento con sirolimus (7). La LAM puede dar una limitación 
significativa de la función 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 
periódica y tratar con everolimus (7).

Puntos destacados

La singularidad del caso viene dada por la clínica, presenta sólo un síntoma de la triada clásica de 
CET, además de la detección tardía y su presentación con una afectación anatómica importante 
sin repercusión de la función renal.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. Paciente con mancha elevada hiperpigmentada en aleta nasal izquierda y máculas repar-
tidas por todo el rostro.
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Figura 2. A. Corte axial B. Corte coronal

Tabla 1. Criterios diagnósticos del Complejo de esclerosis tuberosa (5).
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Resumen:

Presentamos el caso de una paciente en la que años de mal control de su diabetes mellitus tipo 2 le ha 
provocado un cuadro de polineuropatía diabética (PND) en miembros inferiores. A pesar de la optimi-
zación de tratamiento diabético y analgésico, el retraso diagnostico y en el manejo de sus patologías 
provocaron que no se pudiese conseguir un buen control de los síntomas sensitivos de la paciente.

Palabras clave

Diabetes Mellitus, Diabetic Neuropathies

Cuerpo del artículo

Se trata de una mujer de 61 años, natural de España, con antecedentes personales de diabetes 
mellitus desde hace más de 15 años tratada con antidiabéticos orales, HTA de más de 15 años 
de evolución y dislipemia, en tratamiento con atorvastatina 40 mg / ezetimiba 10mg al día, sema-
glutida 0.5mg subcutaneo cada 7 días, metformina 1g/dapagliflozina 5mg c/12h, enalapril 20mg 
al día, duloxetina 30 mg al día. Fumadora de 15 paquetes-año de tabaco. Es derivada a consultas 
externas de medicina interna por su médico de atención primaria por un cuadro progresivo de 
parestesias e hipoestesias en miembros inferiores de 4 años de evolución.

En la primera visita refería dolor quemante ascendente desde la punta del pie hasta los tobillos, 
asociando episodios de dolor lancinante ocasional de años de evolución que había ido en aumen-
to. También contaba tropiezos habituales por mala pisada y haberse realizado una quemadura en 
el pie derecho, que pasó inadvertida.

En la exploración física presentaba talla 144cm, peso 73Kg (IMC: 35.2kg/m2) y presión arterial de 
130/65mmHg. Hipoestesia en ambos pies, con disminución de la sensibilidad táctil, epicrítica y 
vibratoria. Disminución de sensibilidad al monofilamento. No hiporreflexia. No atrofia muscular en 
miembros inferiores.

Analíticamente destacaba glucosa 191 mg/dl [70-110mg/dl], triglicéridos 211 mg/dl [30-150mg/
dl], colesterol total 115 mg/dl [115-200mg/dl], LDL-C 61 mg/dl, HDL-C 31 mg/dl [50-75mg/dl]), 
Vitamina B12 232 pg/ml [211-911pg/ml], folato 7.4 ng/ml [> 5.38 ng/dL], TSH 1.4 mUI/L [0.4 - 
4.5mUI/L] y HbA1c 9.2 % [nf. 6.5%], con función renal preservada, sin proteinuria ni albuminuria 
asociada. El electroneurograma describía datos de neuropatía periférica axonal, sensitivo-motora, 
de predominio sensitivo de intensidad severa.
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Con estos datos es diagnosticada de polineuropatía diabética en miembros inferiores y se con-
sensua inicio de insulina glarina 8UI, semaglutida a 1 mg semanal, iniciar pregabalina 150 mg, 
manteniendo el resto de su tratamiento. Se incidió en cambios de estilo de vida y alimentación, 
cese del hábito tabáquico y controles glucémicos, además de recomendaciones de ejercicio físico 
adaptado a su patología, intentando evitar ejercicios de impacto y proponiendo otros como nata-
ción o ciclismo. Además se incidió en la importancia del uso de un calzado adecuado y revisiones 
constantes de higiene de pies.

En las siguientes revisiones se consiguió una pérdida de peso total de 13kg (IMC: 28.9 kg/m2). 
Analíticamente se consiguió un buen perfil lipídico (LDL-C 27mg/dl y HDL-C 49mg/dl [50-75mg/
dl]), con normalización de cifras de triglicéridos (74 mg/dl [30-150mg/dl]) y excelente control glu-
cémico (HbA1c 6.8%). A pesar del buen control metabólico y del ajuste de tratamiento analgésico 
la paciente refería una ligera mejoría, aunque mantenía aún así mucha carga sintomática.

El inicio de la insulinización junto a la optimización de su tratamiento previo permitió una mejo-
ría importante en sus controles glucémicos, presentando buen control metabólico, sin datos de 
nueva afectación de órgano diana en las diferentes revisiones y una notable pérdida de peso, 
consiguiendo un IMC < 30 kg/m2. A pesar de esto, la paciente continúa con sintomatología no 
controlada, secundaria a la PND, pese a haber probado múltiples opciones con tratamiento far-
macológico combinado.

La diabetes presenta una fuerte asociación a enfermedades microvasculares, siendo la PND la más 
frecuente. Los principales factores de riesgo para el desarrollo de PND son la duración de la diabe-
tes y los niveles de hemoglobina glicosilada. Aun así, presenta un gran impacto el síndrome metabó-
lico, asociándose con el desarrollo de PND la hipertrigliceridemia, hipertensión, obesidad abdominal 
y niveles bajos de lipoproteínas de alta densidad (HDL). Otros factores de riesgo independientes 
para el desarrollo de PND incluye tabaquismo, abuso de alcohol, talla elevada y edad avanzada.

Si bien no existe una definición única y precisa, la asociación americana de diabetes sugiere que 
la PND debe considerarse ante la presencia de signos o síntomas de afectación de nervios pe-
riféricos tras haber excluido otras posibles causas, no siendo criterio imprescindible una prueba 
electrofisiológica patológica para realizar el diagnóstico de PND(1).

De cara al screening de PND se recomienda realizar una evaluación física de alteraciones sensitivas 
utilizando test rápidos, fiables y sencillos como pueden ser la prueba del monofilamento de 10g, el 
test de vibración con un diapasón 128 Hz y la evaluación de los reflejos osteotendinosos profundos(1).

El consenso de Toronto sugiere un enfoque diagnóstico basado en la existencia de síntomas de 
disfunción nerviosa (alteración de reflejos osteotendinosos, disminución de sensibilidad vibratoria, 
táctil o térmica, hipersensibilidad o dolor con afectación en “guante y calcetín”) junto a pruebas 
electrofisiológicas que muestran alteración en la función de fibras nerviosas. Aun así, suele conse-
guirse un diagnóstico tardío que impide revertir o detener el proceso neuropático.

En cuanto al manejo de la PND, se ha visto que en pacientes con diabetes mellitus tipo 1 la correc-
ción de la hiperglucemia ajustando los niveles de insulina ayuda a prevenir y frenar la progresión 
de PND. En cambio, en pacientes con diabetes mellitus tipo 2 (DM2), normalmente su proceso va 
a coexistir un síndrome metabólico asociado, destacando otros trastornos como la dislipemia o la 
obesidad. En este contexto se van a sumar distintos procesos como el aumento de resistencia a 
la insulina que presentan las células nerviosas, el estado proinflamatorio existente en la obesidad, 
que favorece tanto la progresión de la PND como a evitar su correcto tratamiento; y, por último, la 
propia dislipemia, que va a contribuir a alterar el proceso de transporte mitocondrial en las células 
nerviosas, facilitando la toxicidad frente a estas células.
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Siempre se debe recomendar la realización de ejercicio físico adaptado a las características del 
paciente y a sus comorbilidades(2). Diversos estudios han demostrado que los cambios saluda-
bles en dieta y ejercicio físico individualizado, durante un mínimo de 12 meses, aumentaba el nú-
mero de fibras nerviosas intraepidérmicas, relacionándose significativamente con una disminución 
del dolor neuropático1.

Un problema importante de la PND, es que no existe un tratamiento específico que ayude a revertir 
el daño producido en las células nerviosas. Aun así, hay un amplio abanico para el control del dolor 
con fármacos antidepresivos como la duloxetina o la amitriptilina, fármacos antiepilépticos como 
la pregabalina o tratamiento tópico como la capsaicina(3). En casos refractarios a tratamiento 
farmacológico en los que el dolor sea muy incapacitante se podría plantear el uso de terapias de 
electroestimulación o bloqueo nervioso.

La PND es la única complicación microvascular de la diabetes sin tratamiento específico y es 
considerada uno de los principales predictores de mortalidad en DM2(1). Ahí reside la importancia 
de un control precoz de la glucemia y del síndrome metabólico en pacientes diabéticos, ya que, 
una vez se produce el daño orgánico, este es difícil de revertir, provocando clínica que limita la 
calidad de vida de forma muy significativa, y que puede desembocar en otras complicaciones po-
tencialmente mortales para los pacientes. Por ello, se debe llevar a cabo una intervención precoz e 
intensiva en pacientes diabéticos, pautando una terapia farmacológica óptima según los objetivos 
que se hayan planteado, y sobre todo haciendo hincapié en cambios del estilo de vida, para así 
conseguir evitar la progresión del daño neuropático, alcanzando así una mayor calidad de vida 
para el paciente.

Puntos destacados

Se muestra la importancia del correcto manejo de la diabetes y del síndrome metabólico de ma-
nera precoz, permitiéndonos evitar o retrasar la aparición de complicaciones de difícil manejo con 
un impacto negativo en la calidad de vida de los pacientes.

Ilustraciones, figuras y tablas

.
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Resumen:

Una mujer de 48 años acude a Urgencias por fiebre y disminución del nivel de conciencia. Tras 
las pruebas complementarias, es diagnosticada de una meningitis meningocócica fulminante con 
desarrollo de fallo multiorgánico y coagulación intravascular diseminada, atribuida a una inmuno-
deficiencia primaria por déficit de complemento. Esta entidad, causada por Neisseria meningitidis, 
puede ser letal y la premura en el manejo es determinante. El tratamiento incluye antibioterapia y 
medidas de soporte. El defecto del sistema del complemento puede jugar un papel etiopatogénico 
en esta entidad y su diagnóstico puede conllevar un abordaje terapéutico específico.

Palabras clave

meningitis, coagulación intravascular, complemento, inmunodeficiencia

Cuerpo del artículo

Se presenta el caso de una mujer de 48 años con antecedente de hipertensión arterial en tratamiento 
con Enalapril que acude a Urgencias por fiebre de 39ºC junto con disminución del nivel de conciencia.

A la exploración destacaba regular estado general, con Glasgow de 9 puntos, una presión arterial 
de 82/40 mmHg, frecuencia cardiaca de 112 latidos por minuto y taquipnea. No presentaba datos 
de irritación meníngeos, aunque sí lenguaje incoherente con parafasias, sin déficit motor o sensi-
tivo asociado. En tronco y miembros superiores presentaba petequias. Resto de exploración por 
órganos y aparatos sin datos destacables.

Se solicitaron una analítica sanguínea y TAC craneal sin contraste y se realizó punción lumbar y 
extracción de hemocultivos. Analíticamente destacaban los siguientes parámetros: Leucocitos 
3,27 x 103/µL (4,00 - 12,40), Plaquetas 123 x 103/µL (130 – 450), Linfocitos 0,51 x 103/µL (0,90 
- 5,20), Creatinina 1,56 mg/dL (0,50 - 1,10) Filtrado glomerular/1,73 m2 38 mL/min (90 – 120), 
Proteína C reactiva 79,6 mg/L (0,0 - 10,0),Tiempo de protrombina 32% (70 – 120), INR 2,27 (0,90 - 
1,30), Tiempo de tromboplastina parcial activada 67,6s (24,8 - 37,2), Fibrinógeno 114 mg/dL (200 
– 393). El TAC craneal descartó patología intracraneal aguda y la bioquímica del líquido cefalorra-
quídeo (LCR) arrojó datos compatibles con meningitis bacteriana: Glucosa 56 mg/dL, Proteínas 
60,2 mg/dL (15,0 - 45,0), Adenosina 0,7 U/L (1,0 - 6,0), Leucocitos 23 x 1/µL, Polimorfonucleares 
61 %, Mononucleares 39 %.

Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) iniciando tratamiento empírico con ceftriaxona, 
vancomicina, ampicilina y aciclovir, además de drogas vasoactivas por inestabilidad hemodinámi-
ca secundaria a shock séptico e intubación orotraqueal con ventilación mecánica invasiva. Pos-
teriormente, fue aislada Neisseria meningitidis tanto en hemocultivos como en LCR, iniciándose 
antibiótico dirigido con ceftriaxona 2 gr cada 12 horas.



130

A pesar de tratamiento, inicialmente empírico y posteriormente dirigido, la paciente sufre empeo-
ramiento clínico con mayor inestabilidad hemodinámica, desarrollo de petequias generalizadas y 
acrocianosis con isquemia de miembros. A las 24 horas de evolución ya presentaba importantes 
lesiones purpúricas generalizadas, más marcadas en extremidades y zonas acras (incluidas na-
riz y boca), con claros signos de ausencia de perfusión distal y aparición de flictenas en brazos, 
abdomen y piernas. A nivel analítico, evolución a fallo multiorgánico y coagulación intravascular 
diseminada (CID), destacando en analítica elevación de reactantes de fase aguda, junto con datos 
de fallo hepático y renal graves así como CID: Leucocitos 8,03 x 103/µL (4,00 - 12,40) con Neutró-
filos 84% (40,00 - 74,00), Hemoglobina 9,6 g/dL (12,0 - 16,0), Plaquetas 20 x 103/µL (130 – 450), 
Tiempo de protrombina 17% (70 – 120), INR 3,93 (0,90 - 1,30), Tiempo de tromboplastina parcial 
activada 64,2s (24,8 - 37,2) Fibrinógeno 96 mg/dL (200 – 393), Glucosa 49 mg/dL (74 – 106), 
Albúmina 2,1 g/dL (3,2 - 4,8) Proteínas 3,3 g/dL (5,7 - 8,2), Urea 43 mg/dL (19 – 50), Creatinina 
2,04 mg/dL (0,50 - 1,10) Filtrado glomerular/1,73m2 28 mL/min (90 – 120), Bilirrubina total 0,50 
mg/dL (0,30 - 1,20), Lactato deshidrogenasa 737 U/L (120 – 246), AST 459 U/L (5 – 34), ALT 559 
U/L (10 – 49), PCR 118,3 mg/L (0,0 - 10,0).

Debido a la evolución tórpida, se decide realizar analítica con estudio inmunológico y serologías: 
Linfocitos CD3+CD8+ 187 x 1/µL (250 – 1000), Linfocitos CD3-CD16+CD56+ (células NK) 79 x 
1/µL (50 – 500), Cociente linfocitos T4/T8 3,70 ratio (1,50 - 2,00), Inmunoglobulina E 185,9 UI/mL 
(0,0 - 158,0) Inmunoglobulina G 395 mg/dL (650 – 1600), Complemento total, actividad (CH50) 
14 U/mL (41 – 95) Complemento C1q 14,1 mg/dL (15,7 - 30,6), Complemento C2 1,27 mg/dL 
(1,08 - 2,45), Complemento C3 86 mg/dL (85 – 170) Complemento C4 9,9 mg/dL (12,0 - 36,0), 
Serologías para VIH, CMV, VHS 1 y 2, VEB, VHB y C: negativas. Con la sospecha clínica de in-
munodeficiencia secundaria a defecto de la vía clásica del complemento, fue valorada por Inmu-
nología iniciando tratamiento con inmunoglobulina humana inespecífica 10% (dosis de 0,45 g/kg).

A pesar de la estabilización clínica y hemodinámica, las lesiones isquémicas de extremidades 
secundarias a la CID evolucionaron a isquemia grave con gangrena planteándose a familiares 
la indicación de amputación distal de miembros (la paciente no tenía documento de voluntades 
anticipadas y se delegó la decisión a familiar de primer grado). Desestimada la cirugía, la paciente 
evolucionó de forma tórpida, se adecuó el esfuerzo terapéutico y finalmente se produjo el éxitus.

La meningitis meningocócica fulminante es una emergencia médica que requiere atención inme-
diata1. Es conocida la asociación entre las deficiencias adquiridas o congénitas del sistema inmu-
nitario y la susceptibilidad a infecciones graves, incluida la meningitis meningocócica.

El sistema del complemento está formado por un conjunto de proteínas plasmáticas y de mem-
brana, integradas en tres vías de activación, así como una cascada lítica común final. Es un sis-
tema esencial de la respuesta inmune innata pero también complementa, de ahí su nombre, la 
respuesta mediada por anticuerpos2. El déficit del complemento está presente en una proporción 
significativa de pacientes con meningitis meningocócica, especialmente en adultos jóvenes3.

La coagulación intravascular diseminada (CID) es una complicación común y grave asociada con 
esta enfermedad, que puede conducir a un deterioro clínico acelerado y aumento de la mortali-
dad4 . La activación del complemento juega un papel crucial en la patogénesis de la CID por lo 
que las deficiencias del complemento pueden predisponer a los pacientes a esta complicación.

La evaluación del sistema de complemento se realiza mediante la determinación antigénica cuan-
titativa de las proteínas C3 y C4 y la evaluación funcional de la vía clásica mediante la determina-
ción del complemento hemolítico total (THC o CH50) que permite detectar la deficiencia de los 
componentes de la vía clásica. La deficiencia completa generalmente produce un valor de CH50 
muy bajo o indetectable (con la excepción de la deficiencia completa de C9). Diferentes estudios 
relacionan estas alteraciones con la susceptibilidad de desarrollar infecciones graves5, como la 
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meningitis meningocócica. La comprensión de estos trastornos es fundamental para mejorar el 
diagnóstico, tratamiento y pronóstico de enfermedades infecciosas graves.

En términos de manejo clínico, el tratamiento de la meningitis meningocócica fulminante en pa-
cientes con deficiencias del sistema inmunitario puede requerir enfoques específicos. Por ejemplo, 
la terapia de reemplazo del complemento puede ser beneficiosa en pacientes con déficit del mis-
mo6. Además, se debe considerar la administración de inmunoglobulinas intravenosas en casos 
seleccionados para mejorar la respuesta inmunitaria.

En conclusión, el estudio de las deficiencias del sistema inmunitario, incluido el sistema del com-
plemento (déficit del complemento, disminución del CH50), podría ser fundamental en el manejo 
de pacientes con meningitis meningocócica fulminante. Estas alteraciones pueden predisponer a 
los individuos a infecciones graves y complicaciones, como la CID, y pueden influir en el enfoque 
terapéutico. Se necesitan más investigaciones para comprender completamente el impacto de 
estas deficiencias en la patogénesis y el manejo de la enfermedad, con el objetivo final de mejorar 
los resultados clínicos y la supervivencia de los pacientes.

Puntos destacados

La meningitis meningocócica es una infección grave que puede desencadenar complicaciones 
potencialmente mortales, como la CID. Se destaca la relevancia de las deficiencias del sistema 
inmunitario, incluido defectos del complemento, en el manejo y pronóstico de la enfermedad.

Ilustraciones, figuras y tablas

En archivos complementarios.
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Resumen:

Se presenta el caso de un paciente de 43 años con un cuadro de debilidad en miembros inferiores 
de meses de evolución asociado a disfagia y pérdida ponderal severa, con elevación de creatinqui-
nasa en suero y estudio electrofisiológico compatible con miopatía inflamatoria, con diagnóstico 
anatomopatológico de miopatía necrotizante inmunomediada (MNIM). Tras inicio de tratamiento 
presenta cuadro de insuficiencia cardiaca aguda tras entrada en fibrilación auricular, objetivando 
en cardioRMN disfunción biventrivular y datos de infiltración miocárdica.

Palabras clave
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Cuerpo del artículo

Caso Clínico
Varón de 43 años, camarero de profesión, exfumador, con hipotiroidismo primario y enfermedad 
por reflujo con esofagitis y signos de gastritis crónica, tratado con omeprazol y levotiroxina. Vida 
activa previa a la enfermedad actual.

Ingresó por cuadro de seis meses de evolución consistente en debilidad muscular generalizada 
de predominio proximal en los cuatro miembros, sin mialgias, con dificultad para elevar los brazos, 
levantarse de una silla o subir escaleras, asociado a disfagia y pérdida ponderal de 25Kg.

En la exploración física destacaba delgadez extrema, marcada atrofia muscular tanto de miembros 
superiores como inferiores, con importante postración, necesitando ayuda para movilización en 
la cama. Presentaba voz nasal. La auscultación cardiopulmonar, exploración abdominal y neuro-
lógica fueron anodinas. No presentaba lesiones cutáneas. De forma dirigida refería cambios de 
coloración en las manos con los cambios de temperatura, sin otros síntomas sistémicos.

En la analítica básica el hemograma no mostraba alteraciones, la VSG y PCR estaban en rango 
normal, la función renal conservada y presentaba elevación de GOT 184 U/L (5-39 U/L) y GPT 
228 U/L (5-40 U/L), así como de LDH 719 U/L y creatinkinasa (CPK) 6669 U/L (24-195 U/L). En 
el estudio de autoinmunidad: ANA 1/1280, con antiDNA nativo anti-Sm, anti-Sm/RNP, antiSSA, 
antiSSB, anti Jo-1, anti Ro-52, OJ, EJ, PL-12, PL-7, SRP, Jo-1, PM75, PM100, Ku, SAE-1, NXP2, 
MDA5, TIF1g, Mi-2b y Mi-2a y HMgCoA reductasa negativos. Serologías de VIH, VHC, VHB, sífilis 
y quantiferon y mantoux negativos. Se realizó endoscopia digestiva alta con diagnóstico de hernia 
de hiato por deslizamiento y esófago de Barret. Fue valorado por el otorrinolaringólogo descartan-
do lesión estructural laríngea. Un PET–TC descartó proceso neoplásico subyacente. Y en el estu-
dio electrofisiológico presentaba hallazgos compatibles con miopatía de origen inflamatorio. Ante 



133

la clínica y los hallazgos en pruebas complementarias, se realizó un ecocardiograma transtorácico 
(ETT) con cavidades normales, no dilatadas ni hipertrofiadas, válvulas normales, sin derrame pe-
ricárdico, con función sistólica biventricular normal. Y una biopsia muscular a nivel de cuádriceps 
que mostraba fenómenos de necrosis y regeneración muscular sin inflamación relevante ni atrofia 
perifascicular, con sobreexpresión intensa y parcheada del MHC-I, compatible con miopatía ne-
crotizante inmunomediada.

Durante el ingreso, se inició tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/Kg/día y metotrexate 
subcutáneo 25mg semanal.

Tras estabilidad clínica se procedió al alta hospitalaria.

Un mes después del alta consultó en el servicio de Urgencias por disnea progresiva hasta ha-
cerse de mínimos esfuerzos, ortopnea y edemas de miembros inferiores, junto con sensación de 
palpitaciones. La radiografía de tórax no presentaba derrame pleural ni infiltrados, en la analítica 
persistencia de elevación de CPK 3600 U/L (24-195 U/L), y elevación de NT proBNP 9170 ng/L 
(0-450 ng/L). En EKG se objetivó fibrilación auricular con respuesta ventricular rápida. Una nueva 
ETT mostraba hipoquinesia en segmentos inferolaterales y anteriores, función sistólica de VI lige-
ramente deprimida (Teilcolz 52) y cavidades derechas ligeramente dilatas con función sistólica de 
VD preservada. Se completó el estudio con cardioRMN; en la que se describió disfunción biven-
tricular (FEVI 44%, FEVD 25%) compatible con infiltración de miocardio a nivel septal. Se instauró 
tratamiento con furosemida, carvediolol y apixaban. Se mantuvo tratamiento con metotrexate y 
prednisona. Se inició tratamiento con inmunoglobulinas iv mensual y rituximab.

Tras el alta hospitalaria se programó para cardioversión eléctrica siendo ineficaz, mantenién-
dose anticoagulado.

Después de dos años de seguimiento la evolución clínica ha sido buena, con normalización de pa-
rámetros analíticos y resolución de la miopatía y la disfagia. Recibió inmunoglobulinas iv durante un 
año, se ha mantenido tratamiento con metrotrexate y rituximab. Continúa en seguimiento por car-
diología, sin haber presentado nuevos episodios de descompensación de la insuficiencia cardiaca.

Discusión
Las miopatías inflamatorias son enfermedades raras, con una prevalencia de 9-14 casos por 
100.000 personas, de los cuales solo el 10% tienen MNIM 1. (1)

El concepto MNIM fue introducido por primera vez en 2003 por el European Neuromuscular Cen-
tre (ENMC) y posteriormente se hizo una subdivisión en base a la presencia de anticuerpos en: 
anti-SRP (signal recognition particle), anti-HMGCR (anti-3-hidroxi-3-metilglutaril coenzima A re-
ductasa), y miopatía seronegativa. Histológicamente se caracteriza por necrosis de miofibras con 
mínimo/sin infiltrado inflamatorio/linfocitario, a diferencia de otras miopatías inflamatorias2.

Producen debilidad muscular proximal severa y simétrica, que involucra los músculos de cintura 
escapular y pélvica, pudiendo afectar también a los músculos troncales y flexo-extensores del 
cuello.(3) La disfagia es una manifestación poco frecuente que se produce por afectación de la 
musculatura faríngea y es común tanto en el MNIM anti-HMGCR como en el MNIM anti-SRP 4,5.

Las manifestaciones extramusculares más frecuentes son cutáneas (rash), cardiacas (miocarditis), 
pulmonares (enfermedad intersticial) o articulares (artritis).

La afectación cardiaca se ha asociado clásicamente a mal pronóstico. Puede desarrollarse en 
cualquier etapa del curso clínico y tiene poca correlación con la actividad de la enfermedad. Es 
una de las principales causas de muerte en estos pacientes, tras la afectación pulmonar y las 
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neoplasias. La forma de presentación más frecuente es como insuficiencia cardiaca congestiva, 
alteraciones de la conducción o arritmias6.

La cardioRMN es la prueba más sensible para detectarla, por encima de la ETT y del ECG dado 
que, aunque pueden verse afectadas todas las estructuras, el miocardio es la más frecuente, 
produciendo una miocarditis/miocardiopatía que potencialmente conduce a insuficiencia cardia-
ca, alteraciones de la conducción y arritmias. Durante el curso clínico también se puede observar 
afectación del endocardio, de las arterias coronarias e incluso del epicardio 6.

Los estudios sobre la afectación cardíaca de MNIM se limitan a pequeñas cohortes. Es la mani-
festación extramuscular más frecuente en la miopatía anti-SRP (2 al 40% de casos), pero es rara 
en la MNIM anti-HMGCR y seronegativa. Takumi et al. (2021)2 publicó el primer caso de MNIM 
seronegativa con afectación cardiaca, describiendo una disfunción severa difusa de ventrículo 
izquierdo. Y posteriormente Tsang et al.(2022)7 reportó un caso de miocarditis fulminante y 
shock cardiogénico.

El diagnóstico y tratamiento precoz son primordiales para evitar la progresión. Se recomienda 
tratamiento con corticoterapia y metrotrexate. Rituximab en casos de miopatía con anti-SRP con 
mala respuesta a esteroides e inmunoglobulina iv en casos con anti-HMGCR y enfermedad re-
fractaria. No hay tratamiento descrito para los casos seronegativos. En nuestro paciente, dada la 
grave afectación cardiaca, se decidió tratamiento concomitante con inmunoglobulinas y rituximab.

En conclusión, la afectación cardíaca es poco frecuente en la MNIM. Sin embargo, dadas su 
implicación clínica y pronóstica, es fundamental descartarla desde el inicio de la enfermedad, 
así como hacer un seguimiento activo para una detección temprana que permita establecer un 
tratamiento precoz.

Puntos destacados: En el proceso diagnóstico y seguimiento de las miopatías inflamatorias, se 
recomienda hacer cribado de afectación cardiaca porque aunque es una manifestación poco fre-
cuente, supone mal pronóstico vital.

Puntos destacados

En el proceso diagnóstico y seguimiento de las miopatías inflamatorias, se recomienda hacer cri-
bado de afectación cardiaca porque aunque es una manifestación poco frecuente, supone mal 
pronóstico vital.

Ilustraciones, figuras y tablas

Imagen 1. CardioRMN. Realce tardío: fibrosis anteroseptal e inferoseptal

Imagen 2. CardioRMN. Triple R: edema subagudo anteroseptal. Flecha: derrame pericárdico leve
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Resumen:

El síndrome reno-pulmonar (SRP) se define como la combinación de hemorragia alveolar difusa 
(HAD) y glomerulonefritis aguda. Presentamos el caso clínico de una paciente de 50 años con 
sospecha clínica inicial de proceso infeccioso que acaba desarrollando proteinuria subnefrótica e 
insuficiencia respiratoria grave. Se realiza fibrobroncoscopia que muestra hemorragia en el árbol 
traqueobronquial bilateral. Ante la sospecha diagnóstica de SRP se solicita estudio de autoinmu-
nidad y se inicia tratamiento inmunosupresor con bolos de corticoides (1g de metilprednisolona/
día) asociándose de manera precoz ciclofosfamida. Finalmente se obtienen los anticuerpos antici-
toplasma de neutrófilos mieloperidoxidasa con resultado positivo.

Palabras clave
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Cuerpo del artículo

Introducción
El síndrome reno-pulmonar (SRP) se define como la combinación de hemorragia alveolar difusa 
(HAD) y glomerulonefritis aguda rápidamente progresiva (1). Los síntomas de presentación inicial 
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de la HAD pueden ser inespecíficos y simular un proceso infeccioso. Entre ellos encontramos la 
tos, la fiebre y la disnea. La hemoptisis puede estar ausente hasta en un tercio de los pacientes, 
lo que dificulta el diagnóstico inicial (2). Presentamos el caso clínico de una paciente de 50 años 
que ingresa por sospecha de neumonía y desarrolla durante las primeras horas de hospitalización 
insuficiencia respiratoria grave.

Historia clínica: antecedentes, enfermedad actual, exploración física
Paciente de 50 años, obesa mórbida (IMC de 47,6). Exfumadora con un índice paquete año (IPA) 
de 17,25. Hipotiroidea en tratamiento sustitutivo con levotiroxina 50 cmg al día como único trata-
miento habitual. Acude al servicio de urgencias hospitalarias por presentar tos sin expectoración 
durante las últimas cuatro semanas. Además, en los últimos cinco días se añade febrícula (37,5ºC 
de máxima) con aparición de dificultad respiratoria hasta convertirse en disnea a mínimos esfuer-
zos. A la exploración, la paciente presentaba buen estado general, eupneica en reposo matenien-
do saturación por encima de 95% con un dispositivo de oxigenoterapia a bajo flujo (4L, fracción 
inspirada de oxigeno (fiO2) del 28%). A la auscultación, corazón rítmico sin soplos con hallazgos 
de crepitantes en ambas bases pulmonares.

Pruebas complementarias iniciales
En el área de urgencias, se realiza radiografía de tórax con hallazgo de infiltrados alveolointersti-
ciales bilaterales tendentes a la condensación en ambos lóbulos inferiores (Imagen 1). Además, 
se realiza analítica de sangre urgente objetivando fallo renal de cronología incierta con creatinina 
1,43 mg/dl (V.N. 0,5-0,9), elevación de proteína c reactiva con un valor de 92,3 mg/dl (V.N. 0-5), 
así como anemia microcítica no conocida con hemoglobina de 6,9 g/dl (V.N. 12-15). Por último, a 
nivel microbiológico se solicita exudado nasofaríngeo con pruebas de detección molecular de virus 
respiratorios (influenza y sars-cov2) y antigenuria de neumococo en orina, ambas con resultado 
negativo. La paciente se transfunde dos concentrados de hematíes en el servicio de urgencias 
hospitalarias y pasa a planta de hospitalización con sospecha de neumonía bilateral adquirida en 
la comunidad. Inicia tratamiento empírico con ceftriaxona 2 gramos cada 24 horas y levofloxacino 
500 mg cada 24 horas.

Evolución
La paciente presenta mala evolución desde el punto de vista respiratorio, desarrollando una insu-
ficiencia respiratoria grave con necesidad de oxigenoterapia de alto flujo. Por dicha razón se co-
menta con la unidad de cuidados intensivos (UCI) que decide ingreso a su cargo. Ante la presencia 
de anemia en rango transfusional, infiltrados pulmonares bilaterales y fracaso renal agudo (FRA) se 
sospecha de un SRP y se inicia tratamiento corticoideo en bolos (1 gramo metilprednisolona iv). 
A pesar de ello, a las 12 horas de su estancia en UCI se procede a intubación orotraqueal (IOT) y 
ventilación mecánica invasiva (VMI) ante fracaso de medidas de oxigenoterapia previamente ins-
tauradas. A nivel renal, la paciente presenta un FRA con un filtrado glomerular calculado en orina 
de 24 horas de 47 ml/min (VN 80-125) así como proteinuria en rango subnefrótico de 2,3 g/24h 
(V.N 0-0,2). Se solicita estudio de autoinmunidad con carácter preferente a hospital de referencia y 
se realiza fibrobroncoscopia que objetiva hemorragia en babeo en árbol traqueobronquial bilateral, 
sin evidenciar punto activo de sangrado.

Diagnóstico
En el cuarto día de tratamiento corticoideo en bolos, se obtiene el resultado de autoinmunidad, 
siendo los anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos mieloperidoxidasa positivos (ANCA MPO ++ 
(43 UI/ml) (VN <2)). Durante este tiempo, la paciente había presentado respuesta clínica parcial, 
con mejoría de la dinámica respiratoria y posibilidad de disminución de la fiO2. Además, se había 
producido un descenso evidente de la proteinuria (1,8 g/24 horas versus 2,3g/24 horas al ingreso) 
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y estabilización de las cifras de hemoglobina en torno a 8 g/dl (VN 12-15). Con estos hallazgos, se 
confirma que la paciente presentaba un síndrome renopulmonar ANCA MPO positivo sensible a 
tratamiento corticoideo. Por ello, se mantienen bolos de metilprednisolona hasta completar 5 días, 
continuando posteriormente con dosis de 1mg/kg día y descenso progresivo. Además, se asocia 
como segundo fármaco inmunosupresor ciclofosfamida 500 mg iv cada catorce días durante seis 
semanas para completar el tratamiento. Finalmente, tras nueve días de IOT se consigue extuba-
ción sin incidencias. La paciente pasa a planta de hospitalización con mejoría progresiva siendo 
dada de alta tras 24 días de ingreso hospitalario.

Discusión y conclusiones
Finalmente podemos concluir que nos encontramos ante un síndrome reno-pulmonar, combi-
nando una HAD con una glomerulonefritis aguda rápidamente progresiva. Esta última se objetivó 
con aumento de creatinina sérica y aparición de proteinuria en rango subnefrótico. Las vasculitis 
asociadas a anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (VAA) son una de las causas principales del 
sd. reno-pulmonar, explicando hasta un 60% de los casos (1). Otras entidades a tener en cuenta 
dentro del diagnóstico diferencial serían la enfermedad por anticuerpos anti-membrana basal glo-
merular, el lupus eritematoso sistémico, el síndrome antifosfolípido y el consumo de fármacos y 
drogas, especialmente la cocaína (2).

Si nos centramos en el caso de nuestra paciente, las VAA producen una vasculitis necrotizante sis-
témica, afectando predominantemente a pequeños vasos (3). La paciente tenía positividad a uno 
de los dos tipos de ANCA relacionados con esta enfermedad, en este caso los correspondientes 
al patrón perinuclear (p-ANCA) también denominado mieloperoxidasa (ANCA MPO) (3). Estos anti-
cuerpos, se relacionan sobre todo con dos VAA: la poliangeitis microscópica (PAM) en un 50-80% 
de los casos y la granulomatosis eosinofílica con poliangeitis (GEP) en un 30-65% de los casos (3). 
Sin embargo, hay que tener presente que la determinación negativa de este anticuerpo no excluye 
la enfermedad (1,3).

Nuestra paciente no presentaba asma como antecedente médico, ni desarrolló eosinofilia durante 
el ingreso, por lo que el diagnóstico de presunción fue el de una PAM. La toma de biopsia previa a 
la instauración de tratamiento se debería realizar siempre que sea posible (1-3), siendo de elección 
la zona menos invasiva (generalmente la piel si hay afectación de la misma), o bien la más rentable 
para el diagnóstico (la biopsia pulmonar suele ser más específica que la renal) (2,3). En nuestro 
caso, dado el cuadro clínico compatible, la confirmación de sangrado pulmonar mediante fibro-
broncoscopia y, sobre todo, la gravedad de la paciente, se optó por instaurar tratamiento médico 
sin toma de biopsia previa.

El tratamiento se basa en la aplicación de corticoides a altas dosis (0,5-1 g de metilprednisolona/
día, un máximo de 5 días) (2). Se conoce que la asociación de un segundo fármaco inmunosu-
presor en el momento agudo mejora la supervivencia, siendo de elección rituximab o ciclofosfa-
mida (2). No está demostrado que el uso de plasmaféresis en las VAA mejore el pronóstico de los 
pacientes (2). Por último, la medición repetida de ANCA durante el seguimiento ambulatorio es 
un tema controvertido y no está demostrada su relación con la actividad de la enfermedad o las 
recaídas, por lo que no se recomienda su realización de manera rutinaria (4).

Puntos destacados

Como conclusión, la sintomatología de esta enfermedad suele ser inespecífica y se confunde ha-
bitualmente con un proceso infeccioso. Sin embargo, es fundamental tenerla dentro de nuestro 
diagnóstico diferencial, para solicitar así las pruebas complementarias indicadas e iniciar un trata-
miento precoz.
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Consentimiento del paciente

No se ha solicitado consentimiento del paciente al no haber fotografías u otra información que 
facilite su identificación.
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Resumen:

Mujer de 67 años sin antecedentes personales a destacar, sin tratamiento domiciliario habitual, 
correctamente vacunada y autonomía plena. Acude a Urgencias por disnea a mínimos esfuerzos, 
dolor torácico y fiebre intermitente. Se cursa ingreso en Medicina Interna con sospecha de neumo-
nía bilateral complicada. Durante el ingreso la orientación diagnóstica es hacia la presencia de una 
neumopatía intersticial de base. Tras un diagnóstico diferencial exhaustivo se llega al juicio clínico 
de Síndrome Antisintetasa antipl12 positivo con afectación pulmonar rápidamente progresiva y sin 
afectación miopática asociada. En actual tratamiento con corticoides, ciclofosfamida y rituximab; 
con evolución clínico-radiológica favorable hasta la fecha.

Palabras clave
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Cuerpo del artículo

Introducción:
El Síndrome Antisintetasa (SAS) antes se englobaba dentro del espectro de las miopatías inflama-
torias (Dermatomiositis y Polimiositis) pero actualmente se considera una entidad aparte. Se define 
como una Enfermedad Autoinmune Sistémica (EAS) que presenta anticuerpos específicos anti-
sintetasa y un cuadro clínico que típicamente se manifiesta con enfermedad pulmonar intersticial 
difusa (EPID), artritis no erosiva, fiebre, manos de mecánico y/o fenómeno de Raynaud.1

Para el diagnóstico del SAS se requiere una alta sospecha clínica, descartar otras patologías más 
frecuentes y basarse en criterios clasificatorios como son los de Solomon y colaboradores.1

No es infrecuente que la EPID sea la primera manifestación de una EAS e incluso que sea la única 
manifestación de la enfermedad.2 Por este motivo está en auge el concepto de IPAF o NIRA (Neu-
monía Intersticial con Rasgos Autoinmunes); que se instaura como futura base de investigación 
que permita adelantar el proceso diagnóstico de EPID asociada a EAS y actuar de forma precoz.3

Se presenta un caso de SAS con EPID como principal manifestación.
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Antecedentes familiares y personales:
Madre con cáncer de mama, hermano fallecido por cáncer de colon y 4 hijos sanos.

Mujer de 67 años sin alergias conocidas, sin factores de riesgo cardiovascular, ex fumadora con 
IPA de 1.5. No cardiópata o broncópata conocida. Intervenida de una polipectomía por histerosco-
pia. En cuanto a la epidemiología, sin exposición ambiental a tóxicos, canarios como mascota (su 
hijo tiene un palomar) y vive en Los Palacios pero en ambiente urbano. Correctamente vacunada 
para el Covid con tres dosis y con vacunación anual para gripe y neumococo. Independencia total 
para las actividades básicas de la vida diaria con funciones superiores conservadas. No realiza 
tratamiento domiciliario habitual.

Enfermedad actual, exploración física, pruebas complementarias, evolución, diag-
nóstico final y conclusión:
La paciente acude a Urgencias en tres ocasiones en el mismo mes refiriendo llevar 3 sema-
nas con disnea de esfuerzo de reciente aparición; fiebre intermitente de hasta 38.5º y dolor 
centrotorácico opresivo de minutos de duración, sin cortejo vegetativo, sin relación con el 
esfuerzo, que se autolimita de forma espontánea y que empeora con la inspiración profun-
da. En cuanto a la exploración física, hay un empeoramiento clínico progresivo en cada con-
sulta de dicho mes: la primera vez que acude a Urgencias la auscultación cardiopulmonar 
es limpia, encontrándose en todo momento eupneica con SatO2 al 98% sin aporte. La se-
gunda vez que consulta (a los 20 días) aparecen crepitantes bibasales aunque manteniendo 
saturación y sin trabajo respiratorio. La tercera vez (a los 2 días) ya se describen crepitantes 
bilaterales hasta campos superiores y al mínimo esfuerzo la saturación cae al 93% con ta-
quicardización reactiva. En cuanto a las pruebas complementarias realizadas en Urgencias: 
analíticamente aumento discreto de reactantes de fase aguda con proteína C reactiva de 32 
mg/l (0-5 mg/l), a destacar en última visita un dímero-D en 2500 ng/ml (0-500 ng/ml) con 
normalidad del resto de parámetros incluyendo péptido natriurético cerebral y enzimas de 
daño miocárdico. Antígeno Covid y PCR de virus respiratorios negativos, hemocultivos coin-
cidentes con pico febril negativos, electrocardiograma coincidente con dolor torácico nor-
mal. A nivel radiológico destacar una radiografía de tórax con infiltrado intersticial bilateral. 
Se solicita angio-TC por sospecha de neumonía bilateral complicada con tromboembolismo 
pulmonar que queda descartado con esta prueba y se cursa ingreso en Medicina Interna 
para ampliar estudio.

Al ingreso encontramos una paciente con disnea que impresiona más de origen respiratorio 
que cardíaco, dolor torácico que impresiona más de pleurítico que de isquémico y fiebre sin 
aparente foco infeccioso; con crepitantes finos bilaterales tipo velcro en la exploración y con 
normalidad de pruebas, salvo un infiltrado intersticial bilateral. Este infiltrado posteriormente 
se define en angio-TC y TCAR como: “lesiones bilaterales con patrón reticular de predominio 
subpleural y en lóbulos inferiores, bronquiectasias por tracción y áreas de vidrio deslustrado 
en relación con patrón de probable NIU”. Primera orientación diagnóstica hacia una neumo-
patía intersticial de base.

A la semana de ingresar empieza con tos seca persistente y empeoramiento del estado 
general. Se le realiza un antígeno Covid que resulta positivo. Teniendo en cuenta situación 
basal de la paciente, la correcta vacunación y los resultados de antígenos y PCR previas 
negativos, se orienta este acontecimiento hacia una infección por Covid nosocomial inter-
currente a una EPID rápidamente progresiva a estudio. Se trata con Remdesivir 5 días y se 
continúa con el diagnóstico diferencial.
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De la batería de pruebas durante el ingreso se realiza una ETT que describe un leve derrame 
pericárdico. Toda la serología y autoinmunidad resulta negativa salvo unos ANA positivos 
pendientes de inmunofijación. En adición a esto se objetiva una eosinofilia mantenida en 
varias analíticas. De forma que ante una neumopatía intersticial a estudio con eosinofilia 
mantenida: se realiza interconsulta a Reumatología para descartar proceso sistémico tipo 
vasculitis, a Hematología para descartar proceso hematológico tipo síndrome hipereosinofí-
lico con afectación pulmonar (realizándose frotis de sangre periférica y ecografía abdominal 
que resultan normales) y a Neumología para realizar fibrobroncoscopia y toma de muestras, 
valorando como juicio clínico probable que se trate de una neumonía eosinofílica crónica. 
Pendientes de resultados de la fibrobroncoscopia iniciamos de forma empírica tratamiento 
corticoideo con respuesta clínica favorable. Obtenemos resultados con cultivo de lavado 
broncoalveolar negativo, biopsia normal sin células neoplásicas y citología con recuento 
celular normal con menos de 1% de eosinófilos (lo cual va en contra de nuestra última sos-
pecha diagnóstica).

Ante la incertidumbre diagnóstica tras un enfoque integral y multidisciplinar del caso, reevalúamos 
a nuestra paciente y volvemos a reinterrogar por sintomatología por aparatos. En esta ocasión 
comenta por primera vez que hace tres semanas tuvo unas lesiones cutáneas en caras laterales 
de los dedos de las manos que describe como fisuras, que se resolvieron con pomada corticoidea 
tópica. Mostramos imagen en representación de unas “manos de mecánico” y preguntamos si las 
lesiones se parecían a esas, señalando que efectivamente eran iguales. Revisamos lo único que 
quedaba pendiente de la batería de pruebas (inmunofijación de los ANA) que resultan positivos 
con patrón moteado citoplasmático. Solicitamos en ese momento panel específico de miopatías 
con resultado positivo para el anticuerpo antisintetasa pl12.

Por tanto, juicio clínico final de Síndrome Antisintetasa antipl12 positivo con afectación pulmonar 
rápidamente progresiva y sin afectación miopática concomitante. En tratamiento actual con cor-
ticoides en pauta descendente, 6 dosis de ciclofosfamida y 2 infusiones del primer ciclo de rituxi-
mab. Evolución clínico-radiológica favorable hasta la fecha.

De los anticuerpos antisintetasa señalar como más frecuente el anti-Jo1 (20-30% de los casos), 
relacionado con mayor frecuencia con poliartritis simétrica, miositis proximal y EPID con patrón 
tipo NINE. Sin embargo, los SAS por anticuerpos antipl7/pl12 (como ejemplifica este caso) sue-
len debutar como EPID amiopática de peor pronóstico que la producida por anti-Jo1.1

Señalar la importancia del papel de los ANA en el SAS. El patrón citoplasmático moteado es típi-
co de EAS como miopatías o esclerosis sistémica, por lo que su presencia aumenta la sospecha 
clínica y debe continuarse con un panel autoinmune específico de dichas entidades. Sin embargo, 
se describe que hasta en un 60% de los SAS con EPI la afectación pulmonar precede en años a la 
miositis y que esto puede ocurrir siendo los ANA negativos, lo cual se debe tener en cuenta para 
dar prioridad a la clínica. 4

Puntos destacados

Destacar la importancia de la sospecha diagnóstica e iniciar tratamiento de forma precoz: toda 
enfermedad pulmonar intersticial rápidamente progresiva sin etiología clara que la justifique puede 
estar relacionada con una patología autoinmune o ser debut de la misma.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen:

El linfedema es una enfermedad en la que objetiva hinchazón de una o varias zonas del cuerpo 
debido a acumulación de linfa en el espacio intersticial. Puede incapacitar la vida de nuestros 
pacientes y predisponer infecciones. Es importante la anamnesis y confirmar nuestra sospecha 
clínica con pruebas complementarias.

Lymphedema is a disease in which there is swelling of one or more areas of the body due to accumu-
lation of lymph in the interstitial space. It can disable the life of our patients and predispose to infections. 
Anamnesis is important and it is important to confirm our clinical suspicion with complementary tests.

Palabras clave

Hinchazón de pierna

Linfogammagrafía

Leg swelling

Lymphoscintigraphy



144

Cuerpo del artículo

Introducción
La linfedema es un trastorno causado por alteración en el drenaje linfático que provoca un 
aumento de proteínas en el intersticio con el consiguiente desplazamiento de líquidos por 
el aumento de la presión osmótica (1). La fisiopatología de esta entidad es compleja. Se 
podría explicar en algunos casos que este desequilibrio entre la producción y el transporte 
de líquido al intersticio es debido entre otras causas a una reducción o alteración de los 
canales linfáticos, malformaciones congénitas, daños u obstrucción del sistema linfático. La 
acumulación de líquido en el espacio intersticial de manera persistente provoca inflamación 
y cambios degenerativos en extremidades afectas.

Se clasifican en dos tipos, primario o secundario (1.2). La incidencia de este tipo de entidad 
se desconoce por falta de notificación y reconocimiento (3) y depende fundamentalmente 
de la edad, del sexo y de la etiología. En el mundo desarrollado, son más frecuentes los 
secundarios debidos sobre todo a neoplasias maligna o al tratamiento de los mismos (4), 
seguida de la filariasis (Wuchereria bancrofti) propias de países en vías de desarrollo o con 
clima tropical. Su diagnóstico es fundamentalmente clínico y se debe buscar la etiología 
desencadenante, dejando las pruebas complementarias como la linfogammagrafía y linfan-
giografía para la confirmación de nuestra sospecha diagnóstica y diferenciación entre las 
formas primarias y secundarias.

Caso Clínico
Mujer de 36 años que consulta por presentar desde hace unos 5 años, episodios de hinchazón 
de pierna izquierda indoloros que han emporado en los últimos 2 meses. Entre los antecedentes 
personales destacan: asma leve en la infancia e infecciones urinarias de repetición, y no tomaba 
tratamiento en domicilio de forma habitual. Negaba hábitos tóxicos, alergias medicamentosas o 
toma de tratamiento farmacológico.

A la exploración, apirética y hemodinamicamente estable. Neurológico normal. Normopeso. Buen 
estado general, sin signos de insuficiencia ventilatoria y auscultación cardiopulmonar normal. Ab-
domen sin masas ni megalias palpables y no doloroso a la palpación. En miembro inferior izquierdo 
se aprecia edema hasta rodilla que no deja fóvea, sin enrojecimiento ni aumento de la temperatura 
(Figura 1) y que le provoca ligera limitación de la movilidad en la articulación tibioastragalina. Pul-
sos pedios de ambos miembros conservados. No adenopatías o masa palpable en zona inguinal 
izquierda. No lesiones cutáneas.

Pruebas Complementarias
Los resultados analíticos (hemograma, bioquímica y coagulación) estaban dentro de la normali-
dad. Se realizó eco-doppler de miembro inferior izquierdo en el que se objetivó un sistema venoso 
superficial y profundo permeables, de calibres normales, sin signos de insuficiencia. El estudio con 
eco-Doppler de venas iliacas y cava inferior fue normal y no se apreciaban cruces vasculares ni 
alteraciones de los flujos arterial ni venoso. Se solicitó ecografía de abdomen y TAC de abdomen 
con contraste no encontrándose hallazgos patológicos.

Ante la normalidad des las pruebas se planteó origen linfático del cuadro por lo que se realizó una 
linfogammagrafía de miembros inferiores mediante la administración de nano coloide de Tc-99m 
en pliegues interdigitales de ambos pies, obteniendo imágenes precoz y tardía. No hubo anoma-
lías en el drenaje del miembro inferior derecho, pero si que se observó una disminución de flujo, 
aunque permeable en miembro inferior izquierdo. (Figura 2). Se solicitó estudio genético no detec-
tándose mutaciones compatibles con las actualmente descritas para linfedema primario.
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Evolución
Durante su atención continuada en consultas de Medicina interna la paciente persistía hinchazón 
de miembro inferior izquierdo, con empeoramientos transitorios que mejoraban algo con la aplica-
ción de frio. No apareció otra sintomatología añadida.

Se solicitaron pruebas para estudio sistema venoso, valorando miembro inferior izquierdo, vena 
cava e iliacas, que no mostró anomalías en su trayecto. Tras ello se realizó TAC de abdomen 
para descartar fenómenos compresivos a dicho nivel, en especial un Síndrome de May-Thurner 
(compresión de la vena ilíaca izquierda por la arteria ilíaca derecha), dado que se trataba del lado 
izquierdo, siendo el estudio compatible con la normalidad. Se planteó por todo ello origen linfático 
de la hinchazón por que se practicó linfogammagrafía de miembros inferiores que confirmó diag-
nóstico de linfedema. Se derivó a rehabilitación iniciándose protocolo de linfedema, tras lo cual 
mejoró clínicamente, persistiendo discreta tumefacción.

Diagnóstico
Linfedema primario precoz idiopático de miembro inferior izquierdo.

Discusión y conclusiones
El diagnostico diferencial de una extremidad agrandada en ausencia de lesión es amplio y 
puede incluir enfermedades sistémicas, insuficiencia venosa crónica, trombosis, relación con 
medicamentos o lipedemas (3). Por ello, es importante una realizar una anamnesis exhausti-
va y solicitar pruebas complementarias que nos ayuden a confirmar nuestro diagnóstico de 
presunción. Nuestra paciente, no tenía signos que nos pudiesen hacer sospecha patología 
sistémica, se descartó a través de un eco-doppler de miembros inferiores la posibilidad de 
insuficiencia venosa, presentaba un curso crónico para sospechar en una trombosis venosa 
profunda y no se había introducido nueva medicación. Dada la progresión del caso se decidió 
confirmación de linfedema tras realización de linfogammagrafía.

Dentro de la clasificación de linfedema encontramos los primarios y secundarios. En el caso 
expuesto se descarta posibilidad de secundario dado que no objetivó de patología vascular, 
neoplásica o infecciosa, y la ausencia de antecedentes quirúrgicos o traumáticos. Por todo 
ello consideramos que estamos ante un caso de linfedema primario. Este tipo entidad, mu-
cho menos frecuente que el linfedema secundaria, se divide en 3 categorías en función de la 
edad de aparición (congénito, precoz (2-35 años) y tardío (> 35 años) (4), por lo que nuestra 
enferma, dada la edad de inicio, fue diagnosticada de linfedema primario idiopático precoz. 
El estudio genético fue negativo, lo que indica que no se han detectado las mutaciones co-
nocidas descritas hasta el momento para linfedema primario, pero no excluye la enfermedad.

La linfedema primario precoz es una afectación del sistema linfático cuya fisiopatología es 
difícil y aun no se conoce con detalle. Una compresión más amplia de la misma quizás nos 
permita individualizar en un futuro más el tratamiento (3,5). El tipo precoz que se presenta 
en este caso suelen aparecer predominantemente en mujeres, sobre todo a nivel del miem-
bro inferior izquierdo. Presentan un curso impredecible, progresando más lentamente en 
comparación con el secundario. No son muy frecuentes en la sociedad, pero en ocasiones 
precisa de un equipo multidisciplinar (Internistas, Radiólogos, cirujanos, rehabilitadores...) 
tanto para su diagnóstico como para tratamiento, basado en fisioterapia, medidas postu-
rales y compresivas, y una especial higiene con vistas a evitar infecciones. La opción de 
cirugía quedaría para casos muy concretos en lo que ha fracasado el tratamiento médico, 
siendo situaciones muy excepcionales.
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Puntos destacados

El sistema linfático es el gran olvidado de los sistemas circulatorios del cuerpo humano. Ante un 
problema circulatorio en el que se ha descartado una patología del sistema vascular, todo clínico 
debería tener en mente el estudio del sistema linfático.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1: Linfedema típico pie dorsal. La acumulación de la linfa impide para el examinador pelliz-
car zona dorsal del pie. (Signo de Stemmer) (2) .

Figura 2: Drenaje linfático adecuado en miembro inferior derecho, y de flujo muy disminuido, aun-
que permeable, en miembro inferior izquierdo.
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Resumen:

Presentamos el caso de un varón de 36 años con ceguera bilateral progresiva que, tras un estu-
dio analítico, de imagen y anatomopatológico y tras excluir otros diagnósticos más frecuentes, es 
diagnosticado de pseudotumor inflamatorio orbitario bilateral asociado a enfermedad por IgG4, 
estableciéndose el tratamiento establecido para la entidad, con mejoría parcial y progresiva de la 
sintomatología.
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Pseudotumor inflamatorio orbitario, Enfermedad IgG4
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Cuerpo del artículo

Caso clínico:
Varón de 36 años, sin alergias conocidas, fumador de cannabis y 10 cigarrillos al día desde los 20 
años, usuario de metadona para deshabituación de cocaína y heroína, sin otros antecedentes de 
interés. Extrabajador en hostelería. No ha realizado viajes al exterior ni ha tenido relaciones sexua-
les de riesgo. Correctamente vacunado.

En seguimiento por Oftalmología desde 2020 por pérdida de visión progresiva en ojo derecho, con 
palidez papilar en el fondo de ojo, diagnosticándose de neuropatía óptica con amaurosis de ojo 
derecho secundaria al consumo de tóxicos. Posteriormente, comienza con pérdida de visión en 
ojo izquierdo progresiva. A la exploración presenta palidez papilar en ambos ojos, con una abo-
lición casi completa de campo visual en el ojo izquierdo, motivo por el que se deriva a Medicina 
Interna para completar estudio.

En la anamnesis dirigida, el paciente refiere pérdida de visión de dos años de evolución, con pér-
dida completa de la visión en ojo derecho y en forma de manchas en el ojo izquierdo desde hace 
seis meses. Sin consumo de tóxicos desde hace más de dos años, salvo cigarrillos de tabaco 
y metadona. No presenta ninguna otra sintomatología (no fiebre ni pérdida ponderal, no dolor a 
ningún nivel, no clínica cardiológica ni respiratoria, no artralgias, artritis ni sinovitis, no otra clínica 
neurológica ni psiquiátrica). A la exploración, las constantes están en rango de normalidad y en la 
exploración por aparatos y sistemas no hay hallazgos patológicos.

Analíticamente únicamente presenta dislipemia mixta con predominio de hipertrigliceridemia. Se 
solicita analítica con proteinograma, autoinmunidad y serología de sífilis, VIH y virus hepáticos que 
resultan negativos.

Se solicitan mantoux y quantiferon que resultan positivos, sin evidencia de BAAR en orina ni es-
puto y con radiografía de tórax normal, iniciándose tratamiento antituberculostáticos durante seis 
meses para infección tuberculosa latente, sin incidencias posteriores.

Se solicita RMN de órbita y cráneo en la que se describe una masa infiltrativa en estrecho con-
tacto con el músculo recto inferior de la órbita derecha que se extienden hacia el ápex orbitario 
con extensión posterior intracraneal hacia el ala menor del esfenoides y en sentido caudal hacia 
la región superior del seno maxilar, que tras la administración de gadolinio se observa un realce 
muy intenso y homogéneo que delimita una extensa lesión infiltrativa comprometiendo al suelo de 
ambas órbitas fisura orbitaria superior, con progresión intracraneal hacia el ala menor del esfenoi-
des; región superior o techo de ambos senos maxilares con mayor afectación en el lado derecho 
(Figuras 1 y 2). Se establece así diagnostico diferencial entre pseudotumor inflamatorio orbitario 
idiopático apical (dado que el epicentro de la lesión parece situarse en el ápex orbitario), posi-
bilidad de afectación del sistema nervioso por enfermedad por IgG4 y enfermedades o lesiones 
linfoproliferativas orbitarias.

Tras resultado, se realiza punción lumbar con serología y PCR múltiple del LCR negativas.

Durante el ingreso también se realiza TC de extensión, que resulta negativo, y biopsia de la lesión 
por abordaje endoscópico, habiéndose descartado la posibilidad de descompresión del nervio óp-
tico al tratarse de una lesión crónica e infiltrativa con focalidad neurológica. En la anatomía patoló-
gica de la muestra obtenida por biopsia se describe intensa inflamación crónica linfoplasmocitaria 
por células plasmáticas positivas para IgG4 asociada a fibrosis estromal moderada-severa. No se 
observan signos de inflamación aguda, necrosis, células neoplásicas, microorganismos, signos de 
hemofagocitosis ni infiltración linfomatosa.
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Tras la obtención de los resultado se establece el diagnóstico de pseudotumor orbitario bilateral 
asociado a IgG4, iniciándose tratamiento con bolos de corticoides y posterior pauta descendente 
de los mismos, con escasa mejoría clínica del paciente. Ante la sospecha diagnóstica y ausencia 
de mejoría con el tratamiento, se inicia tratamiento con Azatioprina y Rituximab tras correcta va-
cunación del paciente.

En el momento actual, el paciente se ha administrado dos dosis de Rituximab y se mantiene tra-
tamiento con prednisona a dosis de 5 mg al día y Azatioprina 150 mg al día. Tras el inicio del tra-
tamiento referido, el paciente presenta mejoría clínica relevante, principalmente a nivel de agudeza 
visual. Además, en control de RMN posterior una mejoría radiológica en cuanto a disminución del 
tamaño, extensión y patrón de captación respecto al estudio inicial (Figuras 3 y 4).

Discusión y conclusiones:
El pseudotumor inflamatorio ocular asociado a IgG4 es un proceso inflamatorio no asociado a 
etiología inmune, infecciosa o neoplásica. Es altamente infrecuente, con una incidencia muy baja 
(entre 0.28-1 por cada 100.000 personas), pero constituye la tercera causa de tumores orbitarios 
tras la enfermedad de Graves y los procesos linfoproliferativos. La mayoría de los casos presenta 
afectación unilateral, aunque se han descrito casos bilaterales. La edad típica de presentación es 
entre los 30 y los 50 años.

En cuanto a la clínica, puede presentarse de forma aguda o subaguda, con una evolución en días 
o semanas, presentando en la mayoría de los casos exoftalmos asociados a oftalmoplejía y neu-
ropatía con disminución de la agudeza visual, además de dolor intenso a la movilización. La pre-
sentación crónica evoluciona durante semanas o meses y tiene manifestaciones menos floridas.

A nivel anatomopatológico podemos encontrar diferentes grados de fibrosis y flebitis obliterativa 
con infiltrado de células plasmáticas y células B secretoras de IgG4.

La clínica compatible junto con la anatomía patológica tiene una gran sensibilidad y especificidad 
diagnóstica. A pesar de ello, se deben excluir siempre otras patologías más frecuentes y finalmen-
te establecer el diagnóstico con los criterios establecidos para esta patología.

Para el diagnóstico de la enfermedad por IgG4 se pueden utilizar los criterios de Okazaki, que 
incluyen el agrandamiento o lesión focal en uno o más órganos, la concentración sérica de IgG4 > 
135 mg/dl y la histopatología con infiltrado linfocitario o plasmocítico con fibrosis, sin infiltrado neu-
trófilo; infiltrado de plasmocitos IgG4; fibrosis esteriforme y flebitis obliterativa. En el caso que se 
presenta, el paciente presenta dos de los tres criterios, pudiendo establecerse así el diagnóstico. 
Es importante destacar que, aunque la IgG4 otorga el nombre a la enfermedad, los niveles séricos 
no siempre se encuentran elevados en la totalidad de los pacientes.

Finalmente, el objetivo del tratamiento es aliviar los síntomas y prevenir la fibrosis. Actualmente 
el tratamiento de primera línea son dosis elevadas de corticoides con disminución progresiva en 
función de la respuesta. Ante escasa respuesta o recaída se pueden asociar ahorradores de cor-
ticoides o tratamiento con otros inmunosupresores.

Puntos de interés: La enfermedad por IgG4 a nivel ocular es una entidad muy infrecuente y de difí-
cil diagnóstico ya que requiere descartas otras patologías más frecuentes. Un abordaje rápido per-
mite establecer el tratamiento, lo cual es fundamental para evitar las complicaciones secundarias.

Puntos destacados

La enfermedad por IgG4 con afectación ocular es una entidad muy infrecuente y un diagnóstico de 
exclusión. Un abordaje rápido permite establecer el tratamiento, lo cual es fundamental para evitar 
las complicaciones secundarias de la misma.
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Ilustraciones, figuras y tablas

Figuras 1 y 2: Imagen inicial de RMN de órbita y cráneo donde se observa masa infiltrativa que com-
promete el suelo de ambas órbitas con progresión intracraneal, de mayor afectación en lado derecho.

Figuras 3 y 4: Imagen de RMN de órbita y cráneo tras instauración de tratamiento con corticoides, 
azatioprina y rituximab, en la que se observa mejoría radiológica en cuanto a disminución del ta-
maño, extensión y patrón de captación inicial.
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Resumen:

Presentamos a una paciente de 33 años con dolor abdominal crónico de dos años de evolución. 
Después de un amplio estudio y múltiples pruebas complementarias realizadas desde atención 
primaria, ginecología y aparato digestivo no se llegó a ningún diagnóstico, por lo que se derivó a 
medicina interna. Tras anamnesis y exploración detalladas, la sospecha diagnóstica fue la de una 
manifestación rara de endometriosis, por lo que se decide realizar una resonancia pélvica, que da 
la clave para confirmar la enfermedad, no siendo necesario realizar biopsia. La paciente evoluciona 
favorablemente tras implantación de DIU hormonal.

Palabras clave

Dolor pélvico

Endometriosis

Ligamento redondo

Cuerpo del artículo

Introducción
La endometriosis es una enfermedad inflamatoria benigna que depende de los estrógenos y que 
puede afectar a las mujeres desde la premenarquia a la posmenopausia. En esta, las glándulas 
endometriales y estroma se producen fuera de la cavidad uterina, localizándose frecuentemente 
en la pelvis, aunque pueden hallarse en el intestino, uréter, cavidad pleural o cerebro. Este tejido 
endometrial ectópico puede causar dolor pélvico crónico, infertilidad, dismenorrea o dispareunia 
entre otros (1). Presentamos un caso de una paciente con manifestaciones atípicas de esta pato-
logía frecuente y llevamos a cabo una revisión del tema.

Caso clínico
Antecedentes

Mujer de 33 años, intolerante a la lactosa y probable alergia a amoxicilina. Sin intervención quirúr-
gica previa. Ha tenido tres gestaciones, presentando un embarazo ectópico en 2018. Fue valo-
rada en digestivo en 2014 por estreñimiento y rectorragia, completando el estudio con ecografía 
abdominal, siendo esta normal. En atención primaria detectan mediante una prueba de antígeno 
en heces H. pilory positivo, que erradican con tetraciclina, metronidazol, subcitrato de bismuto y 
un inhibidor de la bomba de protones durante 10 días. Además, tiene un ganglión en la muñeca.

Enfermedad actual
La paciente acude a consulta de medicina interna derivada desde atención primaria por dolor abdominal 
intermitente en fosa iliaca izquierda de dos años de evolución asociada a distensión abdominal. El dolor 
lo describe como intenso, continuo, en ocasiones irradiado a miembro inferior izquierdo y que incluso 
llega a limitar su actividad diaria. Se suele autolimitar en 2-3 días y presenta características cíclicas, 
reapareciendo cada 30-50 días, sin clara relación con la menstruación. Además, presenta rectorragia 
intermitente de sangre roja, no relacionada con los episodios de dolor y que atribuye al estreñimiento.

Exploración física
En consulta presenta buen estado general, está consciente, orientada y colabora. Bien hidratada 
y perfundida, normo coloreada, eupneica en reposo y afebril. No presenta adenopatías periféricas 
palpables. No ingurgitación yugular. Auscultación cardiopulmonar rítmica sin soplos audibles y 
murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos. A la palpación del abdomen, presenta 
abdomen blando, depresible, sin masas ni megalias palpables, sin signos de irritación peritoneal y 
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sin dolor a la palpación, con ruidos hidroaéreos conservados. Miembros inferiores sin edemas ni 
signos de trombosis venosa profunda.

Pruebas complementarias
Analíticamente presenta hemograma y bioquímica normales, incluyendo perfil hepático, renal e 
iones, reactantes de fase aguda, inmunoglobulinas, proteinograma, vitamina B12, ácido fólico y 
gasometría venosa. Estudio de autoinmunidad con ANA, Ac anti-DNA, anti-ENA, anti transgluta-
minasa negativos y serología VHB, VHC, VIH, toxoplasma y R. conorii negativas.

En el sedimento urinario, en una ocasión, se observó microhematuria.

La sangre oculta, calprotectina, cultivo, parásitos y digestión en heces fueron normales.

Cuenta con una tomografía computarizada (TC) de abdomen con pequeña cantidad líquido libre 
en pelvis, hemangioma hepático y bazo de 15 cm, así como, vena porta aumentada de calibre con 
hiperaflujo esplénico.

Se completó estudio con porfirinas en orina de 24h, coincidiendo con episodio agudo de dolor, siendo 
normales, y colonoscopia donde tan solo se visualizaron hemorroides internas I/IV no complicadas.

Ha sido valorado en ginecología presentando exploración ginecológica y ecografía transvaginal 
rigurosamente normales.

Evolución
Se trata, por tanto, de una mujer joven con un dolor pélvico crónico y cíclico, asociado a distensión 
abdominal, y en ocasiones irradiado a miembro inferior izquierdo sin diagnóstico tras amplio estudio. 
Se solicita resonancia magnética (RM) de pelvis en centro de referencia con protocolo de endo-
metriosis. En dicha RM, podemos apreciar una lesión redondeada con contenido hemático en su 
interior dependiente del ligamento redondo izquierdo (Fig. 1), lo que indica que la paciente presenta 
tejido endometrial ectópico profundo en el compartimento anterior de la pelvis. Ante la confirmación 
del diagnóstico, se deriva a la paciente nuevamente a ginecología que decidió colocarle un dispositi-
vo intrauterino hormonal de levonorgestrel, lo que mejoró el dolor y la calidad de vida de la paciente.

Diagnóstico
Endometriosis profunda del compartimento anterior de la pelvis, localizada a nivel del ligamento 
redondo izquierdo.

Discusión
La endometriosis afecta al 10% de las mujeres en edad reproductiva, la mayoría de las veces cursa 
de forma asintomática. En los casos que aparecen síntomas, los más frecuentes son el dolor pélvico 
crónico que las pacientes lo pueden referir como un dolor sordo, punzante que puede llegar a limitar 
su vida diaria, la dispareunia, la infertilidad, síntomas gastrointestinales cíclicos o relacionados con la 
menstruación, síntomas urinarios (hematuria, disuria) y dolor relacionado con el periodo (2).

En el caso de nuestra paciente, el dolor no se relacionaba con la menstruación, no presentaba inferti-
lidad ni dispareunia, además, fue valorada por ginecología, que describen una exploración ginecoló-
gica normal. Por otra parte, y al igual que el resto de las especialistas que la valoraron, la ausencia de 
hallazgos del TC de abdomen y la ecografía transvaginal fueron claves para descartar esta patología 
en un principio. No obstante, el TC de abdomen tiene baja sensibilidad para detectar esta patología, 
pues no permite diferenciar entre la presencia de endometriosis y la de un hematoma de otro origen. 
Por el contrario, la resonancia magnética permite objetivar pequeños depósitos de hemosiderina y 
metahemoglobina, ambos hallazgos típicos de endometriosis con mayor sensibilidad y precisión que 
la ecografía transvaginal (3,4). El diagnóstico definitivo de endometriosis se lleva a cabo cuando se 
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confirma el tejido endometrial ectópico mediante una biopsia de tejido endometrial ubicado fuera del 
endometrio o miometrio, generalmente, mediante cirugía laparoscópica (5).

En nuestro caso, en la resonancia (Fig. 2) se aprecian esos depósitos hemáticos en la secuencia 
con supresión grasa. Como se puede objetivar en esta técnica, el tejido endometrial ectópico, 
localizado a un nivel profundo, afecta al ligamento redondo izquierdo. Este ligamento se encuentra 
en íntimo contacto con el músculo psoas izquierdo, siendo este músculo el más potente de los 
músculos flexores de la cadera y uno de los encargados de iniciar la marcha (6).

Este curioso hallazgo y su localización muy cercana al psoas, es lo que provoca que la paciente 
refiriera el dolor, en ocasiones, como irradiado al miembro inferior izquierdo.

Para concluir, como se muestra en la tabla 1, la frecuencia de la endometriosis a nivel del liga-
mento redondo, confirmada por laparoscopia, es muy infrecuente (0,3-14%). No existen datos de 
sensibilidad ni especificidad correspondientes a dicha localización en relación con el diagnóstico 
por ecografía vaginal realizada por facultativos expertos en endometriosis, por ser una localización 
muy difícil de valorar. En los casos en los que se realiza RM pélvica encontramos, únicamente, una 
sensibilidad del 20-40% y especificidad del 30% para su detección (7) lo que pone de manifiesto 
la gran dificultad añadida para el diagnóstico de este caso.

Conclusiones
La endometriosis supone un reto diagnóstico para los internistas, aunque constituye una patología 
eminentemente ginecológica, debe considerarse siempre en el diagnóstico diferencial de mujeres 
con dolor pélvico crónico en edad fértil. El diagnóstico requiere un alto índice de sospecha y con 
frecuencia suele ser necesario una RM pélvica preferiblemente realizadas por radiólogos con ex-
periencia en centros de referencia.

Puntos destacados

Nos encontramos ante una patología frecuente pero que se ha manifestado de forma atípica y en 
una localización muy infrecuente.

A ello, añadir la dificultad del diagnóstico de esta patología mediante pruebas de imagen, especial-
mente en localizaciones profundas.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. RM pélvica coronal T2. La 
flecha señala una lesión redondea-
da dependiente del ligamento re-
dondo, adyacente al útero, trompa 
y ovario izquierdos.
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Figura 2. RM pélvica axial T1 con supresión grasa. La flecha roja señala la lesión donde se distin-
guen depósitos hemáticos hiperintensos en esta secuencia.

Tabla 1. Frecuencia de endometriosis por localización pélvica en la laparoscopia quirúrgica, y sen-
sibilidad y especificidad correspondientes de la ecografía realizada por expertos en endometriosis 
y la resonancia magnética para su detección (7).
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Resumen:

Presentamos a una mujer de 44 años natural de Paraguay que ingresa para estudio de fiebre de 
duración intermedia, odontalgia y dolor dorso-lumbar incipiente. Se objetivó una probable pielone-
fritis bilateral, dudosa por orina normal y sin aislamiento microbiológico. El desarrollo de pancito-
penia fue clave para el diagnóstico.
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Abstract
We present a 44-year-old woman from Paraguay who was admitted for study of fever of interme-
diate duration, toothache, and incipient dorso-lumbar pain. A probable bilateral pyelonephritis was 
observed, doubtful due to normal urine and without microbiological isolation. The development of 
pancytopenia was key to the diagnosis.

Palabras clave

Fiebre de duración intermedia

Pielonefritis bilateral

Pancitopenia

Cuerpo del artículo

Introducción
La fiebre de duración intermedia (FDI) es aquella que dura entre 7 y 28 días, sin antecedentes de 
estancia hospitalaria, inmunodeficiencia u otra enfermedad subyacente crónica, que tras una eva-
luación clínica y complementaria elemental permanece sin orientación diagnóstica1.

Caso clínico
Antecedentes

Mujer de 44 años, natural de Paraguay, en España desde hace 3 meses. Sin hábitos tóxicos. 
Antecedente de fiebre reumática con 22 años. Intervenida de cesárea. En tratamiento con antiin-
flamatorios. No exposición laboral. No animales domésticos ni contacto con zonas de ganadería. 
No antecedente tuberculoso. Niega relaciones sexuales de riesgo.

Enfermedad actual
La paciente acude a Urgencias por dolor dorso-lumbar sordo y mialgias junto a fiebre vespertina 
de hasta 38,5ºC de 9 días de evolución. Refería odontalgia refractaria a antiinflamatorios de 1 mes 
de evolución con visita a tres odontólogos y realización de una endodoncia hace 2 semanas. Tomó 
amoxicilina/clavulánico previo a la endodoncia por sospecha de flemón dentario.

Exploración física
TA 145/95 mmHg, FC 100 lpm. Tª 38.1ºC. SatO2 basal 99%. Rubor facial. Sudorosa. No lesio-
nes cutáneas ni estigmas de endocarditis. Neurológicamente normal. Sin adenopatías palpa-
bles. Auscultación cardiopulmonar rítmica sin soplos y murmullo vesicular conservado. Abdo-
men blando, depresible, doloroso a la palpación generalizada con puño percusión renal bilateral 
discretamente positiva, sin palpación de megalias. No apofisalgias ni signos de artritis y miem-
bros inferiores normales.

Pruebas complementarias
Analíticamente destacaba: leucocitosis 21,25x10^3/µL (4,00-11,50), neutrofilia 14,47x10^3/
µL (1,80-8,00) y discreta linfocitosis 5,7x10^3/µL (0,90-4,90), resto de hemograma normal. 
Función renal con Cr 1,22 mg/dL (0,55-1,02) y FG 54 mL/min (60-0). Elevación de lactato des-
hidrogenasa (LDH) >4500 U/L (120-246) y alanina transferasa de 313 U/L (7-40). Proteína C 
reactiva de 63 mg/L (0,0-5,0) con procalcitonina de 2,13 ng/mL (0,00-0,50). Resto de analítica 
incluyendo tirotropina y anticuerpos heterófilos de mononucleosis sin hallazgos. El sistemático 
de orina fue negativo. Las radiografías de tórax y abdomen sin alteraciones. En la ecografía 
abdominal se visualizó una leve esplenomegalia homogénea de 13.1 cm. El electrocardiograma 
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estaba en ritmo sinusal y el frotis de sangre periférica solicitado por la llamativa elevación de la 
LDH describía proceso inflamatorio/infeccioso. Se cursó urocultivo y se extrajeron hemocultivos 
previo ingreso.

Evolución
La paciente ingresó en planta de Medicina Interna. Se inició antibioterapia empírica con ceftriaxona 
2g/24h y amikacina 500 mg/24h. El primer diagnóstico diferencial que nos planteamos fueron las 
siguientes patologías: endocarditis infecciosa, espondilodiscitis, hepatitis viral, infarto renal, tuber-
culosis renal y virus de la inmunodeficiencia humana (VIH).

Se realizó ecocardiograma que descartaba endocarditis. Se cursó quantiferon y orina para estudio 
de tuberculosis renal y se obtuvieron los primeros resultados de la serología viral que descartaba 
VHA, VHB, VHC, lúes, citomegalovirus, Epstein barr y VIH. Estaban en curso Brucella spp, Coxiella 
burnetii, Rickettsia conorii y Rickettsia typhi.

Se realizó estudio de imagen con TC de abdomen y pelvis con contraste intravenoso (figura 1) que 
informó de bazo de 14.2 cm, riñones aumentados de tamaño e incontables lesiones redondeadas, 
otras confluentes con afectación de la cortical que dada la clínica de la paciente era compatible 
con una marcada pielonefritis bilateral.

Los cultivos fueron negativos y la paciente clínicamente presentaba buena evolución; pero persis-
tía la odontalgia, parestesias mandibulares y presentaba dolor en región anterior del cuello.

Tras 1 semana de evolución, comenzó de nuevo con mal estado general, sudoración inten-
sa y claro empeoramiento analítico con elevación de reactantes de fase aguda. Se aumentó 
tiempo de cultivos hasta 14 días y se extrajeron nuevos. Se solicitó nuevo TC de abdomen y 
pelvis con contraste intravenoso (figura 2) objetivándose riñones aumentados de tamaño con 
múltiples áreas nodulares de aspecto inflamatorio que habían empeorado y zonas triangulares 
con falta de captación focal de contraste, compatible con hallazgos de pielonefritis aguda en 
evolución. Ante la aparición de infartos renales de novo, imaginando su origen en émbolos 
sépticos y sin aislamiento microbiológico, se inició meropenem 2g/8h en perfusión extendida 
y amikacina 500 mg/24h.

Se realizó interconsulta con Urología consensuándose ver evolución y Otorrinolaringología que 
dado el antecedente de endodoncia, descartó abscesos de cabeza y cuello.

El resto de resultados analíticos pendientes, así como los hemocultivos tras 14 días de incubación 
fueron negativos. En este momento, nos planteamos el diagnóstico de linfoma renal primario. So-
licitamos PET-TAC (figura 3) y plantearíamos una biopsia renal.

La paciente presentó evolución tórpida con sudoración profusa diaria, astenia intensa y dolor 
mandibular persistente. Se solicitó nueva analítica que mostró pancitopenia, cursando nuevo frotis 
que volvía a informar de probable cuadro reactivo infeccioso. En este punto nuestra sospecha 
estaba dirigida a que nuestra paciente presentase un síndrome mielo- linfoproliferativo o se tratara 
de leishmaniasis visceral, por lo que se interconsultó de nuevo con Hematología para realización 
de aspirado de médula ósea, resultando el diagnóstico en leucemia linfoblástica aguda de células 
B maduras. La paciente fue trasladada a nuestro hospital de referencia para iniciar tratamiento y 
actualmente se encuentra con buena evolución (figura 4).

Diagnóstico final
Leucemia linfoblástica aguda (LLA) de células B maduras.

Discusión y conclusiones
Nuestro caso se trata de una fiebre de duración intermedia que se ciñe bien a la definición1.
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La pielonefritis bilateral es una afección aguda y potencialmente mortal que ocurre en un 
5-7%.2 Está descrita en casos de uropatía obstructiva e inmunosupresión. Las formas xanto-
granulomatosa y enfisematosa son las más frecuentes y no coincidían con las características 
de nuestro caso.

Existen diversas patologías que pueden producir infiltración renal. Fue la atipicidad de las imáge-
nes, lo que hizo plantear el diagnóstico de linfoma renal primario. Algunos autores ponen en duda 
dicho diagnóstico por la ausencia de tejido linfático a nivel del parénquima renal. El diagnóstico 
se realiza con los criterios de Stallstone 20003: infiltración renal linfomatosa, agrandamiento uni o 
bilateral no obstructivo y no localización extra renal del linfoma en el momento del diagnóstico; por 
lo que pudo cuadrar con nuestro caso.

Por otro lado, se planteó el diagnóstico de leishmaniasis visceral, que a pesar de poder producir 
insuficiencia renal aguda, glomerulonefritis, nefropatía crónica, entre otros4; resulta muy infrecuen-
te la afectación radiológica a nivel renal por lo que la sospecha diagnóstica era baja.

El principal distractor del caso fue la no expresión en sangre periférica de la leucemia. La LLA es 
la neoplasia hematológica más prevalente en todo el mundo, menos frecuente en adultos, siendo 
el 80% casos pediátricos5. Las parestesias mandibulares que presentaba nuestra paciente se 
relacionan con la LLA de células B maduras por infiltración de pares craneales y en un 20% de los 
casos se encuentra infiltración leucémica en bazo e hígado describiéndose organomegalias. Tam-
bién se asocia frecuentemente el síndrome de lisis tumoral, que justificaría el incremento de LDH6.

En definitiva, la causa tumoral es un eslabón con gran peso a la hora del estudio de la fiebre de 
duración intermedia.

Puntos destacados

La infiltración de parénquima renal es un hallazgo simulador de múltiples patologías.

Una elevación desproporcionada de LDH debe mantener en alerta al Internista.

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1. Primer - TC con contraste IV de abdomen y pelvis.
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Figura 2. Segundo - TC con contraste IV de abdomen y pelvis.

Figura 3. PET-TC corte axial a nivel 
renal.

Figura 4. TC con contraste IV de abdomen y pelvis tras una semana de tratamiento con quimioterapia.
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Resumen:

Los tumores cardíacos primarios son extremadamente raros, siendo la mayoría de ellos benignos. Se 
presenta el caso de una paciente de 42 años que debutó con un primer episodio de insuficiencia cardíaca 
descompensada. En el estudio etiológico se objetivó una masa cardíaca con afetación hepática, esplé-
nica y linfadenopática. Se diagnosticó de angiosarcoma cardíaco metastásico e inició tratamiento con 
adriamicina. Lo inespecífico de la clínica y la baja incidencia hacen que la enfermedad se diagnostique en 
fases avanzadas. El pronóstico es infausto. La paciente acabó falleciendo por fallo hepático progresivo.
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Palabras clave

insuficiencia cardíaca, angiosarcoma cardíaco.

Cuerpo del artículo

Introducción
Los tumores cardíacos primarios son extremadamente raros, representando apenas el 0,001% - 0,03% 
de todos los casos. La afectación metastásica del corazón es de 100 a 1000 veces más común, espe-
cialmente por carcinoma de pulmón (TABLA 1) (1). La mayoría de los tumores son benignos (75%). Entre 
los malignos, los sarcomas cardíacos representan el 95% de los casos y el resto suelen ser linfomas. Se 
trata de una causa muy infrecuente de insuficiencia cardíaca que hay que tener en cuenta en pacientes 
jóvenes que debutan con síndrome constitucional, fiebre y derrame pericárdico asociado.

Historia clínica
Mujer de 42 años sin antecedentes familiares o personales de interés. En tratamiento habitual con 
anticonceptivos orales (levogastrol 25 mg). No tenía alergias medicamentosas conocidas y negaba 
consumo de tóxicos. Consulta por un cuadro de dolor centrotorácico sordo, no claramente opresivo ni 
pleurítico, continuo, no irradiado, sin cortejo vegetativo ni relación con el esfuerzo que persiste durante 
tres semanas y se autolimita espontáneamente. Dicho cuadro recurre dos meses más tarde sobrevi-
niendo semanas después un cuadro febril intermitente de hasta 38,5ºC. Asociaba disnea de modera-
dos esfuerzos y edematización de miembros inferiores. Negaba evidente pérdida de peso, sudoración 
nocturna o prurito. En la anamnesis dirigida negaba otra sintomatología por aparatos y sistemas.

A la exploración física, PA 110/52 mmHg, FC 110 lpm. SpO2 92% respirando aire ambiente, tª 37ºC. 
No se palpaban adenopatías cervicales ni supraclaviculares. Ingurgitación venosa yugular (30º) positiva, 
maniobra de Pemberton negativa. Miembros superiores sin acropaquias ni estigmas de endocarditis 
infecciosa. Auscultación cardiorrespiratoria con tonos rítmicos sin soplos ni roces y murmullo vesicular 
conservado con crepitantes bibasales. Abdomen blando, no doloroso, sin masas ni megalias. Miem-
bros inferiores con edemas foveolares hasta tercio medio tibial sin signos de TVP.

Pruebas complementarias
Entre las pruebas complementarias destacó: bioquímica con glucosa 94 mg/dl (75 - 115), función 
renal normal, ácido úrico 3.6 mg/dl (2.6 - 6), bilirrubina total 1.7 mg/dl (0.3 - 1.2), GOT 57 U/L 
(5 - 35), GPT 59 U/L (0 - 39), GGT 68 U/L (1 - 38), FA 77 U/L (33 - 150), LDH 713 U/L (10 - 247). 
Ionograma normal. Colesterol total 181 mg/dl (50 - 200), triglicéridos 130 mg/dl (30 - 150), TSH 
1.06 UI/ml (0.34 - 5). Nt - proBNP 1028 pg/ml (10 - 125), ca 125 79 U/ml (0.5 - 35). PCR 2.2 mg/L 
(0.1 - 5). Hemograma con hemoglobina 10.5 g/dl (11 - 17), VCM 85.8 fl (80 - 100), leucocitos 
10500/uL (fórmula normal), plaquetas 296000/uL. Coagulación normal. Electrocardiograma con 
voltajes bajos y bloqueo completo de rama derecha. Radiografía de tórax: gran cardiomegalia y 
derrame pleural izquierdo (FIGURA 1). Se realizó ecografía abdominal en urgencias en la que se 
detectan varias lesiones nodulares hipoecoicas en bazo, motivo por el que se amplía a TC – body: 
Adenopatías mediastínicas y axilares. Lesión ocupante de espacio en aurícula derecha (AD) con 
captación heterogénea de contraste de 65 x 75 mm. Derrame pericárdico de 22 mm de espesor. 
Imagen hipodensa en hígado cercana al domo de 13 mm. Bazo de tamaño conservado con múlti-
ples imágenes hipodensas redondeadas que captan el contraste, la de mayor tamaño de 40 mm.

Juicio clínico y/o diagnóstico diferencial
La paciente ingresó a cargo de Medicina Interna para continuar estudio. El diagnóstico de trabajo 
fue: primer episodio de insuficiencia cardíaca descompensada en contexto de tumoración cardia-
ca con afectación esplénica, hepática y linfadenopática. Como etiologías más probables: metás-
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tasis de tumor de órgano sólido (melanoma, pulmón, mama, renal, sarcoma, tiroides) o síndrome 
linfoproliferativo. Menos probable sarcoma como tumor maligno cardíaco primario

Evolución
Una vez en planta de hospitalización, la evolución de la paciente fue inicialmente buena con trata-
miento diurético y analgésico desapareciendo la disnea y el dolor torácico. Se amplió estudio ana-
lítico con autoinmunidad, proteinograma, marcadores tumorales y serologías virales y de bacterias 
atípicas, pruebas que fueron normales o negativas. Se extrajeron 3 sets de hemocultivos en frío 
que fueron negativos. Se realizó ecocardiograma transtorácico con resultado Derrame pericárdico 
ligero-moderado sin compromiso hemodinámico actual. Masa intracardiaca sobre surco auricu-
loventricular de ventrículo derecho (VD) que protruye ligeramente en AD pero sin compromiso 
hemodinámico aparente. FEVI normal. Finalmente se realiza PET/TC que evidencia masa hiper-
metabólica cardíaca que afecta a toda la AD con SUVmax 19,6 (1 – 2.5) con múltiples lesiones 
hipermetabólicas óseas y lesiones ocupantes de espacio (LOEs) hipermetabólicas esplénicas y 
hepáticas (FIGURAS 2 y 3).

Se contacta con Cirugía Cardiovascular para toma de muestra mediante minitoracotomía dere-
cha consiguiéndose resecar pericardio y obtención de muestra de masa adyacente. El resultado 
de anatomía patológica fue: neoplasia de células fusocelulares, de aspecto epitelioide. Núcleos 
vesiculosos con irregularidades en el tamaño, algunos nucleolos. Áreas de necrosis y frecuentes 
mitosis. Ki67 60-70%. Estudio inmunohistoquímico: positividad para CD34, CD31, ERG, FLI-1 y 
actina alfa de músculo liso. Se concluye el diagnóstico de neoplasia mesenquimal de alto grado 
concordante con angiosarcoma cardíaco.

La paciente es derivada a Oncología Médica, donde se consensúa entrada en ensayo clínico 
FIBROSARC y se inicia tratamiento con adriamicina. Durante los meses posteriores, múltiples 
complicaciones siendo la más importante el desarrollo de un fallo hepático progresivo que acaba 
desgraciadamente con el fallecimiento de la paciente.

Diagnóstico final
Angiosarcoma cardíaco primario metastásico.

Discusión y conclusiones
El angiosarcoma cardíaco primario (ACP) es un tumor maligno poco frecuente que se origina 
a partir de células endoteliales vasculares o células endoteliales linfáticas. Predomina en pa-
cientes de 30 a 40 años y es más frecuente en varones (1,3,4). Casi el 90% de los tumores 
se presentan en la aurícula derecha como una masa multicéntrica, con frecuencia interfiriendo 
con las estructuras vecinas, y produciendo insuficiencia cardíaca congestiva, derrame pericár-
dico y taponamiento cardíaco. Están relacionados con la exposición a radiación terapéutica 
en los años previos (2).

La clínica inespecífica a menudo retrasa el diagnóstico, con el consiguiente mal resultado por en-
fermedad metastásica temprana. Los pacientes suelen presentar síntomas como disnea y dolor 
torácico, lo que hace que se consideren inicialmente enfermedades más comunes (1). Los hallaz-
gos clínicos más específicos suelen manifestarse más tarde y dependen del grado de infiltración 
dentro de la pared cardíaca o en las estructuras vecinas y la extensión de las metástasis. Las 
metástasis suelen localizarse en pulmón (20-55,6%), hígado (10-22,2%) y hueso (10-20%) (2).

La ecocardiografía es la base de la evaluación de los tumores cardíacos aunque los estudios por 
TC y RMN resultan útiles para el diagnóstico y determinación del tamaño tumoral, localización y 
relación con estructuras adyacentes. Se recomienda el PET-TC para el estudio de extensión. El 
diagnóstico definitivo se obtiene por estudio histológico mediante biopsia (2,5).
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La terapia no está estandarizada. La resección quirúrgica sigue siendo la modalidad estándar de 
tratamiento. No obstante, los estudios evidencian dificultades para lograr la resección completa 
de tumores con márgenes negativos. Cuando ésta es posible, los pacientes suelen experimentar 
recurrencia local. Dada la alta tasa de mortalidad del tumor, parece preferirse un enfoque agresivo 
que utilice un régimen multimodal. Los tiempos de supervivencia oscilan entre 12 y 30 meses con 
diversas combinaciones de cirugía, quimioterapia, radiación y/o trasplante (2). Los agentes qui-
mioterapéuticos más utilizados son las antraciclinas, ifosfamida y taxanos. Actualmente se están 
realizando ensayos clínicos con inhibidores de tirosin kinasa.

Puntos destacados

Creemos que el caso es interesante por la excepcionalidad de los tumores cardíacos en general 
y los sarcomas cardíacos en concreto así como porque ilustra la importancia del internista como 
médico integrador entre diagnóstico sindrómico, etiológico y tratamiento.

Ilustraciones, figuras y tablas

TABLA 1



165

ILUSTRACION 1

ILUSTRACION 2

ILUSTRACION 3
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Resumen:

Las microangiopatías trombóticas son patologías con características comunes cuyo diagnóstico 
definitivo supone un reto. Es especialmente relevante en el embarazo, puesto que dada la similitud 
entre ellas, el retraso en el tratamiento puede suponer un daño establecido en órganos diana.

El síndrome hemolítico urémico es una MAT caracterizada por anemia hemolítica, trombocitopenia 
y daño renal. Puede ser por toxicidad tras infección gastrointestinal por Echierichia coli, trata-
mientos, trasplantes, neoplasias, etc., o estar en relación a mutaciones genéticas en las vías de 
regulación del complemento, conocido como síndrome hemolítico urémico atípico. El tratamiento 
indicado en estos casos es el eculizumab.

Palabras clave

Hemolytic -Uremic Syndrome, thrombotic microangiopathy
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Cuerpo del artículo

El síndrome hemolítico urémico (SHU) es una microangiopatía trombótica (MAT) que se caracteriza 
por la presencia de anemia hemolítica, trombocitopenia y daño renal de curso agudo.1

Las MAT son trastornos cuya fisiopatología se basa en la lesión del endotelio de microvasos que 
secuencialmente favorece la activación plaquetaria con formación de microtrombos y consumo 
de plaquetas (trombocitopenia), junto con la presencia de anemia hemolítica Coombs negativa, 
consecuencia del daño que generan estos trombos a los hematíes. Secundariamente se produce 
la oclusión de vasos pequeños, isquemia y finalmente daño de órganos diana.1,2

El espectro de patologías es amplio y supone un desafío puesto que existe superposición de ca-
racterísticas entre ellas. El diagnóstico definitivo, por ello, exige un estudio exhaustivo y presenta 
una especial dificultad.2

Las dos entidades principales son la púrpura trombótica trombocitopénica (PTT) y el síndrome he-
molítico urémico (SHU), que a su vez, según la etiología del mismo hablamos de SHU de etiología 
infecciosa por secuelas de la infección de Escherichia coli productora de toxina de Shiga (STEC), 
u otras bacterias como Shigella o Salmonella, SUH secundario a cáncer, fármacos, trasplante, el 
embarazo o trastornos autoinmunitarios; o SHU atípico (SHUa) que aparece como consecuencia 
a mutaciones genéticas en genes iniciadores de la vía alternativa del complemento (C3, factor B), 
proteínas reguladoras (factor H, factor I, etc.) o genes que favorecen la formación de autoanticuer-
pos contra el factor H, siendo la más común la mutación del gen CFH presente hasta en el 50% 
de los pacientes con causa genética identificada, que además presenta mayor riesgo de desarrollo 
de insuficiencia renal.1,2

El SHUa puede presentarse a cualquier edad. Los síntomas inicialmente son inespecíficos, con 
presencia de fatiga, palidez y somnolencia, apareciendo con el empeoramiento de la función renal 
proteinuria y/o hematuria, progresando hasta en un 50% de los casos a enfermedad renal termi-
nal (ERT), requiriendo diálisis crónica, con tasa de mortalidad de hasta un 25% en este punto. La 
progresión a ERT, se relaciona en un alto porcentaje con retraso en el tratamiento y afectación 
extrarrenal, así como depender de la mutación causante, siendo más frecuente en afectación del 
factor B, H, I o C3.1,3,4

Según el alcance de la lesión microvascular, pueden verse afectados otros órganos, lo que sucede 
en un 20% de los casos, como puede ser el sistema cardiovascular, el sistema nervioso central 
(afectado en más del 50% de las ocasiones), piel, clínica gastrointestinal en forma de diarrea; 
relacionado con la presencia de mutaciones del gen FHR1 y FH3 y que pueden confundir con la 
etiología infecciosa; u otros órganos como pulmón o patología oftalmológica. Incluso puede llegar 
a aparecer afectación multiorgánica catastrófica hasta el 5% de los casos.3

Se calcula que el 10-20% del SHUa aparece en relación con el embarazo. Es importante tenerlo en 
cuenta puesto que el reconocimiento de esta patología se retrasa debido al diagnóstico erróneo 
con trastornos con características clínicas y analíticas que se superponen, como son el síndrome 
de elevación de enzimas hepáticas y plaquetas bajas (HELLP) o la PTT. Las presentaciones de las 
MAT no tienen límites bien definidos, por lo que el diagnóstico diferencial puede ser difícil o incluso 
imposible porque estas condiciones pueden coexistir.4,5

El diagnóstico se basa, fundamentalmente, en valores del laboratorio que demuestren la presen-
cia de anemia hemolítica, con hemoglobina menor a 10 g/dl junto con aumento de bilirrubina a 
expensas de indirecta, de lactato deshidrogenasa y consumo de haptoglobina, Coombs negativo; 
trombocitopenia (plaquetas < 150.000 mm3) y daño renal agudo (creatinina sérica > 2 mg/dl), con 
presencia de hematuria y proteinuria en ocasiones. Se ha visto que pueden elevarse las enzimas 
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hepáticas de citolisis a unos niveles similares al síndrome de HELLP. Los niveles de tromboci-
topenia muy por debajo de 30.000 mm3 son sugestivos de PTT, sobre todo si se acompañan 
de clínica neurológica grave. Por ello, en estas circunstancias hay que determinar los niveles de 
ADAMTS13.5 Está indicado el estudio genético para valorar las mutaciones en la regulación del 
complemento. 3,4

Se recomienda el empleo de eculizumab como terapia de primera línea como tratamiento para el 
SHUa, al inhibir la activación de la vía terminal del complemento. El recambio plasmático es menos 
eficaz, aunque su empleo se indica en lugares sin acceso a eculizumab. En pacientes con evolu-
ción a ERT, la terapia de reemplazo renal puede ser necesaria de forma crónica. 6

Comentamos el caso de una mujer de 37 años con antecedente personal de comunicación in-
terauricular osteum secundum que ingresa de forma programada para inducción del parto por 
sospecha de enfermedad hipertensiva del embarazo. Tratamiento durante el tercer trimestre con 
heparina de bajo peso molecular indicada por la cardiopatía congénita que presentaba.

Evolución tórpida en sala de reanimación, con empeoramiento del estado general, somnolencia, 
tinte ictérico y sudoración profusa, con recorte de diuresis hasta oligoanuria.

Se realiza analítica urgente, constatándose anemia, con hemoglobina (Hb) 9,6 g/dl (12-15 g/dl), 
con aumento de bilirrubina total con valor de 3,21 mg/dl (0,2-1) a expensas de indirecta y consumo 
de haptoglobina, 24 mg/dl (40-200 mg/dl). Además, plaquetopenia con 21.000 x109 (150.000-
450.000), coagulopatía con INR 1,74 (0,8-1,2), consumo de fibrinógeno, con un total de 141 mg/
dl (150-450) y dímero D en 31117 mcg/l (0-500), así como daño renal agudo, con creatinina 3,8 
mg/dl (0,5-1,10). Aspartato deshidrogenasa 2791 U/l (5-37), alanino transferasa 619 U/l (5-41). Se 
realiza frotis de sangre periférica que confirma presencia de esquistocitos. Además, orina con pro-
teinuria en rango no nefrótico y microhematuria. Aislamiento de Enterobacter cloacae en exudado 
vaginal. Ecografía renal sin datos de obstrucción.

Empeoramiento progresivo de anemia sin exteriorización de sangrado, con necesidad de trans-
fusión de concentrados hematíes, plasma fresco y plaquetas, ingresando posteriormente en UCI 
ante el empeoramiento clínico. Durante las primeras horas de UCI la paciente presenta empeora-
miento a nivel respiratorio, requiriendo ventilación no invasiva e inicio de terapia de reemplazo renal 
(diálisis) ante la ausencia de diuresis.

Inicialmente por la sospecha de síndrome de HELLP, se decide iniciar tratamiento con corticoides 
y sulfato de magnesio, pero ante la ausencia de mejoría clínica y analítica, se contacta con hema-
tología. Sospechando una PTT, se solicitan niveles de ADAMTS13, con resultado no concluyente. 
A pesar de ello, la paciente se somete a seis sesiones de plasmaféresis, sin mejoría a nivel de 
niveles de plaquetas ni mejoría de la función renal.

Finalmente, se inicia tratamiento con eculizumab dada la ausencia de mejoría por sospecha de 
SHUa asociado al embarazo, con mejoría a nivel del número de plaquetas y recuperando diuresis, 
aunque persistencia de daño renal establecido, con creatinina en la actualidad de 2,5 mg/dl y 
proteinuria persistente. Pendiente de resultados de estudio genético.

En definitiva, los límites entre las distintas presentaciones de las MAT no están bien establecidos, 
por lo que el diagnóstico diferencial es complejo. Durante la gestación, la llegada al diagnóstico 
definitivo requiere una especial atención y minuciosa evaluación clínica y de parámetros de labo-
ratorio, ya que además, se trata de patologías que requieren una intervención urgente. En el caso 
del SHUa asociado al embarazo, el eculizumab es el tratamiento de elección.
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Puntos destacados

La paciente presenta mejoría con eculizumab tras el fracaso de tratamientos previos dirigidos a 
otras MAT. El diagnóstico de las MAT es de carácter urgente y para ello es necesario conocer el 
diagnóstico diferencial.

Ilustraciones, figuras y tablas

.
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Resumen:

Presentamos el caso de una paciente con FA y estenosis aórtica severa anticoagulada, con san-
grados de probable origen gastrointestinal, e insuficiencia cardiaca descompensada que requirió 
de varios ingresos hospitalarios y transfusión de hemoderivados. Se modificó hasta en cuatro oca-
siones la anticoagulación persistiendo la anemización e incluso se suspendió la misma sufriendo 
una isquemia arterial aguda en el miembro inferior izquierdo. Se propuso el cierre de orejuela para 
evitar nuevos eventos embólicos.

Palabras clave

	z Sangrado digestivo

	z anticoagulación

	z Síndrome Heyde.

Cuerpo del artículo

Caso clínico.

Antecedentes. enfermedad actual.

Mujer de 87 años con HTA, DM tipo 2, FA paroxística CHA2DVASC2 4 anticoagulada con edoxa-
ban 30 mg. ICC mixta hipertensivo valvular, doble lesión aórtica leve e insuficiencia mitral leve con 
FE preservada. Dolor abdominal crónico y anemia crónica con pruebas normales, angiodisplasia 
gástrica tratada (1997). Sin deterioro cognitivo, IABVD y como tratamiento domiciliario: bisoprolol 
5 mg, edoxaban 30 mg, hierro oral, linagliptina 5 mg, omeprazol 20 mg y paracetamol 1gr. RAM: 
intolerancia digestiva a dabigatran.

Acude a urgencias por deterioro de su situación basal con astenia importante, epigastralgia y 
deposiciones diarreicas que interrumpen el descanso nocturno, líquidas oscuras y que relaciona 
con la toma de hierro. Dos semanas antes inició disnea progresiva hasta hacerse de reposo sin 
dolor torácico asociado. Revisando su historia había acudido en varias ocasiones a urgencias por 
anemización en rango transfusional con Hb 6.8 mg/dl y repercusión hemodinámica con FARVR 
a 130 lpm, en el episodio actual presenta una Hb de 4.8 g/dl, se transfunde 3 concentrados de 
hematíes, se estabiliza a la paciente y se ingresa para completar estudio.

A la exploración está afebril, TA 97/65 mmHg, con FC 110 lpm, saturación 93% FiO2 0.24 y diu-
resis mantenida. Palidez mucocutánea y leve deshidratación. A la auscultación destaca un soplo 
sistólico polifocal y crepitantes hasta campos medios. Abdomen anodino y extremidades sin ede-
mas ni datos de trombosis.

En analítica: hemograma con formula normal, salvo Hb 4.8 g/dl (previas 8.3-9.5 g/dl) que corrige a 
7.9 – 9.7 tras 5 concentrados de hematíes, INR 1.87, TTPA 33.4 sg. Deterioro de la función renal 
con creatinina 1.49 mg/dl (previas 1.2), FG 31 mL/min, urea 92 mg/dl, glucosa 211-111 mg/dl, 
perfil hepático normal y PCR 10 mg/L.

Electrocardiograma en FA 130 lpm y en radiografía de tórax, cardiomegalia con derrame pleural 
bilateral mayor en el lado derecho y un patrón alveolar difuso (figura1).
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EVOLUCION
Durante su ingreso se suspende anticoagulación con edoxaban y presenta FARVR de manera 
intermitente que se controla con amiodarona, en ETT mantiene FE preservada pero la estenosis 
aortica pasa a moderada. Se completa el estudio con gastro-colonoscopia que mostró hemorroi-
des y diverticulosis sin sangrado activo o reciente, por lo que se completa estudio con capsula 
endoscópica de manera ambulatoria por sospecha de sangre de origen oscuro y los antecedentes 
de angiodisplasia tratada.

Asumiendo balance riesgo beneficio se inicia apixaban como nueva opción de anticoagulación 
consensuado Y dada de alta con seguimiento en hospital de día. A los 3 meses, nuevo episodio 
de anemización con Hb 7.8 g/dl, heces oscuras y episodios de descompensación de ICC con 
FARVR, NT-proBNP 10347 ng/L que requiere de manera periódica hierro iv y transfusiones. Se 
decide entonces suspender anticoagulación y se comenta el caso con Cardiología para valorar el 
cierre de orejuela que rechaza por comorbilidad valvular y riesgo embóligeno aumentado.

Tras la retirada de la anticoagulación la paciente sufre episodio de embolia arterial distal en miem-
bro inferior izquierdo con arteria pedía ocluida. Es valorada por cirugía vascular que trata de mane-
ra conservadora, y reinicia anticoagulación con enoxaparina 60 mg/12h con buena evolución de 
la clínica aguda y ajuste posterior a 80 mg/24h.

La paciente continua con melenas de manera intermitente con leve anemización y un grado fun-
cional de NYHA II. Presenta además 3 caídas en domicilio con clínica sugerente de presincope. En 
ETT control, se informa de progresión de la estenosis Ao a severa e insuficiencia moderada como 
posible causante.

La cápsula endoscópica confirma la presencia de angiodisplasia de mediano tamaño en duodeno 
(figura2). Continua con varios episodios por ICC descompensada, FA paroxística y sangrado di-
gestivo en los siguientes meses.

Dada la mala respuesta a los anticoagulantes, los sangrados y el evento embolico se vuelve a 
proponer para cierre de orejuela con AMPLATZER y mediante TAVI implante valvular aórtico percu-
táneo con bioprótesis para la EA. Esto se realiza en dos tiempos manteniendo inicialmente doble 
antiagregación y posteriormente antiagregación simple. (figura 3 y 4)

Tras esto, se consigue la estabilidad clínica sin nuevos episodios de descompensación, Hb estable 
en 10-12 g/dl con mejoría progresiva de la situación basal de la paciente sin necesidad de anticoa-
gulación. Tras varios meses con buena evolución es dada de alta a primaria.

Diagnostico
Síndrome de Heyde.

	z Insuficiencia cardiaca crónica de origen hipertensivo valvular por doble lesión aórtica con este-
nosis severa y fracción de eyección preservada tratada con TAVI y prótesis biológica.

	z Anemia ferropénica por perdidas digestivas crónicas por angiodisplasia en duodeno con reper-
cusión hemodinámica y necesidad de transfusiones y ferroterapia. Estable clínicamente.

	z Fibrilación auricular paroxística con intolerancia a ACOD por sangrado con cierre de orejuela 
con AMPLATZER.

	z Embolia arterial en MII en ese contexto con tratamiento médico.

Discusión y Conclusiones

El síndrome de Heyde es la asociación entre EA calcificada y sangrado gastrointestinal crónico, 
por angiodisplasias en su mayoría. Esto parece explicarse entre un 67-92% a un síndrome de von 
Willebrand adquirido cuando hay estenosis severa por el efecto mecánico que produce el flujo tur-
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bulento a través de la estrechez valvular de los multímeros que lo conforman y que interaccionan 
agregando plaquetas afectando la hemostasia primaria. En algunas series informan que un alto 
porcentaje se corrige con la cirugía valvular, pero hay controversia y estudios que sugieren recurre 
hasta en 2/3 de las ocasiones.1,2,5

La clínica de estenosis aparece como IC, sincope o presincope y angina asociada al esfuerzo, 
siendo la disnea el síntoma inicial más frecuente por el bajo gasto cardiaco y perfusión en distintos 
territorios, síntomas muy inespecíficos que aparecen en fases muy avanzadas de la enferme-
dad estando previamente años asintomático. Es importante un buen despistaje de otras causas. 
Cuando los síntomas cardiacos se deben a la estenosis, sin reemplazo valvular, la supervivencia 
es de 2 a 3 años con alto riesgo de muerte súbita 8-34% anual. La EA grave sintomática el trata-
miento con TAVI o reemplazo quirúrgico proporcionan mayor supervivencia a largo plazo a pesar 
del riesgo del procedimiento y una reducción del porcentaje de muertes súbitas.3

La fibrilación auricular es común en pacientes con EA grave 34%, en leve a moderada del 5% y 
puede agravar los síntomas, si ya estaba previamente, asocia un riesgo 4.1 veces mayor de IC y 
4.8 de ACV no hemorrágico. 4

En el caso de nuestra paciente, tras el uso de distintas formas de anticoagulación con menor 
riesgo hemorrágico a nivel gastrointestinal según el estudio ARISTOPHANES, como dabigatran 
o apixaban, también se utilizó edoxaban y heparina, continuando los sangrados con repercusión 
hemodinámica que fue el factor limitante para buscar otra forma de prevenir eventos embólicos 
como ocurrió en ella tras la retirada.6

La contraindicación a anticoagulación a largo plazo y sus características basales hacen indicación 
de oclusión percutánea de la orejuela de la aurícula izquierda, la eficacia y seguridad de estos 
dispositivos en comparación a la anticoagulación se demostró en un metaanálisis de tres ensayos 
PROTECT AF, PREVAIL y PRAGUE 13 donde la edad media era 73.3, CHA2DS2VASc 4, no hubo 
diferencias significativas en la tasa de embolia sistémica o ACV, RR 0.98 con menor riesgo de 
eventos hemorrágicos y las complicaciones en el procedimiento del 6.8% con un éxito del 93%7

Puntos destacados

	z Individualizar la elección de ACOD

	z Considerar el cierre de orejuela tanto por via quirúrgica como percutánea en caso de contrain-
dicación a la anticoagulación oral.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Resumen:

Hombre de 78 años con múltiples comorbilidades, que presenta descompensación cardíaca re-
currente a pesar del tratamiento optimizado. Se realiza diagnóstico diferencial de las posibles 
causas de disnea refractaria, con diagnóstico de neumopatía intersticial y amiloidosis cardíaca. Se 
discute la complejidad diagnóstica, destacando la amiloidosis cardíaca como un factor importante 
e infradiagnosticado. Se resalta la necesidad de una evaluación exhaustiva en casos clínicos con 
síntomas recurrentes / refractarios.

Palabras clave

Insuficiencia cardíaca; Amiloidosis; Gammagrafía; Ecocardiografía

Cuerpo del artículo

	z Introducción: La insuficiencia cardíaca es una de las patologías que representan un gran bloque 
asistencial en Medicina Interna, tanto en la atención en consultas externas como en hospitali-
zación. Tiene un impacto importante en nuestro sistema sanitario debido a su alta prevalencia 
y elevada mortalidad, en relación al envejecimiento poblacional (1). Constituye uno de los focos 
actuales de la investigación y organización asistencial sanitaria, provocando una innovación en 
la asistencia en centros con hospitalización domiciliaria, consultas monográficas y evaluación 
multiparamétrica (ecografía, análisis urgentes, tratamientos en hospital de día, etc.), contando 
con enfermería especializada para garantizar un abordaje holístico. Pacientes con gran co-
morbilidad, elevado número de complicaciones, reingresos, tratamientos complejos e impacto 
de mal pronóstico. En este contexto, no podemos olvidar los procesos que de forma intercu-
rrente provocan empeoramiento en su sintomatología, cursando con agudización de la disnea 
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y aumento de los signos de congestión periférica. Ocurren inevitablemente, a pesar de un 
abordaje multidisciplinario y una optimización correcta del tratamiento deplectivo y específico 
de la insuficiencia cardíaca. La fibrosis pulmonar y la amiloidosis cardíaca emergen como enti-
dades clínicas importantes, especialmente en pacientes de edad avanzada con enfermedades 
crónicas concurrentes. - Historia Clínica: Hombre de 78 años, que presenta una historia clínica 
compleja caracterizada por múltiples comorbilidades. Antecedentes personales: Destaca hi-
pertensión arterial mal controlada, diabetes mellitus recientemente diagnosticada, enfermedad 
pulmonar obstructiva crónica (EPOC) con triple terapia broncodilatadora y varios episodios en 
urgencias en el último año, fibrilación auricular sin cardiopatía estructural anticoagulada con 
Apixaban y enfermedad arterial periférica asintomática. En tratamiento con Metformina 1g/ 
Linagliptina 2.5 mg (1 comprimido cada 12 horas), Empagliflozina 10 mg (1 comprimido en 
el desayuno), Candesartan 8 mg (1 comprimido en el desayuno), Espironolactona 25 mg (1 
comprimido en el almuerzo), Apixaban 5 mg (1 comprimido cada 12 horas), Bisoprolol 5 mg 
(1 comprimido cada 12 horas), Atorvastatina 80 mg (1 comprimido en la cena), Furosemida 
40 mg (1 comprimido en el desayuno y cena), Omeprazol 20 mg (1 cápsula en el desayuno), 
Trimbow (2 inhalaciones cada 12 horas), Nitroglicerina 15 mg (1 parche al día, a retirar en la 
noche), Nitroglicerina comprimidos sublinguales (si dolor torácico). Con respecto a sus hábitos: 
Exfumador (Índice paquete-año 34), bebedor de 3-4 copas de vino diarias. Socialmente, jubi-
lado, independiente para las actividades básicas de la vida diaria, con cierto deterioro cognitivo 
incipiente. El paciente acude a urgencias con disnea aguda en progresión en los últimos 4 días, 
hasta hacerse evidente con mínimos esfuerzos. Además, presenta dolor torácico opresivo, 
sin síntomas vegetativos asociados, palpitaciones ni otra sintomatología cardíaca. La explora-
ción física revela crepitantes bilaterales hasta campos medios, ingurgitación yugular, signos de 
congestión periférica en miembros inferiores bilateralmente. La ecografía clínica a pie de cama 
muestra signos de congestión mixta, con predominio intravascular, tras evaluación por proto-
colo VExUS. El electrocardiograma muestra fibrilación auricular a 65 latidos por minuto, con 
bajo voltaje, sin alteraciones agudas de la repolarización ni cambios eléctricos con respecto a 
registros previos. En la radiografía de tórax, se observan signos de redistribución vascular pe-
riférica sugestivos de descompensación cardíaca, cardiomegalia y tractos fibrocicatriciales en 
lóbulos inferiores. Junto con las alteraciones analíticas que incluyen: aumento de NT-proBNP 
(10579 pg/ml), disfunción renal (Cr 1.30 mg/dl; filtrado glomerular 52 ml/min), estamos ante un 
cuadro de descompensación cardíaca. No se aprecia un mal control de su fibrilación auricular, 
ni indicios de semiología infecciosa, trasgresión dietética, ni ha presentado clínica gastroin-
testinal u otra cualquiera por órganos y sistemas. Se trata del tercer episodio de descompen-
sación y hospitalización consecutivos en los dos últimos meses, a pesar de la optimización 
farmacológica y el seguimiento estrecho en consultas específicas de Insuficiencia Cardíaca de 
Medicina Interna. Analíticamente, presenta Dímero-D elevado (1480 ng/dl), por lo que se realiza 
una Angio-TAC con contraste de arterias pulmonares, que no muestra signos radiológicos de 
tromboembolismo pulmonar pero sí tractos fibrocicatriciales y patrón de vidrio deslustrado en 
lóbulos inferiores. Completando el estudio del parénquima pulmonar con TAC de alta resolución 
(TACAR), observamos reticulación subpleural de predominio basal con osificación dendrítica, 
bronquiectasias de tracción y microquistes de panal, en relación con un patrón de neumonitis 
intersticial usual (NIU) (figura 1). La ecocardiografía muestra una FEVI preservada (55%), sin 
cambios con respecto a estudios previos. Existe una marcada hipertrofia ventricular concén-
trica (figura 2) con movimiento asincrónico del tabique interventricular, que junto a la fibrilación 
auricular y el bajo voltaje electrocardiográfico, sugiere amiloidosis cardíaca, confirmada con 
gammagrafía cardíaca con difosfonatos. Se observa un depósito del radiotrazador de elevada 
intensidad a nivel intramiocárdico (figura 3), con captación similar al hueso que corresponde a 
un grado 2 en la escala de Perugini. Paralelamente, se realiza una ecografía y electromiogra-
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ma de músculos supra e infraespinosos y de cinturas escapulares bilateralmente, por clínica 
de debilidad marcada durante el ingreso, que descarta un patrón miopático y refleja signos 
de atrofia compatibles con amiloidosis. Se realiza un estudio analítico completo que muestra 
positividad de los autoanticuerpos ANA con patrón citoplasmático a título 1/320 y positividad 
para Anticuerpos anti Ro52. No presenta lesiones cutáneas, patrón de debilidad muscular en 
cinturas escapulares ni otra semiología del espectro de miopatías inflamatorias, ni estigmas de 
autoinmunidad. Desde el punto de vista de la amiloidosis cardíaca, se solicita un estudio gené-
tico que finalmente resulta positivo. - Discusión y Conclusiones: Este caso ilustra la complejidad 
y la importancia de considerar múltiples etiologías en la evaluación y manejo de la insuficiencia 
cardíaca en pacientes de edad avanzada con comorbilidades significativas. En nuestro caso, 
el paciente se encontraba con un tratamiento optimizado para su FEVI preservada: Empagli-
flozina, que disminuye significativamente el objetivo compuesto de mortalidad cardiovascular u 
hospitalización por insuficiencia cardíaca(2), Espironolactona que reduce el riesgo de hospitali-
zación (aunque no ha demostrado disminución de mortalidad) (3) y Candesartan con evidencia 
para reducción de reingresos en casos insuficiencia cardíaca refractaria con FEVI preservada 
pero menor del 60% (4). Además, se emplea tratamiento diurético con Furosemida, con es-
trategia de desescalada con valoración ecográfica y varios días de vigilancia de síntomas para 
valorar correctamente su adherencia. En el momento de alta, no precisó oxigenoterapia. A pe-
sar de una atención médica óptima, la persistencia de disnea a pocos días del alta hospitalaria, 
puede sugerir la existencia de comorbilidades subyacentes, como la neumopatía intersticial y la 
amiloidosis cardíaca. Estas asociaciones plantean un dilema diagnóstico y terapéutico crucial, 
ya que pueden solaparse, dificultando la identificación precisa y el manejo efectivo de ambas 
condiciones. Por lo tanto, una evaluación exhaustiva que incluya estudios de imagen pulmonar, 
pruebas de función pulmonar y análisis de biomarcadores es fundamental para guiar una inter-
vención terapéutica apropiada y mejorar los resultados clínicos en esta población de pacientes. 
Históricamente, el diagnóstico de la am

Puntos destacados

	z Realizar un diagnóstico completo de insuficiencia respiratoria en casos de insuficiencia cardíaca 
que no mejoran a pesar de optimización terapéutica - Reconocer los “red-flags” y llevar a cabo 
un despistaje de casos de amiloidosis cardíaca en casos con ecocardiografía sugestiva

Ilustraciones, figuras y tablas

Figura 1, 2 y 3 adjuntas en correo electrónico
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Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 45 años con antecedente de Lupus eritematoso sistémico 
(LES) con un episodio de accidente isquémico transitorio (AIT) con triple positividad de anticuerpos 
antifosfolípidos (AAF), diagnosticándose de un síndrome antifosfolípido (SAF) secundario asociado.

Consultó a urgencias por dolor torácico súbito y opresivo, asociado a disnea de pequeños esfuer-
zos progresando hasta el reposo de 24h de evolución.

Se presentan las posibilidades diagnósticas y estrategias de manejo en una paciente con un alto 
riesgo cardiovascular (RCV), haciendo hincapié en la importancia del enfoque integral de las con-
diciones médicas subyacentes como de los factores de RCV modificables.

Palabras clave

LES.

Miocarditis lúpica.

Enfermedad cardiovascular.
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Cuerpo del artículo

Caso Clínico:

Introducción:

El LES es una de las afecciones autoinmune más frecuentes, afectando a 9 de cada 10.000 per-
sonas en España, con mayor prevalencia e incidencia en mujeres. Su patogenia y desencadenante 
autoinmune es aún desconocida. En el espectro de sus manifestaciones clínicas podemos tener 
desde afectación cutánea, incluyendo afectación osteoarticular, renal o hematológica hasta afec-
tación cardiaca, siendo la enfermedad cardiovascular la principal causa de mortalidad en estos 
pacientes y manifestándose de diversas formas: Pericarditis, hipertensión pulmonar, enfermedad 
arterial coronaria, endocarditis de Libman-Sacks y miocarditis lúpica, una forma poco común pero 
grave que puede comprometer seriamente la supervivencia de estos pacientes. La miocarditis 
lúpica se presenta en un 5-10% de los casos, a menudo con graves complicaciones como disfun-
ción ventricular izquierda, insuficiencia cardíaca aguda y edema pulmonar por lo que requiere de 
una alta sospecha clínica y de un diagnóstico rápido para prevenir dichas complicaciones.

El SAF, es una trombofilia autoinmune, caracterizada por la presencia de AAF, asociada a episo-
dios recurrentes de trombosis tanto venosas como arteriales y morbilidad gestacional. Su frecuen-
cia estimada se sitúa en torno a 5 nuevos casos por cada 100.000 individuos al año, con una 
prevalencia que oscila entre 40 y 50 casos por cada 100.000 habitantes. Puede ser primario o 
secundario, asociado a otra enfermedad reumática, siendo la más frecuente el LES y, según la cla-
sificación ACR/EULAR de 2023, para poder establecer su diagnóstico es imprescindible al menos 
una prueba positiva para los AAF en los 3 años previos. Además de ser clave para el diagnóstico, 
los AAF tienen implicaciones pronosticas: niveles elevados asocian mayor riesgo de recurrencia de 
trombosis y complicaciones obstétricas.

En pacientes con LES y/o SAF, los episodios coronarios agudos pueden ocurrir sin la presencia 
previa de factores de riesgo tradicionales dado el aumento de aterogénesis (debido a la sobreex-
presión de moléculas de adhesión en el endotelio, reclutamiento aumentado de células proinfla-
matorias y activación de macrófagos, así como una mayor expresión de citocinas y otros factores 
inflamatorios), lo que aumenta la complejidad de estos pacientes.

Historia clínica:
Mujer de 45 años, sin reacciones alérgicas medicamentosas conocidas y exfumadora de 15 ciga-
rros al día con un índice acumulado de 15 paquetes/año. Antecedentes patológicos de LES diag-
nosticado hacía 7 años con un episodio dudoso durante el transcurso de la enfermedad de AIT 
durante el cual, se documentó la triple positividad de AAF, diagnosticando así un SAF secundario 
asociado. Se encontraba en tratamiento con Ácido acetilsalicilico 100 mg al día, hidroxicloroquina 
200 mg al día y una pauta de Prednisona de 5 mg al día dada la estabilidad y ausencia de actividad 
de la enfermedad, así como suplementos de calcio y vitamina D.

Consultó al servicio de urgencias por un cuadro de 24 horas de evolución de dolor torácico súbito, 
opresivo, no irradiado y asociado a disnea de pequeños esfuerzos, progresando hasta el reposo. 
Negaba ortopnea o DPN. No refería edemas en miembros inferiores ni recorte de diuresis. Comen-
taba cuadro de catarro de vías altas en la semana previa sin fiebre asociada.

A la exploración presentaba buen estado general, se encontraba ligeramente taquicárdica, a 104 
latidos por minuto y eupneica sin aportes. Hemodinámicamente estable y afebril. La auscultación 
cardiopulmonar y resto de exploración física fueron normales.
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Introducción:
	z Electrocardiograma a su llegada: Ritmo sinusal con eje eléctrico dentro de límites normales. 
QRS estrecho con ondas T negativas difusas. Sin elevación del segmento ST ni cambios is-
quémicos agudos.

	z Analítica de urgencias: Hemograma dentro de límites normales. Bioquímica con enzimas he-
páticas normales, creatinina sérica 0,68 mg/dL (0.6-1.1 mg/dL). Proteína C reactiva (PCR) 97 
mg/L (<10 mg/L). Troponina I ultrasensible con un valor inicial de 92,947 ng/l y un control a las 
2 horas de 123,063 ng/l (<0.04 ng/mL).

	z Radiografía de tórax con índice cardio-torácico normal, sin infiltrados pulmonares ni signos de 
derrame pleural.

	z Ecocardiograma transtorácico (ETT): Fracción de eyección del ventrículo izquierdo dentro de límites 
normales. Hipocinesia de la pared anterior. Sin signos de derrame pericárdico. Sin valvulopatías.

Evolución:
Tras establecer la sospecha y el manejo inicial de un síndrome coronario agudo sin elevación de 
ST, la paciente ingresó en planta para continuar tratamiento y evolución con solicitud de corona-
riografía preferente que no mostró lesiones coronarias.

Durante su ingreso presentó mal control del dolor, así como episodios de taquicardia supraven-
tricular bien tolerados y episodios febriles intermitentes de hasta 38,2ºC, solicitándose estudios 
microbiológicos que resultaron negativos e iniciándose tratamiento antibiótico de amplio espectro.

Se solicitó nuevo control de Troponina I ultrasensible con un valor de 392,9 ng/l realizándose varios 
EKG que no mostraron anormalidades, nueva radiografía de tórax (con presencia de cardiomega-
lia no presente en la radiografía a su llegada) y nueva ETT donde se observó acinesia de la pared 
anterior e hipocinesia inferior así como leve derrame pericárdico.

Se ampliaron los estudios analíticos con serologías para VEB, VHS, CMV, VHB, VHC, VHA, VIH, 
treponema pallidum que resultaron negativas. Serología de enfermedad de Chagas, Borrelia y 
Bartonella negativas. Mantoux negativo.

Anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a título 1:320 (positivos >1:80) Anticuerpos anti-ADN de 
doble cadena (anti-dsDNA) positivos 100 IU/mL (<30 IU/mL). Complemento C3: 50 mg/dL (75-
135 mg/dL). Complemento C4: 12 mg/dL (16-48 mg/dL). Velocidad de sedimentación globular 
(VSG): 25 mm/h (<20 mm/h).

Estos valores reflejaron una respuesta inflamatoria significativa con actividad autoinmune elevada 
que, sumado a la elevación de las enzimas de daño miocárdico, hicieron sospechar de una posible 
miocarditis lúpica en el contexto de un LES, tras haber descartado la sospecha inicial de síndrome 
coronario agudo y cualquier otro cuadro infeccioso.

Ante la alta sospecha se inició tratamiento con pulsos de metilprednisolona intravenosa a dosis de 
500-1000 mg/día durante 3 días, seguidos de una reducción gradual a dosis orales. Se añadie-
ron betabloqueantes y diuréticos mejorando progresivamente la sintomatología. En nuevo control 
analítico se observó descenso progresivo de las enzimas cardiacas y desaparición del derrame en 
la ETT por lo que la paciente pudo ser dada de alta tras 13 días de ingreso hospitalario con cita 
preferente para revisión en consultas.

Diagnóstico:
Miocarditis lúpica.
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Discusión y conclusiones:
La miocarditis lúpica es una condición infrecuente, observándose en un porcentaje de entre el 3% 
y el 9% de los pacientes con LES. La edad media de inicio es alrededor de los 30 años y la pre-
sentación clínica puede variar desde aquellos pacientes que no muestran síntomas hasta casos 
de shock cardiogénico. Los signos más comunes incluyen dolor torácico, anormalidades en el 
ritmo cardiaco y síntomas de insuficiencia cardíaca. Esta condición se relaciona con una actividad 
elevada de la enfermedad, y la gran mayoría de casos (97%) se asocia con el compromiso de 
otros órganos. El gold standard para su diagnóstico es la biopsia mioendocárdica, sin embargo, 
en la mayoría de las ocasiones no es necesario recurrir a esta prueba pudiéndose establecer un 
diagnóstico con las pruebas comentadas previamente y confirmándose mediante RMN cardiaca.

El tratamiento se realiza con corticoesteroides, inmunosupresores como Ciclofosfamida o Rituxi-
mab en casos graves y terapia de protección cardiaca con betabloqueantes, IECAS y diuréticos, 
así como tratamiento de las complicaciones que puedan aparecer (arrítmicas, insuficiencia cardia-
ca, shock cardiogénico…) y prevención del resto de FRCV.

Su pronóstico es variable pues depende de múltiples factores como son la forma de presentación 
y etapa de la enfermedad, pudiendo alcanzar una mortalidad de aproximadamente un 20% en 
los casos de miocarditis aguda lúpica no fulminante. Esto remarca la necesidad de una sospecha 
temprana que permita iniciar el tratamiento inmunosupresor lo antes posible, reduciendo así la 
posible aparición de complicaciones pues, además de sus manifestaciones cardíacas agudas, 
estas enfermedades pueden predisponer a eventos cardiovasculares graves a largo plazo, lo que 
subraya la importancia de una atención integral y un seguimiento cuidadoso en estos pacientes.

Puntos destacados

Este caso muestra la alta complejidad de las enfermedades autoinmunes que no solo reside en su 
actividad clínica, sino también en su impacto como FRCV, aumentando la probabilidad y la rapidez 
de eventos trombóticos en comparación con los FRCV convencionales.

Ilustraciones, figuras y tablas

-

Bibliografía

1.	 González María Eugenia, Fernández Amparo, Vilaseca Cecilia, Borrás Lila, Vignolo Washington, Layerle 
Bernardo. Miocarditis lúpica. Reporte de un caso. Rev.Urug.Cardiol. [Internet]. 2022 Jun. 37( 1 ): e706.

2.	 Lopez-Pedrera C, Aguirre-Zamorano MÁ, Pérez-Sánchez C. Mecanismos de aterosclerosis 
y enfermedad cardiovascular en el síndrome antifosfolípido y el lupus eritematoso sistémico. 
Alternativas terapéuticas. Med Clin (Barc) [Internet]. 2017;149(4):160–9.

3.	 Rúa-Figueroa I, López-Longo FJ, Calvo-Alén J, Galindo-Izquierdo M, Loza E, García de Yeben-
es MJ, et al. Registro nacional de pacientes con lupus eritematoso sistémico de la Sociedad 
Española de Reumatología: objetivos y metodología. Reumatol Clin [Internet]. 2014.

Aprobación ética

-

Consentimiento del paciente

No precisa



182

775/127. COMA MIXEDEMATOSO EN PACIENTE AÑOSO: EL PA-
PEL FUNDAMENTAL DE LA ADHERENCIA TERAPÉUTICA

Autores:

Pérez Crespo Gilabert, J.1, Rodriguez Rodríguez, M.2, Montes Romero, J.3, Martínez Ro-
mera, I.4, Galdeano Escánez, A.5

Centro de Trabajo:

(1) Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Torrecárdenas. Almería, (2) Resi-
dente de Medicina Interna. Hospital Universitario Torrecárdenas. Almería, (3) Especialista 
en Medicina Interna. Hospital Universitario Torrecárdenas. Almería, (4) Residente de Me-
dicina interna en Hospital Universitario Torrecárdenas, Almería (Almería), (5) Residente de 
Medicina Interna. Hospital Universitario Torrecárdenas. Almería

Resumen:

El coma mixedematoso es una emergencia endocrina poco frecuente causada por un estado 
de hipotiroidismo severo, con alta mortalidad inicial. Afecta principalmente a mujeres mayores. 
Destaca la importancia del reconocimiento temprano y manejo urgente para mejorar resultados 
y reducir mortalidad en pacientes de alto riesgo. Este caso de una mujer de 74 años subraya la 
necesidad de considerar el hipotiroidismo descompensado en pacientes mayores con síntomas 
inespecíficos. La mala adherencia al tratamiento contribuyó al desarrollo del coma mixedematoso. 
La atención temprana y tratamiento adecuado, incluido el tratamiento sustitutivo tiroideo intrave-
noso permitió la resolución completa del cuadro.

Palabras clave
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Cuerpo del artículo

Introducción
El coma mixedematoso es una emergencia endocrina poco frecuente que se produce como con-
secuencia de un estado de hipotiroidismo severo. Presenta una alta mortalidad inicial, de hasta el 
40%, que ha disminuido al 20-25% gracias a los avances en terapia intensiva. Afecta principal-
mente a mujeres de edad avanzada (1). Existen una serie de posibles factores precipitares como 
el infarto de miocardio, sangrado gastrointestinal o algunos fármacos, pero la adherencia al trata-
miento con levotiroxina sigue siendo el factor principal para prevenir esta complicación.

Presentamos el caso de una mujer de 74 años con coma mixedematoso, cuyo hipotiroidismo 
previo no fue tratado adecuadamente debido a mala adherencia terapéutica. Ingresó en urgencias 
con clínica de disartria, rigidez muscular y bradicardia, con escasa mejoría clínica en las primeras 
48 horas. Este caso resalta la importancia del reconocimiento temprano y el manejo urgente del 
coma mixedematoso para mejorar los resultados clínicos y reducir la mortalidad en poblaciones 
de alto riesgo como las personas mayores con hipotiroidismo no controlado.

Historia clínica
Presentamos el caso de una mujer de 74 años con antecedentes personales de dislipemia, hi-
pertensión arterial, hipotiroidismo, ictus isquémico en la arteria cerebral media (ACM) derecha de 
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etiología aterotrombótica con hemiparesia residual izquierda leve y neoplasia de sigma intervenida. 
Como consecuencia de este ictus isquémico la paciente era dependiente

para la mayor parte de las actividades básicas de la vida diaria, aunque era capaz de deambular 
con ayuda de un andador, y presentaba un deterioro cognitivo moderado. Su tratamiento habitual 
consistía en enalapril 5 mg cada 24 horas, levotiroxina 75 mcg por la mañana, rosuvastatina 10 
mg con ezetimiba 10 mg cada 24 horas y clopidogrel 75 mg cada 24 horas.

La paciente es llevada a urgencias por presentar un síncope en el domicilio con deterioro neuroló-
gico asociado consistente en disartria, parálisis facial izquierda y plejia de miembro inferior izquier-
do. Durante su estancia en urgencias se produce una mejoría parcial de la clínica, aunque persiste 
la parálisis facial y disartria moderada.

En la exploración realizada en urgencias se objetivó fiebre de 38ºC, leve disnea con insuficiencia 
respiratoria aguda que precisó oxigenoterapia suplementaria. Además, destacaba la presencia de 
macroglosia que condicionaba un estridor alto. A la auscultación

presentaba tonos rítmicos, bradicárdicos, sin soplos, con murmullo vesicular conservado con rui-
dos de sibilantes a nivel de vía aérea superior. Respecto a la exploración neurológica, la paciente 
se encontraba alerta, obedecía órdenes, pero no respondía a preguntas. No se objetivaba alte-
ración campimétrica por confrontación y la mirada conjugada horizontal estaba conservada. Pre-
sentaba parálisis facial central izquierda leve, con profusión lingual hacia fuera y disartria severa. 
La hemiparesia izquierda ya era conocida, con fuerza disminuida ya que elevaba contra gravedad, 
pero claudicaba en menos de 5 segundos. La sensibilidad aparentemente estaba conservada, 
pero presentaba cierta negligencia e inatención izquierda. La marcha no se pudo explorar en ur-
gencias y el reflejo cutáneo plantar era flexor de forma bilateral.

Pruebas complementarias
Dada la clínica de focalidad neurológica que presentaba la paciente se solicitó valoración urgente 
por parte de Neurología en urgencias, que estableció que la paciente presentaba un NIHHS de 7 
puntos por lo que se activó el código ictus y se realizó un TAC y angioTAC de cráneo en los que 
no se identificó oclusión de grandes vasos pero sí presentaba un área de encefalomalacia residual 
extensa en territorio de ACM derecha, aunque esta área ya se había descrito en otras pruebas de 
imagen previas. En la analítica realizada en urgencias destacaba un leve deterioro de la función 
renal, presentando una creatinina de 1.22 mg/dl

(rango normal 0.51-0.95 mg/dL) siendo su basal de 1 mg/dL, leucocitosis con neutrofilia (10.100 
leucocitos/µl con 9270 neutrófilos/µl) y elevación de dímero-D (4183 ng/mL siendo el rango normal 
entre 0 y 500 ng/mL). Dado que la clínica inicial había sido un síncope y la paciente presentaba 
insuficiencia respiratoria aguda y elevación del dímero-D se realizó un angioTAC de tórax descar-
tándose un tromboembolismo pulmonar.

Ante estos hallazgos, se orientó el cuadro clínico como una posible crisis epiléptica en el contexto 
de un proceso infeccioso de origen respiratorio en una paciente con gran área de encefalomalacia 
hemisférica derecha. Se inició tratamiento con antibioterapia empírica y anticomiciales y se proce-
dió al ingreso a cargo de Medicina Interna para continuar evolución y tratamiento.

Evolución
Durante el ingreso la paciente tuvo una evolución inicial tórpida. Continuó con clínica de insufi-
ciencia respiratoria aguda y ruidos de sibilantes de vías altas que se interpretaron como crisis de 
broncoespasmo y fueron tratadas con dosis altas de glucocorticoides, con escasa mejoría. Se 
solicitó valoración por Otorrinolaringología para valorar la integridad de la vía aérea superior así 
como realización de TAC de cuello, no encontrándose patología que justificara la clínica. Además, 
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a nivel neurológico presentó un deterioro progresivo del nivel de conciencia, encontrándose estu-
porosa, poco reactiva a estímulos tanto físicos como dolorosos, en un corto periodo de tiempo. 
Se escaló la antibioterapia de amplio espectro para tratar una posible situación de sepsis y se 
realizó una analítica completa objetivandose una tirotropina con valor igual a 34.944 µUI/mL (rango 
normal 0.380 - 5.33 µUI/mL), tiroxina 0.34 ng/dL (rango normal 0.54 - 1.24 µUI/mL), anticuerpos 
antitiroglobulina con un valor superior a 2425 UI/mL (rango normal 0.9 - 4 UI/mL), anticuerpos 
antiperoxidasa tiroidea 914.7 UI/mL (rango normal 0.2-9 UI/mL). Ante estos hallazgos se volvió 
a historiar a los familiares quienes confirmaron que la paciente llevaba más de un mes sin tomar 
la levotiroxina prescrita. Se inició tratamiento con levotiroxina intravenosa y la paciente presentó 
una mejoría progresiva del nivel de consciencia y resolución en general de todo el cuadro clínico, 
pudiendo ser dada de alta en los siguientes días.

Diagnóstico
Coma mixedematoso

Discusión y conclusiones
La clínica clásica de esta patología consiste en letargia, con un empeoramiento progresivo del nivel 
de conciencia hasta alcanzar el coma, con insuficiencia respiratoria e hipotermia (2). En el caso 
presentado, aunque el paciente exhibía características clínicas y hallazgos de laboratorio típicos de 
hipotiroidismo descompensado, no se consideró esta enfermedad de inicio debido a su baja fre-
cuencia. A menudo, sólo se plantea si el médico ha visto un caso similar antes o si hay antecedentes 
de patología tiroidea (3). Otro problema añadido es que las pruebas analíticas de función tiroidea 
no suelen estar disponibles de forma urgente y los resultados pueden demorarse días. Además en 
algunos centros puede ser difícil disponer de la presentación intravenosa de levotiroxina. La adminis-
tración enteral puede ser una alternativa, pero puede ocasionar efectos secundarios a nivel digestivo 
(4). Es esencial considerar estos desafíos al diagnosticar y tratar el hipotiroidismo descompensado.

Puntos destacados

La falta de una historia médica completa y la presencia de síntomas poco específicos pueden di-
ficultar el diagnóstico. Además, es importante considerar la posibilidad de que el paciente no esté 
siguiendo correctamente el tratamiento recomendado.
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Resumen:

Se presenta el caso de una mujer de 65 años con mal control metabólico y glucémico, en la que 
por medio del ajuste de su tratamiento y las modificaciones del estilo de vida, se consiguieron 
alcanzar unos objetivos establecidos de forma individualizada, logrando un mejor control metabó-
lico, del peso y la glucemia.

Palabras clave

Diabetes mellitus, iSGLT2, arGLP-1

Cuerpo del artículo

Introducción
La diabetes mellitus es una enfermedad crónica producida por una alteración en la secreción 
de insulina, asociada a una resistencia periférica a su acción. Los niveles elevados de glucemia 
producen graves daños a nivel sistémico, especialmente en nervios y vasos sanguíneos. Por ello, 
resulta fundamental promover un buen control glucémico (1).

Caso Clínico
Mujer de 65 años, con hipertensión arterial (HTA), dislipemia e hipercolesterolemia, obesidad tipo I 
y diabetes mellitus tipo II (DM2), diagnosticada hace 20 años. Presenta dificultad para la deambu-
lación por una lesión en la pierna izquierda tras un accidente de tráfico años atrás.

Fue derivada desde atención primaria a la consulta de Medicina Interna por mal control diabético, 
presentando en varias ocasiones episodios de hipoglucemia. Su tratamiento se trataba de Insulina 
Degludec 80 UI en la noche, 20 UI de insulina Lispro antes de la cena y metformina 850 mg dos 
veces al día.

En la primera consulta se registró un peso de 75.6 kg, talla 155 cm (IMC: 31.47 kg/m2), presión 
arterial (TA) 150/90 mmHg, y una exploración física sin hallazgos patológicos. Analíticamente el 
hemograma era normal. Glucosa en ayunas de 131 mg/dl, creatinina 1.13 mg/dl, FG CKD-EPI 43 
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ml/min, LDL 182 mg/dl, triglicéridos (TG) 403 mg/dl, TSH 1.8 uU/ml y HbA1c 8.8%. Orina con 
albuminuria 1006 mg/dl, proteinuria 157 mg/dl y proteína/creatinina 1896.14 mg/dl. Se intentó op-
timizar el tratamiento pautando insulina Degludec 40 UI en el desayuno y 30 UI en la cena, insulina 
Lispro 10 UI antes de cada comida, olmesartán 40 mg/Amlodipino 10 mg/ hidroclorotiazida 25 mg 
en el desayuno y atorvastatina 40 mg/ Ezetimiba 10 mg.

En la revisión, tras 3 meses, refería menos baches hipoglucémicos. Se objetivó una pérdida ponderal 
de 1 kg, TA 140/80 mmHg. En la analítica de control se apreció una mejoría del perfil glucémico (gluco-
sa en ayunas 99 mg/dl, HbA1c 7.5%), además del lipídico, con reducción de más del 50% de LDL (TG 
237 mg/dl, LDL 99 mg/dl), orina con bacteriuria, hematuria 4148 hem/µl y persistencia de la proteinuria 
con albuminuria de 1730 mg/dl, cociente albúmina/creatinina 2720 mg/dl. Además, en el hemograma 
apareció una anemia microcítica normocrómica (Hb 10.8 mg/dl, VCM 73 fL y Hto 33%), por lo que se 
pautó hierro oral, manteniendo el resto del tratamiento igual dada la mejoría clínica y analítica. Ante la 
persistencia de la albuminuria se realizó una interconsulta con nefrología.

En la siguiente revisión, 3 meses más tarde, había comenzado seguimiento con nefrología siendo 
diagnosticada de ERC G4aA3 con albuminuria por probable enfermedad renal diabética. Se realizó 
una ecografía abdominal sin alteraciones significativas. Se registró un peso de 74.9 kg y TA 150/70 
mmHg. En alguna ocasión se le había olvidado la administración de insulina. En la analítica de con-
trol destacaba glucosa en ayunas de 140 mg/dl, creatinina 1.29 mg/dl, FG CKD-EPI 43 ml/min, TG 
293 mg/dl, LDL 79 mg/dl y HbA1c 9.7%. Presentaba proteinuria y albuminuria de 1830 mg/dl. Se 
hizo hincapié en la importancia de la adherencia terapéutica y se pautó dulaglutida una inyección 
subcutánea semanal, en dosis ascendente según tolerancia, y dapaglifozina 5 mg / metformina 
850 mg dos veces al día, debido a sus beneficios cardiovasculares y renales. Además, se añadió 
espironolactona 25 mg diario para reducir la TA y, de manera indirecta por su efecto nefroprotector.

Cinco meses más tarde, no había tenido episodios de hipoglucemia. Presentaba un peso de 66 
kg (IMC: 27.47 kg/m2) y TA 130/70 mmHg. Analíticamente el hemograma era normal. Glucemia 
en ayunas de 65 mg/dl, HbA1c 7.5%, creatinina 1.1 mg/dl, FG CKD-EPI 49 ml/min., TG 162 mg/
dl, LDL 70 mg/dl, albuminuria 500 mg/dl, cociente albúmina/creatinina 870 mg/dl.

La optimización del tratamiento con ar-GLP1 e iSGLT2, junto al tratamiento hipolipemiante y anti-
hipertensivo, permitió conseguir un mejor control glucémico y lipídico, una notable disminución del 
peso y de la albuminuria, y una reducción de los factores de riesgo cardiovascular.

Discusión y conclusiones
La diabetes mellitus se ha convertido en un problema de salud pública y su prevalencia sigue 
aumentando (2). En su patogénesis, comparte características genéticas y ambientales con la obe-
sidad. El aumento del tejido adiposo y la acumulación excesiva de determinados nutrientes y 
metabolitos produce una alteración del equilibrio metabólico, una disminución de células beta 
funcionales y una elevación de la glucemia (3). Por ello, en pacientes con sobrepeso u obesidad, 
el control del peso resulta fundamental.

Cabe mencionar la repercusión de la hiperglucemia crónica en el deterioro del FG, siendo capaz 
de desarrollar albuminuria e incluso una enfermedad renal terminal. Además, la albuminuria es un 
factor de riesgo independiente asociado a la enfermedad cardiovascular como ha sido demostra-
do en ensayos como PREVEND (Prevention of Renal and Vascular End stage Disease) o MONICA 
(Monitoring Trends and Determinants of Cardiovascular Diseases) (4).

En cuanto al tratamiento, los ar-GLP1 son análogos sintéticos del GLP-1 nativo humano que estimu-
lan la secreción de insulina, suprimen la de glucagón dependiente de glucosa, retrasa el vaciado gás-
trico y disminuye el apetito. Reducen la HbA1c entre 0,6 y 1,2%, produce una marcada reducción de 
peso y reduce el riesgo cardiovascular. No tienen metabolismo renal predominante, por lo que el FG 
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no repercute en su farmacocinética. Además, está en desarrollo el ensayo FLOW con semaglutida 
subcutánea, cuyo objetivo principal es estudiar su impacto sobre los eventos renales (5). Aunque, 
múltiples estudios sugieren que, sobre todo en combinación con iSGLT2, presenta un efecto ne-
froprotector en diabéticos, disminuyendo la albuminuria gracias a su efecto sobre la reducción del 
peso, mejoría del control glucémico y las propiedades renales antiinflamatorias y antifibróticas (6).

Por otra parte, los iSGLT2, bloquean la reabsorción tubular proximal de glucosa, reducen la HbA1c 
en torno a un 1%. Presenta una reducción ponderal en los primeros meses de 2-3 kg, y su efec-
to natriurético reduce las cifras de TA aproximadamente 5 mmHg. Su eficacia metabólica se ve 
disminuida con la reducción del FG. Su efecto beneficioso va más allá del control metabólico, de 
manera que se pueden prescribir con FGe de hasta 20-25 ml/min/1,73m2. Consiguen una reduc-
ción de la proteinuria del 30-50% y un enlentecimiento en la progresión de enfermedad renal (5).

El ensayo EMPA-REG OUTCOME (Empagliflozin Cardiovascular Outcome Event Trial en pacientes 
con diabetes de tipo 2), LEADER (Liraglutida Effect and Action in Diabetes: Evaluation of Cardio-
vascular Outcome Results), y SUSTAIN-6 para evaluar los resultados cardiovasculares y otros 
resultados a largo plazo con semaglutida, mostraron una reducción del riesgo cardiovascular glo-
bal. Además, empagliflozina se ha convertido en el primer fármaco hipoglucemiante indicado para 
reducir el riesgo de muerte cardiovascular en adultos con DM2 y enfermedad cardiovascular (7).

A pesar de los beneficios mencionados, estos tratamientos no quedan exentos de producir re-
acciones adversas. La más frecuente de los iSGLT2 es la candidiasis genitourinaria (debido a su 
mecanismo glucosúrico). Mientras que los ar-GLP1 pueden producir reacciones cutáneas en el 
punto de inyección o síntomas gastrointestinales (10-50% de los pacientes) (5).

Como conclusión, la terapia combinada con dulaglutida y empaglifozina se muestra en este caso como 
alternativa eficaz para el control del peso, con reducción notable de la albuminuria, mejorando el FG y el 
control glucémico. No obstante, se requieren estudios que aporten más evidencia sobre el papel de los 
ar-GLP1 como tratamiento nefroprotector y antiproteinúrico en pacientes con enfermedad renal crónica.

Puntos destacados

La diabetes mellitus se trata de una patología muy prevalente y en muchas ocasiones infradiag-
nosticada e infravalorada en cuanto a la cantidad de complicaciones que es capaz de producir y 
por tanto, en muchas ocasiones prevenir.

Ilustraciones, figuras y tablas
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775/129. SÍNDROME CEREBELOSO ASOCIADO A SÍNDROME DE 
SJÖGREN
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Centro de Trabajo:

(1) Médico Especialista en Familia y Comunidad. Hospital Universitario Torrecárdenas. Al-
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Resumen:

Mujer de 59 años presenta cuadro cerebeloso subagudo de 8 meses de evolución. Debutó con di-
sartria escándida y cuadro vertiginoso, evolucionando a dismetría severa de cuatro extremidades 
con disfagia, disartria y alteración del seguimiento sacádico ocular. Como antecedentes persona-
les a destacar cáncer de mama con polineuropatía periférica axonal secundaria a quimioterapia 
y síndrome de Sjögren(SS). Los anticuerpos antineuronales fueron negativos y el PET-TC normal. 
Los anticuerpos anti- La(SSB) se encontraron en sangre y los anti-Ro52(SSA) tanto en sangre 
como en líquido cefalorraquídeo(LCR). En resonancias magnéticas craneales(RMN) sucesivas se 
evidenció atrofia cerebelosa progresiva. Se decidió tratamiento con inmunoglobulinas periódicas, 
con estabilización clínica. Palabras clave cerebelo Sjögren anti-Ro(SSA) IGIV

Cuerpo del artículo

Mujer de 59 años que comienza con cuadro de alteración de la marcha dificultad para articular el 
lenguaje y torpeza para manipular objetos con ambos miembros superiores. Evoluciona de forma 
progresiva con empeoramiento de los síntomas a dismetría severa de cuatro extremidades, disar-
tria, disfagia, cuadro vertiginoso de náuseas y vómitos y alteración de la movilidad ocular.

Antecedentes personales.
	z Alérgica a tetramicina, posible neutropenia post-metamizol.



190

	z Cáncer de mama izquierdo en el año 2000 tratado con tumorectomía, quimioterapia y radiote-
rapia. Recidiva en 2015 (cáncer intraductal de alto grado de tipo sólido) tratado con mastec-
tomía y comenzó tratamiento con tamoxifeno. Recaída de adenopatías mediastínicas e hiliares 
bilaterales en 2018. Recaída a nivel pulmonar (lóbulo medio y lóbulo inferior izquierdo) en no-
viembre de 2020. Patología autoinmune: síndrome de Sjögren con anticuerpos ANA positivos 
con patrón moteado y anticuerpos anti-Ro y anti-La positivos diagnosticado en 2016; hipoti-
roidismo autoinmune; sacroileítis bilateral con HLAB27 negativo; gammapatía monoclonal de 
significado incierto.

	z Patología tiroidea: bocio multinodular (2005) con gammagrafía tiroidea. Adenoma folicular en 2013.

	z Patología digestiva: enfermedad de Crohn ileal con patrón estenosante; Pólipo adenomatoso 
colónico 2012.

	z Quiste ovárico derecho.

	z Intervenciones quirúrgicas: pólipo endometrial.

Exploración física
En Urgencias se objetiva disartria escándida, dismetría en la maniobra dedo-nariz bilateral de 
predominio izquierdo. Marcha con ataxia severa de pequeños pasos, camina con ayuda bilateral. 
Reflejos miotáticos conservados. Reflejo cutáneo plantar flexor bilateral.

Pruebas complementarias.
	z Analítica de sangre: destaca LDH 510 U/L, GGT 217 U/L, GPT 63 U/L, GGT 50 U/L, ferritina 
732,6 ng/ml, PCR 0,65 mg/dl, IgG 2584 mg/dl, Hb 10 g/dl, ANA positivo patrón granular, anti-
cuerpo anti-Ro y anti-La positivos.

	z LCR: bioquímica normal, anticuerpos antineuronales negativos, anticuerpo anti-Ro positivo.

	z PET-TC no se observan captaciones del radiotrazador sospechosas de malignidad.

	z RMN craneal: atrofia de vérmix con hiperintensidad T2 y Flair en cerebelo superior, pedúnculos 
cerebelosos y protuberancia. Sugestivo de síndrome paraneoplásico.

Diagnóstico.
A pesar de que los cuadros cerebelosos subagudos progresivos son una presentación típica de un 
proceso paraneoplásico, en este caso no se encontró proceso neoplásico primario ni recaída de 
los previos de la paciente. Esto, junto a la presencia en LCR de Ac anti-Ro fuertemente positivos, 
llevó al diagnóstico de síndrome cerebeloso disinmune relacionado con SS sistémico.

Tratamiento.
Se decidió iniciar el tratamiento inmunosupresor con corticoides, sin objetivar mejoría ni estabili-
zación clínica. Más tarde, se emplearon inmunoglobulinas intravenosas periódicas con las que se 
consiguió estabilización clínica. Además, se utilizó rituximab como tratamiento inmunosupresor de 
base, con el que tras los ciclos de 2023 se objetiva una leve mejoría clínica.

Evolución:
A los 6 meses, tras tratamiento con CTC: la paciente presenta disartria severa con voz escándi-
da. Se moviliza en silla de ruedas, temblor de reposo de ambas manos con predominio izquier-
do, hipomimia, temblor intencional, rigidez de predominio en codos. Nistagmus multidireccional. 
Dismetría severa en maniobra dedo-nariz y talón rodilla de las cuatro extremidades. Al año, tras 
tratamiento con IGIV y Rituximab: se objetiva mejoría clínica respecto a la disfagia . Es capaz de 
mantener posición corporal y la bipedestación.
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Discusión y Conclusiones.
El cerebelo es un órgano complejo del SNC que está involucrado en operaciones sensitivo-
motoras, tareas congnitivas y procesos afectivos (R). Durante más de 200 años se consideró 
que el cerebelo participaba únicamente en el control motor gracias al trabajo de Jean Marie 
Pierre Flourens (R) donde describió como se afectaba la coordinación en el vuelo de una pa-
loma tras lesionarle el cerebelo. Actualmente se ha recontextualizado el síndrome cerebeloso 
en síndrome motor cerebeloso, síndrome cerebeloso vestibular y síndrome cognitivo afectivo 
cerebeloso (R). Yang H. et al, realizó una revisión en su hospital de Beijing en el que encontró 
a cinco pacientes con afectación cerebelosa por el SS de los 1571 pacientes ingresados que 
padecían esta enfermedad (R). Todos los pacientes presentaban ataxia de la marcha, como 
presentaba nuestra paciente. La dismetría de extremidades y el nistagmo estuvo presente 
en dos y tres pacientes. La atrofia cerebelosa fue el hallazgo más destacado en la RMN y 
estuvo presente en cuatro pacientes. Se utilizó como terapia inmunosupresora corticoides, 
micofenolato de mofetilo, ciclofosfamida e hidroxicloroquina, incluso en tres de ellos se usaron 
inmunoglobulinas. Después de estos tratamientos, tres pacientes continuaron con manifes-
taciones cerebelosas y dos pacientes se encontraron en remisión. Se describió una serie de 
14 casos (R) donde se encontraron signos cerebelosos en 5/14, mostrando 4 de ellos atrofia 
cerebelosa en imagen. La respuesta al tratamiento inmuosupresor (corticoterapia, rituximab, 
inmunoglobulinas) en todos fue variable.

La afectación del SNC debido a Síndrome de Sjögren sistémica es una afectación rara y poco 
frecuente. Sin embargo, ante un paciente con antecedente de este síndrome y que padezca una 
enfermedad del SNC habría que añadir en el peticionario de los anticuerpos antineuronales los 
anticuepros anti-Ro, principalmente. Podría sugerirse que los anticuerpos anti-Ro se utilicen como 
biomarcador para la afectación del SNC en el síndrome de Sjögren, pero en la literatura aún no se 
han descrito cuáles son los mecanismos moleculares y patológicos detrás de estos anticuerpos, 
por lo que se requieren más investigaciones para aclarar estas asociaciones.

Puntos destacados

.
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Resumen:

Varón de 66 años que presenta debilidad progresiva en las extremidades. La exploración neu-
rológica muestra debilidad muscular y reflejos abolidos. Se le otorga un juicio clínico inicial de 
polineuropatía sensitivo-motora, que inicialmente responde al tratamiento. Sin embargo, recae 
tres meses después presentando de nuevo la debilidad en las extremidades inferiores. En este 
momento se completa su anamnesis y se solicitan más pruebas complementarias ampliando así 
el diagnostico diferencial de sospecha. Estas revelan positividad de AntiRo, sospechándose así 
un síndrome de Sjögren para el cual se completó el estudio y se pautó tratamiento. Actualmente 
se encuentra en seguimiento.

Palabras clave

Polineuropatía; Sjögren; Xerostomía;
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Cuerpo del artículo

Introducción:
Varón de 66 años que refiere cuadro de debilidad en las cuatro extremidades.

Historia Clínica:
Como antecedentes personales, el paciente no presenta ninguna alergia conocida a medicamen-
tos. Es hipertenso y diabético tipo 2, además de presentar hiperuricemia. Como otros anteceden-
tes médicos a destacar, el paciente sufría de síndrome ansioso-depresivo.

Su tratamiento habitual lo formaban: Olmesartán 40mg/Hidroclorotiazida 12,gmg/Amlodipino 
10mg; Vildagliptina 50mg/Metformina 850mg; Repaglidina 1 mg; Empaglifozina 10mg; Omeprazol 
20mg; Alopurinol 100mg; Vardenafilo a demanda.

Se trata de un paciente que ingresa por un cuadro de unos dos días de evolución, de debilidad 
que comienza a ser distal en las cuatro extremidades pero que evoluciona a proximal, llegando 
resultar incapacitante. Acompañado de sensación de acorchamiento en ambas manos sin otra 
sintomatología acompañante.

No refiere dolor torácico, no fiebre, no disfagia, no alteración visual, no dolor, no otra sintomatolo-
gía por O/A.

A la exploración el paciente presenta buen estado general, se encuentra hemodinámicamente 
estable, consciente, orientado y colaborador, eupneico en reposo. El examen físico destaca una 
alteración del balance muscular siendo este de 1/5 proximal y 2/5 distal en las cuatro extremida-
des además de reflejos osteotendinosos abolidos de manera generalizada, siendo el resto normal.

Pruebas Complementarias:
Se solicitan durante el ingreso una serie de pruebas complementarias, como son analítica, radio-
grafía de tórax, estudio de LCR y TC de cráneo que resultan dentro de la normalidad. Ante la nor-
malidad de las pruebas anteriores y por sospecha de polineuropatía tipo Guillain-Barré, se solicitan 
una RMN de cráneo que muestra leves cambios de enfermedad cerebro-vascular crónica, ade-
más de un EMG, con hallazgos compatibles con polineuropatía de tipo desmielinizante de predo-
minio motor de miembros tanto superiores como inferiores, simétrica y de grado leve-moderada.

Evolución y Diagnóstico:
Ante estos hallazgos, se propuso de juicio clínico el síndrome de Guillain Barre de subtipo sensiti-
vo-motor y se inició tratamiento con 40 g al día de flebogamma iv durante 5 días, obteniendo una 
buena respuesta e incluso siendo el paciente capaz de deambular con ayuda de andador. Por lo que 
se le da el alta a domicilio con tratamiento en pauta descendente con Metilprednisolona de 4mg.

El paciente presenta una buena evolución en domicilio, siendo prácticamente independiente para 
actividades básicas e instrumentales y deambulando con andador sin precisa ayuda.

A los tres meses aproximadamente del alta, el paciente ingresa de nuevo, tras haber sufrido caída 
en domicilio en relación con cuadro de debilidad en miembros inferiores de similares característi-
cas al que ya había presentado anteriormente.

En esta ocasión el paciente presenta de nuevo buen estado general, presentando debilidad en 
miembros inferiores con balance muscular de 3/5 que imposibilita la marcha, siendo el resto de su 
exploración normal.

Ante la recurrencia y la no resolución total del cuadro, siendo el paciente previamente independien-
te, se interroga de nuevo al paciente y ampliar el estudio analítico incluyendo perfil metabólico y de 
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autoinmunidad, para el diagnóstico diferencial con cualquier patología infecciosa, autoinmune-in-
flamatoria, metabólica o tóxica.

El paciente no refiere ningún cambio en su rutina, lleva una vida parcialmente activa con un buen 
control de sus factores de riesgo vascular, aunque si nos comenta que le ha llamado la atención 
un aumento notable de la ingesta hídrica (llegando a ingerir hasta unos cuatro litros de agua al día) 
y sensación de sequedad oral, así como sensación de prurito ocular de largo tiempo de evolución.

En los análisis de las pruebas de autoinmunidad destaca la positividad de los AntiRo. Por lo que 
ante sospecha de síndrome de Sjögren se solicitan tanto un test de Schirmer que resulta patoló-
gico ,como una gammagrafía de glándulas salivales con hallazgos de alteración funcional, siendo 
esta de mayor significación en las submandibulares.

El paciente es dado de alta de nuevo tras ciclo de tratamiento iv con corticoides y remitido a 
consulta de enfermedades sistémicas en la cual, tras la valoración de las pruebas complementa-
rias previamente mencionadas, propone como juicio clínico final: Polineuropatía desmielinizante 
inflamatoria secundaria a síndrome de Sjögren según criterios de test de Schirmer positivo, gam-
magrafía de glándulas salivares positiva, Anti Ro+ y xerostomía.

Para lo cual comenzó tratamiento con Pilocarpina 5mg, micofelonato de mofetilo 500 mg e hi-
droxicloroquina 200 mg.

Actualmente se encuentra en seguimiento, estable desde el punto de vista del síndrome de Sjögren, 
aunque con persistencia de parestesias en extremidades y con limitación en la deambulación.

Discusión:
Con este caso se pretende destacar la importancia del diagnóstico diferencial en cada paciente. 
Las enfermedades sistémicas componen una rama de la medicina interna muy compleja y de la 
cual en la mayoría de las ocasiones hay que estar especializado en profundidad para su buen 
manejo y compresión.

Refiriéndonos al caso expuesto, el Síndrome de Sjögren suele presentarse como xerostomía 
y xeroftalmia, sin embargo no todos se presentan con dicha clínica, pudiendo llegar a desa-
rrollar alteraciones musculoesqueléticas (artritis, miopatía…) fenómeno de Raynaud, vasculitis 
cutánea, alteraciones tiroideas, enfermedad pulmonar intersticial, epigastralgia, entre otras 
muchas manifestaciones.

En cuanto a las manifestaciones neurológicas del Síndrome de Sjögren tienen una prevalencia de 
hasta el 15 por ciento según una cohorte de casos francesa 1, pudiendo incluso preceder a los 
síntomas secos. De entre ellas la neuropatía periférica que en este caso presentaba en nuestro 
paciente es probablemente la manifestación neurológica más común.

Otras alteraciones neurológicas que también pueden acompañar al Síndrome de Sjögren son la 
neuropatía de fibras pequeñas, la neuronopatía atáxica sensorial, la neuropatía del trigémino o las 
neuropatías craneales múltiples entre otras muchas alteraciones. Con todo esto, es relevante darle la 
importante que tienen a la hora de elaborar un diagnóstico de sospecha en este tipo de síndromes.

Por tanto, aunque a priori parezcan raras estas manifestaciones, se podría decir que no son tan 
atípicas según las cifras mencionadas anteriormente.

Podemos concluir que la finalidad de este caso es la de destacar la complejidad de las enferme-
dades sistémicas resultan un reto diagnóstico, precisando en algunas ocasiones tiempo de evolu-
ción. Pudiendo ser necesario una subespecialización.
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Puntos destacados

Con la presentación de este caso se pretende destacar la complejidad de las enfermedades sis-
témicas y la importancia de la realización de un amplio diagnóstico diferencial en cada paciente.

Ilustraciones, figuras y tablas

No se incluyen
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Resumen:

Varón de 85 años con episodio de pancreatitis aguda y complicaciones secundarias. Se lleva a 
cabo la búsqueda del diagnóstico etiológico durante la hospitalización, con exclusión de las cau-
sas más frecuentes para conseguir una adecuada optimización del tratamiento.

Palabras clave

Epigastralgia, Necrosis, Colección Peripancreática

Cuerpo del artículo

Hipertenso, dislipémico. Cardiopatía isquémica revascularizada. Diagnosticado de fibrosis pulmo-
nar idiopática en 2012 (se añade recientemente nintedanib). En tratamiento con AAS, nitrogliceri-
na, ramipril, carvedilol, omeprazol, prednisona.
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Acude a Urgencias por epigastralgia de tres días de evolución irradiada a hipocondrio derecho y 
espalda que empeora con las ingestas. Afebril sin otra sintomatología. A su llegada estable hemo-
dinámicamente. Exploración física con abdomen doloroso sin otras consideraciones.

Analíticamente, leucocitos 12.300/mm3 con fórmula normal. Bioquímica con alteraciones de LDH 
306 U/L, ALT 71,3 U/L, lipasa 896,4 U/L. Ecográficamente esteatosis hepática, vesícula alitiásica 
y ectasia de la vía biliar intrahepática con colédoco normal. Páncreas sin hallazgos patológicos.

Se procede al alta tras evolución clínica favorable y descenso progresivo de reactantes de fase 
aguda. Dos días después acude de nuevo por dolor abdominal, náuseas y vómitos. Leucoci-
tosis (22.600/mm3 con 83% neutrófilos), deterioro de la función renal (creatinina 1.23 mg/dL), 
bilirrubina 1.46 mg/dL,LDH 387 U/L, ALT 62,5 U/L, lipasa 13315 U/L, PCR 13 mg/L. TC de 
abdomen urgente, con vesícula ligeramente distendida, realce y edema parietal sin contenido 
denso en su interior. Páncreas aumentado, bordes difuminados y área hipodensa de necrosis 
a nivel del cuerpo proximal con presencia de líquido libre. Hallazgos sugestivos de pancreatitis 
aguda grado D de Balthazar con índice medio de severidad. Durante la hospitalización, TC 
de control con colección peripancreática heterogénea (necrótica aguda). Se realiza drenaje 
guiado por TC con evolución tórpida, y finalmente se drena por ecoedoscopia con revisiones 
(necrosectomía, lavados e instilación de antibióticos) y revisiones endoscópicas ambulatorias 
al alta.

Durante los dos ingresos se descartan las principales causas de pancreatitis. Al revisar su historia, 
se observa introducción reciente de antifibrótico y tras revisar sus efectos adversos, se consensúa 
con Neumología su retirada como probable responsable.

Conclusión y discusión
La etiología más frecuente de pancreatitis aguda en nuestro medio es la litiásica y la enólica. 
Existen otras causas menos comunes, entre las que se encuentra la farmacológica (entre un 0,1-
2% aproximadamente), siendo relevante su identificación temprana para retirar el medicamento y 
evitar complicaciones mayores.

El Nintedanib es un fármaco antifibrótico que se utiliza principalmente para la fibrosis pulmo-
nar idiopática encargándose de enlentecer la pérdida de función pulmonar y la progresión 
de la enfermedad.

Entre sus efectos adversos no tan frecuentes se encuentra la pancreatitis, especialmente en pa-
cientes de edad avanzada sin diferencia significativa entre ambos sexos. En muy pocos fármacos 
se ha podido constatar una relación de causalidad firme por la baja frecuencia de eventos, lo cual 
resulta problemático, ya que hasta un 25% de los pacientes presenta complicaciones graves.

Por tanto, resulta importante tener en mente esta causa de pancreatitis para, además del trata-
miento habitual, anular o proceder al cambio del fármaco y con esto, mejorar el pronóstico.

Puntos destacados

La importancia de un correcto diagnóstico etiológico así como un abordaje dirigido a esa causa 
para evitar futuros episodios similares. Tener en cuenta siempre la causa farmacológica para pro-
ceder a la retirada del medicamento.

Ilustraciones, figuras y tablas

-
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Resumen:

La amiloidosis es una enfermedad caracterizada por el depósito de fibrillas en forma de lámina 
plegada beta antiparalela. Se describen tanto en las biopsias como en la microscopía electrónica 
una birrefringencia verde manzana al unirse con el rojo Congo (1). Presentamos un hombre de 51 
años que ingresa en Medicina Interna para estudio de un derrame pleural derecho. Los estudios 
objetivan una miocardiopatía hipertrófica no obstructiva, una proteinuria en rango nefrótico con 
cadenas ligeras lambda llamativamente elevadas en orina y finalmente biopsias renal y de médula 
ósea compatibles con el diagnóstico de amiloidosis primaria (AL).

Palabras clave

Amiloidosis, proteinuria, miocardiopatía hipertrófica.

Cuerpo del artículo

Introducción:
La amiloidosis se caracteriza por el depósito de diversas fibrillas a nivel del tejido extracelular, las 
cuales presentan una configuración en forma de lámina plegada beta en posición antiparalela. 
Normalmente afecta a personas mayores de 40 años, siendo la edad media de debut de 64 años 
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(1,2). La amiloidosis AL es una enfermedad multisistémica que puede asociar hepatoesplenome-
galia, insuficiencia cardiaca, síndrome del túnel carpiano y proteinuria intensa entre otras (3,4,5).

Resumen del caso clínico:
Anamnesis: Varón de 51 años, sin alergias medicamentosas ni hábitos tóxicos conocidos. Tiene 
antecedentes de dislipemia, síndrome de Gilbert e intervención de túnel carpiano bilateral. Es 
valorado en la consulta de estudios preferentes en Medicina Interna por derrame pleural derecho 
y albuminuria. Refiere tos de un mes de evolución que había sido tratada con azitromicina, corti-
coterapia y acetilcisteína, persistiendo tras completar el tratamiento, junto con pérdida de peso de 
4 kilos en los últimos 4 meses. En ocasiones refiere esputos de coloración blanquecino sin haber 
tenido fiebre. No tomaba ningún tratamiento en domicilio en el momento de la visita.

Exploración física: Afebril. Abolición del murmullo vesicular hasta campos medios de hemitórax 
derecho y múltiples adenopatías ganglionares cervicales bilaterales subcentimétricas, blandas, 
rodaderas y no dolorosas.

Pruebas complementarias:

Analítica:
Hemograma: sin alteraciones.

Coagulación: sin alteraciones.

Bioquímica: Creatinina, FG, LDH, Na, K, Ca normales. Albúmina 3.2 g/dL; Proteínas Totales 5.3 g/
dL. GGT 117 U/L VSG 16 mm/h. Proteinuria (orina 24h) 3876 mg/24 horas. Troponina T 27.5 ng/
ml,, proBNP (sangre) 2.265 pg/ml

Proteinograma sin componente M.

Cadenas ligeras libres en suero: Lambda 18.68 mg/L, CCLL Kappa/Lambda ratio 0.07.

Marcadores tumorales (PSA, CEA, CA 125, CA 19.9, Cyfra 21.1, alfa-fetoproteina) negativos, se-
rologías normales.

Autoinmunidad (ANA, ENAs, ANCA) negativa.

Radiografía de tórax: Derrame pleural derecho. Sin alteraciones parenquimatosas.

TAC de cuello y tórax: Derrame pleural derecho grado moderado/severo sin causa neoplásica. 
Adenopatía hiliar derecha y subcarinal de gran tamaño.

Análisis del líquido pleural: Trasudado. Filmarray negativo. proBNP (LP) 1308 pg/ml. Cultivo, PCR 
de micobacterias, BK negativo. Citología negativa para malignidad. Elementos inflamatorios de 
predominio linfoide maduro y escasas células mesoteliales reactivas sobre fondo proteináceo.

ECG: Patrón de pseudoinfarto en precordiales (onda Q de V1-V4) con T negativas V5-V6.

Ecocardiograma: Miocardiopatía hipertrófica no obstructiva con disfunción del VI ligera (FEVI 45%), 
IAo moderada y derrame pericárdico ligero.

Ecografía de cuello: Nódulo tiroideo TIRADS 3.

PET-TC: Foco hipermetabólico en nódulo tiroideo izquierdo sospechoso de malignidad. Escasa 
actividad metabólica en adenopatías laterocervicales, axilares bilaterales, mediastínicas, retroperi-
toneales, pélvicas e inguinales bilaterales.

Gammagrafía con DPD.Tc-99m: No sugestivo de amiloidosis cardiaca por depósito de transtiretina.

Ecografía de tiroides: Nódulo sólido hiperecoico con halo periférico vascularizado (TI-RADS 3).
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Biopsia en grasa gruesa de ganglio linfático cervical derecho: Depósitos masivos de amiloide, 
concordante con amiloidosis primaria (AL).

RMN Cardiaca: FEVI ligeramente deprimida (56%), grosor miocárdico aumentado (17 mm en seg-
mento anteroseptal basal), realce tardío extenso de distribución endocárdica y mediomiocárdica 
circunferencial en VI y VD. Hallazgos típicos y concordantes con proceso infiltrativo cardiaco.

Biopsia renal: Amiloidosis renal con afectación vascular y glomerular. Afectación tubulointersticial leve.

Biopsia de médula ósea: Parénquima hematopoyético hipercelular con presencia de elementos 
concordantes con neoplasia de células plasmáticas.

Estudio genético: negativo

Diagnóstico final:
Amiloidosis cadena ligera de inmunoglobulina (AL) con afectación cardiaca y renal.

Evolución y tratamiento:
Tras exéresis de adenopatía cervical, biopsia renal y los hallazgos clínicos y analíticos se diagnos-
tica de amiloidosis AL. Con respecto a la insuficiencia cardiaca y los FRCV, está en tratamiento 
con Bisoprolol 1,25 mg/24h, Atorvastatina 80 mg/24h, Empaglifozina 10 mg/24h, Furosemida 40 
mg/12h y Losartán 50 mg/24h. Se encuentra en seguimiento por Hematología donde comienza 
tratamiento con D-VCd (Daratumumab SC, Bortiezomib SC y Ciclofosfamida 50 mg) en tres días 
alternos y Montelukast 10 mg. Es derivado a las consultas externas de cardiología de Cardiopa-
tías Hipertróficas. El paciente tiene una buena evolución, sin descompensaciones de su patología 
aunque refiere tos profusa secundario a la persistencia del derrame.

Discusión y conclusiones:
El paciente de nuestro caso clínico ingresó en el servicio de Medicina Interna por un derrame pleu-
ral derecho a estudio y presencia de proteinuria en rango nefrótico, todo ello asociado a persis-
tencia de tos y pérdida de peso no cuantificada. Se realiza toracocentesis para analizar el líquido 
pleural (LP), observándose un trasudado. El diagnóstico diferencial debe realizarse entre enferme-
dades cardiopulmonares como la insuficiencia cardiaca congestiva, TEP, tumores, atelectasia, pe-
ricarditis constrictiva o síndrome de vena cava superior; enfermedades hepáticas como la cirrosis 
e hipoproteinemia, visualizada en el síndrome nefrótico. Se descarta etiología infecciosa por no 
hallazgos analíticos sugestivos, cultivo de esputo, cultivo de micobacterias y PCR negativos. Ante 
esto planteamos la posibilidad de neoplasia subyacente, por lo que solicitamos un TC de tórax 
y cuello. En él se describe un derrame pleural derecho junto con adenopatías hiliares derechas 
y una subcarinal de gran tamaño, lo cual a priori, descarta neoplasia subyacente. Se descarta la 
causa trombótica debido a Dímero D normal y su alto valor predictivo negativo y se considera poco 
probable la sarcoidosis porque no hay afectación parenquimatosa compatible, tampoco clínica 
extrapulmonar sugerente y presenta valores de ECA en rango de normalidad.

El síndrome nefrótico habitualmente se presenta con clínica de edemas maleolares o palpebrales, 
los cuales no observábamos en nuestro paciente, lo que nos llevó a pensar en un derrame pleural 
asociado a insuficiencia cardiaca. Para ello, se solicitó un ecocardiograma transtorácico (ETT) que 
reveló una miocardiopatía hipertrófica no obstructiva (MHC) con disfunción de VI ligera, derrame 
pericárdico ligero sin repercusión funcional e IAo moderada. Por tanto, la presencia de una MHC 
junto con un síndrome nefrótico nos hizo pensar en una posible causa infiltrativa. La presencia de 
cadenas ligeras lambda en orina elevadas, hizo pensar en una patología infiltra tica como etiología 
del proceso y finalmente es respaldado por el informe de la RMN cardiaca donde se visualiza la 
hipertrofia a nivel cardíaco.
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Ante la descripción de adenopatías, se solicita un PET-TAC para orientar la toma de muestras. Se 
describe un foco hipermetabólico secundario a un nódulo tiroideo izquierdo (SUVmax 21.6) y múl-
tiples adenopatías laterocervicales axilares bilaterales, mediastínicas, retroperitoneales, pélvicas e 
inguinales bilaterales con baja actividad metabólica, pero llamativas en número. En la ecografía de 
cuello se observa un nódulo tiroideo TIRADS 3 sin criterios de punción.

Con todos los resultados obtenidos, se decidió realizar una exéresis de adenopatía cervical y una 
biopsia renal, observándose depósitos masivos de amiloide concordante con el diagnóstico de 
amiloidosis primaria (AL) en ambas muestras. La biopsia de médula ósea informa de presencia de 
elementos concordantes con neoplasia de células plasmáticas que consideramos en el contexto 
de amiloidosis asociada a cadenas ligeras(6). Por los hallazgos analíticos y de la biopsia de médula 
ósea se descarta que la amiloidosis esté asociada a una gammapatía monoclonal de significado 
incierto (GMSI), un mieloma múltiple (MM) o una macroglobulinemia de Waldenström (WM), entida-
des frecuentemente asociadas a la amiloidosis y que debemos descartar en el estudio de la misma.

Actualmente se encuentra en tratamiento con ciclo de D-VCd y suplementos nutricionales orales 
con evolución favorable pero el derrame pleural derecho persiste por lo que ha precisado ingresos 
posteriores para drenaje. Continúa seguimiento en consultas de Hematología y Cardiología.

La amiloidosis se compone de un conjunto de enfermedades que se caracterizan por el depósito de 
fibrillas en forma de lámina plegada beta antiparalela, siendo característica su capacidad de observarse 
birrefringencia verde manzana bajo luz polarizada, uniéndose al rojo Congo en microscopía electrónica 
(1,2). Existen diversos tipos, destacando la amiloidosis por cadenas ligeras de inmunoglobulina (AL), la 
amiloidosis por transtiretina de tipo salvaje (ATTRwt), la amiloidosis hereditaria (ATTRv) y la amiloidosis 
AA (7,8). Es importante diferenciar la amiloidosis AL del resto porque es considerado un trastorno clo-
nal de células plasmáticas y su tratamiento es con quimioterapia, tratamiento agresivo y con efectos 
secundarios importantes. Por otro lado, las amiloidosis hereditaria y la mediada por transtiretina tienen 
tratamientos novedosos y específicos y no se benefician del tratamiento quimioterápico. Es por ello 
que es necesario distinguir los diferentes tipos de amiloidosis para iniciar una terapia dirigida.

Puntos destacados

El derrame pleural como manifestación inicial de un síndrome nefrótico obliga a descartar patolo-
gía cardiaca subyacente.

Ilustraciones, figuras y tablas
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Aprobación ética

No ha habido ninguna práctica poco adecuada

Consentimiento del paciente

El paciente acepta presentar su caso con preservación del anonimato.
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Resumen:

La intoxicación por metanol requiere una rápida actuación sanitaria debido a las graves repercu-
siones que puede tener en el organismo humano. Está presente en múltiples productos industria-
les y domésticos, por lo que es fácilmente accesible. La mayoría de casos descritos se producen 
por ingestión oral del mismo. Sin embargo, a continuación se presenta el caso de un varón joven 
que acude a Urgencias por síntomas gastrointestinales tras la inhalación voluntaria de un disolven-
te de pintura con contenido de metanol, entre otros compuestos.

Palabras clave

Metanol, Inhalación, Atrofia Óptica

Cuerpo del artículo

Varón de 29 años sin antecedentes personales de interés, salvo fumador de 20-30 cigarrillos al 
día. No realiza tratamiento domiciliario.

Acude a Urgencias por cuadro de somnolencia progresiva en las últimas horas y varios vómitos 
de contenido alimentario. Comenta que los últimos cuatro días ha estado inhalando disolvente de 
pintura en una bolsa con fines lúdicos.

A la exploración física el paciente se encuentra hemodinámicamente estable. Permanece cons-
ciente pero tendente al sueño con lenguaje incoherente. No presenta pérdida de agudeza visual. 
Ligera taquicardia sinusal, auscultación pulmonar y exploración abdominal sin alteraciones.

En la analítica destaca una leucocitosis de 29,61 x 10^3/µL con neutrofilia, creatinina 1,33 ??mg/
dL, enzimas hepáticas e iones en rango. Presenta en la gasometría venosa una acidosis metabó-
lica grave (pH 7.075, CO2 33,7 y bicarbonato 7,5 mmol/L). Tóxicos y sistemático de orina negati-
vos. Radiografía de tórax y TC de cráneo sin alteraciones.

El paciente es trasladado a Observación para monitorización continua y administración de trata-
miento, presentando progresiva mejoría de la somnolencia con episodios autolimitados de agita-
ción. Tras esto, comienza con disminución de la agudeza visual de objetos cercanos de carácter 
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leve, que se acompaña de alteraciones crómaticas incipientes (ve en blanco y negro en todo su 
campo visual). Se vuelve a explorar a nivel neurológico, destacando únicamente una midriasis 
media reactiva a la luz bilateral.

Al volver a contactar con Toxicología con la reevaluación del paciente y la identificación de los 
componentes del disolvente (tolueno, metanol, acetato de metilo y propanona), nos indican la ad-
ministración de etanol y la necesidad de hemodiálisis, por lo que se contacta con el intensivista de 
guardia para valoración del caso. Debido al progresivo empeoramiento de los síntomas visuales y la 
necesidad de terapia de reemplazo renal, el paciente se traslada a la Unidad de Medicina Intensiva.

Una vez ingresado, se extraen niveles de etanol cada seis horas para ajuste de tratamiento. Dado 
que el etanol puede producir hipoglucemia secundaria, se realizan controles cada tres horas. Se 
añade al tratamiento folinato cálcico diluido en suero glucosado durante 24 horas que ha demos-
trado ser útil para la mejoría de las secuelas visuales.

Durante su estancia en UCI es valorado por Oftalmología, realizando un fondo de ojo que informa 
con mínima palidez en ambas papilas.

Sin embargo, tras mejoría a nivel metabólico y corrección de los parámetros analíticos, el paciente 
solicita el alta voluntaria de la UCI a pesar de ser informado de los riesgos que supone este acto 
para su salud.

Acude 4 meses después a revisión en Consultas Externas de Oftalmología, donde se describe 
que en relación a la agudeza visual, cuenta dedos a 10 cm de forma bilateral que no mejora con 
estenopeico. En la biomicroscopía presenta midriasis con respuesta parcial a la luz, y el fondo de 
ojo informa palidez papilar marcada con excavación total. La OCT papilar muestra atrofia óptica 
con excavaciones papilares prácticamente completas y disminución de los grosores de las capas 
de fibras nerviosas de la retina. La OCT macular informa disminución del grosor macular.

Se informa al paciente que presenta una atrofia óptica bilateral total que ocasiona pérdida de agu-
deza visual irreversible secundaria a la intoxicación por metanol.

Discusión y conclusiones
La intoxicación por metanol no es un motivo de consulta muy frecuente en los servicios de Ur-
gencias, sin embargo se trata de una situación grave que requiere actuación inmediata para evitar 
posibles secuelas o incluso la muerte del paciente. Se utiliza como alcohol de quemar, anticonge-
lante o disolvente y se absorbe tanto por vía gastrointestinal (la más frecuente y letal), como a nivel 
cutáneo o respiratorio . Una vez en el organismo es transformado en formaldehído a través de la 
alcohol-deshidrogenasa y posteriormente a ácido fórmico por la aldehído-deshidrogenasa, siendo 
estos metabolitos los responsables de su toxicidad.

Los síntomas iniciales suelen ser inespecíficos, como náuseas, vómitos, cefalea o somnolencia, 
con posible aparición posterior de trastornos visuales. Los casos más graves pueden presentar 
edema a nivel cerebral, convulsiones y coma.

Tal y como ha ocurrido en el caso de nuestro paciente, la acidosis metabólica suele estar presente 
en estos casos, pudiendo llegar a ser grave. Es producida por acción de sus metabolitos, por lo 
que será necesario la administración de etanol o fomepizol (un real inhibidor de la ADH) como tra-
tamiento etiológico del cuadro para producir una inhibición enzimática, además de la corrección 
de la misma con bicarbonato y la necesidad de hemodiálisis, que además se plantea en los casos 
en los que también afectación visual.

A nivel oftalmológico, la sintomatología puede ser variable, pudiendo presentar desde visión bo-
rrosa o discromatopsias hasta ceguera con midriasis bilateral arreactiva. Aunque en algunos pa-
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cientes se produce la recuperación visual, el pronóstico en la mayoría es ominoso con disminución 
severa e irreversible de la agudeza visual.

Puntos destacados

La importancia de la detección y de la rapidez de actuación en este tipo de intoxicación para ayu-
dar a prevenir el fatal desenlace que puede desencadenar en estos pacientes.

Ilustraciones, figuras y tablas

-
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Resumen:

El síndrome antisintetasa (SAS) es una miopatía inflamatoria idiopática (MII) de origen autoinmu-
ne, poco frecuente, que se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos antisintetasa ARNt, 
asociado a miositis, enfermedad pulmonar intersticial, poliartritis, manos de mecánico y fenómeno 
de Raynaud, entre otros. Se reporta el caso de un hombre de 53 años de edad que debuta con 
neumopatía intersticial y posteriormente se añade fiebre y afectación muscular, con positividad 
para Anti-PL12 y biopsia muscular compatible con síndrome antisintetasa.
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Palabras clave

Síndrome antisintetasa – Miopatía - Pulmón

Cuerpo del artículo

El síndrome anti sintetasa es una enfermedad autoinmune poco frecuente, definida como nueva 
entidad en 1990. En 2011 se introdujeron criterios diagnósticos que facilitaron su reconocimiento clí-
nico. Basada en la presencia de anticuerpos anti sintetasa y una o más características clínicas entre: 
miositis, neumopatía intersticial, artritis fiebre, fenómeno de Raynaud y manos de mecánico. El ob-
jetivo de esta presentación es la difusión de una entidad poco prevalente y la revisión de la literatura.

Historia clínica
Antecedentes personales

NAMC. Natural de Marruecos, en España desde el año 2000. Vive con su mujer y 4 hijos, asinto-
máticos. Hábitos tóxicos: Exfumador, no bebedor. FRCV: Obesidad, DM-2. I.Qx: Fractura poli frag-
mentada de 1/3 medio de humero izquierdo en 2001. Tratamiento habitual: Metformina 1g/12h.

Ingreso previo hace 3 meses en Neumología por síndrome febril con hallazgos en TACAR de 
Neumopatía intersticial y positividad para PCR COVID. Con estudio completo (que descarta TBC). 
Durante dicho ingreso se solicita estudio autoinmune básico destacando ANA + a título 1/320 y 
anti-Ro, por lo que se remite a consulta de enfermedades sistémicas.

Enfermedad actual
Ingreso en Medicina Interna refiriendo fiebre persistente de 5 meses de duración asociado a sudo-
ración y escalofrío, que responde a antitérmicos.

Por órganos y aparatos refería pérdida de 10 kg de peso, no sequedad, no aftas orales, no Ray-
naud ni eritema malar. Si refiere artromialgias generalizadas sin clara sinovitis y debilidad de pre-
dominio proximal en miembros inferiores. Desde el punto de vista respiratorio no presenta disnea. 
No disfagia. Si llama la atención la presencia de lesiones cutáneas en aspecto de maculo-placa, 
de coloración eritematoviolácea con algunas zonas parduscas y ligeramente descamativa distribu-
ción abdominal y lesiones ligeras eritematosas periorbitarias.

Exploración física
Buen estado general. Febrícula diaria 37-37, 5º. Hemodinamicamente estable. SatO2 basal 96%.
AC: Rítmico sin soplos audibles.AR: MVC con subcrepitantes secos bibasales. Abdomen anodino. 
No aftas orales. Lesiones cutáneas anteriormente descritas. No pápulas de Gottron. No manos de 
mecánico. Fuerza conservada 4/5 en tren inferior, dificultad para realizar sentadillas.

Pruebas complementarias
Analíticas: Bioquímica: Destaca CPK hasta un máximo de 2900 (0 – 200). Proteinograma elevación 
policlonal de fracción Gamma. Hemograma y coagulación normal.

Serología VIH, VHC, VHB Negativa. Quantiferon y Mantoux negativo. Strongyloides negativos.

Inmunología: ANA 1/320. FR negativo. PCR y VSG normales. Ac Anti-miositis especifico + (PL2). 
Anti Ro52 +.

Pruebas de imagen:
ECG: Ritmo sinusal a 80 lpm. Rx Tórax: Infiltrado retículo-intersticial bilateral. BODY-TAC: Patrón 
intersticial pulmonar que sugiere NINE como primera opción, con cierto aumento del componente 
en vidrio deslustrado y lámina de derrame pleural bilateral.



206

Adenopatías mediastínicas sin cambios y en ambas cadenas iliacas internas y externas inespecíficas.

Leve esplenomegalia. TACAR: patrón intersticial reticular con extensas áreas en vidrio deslustrado 
de localización periférica bilateral, de predominio izquierdo, con cierto respeto subpleural y gra-
diente apicobasal, compatible con neumopatía intersticial tipo NINE como primera opción. PET/
TAC: Múltiples adenopatías hipermetabólicas supra e infra diafragmáticas, de distribución bilateral 
y simétrica. RM muscular de cintura pélvica y muslo Hallazgos radiológicos compatibles con mio-
patía inflamatoria con predominio de edema perifascial difuso y bilateral.

Pruebas funcionales respiratorias: Pletismografía FVC 59% DLCO 37%

Test de Schimer: Negativo

Anatomía patológica. Biopsia muscular: Miopatía con discretos cambios inflamatorios con patrón 
perifascicular característica de dermatomiositis y antisintetasa +/- Overlap. BAG ganglionar: Lin-
fadenitis reactivo.

Evolución
Durante el ingreso presenta cuadro larvado de mialgias, fiebre persistente y patrón intersticial 
con anti-Ro y CPK elevada, RMN con datos de miopatía inflamatoria pendiente de anticuerpos 
antimiositis específicos. Además, se realiza estudio completo que descarta proceso neoplásico 
intercurrente. Tras realización de la biopsia muscular se inicia tratamiento de bolos de esteroides 
a dosis medias permaneciendo afebril con respuesta favorable. Se procede al alta, a la espera de 
resultado de biopsias (muscular y cutánea) y anticuerpos antimiositis específicos. Puesto que la 
afectación muscular no tiene mucha expresividad y no hay datos de insuficiencia respiratoria se 
inicia tratamiento con Micofenolato.

Posteriormente en el seguimiento en consulta de Medicina Interna se recibe la biopsia muscular 
que confirma miopatía inflamatoria, y resultado de autoinmunidad especifica que confirma la sos-
pecha de Síndrome Antisintetasa.

Actualmente y tras 3 meses de tratamiento el paciente presenta brote musculocutáneo y empeo-
ramiento radiológico en TACAR por lo que inicia tratamiento con Rituximab.

Diagnóstico
Síndrome Antisintetasa

Discusión
Las miopatías inflamatorias idiopáticas incluyen dermatomiositis, polimiositis, miositis como parte de 
un síndrome de superposición de enfermedades reumáticas, miositis del síndrome de antisintetasa, 
miopatía necrotizante inmunomediada y miositis por cuerpos de inclusión. Estas enfermedades 
comparten la manifestación clínica de debilidad muscular progresiva y el hallazgo histopatológico 
de infiltrados inflamatorios de diversos grados en el tejido muscular. Las variaciones en las manifes-
taciones clínicas extramusculares, los hallazgos específicos en la biopsia muscular y las anomalías 
serológicas específicas de la enfermedad ayudan a distinguir una de estas entidades de otras.

En el caso de nuestro paciente nos encontramos con el Síndrome Antisintetasa, cuya patogenia 
no se conoce con certeza. Se han propuesto varias hipótesis y la más aceptada es la pérdida de la 
tolerancia inmunitaria celular debido a los múltiples anticuerpos séricos circulantes que causan in-
juria muscular con el consiguiente desarrollo de autoanticuerpos. Hasta el momento se describie-
ron ocho aAS dirigidos contra la ARNt sintetasa, enzima citoplasmática que aporta aminoácidos al 
ribosoma durante la traslación de polipéptidos. El más común es el anti-histidil-ARNt-sintetasa o 
anti-Jo1, que se encuentra presente en el 60,3% de los pacientes. No obstante, en nuestro caso 
nos encontramos que dicho anticuerpo es negativo, sin embargo, se encuentra positivo Anti PL12.
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En cuanto a las manifestaciones clínicas más frecuentes encontramos la triada clínica de: EPI, 
miositis y artritis además de las características “manos de mecánico”, sin embargo, solo una 
minoría de los pacientes presenta dicha triada al inicio de la enfermedad. En nuestro paciente 
encontramos fiebre persistente, enfermedad pulmonar y afectación musculocutánea. Es muy im-
portante conocer que ante el diagnostico de un SAS donde como primera manifestación hemos 
encontrado una EPI conlleva un peor pronóstico, respecto a los pacientes que empiezan con otros 
síntomas. Las manifestaciones respiratorias pueden variar desde formas leves (tos seca persis-
tente) hasta formas complicadas (insuficiencia respiratoria). Una de las formas de expresión tomo-
gráfica de alta resolución en la EPI que se manifiesta habitualmente es la neumonía intersticial no 
específica (NINE) (como en nuestro caso). Que junto con la asociación con antiRo 52 se relaciona 
con un mal pronóstico y mala respuesta al tratamiento.

Conclusiones:
Este caso demuestra la importancia de plantear una posible miopatía subyacente ante el hallazgo 
de una neumopatía intersticial y por lo tanto realizar un estudio completo añadiendo la solicitud de 
anticuerpos antimiositis específicos.

Puntos destacados

Ilustraciones, figuras y tablas

No hay.
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