MADRID-CASTILLA Hosnitl Untveritar
LA MANCHA 12 de Octubre

La Nueva gran SiMmuladora

Marina Sanchez-Serrano Hernandez MIR-1 Medicina Interna
Karen Campion Alvarez MIR-3 Medicina Interna
Pilartxo Maria Catalan Martin- Médico Adjunto de Medicina Interna

94




Presentacion del caso: conozcamos a nuestro paciente

Motivo de consulta: varon de 63 anos, ingresa para estudio de fiebre de origen
desconocido.

\ >38.32C de tres semanas de
& duracion sin diagnodstico a

Q pesar de 1 semana de estudio
2z diagnostico hospitalizado.
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Presentacion del caso

Situacion basal: IAVD, vive con su mujer y un perro
correctamente vacunado. Charcutero en activo, en
tienda (no va a las matanzas). Natural de Avila. No viajes
fuera de Espana.

Alergias: intolerancia a naproxeno.

Habitos toxicos: exfumador.

Factores de riesgo cardiovascular: HTA, DL, DM.
Antecedentes médicos:

IAM inferolateral, revascularizado en 2014.

Siringomielia: hallazgo radioldgico nivel D2 (21 mm de
longitud x 6 mm de espesor).

Ferropenia cronica sin anemia
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Medicacion habitual:
Sitagliptina/metformina 50mg /1000 mg 1-0-0

Toujeo (insulina grargina) 26 unidades por la manana

Humalog (insulina lispro) 6-16-6 unidades

Acido acetil salicilico 100 mg 0-1-0

Bisoprolol 2.5 mg 1-0-0
Valsartan/amplodipino/hidroclorotiazida 160 mg/5mg/12.5 mg
Rosuvastatina/ezetimiba 20/10 mg 0-0-1.

Gabapentina 300 mg 1-1-1

Omeprazol 40 mg 1-0-0
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Octubre 2019:
fiebre 39°C +
sudoracion,
escalofrios,
mialgias.

SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA ‘l:n
MADRID-CASTILLA Sokandcid

Hospital Universitario
LA MANCHA 12 |LZie Octubre



Octubre 2019: Dia +7: + erupcidon cutanea
fiebre 392C + eritematosa axila derecha,

sudoracion, posteriormente se generaliza

escalofrios, (sin afectar a cara, cuello vy

mialgias. region palmoplantar) +
adenopatias  cervicales vy
axilares.
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Octubre 2019:

sudoracion,
escalofrios,
mialgias.

Dia +8: 12 ingreso

-Elevaciéon RFA

-Hipereosinofilia

-Elevacién Igk

-Ganglio: histiocitosis de cc Langerhans

Dia +7: + erupcidon cutanea

+ eritematosa axila derecha,
posteriormente se generaliza
(sin afectar a cara, cuello vy
region palmoplantar) +
adenopatias  cervicales vy
axilares.
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Historia actual

Noviembre 2019: alta
hospitalaria. Persiste
fiebre, pero retoma
actividad habitual.

Dia +8: 12 ingreso
-Elevaciéon RFA
-Hipereosinofilia
-Elevacion Igk
-Ganglio: histiocitosis de cc Langerhans

Octubre 2019: Dia +7: + erupcidon cutanea

fiebre 392C + eritematosa axila derecha,

sudoracion, posteriormente se generaliza

escalofrios, (sin afectar a cara, cuello vy

mialgias. region palmoplantar) +
adenopatias  cervicales vy
axilares.
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Historia actual

Dia +8: 12 ingreso
-Elevaciéon RFA
-Hipereosinofilia
-Elevacion Igk

Noviembre 2019: alta
hospitalaria. Persiste
fiebre, pero retoma
actividad habitual.

-Ganglio: histiocitosis de cc Langerhans

Octubre 2019: Dia +7: + erupcidon cutanea

fiebre 392C + eritematosa axila derecha,

sudoracion, posteriormente se generaliza

escalofrios, (sin afectar a cara, cuello vy

mialgias. region palmoplantar) +
adenopatias  cervicales vy
axilares.

Noviembre 2020:

22 ingreso
-Remision de la
fiebre con
corticoterapia

-IgE elevada
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Historia actual

Dia +8: 12 ingreso
-Elevaciéon RFA
-Hipereosinofilia
-Elevacion Igk

Noviembre 2019: alta
hospitalaria. Persiste
fiebre, pero retoma
actividad habitual.

-Ganglio: histiocitosis de cc Langerhans

Alta: reaparicién \L
.

de la fiebre tras i%w
retirada de FEDE ~
. . —< =

corticoterapia s \_/LR

Octubre 2019:
fiebre 39°C
sudoracion,
escalofrios,
mialgias.

Dia +7: + erupcidon cutanea
+ eritematosa axila derecha,
posteriormente se generaliza
(sin afectar a cara, cuello vy

region palmoplantar) +
adenopatias  cervicales vy
axilares.

fiebre

n

corticoterapia
-IgE elevada

Noviembre 2020:
22 ingreso

-Remision de la
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Historia actual

Dia +8: 12 ingreso Noviembre 2019: alta
_Elevacion RFA hospitalaria. Persiste
-Hipereosinofilia fiebre, pero retoma
_Elevacio'n |gE aCtiVidad habitual.

-Ganglio: histiocitosis de cc Langerhans

Alta: reaparicién \L { .

de la fiebre tras 7
retirada de FEDE ~
corticoterapia s \_—//\_R

Noviembre 2020: Octubre 2021: derivado

Octubre 2019:  Dia +7: + erupcidn cutanea 22 ingreso a consulta de MI, por
fiebre 399C + eritematosa axila derecha, -Remision de |a persistencia de
sudoracion, posteriormente se generaliza fiebre con sintomas: fiebre diaria+
escalofrios, (sin afectar a cara, cuello vy corticoterapia mialgias
mialgias. region palmoplantar) + -IgE elevada

adenopatias  cervicales vy

axilares.
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A su llegada:

e Continua con fiebre vespertina, astenia y sudoracion
de periodicidad diaria de hasta 38.52C, que no cede a

pesar de la toma de paracetamol alternado con
metamizol.
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A su llegada:

e Continua con fiebre vespertina, astenia y sudoracion
de periodicidad diaria de hasta 38.52C, que no cede a

pesar de la toma de paracetamol alternado con
metamizol.

* No pérdida de peso ni anorexia desde el inicio del
cuadro y conserva buen estado general.
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Historia actual

A su llegada:

e Continua con fiebre vespertina, astenia y sudoracion
de periodicidad diaria de hasta 38.52C, que no cede a
pesar de la toma de paracetamol alternado con
metamizol.

* No pérdida de peso ni anorexia desde el inicio del
cuadro y conserva buen estado general.

 Ninguna otra sintomatologia en la anamnesis por
organos y aparatos. Niega ingesta de productos sin
pasteurizar. No contacto con nifnos. Ocasionales
salidas al campo. Niega picaduras de garrapata.
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Exploracion fisica

Paciente consciente y orientado en las tres esferas. Buen estado
general, hemodinamicamente estable y eupneico en reposo.
Sobrepeso.

Cabeza y cuello: pupilas isocoricas y normorreactivas, sin
alteraciones en la motilidad ocular externa. Conjuntivas
anictericas y normocoloreadas. Cuello grueso, se palpan 2
adenopatias cervicales a nivel submandibular bilaterales, no
adheridas a planos profundos, no dolorosas, rodaderas.

Toérax: Auscultacion cardiaca: ritmica a 70 latidos por minuto,
soplo sistdlico 1l /VI en foco mitral. Auscultacién pulmonar:
MVC sin ruidos sobreafiadidos.

Abdomen: ruidos presentes y de caracteristicas normales.
Abdomen blando, depresible, no doloroso a la palpacion
superficial y profunda. No se palpan masas ni megalias. Sin
signos de irritacion peritoneal.

Miembros inferiores: no edemas ni signos de trombosis venosa
rofunda. Testiculos: sin alteraciones. No datos de
ipogonadismo.

Piel y faneras: sin alteraciones ungueales ni estigmas de
endocarditis.
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Infecciones que pueden cursar con
sindrome febril prolongado:

Tuberculosis, burcellosis,
Leishmaniasis, sifilis, CMV, fiebre Q,
VIH...

Parasitos intestinales
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Diagnostico diferencial

Infecciones que pueden cursar con
sindrome febril prolongado:

Tuberculosis, burcellosis,

Leishmaniasis, sifilis, CMV, fiebre Q,

VIH...

Parasitos intestinales

-Tumor soélido: tumor carcinoide.

-Tumor hematolégico:

—> Histiocitosis de cc Langerhans

->Gammapatia monoclonal
- Linfoma
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Diagnostico diferencial

Infecciones que pueden cursar con

sindrome febril prolongado:

Tuberculosis, burcellosis,
Leishmaniasis, sifilis, CMV, fiebre Q,
VIH...

Parasitos intestinales

-Tumor soélido: tumor carcinoide.

-Tumor hematolégico:
—> Histiocitosis de cc Langerhans
->Gammapatia monoclonal
—Linfoma

Alteracién inmune:
-Vasculitis: GEPA
-Enfermedad por IgG4
-Sarcoidosis
-Polimialgia reumatica

Enfermedades por depdsito:
éenfermedad de Gaucher?
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Analitica de sangre: con microcitosis (Hb 12.8 g/dL, VCM 78.3 fl), leve
leucocitosis con neutrofilia (12.2 x100/ 12.2 x1000/ul, neutrofilos 8.4 x1000/pl), PCR 1,84
mg/dl, mm, . Funcién renal conservada sin alteraciones

ionicas asociadas. con prolongacion de TTPa (37 s),
sin positividad para anticuerpos antifosfolipido.

Actividad serotoninérgica y catecolaminérgica en orina sin alteraciones.

e 7
(4
/ Autoinmunidad negativa. Inmunoelectroforesis sin alteraciones. Recuento de

inmunoglobulinas con elevacion de C3 y C4 norames, actividad del
complemento no alterada
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Serologias: IgM para Mycoplasma positiva (persistencia), resto negativas (incluyendo Borrelia,
Brucella, Coxiella,Sifilis)

--IGRA negativo
-PCR SARS COV2 negativa

-Parasitos en heces y serologia para Strongyloides stercolaris negativos

de sangre periférica con alteraciones compatibles con
ferropenia.

sin evidencia de
infiltracion por mieloma
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Pruebas complementarias: imagen

Rx
articulares

TAC TAPN con
contraste neuroeje
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PET TAC

PET Ga 68
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Pruebas complementarias

/
Biopsia y aspirado de médula ésea.

La citologia mostraba una médula
hipercelular para la edad del paciente, de
aspecto reactivo en la que no se observaba
infiltracion por linfoma.

\_ I

-
En cuanto a |la biopsia de

médula dsea, la
determinacion de un valor
concreto permitio llegar al

diagnostico.
-
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Se midid el recuento de células plasmaticas IgG (+), y el ratio
IgG4/1gG en la muestra

== Se recuperd una muestra histologia de un ganglio obtenida en otro centro en 2019,

I 4
Ademas que presentaba los mismos hallazgos
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Enfermedad por 1gG4 con afectacion medular y adenopatica

El paciente permanece
afebril, con resolucion
completa de los sintomas y
de los datos inflamatorios
Bolos de corticoides analiticos

() ® ®
Prednisona + 10mg de
metotrexate semanales ’ ‘
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Enfermedad por 1gG4

Patologia fibroinflamatoria reconocida por primera vez como

enfermedad sistémica en 2003.
Histopatologicamente se caracteriza por:
e Lesiones tumefactivas

* |nfiltrados linfoplasmociticos con abundantes células IgG4+

* Fibrosis estoriforme
e Concentraciones plasmaticas elevadas de IgG4.
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* Forma de presentacion infrecuente—> reto diagnostico
* Amplio diagndstico diferencial

* Caracteristicas histologicas similares a neoplasias hematologica

* Ganglio: anatomia patoldgica algo distinta: menosfibrosis estoriforme, arteritis obliterativa e infiltrados linfoplasmociticos.
* Todo ello=> retraso diagndstico y diagndsticos erréneos.
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N
1. Aunque es infrecuente, la enfermedad por I1gG4
puede presentarse como una fiebre de origen
desconocido.
- ~
2. Es importante sospecharla y comunicar la
necesidad del recuento de células IgG4 en las muestras
histologicas.
o
- ~
3. La afectacion medular y adenopatica de esta

enfermedad puede ser muy dificil de diferenciar de
neoplasias hematoldgicas, llevando en muchas
ocasiones al retraso diagndstico.

\-
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