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CASO CLINICO N°1

TITULO: Miopatia inflamatoria necrotizante autoinmune con afectacion de
miocardio

Juan Canton De Seoane Residente Medicina Interna, Hospital Universitario Severo
Ochoa, Leganés, Madrid.

Aurelio Hernandez Lain. Facultativo especialista Anatomia Patoldgica, Hospital
Universitario 12 de Octubre

Janira Fernandez Mondelo. Facultativa especialista Medicina Interna, Hospital

Universitario Severo Ochoa, Leganés, Madrid.

PALABRAS CLAVE

Estatinas, Miopatia inflamatoria necrotizante autoinmune, Anti-HMGCR

HISTORIA CLINICA

Varén de 73 afios con antecedentes personales mas relevantes de Hipertension
arterial, Dislipemia, Diabetes Mellitus tipo 2, EPOC patron mixto, hipertrofia ventricular
izquierda con disfuncion diastolica grado I, ICTUS hemisférico derecho en 2004 sin
secuelas, estenosis carotidea izquierda severa que precisa de angioplastia y
colocacion de Stent carotideo en 2005. Su tratamiento habitual consistia en
Clopidrogrel, Metformina, Atorvastatina/Ezetimiba, Omeprazol y
Enalapril/Hidroclorotiazida.

Acudi6 por cuadro de 1 mes de evolucién de debilidad a nivel de musculatura proximal
progresiva de cinturas superior e inferior asociando pérdida de 10kg de peso y
episodios reiterados de dolor abdominal epigastrico tras las ingestas. Previo al ingreso
en centro privado se realiz6 tomografia axial computarizada (TAC) body para
despistaje de neoplasia oculta sin hallazgos significativos.

A la exploracién presentaba atrofia simétrica de trapecios, pectorales, deltoides,
gluteos y cuadriceps. A nivel distal la fuerza estaba conservada mientras que a nivel
de flexiébn y abduccién de hombros presentaba 4-/5y en ambos psoas 3/5. La marcha
la realizaba independiente sin apoyos, aunque cautelosa. El resto de la exploracion
era normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

A nivel analitico en la bioquimica, destacaba una marcada elevacion de LDH de 800
U/L (135-225) con enzimas de citolisis moderadamente elevadas siendo la AST en
torno 200 de AST mg/dl (0-40) y la ALT 180 mg/dl (0-41) con GGT y FA normales. La



Proteina C Reactiva y procalcitonina se encontraba en valores normales, asi como la
hemostasia. También se evidencio una anemia ferropénica leve con una Hemoglobina
de 12 g/dl (13-18). Las serologias de VIH, VHC, VHB, VHA, VEB y CMV fueron
negativas y la radiografia de trax no mostraba hallazgos relevantes.

Ante marcada elevacion de LDH se ampli6 estudio analitico objetivando una
importante elevacion de la creatina quinasa (CK) siendo de 5000 U/L (0-190) junto una
Aldolasa de 200 U/L (0-8) ademas de una elevacion de CK-MB de 190 U/L (0-25) y
troponina de hasta 650 ng/l (0-14) sin cambios en ECG. Se solicité un ecocardiograma
urgente que no mostraba alteraciones en la contractilidad sugestivas de isquemia por
lo que se decidié ampliar el estudio con Resonancia Magnética (RM) cardiaca con
zona de realce tardio en segmento medio inferolateral intramiocardico/subepicadico.
Estos hallazgos eran compatibles con miocarditis en fase subaguda/crénica. Ante la
elevacion de enzimas de dafio muscular, se realizé un electromiograma (EMG) que
muestra datos compatibles con miopatia inflamatoria aguda con afectacion
predominante de deltoides y biceps braquial derecho.

Enfocado el estudio al cuadro de miopatia con afectacibn miocéardica, se realiza
estudio de autoinmunidad completo con Anticuerpos Antinucleares (ANA), ANCAs,
panel de miositis (Jo-1, PL-7, PL-12, EJ, SRP, MI-2, MDA-5, TIF1l-gamma,
SSA/R052KD, SAE1, SAE2 y NXP-2) que resultan negativos, asi como complemento
e inmunoglobulinas normales.

EVOLUCION

Dados estos hallazgos se amplié estudio con una biopsia muscular (Figuras 1-4) en
la que destacaban abundantes fibras necréticas, alguna de ellas invadidas por
macréfagos, asi como fibras regenerativas. No atrofia perifasciuclar, vacuolas ni
inclusiones sarcoplasmicas. Ademas, el estudio inmunohistoquimico para HLA (MHC-
1) y la tincién para complemento (C5b9) era positivo. Todo ello sugerente de Miopatia
Inflamatoria-Autoinmune Necrotizante (NAM). Se realiz6 estudio analitico de anti-
HMG-CoA-reductasa (HMGCR) que resulta positivo con un valor de 3,23 (0-1).



Figura 1: Fibras necroticas

Figura 2: Sobreexpresion de Complemento C5b9 en superficie de fibras

Figura 3: sobreexpresion difusa de HLA -MHC1



Figura 4: foco inflamatorio perivascular

Ante el diagnéstico, y considerando la afectacién de érgano diana (miocardio), se
inician pulsos de metilprednisolona 500mg/dia durante 3 dias y luego paso a
30mg/dia. Pasadas 3 semanas, se afiadido Metotrexato a dosis de 15 mg semanales.
Ademas, se suspendi6 la estatina del tratamiento. Con todo ello, presenté mejoria
clinica y analitica progresiva.

DIAGNOSTICO

Miopatia Necrotizante Autoinmune anti-HMG-CoA-reductasa positivo con miocarditis
focal subaguda en segmento medio inferolateral

DISCUSION

Las estatinas son uno de los farmacos mas prescritos en el mundo y es una causa
frecuente de ingreso hospitalario por rabdomidlisis. Las mialgias son un efecto
adverso muy comun de estas, asi como la rabdomidlisis secundaria que suele
resolverse con la retirada del farmaco y fluidoterapia. Ademas, existe otro tipo de
miopatia relacionada con estatinas menos frecuente conocida como la NAM (1).

Las miopatias inflamatorias son un grupo de patologias que se caracterizan por
presentar debilidad muscular junto con elevacion de enzimas musculares y biopsia
muscular compatible con patrén inflamatorio. En ellas se incluye, ademas de la NAM,
la dermatomiositis el sindrome antisintetasa y la miositis por cuerpos de inclusion (2).
La NAM se clasifica en miopatia anti-SRP positiva, anti-HMGCR positiva y NAM con
anticuerpos negativos (3). La prevalencia es de 9-14 casos por cada 100.000
habitantes de los que s6lo el 10% presentan anticuerpos positivos (2).

La afectacion es predominantemente a nivel proximal y simétrica evolucionando de

forma frecuente a atrofia muscular. Suele presentar unos niveles de CK muy elevados



(por encima de 4000 U/L). Puede ser de aparicion aguda, aunque, normalmente, es
subaguda en torno 4 semanas y 6 meses. Ademas, puede haber manifestaciones a
nivel extra muscular destacando disfagia, disnea, sindrome de Raynaud y enfermedad
pulmonar intersticial (4). La afectacién cardiaca es poco comun en NAM anti-HMGCR
positivas, pero si hay algunos casos descritos (5). También se ha objetivado un
aumento de riesgo de desarrollo de neoplasias (6).

Para su diagndéstico es necesario una clinica compatible sumado a niveles elevados
de CK. En cuanto a pruebas complementarias un EMG con presencia de miopatia
irritativa que incluye potenciales espontaneos de fibrilacion; o una RM que objetive
edema a nivel muscular con inflamacion y necrosis o reemplazo de musculo por grasa,
pueden ayudar a orientar el cuadro. Finalmente, la presencia de anticuerpos o una
biopsia muscular compatible con anticuerpos negativos terminan por confirmar el
diagnostico (7).

El tratamiento se basa en agentes inmunosupresores siendo los corticoides el farmaco
de primera linea. Se recomienda iniciar pulsos intravenosos de 0.5-1 g/d durante 3
dias seguidos de mg/kg via oral. Al mismo tiempo, o tras un mes de tratamiento, es
necesario afadir un segundo agente inmunomodulador que permita reducir la dosis
de corticoide. Los mas frecuentemente empleados son el Metotrexato y la Azatioprina.
En NAM anti-HMGCR algunos expertos recomiendan también el empleo de
Inmunoglobulinas tanto en primera linea como casos refractarios (3). En aquellos
refractarios al tratamiento puede emplearse como segunda linea el Rituximab en el
gue se ha visto que hasta un tercio de los pacientes pueden mejorar (8).

Para el seguimiento son utiles tanto los niveles de CK como los de anti-HMGCR. Estos
altimos, aunque raramente negativicen, se correlacionan con la severidad de la
enfermedad. La RM se emplea para observar la evolucion de las alteraciones
musculares (6). Respecto al prondstico, la mitad de los pacientes persisten con
sintomatologia a pesar de tratamiento, sobre todo, en los mas jovenes (2).
CONCLUSIONES

La NAM es una patologia inflamatoria asociada a estatinas con afectacion de
musculatura proximal. Ocasionalmente puede cursar con afectacion cardiaca. Es
necesario iniciar de forma precoz el tratamiento tras el diagnéstico mediante estudio

de anticuerpos y biopsia muscular.
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CASO CLINICO N°2

TITULO: La ecopsia como clave para aclarar la etiologia de un caso complejo
Manzano Varela Samuel; Fernandez Gémez Beatriz, Brown Lavalle David Esteban,
Estévez Alonso Samuel, Herrera Morueco Maria Angeles.

Servicio de Medicina Interna del Hospital Universitario Infanta Leonor.

PALABRAS CLAVE: ecopsia, tuberculosis.
HISTORIA CLINICA
Varon de 94 afos

1) Antecedentes personales

- Hipertension arterial (HTA)

- Hiperplasia benigna de prostata (HBP)

- Medicacién habitual: enalapril, solifenacina-tamsulosina, calcio-colecalciferol

- Situacion basal: vive con su hija. indice de Barthel: 70. Sin deterioro cognitivo

2) Enfermedad actual

Varon de 94 afios que acude a urgencias derivado por su médico de atencion primaria
por un cuadro de 1 mes de evolucidn consistente en fiebre mayor de 38°C asociando
hiporexia y pérdida de peso no cuantificada, ademas de tos seca sin disnea. Niega
viajes recientes, ni contacto con animales, ni introduccién de nuevos farmacos. El
médico de atencion primaria, ante la sospecha de una infeccion del tracto urinario, le
pauto 2 ciclos de antibiético sin referir mejoria alguna.

3) Exploracion fisica

- Constantes: T2 37,9°C. Tension arterial 150/70. Frecuencia cardiaca 110 latidos
por minuto. Saturacién de oxigeno 91% basal.

- Buen estado general. Consciente y orientado. Bien perfundido. Sequedad
cutdnea. Minima taquipnea (20-22 respiraciones por minuto).

- Cabezay cuello: no ingurgitacion yugular.

- Auscultacion cardiopulmonar: ritmico, taquicardico sin soplos. Murmullo
vesicular conservado con crepitantes finos en ambas bases.

- Abdomen: ruidos hidroaéreos presentes. Blando y depresible, sin dolor a la
palpacién. Blumberg, Rovsing y Murphy negativos. Pufiopercusion renal
bilateral negativa. No se palpan masas ni megalias.

- Miembros inferiores: sin edemas, ni signos de trombosis venosa profunda.

Pulsos presentes.



- No se palpan adenopatias a ningun nivel, ni estigmas cutaneos de endocarditis

infecciosa (EI)
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma: linfopenia 0.5 10E3/ApL (1.1 - 4.0), trombopenia 78 10E3/MCL
(140.0 - 370.0)

- Coagulacion: Tiempo de protrombina 13.7 segundos (9.0 - 13.0), L.LN.R.
1.17 (0.0 - 1.15)

- Bioquimica: proteina C reactiva 105.7 mg/L (0.0 - 5.0). proBNP 1.588.

- Frotis de sangre periférica: sin hallazgos significativos

- Serologias, estudio de autoinmunidad, marcadores tumorales y proteinograma:

sin hallazgos significativos.

- Analitica de orina: sin alteraciones

- Radiografia de térax (figura 1): afectacion intersticial reticular bilateral, que,

aungue no disponemos de estudios previos para comparar, parece de aspecto
cronico. indice cardiotoracico conservado. No hay derrame pleural. Marcada
elongacion adrtica con ateromatosis calcificada del cayado.

- Body-TAC: Opacidades en vidrio deslustrado, engrosamientos septales, patron
empedrado. Probable relacion con insuficiencia cardiaca, neumonitis por
hipersensibilidad o infeccidn atipica. Resto sin hallazgos relevantes.

- Ecocardiograma transtoracico (ETT): sin hallazgos compatibles con El

- Microbiologia: PCR SARS-CoV2: negativa. Mantoux: negativo. Hemocultivo
(HC): negativo

EVOLUCION
El paciente, tras la valoracion inicial en urgencias e inicio de antibioterapia empirica
con ceftriaxona, es ingresado a cargo de medicina interna para continuar el estudio
de fiebre sin foco. Durante las siguientes 48 horas, comienza un deterioro progresivo
del estado general, con aparicion de sindrome confusional agudo, fiebre de hasta
39.5°C, sudoracion profusa y estado de postracion. A pesar de no referir disnea ni
objetivarse aumento del trabajo respiratorio, se instaura una insuficiencia respiratoria
rapidamente progresiva hasta requerir oxigenoterapia con reservorio, ademas de
inestabilidad hemodinamica. Por ello, se inicia tratamiento con corticoides de forma
empirica y se aflade azitromicina. No obstante, pasadas 48 horas desde el ingreso y

tras recibir los resultados de las pruebas realizadas previamente, el paciente fallece.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL Y DISCUSION

Nos encontramos, en resumen, ante un varon de 94 afos sin antecedentes relevantes

mas alla de HTA e HBP con un cuadro de 1 mes de evolucion de fiebre, hiporexia y

tos seca, con elevacion de la proteina C reactiva y un infiltrado intersticial bilateral de

aspecto cronico segun el informe de radiologia. El diagnostico diferencial planteado

fue el siguiente [

Etiologia infecciosa:

o

o

El subaguda: como datos en contra el paciente no presentaba un soplo de
nueva aparicion, ni clinica de insuficiencia cardiaca, ni estigmas cutaneos de
El. Ademas, el ETT no muestra hallazgos compatibles y los HC fueron
negativos. Asi, no cumple criterios diagnosticos 2.

Absceso pulmonar, abdominal o pélvico: ni la radiografia de térax ni el body-

TAC muestran abscesos en ninguna localizacion.

Neumonia atipica: se trata de una etiologia plausible, por lo que se inici6 la

cobertura antibiotica pertinente. Las serologias solicitadas fueron negativas.
Neumonia bilateral por SARS-CoV2: dado el ambiente epidemioldgico, la

etiologia era plausible, siendo un caso sospechoso de acuerdo con la
definicion de la OMS I, No obstante, durante el mes de evolucion del cuadro,
el paciente tenia varias PCR negativas.

Tuberculosis: sin contactos estrechos con casos de tuberculosis, ni infeccion
previa conocida. El unico factor subyacente que pudiera condicionar la
activacion de una infeccién latente es la inmunosenescencia 4, ya que el
paciente no habia iniciado ningun tratamiento inmunosupresor ni era VIH
positivo. Ademas, el Mantoux fue negativo y ni la radiografia de térax ni el TAC
toracico se informaban como hallazgos compatibles con una tuberculosis.

Etiologia cardiopulmonar:

Descompensacion de insuficiencia cardiaca: el radidlogo, ante los hallazgos

tanto de la radiografia como del TAC de térax, sugiere esta posibilidad. Sin
embargo, no hay ningun dato semioldgico a favor, ni el proBNP estaba
elevado segun los niveles ajustados para la edad del paciente, ni el ETT
mostraba datos compatibles [,

Reagudizacion o sobreinfeccidon sobre una enfermedad intersticial difusa:

improbable, dada la ausencia de dicho antecedente.



o Neumonitis por hipersensibilidad: también sugerido en el informe radiologico.

Sin embargo, improbable dada la ausencia de exposicion aérea a polvos
organicos.

- Etiologia autoinmune: improbable por la edad, asi como por la negatividad de

los marcadores de autoinmunidad.

- Etiologia tumoral: Entre los antecedentes del paciente, constaba la sospecha

de cancer de préstata, sin confirmacion. No obstante, tanto la analitica y el frotis

de sangre, como los marcadores tumorales y el body-TAC descartan

razonablemente la etiologia tumoral.
Dado el exitus de causa indeterminada, se ofrece a la familia la posibilidad de realizar
una ecopsia para aclarar la causa de la muerte. La ecopsia es una autopsia
minimamente invasiva inventada en 1992, que consiste en obtener las muestras para
el estudio anatomopatologico con la ayuda de la visualizacion ecografica de los
organos. Su principal diferencia con la autopsia convencional es que no se abre el
cadaver. Con ello cumple uno de los deseos mas a menudo expresados por la familia:
no mutilar el cadaver. Ademas de ser menos desfigurante y por ello mas aceptada, es
una técnica mas rapida y mas barata. Por otro lado, también es altamente fiable. En
un estudio se comparo los resultados en 100 cuerpos a los que se practico tanto la
ecopsia como la autopsia convencional, obteniéndose una ratio de concordancia en
el diagnostico final del 83% (sensibilidad del 83% y especificidad del 100%). Y,
finalmente, es una técnica ideal ante la sospecha de una etiologia infecciosa
desconocida, ya que el patélogo es menos expuesto 61,
CONCLUSION
Los familiares aceptaron la realizacion de la ecopsia, realizadndose gracias a la
coordinacion de Medicina Interna con Anatomia Patolégica (figura 2). Los cilindros
pulmonares, hepaticos y renales obtenidos mostraron lesiones granulomatosas
necrotizantes (figura 3), con presencia de bacilos acido-alcohol resistentes con la
técnica de Ziehl-Neelsen (figura 4). Ademas, se objetivé un dafo alveolar difuso en
los pulmones con presencia de edema alveolar y formacion de membranas hialinas.
De esta forma, se confirm6 mediante la ecopsia que la causa de la muerte del paciente
fue una tuberculosis diseminada que produjo a nivel pulmonar un dafo alveolar difuso

con la consiguiente insuficiencia respiratoria grave 1,



FIGURAS

Figura 1:




Figura 2:




Figura 4:
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CASO CLINICO N° 3
TITULO: Trombosis y sangrado: cronologia de una catastrofe anunciada.

Aurora Gomez Tortola. Residente de primer afio de Medicina Interna, Hospital
General Universitario Gregorio Marafion

Marta Salas Sanchez. Residente de segundo afio de Medicina Interna, Hospital
General Universitario Gregorio Marafon.

Marina Lopez Rubio. Residente de segundo afio de Medicina Interna, Hospital
General Universitario Gregorio Marafion.

Sergio Moragon Ledesma. Residente de cuarto afio de Medicina Interna, Hospital
General Universitario Gregorio Marafon.

Sandra Piqueras Ruiz. Residente de quinto afio de Medicina Interna, Hospital

General Universitario Gregorio Marafion.

PALABRAS CLAVE “sindrome antifosfolipido catastrofico”, “tromboembolismo

Jl

pulmonar”, “anticoagulacion”
CASO CLINICO

Mujer de 50 afios con antecedentes de hipertension arterial, migrafia con aura y
sindrome antifosfolipido (SAF) triple positivo en tratamiento con acenocumarol. Como
complicacion asociada al SAF presentd un episodio de tromboembolismo pulmonar
(TEP) en el afio 2013 e hipoacusia derecha brusca en el afio 2016 de probable origen
vascular.

Consulta inicialmente en urgencias por cefalea hemicraneal izquierda, realizandose
una tomografia computarizada (TC) craneal con hallazgo de un hematoma subdural
espontaneo no susceptible de tratamiento quirdrgico. En ese momento presenta INR
de 2 (0.8 — 1.2), por lo que se revierte anticoagulacion con complejo protrombina y al
dia siguiente tras comprobar estabilidad del hematoma, se sustituye acenocumarol
por enoxaparina a dosis infraterapéuticas (enoxaparina 60 mg diarios, peso 70 kg).
Dos semanas después, consulta de nuevo por dolor abdominal en hipocondrio
izquierdo asociado a disnea brusca y dolor pleuritico en hemitérax derecho.
La exploracion fisica muestra estabilidad hemodinamica (presion arterial 158/95

mmHg; frecuencia cardiaca 93 Ipm) y respiratoria (Sat02 basal: 97%). La auscultacion



revela crepitantes en base pulmonar derecha y dolor generalizado a la palpacion

abdominal, sin datos de irritacion peritoneal.

Un andlisis de sangre muestra elevacion de reactantes de fase aguda [leucocitos:
12160 células/pL (4000-10000 células/pL); neutrdéfilos: 8900 células/pL (1800-7500
células/puL); fibrinégeno: 857 mg/dl (150-450 mg/dl); proteina C reactiva: 20.7 mg/dL
(<0.4mg/dL)] sin elevacion de procalcitonina [procalcitonina: 0.21 pg/L (0-0.5 pg/L)].
Ademas, muestra alargamiento de APTT [70.9 segundos (27-38 segundos)] y
elevacion de dimero D [1307 ng/mL (<250ng/mL)]. Los marcadores cardiacos no estan
elevados. La funcién renal se encuentra levemente deteriorada [creatinina: 1.59 mg/dL
(0.5-0.9mg/dL); filtrado glomerular 38 mL/min/1,73m2 (>60ml/min/1,73m2)], sin otras
alteraciones.

Se solicita una TC con contraste de cuerpo completo con estudio vascular de arterias
pulmonares en la que se objetiva un tromboembolismo pulmonar agudo que afecta
ramas subsegmentarias del I6bulo inferior derecho con imagen de infarto pulmonar
(Figuras 1 y 2), con areas de isquemia esplénica y renal izquierda y un defecto de
replecion central sugerente de trombosis del tronco celiaco y de la arteria renal
izquierda (Figuras 3y 4). Se repite TC craneal en la que se observa mejoria radiolégica

del hematoma subdural.

Figura 1. Defecto de repleciéon en rama subsegmentaria del I6bulo  Figura 2. Infiltrado en vidrio deslustrado en base pulmonar
inferior derecho, en relacién con tromboembolismo pulmonar agudo  derecha en relacion con infarto pulmonar



Figura 4. Hipocaptacion parenquimatosa de rifion
Figura 3. Imagenes cuneiformes hipodensas en el bazo izquierdo, con imagenes hipodensas en su interior en
en relacion con areas de infarto. relacion con areas isquémicas.

Se instaura tratamiento con heparina de bajo peso molecular a dosis terapéuticas
(enoxaparina 70 mg cada 12 horas) y antipaltudicos (hidroxicloroquina 200mg cada 24
horas). Considerando el balance riesgo/beneficio se decide demorar el tratamiento
con acido acetilsalicilico por sangrado intracraneal reciente.
La paciente presenta una térpida evolucion clinico-analitica, con persistencia de la tos,
nuevo pico febril y marcada elevacion de reactantes de fase aguda. Se inicia terapia
antibiotica empirica con ceftriaxona ante la sospecha de sobreinfeccién del infarto
pulmonar, sin mejoria. La complejidad del caso motiva una sesion multidisciplinar
entre profesionales de la enfermedad tromboembdlica venosa y enfermedades
autoinmunes  sistémicas, decidiéndose la administracion de bolos de
metilprednisolona a dosis de 500 mg diarios durante tres dias ya que la paciente retine
criterios de SAF catastréfico (SAFC) a excepcidn del criterio histologico, no realizado
por no presentar lesiones cutaneas susceptibles de biopsia. La paciente presenta una
importante mejoria clinica y a nivel analitico muestra una mejoria de la funcion renal
[(creatinina: 1.32mg/dL, filtrado glomerular 48 ml/min/1,73m2). Finalmente, la paciente
es dada de alta a domicilio con pauta descendente de corticoides (30 mg diarios de
prednisona con reduccion semanal de 2.5 mg), iniciando anticoagulacién con
acenocumarol 2 mg diarios, manteniendo enoxaparina hasta comprobar dosis
terapéutica mediante medicion de INR en su centro de salud. La paciente es valorada
en consultas externas dos semanas después, manteniendo la estabilidad
hemodindmica y respiratoria, negando sintomatologia residual, sin hallazgos
relevantes a la exploracion fisica y sin nuevas incidencias. Se decide continuar con

pauta descendente de esteroides y se mantiene anticoagulacion con acenocumarol,



sin  nuevos eventos trombdticos ni otras incidencias hasta la fecha.
Discusion: ElI SAF es una enfermedad autoinmune caracterizada por el desarrollo de
eventos trombdticos arteriales, venosos 0 microvasculares, asociando
frecuentemente complicaciones obstétricas, en presencia de anticuerpos
antifosfolipidos (AAF) (1). Aunque su manifestacion mas caracteristica es la
trombosis, hasta un 10% de los pacientes presenta complicaciones hemorragicas, que
podrian deberse a capilaritis, microtrombosis, trombocitopenia o al propio tratamiento
anticoagulante. En estos casos, se debe sopesar de forma individualizada el
riesgo/beneficio de suspender el tratamiento anticoagulante, e iniciarlo de nuevo tan
pronto como sea posible. En general se debe evitar la administracion de vitamina K
en ausencia de hemorragias con riesgo vital 2)
El SAFC es una variante acelerada con mayor prevalencia de trombosis microvascular
gue ocurre en menos del 1% de los casos, pudiendo conducir a un fallo multiorganico
gue presenta una mortalidad de hasta el 50% (3). Se desconoce la etiopatogenia
exacta del SAFC, aunque la mayoria de casos se relaciona con factores precipitantes,
siendo las infecciones los mas frecuentes, seguidos de las intervenciones quirdrgicas,
coexistencia de malignidad, retirada o mala adherencia al tratamiento anticoagulante,
entre otros (4). Los criterios clasificatorios incluyen la afectacién simultanea o en
menos de una semana de tres 0 mas Organos, sistemas o tejidos y la confirmacion
histoldgica de oclusion de vasos de pequefio calibre en al menos uno de los érganos
afectados, en contexto de positividad de AAF. El diagnéstico se considera definitivo si
se cumplen todos los criterios, y probable si se carece de alguno de ellos (3). Se deben
descartar otras causas de trombosis multiple, como coagulacion intravascular
diseminada, que se suele relacionar con un proceso precipitante y cursar con
consumo de fibrindgeno; trombosis inducida por heparina, poco probable ante la
ausencia de trombocitopenia y por el intervalo desde el inicio del tratamiento con
heparina; o microangiopatias trombdéticas, que suelen presentar trombocitopenia y
anemia (5). La paciente expuesta cumple tres criterios clasificatorios de SAFC,
considerandose un caso de SAFC probable posiblemente precipitado por la reduccion

en la dosis de anticoagulacion.

El manejo farmacologico del SAFC se basa en la correccion de los factores
desencadenantes, asi como en la administracion de terapia anticoagulante, esteroides

y ocasionalmente el recambio plasmatico o la administracion de inmunoglobulinas



intravenosas. La heparina actua inhibiendo la génesis trombotica, ademas de contar
con un posible efecto antiinflamatorio asociado (6). Las heparinas de bajo peso
molecular son de eleccion en pacientes estables, mientras que la heparina no
fraccionada debe utilizarse en pacientes con inestabilidad hemodinamica, que
requieran procedimientos invasivos o con mayor riesgo de sangrado. La heparina
debe mantenerse durante al menos 7-10 dias antes de iniciar la anticoagulacion oral.
Por otro lado, se recomienda el uso de esteroides sistémicos en todo paciente con
SAFC. Una de las opciones mas frecuentemente descritas es la administracién de
metilprednisolona intravenosa a dosis de 500-1000 mg en dosis Unica o durante 2-3
dias consecutivos, con posterior mantenimiento con esteroides orales en pauta
descendente durante varias semanas (6). Finalmente, la indicacion de plasmaféresis
se considera en pacientes con microangiopatia importante, y la administracién de
inmunoglobulinas intravenosas puede resultar beneficiosa por su posible efecto
antiinflamatorio y antitromboético al disminuir los niveles de anticuerpos
antifosfolipidos.

La exposicion de este caso ilustra los beneficios de un diagnéstico precoz de esta
entidad, permitiendo instaurar un tratamiento dirigido adecuado, precisando en
ocasiones un manejo estrecho en unidades de cuidados intensivos dada la gravedad
de las manifestaciones clinicas, la eventual necesidad de soporte respiratorio y
vasoactivo, asi como por su elevada morbimortalidad incluso con un Optimo

tratamiento dirigido.
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CASO CLINICO N° 4

TITULO: Complicacion del COVID-19: Rotura esplénica espontanea en paciente
con infeccion por SARS-COV-2. COVID-19 complication: spontaneous spleen
rupture in a patient infected with SARS-COV2

Crespo Matas José Antonio 1 Riquelme Gaona Jeronimo2, Patifio Ortega Hugo

Daniell, Sarria Landete Antonio Jesus?, Amigo Echenagusia Ana Isabel3

1. Servicio Medicina Interna. Unidad Enfermedades Infecciosas. Hospital
General Mancha Centro de Alcazar de San Juan (Ciudad Real) Espana.

2. Servicio de Cirugia General y Digestivo. Hospital General Mancha Centro de
Alcazar de San Juan (Ciudad Real) Espafia.

3. Servicio Anatomia Patoldgica. Hospital General Mancha Centro de Alcazar

de San Juan (Ciudad Real) Espafia.

PALABRAS CLAVE: atraumatic splenic rupture; covid-19; hemato intra-abdominal
collection.

El paciente dio su consentimiento por escrito para la publicacién del caso.

Los autores refieren no tener conflicto de interés y no reciben financiacion de
ningun tipo.

HISTORIA CLINICA:

Varén de 63 afios sin antecedentes médico-quirtrgicos de interés, habitos toxicos
ni tratamiento habitual consulta en Servicio de Urgencias por clinica de fiebre en
domicilio de 38.0°, disnea progresiva y tos seca de unos 4-5 de evolucién. A la
semiologia en urgencias destaca trabajo respiratorio con taquipnea de 23
respiraciones por minuto y crepitantes basales bilaterales en la auscultacion
pulmonar en plano anterior y saturacion de oxigeno (Sat02) con gafas nasales a
4 litros por minuto (Ipm) de 88%. Se consigue remontar con reservorio a 15 Ipm
con una Fraccion de oxigeno inspirado (Fi02) del 100% una Sat02 cercana a 95%.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

En analisis de urgencias, valores normales incluidos, Hemoglobina 13,3 g/dl [12- 16],
Plaguetas 29 1073/uL [120-400]. El estudio morfolégico confirma plaquetopenia, en
la que se observan plaquetas gigantes que infraestiman el recuento. No se
observan blastos. T protrombina 95% [80-100], I.N.R 1.04, Fibrinbgeno 492
mg/dL[150-400], Dimero D 8.3 pg/ml [ 0.001 - 0.5], Urea 81



mg/dL[15-55], Creatinina 1.10 mg/dL [0,70-1,2], GOT/GPT 66/20 mg/dL [10-
40;10-40], Proteina C Reactiva 24.6 mg/dL [0-0,5], Sodio 132 mEqg/L [163-146],
Potasio 5.1 mEq/L[3,5-5,1] , Cloro 98 mEq/L[98-106].

Gasometria arterial con aporte de oxigeno de 4 Ipm (Fi02 36%) pH 7.46 [ 7.35 -
7.45], pC02 27.5 mmHg [35-45], p02 86.7 [80-100], Hc03 19.5 mmol/L [22-26],
Sat02 96.6% [ 95 - 99], Lactato 2.0 mmol/L [0,5-2,2]. EL estudio con la prueba
Reaccion en Cadena de la Polimerasa (PCR) de exudado nasofaringeo para
Coronavirus del Sindrome Respiratorio Agudo grave 2 (SARS-CoV2) resulté
positiva.

Dada la afectacion radiologica con infiltrados algodonosos bilaterales extensos
(Figura 1) y clinica se comenzé con bolos de corticoides a altas dosis y
anticoagulacion a dosis terapéuticas. A los tres dias del ingreso se pauta
Remdesivir (cumpliendo criterios de protocolo interno de nuestro centro) ademas de
realizar control radiolégico presentando notoria mejoria y desescalada en la
necesidad de oxigenoterapia.

Destaca en controles analiticos en planta la evolucibn de anemizacion,
manteniendo plaguetopenia con mejoria parcial de los demdas parametros
inflamatorios/infecciosos (Tabla 1).

Al 8° dia de ingreso el paciente presenta un dolor abdominal de inicio brusco, con
hipotension de 67/42 milimetros de Mercurio (mmHg), frecuencia cardiaca de 112
latidos por minuto y clinica vegetativa asociada con gran repercusion clinica. A la
palpacion abdominal destacaba abdomen en tabla por lo que se procede a
extraccion de analitica urgente y estudio de imagen con tomografia

computarizada (TC) abdominal. Objetivandose anemia con hemoglobina de 6.2 g/dL
[12-16], Hematies 2.11 1076/uL [4-5,2], Hematocrito 18.5% [36-46],

Plaguetas 118.000 10"3/uL [120-400], Creatinina 0.90 mg/dl [0,7-1,2], Proteina

C Reactiva 0.3 mg/dL [0-0,5]. Lactato 3.70 mmol/L [0,5-2,2] (Tabla 1).

Tras los hallazgos en TAC sugerente de componente de sangrado y el bazo con un
hematoma gran tamafo, encapsulado (Figura 2) se procedid a cirugia mediante
abordaje por laparotomia media suprainfraumbilical se accede a cavidad abdominal
encontrando abundantes coagulos que se retiran. El bazo se encontraba
decapsulado con varios puntos de sangrado activo. Se procedié a la realizacion de
esplenectomia (Figura 3).

Tras cirugia el paciente es trasladado a Unidad de Cuidados Intensivos en la que



recibe transfusion de 4 concentrados mas de hematies y 2 unidades de plasma. Tras
mantener estabilidad hemodinamica sin aporte de aminas vasoactivas, el paciente
vuelve a planta de hospitalizacion. Presentd una evolucién favorable en planta con la
retirada del drenaje al 8° dia postoperatorio.

Se realizd estudio anatomopatoldgico de la muestra obtenidas en quiréfano
(Figura 4) y se amplié estudio con Serologia Virus Epstein-Barr (EBV), Virus
Inmunodeficiencia Humana (VIH), Citomegalovirus (CMV) que resultaron
negativos.

Alta a los 32 dias del ingreso, con revisibn en consulta a los dos meses con
excelente estado clinico y evolucion analitica (mostrada en tabla 1).

DIAGNOSTICO:

Neumonia bilateral por SARS-CoV2

Rotura esplénica espontanea en infeccién por SARS-CoV2

DISCUSION:

- La rotura esplénica es una entidad poco comun pero potencialmente
mortal. Las causas mas comunes de rotura esplénica se pueden dividir en seis
grupos, 1) infecciosa, IlI) neoplasica, Ill) inflamatoria, 1V) congénita o estructural, V)
iatrogénicay VI) idiopatica (1). En cuanto a las neoplasias

la mas comudn es la hematoldgica que se descartdé mediante frotis sanguineo y el
estudio anatomopatolégico de la muestra esplénica tomada en quirdéfano, sin
encontrarse elementos de diferenciacion monocitica, atipias ni elementos
blasticos. Otras de las causas infecciosas virales asociadas a esta entidad,
plausibles en nuestro paciente como EBV, VIH, CMV (2) también se descartaron.

- Se han descrito multiples complicaciones en la infeccion por SARS-CoV2 que
cursan como abdomen agudo, como infartos mesentéricos, colitis isquémica,
infarto esplénico. Parece que el sustrato fisiopatolégico son los fenémenos
tromboticos consecuencia de la alteracién endotelial causada por el virus.

- Esta por dilucidarse si los cambios hemostéaticos son un efecto especifico del
SARS-CoV-2 o si son una consecuencia de una tormenta de citocinas que precipita
la aparicion del sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS). Se
requieren mas datos sobre como interacttian COVID-19 y la enfermedad trombadtica
(3).

- También se ha descrito la afectacibn a nivel esplénico que tiene la

infeccidn por SARS-CoV-2, causando atrofia del foliculo linfoide y atrofia nodular,



ademas de trombosis y necrosis microvascular (2). Existen anomalias significativas
en la distribucion de linfocitos, granulocitos y monocitos (4). Los linfocitos
necréticos y apoptéticos se encuentran ampliamente distribuidos, provocando una
reduccion significativa en los linfocitos totales, incluidas las células en las zonas T y
B (3).

- En el caso que nos ocupa la lesion se trataba de un hematoma subcapsular
a nivel esplénico con rotura espontanea. Revisando la literatura que actualmente
hay publicada 4 casos en todo el mundo (2-5) que coincidan en la forma de
presentacion. Se sospecha un aumento de permeabilidad de los vasos capilares
debido las citocinas consecuencia del SRIS. Las alteraciones en las estructuras de
la microvasculatura con microtrombosis asociada puede que sean las que provocan
la hemorragia

(3) con la posterior formacién espontanea de hematoma subcapsular.

- Por la situacion epidemioldgica actual, y por la perspectiva de futuro de
convivencia con el SARS-CoV2 consideramos tener en cuenta esta entidad como
diagnostico deferencial de abdomen agudo, debido a su potencial mortalidad y

requerimiento de una actitud terapéutica urgente.



TABLAS Y FIGURAS:

Fecha Hemoglobina Hematies | |Hematocrito | |Leucocitos | | Plaquetas | |Proteina

[13.5-17.5] [4.5- [41-53] [45-11] | |[120- C
59] D 400] reactiva
(PCR)

INGRESO 13.3g/dL 4.26 37.7% 7.9 29 .
1076/l 1073/pL 1073/uL mg/dL

2° dia 10.2g/dL 2.84 27.8 % 6.1 43 7.9
ingreso 1076/uL 1073/uL 1073/uL mg/dL
8°dia hop 6.2g/dL 211 18.5 % 38.0 118 0.3
Rotura 1076/l 1073/l 1073/uL mg/dL
Espl.
9.3¢g/dL 3.15 26.7 % 42.9 62
gXx 1076/pL 1073/pL 10"3/uL
2° dia post 10.2g/dL 3.48 29.2 % 41.2 67
1076/pL 1073/pL 1073/uL
ALTA 10.0g/dL 3.25 29.9 % 22.7 147 10.0
31 dias 1076/pL 1073/pL 1073/uL mg/dL
ingreso
12 12.6 g/dL 4.00 38.7 % 14.4 186 0.3
CONSULTA 1076/pL 1073/pL 10"3/uL mg/dL

2 meses
tras alta

Tabla 1. Evolucion analitica con valores y fechas mas relevantes.



Figura 1. Radiografia de térax portatil posteroanterior donde se observa infiltrados algodonosos
bilaterales extensos que ocupa practicamente la totalidad de ambos pulmones con mas
intensidad en campos medios y basales

Figura 2. TC abdominal con abundante cantidad de liquido perihepético de densidad algo mayor
gue una ascitis sugiriendo componente de sangrado dados los hallazgos afiadidos. Bazo que
presenta en la periferia un hematoma de gran tamafio, encapsulado



Figura 3. Macroscopia de bazo. Se identifica hemorragia superficial de 8 cm 79(
Pseduoquiste esplénico de 1 cm.

Figura 4. AP Microscépica A. Extensa Hemorragia subcapuslar B. Parénquima esplénico
conservado sin cambios histoldgicos significativos.
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CASO CLINICO N°5
TiTULO: DEL CUADRO CATARRAL A LA DISFUNCION MULTIORGANICA

Lara Montes, Celial; Ruiz Giardin, José Manuell; Diaz Cuero, Gemmaz;

Arellano del Verbo, Gema Candelaria?; Gonzalo Pascua, Sonial
1. Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario de Fuenlabrada.

2. Servicio de Medicina Intensiva. Hospital Universitario de Fuenlabrada.

PALABRAS CLAVE: shock, leptospirosis, zoonosis.

HISTORIA CLINICA.

Varon de 67 afos, hipertenso, dislipémico y fumador, sin otros antecedentes
personales, acude a urgencias por clinica de tres dias de evolucion consistente
en astenia, artromialgias generalizadas y fiebre de hasta 38°C, con episodios
autolimitados intermitentes de dolor centrotoracico de tipo opresivo. Refiere en
los 10 dias previos cuadro de odinofagia, fiebre, tos seca, rinorrea y artromialgias
que habian cedido con la toma de amoxicilina durante una semana,
persistiendo Unicamente las artromialgias. Niega otra clinica en la anamnesis.
EXPLORACION FiSICA INICIAL

T2 35,9°C; FC 130 Ipm; TA 90/45 mmHg; SatO2 87% basal, 32 respiraciones por
minuto Presenta mal estado general, taquipneico con importante trabajo
respiratorio. Consciente y orientado. Leve tinte ictérico cutaneo-mucoso con frialdad
acra. Auscultacion cardiaca ritmica, sin soplos. La auscultacién pulmonar presenta
crepitantes generalizados en ambos hemitérax hasta campos medios con alguna
sibilancia dispersa. Exploracion abdominal sin alteraciones relevantes. Livideces en
ambos miembros inferiores.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Se realiza analitica de sangre en la que se objetiva insuficiencia respiratoria aguda
parcial con acidosis metabdlica hiperlactacidémica con lactato de 6.3 mmol/L (0.36-
0.75 mmol/L), fracaso renal agudo con creatinina de 3.37 mg/dl (0.67-1.17 mg/dl),
hiperbilirrubinemia total de 5.51 mg/dl (0.3-1.2 mg/dl) con elevacién de CK de 617
(20-145 U/L), proteina C reactiva de 30.35 mg/dl (0.1-0.5 mg/dl) y procalcitonina de
9.92 ng/ml (0.0- 0.5 ng/ml), sin leucocitosis asociada. Presenta hemoglobina de
11,3 g/dl (12-16 mg/dl) y trombopenia severa de 23 x1073/0L (140- 450

x107"3/JL). En la coagulacion destacan fibrindgeno y dimero D elevados con



valores de 1028 mg/dl y 2540 ng/ml respectivamente (valores normales de 200-
800 y 200-500 ng/dl) siendo el resto de parametros normales.

Ante la sospecha de sepsis, en ausencia de claro foco infeccioso, se realiza
TAC toraco- abdomino-pélvico urgente con hallazgos pulmonares sugestivos de
distrés respiratorio agudo / neumonia atipica con ausencia de patologia abdominal.
EVOLUCION

Ante la sospecha de sepsis de etiologia desconocida, se inicia resucitacion
inicial mediante cristaloides, oxigenoterapia y antibioterapia empirica con
piperazilina-tazobactam y linezolid sin conseguir la estabilizacion hemodinamica
del paciente y con empeoramiento progresivo del estado general, motivo por el que
se decide ingreso en UCI.

Ingresa en UCI en situacion de shock séptico con distrés respiratorio,
insuficiencia renal, disfuncion cardiovascular, fallo hepatico agudo vy
trombopenia. Se procede a intubacidn orotraqueal, terapia renal sustitutiva y
soporte hemodinamico con fluidoterapia y farmacos vasoactivos.

A las 72 horas de ingreso en UCI se realiza anamnesis dirigida a los familiares
quienes refieren que desde hace dos meses el paciente dispone de un huerto que
usa con fines recreativos en el que han aparecido excrementos y huesos de
roedores, incorporando en el diagnéstico diferencial una posible zoonosis. Se
solicitan serologias y, pese a la buena evolucién inicial de los parametros
infecciosos, se afiade al tratamiento de forma empirica doxiciclina a la espera de
resultados, que finalmente resultan ser positivos para leptospira (ELISA IgM),
asumiéndose posible diagnéstico de leptospirosis y manteniendo doxiciclina
durante 14 dias.

Como complicaciones durante el ingreso en UCI, anemizacion severa de hasta 7
g/dl sin claro punto de sangrado que precisé de transfusion de hemoderivados y
elevacion de bilirrubina total hasta 22 mg/dl con elevacion de transaminasas de
predominio citolitico sin coagulopatia.

El paciente permanece en UCI 20 dias pudiendo ser extubado, normalizando la
funcién renal y las alteraciones citoliticas asi como los valores de bilirrubina. El
paciente es trasladado a la planta de Medicina Interna siendo dado de alta 5 dias
después.

DIAGNOSTICO

Disfuncién multiorganica secundaria a leptospirosis (posible enfermedad de Weil),



con la triada de fracaso renal agudo, ictericia y anemizacion severa sin claro punto
de sangrado.

DISCUSION

La leptospirosis es una zoonosis de distribucion mundial producida por espiroquetas
patdogenas del género Leptospira. Presenta mayor incidencia en regiones

tropicales, aunque también aparece en paises con climas templados como

Espafa, estando a menudo infradiagnosticadal. Esta enfermedad se adquiere por
contacto directo con orina y tejidos de animales infectados (perros y ratas
fundamentalmente), o de forma indirecta por contacto con agua Yy tierra

contaminada. Las heridas cutaneas o las mucosas expuestas son las puertas de

entrada?.

La leptospirosis es una enfermedad bifasica, apareciendo una primera fase
bacteriémica con cuadro pseudogripal de duracién entre dos y nueve dias con
mejoria posterior, pudiendo desarrollarse una segunda fase, denominada
‘inmune”, con un amplio espectro de manifestaciones como el shock séptico, la
insuficiencia respiratoria  por SDRA o0 la hemorragia alveolar masiva,
desencadenadas por una respuesta inmunomediada. La presencia de sufusion

conjuntival es caracteristica, estando presente en un 55% de los pacientes,

aunqgue con frecuencia pasa desapercibida3’4.

Dentro de las entidades graves y potencialmente mortales destaca el sindrome de
Weil, que se caracteriza por la triada de ictericia, insuficiencia renal y
hemorragias, principalmente a nivel pulmonar con una mortalidad en torno al 5-
15%. La insuficiencia renal aguda es la complicaciébn mas frecuente y precisa en
muchas ocasiones de terapia renal sustitutiva temporal, presentando generalmente
una recuperacion completa.

En cuanto a las hemorragias, es frecuente la presencia de hemorragia alveolar que
no se objetivo clinicamente en este paciente. Sin embargo, ante la anemizaciéon y
el distrés respiratorio que presentd, no se puede descartar la existencia de
cierto componente hemorragico asociado, incluyendo el alveolar.

La insuficiencia hepética generalmente es reversible y no suele ser causa de

muerte3:4,
Para el diagndstico, se pueden utilizar pruebas moleculares (reaccion en cadena

de la polimerasa o PCR) y pruebas serolégicas, siendo lo idoneo la realizacion de



ambas. En la préactica clinica, la disponibilidad de las pruebas moleculares es
limitada por lo que se emplean con mayor frecuencia para el diagndstico las
pruebas seroldgicas, que presentan las siguientes limitaciones: la aparicion de
anticuerpos condicionada por el tiempo de evolucion de la enfermedad (aparecen
del quinto al séptimo dia) y la disminucion de la rentabilidad diagnostica en areas
endémicas. En este paciente Unicamente se realizd estudio serolégico mediante
ELISA, sin embargo, dados los hallazgos clinicos y analiticos sugestivos de
leptospirosis junto con el antecedente epidemioldgico, se consideré el resultado

como positivo sin realizar mas pruebas de confirmacion3:2.

En cuanto al tratamiento, se recomienda el uso de antibioterapia variando el
enfoque segun la presentacion clinica. En casos leves se recomienda doxicilina o
azitromicina via oral durante 7 dias, mientras que en casos graves se

recomienda antibioterapia intravenosa con penicilina, doxiciclina, ceftriaxona o

cefotaxima durante 7 dias®.
CONCLUSIONES
La leptospirosis es una zoonosis infradiagnosticada, ya que en muchas ocasiones
no se la tiene en cuenta al realizar el diagndstico diferencial.
Presenta un amplio espectro de manifestaciones, pudiendo aparecer desde un
cuadro pseudogripal que pasa desapercibido, hasta una disfuncion
multiorganica potencialmente mortal.
La historia clinica juega un papel fundamental, ya que haber tenido contacto con
elementos contaminados por la espiroqueta puede hacer sospechar la
enfermedad y poder asi iniciar el tratamiento de forma precoz.
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TITULO: Neoplasias Y Enfermedades Autoinmunes: Una Relacion Estrecha
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HISTORIA CLINICA

Se trata de un vardn de 61 afos con principal antecedente de Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA) diagnosticada hace un mes, siendo el inicio de sintomas hace ocho.
Continta seguimiento por Neurologia, por presentacién atipica de la enfermedad
(nistagmo, diplopia y disartria) y nula respuesta al tratamiento con Riluzol. Como otros
antecedentes relevantes, presenta hipertension arterial, dislipemia y depresion
reactiva en relacion con diagndstico reciente de ELA.

Acude a Urgencias por cuadro de astenia, febricula de predominio vespertino y
pérdida ponderal de unos 5 kg en el Gltimo mes. Ademas, refiere la aparicién de una
adenopatia axilar de inicio incierto, pero crecimiento progresivo en las ultimas
semanas. A la exploracion fisica, se evidencia la presencia de dicha adenopatia de
10x5 cm de tamafio, asi como otras de menor dimension en regiéon submandibular. En
este momento se encuentra afebril.

Se realiza un control analitico en el que destaca una pancitopenia con Hemoglobina
de 10,3 g/dL (13,0 — 17,5), 1500 leucocitos/mm3 (4.000 — 10.000) y 75.000
plaguetas/mm3 (140.000 — 400.000), ademas de una alteracion del perfil hepatobiliar
con ALT de 169 U/L (5 - 41), AST de 162 U/L (10-37), GGT de 152 U/L (10-60) y FA
de 273 U/L (135 - 225), con niveles de bilirrubina en rango normal. Por lo demas,
funcién renal, ionograma y hemostasia con parametros dentro de la normalidad.

Ante dichos resultados, se completa estudio con un frotis de sangre periférica, que
descarta la existencia de blastos en circulacién sanguinea, aunque si se detecta la
presencia de un 4% de células de habito linfoide, de talla intermedia, con ndcleo de
cromatina intermedia y citoplasma moderado y basoéfilo a valorar en contexto clinico
de la paciente. En este momento, se cursa ingreso en Medicina Interna para completar

estudio.



Dado cuadro de sindrome constitucional, pancitopenia y masa axilar sugestiva de
adenopatia se realiza en primer dia de ingreso, un aspirado de médula 6sea,
obteniendo un resultado no concluyente, y un escaner cérvico-toraco-abdomino-
pélvico, en el que se objetiva la presencia de adenopatias agrupadas en
conglomerados infra y supradiafragmaticos, estando el de mayor tamafio (36 mm de
eje corto) localizando en la region subpectoral y axilar izquierda (figura 1), asi como
esplenomegalia de 19 cm. Todos estos hallazgos son compatibles con un posible
sindrome linfoproliferativo. Durante el ingreso se completarda estudio con biopsia

ganglionar, y PET-TC (figura 2).

Nb Views: 36

Rotation: 5.0 deg.

Figuras 1y 2: Imagen de Tomografia computarizada en corte axilar donde se aprecian
conglomerados adenopaticos en la izquiderdo (1) y PET-TC que muestra
hipercaptacion a ese nivel.

Se amplia estudio analitico con vitaminas, perfil férrico, lipidico y tiroideo, donde
destacan valores elevados de triglicéridos, con 337 g/dL (50 — 150), ferritina de 6820
mm3/L (22 - 274), vitamina B12 de 1536 ng/L (187 - 883); y Beta-2-microglobulina,
con 7,8 mg/L (1,0 — 3,2).

Tras su llegada a la planta de Medicina Interna comienza con febricula, que
posteriormente, evolucionara a fiebre de hasta 39°C, acompafiado de tendencia a la
hipotensién mantenida, siendo todo ello bien tolerado clinicamente por el paciente.
Desde el punto de vista analitico, pancitopenia progresiva (6,8 mg/dl de Hemoglobina,
1200 leucocitos/mm3 y 45000 plaquetas/mm3) y coagulopatia con alargamiento de

los tiempos de coagulacion e importante consumo de fibrinbgeno que requiere



reposicion intensiva. Teniendo en cuenta todos estos hallazgos se alcanza diagnostico
probable de sindrome hemofagocitico, al cumplir 5/8 criterios clinico-analiticos de la
guia HLH de 2004 (fiebre, esplenomegalia, citopenias de al menos dos lineas,
hipertrigliceridemia o hipofibrogenemia; e hiperferritinemia) (1). No obstante,
siguiendo indicaciones de Hematologia y dada buena situacion clinica, se pospone
inicio de tratamiento del sindrome hemofagocitico con corticoterapia sistémica hasta

realizacion de biopsia ganglionar, en vistas a no adulterar los resultados de esta.

Paralelamente, se solicita reevaluacién por Neurologia, dada la sospecha ante el
contexto actual, de que el cuadro neuroldgico del paciente se trate de enfermedad
neuro-muscular paraneoplasica y envia muestra de liquido cefalo-raquideo para

determinacién de anticuerpos antineuronales.

Se obtiene finalmente diagndstico anatomopatologico de linfoma B difuso de células
grandes. Pasa entonces a cargo de hematologia iniciando tratamiento con corticoides
para su Sindrome hemofagocitico y se inicia esquema R-CHOP fraccionada
(administracion de Rituximab en el dia +7 del inicio de la quimioterapia), tras lo cual
realiza nuevo pico febril con hipotension marcada e hiperlactacidemia, acompafiado

de quebrantamiento del estado general.

Inicialmente, impresiona de cuadro de sepsis, al no cumplir criterios analiticos de
sindrome de lisis tumoral. Se realiza estudio integral sin aislamiento microbiol6gico ni
identificacion de foco infeccioso a nivel urinario, respiratorio, digestivo o neuroldgico,
por lo que se inicia antibioterapia empirica con Piperacilina-Tazobactam que ante
ausencia de mejoria clinica y teniendo en cuenta neutropenia febril se escala a

Meropenem, Teicoplanina y Amikacina.

Es valorado por la Unidad de Cuidados Intensivos, sin requerir traslado por evolucion
favorable con las medidas de soporte. Finalmente, es dado de alta tras 28 dias de

ingreso con seguimiento en consultas externas de Hematologia y Neurologia.
DISCUSION Y CONCLUSIONES

Presentamos un caso de enfermedad neuromuscular diagnosticada como ELA, con
presentacion y evolucion atipicas asociado a debut de neoplasia hematoldgica con
sindrome hemofagocitico. Este condiciond nuestra actitud durante el ingreso en
Medicina Interna, puesto que, aunque se trata de una complicacion potencialmente

mortal derivada del proceso onocohematolégico, nos vimos en la obligacién de



posponer el inicio de la corticoterapia hasta obtener una muestra anatomopatologica
para la correcta identificacion del linfoma. Ante esta disyuntiva, las guias existentes
no muestran un consenso claro acerca de que decision ante cada situacion particular

(1), representado esto una debilidad a fortalecer en la elaboracion de guias futuras.

Respecto al cuadro neurolégico, sospechamos sindrome paraneoplasico como origen
de la enfermedad. Existen casos descritos en la literatura de afectacion neurologica
ELA-like en paciente con neoplasias hematoldgicas, cancer de mama, pulmén y
melanoma (2, 3, 4). Asimismo, se han detectado niveles elevados de anticuerpos
onconeuronales (anti-Hu, anti-Ri, anti-Yo, anti-Ma/Ta y anti-Cv2, entre otros),

considerados como el agente etiolégico de la enfermedad (2, 5).

Debe sospecharse un sindrome paraneoplasico en una ELA con presentacion atipica
en un paciente menor de 30 afios o mayor de 70. El diagnéstico definitivo se apoya
en la deteccidn de los autoanticuerpos onconeuronales, la existencia de un proceso
neoplasico concomitante y la mejoria de la sintomatologia con inmunoterapia (2). Sin
embargo, se han descrito casos de enfermedad neuromuscular ELA-like, con
presencia de anticuerpos onconeuronales, sin hallarse proceso oncoldgico
subyacente a largo plazo, lo que pone en duda la clasificacién de esta entidad como

sindrome paraneoplasico (6).

Por todo esto, cabria valorar el beneficio de realizar un despistaje de autoinmunidad
a todos aquellos pacientes que presenten una enfermedad neuromuscular de
caracteristicas atipicas. Asimismo, y aunque no hay bibliografia al respecto, se
deberia estudiar la relacién entre la disregulacion inmune causada por el proceso
oncoldgico, en este caso derivando a un sindrome hemofagocitico, y el riesgo de

aparicion de una enfermedad neuromuscular.
BIBLIOGRAFIA

1. Henter, J.-l., Horne, A., AricO, M., Egeler, R.M., Filipovich, A.H., Imashuku, S.,
Ladisch, S., McClain, K., Webb, D., Winiarski, J. and Janka, G. (2007), HLH-
2004: Diagnostic and therapeutic guidelines for hemophagocytic
lymphohistiocytosis. Pediatr. Blood Cancer, 48: 124-
131. https://doi.org/10.1002/pbc.21039

2. Diard-Detoeuf, Capucine, et al. “Association of a Paraneoplastic Motor Neuron
Disease with Anti-Ri Antibodies and a Novel SOD1 118del Mutation.” Journal of



https://doi.org/10.1002/pbc.21039

the Neurological Sciences, vol. 337, no. 1-2, 2014, pp. 212-214.,
https://doi.org/10.1016/}.jns.2013.11.025.

Corcia, Philippe, et al. “Is There a Paraneoplastic Als?” Amyotrophic Lateral
Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, vol. 16, no. 3-4, 2014, pp. 252—
257., https://doi.org/10.3109/21678421.2014.965178.

Michalak, S, et al. “Onconeuronal and Antineuronal Antibodies in Patients with
Neoplastic and Non-Neoplastic Pulmonary Pathologies and Suspected for
Paraneoplastic Neurological Syndrome.” European Journal of Medical
Research, vol. 14, no. Suppl 4, 2009, p. 156., https://doi.org/10.1186/2047-
783x-14-s4-156.

Michalak, S, et al. “Onconeuronal and Antineuronal Antibodies in Patients with
Neoplastic and Non-Neoplastic Pulmonary Pathologies and Suspected for
Paraneoplastic Neurological Syndrome.” European Journal of Medical
Research, vol. 14, no. Suppl 4, 2009, p. 156., https://doi.org/10.1186/2047-
783x-14-s4-156.






CASO CLINICO N° 8

TITULO: mas alla del dolor abdominal

Laura Ibarra Veganzones, Residente de 2° afio de Medicina Interna, Hospital
Universitario 12 de Octubre

Andrea Carolina Ayala Vasquez, Residente de 4° afio de Reumatologia, Hospital
Universitario 12 de Octubre

Antonio Martinez Salio, Facultativo Especialista en Neurologia, Hospital Universitario
12 de Octubre

HISTORIA CLINICA

A. Antecedentes personales:

Mujer de 35 afios, natural de Colombia, con antecedentes personales
relevantes de:

e Lupus Eritematoso sistémico (LES) diagnosticado en 2017:

o Afectacion articular, cutanea, hematol6gica y de serosas. Proteinuria
incipiente sin afectacion de la funcion renal, sin biopsiar.

o En tratamiento con azatioprina y prednisona a dosis bajas (5 mg/dia).
Maculopatia por hidroxicloroquina.

e Trombosis venosa profunda (TVP) de miembro inferior derecho en Diciembre/
2020 en el contexto de posible sindrome antifosfolipido (SAF) (anticoagulante
lGpico positivo en una sola determinacion, no se repitié). En tratamiento con
apixaban (5mg cada 12h) desde julio de 2021 por mal control previo del INR
con acenocumarol.

B. Enfermedad actual:

Acude a Urgencias por cuadro de 48 horas de evolucion de aparicion brusca de
desviacién de la comisura bucal, incapacidad para vestirse y alteracion del contenido
del lenguaje.

Una semana antes del episodio actual, acudio a Urgencias por pico febril aislado de
hasta 39°C de temperatura, acompafado de sensacion distérmica y dolor en piso
inferior del abdomen con pufio-percusién bilateral positiva. Ante hallazgo de elevacion
de Proteina C Reactiva (PCR) y sedimento de orina con 2 leucocitos/campo,

microhematuria y bacteriuria escasa, se realizo diagnostico de infeccion del tracto



urinario (ITU) febril versus Enfermedad Inflamatoria pélvica (flujo vaginal amarillento),
por lo que se tratd con dosis Unica de ceftriaxona 2g intravenosa. Previamente a la
administracion de antibioterapia, se extrajeron cultivos (hemocultivos, urocultivo,
cultivo de flujo vaginal), todos ellos negativos. Tras 12 horas de observacion, el cuadro
se resolvio y fue dada de alta domiciliaria con tratamiento antifingico intravaginal.

C. Exploracion fisica a su llegada a Urgencias:

Constantes vitales: Tension arterial 138/79 mmHg, Frecuencia cardiaca 53Ipm,

T236,5°C, Saturacion de O2 periférica basal del 98%, Frecuencia respiratoria 16

respiraciones/minuto.

Buen aspecto general. Bien coloreada, hidratada y perfundida. Eupneica en
reposo.

Piel y anejos cutdneos: Sin lesiones. Sin adenopatias en territorios palpables.

Auscultacion cardiaca, pulmonar y abdominal: sin alteraciones

Miembros inferiores: Sin edemas ni signos de TVP. Buena perfusién distal.

Neuroldgica:

Leve disartria sin otras alteraciones del lenguaje, apraxia del vestido,
estereoagnosia, debilidad facial inferior izquierda, extincion sensitiva izquierda y
torpeza distal de miembro superior izquierdo. A las pocas horas se afiade
hemianopsia homonima izquierda, hemiparesia y hemihipoesteisa izquierda. Resto
normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

1. Analitica de sangre:

e Hemograma: Hemoglobina Hb 11,2 g/dl (11.4-15.1 g/dl)

4.400 leucocitos/mcl (4000-11600/mcl), 3.800 neutrdfilos/mcl (1800 —
7600/mcl), 100 linfocitos/mcl (1200 - 4200/mcl).

e Bioquimica: PCR 1,4 mg/dl (0.1-0.5 mg/dl), haptoglobina 230 mg/dl (41-
165), LDH 264 Ul/I (100-230). Perfil hepatico, funcion renal e ionograma sin
alteraciones.

e Coagulacion: fibrindbgeno 658 mg/dl (200-560 mg/dl), TTPa 47 sec (26-39
sec) e INR 1.83 (0.8-1.2).

e Marcadores de actividad lupica: C3 77.5 mg/dl (83-171), C4 12.3 mg/dl (14-
38), Coombs directo +, antiDNA +.



e Frotis sanguineo: No datos especificos de hemalisis.
2. Sistemético y sedimento de orina:
e 2 leucocitos/campo, 2 hematies/campo, bacteriuria escasa. Nitritos
negativos.
e Proteinas 0.35 g/l, relacion albumina/creatinina 19.64 mg/g (0-30 mg/g).
Electrocardiograma (ECG): ritmo sinusal a 60lpm, sin alteraciones.
4. Imagen:
e TC cerebral urgente (26/12/2021): pérdida de la diferenciacion
corticosubcortical en la regiébn temporoccipital derecha. Hipodensidad
temporal derecha. ASPECTS de 8/10.

e AnQioTC cerebral urgente (26/12/2021): posible oclusion de rama M2 de

arteria cerebral media (ACM) derecha con buena colateralidad distal y TC

perfusion con missmatch favorable.

en: TC ARTERIAS SUPRAORTICAS
e: AN

e Angioresonancia _magnética (angioRM) cerebral (27/12/2021): Mdltiples

lesiones isquémicas agudas en territorio superficial de ACM derecha, infarto
reciente puntiforme en talamo derecho y sustancia blanca frontal anterior

izquierda. Oclusién segmento M2 de ACM derecha.



e Ecografia Doppler de troncos supradrticos (28/12): Sin hallazgos.

e Ecocardiograma transtoracico (ETT) (29/12): Valvula mitral con velo

posterior engrosado. Insuficiencia grado ligero-moderado.

e Ecocardiograma transesofaqgico (ETE) (29/12): Masa de 5 x 8 mm que

engloba el velo posterior mitral y que dados los antecedentes es
compatible con endocarditis de Libman-Sacks como primera posibilidad.

Insuficiencia mitral ligera-moderada.

e TC toraco-abdomino-pélvico (07/01/2022): Imagen sugestiva de infarto

renal en polo inferior de rifion izquierdo.
. Microbiologia:
e Hemocultivos x2 (29/12/2021): Estériles



e Hemocultivos de control x2 (06/01): Estériles

EVOLUCION:

La primera evaluacion médica tiene lugar a las 48h desde el inicio de la clinica.

En la TC craneal se objetivan datos indirectos de isquemia aguda en regién temporal
derecha, hallazgos concordantes en angioTC cerebral con oclusion de ACM derecha.
Dado tiempo de evolucion hasta asistencia médica, las dudas etioldgicas y la escasa
afectacion neurologica inicial, se decidi6 manejo conservador previo acuerdo con la
paciente y familiares.

Se realiza angio-RM cerebral en el primer dia de ingreso, que confirma mdultiples
lesiones isquémicas agudas en territorio de ACM derecha, infarto reciente puntiforme
en talamo derecho, sustancia blanca frontal anterior izquierda y oclusion de ACM
derecha.

Ante ima&genes neuroldgicas altamente sugestivas de ictus isquémico de origen
cardioembolico (ictus multiterritorio en mujer joven sin factores de riesgo
cardiovascular), ECG sin alteraciones y antecedente reciente de pico febril sin claro
foco, el diagndstico diferencial obliga a descartar la existencia de endocarditis
subyacente, ya fuera de origen infeccioso o no (Libman-Sacks). Por ello, se extraen
hemocultivos y se inicia antibioterapia empirica con ceftriaxona y daptomicina.

Se realiza ETT que muestra engrosamiento de velo mitral posterior e insuficiencia

mitral ligera-moderada. En ETE posterior se confirma masa en velo posterior mitral

compatible con endocarditis de Libman-Sacks como primera posibilidad, asociando

insuficiencia mitral ligera-moderada.

Paralelamente, se confirma diagnéstico de SAF ante nueva determinacion positiva
para Anticoagulante Lapico durante el ingreso.

Dado el alto riesgo embdlico de esta patologia, se inicia anticoagulacion con heparina
de bajo peso molecular a los seis dias de clinica tras TAC craneal de control, que
posteriormente se sustituye por acenocumarol de forma indefinida con INR objetivo 2-
3.

Por otro lado, se encuentra imagen sugestiva de infarto renal izquierdo en estudio de
despistaje de trombos sitémicos, posiblemente responsable del pico febril aislado de
dudosa focalidad urinaria/ginecologica por el que, como se ha comentado

previamente, consulté una semana antes del cuadro neurolégico.



Durante el ingreso, la evolucidén neuroldgica es excelente con practica resolucion de
la focalidad. Permanecio afebril con negatividad de hemocultivos tanto iniciales como
de control, por lo que se suspende antibioterapia a la semana de su inicio con mejoria
clinica progresiva y sin elevacion temperatura o de reactantes de fase aguda.

Asi, se consolidé diagnostico de endocarditis de Libman-Sacks con multiples infartos
cerebrales cardioembolicos asociados y un unico infarto renal en paciente con Lupus
Eritematoso Sistémico y Sindrome Antifosfolipido.

Hasta la fecha, la paciente permanece asintomatica con buen control del INR. Se
realizarda control estrecho clinico, analitico y ecocardiografico de cara a vigilar la
aparicion de complicaciones que indicaran intervencion quirargica (sobreinfeccion de
la verruga, alteracion del sistema de conduccion cardiaco, descompensacion de
insuficiencia cardiaca...). No obstante, dada la optimizacion del tratamiento meédico lo
esperable es que la lesién disminuya de tamafio llegando incluso a desaparecer.
DIAGNOSTICO/JUICIO CLINICO:

e |Ictus isquémico multiterritorial agudo e infarto renal agudo de origen
cardioembolico en contexto de endocarditis de Libman-Sacks mitral, en
paciente con LES y SAF establecidos.

DISCUSION:

La endocarditis de Libman-Sacks consiste en la formacion de verrugas inflamatorias
estériles sobre las valvulas cardiacas, siendo la valvula mitral la mas frecuentemente
afectada. Su tendencia emboligena es alta y su aparicion precisa de la existencia de
actividad inflamatoria crénica sistémica sumada a un estado de hipercoagubilidad.
Es por ello que las etiologias que mas comunmente subyacen a este sindrome son
enfermedades neoplasicas o autoinflamatorias sistémicas, especialmente el LES y el
SAF.

A pesar de la relativa frecuencia de la endocarditis de Libman-Sacks en pacientes con
diagnéstico establecido de LES (3-5%) y, especialmente, en aquellos con SAF
afiadido (30-35%), el manejo tanto preventivo como terapéutico de estos pacientes no
alcanza aun el consenso de los expertos.

No obstante, parece l6gico y asi lo demuestra la escasa evidencia publicada a este
respecto, que tanto el riesgo de formacion de verrugas como su probabilidad de

embolizar, se reduzca mediante un correcto tratamiento inmunosupresor y una terapia

anticoagulante apropiada en los casos de alto riesgo trombético, definidos como




aguellos en los que existe un antecedente de trombosis (y/o positividad para AL y/o
positividad para los 3 anticuerpos del SAF.

En este sentido, existe fuerte evidencia cientifica que sugiere que los pacientes con
alto riesgo trombdético se benefician de tratamiento anticoagulante con antagonistas
de la vitamina K (INR objetivo 2-3) frente a los anticoagulantes de accion directa en
cuanto a disminucién del riesgo de embolia, pudiendo estos segundos incluso
incrementar el riesgo.

Es frecuente un dificil control del INR objetivo en estos pacientes, dado que
fisiopatolégicamente existe una alteracion intrinseca de la cascada de coagulacion.
No existe clara evidencia sobre el beneficio de algun inmunosupresor concreto frente
a otro en cuanto a la embolizacion.

Por tanto, teniendo todo lo anterior en cuenta, parece claro que el caso de nuestra
paciente constituia un riesgo tromboembdlico elevado previo al episodio actual y que,
por tanto, la anticoagulacion que estaba recibiendo con apixaban era cuanto menos
subdptima.

Creo de interés la divulgacion de este caso clinico para sefialar la potencial
agresividad cardiovascular de una de las enfermedades autoinmunes mas habituales
como es el LES, que nos advierte de la necesidad de pensar en sus complicaciones
ante sintomatologia tan comuin como el dolor abdominal (posible vasculitis, paniculitis,
infartos renales...) en pacientes con LES (+/- SAF) establecido. Es relevante recalcar
a su vez la importancia de la optimizacién del tratamiento anticoagulante con
antagonistas de la vitamina K (INR objetivo 2-3) frente a los anticoagulantes orales
directos, especialmente en pacientes con alto riesgo trombaético asociado.
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CASO CLINICO N° 9
TITULO: MAL DE POTT: més alla de una enfermedad infecciosa.
Sara Sevo Spahiu!, Francisco Javier Teigell Mufioz!, Maria Mateos Gonzalez?,

Sabrina Maldera Vasquez?, Alicia Martin Plaza3.

1. Medicina Interna, Hospital Universitario Infanta Cristina (Parla)

2. Servicio de Urgencias, Hospital Universitario Infanta Cristina (Parla)

3. Coordinadora de Prevencion de tuberculosis y VIH/SIDA, Cruz Roja Espariola
de la Comunidad de Madrid.

PALABRAS CLAVE: tuberculosis vertebral, absceso de psoas, masa lumbar.
HISTORIA CLINICA.

Varén de 29 afios procedente de Bangladesh, residente en Espafia desde 2018,
fumador ocasional de tabaco, sin alergias medicamentosas ni otros antecedentes
relevantes.

Acude a consulta de Cirugia para estudio de masa lumbar derecha dolorosa de
crecimiento progresivo de 4 meses de evolucién. Niega fiebre, diaforesis nocturna o
pérdida de peso, asi como clinica infecciosa asociada. Niega alteraciones cutaneas,
traumatismos o antecedentes epidemiologicos de interés como viajes al extranjero,
relaciones sexuales de riesgo o contacto con animales.

A la exploracién fisica presenta buen estado general, TA 117/76mmHg, FC 55Lpm,
Sa02 99% y 59kg de peso. Sin estigmas cutaneos ni adenopatias. Auscultacion
cardiopulmonar asi como exploracion abdominal normales. Gran masa lumbar de
aproximadamente 15x10 cms derecha hiperpigmentada, blanda, poco movil,
irreductible y dolorosa a la palpaciéon (Imagen 1). Sin dolor a la palpacion de apofisis
espinosas o regién paravertebral. EI examen neurolégico descarta radiculopatia,
impotencia funcional de miembros inferiores, o alteracion de la marcha.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Analitica:

Hemograma: 8.450 leucocitos (3.900-10.200), 67,3% neutréfilos (42-77%), 15,9%
linfocitos (20-44%), 10.3% monocitos (2-10%), 352.000 plaquetas (140.00-370.000),
hematocrito 42,8% (39.5-50.5), hemoglobina 14,5 g/dL (13.5-17.2), VCM 83,5 fL (80-
99).



Bioquimica: glucosa 97 mg/dl (70-110), creatinina 0.91 mg/dL (0.6-1.2), sodio 134
mmol/L (136-145), potasio 4 mmol/L (3.5-5.3), GPT 15 U/L (10-49), GOT 16 U/L (<37),
adenosina deaminasa 47.7 U/L (<25), y como reactantes de fase aguda procalcitonina
0.03 ng/ml (<0.05), VSG 23 (<20) y PCR 4.5 mg/L (<5.0).

Los marcadores tumorales (CEA y CA 19-9), y serologias (VIH, VHB, VHC, sifilis y
Brucella) fueron negativas.

TAC abdomino-pélvica con contraste: gran absceso lumbar derecho (14x12x6cm)

comunicante con absceso del psoas derecho (15x2x2cm), absceso en psoas
izquierdo (12x2x2 cm), posible espondilodiscitis en T10 -T11 con destruccion 0sea de
cuerpos, espacio discal y cuello-cabeza costales, asi como de los cuerpos de T8 y T9,
gue sugieren secuelas de espondilodiscitis (Imagen 2).

Estudio microbioldgico del material drenado: estudio bacteriolégico y para hongos

negativo. Tincion Zhiel-Neelsen negativa. PCR (Polymerase-Chain-Reaction) de
Mycobacterium tuberculosis complex positiva sensible a rifampicina.

Radiografia de térax: sin infiltrados, consolidaciones, derrame pleural ni adenopatias.

Radiografia de columna dorsal 2P: aplastamiento y fusién de T10-11 (Imagen 3).

RM cérvicodorsal: espondilodiscitis tuberculosa con colapso-fusion de T10-T11

(Imagen_4) con discreta extension epidural-dural anterior estenosando levemente
canal raquideo sin evidentes signos de mielopatia, extension prevertebral anterior
bilateral con afectacion de varios cuerpos superiores (T6-T9) e inferiores (T12-L1),
colecciones en ambos compartimientos del psoas con mas de 13 cm de longitud
craneocaudal y extensién a region glatea derecha.

EVOLUCION

Valorado en consulta de Cirugia, se solicita TAC con los hallazgos descritos. Se
decide colocacion de drenaje percutaneo a ciegas con salida de abundante material
purulento, que se envia para estudio microbiolégico, e ingreso en Medicina Interna
para completar estudio. Se realiza radiografia simple y RM de columna, que junto a la
deteccion de M. tuberculosis mediante PCR, permiten realizar el diagnéstico de
tuberculosis espinal (o Mal de Pott) con absceso de psoas bilateral y absceso lumbar
derecho secundarios. Descartada coinfeccion por VIH, y tras conocer sensibilidad a
rifampicina, se inicia tratamiento con 4 farmacos (rifampicina, isoniacida, pirazinamida
y etambutol) con buena tolerancia oral y sin toxicidad. Es valorado por Traumatologia,
recomendando el uso de un corsé estabilizador con proteccion dorsal y derivacion a

la Unidad de Columna de referencia ante el potencial riesgo de lesién medular.



Tratdndose nuestro paciente de un joven bangladesi con importante barrera
idiomatica y escasa red de apoyo, y teniendo en cuenta la complejidad y duracion del
tratamiento y seguimiento médicos, asi como la importancia de la adherencia al
mismo, se solicita apoyo por la Unidad de tratamiento directamente observado (TDO)
de la Cruz Roja.

Tras dos meses de tratamiento con evolucion favorable, el paciente consulta
nuevamente por supuracion de la masa y reaparicion del dolor. Se realiza prueba de
imagen de control con marcada disminucién del absceso no susceptible de drenaje.
Finalmente, se decide prolongar dos meses mas el tratamiento con cuatro farmacos
sin nuevos empeoramientos, con posterior paso a dos farmacos (rifampicina e
isoniacida) que se prevé mantener al menos durante un afio.

DIAGNOSTICO

Mal de Pott (o tuberculosis espinal) con afectacion de T6-L1, asociada a colapso-
fusidn de T10-T11, absceso de psoas bilateral y absceso lumbar derecho.
DISCUSION Y CONCLUSIONES

La tuberculosis (TBC) espinal (o Mal de Pott) representa el 1-2% de las TBC
extrapulmonares, siendo la columna la localizacion esquelética mas frecuente @ La
mayoria de los casos en paises desarrollados se presentan en adultos jévenes
procedentes de zonas endémicas como Africa y el sudeste asiatico (2,
Fisiopatolégicamente, es un proceso larvado de meses o afios, secundario a la
diseminacién hematdgena de Mycobacterium tuberculosis desde un foco primario a
distancia, principalmente pulmonar o genitourinario, a través de las arcadas arterial y
venosa vertebrales, con afectacion de varias vértebras contiguas (34, La forma tipica
afecta las zonas anterior y central del cuerpo vertebral, produciendo vértebra plana y
cifosis secundaria, mientras que en la atipica Unicamente se afectan elementos
posteriores, asociandose a déficits neurolégicos severos en la mayoria de los casos
(23), El sintoma principal es la dorsalgia, asociada en un 20-30% a sindrome
constitucional (ausente en nuestro paciente) y a sintomas por invasion local: ronquera,
disfagia o disnea a nivel cervical; colecciones paravertebrales toracicas; o abscesos
en el psoas a nivel lumbar, como es nuestro caso. Las regiones inferior toracica y
superior lumbar son las localizaciones mas frecuentes, mientras que la cervical y
toracica son las que mas se asocian a déficits neurolégicos 2. La deformidad de la
columna y la para/cuadriplejia son las complicaciones mas graves y suelen deberse a

la compresién medular por abscesos, hernias o invasion directa. En nuestro caso por



fortuna, no se produjeron déficits neuroldgicos, pero la estenosis leve del canal
medular y la destruccion-fusion de T10-T11l implicaban alto riesgo de dafio
neurologico de haberse demorado el tratamiento. Las pruebas de imagen pueden
sugerir el diagnéstico, pero la certeza solo se alcanza mediante la confirmacion
microbioldgica @ La eleccion del tratamiento tuberculostatico no varia respecto al
resto de formas de TBC. Para la mayoria de los pacientes 6-9 meses son suficientes,
aunque una duracion mas larga (9-12 meses) es necesaria en regimenes que no
incluyen rifampicina y/o en pacientes con enfermedad avanzada o extensa © como el
caso aqui referido. Actualmente la necesidad de cirugia se reserva para pacientes con
evidencia de compresion medular o radiculopatia, abscesos extensos, inestabilidad
de la columna o fracaso terapéutico, y se basa en 2 principios: desbridamiento con
descompresién medular y estabilizacion de la columna ®). En nuestro paciente, el
drenaje percutaneo fue necesario debido al gran tamafo del absceso lumbar.
Ademas, consideramos que el uso de corsé de proteccion y la valoracion y
seguimiento por una Unidad de Columna han sido fundamentales para prevenir y
tratar las complicaciones neuroldgicas potenciales.

Ademas de los aspectos estrictamente médicos, los pacientes con tuberculosis
espinal (o de otra localizacién) en nuestro medio son mayoritariamente inmigrantes
con escaso soporte social y/o barrera idiomatica, lo que generara dificultades de
acceso a la atencién médica, limitaciones econémicas para la compra de farmacos o
elementos de ortopedia, y problemas en la adherencia o seguimiento. Recursos como
los programas de acompafiamiento de la Cruz Roja son de gran utilidad y pueden ser

determinantes en la probabilidad de éxito o fracaso terapéutico.



Imagenes.

Imagen 1. Exploracion del paciente tras drenaje del absceso lumbar.

Imagen 2. TAC de abdomen: Absceso lumbar derecho comunicante con absceso

del psoas derecho y absceso en psoas izquierdo.




Imagen 3. Radiologia simple de columna dorsal (proyeccion AP y lateral): se objetiva

aplastamiento y fusion de las vértebras T10y T 11.

Imagen 4. RM dorsolumbar: se objetiva captacion patolégica a nivel de T10 y T11
tanto en imaganes potenciadas en T1 (izquierda) como en T2 (derecha),
correspondientes a espondilodiscitis tuberculosa. En las imagenes inferiores se
observa afectacion de la parte anterior del cuerpo vertebral, segun el inicio tipico de

la infeccion.
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CASO CLINICO N° 10

TITULO: Lo que la diabetes insipida escondia
Henar Gomez Sacristan. R1 Medicina Interna.
Esther Montero Hernandez. Médico Adjunto.
Angela Gutiérrez Rojas. R5 Medicina Interna.
Maria Uribarren Movilla. R1 Oncologia Médica
Irene Sanchez Gutiérrez. R1 Dermatologia
Servicio de Medicina Interna.

Hospital Universitario Puerta de Hierro, Majadahonda, Madrid.

PALABRAS CLAVE: diabetes insipida central, cancer de pulmén.

KEY WORDS: central diabetes insipidus, lung cancer.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO:

Presentamos el caso de un varén de 71 afios fumador de 20 cigarros al dia durante
30 afos (IPA 30) como unico antecedente relevante.

Acude a Urgencias el 6 de julio por clinica de polidipsia y poliuria de aproximadamente
5L, de 1 mes de evolucion que le habia impedido dormir las Gltimas dos noches. En
ese momento analitica sin grandes alteraciones idnicas. Ante el cuadro compatible
con diabetes insipida el paciente es remitido a consultas de Endocrinologia donde
es visto a la semana de su visita a urgencias para realizar cuantificacion de sodio y
osmolaridad urinaria, obteniéndose como resultado una orina hipoténica con sodio
normal. Se inicia tratamiento con desmopresina y se solicita estudio complementario
ambulatorio (RMN hipdfisis).

A la semana de esta consulta el paciente acude de nuevo a urgencias por dolor
inguinal derecho, intenso, que ha llegado a despertarle por las noches. Se trata de un
dolor de unos 3 meses de evolucion que se inici6 como una molestia y que de forma
progresiva se ha ido acentuando, siendo refractario a analgesia e impidiéndole la
deambulacién. A la exploracion destacaba dolor a la palpacién del trocanter mayor de
fémur derecho y a los movimientos de rotacion y abduccion. Se realiza radiografia de
cadera en la que se identifica una lesion litica (Figura 1) en region proximal de fémur
derecho que posteriormente es confirmada por TC. Analitica de urgencias y
radiografia de torax (Figura 2) sin alteraciones significativas. Ingresa en Medicina

interna para completar estudio.



Se reinterroga al paciente, sin aportar datos relevantes salvo los ya mencionados
(poliuria/polidipsia y dolor inguinal derecho). Se realiza analitica completa, incluyendo
el proteinograma y la cuantificacion de inmunoglobulinas en sangre con todos los
resultados en rango de normalidad. Solo destaca LDH 344 U/L (rango normal 120-
250). Fosfatasa alcalina normal (= 94 U/L, VN 46-116)

Se solicita un TC téraco-abddmino-pélvico identificando en I6bulo superior de pulmon
izquierdo una masa de 1,9 cm que impresiona de neoplasia (Figura 3), asi como
multiples nodulos en pulmoén contralateral y en glandula suprarrenal izquierda
sugestivas de metastasis y afectacion adenopatica supra e infradiafragmatica. Se
decide complementar el estudio con realizacion de RNM hipofisaria, demostrandose
afectacion tumoral en linea media a nivel de la region hipofisaria-pineal (Figura 4). Una
gammagrafia 6sea mostrd captacion patoldgica no solo en tercio proximal de fémur
derecho sino también en escapula y clavicula derechas, cuerpo vertebral D11, carpo
izquierdo y ambos tarsos. Finalmente se somete al paciente a una broncoscopia con
EBUS, con puncion transbronquial de masa pulmonar y PAAF de adenopatia
paratraqueal izquierda, obteniéndose el diagndéstico definitivo de Adenocarcinoma de
pulmén. Se realiza estudio de biomarcadores celulares tumorales obteniéndose
positividad para PD-L1. Se sometid a cirugia traumatoldgica para colocar enclavado
intramedular en fémur derecho e impedir fractura por fragilidad. Se inicia tratamiento
paliativo con radioterapia y pembrolizumab. EL paciente fallece a los 2 meses del
diagnéstico.

DISCUSION Y COMENTARIOS

Nos encontramos ante un paciente con diabetes insipida refractaria a tratamiento con
desmopresina que, una semana después de dicho diagnéstico, consulta por un dolor
incapacitante secundario a lesion litica en fémur derecho. Las imagenes liticas son
sugerentes de malignidad, siendo su principal etiologia las metastasis de neoplasia
de pulmén y mama (1); y mieloma mudltiple, pero este ultimo con afectacibn mas
vertebral y con la tipica imagen en sacabocados en la calota (2). En nuestro caso, el
mieloma multiple se descartdé por la normalidad del proteinograma y de la
cuantificacion de inmunoglobulinas en sangre rutinarias.

Por otro lado, los sindromes paraneoplasicos asociados al cancer de pulmén son
ampliamente conocidos, destacando por su frecuencia el Sindrome de Cushing por

secrecion ectopica de ACTH y el Sindrome de Secrecion Inadecuada de Hormona



Antidiurética (SIADH). La diabetes insipida ni siquiera esta incluida como uno de ellos
(Tabla 1).

La DI puede clasificarse en dos tipos segun el origen de la disfuncion (3). Se habla de
diabetes insipida nefrogénica cuando la secrecion de ADH a nivel neurohipofisario es
correcta pero los receptores V2 del tubulo colector de la nefrona renal estan alterados.
En estos casos la osmolaridad urinaria no corrige con la administracion de
desmopresina. Serda en cambio una diabetes insipida central cuando encontremos
disfuncién en la secrecion de ADH en la neurohipdfisis. Evidenciaremos aqui una
osmolaridad urinaria inferior a la plasmatica y un aumento de la osmolaridad urinaria
del 50% con respecto a la inicial tras la administracion de desmopresina.
En nuestro caso el paciente ya estaba diagnosticado de diabetes insipida central por
lo que no se realizé estudio diferencial. Hay que tener en cuenta que la etiologia mas
frecuente de la diabetes insipida central es la primaria idiopatica; en segundo lugar,
el traumatismo craneoencefalico; y, en tercer lugar, el adenoma hipofisario (4).
Esto explica que las RNM hipofisarias no se hagan de rutina en el estudio inicial de
esta enfermedad. Sin embargo, nuestro paciente no presentaba una buena respuesta
al tratamiento habitual con desmopresina nasal, lo que sugiere una etiologia diferente
a las causas mas frecuentes de DIC.

Existen pocos casos descritos en la literatura de esta asociacion; el hallazgo de
metastasis pituitarias confiere un mal prondstico, estimandose la supervivencia en la
bibliografia revisada en menos de un afio (5), en algunos casos pocos meses, tal y

como ha sucedido en nuestro caso.

Instit:Hospital Uni.Puerta
RefPhys:And




Figura 1. Imagen radiolégica que muestra lesion litica en el tercio proximal de fémur

derecho.

Figura 2. Radiografia de torax sin hallazgos llamativos.

[ .

Figura 3. Imagen de TC de térax que muestra masa de 1,9 cm sugestiva de

neoplasia tumoral en parénquima pulmonar del |6bulo superior izquierdo.



Figura 4. Imagen de RNM hipofisaria que muestra lesion tumoral en linea media a

nivel de la region hipofisaria-pineal



SINDROME PARANECFLASICO
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Tabla 1. Sindromes paraneoplasicos hematolégicos y endocrinometabdlico

(Harrison)
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CASO CLINICO N° 11

TITULO: Complicaciones Médicas Tras Un Procedimiento Quirargico
Ana Cristina Gil Abizanda; Isabel Quijano Contreras ; Marta Arrondo Turrado
Martina Bolzoni; Vanesa Sendin Martin

Hospital Universitario Rey Juan Carlos, Méstoles, Madrid

PALABRAS CLAVE: Trombosis portoesplénica Encefalopatia de Wernicke

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 29 afos sin antecedentes médicos de interés, en tratamiento
con anticonceptivos orales. Sometida a cirugia bariatrica en Y-de-Roux en contexto
de obesidad grado Il en su pais natal, Venezuela, sin complicaciones postoperatorias
inmediatas. Fue dada de alta con recomendaciones higienicodietéticas, sin
medicacion activa. Dos semanas mas tarde, acude a Urgencias de nuestro centro
hospitalario por dolor abdominal difuso no relacionado con las comidas, sin hauseas,
vomitos, alteracion del ritmo intestinal o fiebre. Se encuentra hemodindmicamente
estable, con abdomen blando, doloroso de forma difusa, sin peritonismo.
Analiticamente destaca anemia Hb 11.2g/dl, IST 12%, transferrina 123mg/d| y ferritina
324ng/ml; hipopotasemia 3 mmol/L (3.7-5.2) asi como desnutricidbn proteica con
hipoalbuminemia 2.9g/dl (3.2 - 4.8). Ademas, presenta elevacion del dimero D, por lo
gue se realiza TAC abdominal con contraste, con hallazgo de trombosis aguda del eje
esplenoportal e infarto hepatico del segmento IV, por lo que se inicia tratamiento con
heparinas de bajo peso de molecular (HBPM) subcutanea, ferroterapia y suplementos
proteicos orales. Dada buena evolucion clinica, se procede al alta domiciliaria. Durante
el ingreso presenta vomitos puntuales que son interprestados como posible dumping
precoz.

Dos meses después, consulta en Urgencias mareo con giro de objetos de instauracion
lentamente progresiva en las Ultimas semanas, sin recordar claro desencadenante.
Asocia sensacion nauseosa y vomitos de repeticion con restos hemaéticos. con
escasas ingestas en las

semanas previas y varias valoraciones en Urgencias interpretadas como posible
vértigo periférico. En el examen neuroldgico, destaca la marcada postracion de la
paciente, el aumento de la base de sustentacion y la imposibilidad para la
deambulacion por lateropulsion. Presenta Romberg positivo y nistagmo horizontal

bilateral sin fatiga. Se realiza TAC cerebral urgente, RMN craneal y angioRMN para



evaluar la fosa posterior dada sospecha de origen central, resultando todas ellas
anodinas. Pese a ausencia de anemizacion analitica, ante la presencia de vomitos
hematicos y dada la sobredosificacion de Sintrom con INR 9, se realiza gastroscopia
que evidencia Ulcera gastroduodenal Forrest Ill, sin visualizarse varices esofégicas.
Analiticamente, la paciente presenta déficit de vitamina A, vitamina B12, acido folico
y albumina. Ante la sospecha de encefalopatia de Wernicke, se inicia tratamiento con
tiamina intravenosa y suplementos vitaminicos, con mejoria de la clinica neurolégica
hasta su completa resolucién.

Cuatro meses mas tarde, acude a revision completamente asintomatica desde el
punto de vista neurolégico y digestivo. En el TAC abdominal de control se describe
estabilidad de la trombosis cronica del eje espleno-mesentérico-portal con
transformacién cavernomatosa, apreciando desarrollo de circulacién venosa colateral
esplenorrenal y de las venas yeyunales, sin evidenciarse varices esofagicas en las
endoscopias digestivas de seguimiento.

DISCUSION

El procedimiento de cirugia bariatrica mas frecuentemente realizado a dia de hoy es
la reconstrucciéon en Y-de-Roux. Entre sus complicaciones mas frecuentes destacan
el sindrome de dumping precoz y la malabsorcion gastrointestinal, sin poder olvidar el
riesgo de complicaciones trombdticas inherentes a cualquier procedimiento quirdrgico,
y en especial en caso de no realizarse anticoagulacién profilactica.t

Entre las enfermedades derivadas de la malabsorcion se encuentra la encefalopatia
de Wernicke (SW), condicionada por el déficit de tiamina (vitamina B1). La triada
clinica clasica compuesta por confusién, ataxia y oftalmoplejia se objetiva Unicamente
en el 10% de los pacientes, lo cual dificulta el diagnéstico de esta enfermedad, y
condiciona que unicamente el 15% de los casos logren ser identificados previo a la
autopsia clinica. Por este motivo, es esencial mantener el SW entre el diagndstico
diferencial de con riesgo de malnutricion (bien sea por alcoholismo, hiperémesis
gravidica o neoplasias o cirugias abdominales) que consultan por alguno de los
siguientes: alteracion del nivel de consciencia, anomalias en los movimientos oculares
y alteraciones de la marcha. En el caso de nuestra paciente, con alto riesgo de
malabsorcidén de B1 dada la gastroyeyunostomia reciente que dificulta la absorcion de
tiamina y folico, la ataxia y el nistagmo horizontal hicieron sospechar de dicha entidad.
Se realiz6 una RMN cerebral que no objetivé afectacion neurologica, como ocurre en

2/3 de los pacientes con SW. El inicio precoz de tiamina intravenosa permitié la



remision completa del cuadro neuroldgico, y previno la progresion hacia el sindrome
de Korsakoff, que si resulta permanente. Es importante recordar que la
suplementacion vitaminica debe realizarse previo a la sueroterapia glucosada para
evitar el agravamiento de la sintomatologia neuroldgica.?

Por otro lado, la trombosis del eje esplenoportal desencadenada tras una cirugia
bariatrica es una entidad extremadamente infrecuente, con una prevalencia inferior al
0,5 por cada 100.000 casos. Las principales complicaciones de la trombosis del eje
esplenoportal son en primer lugar el desarrollo de hipertension portal (HTP) como
consecuencia de la vascularizacion colateral establecida en forma de cavernomas,
seguidas de alteraciones de la via biliar generadas por compresion extrinseca, y
cirrosis en menor medida, ya que la funcidon hepatica suele quedar habitualmente
preservada. Para prevenir el desarrollo de HTP, se recomienda el inicio temprano de
anticoagulaciéon, ya que la repermeabilizacion espontdnea del territorio es
extremadamente rara. La revascularizacion se consigue tras cuatro y seis meses en
un 60% de los pacientes cuando la anticoagulacion se instaura en la primera semana,
y tan so6lo en un 20% cuando ésta se demora. Actualmente se recomienda la
anticoagulaciéon durante al menos seis meses, aunque se aconseja alargar el
tratamiento hasta el afio dado que la afectacion del territorio esplacnico se considera
trombosis de riesgo vital; y en caso de coexistir algin trastorno protrombatico, podria
mantenerse de forma indefinida. En caso de no lograr revascularizar la trombosis, la
principal complicacion el desarrollo de circulacion colateral con la posibilidad de
aparicion de varices esoféagicas hasta en el 60% de los casos, por lo que esta
recomendado realizar endoscopias digestivas de control como cribado precoz, e
instaurar tratamiento profilActico para la hemorragia digestiva alta con
betabloqueantes en caso de ser halladas.?

Nuestra paciente mantuvo tratamiento anticoagulante durante seis meses con HBPM
dado mal control de INR en relacion con la malabsorcién de vitamina K que se produce
en los pacientes con cirugia bariatrica. En los controles clinicos posteriores, la
paciente se mantuvo asintomatica desde el punto de vista digestivo. Presenté un
estudio trombofilico negativo, y en las pruebas de imagen posteriores se objetivo la
estabilidad de los cavernomas, por lo que no fue necesario prolongar la terapia
anticoagulante. Se realizaron endoscopias periodicas bianuales para vigilar la

aparicion de varices esofagicas, que nunca se objetivaron.
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CASO CLINICO N 12

TITULO: Linfoma parece, bacteria no es
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1. Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de Guadalajara.
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3. Medicina de Familiar y Comunitaria, Hospital Universitario de Guadalajara.
4. Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de Guadalajara.
5. Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de Guadalajara.

PALABRAS CLAVE: adenopatia, fiebre, reaccion en cadena de la polimerasa.
HISTORIA CLINICA

Antecedentes:

- Sin reacciones alérgicas medicamentosas conocidas.

- Niega hébitos téxicos.

- Sin antecedentes médicos ni quirurgicos de interes.

ENFERMEDAD ACTUAL:

Mujer de 60 afios en seguimiento en consultas de Medicina Interna por fiebre desde
abril de 2021, sin otra sintomatologia asociada. La paciente niega cefalea, odinofagia,
dolor toracico, tos, expectoracién, disnea, dolor abdominal, nauseas, vomitos,
cambios en el aspecto o frecuencia de las deposiciones o sindrome miccional. Niega
la aparicion de lesiones cutdneas o ungueales, asi como artralgias. Niega
antecedentes epidemiol6gicos de interés.

EXPLORACION FiSICA:

TA: 110/67mmHg. FC: 61 Ipm. SatO2: 98% (basal).

Buen estado general. Consciente y orientada en las tres esferas. Normohidratada,

normocoloreada y normoperfundida. Eupneica.

- Cabeza y cuello: isocoria normorreactiva. No ingurgitacion venosa yugular.
Cardtidas ritmicas y simétricas, sin soplos. Se palpan linfadenopatias
supraclaviculares izquierdas.

- Torax: simétrico. No se palpan linfadenopatias axilares. Mamas: Sin hallazgos
patolégicos. Auscultacién pulmonar: Murmullo vesicular conservado, sin ruidos

sobreafiadidos. Auscultacién cardiaca: Ritmica, sin soplos.



- Abdomen: globuloso. Blando. No doloroso a la palpacion superficial ni
profunda. No se palpan masas ni visceromegalias. No signos de irritacion
peritoneal. Ruidos hidroaéreos normales. Pufio percusion renal bilateral
negativa. Se palpan linfadenopatias inguinales bilaterales.

- Extremidades: pulsos periféricos presentes y simétricos. No edemas. No signos

de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- ANALITICA (17/08/2021):
o Hemograma:
Leucocitos: 13.20 x1000/microl * (3.9 - 11.1).
Neutrofilos: 12.10 x1000/microl * (1.7 - 7.5).
Linfocitos: 0.90 x1000/microl * (1.1 - 4.5).
Velocidad sedimentacién globular: 69 * (1 - 15).
o Coagulacion: sin alteraciones.
o Bioquimica en suero:
Proteina C Reactiva (PCR): 60.2 mg/L ** (0 - 8.0).
Procalcitonina: 0.06 ng/mL (Inf. 0.05).
TSH: 0.95 mUI/L (0.35 - 4.5).
Autoinmunidad: anticuerpos antinucleares positivo a titulo bajo (1/160);
anticuerpos antibNA, Anti Citoplasma Neutréfilos S e IgA
antitransglutaminasa negativos.
- BIOQUIMICA DE LiQUIDO CEFALORRAQUIDEO (26/08/2021): sin
alteraciones.
- MICROBIOLOGIA:

o Serologia (17/08/2021): Rosa de Bengala, Brucella, Paul-Bunnell, anti-
Treponema Pallidum, IgM citomegalovirus, anti-core hepatitis B, anti-
hepatitis C, anti-VIH 1 y 2 negativos.

o Hemocultivos (20/08, 25/08): esteéril.

o Biopsia adenopatia inguinal (23/08/2021):

PCR Tropheryma whipplei: positivo.
PCR M.Tuberculosis: negativa.
Baciloscopia: no se observan BAAR.

Cultivo de micobacterias: negativa.



Cultivo en tejido: estéril tras 10 dias de incubacion.

o PCR SARS-CoV-2 (24/08/2021): Negativo.

o Biopsia duodenal (25/08/2021):

PCR T. Whipplei de Biopsia duodenal: Positivo.
o Liquido cefalorraquideo (26/08/2021):
PCR para Tropheryma Whipplei: negativo.
Cultivo: estéril tras 7 dias de incubacion.
Cultivo de hongos: estéril.
Cultivo de micobacterias: estéril.
- RADIOLOGIA:

o TC cuello-térax-abdomen-pelvis (20/08/2021):

A nivel cervical se visualizan adenopatias en regiones cervicales
posteriores subcentimétricas asi como a nivel de hueco
supraclaviculares mas llamativo en el izquierdo, donde la mayor tiene eje
corto de 8 mm.

A nivel torécico se visualizan multiples adenopatias axilares bilaterales
subcentimétricas.

A nivel abdominal se visualizan mudltiples adenopatias ubicadas en
diferentes territorios; en el &rea del tronco celiaco, en la raiz del
mesenterio y especialmente retroperitoneales adyacentes a la aortay a
la vena cava inferior donde unas confluyen con otras siendo una de las
mas grandes de unos 25 mm. También hay algunas pequefas
adenopatias en la zona de las cadenas ganglionares iliacas.
Conclusion: Hallazgos sugestivos de sindrome linfoproliferativo.

o PET-TAC de cuerpo entero con fluordesoxiglucosa-F18 (27/05/2021):
estudio sugestivo de proceso linfoproliferativo con afectacion
adenopatica supra e infradiafragmatica.

o TC cerebro (25/08/21): sin hallazgos radiolégicos.

- OTRAS PRUEBAS:
o Ecocardiograma (19/08/21): sin hallazgos relevantes.
o Gastroscopia (25/08/21): sin hallazgos macroscopicos.
- ANATOMIA PATOLOGICA (AP):
o Ganglio linfatico inguinal (04/06/2021): linfadenitis reactiva.



o Adenopatias retroperitoneales (01/07/2021): se identifican en el interior
del citoplasma de los histiocitos, estructuras PAS (Periodic Acid-Schiff)
positivas.

Diagnostico: linfadenitis granulomatosa no necrotizante.
o Biopsias gastroscopia (25/08/2021): sin hallazgos relevantes.
EVOLUCION
Mujer de 60 afos, en estudio por fiebre sin foco desde abril de 2021, sin antecedentes
epidemioldgicos de interés, con adenopatias supraclaviculares e inguinales a la
exploracion fisica. Se solicita serologia y estudio de autoinmunidad que resultan
negativos. Se realiza TC cérvico-toraco-abdomino-pélvico en el que se describen
adenopatias mesentéricas y retroperitoneales sugestivas de sindrome
linfoproliferativo, que se confirma mediante PET-TC. Se realiza biopsia de una
adenopatia inguinal (06/2021) obteniéndose como resultado anatomopatolégico
linfadenitis reactiva. No obstante, tras la biopsia de adenopatias retroperitoneales
(07/2021) se obtiene una AP compatible con una linfadenitis granulomatosa no
necrotizante con presencia de estructuras PAS positivas.
Ante dichos hallazgos, y a fin de confirmar el diagnéstico de sospecha, se realiza una
biopsia de una adenopatia inguinal derecha (08/2021), enviandose muestra a
Microbiologia para realizacion de PCR de Tropheryma whipplei. Asimismo, se solicita
una gastroscopia para toma de biopsias gastricas y duodenales, y se completa el
estudio con TC craneal y puncién lumbar que descartan afectacion del SNC.
Una vez tomadas las muestras, y a la espera de los resultados confirmatorios, se
decide iniciar antibioterapia con ceftriaxona, permaneciendo la paciente asintomatica,
sin nuevos episodios febriles.
Finalmente, se recibe el resultado de la PCR para T. whipplei de la biopsia
adenopatica y duodenal, que resultan positivas. Dado los hallazgos, y habiendo
confirmado la sospecha clinica, se finaliza antibioterapia intravenosa con ceftriaxona
tras completar 14 dias, para continuar con Trimetoprim-sulfametoxazol durante al
menos un ano.
~ Linfoma parece, bacteriano es ~
DIAGNOSTICO
Enfermedad de Whipple.
DISCUSION Y CONCLUSIONES



La fiebre es un motivo de consulta frecuente, cuando esta tiene una duracion de 1-2
semanas suele tener una causa identificable. A medida que pasa el tiempo sin
diagndstico etioldgico, disminuye la probabilidad de una causa infecciosa, pudiendo
tratarse de multiples y diversas causas, tanto neoplasicas como inflamatorias, entre
otras?.

La enfermedad de Whipple (EW) es una infeccion sistémica con una incidencia
estimada en la poblacion general de 3/10000002. Afecta principalmente a varones de
mediana edad, manifestandose con sintomas crénicos de dolor articular, diarrea y
malabsorcion?3456, Sin embargo, el espectro de la enfermedad es amplio?,
estimandose que en torno al 15% de los pacientes no desarrollan los signos y
sintomas clasicos de la enfermedad?, lo que conlleva a que el diagnéstico a menudo
se retrase.

La EW localizada puede manifestarse incluso en forma de linfadenitis granulomatosa,
siendo esta una caracteristica poco comun de la EW, de la que se describen
Unicamente casos aislados?.

Es por ello, que debemos mantener un alto grado de sospecha de EW localizada en
caso de sintomas neuroldgicos, afectacibn monoarticular, pulmonar o pleural, o la
presencia de adenopatia o uveitis sin otra causa que las justifique®. En infecciones
localizadas, la enfermedad de Whipple solo podra ser identificada por histologia o
PCR346,

Si bien la deteccion con tinciébn de PAS en biopsias duodenales continta siendo de
primera eleccién para el diagndéstico de la EW clasica, la PCR resulta mas especifica.
Es por ello, que en la EW localizada, se deben evaluar las muestras de sitios
clinicamente afectados con un analisis de PCR para la confirmacion de la infeccion
por T. whipplei®458,

Aunque ni el origen ni la transmisién de T. whipplei estan bien establecidos*. Se
considera que una posible via de infeccién seria la exposicion a suelos contaminados3.
Las actinobacterias son microorganismos ambientales que se encuentran en los
sedimentos de la tierra 'y, del agua dulce y salada. Ello justifica que se haya encontrado
T. whipplei en el 37-66% de las plantas de tratamiento de aguas residuales®458.

La EW no tratada tiene un curso fatal. En el caso de la EW tratada se desconoce la
tasa de mortalidad, aunque en dos ensayos prospectivos que incluyeron 80 individuos,

el 5% de los pacientes fallecieron en un periodo de observacion de 85 meses®.
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CASO CLINICO N° 13

TITULO: La nueva “gran simuladora”; solo se diagnostica lo que se
conoce.

Sanchez-Serrano Hernandez Marina; Campion Alvarez Karen; Catalan Martin
Pilartxo Maria.

Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

PALABRAS CLAVE: fiebre de origen desconocido, enfermedad relacionada con
lgGA4.

HISTORIA CLINICA

MOTIVO DE CONSULTA: varén de 63 afios que ingresa para estudio de fiebre
de origen desconocido (FOD).

ANTECEDENTES:

-Situacién basal: No deterioro cognitivo. Independiente para las actividades
basicas e instrumentales de la vida diaria. Vive con su mujer y un perro
correctamente vacunado. Trabaja como charcutero, en tienda (no va a las
matanzas). Natural de Avila. Nunca ha viajado fuera de Espafia.

-Factores de riesgo cardiovascular: hipertension arterial esencial en
tratamiento con tres antihipertensivos, dislipidemia en tratamiento con
hipolipemiantes, diabetes mellitus tipo 2 de 20 afios de evolucidn en tratamiento
con dos antidiabéticos orales e insulina.

-Antecedentes médicos:

Cardiopatia isquémica: infarto agudo de miocardio inferolateral revascularizado
en 2014. Ultimo ecocardiograma con FEVI preservada (58%), hipocinesia

inferolateral y basal media inferior.

Siringomielia: hallazgo radiolégico en RM de columna lumbar a nivel D2 (21

mm de longitud x 6 mm de espesor).

-Medicacion previa: sitagliptina/metformina 50mg /1000 mg 1-0-0, acido acetil
salicilico 100 mg 0-1-0, bisoprolol 2.5 mg 1-0-0, gabapentina 300 mg 1-1-1,
omeprazol 40 mg1-0-0, valsartan/amplodipino/hidroclorotiazida 160
mg/5mg/12.5 mg, toujeo (insulina glargina) 26 unidades por la mafana,
humalog (insulina lispro) 6-16-6 unidades, rosuvastatina/ezetimiba 20/10 mg 0-0-
ENFERMEDAD ACTUAL



Paciente que ingresa para estudio de FOD. El cuadro comienza en octubre de
2019, mientras estaba de vacaciones en Canarias, con fiebre hasta 39°C de
predominio vespertino, asociada a sudoracion profusa, escalofrios y mialgias en

las cuatro extremidades de predominio en hombro derecho.

A la vuelta del viaje, una semana tras el inicio de la sintomatologia, se afiadid
al cuadro una erupcion cutanea eritematosa en region axilar derecha,
posteriormente confluente en tronco y extremidades, que respetaba la cara,
el cuello y la regidon palmoplantar, asociando adenopatias cervicales y
axilares. Acude al hospital donde es estudiado con hallazgos de aumento de
reactantes de fase aguda (RFA), hipereosinofilia y aumento de IgE. Biopsia de
ganglio compatible con histiocitosis de células de Langerhans. Tras el alta
hospitalaria persiste la fiebre vespertina y astenia, a pesar de lo cual se
reincorpora al trabajo sin incidencias hasta noviembre de 2020, en que
presenta un empeoramiento del estado general. Es ingresado de nuevo con
hallazgos de aumento de IgE sin hipereosinofilia. Recibié corticoterapia con
buena respuesta.

Tras el segundo alta hospitalaria reaparecen los sintomas coincidiendo con el
descenso de corticoterapia, pero no se reintroduce con el fin de no
enmascarar hallazgos. Es entonces derivado a consultas de MI de este
hospital para nueva valoracion.

A su llegada, el paciente continla con fiebre vespertina hasta 38.5°C,
astenia y sudoracion de periodicidad diaria, que no cede a pesar de
paracetamol alternado con metamizol. No presenta pérdida de peso ni
anorexia desde el inicio del cuadro y conserva buen estado general.
Ninguna otra sintomatologia en la anamnesis por érganos y aparatos. Niega
ingesta de productos sin pasteurizar. No contacto con niflos. Ocasionales

salidas al campo. Niega picaduras de garrapata.

Retirada de corticoterapia

I
4
10/2019: Fiebre + mialgias + rash. 11/2020: empeoramiento del estado general. 10/2021: consulta en
Hipereosinofilia y aumento de IgE IgE elevada, no eosinofilia. nuestro centro por
Corticoterapia. persistencia de fiebre

Figura 1. Cronograma

EXPLORACION FiSICA (25/10):



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

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

Térax: Auscultacion cardiaca: ritmica a 70 latidos por minuto, soplo sistélico
/VI en foco mitral. Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular conservado sin
ruidos sobreafadidos.

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

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

Piel y faneras: sin alteraciones ungueales ni estigmas de endocarditis.
RESUMEN PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica de sangre en la que destaca hemograma con microcitosis (Hb 12.8
g/dL, VCM 78.3 fl), leve leucocitosis con neutrofilia (12.2 x1000/ul, neutréfilos
8.4 x1000/ul), PCR 1,84 mg/dl, VSG 46 mm, factor reumatoide 25 IU/ml.
Funciébn renal conservada sin alteraciones i6nicas. Coagulacién con
prolongaciéon de TTPa (37 s), anticoagulante lUpico positivo sin positividad
para anticuerpos antifosfolipido.

Estudio de autoinmunidad negativo. Serologias sin hallazgos relevantes.
Inmunoelectroforesis sin alteraciones. Recuento de inmunoglobulinas con
elevacion de 1IgG 4 (304 mg/dl, [ 4 - 86]). C3 y C4 normales, se midi6 la
actividad del complemento, sin anomalias.

En la orina, se midi6 la actividad simpatica y serotoninérgica, encontrdndose
ambas en rango de normalidad.

Frotis en sangre periférica compatible con ferropenia. Citometria de flujo en
sangre periférica sin evidencia de infiltracion por linfoma ni mielomas.

Se realizaron pruebas de imagen: TAC toracoabdominopélvico con contraste en
gue evidencia alteracion difusa de la densidad de la médula 6sea. RM de

columna vertebral completa en la que se evidencia una afectacion Osea



inespecifica; sin poder concluir si es de origen inflamatorio, enfermedad por
depdsito o tumoral.

PET TAC sin evidencia de hallazgos que sugieran patologia tumoral
macroscopica ni hallazgos proceso inflamatorio o infeccioso activo. No se
observaron captaciones focales patoldgicas en arterias de gran y mediano
calibre que sugirieran vasculitis de grandes vasos. PET Galio 68 sin evidencia
de lesidn con expresion de receptores de somatostatina con afinidad por el Ga
68.

Otras pruebas: PCR para SARS COV2 negativa. IGRA negativo. Parasitos en
heces y Strongyloides stercoralis negativos. Fondo de ojo normal. Estudio de
eritropatologia normal. Electromiografia sin alteraciones.

Finalmente, se realiz6 biopsia y aspirado de médula 6sea. La citologia
mostraba una médula hipercelular para la edad del paciente y de aspecto
reactivo en la que no se observaba infiltracion por linfoma. En cuanto a la
biopsia de médula 6sea, la determinacion de un valor concreto permitio llegar
al diagnéstico definitivo.

EVOLUCION Y DISCUSION

Durante su estancia en el hospital, el paciente se mantuvo
hemodinamicamente estable, objetivandose la presencia de febricula (hasta
37.6°) diaria durante la madrugada.

Los hallazgos en la biopsia de médula Osea, con presencia de células
plasméticas IgG (+), algunas de ellas IgG4 (+), y el ratio IgG4/IgG elevado,
permitieron llegar al diagnoéstico de enfermedad por IgG4 e instaurar un
tratamiento con corticoterapia (en pulsos, posteriormente prednisona en
pauta descendente) y metotrexate 10 mg semanales®. Tras ello, el paciente
permanecié afebril, con resolucion completa de los dolores 06seos y
desaparicion de datos inflamatorios analiticos.

Proponemos este caso puesto que, al presentarse como una manifestacion
infrecuente de una enfermedad aun poco conocida, supuso un auténtico reto
diagnostico. Entre las principales sospechas, barajamos la posibilidad de
vasculitis ANCA negativa, entidad con la que puede compartir datos como la
IgE elevada, la eosinofiia y el aumento de RFA2. También tuvimos en
cuenta la posibilidad de neoplasia primaria hematolégica (mieloma/ linfoma/

histiocitosis de células de Langerhans), siendo dificil el diagnostico



diferencial con una manifestacion hematolégica de la enfermedad
relacionada con IgG4, al compartir caracteristicas histolégicas. De hecho, el
paciente contaba con una biopsia previa de ganglio axilar compatible con
Histiocitosis de células de Langerhans que pudo desviar la atencion, tendiendo
en cuenta que la histologia ganglionar en la enfermedad por 1IgG4 no suele
presentar la fibrosis estoriforme, arteritis obliterativa e infiltrados
linfoplasmociticos que aparece en otros tejidos, por lo que es facil confundirla
con otras entidades®. Es por ello necesaria una alta sospecha y solicitar
especificamente la realizacion del recuento de 1IgG4 en las muestras.
Como conclusion, es fundamental dar a conocer y reportar casos como éste,
gue nos estimulan a investigar las multiples posibilidades de presentacion de
una enfermedad sistémica cono la enfermedad relacionada con IgG4, y nos
amplian el horizonte de posibilidades en el diagnéstico diferencial en una
fiebre de origen desconocido.
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CASO CLINICO 14

TITULO: Fiebre persistente en un varén de mediana edad

Pérez Nieva, Alberto; Suérez Carantofia, Cecilia; Iranzo Alcolea, Maria Pilar;
Concejo Badorrey, Maria del Carmen.

Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid

PALABRAS CLAVE: fiebre sin foco, endocarditis, aortitis.

HISTORIA CLINICA

Presentamos el caso de un varon de 54 afios con antecedentes de tabaquismo,
obesidad y posible fiebre reumética en la infancia.

Acude a Urgencias por cuadro de fiebre de 3 semanas de evolucién de hasta 38,3°C.
Recibié amoxicilina durante 7 dias por sospecha de faringitis. Acudié a Urgencias
donde no se identificaron hallazgos significativos en anamnesis ni exploracion, pero
si elevacion de reactantes de fase aguda y leucocitosis con neutrofilia, por lo que es
derivado a consultas de Medicina Interna para estudio.

En la consulta refiere fiebre de predominio vespertino sin tiritona y astenia de 3
semanas de evolucion, asi como mialgias y cefalea con los picos febriles. Niega otra
sintomatologia en la anamnesis por aparatos y sistemas.

En la exploracion fisica el paciente se encuentra hemodinamicamente estable, afebril
y manteniendo buena saturacién basal de oxigeno. Llama la atencién un soplo
sistélico en foco aodrtico no irradiado, sin otros hallazgos.

Se solicita un analisis de sangre donde destaca una elevacion de reactantes de fase
aguda con Proteina C-reactiva de 156.7 mg/L (rango 0-5) pero con procalcitonina
negativa y velocidad de sedimentacion de 58 mm (rango 1-15); hipoalbuminemia leve
y leucocitosis de 13.000/uL (rango 3.700-9.500) con neutrofilia de 8.590/uL(rango
1.500-6.500). Presenta serologias para virus hepatotropos y VIH (Virus de la
Inmunodeficiencia Humana) negativas. En el despistaje de autoinmunidad se
objetivaron unos anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a titulo 1:80 con patron
nucleolar, con anticuerpos extraibles del nucleo, anti-DNA, antitiroideos y factor
reumatoide negativos. La radiografia de torax no muestra hallazgos significativos y la
PCR (Polymerase Chain Reaction) para SARS-CoV2 en exudado nasofaringeo es
negativa.

Ante la auscultacion de un soplo en el contexto de un cuadro febril, se solicita un

ecocardiograma para descartar endocarditis. En el ecocardiograma transtoracico



(Figura 1) se objetiva la presencia de una valvula aértica bicuspide con calcio, fusion
de velos coronarios, imagen de valvula desestructurada y dudosa imagen movil visible
en plano 5 camaras, con insuficiencia aortica moderada. Por lo tanto, se realiza un
ecocardiograma transesofagico (Figura 2), en el que se observa una imagen filiforme
en cara aortica del velo coronario de 0.73 cm con escasa movilidad, asi como una
dilatacion de aorta ascendente de 41 mm de diametro. Ante este hallazgo, se deriva
al paciente a Urgencias para valoracion.

Presenta una exploracion fisica superponible a la previa, sin estigmas de endocarditis.
En este momento se solicita nuevo estudio analitico incluyendo hemocultivos. Ingresa
con diagnostico de posible endocarditis aguda/subaguda sobre valvula nativa (1
criterio mayor por imagen y 2 criterios menores por fiebre y valvulopatia predisponente
segun criterios de Duke modificados). Se inicia antibioterapia empirica con cloxacilina,
ampicilina y gentamicina.

A pesar del tratamiento antibidtico empirico persistié la fiebre y la elevacion de
reactantes de fase aguda. No se consiguié aislamiento de microorganismos en los
hemocultivos por lo que fueron procesados para larga incubacién. Tras el inicio de la
antibioterapia se obtuvieron varios hemocultivos, estériles.

Se realiz6 un despistaje de bacterias de dificil incubacion mediante serologias para
sifilis, Brucella, fiebre Q, Borrelia, M. pneumoniae, C. pneumoniae y Legionella que
fueron negativas, asi como la PCR para T. whipplei y Bartonella. Se realiz6 un IGRA
(Interferon Gamma-Release Assay) para despistaje de infeccion tuberculosa, también
negativo.

Ante la ausencia de mejoria se solicit6 un PET-TC (Tomografia por Emision de
Positrones/Tomografia Computerizada) (figura 3) para valoracion de otras causas de
fiebre, en el que se observa aortitis difusa desde la raiz adrtica hasta la bifurcacion
iliaca, sin depdsitos patoldgicos focales a nivel del anillo valvular aértico. Dado que se
ha descartado razonablemente la etiologia infecciosa se amplia el estudio de
autoinmunidad con complemento sin alteraciones, ANCA (Anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies) negativos, antifosfolipido negativos salvo anti cardiolipina IgG+. Se realizé
estudio electroforético sin alteraciones y cuantificacion de inmunoglobulinas en rango
incluyendo 1gG4.

Ante el hallazgo de aortitis, y una vez descartada la patologia infecciosa, se suspendio
la antibioterapia y se inicio tratamiento con bolos de metilprednisolona 125 mg durante

3 dias, quedando el paciente afebril a las 48 horas, con mejoria del estado general y



un importante descenso de los reactantes de fase aguda (figura 4). Se repite estudio
de ecocardiografia transtoracica previo al alta hospitalaria sin imagenes sugestivas de
endocarditis.

Finalmente, es dado de alta con diagndstico aortitis no infecciosa y tratamiento con
corticoides a dosis altas (metilprednisolona 80 mg) y ciclofosfamida en pulsos
endovenosos administrados de forma ambulatoria. Durante el seguimiento tuvo buena
evolucién clinico-analitica, actualmente en tratamiento con deflazacort en pauta
descendente.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La fiebre de origen desconocido se define como aquella de duracién >3 semanas con
fiebre >/=38.3°C al menos en dos ocasiones sin compromiso inmunitario conocido y
con diagnostico dudosos tras la anamnesis, exploracién fisica y estudios
complementarios obligados. Supone un reto para el internista, pudiendo retrasarse su
diagnéstico.

En este caso los hallazgos ecocardiogréaficos (probablemente en relacion con una
valvulopatia aortica bicuspide congénita no conocida previa) dificultaron el
diagnéstico. La evolucion torpida sin respuesta a la antibioterapia llevo a replantear el
diagnéstico. Resultd clave la informacion aportada por el PET-TC, que es de gran
utiidad en esta patologia (especialmente en casos de infeccion endovascular,
neoplasias hematolégicas y vasculitis de grandes vasos?).

La aortitis no infecciosa se considera de etiologia autoinmune, principalmente en el
contexto de la arteritis de células gigantes o de Takayasu, aunque puede ocurrir en
relacion con otras enfermedades autoinmunes o inflamatorias sistémicas (artritis
reumatoide, espondiloartritis, sindrome de Cogan, enfermedad de Behcet, lupus
eritematoso sistémico, sindrome de Sjogren, granulomatosis con poliangeitis,
sarcoidosis, enfermedad relacionada con 1gG4) o de forma aislada (aortitis
clinicamente aislada)?.

Representa una entidad con una morbimortalidad importante ya que puede producir
aneurismas, rotura de la pared aodrtica, disecciones u obstrucciones tromboticas.
Hasta el 50% de los pacientes presentaran una complicacién vascular en los 10
primeros afios tras el diagndéstico, con una mayor incidencia de complicaciones en la

aortitis clinicamente aislada que en las otras entidades?.



El caso que presentamos podria tratarse de una aortitis no infecciosa en el espectro
entre la arteritis de Takayasu y la arteritis de células gigantes, o representar una
aortitis clinicamente aislada.

El tratamiento general se basa en glucocorticoides a dosis altas en pautas
prolongadas con descenso progresivo. Los efectos secundarios asociados con la
corticoterapia se utilizan como argumento para utilizar farmacos ahorradores de
corticoides como la ciclofosfamida, entre otros3# En la aortitis clinicamente aislada el
manejo es controvertido; por lo general se recomienda adaptarlo a la intensidad de los
sintomas, la extensién de la afectacion y la probabilidad estimada de progresion?®.

Figuras

).
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Figura 1. Ecocardiograma transtoracico. Valvula adrtica bictispide con nédulo de calcio y
fusion de velo coronariano izquierdo y derecho. Valvula desestructurada con dudosa imagen
movil unicamente visible en plano 5 camaras. Insuficiencia aértica moderada (ver Doppler).



Figura 2. Ecocardiograma transesofagico: Valvula aértica bicuspide por fusion del velo coronario
derecho e izquierdo. Este velo coronario esta calcificado y fijo. Insuficiencia aértica moderada. Se
objetiva imagen filiforme en cara aértica del velo coronario de 0,73 cm con escasa movilidad.

Figura 3. PET-TC. Aumento de captacion de morfologia lineal, irregulary parcheado a nivel
de paredes vasculares que se extiende desde raiz adrtica hasta bifurcacioén iliaca, compatible
con aortitis difusa.

Evolucién de los niveles de Proteina C Reactiva

Dia1 Dia 4 Dia 5 Dia7 Dia 8 Dia 11 Dia 12 Dia 14 Dia 18 Dia 20 Dia 29

Inicio corticoides
—e—PCR

Antibioterapia
Figura 4. Evolucion de los niveles de reactantes de fase aguda (Proteina C-reactiva)
a lo largo del ingreso y en relacion al tratamiento antibiéticoy el inicio de la
corticoterapia tras los hallazgos del PET-TC. Se observa un claro descenso tras el
inicio de los corticoides hasta normalizarse en el dia 29.
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CASO CLINICO N° 15

TITULO: No siento las piernas

Angela Garcia de Oro, Cristina Rosa Felipe, Julian Eloy Solis, David Garcia
Noguero y Almudena Gutiérrez Lopez.

Servicio de Medicina Interna. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete

PALABRAS CLAVE: “Hypokalemia”, “thyrotoxicosis” y “paralysis”.

MOTIVO DE CONSULTA: Debilidad en miembros inferiores (MMII).
ANTECEDENTES PERSONALES:

- No alergias medicamentosas.

- No factores de riesgo cardiovascular.

- Hipertiroidismo recientemente diagnosticado.

- Natural de Bolivia. Trabajaba en la construccion. Actualmente en paro.

- Tratamiento habitual: Timazol/8horas y Propanolol 10mg/8horas.
ANTECEDENTES FAMILIARES:

Hermana con hipertiroidismo por Enfermedad de Graves-Basedow. Tia materna
con hipotiroidismo.

ENFERMEDAD ACTUAL:

Varén de 29 afios que acude a Urgencias por debilidad en MMII proximal y
simétrica desde hace tres semanas. Asocia taquicardia, astenia a minimos
esfuerzos y dolor muscular. La debilidad es continua, aunque tiene episodios
subitos mas intensos que le han condicionado caidas ocasionales,
especialmente tras realizar esfuerzos como coger peso. Los familiares no habian
presenciado cuadros de agitacion, desorientacion o alteraciones del lenguaje. El
paciente no referia trastornos animicos. Pérdida de peso en los Ultimos meses,
diarrea e insomnio que atribuye al hipertiroidismo. Afebril. Infeccidén leve por
COVID-19 un mes antes.

EXPLORACION FiSICA:

Buen estado general. Cabeza y cuello: Bocio.

Auscultacion cardiopulmonar: ritmico, sin soplos. Murmullo vesicular
conservado.

Abdomen: blando y depresible. No masas ni megalias. No dolor a la palpacion.
Ruidos hidroaéreos presentes.

MMII: No edemas. No signos de TVP. Pulsos periféricos presentes. Neurologica:



Consciente y orientado. Lenguaje normal. Pupilas isocéricas y normorreactivas.
Campimetria conservada. Pares craneales normales. Balance muscular en
miembros superiores (MMSS) 5/5, en MMII 4/5. Ligero temblor de manos.
Sensibilidad normal. Reflejos osteotendinosos (ROTSs) rotuliano y aquileo
exaltados en MMII. Reflejos cutaneo-plantares indiferentes. Marcha parética, con
arrastre de pies.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

- Analitica previa (07/10/20): K 4.0mmol/L (3.5-5.1), CK 83U/L (38-174), TSH <
0.01mcrU/mL (0.27-4.2), T3 23.70pg/ml (2.57-4.43), T4 libre >7.77ng/dl (0.80-
1.90), antiTSI 17.19mU/mL (<1.75), antiTPO 199U/mL (0-34).

- Analitica Urgencias (19/10/20):

Bioquimica: Glu 105mg/dL (74-109), Urea 21mg/dL (10-50), Cr 0.44mg/100ml|
(0.7-1.2), Ca 8.9mg/dL (8.6-10.2), Na 141mmol/L (135-145), K 2.7mmol/L, CI
108mmol/L (98-107), GPT 33U/L (5-41), LDH 156U/L (135-214), CK 90U/L. PCR
2.95 (0-5).

Hemograma: Hb 13.4g/dL (13.5-18), Hto 37.5% (40-54), VCM 76.4fL (80-95),
HCM 27pg (27-31), Plaquetas 295x103/mcl (140-400), Leucocitos 8.8x103/mcl
(4-10) con férmula normal.

Coagulacién: normal.

- Analitica Ingreso (19/10/20): CK 90U/L, P 4.6mg/dL (2.6-4.5), FA 161U/L (40-
129), folato-B12 normales, TSH < 0.01mcrU/ml, T4 libre 3.31ng/dl, T3 libre
6.73pg/dl, PTH 22pg/ml (12-65).

- Sistematico orina: Urea 3009mg/dL, Na 128mEq/L, K 79mEq/L, Cl 198mEq/L,
Osmolalidad 1004mos/kg, sedimento normal.

- Electrocardiograma: Ritmo sinusal. Bloqueo incompleto de rama derecha. No
alteraciones de la repolarizaciéon. QT 400ms

- Radiografia torax: sin hallazgos patolégicos.



- Gammagrafia tiroidea (21/10/2020): Captacion difusa hipercaptante, sugestivo
de Enfermedad de Graves-Basedow.

Y

- Resonancia Magnética Cervical (RM): Altura y morfologia de cuerpos
vertebrales normales. No alteraciones de sefial 6sea. Alineacion y dimensién
del canal normales. Médula de calibre y sefial normales. Altura de los espacios
discales conservada. Espacio subaracnoideo libre.

EVOLUCION:

Evolucion favorable en los dias posteriores, sin episodios de debilidad
durante el ingreso. Al alta presentaba un balance muscular 5/5 y ROTs
simétricos. Los niveles de potasio se normalizaron sin necesidad de
suplementos. Se ajustd el tratamiento con antitiroideos (Timazol 2 comp/8h)
y Propanolol 40mg 1/2comprimido/8horas

DIAGNOSTICO:

1. Pardlisis periddica tirotéxica (PPT).



2. Enfermedad de Graves Basedow.

DISCUSION:

Ante una debilidad muscular en MMII, cabe un diagndstico diferencial entre
enfermedades del sistema nervioso central o periférico, alteraciones en la
unidbn neuromuscular, patologias musculares, enfermedades metabdlicas o
psicégenasl.

En primer lugar, podriamos descartar Ictus, pues suele manifestarse como
hemi/monoparesias unilaterales y nuestro paciente presenta debilidad
bilateral. Por otro lado, hay baja probabilidad de tratarse de una enfermedad
desmielinizante como la Esclerosis Mdltiple, pues la RM fue normal. En la
Esclerosis Lateral amiotrdfica, la clinica asociaria sintomas de primera y
segunda motoneurona como atrofia muscular o fasciculaciones, que el
paciente no refiere. Ademas, también podria plantearse una mielitis viral, pues
el paciente tuvo infeccion por Covid-19 un mes antes del inicio de los

sintomas.

Por otro lado, el Sindrome de Guillain Barré2 cursaria con hiporrefexia, no
presente en nuestro paciente. Tampoco nos plantemos una neuropatia toxica
farmacoldgica, pues el paciente tomaba antitiroideos y Propanolol desde
hacia una semana y la clinica habia comenzado antes. Ademas, para la
infeccion por COVID-19 solo tomé Paracetamol.
En cuanto a las patologias neuromusculares, podriamos plantearnos la
Miastenia Gravis por la fatigabilidad del paciente, aunque en nuestro caso la
debilidad no sélo ocurre tras realizar esfuerzos. No obstante, se solicitaron los
anticuerpos Antireceptor de acetilcolina, que fueron negativos. El Sindrome
de Eaton-Lambert era poco probable, pues el paciente presentaba cansancio
con ejercicios minimos, y en el Eaton-Lambert la debilidad mejora con los
esfuerzos. Se realizd una electromiografia (EMG) que no observé cambios
miopaticos compatibles con dichas neuropatias.
Las miopatias metabdlicas, por alteraciones de la hipofisis, paratiroides,
tiroides y suprarrenales, serian otra posibilidad. En nuestro caso, el
hipertiroidismo junto con los antecedentes familiares de patologia tiroidea y
episodios similares de debilidad muscular en una hermana, nos pusieron

sobre aviso para llegar al diagnostico. Por ello, nos planteamos la Paralisis



Periodica Tirotdxica, caracterizada por episodios de debilidad muscular
profunda, con hipopotasemia y tirotoxicosis.

La PPT es una complicacion grave del hipertiroidismo, caracterizada por
paralisis muscular e hipopotasemia. Suele encontrarse en pacientes con
Enfermedad de Graves, y es més frecuente en hombres. Esta patologia suele

ser consecuencia de la combinacion de predisposicion genética, tirotoxicosis

y factores ambientales precipitantes3. Estudios recientes han observado
relacion con la mutacion del gen KCNJ18 de los canales de potasio.
Clinicamente, presentan debilidad muscular brusca, proximal y simétrica en
miembros inferiores, que puede durar de minutos a dias sin tratamiento. Los
factores precipitantes pueden ser: realizar ejercicio, dietas abundantes en
hidratos de carbono, estrés o medicamentos como la insulina, corticoides o
diuréticos.
En cuanto a las pruebas complementarias, la analitica con hipopotasemia se
observa en la mayoria de los casos. Ademas, objetivar datos de hipertiroidismo
con hormonas tiroideas (T3 y T4) muy elevadas y TSH disminuida es un
criterio esencial para el diagnéstico de la PPT. Adicionalmente, se puede
realizar la EMG en los episodios de debilidad, pudiendo observar una amplitud
disminuida del potencial de accion muscular. También se podria utilizar la
“‘prueba del ejercicio” entre crisis. En nuestro caso, la EMG apoyé el
diagnéstico de PPT.
El tratamiento inicial de la PPT consiste en aumentar los niveles de potasio de
forma controlada. Tras la resolucion del cuadro agudo, se debe mantener
al paciente eutiroideo, para evitar recurrencias.
CONCLUSION:
En conclusién, a pesar de que la PPT sea una complicacion infrecuente del
Hipertiroidismo, es importante prevenirla y tratarla precozmente si se presenta,
pues es una enfermedad potencialmente mortal
BIBLIOGRAFIA:
1. Sierra MA, Muioz-Castafieda WR, Tolsa C, Lara AE, Medina R, Vega C.
Pardalisis periddica tirotdxica: revision de la literatura y reporte de caso en
un hospital universitario mexicano privado de alta especialidad. RMN. 22
de noviembre de 2019;20(3):2296.



2. Montiel-Jarolin DE, Riveros Dure CD, Aveiro A, Torres E, Jarolin MS,
Taboada V. Guillain Barré syndrome associated with SARS-CoV-2 infection
in a patient with a differential diagnosis of dengue. Rev salud publica Parag.
30 de junio de 2021;11(1):112-6.

3. Rajpal A, Sood A. Hypokalemic Periodic Paralysis In A Patient With
Euthyroid Graves Disease And Celiac Disease. AACE Clinical Case
Reports. enero de 2019;5(1):e73-6.



CASO CLINICO 16
TITULO: Una bomba de relojeria

Marina Pacheco Martinez-Atienza?!, Alberto Serrano Martinez!, Maria Covadonga
Lépez Virgés?, Miriam Lobato Gonzalez?!, Sara Fernandez Rodriguez?.

1. Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de Guadalajara, Espafa.

PALABRAS CLAVE: fistula aorto-cava, aneusima aorta.

ANTECEDENTES MEDICOS:

- No alergias medicamentosas conocidas.

- No factores de riesgo cardiovascular conocidos.

- Fumador activo de 1,5 paquetes diarios desde los 15 afios.

- No antecedentes quirurgicos.

- No tratamiento habitual.

ENFERMEDAD ACTUAL.:

Varén de 76 afos que acude a Urgencias por disnea progresiva desde hace unos
seis meses, inicialmente de grandes esfuerzos pero que se ha hecho de minimos en
los ultimo 10 dias. Refiere tos con expectoracion, sobre todo matutina, cronica, que
él pone en contexto del hbito tabaquico, que no ha sufrido cambios en estos ultimos
7 dias. Niega aparicion de edemas en miembros inferiores, disnea paroxistica
nocturna, aumento del perimetro abdominal, dolor toracico, palpitaciones, fiebre ni
ninguna otra clinica en la anamnesis por 6rganos y aparatos. Al inicio del cuadro,
hace seis meses, fue valorado por su médico de atencion primaria por la disnea,
siendo diagnosticado de hipertension arterial y pautdndosele medicacion
antihipertensiva, que refiere abandono tras unas semanas mas tarde tras normalizar
las cifras tensionales.

EXPLORACION FISICA:

Tension arterial: 138/89 mmHg; Frecuencia cardiaca: 122 latidos por minuto (Ipm);
frecuencia respiratoria 28 respiraciones por minuto; SatO2 (FiO2 21%): 95%; T2
35.2°C.

Consciente y orientado en las tres esferas. Bien hidratado, nutrido y perfundido.
CYC: Pupilas medias normoreactivas, isocoricas. Caroétidas ritmicas y simétricas, sin
soplos. Presion venosa yugular normal.

Auscultacion cardiaca: ritmica, sin soplos.



Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular disminuido de forma generalizada,
alguna sibilancia aislada.

Abdomen: blando depresible, no doloroso a la palpacién, no signos de irritacion
peritoneal. No masas ni visceromegalias. Ruidos hidroaéreos presentes, sin soplos.
Pufo-percusion renal bilateral negativa.

Miembros inferiores: no edemas, no datos de trombosis venosa profunda (TVP).
Signos de insuficiencia venosa cronica. Pulsos pedios presentes y simétricos.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

- Analitica_en urgencias: leucocitosis con neutrofilia y elevacion de PCR hasta 60

mg/L (valores normales 0-0,8). Elevacion de D-dimero low de 38,73 mg/L (0-0,49).
Fracaso renal con creatinina (Cr) 2,65 mg/dL (0,5-1,3), filtrado glomerular 22 ml/min
(normal >60) e hiperpotasemia 5,4 mmol/L (3,5-5,1). Elevacion de creatin kinasa 285
U/L (30-232) y troponina de 1365,7 pg/mL (0-34,2), con segunda determinacion de
troponina de 1293,7 pg/mL. Fracaso hepatico con alanino aminotransferasa (ALT)
133 U/L (<55), aspartato amino transferasa (AST) 137 U/L (10-40) y elevacion de
lactato deshidrogenasa (LDH) hasta 633 U/L (110-243). Brain natriuretic peptide
(BNP) elevado 511,8 pg/mL (11-99)

- Sedimento urinario sin alteraciones.

- lones en orina en muestra aislada: sodio urinario <20 mmol/L con elevaciéon de
creatininutia 394 mmol/L (40-170).

- Electrocardiograma (ECG) en urgencias: taquicardia sinusal a 110 lpm, PR 116

mseg, QRS estrecho, Ts negatvias en lll, sin otras alteraciones de la repolarizacién.

- Ecocardiograma transtoracico urgente: ventriculo derecho dilatado con datos de

hipertension pulmonar (HTP) con McConell positivo y datos de elevacién de
presiones pulmonares. Ventriculo izquierdo no dilatado normocontractil.

- AngioTC de arterias pulmonares: no se identifican datos radiologicos de

tromboembolismo pulmonar (TEP).

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO:

Varén de 76 afos que acude a Urgencias por disnea de minimos esfuerzos,
taquicardico y taquipneico, con buen estado general y buena perfusion distal. En
analitica destaca elevacion importante de D-dimero y troponina, ademas de fracaso
renal de etiologia prerrenal, por lo que se solicita valoracion por Cardiologia quienes
objetivan un ventriculo derecho dilatado y datos de HTP. Se solicita angio-TC pese a

fracaso renal, sin diagndstico de TEP. Con esto, ingresa en Medicina Interna



anticoagulado con heparina de bajo peso molecular ante la sospecha de TEP no
visible en el escaner.

Al ingreso en planta se solicita gammagrafia de ventilacion/perfusion para completar
estudio, que se realiza al siguiente dia de ingreso en Cuenca, siendo negativa para
TEP. A las 24 horas de su regreso al hospital, el paciente comienza a precisar
necesidades crecientes de oxigeno, permaneciendo hemodinamicamente estable y
asintoméatico en todo momento (no dolor toracico, disnea...), sin cambios eléctricos
en el ECG, incluso en derivaciones derechas. Ademas, presenta deterioro progresivo
de la funcion renal (Cr 3.95 mg/dL) y hepética (GOT 2100, GPT 2400 U/L), con
oliguria, acidosis metabdlica (lactico 7 mmol/L) y coagulopatia (international
normalised ratio [INR] 2.4) secundarias. Troponina estable en torno a 2500 pg/mL.
Ante la sospecha de shock cardiogénico, se solicita valoracion por la Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI) y cateterismo cardiaco urgente. En sala de hemodinamica
el paciente presenta brusco deterioro clinico, con claros datos de hipoperfusion, por
lo que se procede a intubacion orotraqueal ademas de inicio de perfusion de
noradrenalina. En el cateterismo no se evidencian estenosis coronarias
significativas, pero si un aneurisma de Aorta abdominal infrarrenal. Ingresa en UCI
extremadamente grave, por lo que, ante la sospecha de patologia vascular
abdominal, se solicita TC aértico y abdominal, donde se describe un aneurisma de
Aorta abdominal infrarrenal de 8 cm con rotura de su pared vy fistulizacion a vena
cava inferior (figuras 1 y 2), ademas de una trombosis de venas lliacas izquierdas y
vena lliaca externa derecha.

Con estos hallazgos se interconsulta con Cirugia Vascular, que decide intervenir al
paciente de forma urgente. Antes de la intervencion el paciente sufre una parada
cardiorespiratoria en disociacion electromecania. Se inicia maniobras de resucitacion
cardiopulmonar avanzada con transfusién de concentrados hematies por posible
rotura completa del aneurisma. Tras unos 35 minutos de reanimacion se consigue
pulso y se decide trasladar a quiréfano. En quir6fano, antes de iniciar la intervencién,

sufre otra parada cardiorrespiratoria, la cual no es posible revertir.



Figura 1. Aneurisma de Aorta abdominal.



Figuras 2. Fistulizacion del aneurisma de Aorta abdominal hacia Vena Cava inferior.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La formacién de una fistula aorto-cava es una rara complicacién de un aneurisma de
Aorta abdominal (AAA), descrita desde 1831 (1). Segun los estudios, menos del 1%
de los AAA desarrollan esta complicacion, aunque se eleva a un 2-6,7% si el
aneurisma presenta rotura (2). Generalmente son secundarias a roturas
espontaneas de aneurismas ateroescleroticos, si bien pueden ser secundarias a
traumatismos o yatrogenos. La clinica de esta entidad estara dictaminada por el
tamafio de la fistula, pudiendo ser inicialmente tan pequefia que los sintomas se
impongan durante semanas e incluso meses, como fue nuestro caso. Generalmente
en la exploracion encontraremos datos de insuficiencia cardiaca de alto gasto, con
ingurgitaciéon yugular, edemas en miembros inferiores o congestidon pulmonar,
tipicamente refractaria a diuréticos (3), generalmente con soplo abdominal audible
y/o una masa abdominal pulsatil palpable. Sin embargo, ninguno de estos signos

estaba presentes en nuestro paciente, lo cual dificulté ain mas el diagndstico final.



El grado de sospecha debe ser muy elevado a la hora de poder diagnosticarlo, y la
técnica de eleccion es el angio-TC abdominal. EI manejo de esta entidad es
puramente quirdrgico (bien abierto o bien endovascular [4]), y requiere de un
diagnoéstico rapido para poder iniciar la cirugia lo antes posible para evitar
desenlaces fatales como sucedio en nuestro caso.
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