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PROGRAMA
09.00-09.30 h. RECOGIDA DE DOCUMENTACION Y BIENVENIDA
09.30-11:30 h. PRESENTACION DE CASOS CLINICOS
09:30-09:45 h. N° 1. Fracturas vertebrales ¢ patoldégicas?: mas alla del origen

tumoral.
Dra. Sahar Okab.
Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

09.45-10.00 h. N° 2. Causa atipica de dolor abdominal con masa infiltrativa
asociada.
Dra. Ana Sofia Leon.
Hospital Universitario Gregorio Marafion. Madrid.

10.00-10.15 h. N° 3. Fiebre tras un viaje a Rabat.
Dr. Javier Contreras Mora.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

10:15-10:30 h. N° 4. Comer sin beneficio: reporte de un caso de miopatia
necrotizante inmunomediada por Anti-SRP.
Dr. Daniel Alejandro Garcia Morante.
Hospital Universitario del Henares. Madrid.

10.30-10.45 h. N° 5. Ubi pus, ibi evacua.
Dra. Maitane Sobrino Alonso.
Hospital Universitario Infanta Cristina. Parla Madrid.

10.45-11.00 h. N° 6. La sombra de la esclerosis sistémica.
Dr. Luis Alberto Gonzalez La Coba.
Hospital General Universitario Nuestra Sefiora del Prado. Talavera de
la Reina. Toledo.

11.00-11.15 h. N° 7. Edemas generalizados en paciente con insuficiencia
cardiaca: no todo es lo que parece.
Dra. Alicia Guzman-Carreras.
Hospital Clinico San Carlos. Madrid.
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11.15-11.30 h. N° 8. La tormenta perfecta.
Dr. FJ Gimena Rodriguez.
Hospital Universitario Rey Juan Carlos. Madrid.
11.30-12.00 h. Pausa — Café
12.00-14.15 h. PRESENTACION DE CASOS CLINICOS
12.00-12.15 h. N° 9. Una faringe muy mona.
Dra. Esther Expdsito Palomo.
Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid.
12.15-12.30 h. N° 10. El caso del dolor abdominal que emocion6 a Spielberg.
Dra. Sara Fernandez Gonzalez.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid.
12.30-12.45 h. N° 11. Pequefios detalles.
Dra. Angela Garcia de Oro.
Complejo Hospitalario Universitario de Albacete
12.45-13.00 h. N° 12. ;De donde ha salido?
Dra. Maria Isabel Carmona Moyano.
Hospital General Universitario de Ciudad Real.
13.00-13.15 h. N° 13. Operar 0 no operar, esa fue la cuestion. A propdsito de un
caso de hipertension arterial.
Dr. Alejandro Morales Ortega.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid.
13.15-13.30 h. N° 14. Un dolor abdominal sin barreras.
Dr. Jorge Macedo Pascual.
Hospital Universitario 12 de Octubre.
13.30-13.45 h. N° 15. Paquimeningitis hipertrofica como presentacion de la
enfermedad relacionada con IgG4.
Dra. Ana Salvador Rodriguez.
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid
13:45-14:00 h. N° 16. ¢Qué hay detras de una descompensacion hidrépica?
Dr. Alvaro Gonzalez Blanch Rodriguez.
Hospital Universitario Fundacion Alcorcon.
14:00-14:15 h. N° 17. Una complicacién inusual del lupus eritematoso sistemico.

14.15 h.

Dra. Elena Rodriguez Llamas.
Hospital Universitario Gregorio Marafion. Madrid.

DESPEDIDA
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CASO CLINICON.° 1

TITULO: “FRACTURAS VERTEBRALES ;PATOLOGICAS?: MAS ALLA DEL
ORIGEN TUMORAL

Sahar Okab?!, Alicia Guzméan Carreras!, Pablo Pérez Mateos!, Maria del Carmen

Blasco Fanlo!, Mariam Farid-Zahran Osuna'

1Servicio de Medicina Interna, Hospital Clinico San Carlos.
Palabras clave: metastasis 6seas, hipercortisolismo.
HISTORIA CLINICA

Antecedentes:

Presentamos el caso de una mujer de 75 afios con antecedentes de hipertension
arterial, obesidad y dislipemia, con insuficiencia cardiaca con fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo preservada y sindrome de apnea obstructiva del suefio.
Diagnosticada ademas de deterioro cognitivo leve y parkinsonismo. En tratamiento
cronico con multiples analgésicos por estenosis de canal lumbar y con suplementos
de potasio por hipopotasemia de causa no filiada. La paciente estuvo ingresada el afio
previo al cuadro actual por una caida accidental con fracturas costales y neumonia
por SARS-CoV-2, con insuficiencia respiratoria desde entonces que precisa de

oxigenoterapia domiciliaria.

Enfermedad actual:

La paciente consulta en urgencias por incremento brusco de su disnea habitual, hasta
hacerse de minimos esfuerzos, sin dolor toracico ni pleuritico, sin edemas de
miembros inferiores, sin palpitaciones ni otra sintomatologia asociada. No presenta
fiebre, sensacién distérmica ni otra sintomatologia infecciosa acompafante. La
paciente refiere dorsalgia de larga data, con empeoramiento en las dltimas semanas,
sin caidas ni contusiones recientes. Presenta ademas astenia intensa que le impide
realizar su vida habitual, sin asociar otra sintomatologia de sindrome constitucional y
orientada por su médico de atencién primaria como posible secuela de infeccion por
COVID-19.
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Exploracion fisica:

La exploracion fisica muestra estabilidad hemodinamica (presion arterial 152/90
mmHg y frecuencia cardiaca 93 Ipm) y respiratoria (saturacion de oxigeno basal de
93% que pasa a 98% con gafas nasales a l1llpm), encontrdndose afebril. La
auscultacion revela crepitantes secos hasta campos medios pulmonares y destaca la
presencia de obesidad troncular y plétora facial (imagen 1), asi como lesiones por
fragilidad vascular en las 4 extremidades (imagen 2) y edemas hasta tercio medio en

ambos miembros inferiores.

Imagen 1. Plétora facial. Imagen obtenida Imagen 2. Lesiones por fragilidad

con el consentimiento explicito de la vascular. Imagen obtenida con el

paciente. consentimiento  explicito de la
paciente.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Un analisis de sangre realizado en urgencias muestra elevaciéon de dimero D (4603
ng/mL [215-500 ng/mL]) y de NT-proBNP (417 pg/mL [0-125 pg/mL]), con marcadores
de dafio miocardico normales. Asocia leve hipopotasemia de hasta 3,2 mmol/L (3.5-
5.1 mmol/L) e hipernatremia de 149 mmol/L (136-146 mmol/L), sin otras alteraciones
relevantes. Con la sospecha de tromboembolismo pulmonar, se realiza angio-TC de
térax que lo descarta, describiéndose hallazgos en lébulos inferiores y lingula
compatibles con fibrosis tras neumonia COVID19, asi como la presencia de un nédulo
adrenal izquierdo (imagen 3). Se detectan ademas multiples fracturas-aplastamientos
vertebrales no presentes en pruebas de imagen de hace un afio que orientan a un
posible origen maligno (imagen 4).
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Imagen 3. Nédulo adrenal izquierdo. Imagen 4. Fractura-aplastamiento de D8,
D9y D12.

EVOLUCION

Tras tratamiento diurético intravenoso la paciente presenta buena evolucion clinica
desde el punto de vista de la disnea. Durante su ingreso en planta de Medicina Interna
y con sospecha de fracturas vertebrales de probable etiologia tumoral se realiza
gammagrafia ésea, presentando captacion patologica las fracturas vertebrales, siendo
compatibles con naturaleza osteoblastica. Se continla estudio de posible tumor de
origen desconocido, mediante ecografia abdominal, mamografia, aspirado de médula
Osea y ecografia ginecologica que no muestran alteraciones significativas. Finalmente
se realiza un PET-TC, sin hallazgos compatibles con proceso neoplasico,
impresionando las fracturas de etiologia inflamatoria o degenerativa.

En paralelo se realiza el estudio de incidentaloma suprarrenal, observandose
hipercortisolismo en las pruebas de cribado que se confirma en las de diagndstico,
siendo compatible el cuadro con un sindrome Cushing ACTH independiente. Se
coordina el tratamiento con Endocrinologia, iniciandose ketoconazol sistémico previo

a realizarse suprarrenalectomia izquierda laparoscopica.



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬁ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

DIAGNOSTICO

Con todo ello, habiéndose descartado razonablemente la posibilidad de malignidad
subyacente, se llega al diagnostico de fracturas vertebrales secundarias a
osteoporosis causada por sindrome de Cushing ACTH independiente. Se inicia
suplementacién oral con calcio y vitamina D, junto con tratamiento con bisfosfonatos,
y posteriormente se realiza una suprarrenalectomia laparoscépica. Tras la cirugia
presenta una insuficiencia suprarrenal secundaria que requiere tratamiento sustitutivo

con hidrocortisona.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Ante un incidentaloma suprarrenal, debemos plantearnos la posibilidad de que sea
funcionante, pudiendo cursar como un hipercortisolismo franco o subclinico, un
feocromocitoma o un hiperaldosteronismo primario. En el caso de nuestra paciente
se confirma hipercortisolismo en las pruebas funcionales, tratandose de un sindrome
de Cushing ACTH independiente. Presentaba rasgos clinicos del mismo, como la
plétora facial y equimosis frecuentes, pero en otros pacientes puede cursar de forma
subclinica, predominando el sindrome metabdlico y la osteoporosis?.

Varios estudios han llegado a la conclusion de que los pacientes con hipercortisolismo
subclinico presentan menor densidad 6sea, mayor prevalencia de fracturas
(frecuentemente  vertebrales) y disminucion de la calidad del hueso,
independientemente del sexo. Ademas, muy frecuentemente las fracturas se dan en
casos con densidad 6sea normal u osteopenia, por la disminucién de la calidad 6sea
causada por el hipercortisolismo?3. Su impacto en el metabolismo 6éseo es tal que
incluso solo con la presencia de una osteoporosis grave se recomienda cribado de
sindrome de Cushing®.

En conclusion, este caso ilustra la importancia de considerar el hipercortisolismo en
pacientes con fracturas vertebrales patolégicas, ademas de descartar un proceso

neoplasico subyacente, y proporcionar un tratamiento adecuado al mismo.
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CASO CLINICO N.°2
TITULO: CAUSA ATIPICA DE DOLOR ABDOMINAL CON MASA INFILTRATIVA
ASOCIADA

Ana Sofia Romero Ledn?!, Lorena Jiménez lbafiez!, Cristina Lavilla Olleros?!, Luis

Antonio Alvarez-Sala Walther!, Maria Victoria Villalba Garcia®
'Hospital General Universitario Gregorio Marafién.

Palabras clave: absceso hepatico, masa abdominal.
HISTORIA CLINICA

Se trata de un varén de 62 afios con antecedentes personales de diabetes mellitus
tipo 2, hipertensiéon arterial, hiperuricemia y colecistectomia que acude a Consultas
Externas de Medicina Interna por sindrome constitucional de 5 meses de evolucion
consistente en pérdida de 20 kilogramos de peso, astenia y anorexia. Ademas asocia
epigastralgia, artromialgias generalizadas sin datos de artritis y episodios febriles

intermitentes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analiticamente presenta anemia microcitica con hemoglobina 8.3 g/dL (13-17.5),
trombocitosis moderada de 534.000/pL (140.000-400.000), ausencia de leucocitosis,
leve elevacion de gammaglutamil transferasa 207 U/L (10-60) con resto del perfil
hepatobiliar en rango, funcién renal conservada, proteina C reactiva (PCR) 271.4 mg/L
(0-5) y procalcitonina 0.97 ug/L (0-0.5). Ante cuadro constitucional a estudio, se realiza
tomografia computarizada (TC) abdomino-pélvico donde se visualiza una masa
abdominal en mesogastrio y fosa iliaca derecha ampliamente infiltrativa sobre el
intestino delgado y uréter derecho que produce uropatia obstructiva derecha grado 3,
ademas de 4 lesiones ocupantes de espacio hepaticas sospechosas de metéastasis y

leve engrosamiento de mucosa gastrica.

10
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Se realiza una amplia bateria de estudios microbiol6gicos con resultados negativos
(cultivos, quantiferon, reaccion en cadena de polimerasa de citomegalovirus y virus de
Epstein-Barr) y estudio extenso de autoinmunidad con velocidad de sedimentacion
globular 99 mm (2-14) y anticuerpos antinucleares en zona gris 26.67 RU/mL (0-25)
con antiacido desoxirribonucleicos de doble cadena, anticuerpos contra antigenos
nucleares extraibles y antifosfolipidos negativos. También se estudia paraproteina en
suero con resultado negativo, complemento en rango, inmunoglobulinas normales
salvo IgM ligeramente elevada 293 mg/dL (38-231), IgG4 en suero negativo, test de
Coombs directo e indirecto negativos y proteinograma con patron inflamatorio.
Ademas se realiza biopsia hepatica percutanea que presenta fibrosis estromal y denso
infiltrado inflamatorio neutrofilico y plasmocitario compatibles con absceso hepatico y
gastroscopia con toma de muestra de mucosa gastrica que presenta gastritis crénica
atréfica. Se realiza biopsia de aguja gruesa de la masa abdominal con resultados
histoldgicos compatibles con pseudotumor inflamatorio, sin datos de enfermedad por
IgG4 ni amiloidosis.

Para valorar la extension de la enfermedad se solicita tomografia por emision de
positrones donde se visualizan lesiones hepaticas hipermetabdlicas, una de ellas
abscesificada, y la masa mesentérica infiltrante conocida con intensa avidez por la

fluorodesoxiglucosa.

EVOLUCION

Dado el caracter infiltrativo de la lesion, se desestima tratamiento quirtrgico en sesion
multidisciplinar y se valora tratamiento inmunosupresor.

Sin embargo, el paciente acude a Urgencias por empeoramiento del dolor abdominal
convencional, disminucion de la diuresis, deposiciones diarreicas sin productos
patoldgicos y fiebre de hasta 40°C pese a cefixima pautada por infeccion del tracto
urinario por Escherichia coli pansensible.

A su llegada a Urgencias presenta regular estado general, tendencia a la hipotension
y exploracion abdominal dolorosa de forma generalizada, ademas de hipofonesis en
hemitérax derecho en la auscultacion pulmonar. Analiticamente destaca
empeoramiento de trombocitosis 826.000/uL (140.000-400.000), leucocitosis
18.300/uL (4.000-10.000) con neutrofilia 15.400/uL (1.800-7.500), fibrinbgeno 893

11
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mg/dL (200-600), fosfatasa alcalina 171 U/L (40-130), resto de perfil hepatobiliar en
rango, PCR 292.9 mg/L (0-5) y procalcitonina 0.9 ug/L (0-0.5).

Dado el marcado empeoramiento clinico y analitico, en Urgencias se realiza TC
abdomino-pélvico de control que muestra crecimiento del tejido de partes blandas
infiltrante extendiéndose al mesenterio de mesogastrio, hipogastrio y pelvis y
englobando asas de intestino delgado y colon. Ademas presenta aumento de uropatia
obstructiva derecha por atrapamiento tumoral, crecimiento de adenopatias toracicas,
abdominales e inguinales y aparicion de leve derrame pleural bilateral y moderado
derrame pericardico de hasta 2 cm. Ante los datos de progresion tumoral e infeccion
de probable origen en LOE hepéticas y/o urinario, se cursa ingreso y se prioriza el
inicio de tratamiento antimicrobiano de amplio espectro (ertapenem y daptomicina)
frente al tratamiento inmunosupresor para la lesion.

No obstante, el paciente empeora a los pocos dias presentando shock séptico que
requiere ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos para soporte vasoactivo con
intensificacion del tratamiento antimicrobiano (meropenem, linezolid y anfotericina B),
derivacién de la via urinaria con nefrostomia percutanea derecha, drenaje del absceso
hepético y colocacion de tubo de térax para el derrame pleural derecho. Se realiza
nueva biopsia de una de las LOE hepaticas, confirmando el diagnéstico de
pseudotumor inflamatorio. Una vez estabilizado el paciente y ante el cuadro infiltrativo
agresivo, se inician bolos de metilprednisolona 500 mg/24h durante 3 dias con
posterior pauta descendente de prednisona oral. Con esto, finalmente el paciente
manifiesta notable mejoria clinica, analitica y radiologica, pues se realiza TC de control

donde se visualiza disminucién del tamafio de la masa y el grado de infiltracion.

DIAGNOSTICO

Pseudotumor inflamatorio mesentérico infiltrante.

DISCUSION

El pseudotumor inflamatorio es un tumor de partes blandas infrecuente que afecta
predominantemente al pulmon y la orbita, aunque puede aparecer en cualquier
localizacion anatomica incluido el abdomen y pelvis. Se considera un proceso incierto

gue se sitba entre las enfermedades inflamatorias crénicas y las neoplasicas. En

12
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ocasiones tiene tendencia a la invasion de tejidos circundantes, recurrir localmente o
metastatizar, comportandose como una neoplasia maligna.

En cuanto a su etiopatogenia, aunque desconocida, se asocia con antecedentes de
enfermedades autoinmunes, infecciones, traumatismos, cirugias o malignidad,
pudiendo actuar como un desencadenante. Ademas, existe una relacion estrecha con
la enfermedad por IgG41, si bien se descarta en nuestro caso.

La clinica mas comun del pseudotumor de origen abdominal es el dolor abdominal
inespecifico. Puede haber sintomas secundarios a la compresion o infiltracion de
tejidos vecinos. Hasta el 15-30% de los pacientes presentan sindrome constitucional
como el nuestro y alteraciones analiticas como anemia, leucocitosis, trombocitosis,
VSG elevada e hipergammaglobulinemia. En cuanto a las pruebas de imagen, suelen
presentarse como masas circunscritas de partes blandas o lesiones infiltrativas
sugestivas de malignidad. Es caracteristica una alta captacion en el PET de forma
similar a tumores malignos debido al elevado nimero de células inflamatorias.

Su diagnostico definitivo es histolégico. Hasta el 50% de los pacientes presentan
mutaciones en la quinasa del linfoma anaplasico (ALK-1), pudiendo ser los inhibidores
de tirosina quinasa (TKI) utiles para el manejo. En cuanto al tratamiento, se han
descrito algunos casos de regresion espontanea. No obstante, se considera que la
escision radical completa con margenes adecuados es el manejo méas apropiado. Se
ha recomendado quimioterapia, radioterapia, glucocorticoides, antiinflamatorios o TKI
para los tumores en los que no se puede intervenir quirdrgicamente, se afectan los
bordes de reseccién o hay presencia enfermedad a distancia. A pesar del excelente
prondstico tras la exéresis completa del tumor, hay un riesgo de recurrencia de hasta
el 25%2.

CONCLUSIONES

Este caso supuso un importante reto tanto diagndéstico por su similitud clinica y
radiolégica con un proceso maligno que requirié hasta una segunda toma de biopsia
para confirmar el diagnostico de pseudotumor inflamatorio, como terapéutico, dada la
ausencia de posibilidad de reseccién quirargica por el grado de infiltracion de la masa
y el elevado riesgo de usar tratamiento inmunosupresor ante la concomitancia del

proceso infeccioso que estaba comprometiendo su vida. A pesar de su disminuida
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incidencia, es importante tener en cuenta el pseudotumor inflamatorio en el
diagnéstico diferencial de un cuadro constitucional y masa a estudio, dado el diferente
prondstico y tratamiento respecto a enfermedades neoplasicas o infecciosas. Aun esta
por dilucidar el origen del pseudotumor inflamatorio de nuestro paciente, pudiendo ser
el antecedente quirargico de colecistectomia, una infeccibn o una enfermedad

inflamatoria, asi como la necesidad de tratamiento adicional segun la evolucion.
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CASO CLINICON.° 3

TITULO: FIEBRE TRAS UN VIAJE A RABAT

Javier Contreras Mora?!, Diego Revilla Olival, Maria Asuncién Pérez-Jacoiste Asin?
Medicina Interna Hospital Universitario 12 de Octubre

Palabras clave: fiebre de origen desconocido, hipertiroidismo, gammagrafia.

HISTORIA CLINICA

Mujer de 49 afios, natural de Marruecos, vive en Espafia desde 2014. Unico
antecedente destacable de hiperprolactinemia secundaria a microadenoma hipofisario
tratado previamente con cabergolina, actualmente sin tratamiento por normalizacion
de niveles de prolactina. No presenta habitos toxicos conocidos ni factores de riesgo

cardiovascular. No toma medicacion habitual.

Enfermedad actual

Acude a Urgencias por cuadro de 20 dias de evolucion de fiebre, odinofagia, dolor
cervical y pérdida de peso. Viaje reciente a Marruecos de 20 dias: visita familiar en
Rabat (zona urbana). No ha realizado viajes a zonas de campo o rurales. Niega
contacto con animales. Niega ingesta de leche no pasteurizada. Niega ambiente
epidemiologico familiar.

Relata picadura de artrépodo con alas a nivel del menton, dejando una mécula en la
misma zona que resolvido en 2 dias de forma espontanea, con hiperpigmentacion
residual. Presentd cuadro catarral paucisintomatico los dias previos al viaje.

Refiere fiebre termometrada diaria de hasta 39°C, de predominio vespertino, que cede
con paracetamol. Asocia pérdida de hasta 8 kg de peso en el ultimo mes, astenia,
hiporexia y sudoracion profusa.

Niega palpitaciones, dolor toracico, disnea, tos o expectoraciéon. No refiere dolor
abdominal, nauseas, vomitos o diarrea, niega sintomas miccionales. No otra

sintomatologia a la anamnesis.
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Ha consultado en Urgencias en 2 ocasiones previamente al momento actual con
diagnéstico de faringitis viral aguda y tratamiento con antiinflamatorios y con
clindamicina 150mg cada 6 horas durante 5 dias, sin mejoria clara de la

sintomatologia.

Exploracion fisica

Tension arterial: 107/67 mmHg, frecuencia cardiaca: 94 latidos por minuto, saturacion
de oxigeno: 95% basal. Afebril.
Buen estado general. Consciente y orientada. Normohidratada, normocoloreada,
normoperfundida. Eupneica en reposo.
e Cabeza y cuello: dudoso bocio a la palpacion. No adenopatias palpables.
Faringe posterior hiperémica con exudados purulentos en amigdala izquierda.
e Auscultacion cardiopulmonar anodina
e Exploracion abdominal sin alteraciones.

e Extremidades inferiores: no edema ni signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Analitica de sangre:
e Hemograma: hemoglobina 11,8 g/dl (11,4 — 15,1), volumen corpuscular
medio 76,0 fl (82,1 — 97,7). No leucocitosis ni neutrofilia.
e Coagulacion: sin alteraciones.
e Bioquimica: sin alteraciones iénicas. Proteina C reactiva 12,22 mg/dl (0,1 —
0,5), velocidad de sedimentacion globular 63 mm (0 — 20). Perfil férrico en
rango de ferropenia. Vitamina B12 y &acido fdlico: normal. Perfil de
autoinmunidad: negativo. Electroforesis sérica: sugerente de proceso
agudo. Cortisol basal, FSH, LH y prolactina en rango de normalidad. TSH <
0,005 Ul/ml (0,4 — 4,5), T3 libre 6,24 pg/ml (2,27 — 5,06), T4 libre 3,70 ng/dl
(0,7-1,9).

Sistematico y sedimento de orina hormales.

17



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬁ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

Se extrajeron urocultivo y dos sets de hemocultivos que fueron estériles. Teniendo en
cuenta la epidemiologia local se realizaron serologias de VIH, virus hepatotropos,
CMV, VEB, VRDL, Parvovirus B19, Toxoplasma, Leishmania, Strongyloides, Borrelia,
Brucella, Coxiella, con resultado negativo, y prueba treponémica negativa. IGRA
negativo.

Radiografia de torax normal. ECG: taquicardia sinusal a unos 95 Ipm.

El resultado de las hormonas tiroideas era compatible con un hipertiroidismo primario.
La clinica subaguda, la fiebre y el dolor cervical hicieron sospechar una tiroiditis, por
lo que se solicitaron las siguientes pruebas?:

e Anticuerpos anti-receptor TSH: negativos. Descartan una enfermedad de
Graves-Basedow.

e Anticuerpos anti-tiroglobulina y anti-TPO: negativos. Descartan una fase
hipertiroidea de la enfermedad de Hashimoto.

e Ecografia de tiroides para descartar nddulos hiperfuncionantes y abscesos
gue nos hagan pensar en una tiroiditis aguda bacteriana. El resultado fue
de bocio con signos de tiroidopatia difusa con vascularizacion disminuida,
compatible con tiroiditis.

e Gammagrafia de tiroides con Tc-99m: ausencia de captacion del
radiofarmaco, compatible con tiroiditis. Descarta nddulos hiperfuncionantes

y enfermedad de Graves.

Figura 1. Gammagrafia de tiroides. Figura 2. Ecografia de tiroides con Doppler
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EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Con todos estos datos se sospecha de tiroiditis subaguda viral, por lo que se inicia
tratamiento con ibuprofeno 600 mg/8h y propranolol 10 mg/6h con resolucion del
cuadro febril y clara mejoria sintomatica. Después de dos dias de tratamiento,
encontrandose asintomética, se da de alta con control ambulatorio de hormonas
tiroideas para vigilar la posible evolucién a una fase hipotiroidea. Acude a consulta
dos semanas mas tarde con completa resolucién de la clinica y persistencia de

hipertiroidismo primario bioguimico.

DIAGNOSTICO

Tiroiditis subaguda de De Quervain

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La fiebre de origen desconocido se define como temperatura por encima de los 38.3°C
de al menos tres semanas de evolucion sin filiar causa tras al menos tres visitas
ambulatorias. Existen mdultiples causas que pueden producirla, algunas de ellas
graves, por lo que requiere una anamnesis y exploracion fisica muy completas que
nos guien para solicitar las pruebas complementarias adecuadas. Las etiologias mas

frecuentes de FOD en adultos se muestran en la figura 3.

Causas de fiebre de origen desconocido en paises occidentales en los Gltimos 25 afios

e Bacteriana: tuberculosis y abscesos (la localizacion abdominopélvica es la
mas frecuente), osteomielitis, espondilodiscitis y endocarditis con cultivo
negativo (Coxiella burnetii microorganismos HACEK), fiebre tifoidea, fiebre
Q, brucelosis, bartonelosis

e Viral: CMV, VEB o VIH

e Flngica: micosis diseminadas por Histoplasma spp., Coccidioides spp. (en
inmunocompletentes), Pneumocystis spp., Candlida spp. y Aspergiullus spp.
(en inmunodeprimidos)

* Parasitarias: malaria, leishmaniasis visceral, babesiosis

Enfermedades Enfermedad de Still, vasculitis (siendo tipica en el anciano la arteritis de células

multisistémicas gigantes), polimialgia reumatica, artritis reumatoide, artritis microcristalina, artritis

Infecciones
(17-23%)

(24-33%) reactiva, dermatomiositis, lupus eritematoso sistémico y enfermedad de Crohn
¢ Hematologicas: linfomas de Hodgkin y no hodgkiniano (causas
hematolégicas mas frecuentes), sindromes linfoproliferativos,
Neoplasias mielodisplasicos y enfermedad de Castleman
(8-11%) ¢  Solidas: carcinoma renal (tumor solido que causa FOD con mayor frecuencia),

de pulmén, gastrico, de colon, hepatocarcinoma y mixoma atrial (con fiebre
en un tercio de los casos y hallazgo tipico de soplo cambiante con la postura)

Miscelanea Enfermedades granulomatosas, sindromes autoinflamatorios, tromboembolismo,
(0-12%) farmacos, hepatitis alcohdlica, tiroiditis subaguda, hematomas
Sin diagnéstico
(23-40%)

Figura 3. Causas de FOD en paises occidentales en los ultimos 25 afios?.
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En nuestro caso, seguimos el protocolo del Hospital Universitario 12 de Octubre.

[Paciente con criterios diagndsticos de FOD]

[Anamnesis y exploracion fisica exhaustivasJ

e |laboratorio: hemograma, bioquimica con perfil hepatico, LDH, CPK, perfil renal, iones,\
coagulacidn con DD, PCR y VSG. Hormonas tiroideas, calcemia, perfil férrico, B12, folato.
Sistematico y sedimento de orina. Perfil de autoinmunidad (ANA, FR). EEF sérica e
inmunofijacion, proteinas totales.

e Microbiologia: serologia VIH, VEB, VDRL, virus hepatotropos, CMV. PPD, HHCCx3 sin
antibioterapia, urocultivo. Extensién de sangre periférica.

v Radiografia de térax y ecografia de abdomen. /

[ Excluir manipulacion de termémetro. Retirar o sustituir farmacos sospechosos. ]

l PDC presentes l PDC ausentes I

[ Exploracién y pruebas diagnésticas especificas ] Explorar fondo de ojo ]

[ DIAGNGSTICO ] [ NO DIAGNOSTICO Considerar PET-FDG/TC (o
gammagrafia Ga-67, In-111)

e Body-TC con o sin contraste. Ecocardiograma. Broncoscopia.
Colonoscopia.

e Biopsia de arteria temporal (> 55 afios). Biopsias multiples de piel.
Otras pruebas invasivas

DIAGNOSTICO [ NO DIAGNOSTICO ]

Condicidon estable Deterioro clinico
Seguimiento y reevaluacion periddica Considerar otras pruebas invasivas
(PDC). Considerar AINE. seglin sospecha. Considerar

tratamiento empirico.

Figura 4. Algoritmo diagnostico de FOD?. PDC: pistas potencialmente diagnosticas

(potentially diagnostic clues).
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Nuestra paciente habia realizado un viaje reciente a Marruecos. Entre las causas
infecciosas, cabe destacar la tuberculosis, de transmision relativamente frecuente en
el Norte de Africa, y leishmaniasis, dado el antecedente de la picadura y por estar
presente en la region del Mediterraneo. La malaria, la fiebre amarilla y las infecciones
transmitidas por Arbovirus no son frecuentes en estas regiones?.

Por otro lado, hay que tener en cuenta el antecedente de adenoma hipofisario, ya que
existe una complicacion de gravedad que puede simular un cuadro como este: la
apoplejia hipofisaria. No presentaba clinica ni analitica de insuficiencia suprarrenal
aguda, y con niveles hormonales en rango, se descarta razonablemente la misma.
Dada la edad de la paciente, es importante descartar causas malignas de FOD. Las
guias recomiendan un body-TC de rutina®, que no llegé a realizarse al llegar
previamente al diagnoéstico de hipertiroidismo. El dolor cervical, la fiebre y el sindrome
constitucional de nuestra paciente se podian explicar por los efectos tisulares del
exceso de hormonas tiroideas.

La patologia tiroidea como causa de FOD engloba distintos cuadros entre los que se
incluyen la tiroiditis aguda bacteriana, la enfermedad de Graves y la tiroiditis subaguda
viral o de De Quervain®. Esta es una enfermedad inflamatoria de la glandula donde se
desencadena una reaccién inmune contra antigenos de la misma por mimetismo
molecular con antigenos virales o con productos de la inflamacién®.

Se produce un dafo tisular de la glandula, generando liberacion de grandes
cantidades de hormas tiroideas preformadas, provocando sintomas de tirotoxicosis y
supresion de TSH. Cuando cesa el estado inflamatorio, los foliculos se regeneran y
se recupera la sintesis y secrecion de hormona tiroidea, frecuentemente precedido de
un periodo de hipotiroidismo transitorio. Generalmente se produce una recuperacion
de la funcién ad integrum. Hasta en el 15% de los casos se desarrolla un hipotiroidismo
permanente®.

El tratamiento es fundamentalmente sintomatico con AINES y betabloqueantes,
asociando corticoides si hay sintomatologia grave. Los farmacos antitiroideos de
sintesis no se deben utilizar, ya que el hipertiroidismo no es causado por

hiperproduccién de hormona, sino por liberacién su masiva®.
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La fiebre es un sintoma muy frecuente en nuestra practica clinica diaria y, aunque se

suele atribuir a infecciones (especialmente con antecedente de viaje reciente) es

importante no olvidar que hay otras muchas causas que pueden producirla.
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CASO CLINICO N.° 4

TITULO: COMER SIN BENEFICIO: REPORTE DE UN CASO DE MIOPATIA
NECROTIZANTE INMUNOMEDIADA POR ANTI-SRP

Daniel Alejandro Garcia Morante!, JesUs Ballano Rodriguez-Solis?, Laura Larrin
Colino?, Carlota Madrigal Mufioz?, Karen Luisa Villar Zarra3, Aurelio Hernandez Lain*
'Residente medicina interna, Hospital Universitario del Henares

2Facultativo medicina interna, Hospital Universitario del Henares

3Facultativo anatomia patoldgica, Hospital Universitario del Henares

4Facultativo anatomia patoldgica, Hospital Universitario 12 de Octubre

Palabras clave: Miopatia inflamatoria, Miopatia Necrotizante Inmunomediada, Anti-
SRP

CASO CLINICO

Se trata de un varon de 52 afios con antecedentes personales de tabaquismo,
diabetes tipo autoinmune latente en adultos (LADA), dislipemia y un afio previo a su
llegada a urgencias, uveitis anterior aguda unilateral. En tratamiento con insulina y

simvastatina.

Enfermedad actual:

El paciente acude a urgencias por malestar general y sensacién de mareo inespecifico
de semanas de evolucion. Refiere desde hace 6 meses pérdida de peso de
aproximadamente 14 kg (17% del peso corporal) sin hiporexia, fiebre ni sudoracion.
Al interrogatorio dirigido, referia disfagia alta para soélidos sin odinofagia ni
atragantamientos. Al examen fisico, se encontraba en buen estado general, bien
nutrido, perfundido e hidratado, afebril, eupneico en reposo. El resto del examen fisico
sin alteraciones.

Tras valoracién en urgencias, fue ingresado en Medicina Interna por pérdida de peso,
disfagia y hallazgo de “hepatitis” en la analitica inicial (tabla 1) donde se evidenci6
elevacion de enzimas de citolisis > 10 valor limite, con bilirrubina y fosfatasa alcalina
normal. En planta fue de nuevo historiado, refiriendo dificultad para subir, bajar

escaleras y realizar ejercicios de carga en el gimnasio. La exploracion fisica objetivd

24



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬁ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

fuerza 4/5 en cuédriceps bilateral, 5/5 en miembros superiores y debilidad en flexo-
extension cervical. El estudio de disfagia demostro liquido remanente en boca, sin
episodios aspirativos. En la analitica en hospitalizacion destaco creatina fosfocinasa
(CPK) 7061 UI/L y anticuerpos antinucleares 1/640 patron AC20.

Ante el cuadro progresivo de debilidad proximal, de predominio en miembros inferiores
(MMII) asociada a pérdida de peso, acompafiado de disfagia y con elevacion de CPK,
sin datos de inflamacion clinico-analitica, se sospecha de miopatia necrotizante como
primera posibilidad, en paciente con uso de estatinas. El panel de miositis reveld Anti-
SRP positivo, con Anti- HMG-CoA Reductasa (HGMCR) negativos, compatible con
nuestra sospecha, confirmada posteriormente mediante biopsia muscular vy
electromiografia compatible, de intensidad moderada.

La biopsia del cuadriceps derecho eco-guiada minimamente invasiva y realizada por
anatomopatéloga (figuras 1-4), reportd fibras necroticas, con miofagocitos, sin
inflamacion en perimisio o alrededor de fibras no necréticas con positividad débil
C5bo.

Se realizdé tomografia axial (TC) con contraste de cuerpo entero sin imagenes que

sugieran etiologia paraneoplasica.

DIAGNOSTICO

Miositis necrotizante inmunomediada por Anti-SRP.

EVOLUCION

El tratamiento de induccion, iniciado tras conocerse positividad de anti-SRP sin
esperar biopsia, consistié en rituximab 1 g por 2 dosis separadas por 14 dias y
metilprednisolona en bolos de 250 mg por 3 dias, que se continué con prednisona
1mg/kg/dia, y metotrexato 7,5mg semanal subcutaneo. Al alta (dia 10) presentaba
mejoria clinica y descenso de CPK (tabla 1).

Al mes de evolucion, posterior a 2gr de rituximab, el paciente presento progresion de
debilidad en MMII, que lo vuelve dependiente de silla de ruedas, con balance muscular
al examen fisico 2/5 en cuadriceps y psoas bilateral, ademas disfagia persistente y

cifras de CPK estables. Por lo que se decide inicio de inmunoglobulina (IGIV) 1g/kg/dia
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por 2 dias, cambio de metotrexato por azatioprina y ralentizar el descenso de
corticoides. Al segundo mes presentd mejoria clinica, por lo que se continuaron
gammaglobulinas mensuales y al cuarto mes el paciente habia recuperado la fuerza,
caminaba, subia y bajaba escaleras, con aumento del trofismo muscular habia
mejorado la disfagia y recuperado el peso perdido desde el inicio del cuadro
manteniendo valores de CPK entre 800-1000 UI/L.

DISCUSION

Las miopatias inmunomediadas (MI) constituyen un grupo heterogéneo y raro de
enfermedades autoinmunes potencialmente graves, con compromiso especifico del
musculo estriado, limitacién funcional y en la mayoria de los casos, afectacién
sistémica, que pueden comprometer la vida. La sospecha clinica es fundamental para
un diagndstico y tratamiento precoces que permitan mejorar el prondstico.!

Entre ellas, las miopatias necrotizantes inmunomediadas (MNIM) constituyen un
subgrupo que se caracteriza por la presencia de anticuerpos especificos como Anti-
SRP y Anti-HMGCR compartiendo criterios clinico-serologicos e histolégicos donde
resalta la marcada elevacion de CPK y la ausencia de infiltrado inflamatorio en la
biopsia.t?

Se estima una prevalencia global 2.4-34 casos por 100.000 habitantes, de ellos los
pacientes con Anti-SRP constituyen 5 — 15% y suelen ser pacientes 40 — 50 afios, con
predominio en sexo femenino, sin claros factores de riesgo.%?

La MNIM por Anti-SRP del grupo es la més incapacitante, con pobre prondstico en
cuanto a recuperacion de la fuerza, con resultados satisfactorios en apenas la mitad
de los pacientes a pesar de inmunoterapia adecuada. Estos pacientes presentan al
momento del diagndstico mayor compromiso muscular incluyendo cervical, atrofia,
disfagia (50%) e insuficiencia respiratoria, caracteristicas algunas de las cuales

present6 nuestro paciente.!24
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En cuanto a afectacion extramuscular, puede cursar con dolor toracico, palpitaciones,
insuficiencia cardiaca o cambios en ecocardiografia (disfuncion diastdlica) en el 2 —
60% de los pacientes y se han descrito casos de miocarditis (2-16 pacientes, 13%)
con importancia prondstica. Existe afectacion pulmonar intersticial, en 23-38% de los
pacientes, visible en TC, sin implicacion clinica o alteracion de pruebas funcionales en
la mayoria de los pacientes 123, Nuestro paciente no tenia alteracién pulmonar en TC
o clinica relacionada, asi como troponina en rango con ausencia de cambios en
electrocardiograma, no se consideraron mas estudios. No se ha descrito aumento del
riesgo de neoplasias en pacientes con anti-SRP.

Hay consenso de que las MNIM deben tratarse en combinacién de corticoides, via oral
0 endovenosos con inmunosupresores desde el inicio o al mes, sin embargo, no
existen ensayos clinicos aleatorizados 23#. El agente mas utilizado como primera
opcién es el metrotexato. Existe evidencia de un potencial beneficio de afadir
rituximab en pacientes Anti -SRP, como sustituto o apoyo al metrotexato, con
significativos resultados en algunas series, aunque en nuestro caso no fue exitoso
como primera linea. Cada vez mas se favorece el uso oportuno de IVIG, desde
utilizarlas similar al rituximab al inicio del tratamiento en casos moderados — graves, 0
posterior a 6 meses, en caso de fallo terapéutico 4. En la cohorte del European
Neuromuscular Centre (ENMC) el uso de IVIG en el seguimiento de pacientes Anti-
SRP fue del 92%, observando mayor remision parcial o completa 2. La meta del
tratamiento es minimizar los sintomas con la minima dosis eficaz de corticoides,
aungue la duracién ideal es desconocida.

Este caso resalta la importancia de la concienciacion sobre estas enfermedades, la
importancia de una correcta anamnesis e interpretacion de la analitica bésica, la
agresividad de estas enfermedades que precisan inicio de inmunosupresion
combinada con seguimiento cercano y consideracién de IVIG precisando un control

clinico estrecho.
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Determinaciones bioquimicas

medicina interna y al alta.

en suero/plasma al ingreso a planta de

Determinaciones bioquimicas en

suero/plasma
Al ingreso en Al alta
planta
CPK
7061 3144
(46 —171 UIL)
Urea
26 41
(20 — 50 mg/dL)
Creatinina
0.62 0.40
(0.60 - 1.20 mg/dL)
Albumina
39 -
(3.2 -4.8 g/dL)
Lactato
5.1 -
(< 1.80 mmol/L)
LDH
1321 851
(120 — 246 mmol/L)
GPT (ALT)
327 244
(10 —49 U/L)
GOT (AST)
226 132
(<37U/L)
FA
78 52
(46 —116 U/L)
PCR
8.4 2.1
(<5mg/L)
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Figura 1. Biopsia de musculo cuadriceps, Hematoxilina-Eosina x10.
Se observan frecuentes fibras necréticas y regenerativas (recuadro)
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Figura 2. Biopsia de misculo cuadriceps, tincion de Hematoxilina-Eosina x40.
Ejemplo de fibra necrética con miofagocitos
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Figura 3. Biopsia de musculo cuadriceps. Presencia de moderado numero de fibras musculares,
con tincién positiva para complejo de ataque a la membrana (c5b9 en superficie).
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Figura 4. Biopsia de musculo cuadriceps, eco-guiada, minimamente invasiva, con dispositivo
automatico (12G x 10cm).
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CASO CLINICON.°5
TITULO: UBI PUS, UBI EVACUA.

Maitane Sobrino Alonso?!, Diego Manzano Moratinos?, Francy Carolina Dos Santos
Alvernia?, Cristina Mufioz Leal?, Fernando Tejera Gude?.

! Medicina Interna Hospital Universitario Infanta Cristina (HUIC).

2 Unidad de Cuidados Intensivos HUIC.

Palabras clave: absceso hepatico, Streptococcus intermedius.

HISTORIA CLINICA

Antecedentes personales:

Se trata de una mujer de 66 afos, sin alergias medicamentosas conocidas, con
antecedentes relevantes de hipertension arterial, SAHS leve y fibromialgia.
Intervenida de obesidad morbida mediante by-pass gastrico en 2013 vy
colecistectomizada en 2014.

Su tratamiento habitual consiste en: losartan/hidroclorotiazida 50mg/12,5mg,
lansoprazol 30mg, sulfato ferroso 80mg, dexketoprofeno 25mg, escitalopram 20mg,
metamizol 575mg, tramadol/paracetamol 37,5 mg/325mg y lorazepam 1mg.

Enfermedad actual:

Acude a Urgencias por cuadro consistente en dolor lumbar bilateral de cuatro dias de
evolucion. Se encuentra afebril y sin otros sintomas asociados. Ante mejoria del dolor
con analgesia intravenosa, es dada de alta con diagndstico de brote de fibromialgia,
reforzando su tratamiento analgésico habitual y con una pauta de prednisona de 30mg
al dia durante 3 dias.

Tras cinco dias, consulta de nuevo por la misma sintomatologia, esta vez asociada a
fiebre de 39°C con tiritona diaria. A la anamnesis dirigida, no refiere tos ni
expectoracion pero si infeccion respiratoria de vias altas quince dias antes. No
presenta artralgias, ni mialgias. No clinica miccional. No dolor toracico. No focalidad

neuroldgica. No lesiones dermatolégicas.
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EXPLORACION FISICA

A su llegada a Urgencias, presenta episodio hipotensivo con tension arterial: 80/50
mmHg. Frecuencia cardiaca 90lpm. Frecuencia respiratoria 21. Saturacion de oxigeno
95% con gafas nasales a 3 litros. No se palpan adenopatias supraclaviculares,
axilares ni inguinales. Orofaringe normal: no hiperemia, no exudados. Auscultacion
cardiaca: ritmica, sin soplos. Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular conservado.
Abdomen: blando, refiere minimas molestias a la palpacién de hipocondrio derecho,
sin peritonismo. Extremidades: no edema, no datos de trombosis venosa profunda.

Pufio-percusion bilateral negativa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica_sanguinea: leucocitos 13.84 1073/uL (3.60 - 10.50) con neutréfilos 13.1
1073/uL (1.5-7.7); Hemoglobina 12,7 g/dl (11,8-15,8 g/dl); .N.R.: 1.37 (< 1.15); APTT
(T.Cefalina): 29.8 seg (23.0 - 34.5); Bilirrubina total 0,5 mg/dl (0,3-1,2 g/dl); GPT 307
U/L (10-49) y GOT 267 U/L (<37); GGT 81 U/L (<38); PCR 486 (<5); Pro-BNP 3254
pg/ml; Filtrado Glomerular estimado (CKD-EPI): 90 ml/min/1.73m2 (normal o elevado
> 90).

Radiografia de térax: indice cardiotoracico conservado, sin infiltrados ni

consolidaciones parenquimatosas.
Sistematico de orina: presencia de bacteriuria y nitritos positivo.
Test de antigenos SARS-COV2: negativo.

EVOLUCION

Tras lo cual se diagnostica de sepsis urinaria, iniciAndose resucitacién con 1500cc de
suero salino fisioldgico al 0,9%. Se extraen hemocultivos y urocultivo, con posterior
inicio de cobertura antibiotica empirica con Piperacilina-Tazobactam.

Sin embargo, durante la noche presenta evolucion térpida a nivel respiratorio,
presentandose taquipnéica con sibilancias audibles y crepitantes hasta campos
medios. Por lo que ante episodio de edema agudo de pulmén se inicia tratamiento

meédico y ventilacion mecanica no invasiva. A pesar de lo cual la paciente comienza
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con desaturacion e insuficiencia respiratoria progresiva precisando ingreso en Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) con necesidad de terapia de oxigeno de alto flujo.

En UCI, ante ausencia de cultivos previos y no sospecha de multirresistencias se
desescala a ceftriaxona mas azitromicina, como cobertura de posible foco
urinario/pulmonar.

A nivel analitico, mantiene elevacion de reactantes de fase aguda y patron de
colestasis disociada. En ecografia clinica se objetivan a nivel pulmonar lineas B en
todos los cuadrantes, consolidaciones basales bilaterales y opacidades subpleurales
dispersas. A nivel abdominal, se aprecian area hiperecogénica hepatica (Figura 1).
Ademas, impresiona de funcion biventricular conservada con patron de alteracion de

la relajacion compatible con disfuncion diastolica.

Figura 1. Ecografia clinica abdominal: se observa area hiperecogénica hepatica.

Durante su estancia en UCI, la paciente presenta rapido deterioro respiratorio que precisa de

intubacién orotraqueal.

Finalmente, el urocultivo resulta negativo. Asi como, la PCR de gripe y SARS-COV2
y los antigenos  de neumococo y de legionella  en orina.
Sin embargo, en ambas extracciones de los hemocultivos extraidos a su llegada crece
Streptococcus intermedius sensible a penicilina.

Ante la persistencia de fiebre y el crecimiento de una bacteria piogénica en las dos

extracciones de los hemocultivos, se solicita TAC toraco-abdominal con contraste que
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muestra gran masa hipodensa en parénquima hepético centrada en el l6bulo hepético
derecho (VIII-V) con un tamafio de 8 x 7 cm en plano axial, compatible con absceso
hepatico como primera posibilidad, asociado a trombosis por contigiidad de rama

subsidiaria de arteria hepatica derecha (Figura 2).

Figura 2. Absceso hepatico en l6bulo hepético derecho (VIII-V).

Por otro lado, se objetiva afectacion parenquimatosa pulmonar bilateral consistente
en areas parcheadas en patron en vidrio deslustrado intercaladas con parénquima
respetado, compatible con sindrome de distrés agudo.

Para completar estudio, se realiza ecocardiograma transesofagico que muestra
funcion biventricular conservada, sin valvulopatias y sin imagenes de vegetaciones.
Tras lo cual, se procede a drenaje percutaneo del absceso hepético, guiado mediante
TAC, colocandose un pigtail 10f mediante abordaje anterior (Figuras 3 y 4) y
obteniendo cultivos de dicha muestra. Después de obtener el resultado definitivo del
antibiograma de los hemocultivos, se mantiene el tratamiento antibidtico con

ceftriaxona, suspendiéndose la cobertura con azitromicina.
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Figura 4. Ecografia clinica abdominal: se observa drenaje percutaneo del absceso hepatico mediante

pig-tail

Finalmente, en el cultivo obtenido del absceso hepatico crece, asi mismo,

Streptococcus intermedius sensible a penicilina.
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DIAGNOSTICO

- Sindrome de distrés respiratorio agudo en paciente con bacteriemia
comunitaria por Stretoptococcus intermedius con absceso hepatico secundario.

- Edema agudo de pulmén secundario a disfuncion diastélica.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Streptococcus intermedius es una especie de estreptococo viridans, que junto a S.
constellatus y S. anginosus forman el grupo S. intermedius, mas conocido como
grupo S. milleri. Aunque las especies del grupo S. milleri son comensales habituales
de la cavidad oral, orofaringe y del tracto gastrointestinal y genital, pueden ocasionar
infecciones, caracterizadas por ser piégenas e invasivas, con tendencia a la formacién
de abscesos, posibilidad de bacteriemia y ocasionalmente, sepsis y shock séptico.
S. intermedius es la especie menos frecuentemente aislada del grupo S. milleri, y la
que tiene mayor propension a la formacion de abscesos pidégenos, de localizacion
preferente hepatica, cerebral y en cabeza y cuello?.

Los abscesos hepaticos son el tipo mas comun de absceso visceral. Los factores de
riesgo para desarrollarlos incluyen: diabetes mellitus, patologia subyacente
hepatobiliar o] pancreética y transplante hepatico?.
Las infecciones del grupo S. milleri suelen responder bien a penicilina G vy
cefalosporinas, aungue se registra un aumento progresivo de la concentracion minima
inhibitoria (CMI) frente a beta-lactamicos®*.
El tratamiento de los abscesos requiere drenaje de los mismos (de eleccion
percutaneo siempre que sea posible, frente a desbridamiento quirdrgico) y terapia
antimicrobiana dirigida.
En el contexto de pequefios abscesos multiples no subsidiarios de drenaje

percutaneo, se recomienda cobertura antibiética prolongada (entre 6-8 semanas) °.
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CASO CLINICON.26
TITULO: LA SOMBRA DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA

Luis Alberto Gonzéalez La Coba !, Beatriz Maria Torres Ceballos !, Jeffrey Oskar
Magallanes Gamboa !, José Miguel Yzusqui Mendoza !, Cristina Salazar Mosteiro *.

! Hospital General Universitario Nuestra Sefiora del Prado, Talavera De La Reina,
Toledo.

Palabras clave: esclerosis sistémica, colangitis biliar primaria.

HISTORIA CLINICA

Presentamos el caso de una mujer de 66 afios de edad con antecedentes personales
de colangitis biliar primaria (CBP) diagnosticada en 2017, con ANAs positivos 1/1280
(negativo < 1/40, positivo alto 1/640-1/1280), patron mitocondrial, anticuerpos
antimitocondriales positivos 1/320 (negativo < 1/40), antiM2 68 U/ml (positivo > 6), en
estadio FO-F1 y en tratamiento con &cido ursodesoxicolico y seguimiento por
Digestivo. No tenia otros antecedentes personales de interés. Consulté en Urgencias
por presentar disnea progresiva en los ultimos 3 meses hasta hacerse de minimos
esfuerzos y edemas de miembros inferiores, asi como edema distal de manos
asociando cambios de coloracion y frialdad acral, sin otra clinica congestiva. Se
decidi6 hospitalizacion a cargo de Medicina Interna con sospecha inicial de
descompensacion de insuficiencia cardiaca.

A la exploracion fisica destaco ligera taquipnea y taquicardia sinusal a 102 latidos por
minuto con auscultacion pulmonar normal, condicionada por la desaturacion del 87%
que presentaba. Fenotipicamente presentaba alopecia frontal, telangiectasias en
frente y mejillas (figura 1), manos edematosas con piel engrosada en los dedos, con
cambio de coloraciéon en 2 fases. Edemas en miembros inferiores. Resto de

exploracion anodina.
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Figura 1

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En las pruebas complementarias presenté analitica con discreta elevacion de enzimas
de colestasis, hemograma, coagulacién, funcion renal, iones y bilirrubina normal, NT-
proBNP 4800 pg/ml (normal para su rango de edad < 900 pg/ml). Gasométricamente
presentaba insuficiencia respiratoria parcial con pO2 de 50 mmHg. En la radiografia
de térax (figura 2) se evidencié engrosamiento hiliar. Durante el ingreso se realiz6
ecocardiograma transtoracico que informé de dilatacion, hipertrofia y disfuncion
ventricular derecha y signos de hipertension pulmonar severa (PSAP de 61 mmHg
para una presion estimada de auricula derecha de 10 mmHg). Se ampli6 el estudio
con tomografia axial computarizada de térax que puso de manifiesto infiltrados
intersticiales y pequefias areas en vidrio esmerilado en l|6bulo inferior izquierdo,
descartandose tromboembolismo pulmonar. Teniendo en cuenta ese hallazgo el
estudio se enfocd en el diagndstico diferencial de las causas secundarias de

hipertension pulmonar.
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Figura 2

Se solicitd perfil de autoinmunidad en el que se obtuvo positividad de anticuerpos
antinucleares 1/1280, con anticuerpos anticentrdmero positivos a titulo alto 451 U/ml
(positivo alto > 10 U/ml) asociado a patron antimitocondrial conocido. Ante la sospecha
de enfermedad del tejido conectivo se realizé capilaroscopia periungueal que puso de
manifiesto la existencia de megacapilares, microhemorragias y areas de
neovascularizacion. Con los resultados anteriores: engrosamiento de la piel de dedos
de las manos, sindrome de Raynaud con capilaroscopia patoldgica, telangiectasias y
el patrén de autoinmunidad descrito, se plante6 el diagndéstico de esclerosis sistémica
cutanea limitada como causa de hipertension pulmonar arterial severa.

Se completd el estudio con transito baritado eso6fago-estomago-duodeno, sin
evidenciar alteraciones, y panendoscopia oral que mostrd ectasia gastrica antral.

Se realizaron pruebas funcionales respiratorias: FVC: 2650 (87%) FEV1: 2140 (90%)
REL: 81, TLC: 82% RV: 67% RV/TLC: 80%; DLCO: 39% KCO: 47%, obteniendo como
resultado una disminucion grave de la capacidad de difusién al CO sin alteraciones
ventilatorias, compatible con alteracion vascular pulmonar. Se realizé también una

gammagrafia de ventilacion/perfusion que descarté enfermedad tromboembodlica.
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EVOLUCION

Se inici6 tratamiento con diuréticos, dapagliflozina, hidroxicloroguina y metotrexato,
ademas de oxigenoterapia. Se realizo cateterismo cardiaco derecho que confirmo la
existencia de hipertension arterial pulmonar con datos de alto riesgo, por lo que se
remitié para valoracion por la Unidad de Hipertension Pulmonar de nuestro centro de
referencia y se inici6 tratamiento dirigido con triple terapia: sildenafilo, macitentan y
treprostinil subcutaneo. Inicialmente presenté mejoria parcial, tanto desde el punto de
vista clinico con mejoria de la insuficiencia respiratoria, como analitico con descenso
de los niveles de NT-proBNP. Para optimizacion del tratamiento se sustituyo
sildenafilo por riociguat. Un mes mas tarde hubo que retirar macitentan por mala
tolerancia con desarrollo de nuevo episodio de insuficiencia cardiaca. Actualmente se

encuentra incluida en el ensayo clinico IMPAHCT AV-101-002, en situacion estable.

DIAGNOSTICO

Esclerosis sistémica cutanea limitada con hipertension pulmonar severa con datos de

alto riesgo.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Se trata de una mujer de 66 afios con antecedentes de colangitis biliar primaria (CBP)
que debuté con disnea e insuficiencia respiratoria hipoxémica. A través de la
anamnesis y exploracion fisica encontramos datos que orientaron a la existencia de
conectivopatia y en ecocardiograma transtoracico datos indirectos de hipertension
pulmonar severa. Se llevo a cabo cateterismo cardiaco derecho que confirmé la
existencia de hipertension pulmonar. Se realiz6 un amplio diagnaostico diferencial. Una
vez descartadas las causas cardiovasculares, pulmonares y tromboembodlicas, el
estudio se orient0 a otras patologias, lo cual unido a la historia clinica y la exploracion,
establecieron un indice razonable de sospecha de esclerosis sistémica.

Cabe mencionar que la esclerosis sistémica cutanea limitada es una variante o subtipo
de la esclerosis sistémica en la que la afectacion cutanea esta limitada a regiones
distales de extremidades (hasta los codos y rodillas) y por encima de las claviculas

(cara y cuello). Se encuentran anticuerpos anticentrémero en hasta el 60% de los
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casos, aunque pueden existir otros patrones, sobre todo anti-PM y anti-Scl-70.
Muchos de estos pacientes tienen manifestaciones del llamado sindrome CREST:
calcinosis cutis, Raynaud, dismotilidad esofagica, esclerodactilia y telangiectasias.
La hipertension pulmonar es una de las afecciones que aumentan la morbimortalidad
de la enfermedad.!

Asimismo, es conocida su relacién con la CBP, estimandose la prevalencia entre el 7-
15% de los pacientes con esclerosis sistémica. La asociacion se da con mas
frecuencia en la variante limitada de la enfermedad, particularmente con el sindrome
CREST. La asociacion CREST y CBP recibe el nombre de sindrome de Reynolds,

considerada por algunos autores con mejor prondstico a largo plazo.?

El diagnostico de esclerosis sistémica puede ser previo al de hipertension arterial
pulmonar, pero en algunas ocasiones como en este caso, el diagnostico se realiza
una vez establecida la insuficiencia respiratoria, lo que conllevé un retraso en el
tratamiento y por ende un peor prondstico.

Los pacientes con hipertension arterial pulmonar debida a esclerosis sistémica
cutanea limitada que no responden al tratamiento médico y con enfermedad de base
estabilizada, pueden ser candidatos a trasplante combinado (pulmén-corazén) o

pulmonar, aunque la experiencia global es escasa.?
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CASO CLINICON.c 7

TITULO: EDEMAS GENERALIZADOS EN PACIENTE CON INSUFICIENCIA
CARDIACA: NO TODO ES LO QUE PARECE.

Alicia Guzman Carreras?!, Sahar Okab Ghalem?, Maria del Rosario Iguaran
Bermudez?, Mariam Farid Zahran Osuna?.

! Residente de segundo afio de Medicina Interna del Hospital Clinico de San Carlos,
Madrid.

2 Facultativo Especialista de Area de Medicina Interna del Hospital Clinico de San
Carlos, Madrid.

Palabras claves: Edema. Sindrome nefrético. Glomerulonefritis membranosa.

HISTORIA CLINICA

Se trata de un varén de 81 afios con hipertension arterial, sindrome de apnea
obstructiva del suefio y enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC) con
bronquiectasias. Ademas, es exfumador con un indice paquete-afio de 30 y presenta
entre sus antecedentes cardiopatia isquémica cronica tratada mediante
revascularizacion en 1997, con episodios de descompensacion de insuficiencia
cardiaca (IC) posteriores y fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI)
preservada.

El paciente acude a Urgencias por cuadro de una semana de evolucion de edemas
en ambos miembros inferiores hasta raiz de miembros y escroto, junto con aumento
progresivo de su disnea habitual hasta hacerse de minimos esfuerzos. Refiere
también tos con expectoracion amarillenta, sin fiebre ni sensacion distérmica
asociada.

En la exploraciéon fisica destaca leve taquipnea en reposo (22 rpm), con buena
saturacion basal (97%) y frecuencia cardiaca (79 Ipm), crepitantes en campos
inferiores de ambos hemitérax y edema hasta raiz de ambos miembros inferiores con

févea grado Il, asi como importante edema de pared.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

El andlisis de sangre muestra elevacion del Nt-proBNP (2014 pg/mL), sin otros datos
de interés. Los reactantes de fase aguda y los marcadores de dafio miocardico no se
encuentran elevados, y la funcion renal se encuentra preservada. Un
electrocardiograma evidencia ritmo sinusal y signos de isquemia cronica ya descritos.
En la radiografia de torax presenta cardiomegalia, signos de redistribucion vascular y
derrame pleural bilateral de predominio izquierdo.

Por todo lo previo, se establece el diagnéstico inicial de descompensacion de
insuficiencia cardiaca (ICA), iniciando diurético intravenoso. Ademas, dada la clinica
respiratoria acompafiante y el antecedente de bronquiectasias, se afiade
levofloxacino, considerando la sobreinfeccidén de éstas como posible desencadenante
de la ICA.

EVOLUCION

A su llegada a planta de hospitalizacion se completa el estudio solicitando nuevo
andlisis de sangre, donde destaca hipoproteinemia (4.4 g/dl (6.6-8.3)) e
hipoalbuminemia (2.2 g/dL (3.5-5.3)), con ascenso de LDH (718 U/L (208-378)), y se
realiza un ecocardiograma transtoracico, donde persiste la FEVI preservada y se
evidencia hipertension pulmonar moderada, sin valvulopatias ni otros cambios con
respecto a previos. En una nueva radiografia de térax de control se observa mejoria
del derrame pleural bilateral en comparacion con la radiografia de urgencias,
demostrandose un patron intersticial con pérdida de volumen del pulmén izquierdo, ya
conocido y en probable relacién con las bronquiectasias, junto con un infiltrado con
broncograma aéreo retrocardiaco descrito en placas anteriores, sin otros hallazgos.
Dada la persistencia del edema bilateral a pesar de tratamiento diurético y ante la
hipoproteinemia presentada, se solicita una ecografia abdominal para descartar
causas obstructivas, sin alteraciones resefiables, asi como un sistematico de orina
como método de cribado de proteinuria, observando proteinas en orina de 400 mg/dL
(0-5). Se confirma proteinuria en rango nefrético en orina de 12h en la que se
encuentra un cociente de albumina/creatinina de 2731 mg/g (0-30).

Dentro del estudio de sindrome nefrético se solicitan serologias del virus de la

inmunodeficiencia humana (VIH) y virus hepatotropos que son negativas,
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autoinmunidad (incluyendo ANAS, anticuerpos anti-péptido citrulinado, anti-membrana
basal glomerular, ANCA vy anti-receptor de la fosfolipasa A2) también negativos. No
se observa consumo de complemento y las crioglobulinas son negativas. Dentro de
los marcadores tumorales, Unicamente presenta minima elevacion del antigeno
carcinoembrionario (CEA 5.2 ng/mL) (0.1-5)), antigeno especifico prostatico (5.4
ng/mL (<4)) y del CA 125 (75.9U/mL (0.1-35)).

De la mano del servicio de Nefrologia se lleva a cabo una biopsia renal, cuyo

diagndstico anatomopatoldgico fue de glomerulonefritis membranosa (GNM).

DIAGNOSTICO

Sospechando GNM secundaria a malignidad tras descartar todo lo anterior, se solicita
una TC de térax (Figura 1) donde presenta una masa en lobulo inferior derecho de 7
cm en probable relacion con tumor primario pulmonar, con adenopatias hiliares y
mediastinicas homolaterales. El estudio anatomopatoldgico de la masa fue sugerente

de cancer de pulmén de célula pequefia.

Figura 1. Tomografia axial computerizada (TC) donde se objetiva masa pulmonar en l6bulo

inferior derecho (flecha).
El diagnéstico final fue sindrome nefrético por GNM secundario a neoplasia pulmonar.

A pesar del inicio de tratamiento quimioterapico, en PET-TC de seguimiento se

evidenciaron metastasis cerebrales, falleciendo el paciente en los meses posteriores.
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DISCUSION

El edema es la manifestacion clinica de un aumento del volumen del espacio
intersticial. En edemas localizados agudos se deben descartar trombosis venosas
profundas, linfangitis aguda, rotura de quistes de Baker, celulitis e incluso eritema
nodoso. Las causas cronicas de edema localizado son: el linfedema, la insuficiencia
venosa cronica y otras mas remotas como la distrofia simpatica refleja. En el caso de
edemas generalizados se deben valorar causas sistémicas, incluyendo causas
cardiacas (como la insuficiencia cardiaca, pericarditis e insuficiencia tricuspidea), asi
como hipoalbuminemia por desnutricibn o enteropatia, la hepatopatia crénica, el
mixedema, la enfermedad renal y el sindrome nefrético. Por ultimo, se deben
descartar farmacos responsables del cuadro como los calcio-antagonistas y los
antinflamatorios no esteroideos (AINES) (1).

Se debe sospechar sindrome nefrético en pacientes con edema, hiperlipemia,
hipoalbuminemia y proteinuria >3.5 g/24h. La tira reactiva de orina puede servir de
método de cribado, estimando posteriormente la proteinuria mediante orina de 24h o
cociente albumina/creatinina en una muestra matutina. Se define normoalbuminuria
como un cociente de albumina/creatinina<30 mg/g o una albuminuria <30 mg/dia y
microalbuminuria entre 30 y 300 mg/dia. La proteinuria no nefrética corresponde a
valores inferiores de proteina a 3.5g/24h, cociente de albumina/creatinina >300mg/g
o albumina> 300mg/dia. Se denomina proteinuria en rango nefrético si existe una
excrecion de proteinas >3.5 g/24h (2,3).

La causa de sindrome nefrotico mas frecuente en nifios es la nefropatia por cambios
minimos. En adultos el 30% son secundarias a diabetes mellitus, amiloidosis y lupus,
siendo el resto debidas a causas primarias entre las que se encuentran la nefropatia
de cambios minimos, glomerulonefritis focal y segmentaria y nefropatia membranosa
(3). El sindrome nefrético es indicacion de biopsia renal salvo en nifios, en los que
s6lo se realiza si no hay respuesta al tratamiento con esteroides.

La GNM constituye hasta el 20-30% de los casos de sindrome nefrotico en pacientes
caucasicos. En adultos, su causa suele ser primaria debido a anticuerpos circulantes
frente a antigenos podocitarios, siendo el mas frecuente el receptor de la fosfolipasa
A2. No obstante, también existen casos secundarios a enfermedades autoinmunes

(Lupus, sarcoidosis), malignidad, infecciones (virus hepatotropos, VIH) y farmacos
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(AINEs, antiTNF). Hasta el 20% de los pacientes con GNM tienen malignidad
subyacente, sobre todo de 6rgano soélido como prostata, pulmén, mama, vejiga o

tracto gastrointestinal) (4).

CONCLUSIONES

En resumen, este caso ilustra la importancia de considerar una amplia variedad de
diagnoésticos diferenciales en pacientes con edema y sintomas sistémicos. La
apariciéon de sindrome nefrético puede tener mdultiples causas subyacentes, y es
fundamental llevar a cabo una evaluacion exhaustiva para identificarla y proporcionar

un tratamiento adecuado.
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CASO CLINICON.°8
TiTULO: LA TORMENTA PERFECTA.

Gimena Rodriguez?!, N. Escamillal, N. Robles Barrena?, A. Gil Abrizanda?, J.A.
Rueda
! Hospital Universitario Rey Juan Carlos.

Palabras clave: Sindrome antifosfolipido, hemorragia alveolar.

CUERPO DEL CASO

Varon de 50 afios fumador de medio paquete al dia con antecedentes personales de
Hipertension Arterial, dislipemia, Sindrome Antifosfolipido con triple positivo (IgG
anticardiolipina y 1gG antibeta2-glicoproteina >80 Ul y Anticoagulante lapico +),
trombosis senos venosos en 2004, trombosis venosa profunda en 2011 vy
tromboembolismo pulmonar bilateral en 2012 en relacién con infradosificacion de
sintrom y maladheracia al tratamiento (rango Optimo 2.5-3.5), enfermedad renal
cronica G4 A3 secundaria a nefroangioesclerosis, ateroesclerosis de arterias de
miembros inferiores (2018 y 2021), cardiopatia hipertensiva con fraccion de eyeccion
conservada. Su tratamiento habitual es aspirina 100 mg 1 comprimido al dia,
Acenocumarol, Amlopidino 10 mg 1 comprimido cada 24 horas y enalapril 20 mg 1
comprimido cada 24 horas.

Acude a urgencias por disnea de 2 dias de evolucion y varios esputos hemoptoicos
desde hacia menos de 24 horas. A su llegada fracaso respiratorio, saturando al 89%
basal, con tensién arterial 112/63 mmHg, frecuencia cardiaca de 73 latidos por minuto
y afebril. A la auscultacion llamaba la atencidn los crepitantes bibasales. Se realiza
una primera radiografia de térax donde no se evidencian grandes alteraciones (figura
1). En urgencias el paciente decide irse de alta voluntaria antes de completar el
estudio.

Vuelve a acudir a nuestro hospital a las 12 horas, presentando disnea, mayor
hemoptisis, dolor toracico opresivo y sensacion distérmica. Presentaba una tensién
arterial de 118/59 mmHg, fracaso respiratorio con saturacion al 85%, afebril con una

frecuencia de 94 latidos por minuto. Volvemos a realizar una radiografia de torax
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donde evidenciamos infiltrados centrales bilaterales, en infiltrado derecho con
broncograma aéreo (figura 2). Se realiza analitica donde llama la atencion
hemoglobina 10 g/dL (13 - 17), plaquetas de 67.000 uL (150.000 - 450.000), INR de
4.7, Creatinina 3.7 mg/dL (0.67 - 1.17) (basal 2.5), ferritina elevada, LDH de 534 UI/L
(Inf. 250) y PCR normal. En frotis se evidencian esquistocitos. Se amplié haptoglobina
gue resulté indetectable. En gasometria arterial presentaba pH 7.32 PO2 54 PCO32
HCOS3 16 y acido lactico de 2.6

Ante estos hallazgos e inestabilidad clinica del paciente, se decide ingreso en UCI con
monitorizacion continua. En la Radiografia de térax tras colocacion de catéter venoso
central (tras dos horas de la previa -figura 3-) se aprecia incremento de los infiltrados
bilaterales, sobre todo de predominio central y basal. En UCI se mantiene estable tras
iniciar sueroterapia y soporte respiratorio con oxigeno a alto flujo.

Se realiza TAC torécico a las 5 horas del ingreso, donde se evidencia afectacién
parenquimatosa pulmonar, en areas en vidrio deslustrado, de distribucion aleatoria
bilateral de predominio en campos pulmonares inferiores, algunos asociando
engrosamiento septal, conformando un patron en empedrado, que en contexto de la
hemoptisis e insuficiencia respiratoria sugieren hemorragia alveolar aguda. Tras
estabilizacion, al dia siguiente se realiza broncoscopia, donde se confirma hemorragia
alveolar difusa.

En resumen, se trata de un paciente con antecedentes de sindrome antifosfolipido, en
tratamiento con sintrom y AAS por antecedentes de trombosis arterial y venosa que
presenta una hemorragia alveolar aguda, fracaso renal agudo AKIN 3 y anemia con
trombopenia y esquistocitos en frotis, que hacen sospechar de microangiopatia
trombdtica. Poniendo en relacidén todos estos datos y el antecedente de sindrome

antifosfolipido se lleg6 a un diagndstico final.

DIAGNOSTICO FINAL

Sindrome Antifosfolipido Catastrofico.
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

El Sindrome Antifosfolipido catastréfico (CAPS) es una complicacion rara del SAF,
con una prevalencia estimada inferior al 1%. Se caracteriza por multiples trombosis
gue afectan a diferentes 6rganos, que se producen en un espacio de tiempo recortado,
y que afectan de forma predominante a vasos de pequefio calibre 2,

El 6rgano mas frecuentemente afectado es el rindn (hasta en el 70% de los casos),
lo que se traduce en un rapido deterioro de la funcién renal. EI segundo 6rgano mas
frecuentemente afectado es el pulmén (64%), produciéndose en la mayoria de las
ocasiones un sindrome de distrés respiratorio, aunque no es infrecuente la aparicién
de hemorragia alveolar. Ademas, puede haber afectacion de la microvasculatura
hepatica (33%) y gastrointestinal (25%). Paraddjicamente, el sistema nervioso central
se afecta con menos frecuencia que en el SAF2. Analiticamente, es frecuente la
apariciéon de anemia hemolitica microangiopatica con presencia de esquistocitos y
trombopenia secundarias.

Por sus particulares caracteristicas clinicas, se han propuesto unos criterios de
clasificacion especificos para el SAF catastréfico, que incluyen: evidencia de afeccion
de 3 0 més drganos o tejidos; evolucion clinica en una semana 0 menos; confirmacion
histopatolégica de trombosis de pequefio vaso y/o la presencia de aFL. Si se cumplen
los 4 criterios, el paciente se clasifica como SAF catastrofico definitivo. Sin embargo,
no siempre aparecen las 4 caracteristicas en el mismo paciente, o es dificil
demostrarlas. Por ello, existen otras combinaciones de 3 criterios o criterios
incompletos (2 érganos afectos en lugar de 3, ausencia de confirmacion histolégica,
presentacion clinica en mas de una semana) que dejan el SAF catastréfico en el
ambito de lo probable!.

Nuestro paciente presenta tres de los cuatro criterios de CAPS: afectacion de 2 tejidos
(rifidn y pulmdn) con alteraciones analiticas tipicas que se desarrolla en menos de una
semana y un diagnéstico previo de SAF. Resulta extraordinaria la velocidad de
instauraciéon del cuadro, en un escenario en el que el director de orquesta resulta la
autoinmunidad del SAF que precipita una tormenta inflamatoria con la consiguiente

inestabilidad clinica que observamos en pocas horas.
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Sospechar este cuadro clinico hubiera resultado muy dificil, razon por la cual el SAF
catastrofico tiene un alto indice de mortalidad (30%)?!. Pensar que nos encontrabamos
en una enfermedad autoinmune dada la hemorragia alveolar, fracaso renal agudo y
presencia de microangiopatia trombotica nos podria haber hecho sospechar en otras
entidades como la granulomatosis con poliangeitis o sindrome de Goodpasture. No
obstante, afortunadamente el antecedente con criterios clinicos y analiticos para SAF
resulté esencial para instaurar el tratamiento de forma rapida y eficaz.

Actualmente, dada la falta de ensayos clinicos prospectivos, las recomendaciones
para el tratamiento son empiricas y se basan en el analisis del registro y en el
consenso de expertos sobre CAPS. El tratamiento se basa en tres puntos principales:
iniciar tratamiento con anticoagulacion intravenosa, pulsos de corticoides con 250
mg/dia durante 3 dias y el uso de tratamiento con plasmaféresis, inmunoglobulina
intravenosa y/o inmunoterapia °.

En concreto, nuestro paciente precisé de terapia con oxigeno a alto flujo, pulsos de
metilprednisolona 250 mg durante 3 dias, con posterior pauta descendente, cinco
sesiones de plasmaféresis y tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas. A los 5
dias el paciente presentdé mejoria respiratoria que permitié control y seguimiento en
planta. Se inicié tratamiento con Rituximab a la semana y a los 15 dias. Iniciamos
anticoagulacién a dosis intermedias con heparina a la semana ante la ausencia de
hemoptisis. Tras 20 dias realizamos una radiografia de control (figura 4), con
resolucion de los infiltrados alveolares bilaterales.

En conclusion, el sindrome antifosfolipido catastrofico se trata de una entidad
infrecuente que tal y como hemos presentado resulta de extrema gravedad. La rapida
instauracion del sindrome obliga al clinico a tener un alto indice de sospecha, ya que
como ocurrié con nuestro paciente, el inicio temprano del tratamiento inmunosupresor

resulté fundamental su recuperacion.
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CASO CLINICON.29
TITULO: UNA FARINGE MUY MONA.

Esther Exp6sito Palomo?, Alberto Diaz De Santiago?!, Sara De La Fuente Moral?,

Alejandro Mufioz Serrano!, Marcos Lépez Dosil.

1 Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario Puerta de Hierro
(Majadahonda).
2 Servicio de Microbiologia, Hospital Universitario Puerta de Hierro (Majadahonda).

Palabras clave: ITS, faringitis.

ANTECEDENTES PERSONALES

= Vardn de 39 afos natural de Madrid.

* No alergias medicamentosas conocidas.

= Habitos toxicos: No fumador, bebedor ni consumidor de drogas.

= FRCV: No hipertension arterial, diabetes mellitus ni dislipemia.

» Posible sifilis secundaria diagnosticada en diciembre de 2021 por RPR 1/32
tratado con penicilina G benzatina 2,4 Ul IM en dosis Unica el 28/12/2021.

= Otosifilis (neurosifilis) en enero de 2022 tratado con Penicilina G sdodica
intravenosa durante 14 dias, sin secuelas neuroldgicas posteriores.

= Uretritis por Chlamydia y N. gonorrhoeae en mayo de 2023, tratadas con
ceftriaxona 500mg intramuscular en dosis Unica y azitromicina 1 gramo via oral
en dosis Unica.

= Quiste Bosniak Il polar renal superior derecho de 12 mm no complicado.

* No antecedentes quirdrgicos de interés.

HISTORIA ACTUAL

Varén de 39 afios que acude el dia 13 de septiembre de 2023 a consultas de Medicina
Interna por fiebre de hasta 38°C sin tiritiona, odinofagia, deposiciones blandas con
abundante moco, sin rectorragia o pus, con proctalgia y autopalpacion de bultomas
dolorosos inguinales y cervicales bilaterales. Tres dias antes de acudir al hospital,

presentd malestar general con cefalea, mialgias, astenia y odinofagia. Refiere relacion
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sexual de riesgo (anal y oral sin preservativo) el dia 3 de septiembre de 2023 con

persona del mismo sexo. Niega lesiones cutaneas, genitales, exudado purulento por

uretra, disuria, polaquiuria y tenesmo vesical. Actualmente recibe profilaxis pre-

exposicion frente al VIH con buena adherencia al tratamiento.

EXPLORACION FISICA INICIAL

TA: 125/65mmHg, FC: 70lpm, Sat02 99% basal, T2 36.5°C.

Consciente y orientado. Eupenico. Normocoloreado y bien perfundido.

Cabeza y cuello: Ulcera en pilar amigdalino posterior derecho con exudado
purulento e hipertrofia amigdalar bilateral (foto n° 1). Adenopatias cervicales
superficiales, dolorosas, bilaterales, la de mayor tamafio de aproximadamente 2
cm derecha.

Auscultacion cardiaca y pulmonar: ritmico sin soplo. Murmullo vesicular
conservado.

Abdomen: Ruidos presentes. Blando. No doloroso. No masas ni organomegalias.
Adenopatias inguinales bilaterales, superficiales, rodaderas, dolorosas, la de
mayor tamano de aproximadamente 1 cm.

Genitales: No exudado uretral ni lesiones cutaneas en recto ni genitales.

No lesiones cutaneas.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Inicialmente se solicita PCR de Chlamydia trachomatis, Mycoplasma genitalium, N.

gonorrhoeae en exudado rectal y orofaringeo, serologia de Treponema pallidum, VIH

y carga viral plasmatica de VIH, ademas de una analitica general con los siguientes

resultados:

* PCR Chlamydia, N. gonorrhoeae, M. genitalium en exudado rectal 13/09/2023:
negativo

= Cultivo de N. gonorrhoeae en exudado rectal 13/09/2023: negativo

= PCR Chlamydia, N. gonorrhoeae en exudado faringoamigdalino 13/09/2023:
negativo

= Cultivo de N. gonorrhoeae en exudado faringoamigdalino: pendiente.

= CVP VIH 13/09/2023: negativa
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= Toxoplasma IG e IgM 13/09/2023: negativo
» Analitica 13/09/2023: destaca proteina C reactiva 53 mg/L (0.1-10 mg/L), con
linfopenia de 0.9 10E3/microL (1.2 - 4.0 10E3/microlL), resto de serie
(hemoglobina, leucocitos y plaquetas) normales con funcion renal, funcién
hepatica e ionograma normal.
Al dia siguiente (14 de septiembre de 2023) con dichas pruebas negativas, se amplia
PCR de Monkeypox virus (mpox) en el raspado de la ulcera amigdalina siendo el
resultado positivo para mpox. La PCR para LGV, VHS, VHZ, T. pallidium y H.
influenzae resultoé negativa.
Cabe destacar que 5 dias antes (08/09/2023), el paciente tuvo serologia de lues
negativa y PCR de Chlamydia, N. gonorrhoeae, M. genitalium en recto y
faringoamigdalino negativo. Cribado realizado en la consulta de seguimiento de la
profilaxis preexposicion del VIH.

EVOLUCION MEDICA

Inicialmente, en el dia 1 en consulta, se administra una dosis de ceftriaxona 500mg
intramuscular, una dosis de penicilina G benzatina 2,4 Ul intramuscular y se indica
doxicilina 100mg 1 comprimido cada 12 horas durante 21 dias ante sospecha de ITS
comunes incluyendo LGV.

El dia 2, solicitamos al servicio de Microbiologia ampliar estudio de PCR de mpox en
exudado faringoamigadalino resultando positivo, por lo que, de acuerdo con las
recomendaciones de salud publica, se indica aislamiento domiciliario hasta que se
resuelvan las lesiones cutaneas completamente (costras incluidas). Ademas, recibié
tratamiento de soporte oral con antiinflamatorios y antitérmicos. Se suspende
doxicilina.

El dia 3, se pone en contacto el paciente con el servicio de Medicina Interna por la
aparicion de dos lesiones cutaneas pustulosas con base eritematosa en tronco (foto
n° 2), sin afectacion palmo-plantar. Se pauta al paciente septomida y fucidine topico
en las lesiones cutaneas.

El dia 7 después del inicio de la sintomatologia, se encuentra sin fiebre, cese de las
deposiciones blandas y mejoria de la proctitis. Persisten algunas lesiones cutaneas

en fase de costra y dos nuevas en fase de papula eritematosa en tronco (foto n° 3).
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Tras la instauracién de tratamiento sintomatico el paciente evoluciona favorablemente.
El dia 16 , desaparicion de la Ulcera amigdalina derecha, aunque persiste 3 pustulas

en tronco en fase de costra (foto n° 4).

DIAGNOSTICO

Infeccion de transmision sexual producida por mpox.

DISCUSION

En resumen, se trata de varéon de 39 afios, HSH, con historia de infecciones de
transmision sexual previamente (neurosifilis y uretritis por Chlamydia y N.
gonorrhoeae) en profilaxis pre-exposion diaria frente VIH que acude a nuestra
consulta por fiebre, faringoamigdalitis, adenopatias y proctitis leve. Inialmente nos
planteamos como diagndstico diferencial infeccion por sifilis, N. gonorrhoeae o
primoinfeccion de VIH (aunque esta Ultima baja sospecha por encontrarse con
preexposicion de VIH y presentar buena adherencia). Sin embargo, tras resultados
microbioldgicos negativos, nos planteamos la infeccién por mpox dado el aumento de
casos en estas Ultimas semanas, resultando positiva la PCR en el exudado amigdalar.
El virus Monkeypox se transmite a los humanos a través del contacto con animales o
humanos infectados o bien a través de fomites. El periodo de incubacion es de 6 a 16
dias, aunque puede variar entre 5y 21 dias.

En el reciente brote de 2022 en Espafia, la transmision entre parejas sexuales, en
relacion con el contacto estrecho, parece ser el mecanismo de transmisién
predominante. Un elevado porcentaje son hombres que han mantenido relaciones
sexuales con hombres (HSH).

Se considera que los pacientes dejan de ser infectivos después de la caida de todas
las costras.

La capacidad de deteccién por PCR del ADN del virus en lesiones cutaneas esta bien
establecida. Dada la limitada duracion de la viremia es preferible obtener muestras de
exudados, costras y aspirado del fluido de las lesiones en lugar de muestras

sanguineas.
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En cuanto al tratamiento, el antiviral de eleccion es el tecovirimat 200mg 3 capsulas
(600mg) cada 12 horas durante 14 dias, indicado en pacientes con enfermedad grave,
inmunodeprimidos, embarazadas o periodo de lactancia y nifios menores de 8 afios.
Ademas, se deberd mantener el aislamiento respiratorio y de contacto hasta que se

resuelvan las lesiones cutaneas completamente.

CONCLUSIONES:

La infeccion por mpox puede tener manifestaciones extracutaneas. En este caso, el
paciente debutd con faringoamigdalitis derecha, adenopatias y proctitis leves sin

lesiones cutanea, por lo que precis6 de un alto grado de sospecha epidemioldgica.
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ILUSTRACIONES

Foto 1. Ulcera en pilar posterior de amigdala derecha
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Foto 2. Lesiones pustulosas cutaneas en Foto 3. Lesiones cutaneas sobreelevadas

tronco eritematosas en tronco

Foto 4. Resolucién de Ulcera amigdalar.
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CASO CLINICO N.° 10
TITULO: EL CASO DEL DOLOR ABDOMINAL QUE EMOCIONO A SPIELBERG.

Sara Fernandez Gonzalez!, David Serantes Gomez!, Jorge Rodriguez Rodriguez?,

Miguel Angel Duarte Millan?, Sonia Gonzalo Pascual.

1Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario de Fuenlabrada.

Palabras clave: anemia hemolitica, déficit de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa.

HISTORIA CLINICA

Varon de 60 afios natural de Marruecos sin antecedentes médicos de interés,
residente en Espafia desde 1990, que acude a Urgencias por dolor abdominal difuso
que focaliza principalmente en ambos hipocondrios e irradia hacia ambas fosas
iliacas, de 6 dias de evolucion. Asocia cefalea frontal, sensacion de debilidad
generalizada y orinas oscuras, sin otros sintomas acompafiantes. Habia pasado 2
semanas en Marruecos en la fiesta del cordero 2 meses antes de acudir a Urgencias.
Reconoce ingesta de alimentos habituales incluyendo habas frescas. Niega contacto
con animales, ambiente epidemiolégico positivo o transgresiones dietéticas o
medicamentosas.

Exploracién fisica inicial: T2 35,8 °C; TA 139/83 mmHg; FC 87 Ipm; SatO2 97% basal.
Aceptable estado general, consciente y orientado. Ictericia cutaneo-mucosa. Buena
hidratacion y perfusion. Auscultacion cardiopulmonar: tonos ritmicos sin soplos,
murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreafiadidos. Abdomen: ruidos
hidroaéreos presentes y normales, blando y depresible, doloroso a la palpacion en
ambos hipocondrios, sin signos de irritacion peritoneal. No se palpan masas ni
megalias. Miembros inferiores: sin edema ni signos de trombosis venosa profunda.

Pulsos pedios palpables y simétricos.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Las analiticas iniciales mostraban alteracion del perfil hepatico de patron colestasico,
con hiperbilirrubinemia hasta 6,16 mg/dL (0,3-1,2) y GGT 134 U/L (15-85), LDH 2143
U/L (80-248), deterioro de la funcion renal alcanzando creatinina méxima de 2,94
mg/dL (0,67-1,17) con datos de fracaso renal parenquimatoso, iones normales,
acidosis metabdlica con lactato 2 mmol/L (0,36-0,75), PCR 7 mg/dL (0,1-0,5),
procalcitonina 2,7 ng/ml (< 0,5) y leucocitosis de 18 1073/microL (4-11,6) con
neutrofilia cercana a 13,5 10"3/microL. Destacaba anemia normocitica con Hb 8,6
g/dL (12,0-16,0) y 9% de reticulocitos (0,80-1,50), plaquetas inicialmente normales con
discreto descenso posterior hasta 141 10"3/microL (140-450), sin alteraciones en la
hemostasia. En la analitica de orina se observé hemoglobinuria, bilirrubina > 1 mg/dL,
urobilinégeno 12 mg/dL.

Se realizé ecografia abdominal con esteatosis hepatica difusa sin otros hallazgos
resefiables.

Se realizo frotis de sangre periférica en el que se objetivaron esquistocitos escasos
(2,3 por campo) sin otras alteraciones morfolégicas destacables, asi como una prueba

de Coombs directa e indirecta que resulté negativa.

EVOLUCION

El paciente ingresa en planta con juicio clinico de anemia hemolitica intravascular no
inmune con fracaso renal agudo parenquimatoso y probable necrosis tubular
asociada.

Inicialmente existia ademas una alta sospecha de microangiopatia trombaética dada la
presencia de esquistocitos y fracaso renal, pero llamaba la atencién la ausencia de
trombopenia, por lo que se decidid vigilar estrechamente la evolucion clinica y
analitica.

Se observd mejoria progresiva de la funcion renal y descenso paulatino de los
parametros de hemodlisis, incluyendo desaparicion de los esquistocitos en frotis
seriados. Las cifras de hemoglobina y plaguetas no experimentaron grandes cambios

y no desarroll6 alteraciones en la coagulacién. Recibié Unicamente tratamiento de
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soporte sin precisar ninguna terapia especifica, estando en todo momento
clinicamente asintomatico y con buen estado general.

Se continda el estudio con una amplia bateria de pruebas, incluyendo estudio de
autoinmunidad con niveles de complemento, actividad de ADAMTS13, estudio de
hemoglobinopatias, déficit de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa (G6PDH) vy
serologias. Ademas, ante la sospecha (poco probable) de infarto renal, también se
solicité una TC abdominal sin datos de isquemia visceral u otros hallazgos de interés.
Finalmente, se recibio el resultado de déficit de G6PDH, siendo el resto de los estudios

negativos.

DIAGNOSTICO
Crisis hemolitica por déficit de glucosa-6 fosfato-deshidrogenasa. Fracaso renal

agudo parenquimatoso secundario.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

En resumen, se trata de un varén de 60 afios sin antecedentes de interés que acude
por dolor abdominal previo consumo de fabes, con cuadro clinico-analitico compatible
con anemia hemolitica intravascular no inmune, fracaso renal agudo parenquimatoso
y probable necrosis tubular asociada.

Lo interesante de este caso es identificar correctamente el cuadro clinico-analitico
para establecer el diagnéstico diferencial y solicitar las pruebas complementarias
necesarias para orientarlo. En el caso de nuestro paciente es fundamental reconocer
qgue la causa de la anemia es la hemdlisis, que se identifica por un aumento del
recuento de reticulocitos que no se explica por hemorragia reciente (regenerativa),
alteraciones analiticas que indican destruccion de glébulos rojos (aumento de LDH y
bilirrubina no conjugada). Es de gran importancia determinar la causa de la hemdlisis
y reconocer datos de alarma y procesos potencialmente mortales que requieran
actuaciones terapéuticas inmediatas.

La destruccion de hematies puede deberse a un mecanismo inmunomediado o no.
Las pruebas de Coombs (directa y/o indirecta) nos permiten confirmar el origen
autoinmune (por anticuerpos calientes, frios o por farmacos), ya que su esquema de

tratamiento difiere completamente a las no inmunes.
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El frotis permite determinar la presencia e incluso en ocasiones la causa de la
hemolisis, y es especialmente util si se sospecha una entidad clinica potencialmente
grave. Ejemplos de ello son la identificacion de esquistocitos (microangiopatias
tromboticas), parasitos (malaria, babesia) y ciertas alteraciones morfolégicas o
inclusiones citoplasmaticas eritrocitarias indicativas de trastornos hereditarios.

Las entidades que mas preocupaban por la necesidad de tratamiento inmediato eran
las microangiopatias trombdticas (al detectarse esquistocitos), entre las que se
valoraron la purpura trombotica trombocitopénica y el sindrome hemolitico urémico
(mediado por complemento como primera posibilidad); sin embargo, tanto la ausencia
de trombopenia como una evolucién favorable clinico-analitica fueron
tranquilizadoras.

Dependiendo de si la destruccion del eritrocito se debe a anomalias propias del hemati
0 a causas externas, distinguimos entre causa intracorpuscular (defectos en la
hemoglobina, estructura y funcionalidad de la membrana o trastornos enzimaticos) o
extracorpuscular. Normalmente, las congénitas o0 hereditarias suelen ser
intracorpusculares y asocian esplenomegalia, mientras que las adquiridas (salvo la
hemoglobinuria paroxistica nocturna) son extracorpusculares, debidas a diversos
mecanismos extrinsecos (hiperesplenismo, traumas mecanicos como los generados
por protesis valvulares, infecciones parasitarias como la malaria, farmacos, toxinas,
etc.), entre los que se incluye el inmunomediado. Segun donde ocurre la hemdlisis,
puede ser intravascular o extravascular (macréfagos del sistema reticuloendotelial del
bazo principalmente). En el primer caso, los productos de la hemdlisis se liberan
directamente a la circulacion, por lo que detectaremos, ademas de los parametros
sugestivos de hemdlisis, disminucién de haptoglobina libre por consumo al unirse a la
hemoglobina. La presencia de hemoglobinuria es indicativa de hemdlisis grave y
sugiere agotamiento de haptoglobina y filtracién en el glomérulo de hemoglobina libre,
lo que puede causar dafio renal.

La deficiencia de G6PDH es el trastorno enzimatico mas frecuente de los hematies y
su herencia es autosomica ligada al cromosoma X. Se observa mayor prevalencia en
regiones tropicales de Africa, Europa y Asia, llegando al 20% en algunas zonas. La
funcién de esta enzima es generar NADPH (nicotiamida-adenina dinucleotido fosfato)

en el ciclo de las hexosas-monofosfato para evitar la oxidacién de la hemoglobina.

69



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬂ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

Cuando esto no ocurre, se produce metahemoglobina, que precipita formando los
cuerpos de Heinz y ocasionando hemodlisis. El espectro de gravedad es amplio, desde
individuos asintoméaticos sin hemolisis en estado estacionario, hemdlisis cronica o
casos de hemdlisis neonatal grave, segun el grado de deficiencia enzimatica,
determinado por la variante de la G6PDH. Ciertos desencadenantes como procesos
agudos (infecciones), alimentos (habas) o farmacos (primaquina, dapsona,
rasburicasa, nitrofurantoina, entre otros) producen episodios de hemdlisis aguda
(crisis hemolitica). El diagndéstico de basa en pruebas de deteccion cualitativa o
semicuantitativa de la actividad de G6PDH, que se confirma con una prueba
cuantitativa que analiza la formacién de NADPH. EIl tratamiento depende de la
gravedad de la hemdlisis y de la anemia, e incluye tratamiento de soporte, hidratacion
y trasfusion de hematies, aunque la medida principal es evitar la exposicion a

alimentos y medicamentos que predisponen a la hemdlisis.
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CASO CLINICON.° 11

TITULO: PEQUENOS DETALLES.

Angela Garcia de Oro!, Maria Angeles Requena Callejal, David Garcia Noguero?.

1 Complejo Hospitalario Universitario de Albacete.

Palabras clave: Colitis, cytomegalovirus, mellitus diabetes.

HISTORIA CLINICA
Mujer de 66 afios con sindrome constitucional.

Antecedentes personales:

No alergias medicamentosas.

Hipertension arterial (HTA), diabetes mellitus (DM) tipo 2 y dislipemia.

Anemia por déficit de vitamina B12 y gastritis atréfica.

Carcinoma basocelular en 2021.

Cirugias: cesarea.

Tratamiento: AAS 100mg/24horas, Valsartan/Hidroclorotiazida
320/50mg/24horas, Metformina/Sitagliptina 1000/50mg/12horas, Apidra,
Simvastatina 20mg/24horas, Ferrosanol 100mg/24horas y Omeprazol
20mg/24horas.

Enfermedad actual: Mujer de 66 afios derivada desde Atencidén Primaria por anemia.

Referia pérdida de apetito, astenia y mal estado general desde hace un mes.

Presentaba hébito intestinal estrefiido de afios de evolucién, con aparicion en la Gltima

semana de diarreas explosivas sanguinolentas e incontinencia de esfinteres.

Asociaba dolor abdominal tipo retortijon y mal control glucémico.

Exploracion fisica:

Tension arterial 140/68mmHg, frecuencia cardiaca 81llpm y saturacion de
oxigeno 96%.

Consciente y orientada. Obesa. Buen estado general. Palidez cutanea y
normohidratada. Eupneica.

Auscultacion cardiopulmonar: ritmica y sin soplos. Murmullo vesicular

conservado.
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- Abdomen globuloso y depresible, sin masas ni megalias, no doloroso a la
palpacion. Ruidos hidroaéreos presentes.
- Miembros inferiores sin edemas.

- Dificultad de realizacion de tacto rectal por hipertonia anal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Laboratorio:

Glucosa 280mg/dL(74-109), urea 64mg/dL(10-50), Creatinina 0.8mg/dL(0.6-1.2),
acido arico 8mg/dL(2.4-5.7), proteinas totales 5g/dL(6.6-8.7), albumina 2.5g/dL(3.5-
5.20), prealbumina 10g/dL, Calcio 7.7mg/dL(8.6-10.2), colesterol 77mg/dL(150-200),
Fosfatasa alcalina 140U/L(35-104), LDH 252U/L(50-130) y PCR 230mg/L(0-5).
Hierro 23mcg/dL(37-145), ferritina 956ng/mL(15-150), IST 15%(23-63). TSH
0.93mcruU/mL(0.27-4.2).  Acido  folico  >20ng/mL(2.1-20), vitamina B12
<100pg/mL(<157: deficiente), 250H vitamina D 9ng/mL y HbA1C 7.2%.

CEA, CA 19.9y CA 125 normales. Proteina epididimal humana-4: 151pmol/L.
Hemoglobina 9.3g/dL(13.5-18), hematocrito 28.3%(40-54), volumen corpuscular
medio 105fL(80-95), plaquetas 278000/mcl(140-400x103), leucocitos 2500/mcl(4-
10x103) con férmula normal. Velocidad sedimentacion globular 34mm12h(1-20).
Coagulacién normal.

Autoinmunidad negativa.

Inmunoglobulinas normales. C3 normal. C4 52. Proteinograma compatible con
proceso inflamatorio agudo.

Serologias negativas para VIH, VHC, VHB, VHZ, Toxoplasma, Parvovirus y
Chlamydia. IgG+ para VHA, Rubeola, CMV y Epstein Barr. Carga viral de CMV en
plasma no detectada.

Poblaciones linfocitarias normales.

Cortisol 26.3.

Anticuerpos antiGAD suero <0.1 y Peptido C <0.1ng/mL.

Calprotectina heces >3000mg/Kg.

Coprocultivo y deteccion de Toxina Clostridioides Difficile negativos.

Hemocultivos negativos.
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Radiologia:
Radiografia torax: dilatacion de asas intestinales en hemidiafragma izquierdo, resto

normal.
Radiografia abdomen: gran dilatacion de asas.

Pruebas de imagen:

TC toraco-abdomino-pélvico(08/08/22): conglomerados adenopaticos

retroperitoneales y mesentéricos. Engrosamiento de pared rectal con dilatacion
retrograda de recto y sigma. Pequefias bandas de liquido presacro.

Colonoscopia(08/08/22): Colon derecho y transverso normales. Desde 60cm hasta

recto numerosas Ulceras extensas, geograficas, con fibrina y bordes inflamatorios.
Mucosa normal interlesional. Menor afectacion rectal. Diagnostico: colitis isquémica

severa evolucionada.

Figura 1. Colonoscopia 08/08/22.

Gastroscopia: Esofagitis por Candida. Mucosa gastrica atréfica y antral hiperémica.
PET-TC: sin evidencia de enfermedad macroscépica maligna/ infecciosa.

TC toraco-abdomino-pélvico(16/08/22): disminucién de engrosamiento rectal e

inflamacion.

Colonoscopia(22/08/22): Desde 6cm a 50cm de margen anal, mucosa ulcerada con

escasa fibrina, tejido de granulacién y areas respetadas con pseudopdlipos. Menor

afectacién rectal. Diagndstico: colitis isquémica severa en regeneracion.
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EVOLUCION

Al ingreso se inicia tratamiento con cianocobalamina, mejorando la anemia, los niveles
de vitamina B12, la leucopenia y la linfopenia, pero persistiendo las diarreas.

Se realiza TC body y colonoscopia objetivandose colitis isquémica severa y un
conglomerado adenopatico abdominal, sin otras lesiones. Se realizan biopsias en
colon y gastroscopia para completar estudio objetivando Esofagitis candidiasica. Las
primeras biopsias fueron inespecificas, por lo que se repitioé la endoscopia.

Se inicia tratamiento con Ciprofloxacino, Metronidazol y Fluconazol. Los hemocultivos
y urocultivos son negativos.

En TC abdominal y colonoscopia de control se observa escasa mejoria, aunque la
paciente presentaba mejoria clinica y de los parametros analiticos de
inflamacion/infeccion.

Tras la mejoria clinica, se procede al alta hospitalaria como colitis isquémica severa
secundaria a mal control de factores de riesgo cardiovascular (HTA, DM y obesidad).
Queda pendiente de resultados de nuevas biopsias de colonoscopia y de repetir
prueba de imagen para valorar el conglomerado adenopatico.

Posteriormente, los patélogos objetivaron en las biopsias colitis por citomegalovirus
(CMV), por lo que se inici6 tratamiento con Valganciclovir oral durante 3 semanas. Se
realizd estudio de autoinmunidad por ser en un principio una paciente
inmunocompetente con colitis por CMV y candidiasis esofagica.

Tras el tratamiento, mejord la desnutricibn severa, asi como los parametros de
inflamacion/infeccion y la anemia. Se realiz6 colonoscopia de control a los dos meses,

con mejoria y negativizaciéon de CMV, asociando también mejoria clinica.

DIAGNOSTICO
1. Colitis por CMV.
2. Conglomerados adenopaticos en retroperitoneo y mesenterio probablemente
reactivos.
Esofagitis por candida.
4. Desnutricion severa.

DM mal controlada.
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

El citomegalovirus es un virus de la familia Herpesviridae que suele ser asintomatico
en la primoinfeccién. Se transmite por contacto y suele presentarse en la infancia por
transmision vertical o en la adolescencia por via sexual. Permanece latente y puede
reactivarse en situaciones de inmunodepresion?.

El CMV suele causar infecciones graves en paciente con SIDA, enfermedad
inflamatoria intestinal o trasplantados de 6rgano soélido o tejidos hematopoyéticos. En
inmunocompetentes, se manifiesta de forma subaguda y asintomética. Existen muy
pocos casos descritos de afectacion organica diseminada por CMV en pacientes
sanos, y entre ellos, son escasos los referentes a enterocolitis?.

El 75% de los pacientes con colitis por CMV son mayores de 60 afos y no hay
diferencias entre sexos. Los factores de riesgo mas demostrados serian el tratamiento
con corticoides y la transfusion de hemoderivados. Esta enfermedad predomina en
ancianos con comorbilidades como enfermedad cardiovascular o pulmonar,
hepatopatia cronica, enfermedad renal cronica, diabetes mellitus mal controlada,
malnutricion severa o neoplasia malignad. Existen estudios que demuestran que el
envejecimiento se asocia con una disminucién de la inmunidad celular y humoral®.

El tracto gastrointestinal es la zona mas afectada, seguido del sistema nervioso central
y el rifion. Dentro del tubo digestivo, la manifestacion mas comun es la colitis,
causando sintomas como diarrea, dolor abdominal o rectorragia.

En cuanto al diagndstico de colitis por CMV, es necesario la aparicion de sintomas o
signos compatibles junto con anatomia patologica positiva para el virus. En el TC, se
observa engrosamiento de la pared intestinal y en la colonoscopia se aprecian Ulceras
y erosiones.

El tratamiento es Ganciclovir intravenoso o Valganciclovir oral durante mas de tres
semanas, aunque en inmunocompetentes basta con 14-21 dias. El 10% de los casos
requieren reseccion colénica por perforacion, sangrado o estenosis. La mortalidad a
30 dias varia entre 6.25-7.8%.

En conclusion, la deteccion de CMV se deberia incluir en el estudio de la colitis

resistente al tratamiento convencional en pacientes con factores de riesgo como

76



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬂ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

malnutricibn y diabetes mellitus, pues pueden conllevar cierto grado de

inmunodepresion asociada especialmente en personas mayores.
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CASO CLINICO N.° 12
TITULO: ¢ DE DONDE HA SALIDO?

Isabel Maria Carmona Moyano?, Maria José Redondo Urda!, Marina Andrea
Martinez Vacas?!, Ana Maria Garcia Pérez!, Lucas Miri Kim?, Sandra Cruz

Carrascosal.

1 Servicio de Medicina Interna del Hospital general universitario de Ciudad Real.
Autor para correspondencia; Carmona Moyano, Isabel Maria.

Palabras clave: micobacteria, sindrome constitucional.

HISTORIA CLINICA

Antecedentes

Mujer de 86 afios. Como antecedentes de interés destacan hipertension arterial,
fibrilacion auricular anticoagulada con sintrom, cancer de sigma intervenido hace
afnos, en remision.

Enfermedad actual: derivada a consultas de medicina interna por sindrome
constitucional, astenia, anorexia y pérdida de peso. Sin fiebre ni otra sintomatologia a

nivel respiratorio abdominal ni genitourinario.

EXPLORACION FiSICA

TA 130/85, FC 95 Ipm, afebril, saturacion periférica de oxigeno 94% respirando aire
ambiental.

Buen estado general, eupneica en reposo, ligera palidez cutanea.

Auscultacion cardiaca: ritmica sin soplos ni extratonos.

Auscultacion respiratoria: murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreafiadidos.
Abdomen blando no doloroso a palpacion, ruidos hidroaéreos presentes. Sin signos
de irritacidn peritoneal.

Extremidades sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda

No lesiones cutaneas.
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Hemograma sin leucocitosis, Hb 11.6 g/dl (12-16), Hematocrito 35,8% (37-48), VCM
86 fl (80-99), ADE 15% (11.5-19), Plaquetas 226 miles/ul (150-400). Coagulacion; INR
1.73 (2-3) Ca 19,9 100 Ul/ml (0-37) CEA normal.

Se solicita TC body y se objetivan nddulos pulmonares milimétricos en lobulos
superiores de causa infecciosa compatibles con Tuberculosis, con nédulos sélidos que
podrian ser de causa no infecciosa.

Serologias de hepatitis, VIH y quantiferon asi como baciloscopias en esputo en tres
tomas diferentes que resultaron negativas pero el quantiferén positivo.

Dado que se no presenta criterios de inmunosupresion no precisa tratamiento de TBC
latente por lo que se cita en 6 meses con TC de control.

En TC de control se observa nueva masa pulmonar solida en I6bulo superior derecho,
con aumento de tamafio de micronddulos objetivados inicialmente por lo que se amplié
estudio con fibrobroncoscopia para descartar TBC activa versus causa tumoral.
Fibrobroncoscopia:

- Citologia de BAS negativa para células malignas, células de caracteristicas
inflamatorias.

- Microbiologia de BAS aislamiento de Mycobacterium abscessus complex
(MABC) subespecie abscessus, resistente a claritomicina, ciprofloxacino y
doxiclina, sensible a amicacina, linezolid, cefoxitina, imipenem, moxifloxacino,
trimetropin- sulfametoxazol.

Recibe tratamiento con amicacina,linezolid, moxifloxacino y septrim, con buena

tolerancia y evolucion.

DISCUSION

MABC comprende un grupo de micobacterias no tuberculosas, se diferencia en 3
subespecies; abscessus, masiliense y bolletii ,las dos primeras tienen diferentes
patrones genéticos erm ( ribosoma-metilasa de eritromicina) que le proporciona
resistencia a los macrolidos. Son un grupo multirresistente y de rapido crecimiento.
En la dltima década, el nimero de casos ha aumentado y no puede explicarse solo
por el aumento de conocimiento entre los médicos y los avances en los métodos de

laboratorio. La exposicion a dicho agente es cada vez mas comun, porgue son
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resistentes a altos niveles de cloro y a otras sustancias desinfectantes que le permiten
sobrevivir en agua potable; se han aislado en depdésitos de agua, piscinas, dispositivos
meédicos, polvo doméstico y ganado.

Pueden causar una enfermedad pulmonar que se asemeja a la tuberculosis,
infecciones de la piel y tejidos blandos, del sistema nervioso central, bacteriemias,
infecciones oculares y de otro tipo.

La enfermedad pulmonar, se da especialmente en huéspedes con enfermedad
pulmonar subyacente; fibrosis quistica, bronquiectasias y tuberculosis previa. Hay dos
presentaciones; fibrocavitaria en el lobulo superior similar a la tuberculosis, en
hombres mayores con enfermedad subyacente, rapidamente progresiva, y la forma
bronquiectasica nodular, en mujeres posmenopausicas no fumadoras. Generalmente
sigue un curso indolente pero progresivo; disminucion de la funcién pulmonar y
deterioro de la calidad de vida, pero puede tener un curso fulminante con insuficiencia
respiratoria aguda.

No hay evidencia sustancial de transmision de persona-persona o de animales, pero
las ultimas actualizaciones sugieren que el MABC es transmisible entre pacientes con
fibrosis-quistica en entorno hospitalario.

El diagndstico requiere criterios clinicos, microbioldgicos y radiol6égicos como
bronquiolitis, bronquiectasias, ndédulos (como en nuestro caso) y con menos
frecuencia cavidades. El diagnostico definitivo esta determinado por el aislamiento de
MABC en las muestras clinicas, siendo el aislamiento por métodos moleculares el
estandar. Para distinguir las subespecies de MABC, se utilizan técnicas de
genotipado, lo que determinara un enfoque terapéutico mas eficaz

Aungue no hay un régimen estandar de tratamiento se sugiere 18 meses de terapia
multifarmaco que consiste en macrolidos con 2 antibiéticos parenterales (amikacina,
imipenem, linezolid, tigeciclina, cotrimoxazol) durante 2-4 meses seguida de
macrolidos orales. El objetivo es la negatividad del cultivo a los doce meses, sin
embargo, el resultado es poco realista debido a la toxicidad del tratamiento a largo
plazo, por lo que los objetivos se reducen a la mejora sintomatica y regresion

radiografica.
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CASO CLINICO N.° 13

TITULO: OPERAR O NO OPERAR, ESA FUE LA CUESTION. A PROPOSITO DE
UN CASO DE HIPERTENSION ARTERIAL

Alejandro Morales Ortega'?, Marta Guerrero Santillan?, Adriana Puente Garcia®
Carmen Ruiz de Valbuena Bueno#, Jaime Garcia de Tena?

1 Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario de Fuenlabrada. Fuenlabrada,
Madrid.

2 Departamento de Medicina y Especialidades Médicas. Universidad de Alcala.
Alcaléa de Henares, Madrid.

3 Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada. Fuenlabrada,
Madrid.

4 Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Fuenlabrada, Madrid.

Palabras claves: hipertensién arterial; hiperaldosteronismo primario; adenoma

suprarrenal.

HISTORIA CLINICA

Varén de 49 afios derivado a consultas de Medicina Interna por hipertension arterial
(HTA) de dificil control. Le habia sido diagnosticada a los 44 afios, y se habia
mantenido bien controlada con telmisartan/hidroclorotiazida 80/25 mg 1-0-0 y
amlodipino 10 mg 0-0-1. Como otros antecedentes, destacaban: hipercolesterolemia
(en tratamiento con atorvastatina) y epilepsia criptogénica del I6bulo frontal izquierdo
(controlada con carbamazepina). Trabajaba como comercial, y no tenia antecedentes
familiares resefiables.

En los 6 meses previos, la HTA habia presentado mal control (medidas en su Centro
de Salud alrededor de 150/100 mmHg) a pesar de una dieta pobre en sal y buena
adherencia al tratamiento antihipertensivo, que se habia aumentado a telmisartan 80
mg 1-0-0, hidroclorotiazida 50 mg 1-0-0, amlodipino 10 mg 0-0-1 y doxazosina 4 mg
1-0-1. El se encontraba asintomatico, aunque en la anamnesis dirigida admitié ser
roncador. En la exploracion fisica unicamente destacaban: obesidad (indice de masa
corporal: 30.03 kg/m?) y presion arterial elevada (160/100 mmHg, sin diferencias

significativas entre brazos).
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Monitorizacién ambulatoria de la presion arterial (MAPA): presion arterial promedio

diurna: 144/91 mmHg; nocturna: 123/78 mmHg (control suboptimo).

- Analisis de sangre: funcién renal, perfil hepético, sodio, potasio, hemograma y
coagulacion normales.

- Sistematico de orina: normal.

- Ecografia renal y doppler de arterias renales: normales.

- Ecocardiografia: hipertrofia concéntrica moderada-grave y alteracion de la relajacion

del ventriculo izquierdo.

- Fondo de ojo: normal.
- Polisomnografia: apnea del suefio moderada (indice de apnea hipopnea: 18).

Durante aproximadamente 2 afios se realizaron diversos cambios en el tratamiento
antihipertensivo, y se pautd CPAP nocturna. A pesar de todo ello, no se logré un buen
control de la HTA (Figura 1). Estando bajo tratamiento con
olmesartan/hidroclorotiazida 40/25 mg 1-0-0, espironolactona 50 mg 0-1-0 y
lercanidipino 20 mg 0-0-1, en unos andlisis se observé potasemia de 2.9 mEg/l (3.1-
5.1). Tras sustituir dicha medicacion por doxazosina, se amplié el estudio de HTA
secundaria:

- Cortisol salival (23:00 h): normal.

- Analisis de sangre: potasemia: 3.0 mEq/l. Gasometria venosa normal. Aldosterona:
22.5 ng/dl (1.8-23.2); concentracion de renina plasmatica (CRP): 1.4 pUl/ml (2.8-
39.9); cociente aldosterona/CRP: 16.07 (ng/dl)/(uUl/ml) (<2.5).

- Orina de 24 horas: sodio, potasio y excreciones fraccionales de ambos iones

normales. Catecolaminas y metanefrinas: normales.

EVOLUCION

Ante la sospecha de hiperaldosteronismo primario (HAP), se solicité el test de captopril
como prueba confirmatoria:

Situacion basal - Aldosterona: 34.2 ng/dl; CRP: 1.6 pUl/ml; cociente aldosterona/CRP:
21.38 (ng/dl)/(pUI/ml).

Tras captopril - Aldosterona: 24.9 ng/dl: reduccion del 27 % (>30%).
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Confirmado el HAP, para establecer su diagndstico etiolégico se realizaron las
siguientes pruebas:

- Test de estimulacion postural:

Situacion basal - Aldosterona: 30.1 ng/dl; CRP: 0.8 uUl/ml; cociente aldosterona/CRP:
37.62 (ng/dl)/(pUIl/ml).

Tras 2 horas deambulando - Aldosterona: 59.3 ng/dl; CRP: 11.0 yUl/ml; cociente
aldosterona/CRP: 5.39 (ng/dl)/(uUl/ml).

- 18-hidroxi-corticosterona plasmatica: 50 ng/dl (12.0-55.0)

- Tomografia computarizada (TC) abdominal (Figura 2): suprarrenales normales.

- Gammagrafia _con 13%-19-iodocolesterol (Figura 2): depdsito simétrico del

radiotrazador en ambas suprarrenales.

Las pruebas de imagen, la ausencia de elevacion de los niveles de 18-hidroxi-
corticosterona y el aumento de aldosterona dependiente de renina-angiotensina Il con
la deambulacién orientaban al diagnéstico de hiperplasia suprarrenal idiopética
(bilateral). No obstante, la HTA del paciente persistia mal controlada a pesar de haber
modificado su tratamiento a olmesartan/hidroclorotiazida 40/25 mg 1-0-0, lercanidipino
20 mg 0-0-1y eplerenona 50 mg 3-0-3. Finalmente, se realizo el cateterismo de venas
suprarrenales para buscar datos de lateralizacién en la produccion de aldosterona. La
correcta cateterizacion de ambas venas (Figura 3) se confirmd al obtener
cortisolemias en las venas suprarrenales mayores que la medida en la cava inferior
(con una proporcion >3:1). Los parametros analizados fueron los siguientes:
Concentraciones de cortisol y aldosterona

- Vena cava inferior: cortisol: 19.4 pg/dl; aldosterona: 53.9 ng/dl.

- Vena suprarrenal derecha: cortisol: 1005 pg/dl; aldosterona: 100 ng/dl.

- Vena suprarrenal izquierda: cortisol: 915 pg/dl; aldosterona: 21 000 ng/dl.
Correcciones por cortisol

- Vena cava inferior: 53.9/19.4 = 2.8 ng/ug.

- Vena suprarrenal derecha: 100/1005 = 0.1 ng/ug.

- Vena suprarrenal izquierda: 21 000/915 = 22.9 ng/ug.

indice de lateralizacion (izquierda/derecha): 22.9/0.1 = 229 (normal <4).

El indice de lateralizacién >4:1 confirmé que la produccion excesiva de aldosterona

era unilateral; en nuestro caso, provenia de la suprarrenal izquierda. Esta conclusion
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quedaba reforzada por la supresion de la secrecion de dicha hormona por parte de la
glandula derecha (la ratio aldosterona/cortisol en la vena suprarrenal derecha era
menor que en la cava inferior).

Con estos resultados, el paciente fue sometido a una suprarrenalectomia izquierda
laparoscopica, que se desarrollé sin incidencias. El estudio histologico reveld la
presencia de un microadenoma (0.9 x 1 cm) productor de aldosterona (Figura 4). Un
mes después de la cirugia, la monoterapia con olmesartan 20 mg al dia fue suficiente

para controlar la HTA (Figura 1).

DIAGNOSTICO

Hiperaldosteronismo primario producido por un microadenoma suprarrenal izquierdo.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El HAP consiste en la produccion excesiva de aldosterona, de forma relativamente
independiente del sistema renina-angiotensina-aldosterona y de la potasemia.l
Constituye la causa mas prevalente de HTA secundaria, pero con frecuencia es
infradiagnosticado.'? Aungue es tipica la hipopotasemia, la mayoria de las veces la
concentracion sérica de potasio normal; por ello, el HAP deberia descartarse
practicamente siempre que hubiera sospecha de HTA secundaria (como sugerian, en
nuestro caso, el empeoramiento de la HTA tras afios de buen control y la presencia
de HTA resistente, a pesar incluso del uso de CPAP).!

El diagnéstico de presuncion del HAP se basa en la elevacion del cociente
aldosterona/renina (medida como concentracién o como actividad en plasma);*® no
obstante, algunos autores prefieren evaluar ambos pardmetros sin calcular su
cociente.? Los niveles de estas moléculas estan influidos por mudltiples factores,
incluyendo el momento del dia, la postura del paciente, la potasemia, la ingesta de
sodio y algunos antihipertensivos. No obstante, en la mayoria de los casos no es
necesario interrumpir estos farmacos para obtener determinaciones de aldosterona y
renina con valor diagndéstico, con excepcion de los antagonistas del receptor de
mineralocorticoides (ARM).23 A menudo es necesario un test confirmatorio

(sobrecarga oral de sodio, infusion de suero salino, test de captoprii o de
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fludrocortisona), aunque podria evitarse en sujetos con aldosterona >20 ng/dl, renina
disminuida e hipopotasemia espontanea.3

Una vez confirmado el HAP, debe averiguarse su causa, con el objetivo principal de
comprobar si la secrecién inapropiada de aldosterona proviene de una Unica
suprarrenal (habitualmente, como consecuencia de un adenoma productor de
aldosterona) o de ambas (normalmente, por una hiperplasia suprarrenal idiopatica).
Aunque la primera prueba indicada para tal proposito es la TC abdominal,
practicamente siempre debe realizarse el cateterismo de venas suprarrenales,>* ya
que la TC clasifica incorrectamente el subtipo de HAP en hasta un 37.8 % de los casos
(como ocurrié en nuestro paciente).® La gammagrafia con 13%-19-iodocolesterol, el test
de estimulacion postural y los niveles plasmaticos de 18-hidroxi-corticosterona tienen
una baja rentabilidad diagnostica (todos sugirieron un diagndstico incorrecto en
nuestro caso), por lo que no suele recomendarse su uso.?3

El tratamiento definitivo del HAP, de demostrarse una produccion excesiva unilateral
de aldosterona, es la suprarrenalectomia del lado patolégico. De lo contrario, o si no
puede plantearse la cirugia, debe realizarse un tratamiento médico de la HTA,
utiizando ARM como primera linea, y diuréticos ahorradores de potasio como

segunda.34+6
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Figura 1 — Resultados de las pruebas de monitorizacién ambulatoria de la presién arterial
(MAPA). En el panel A se muestra una MAPA realizada en marzo de 2020, estando el paciente en
tratamiento con olmesartan/amlodipino 20/10 mg 1-0-0, amilorida/hidroclorotiazida 5/50 mg 1-0-0 y

doxazosina 4 mg 1-0-1, que revela mal control de la HTA. En el panel B aparece una MAPA realizada
en junio de 2023, 1 mes después de la suprarrenalectomia izquierda, en la que se observa una
importante mejoria del control de la HTA bajo tratamiento solo con olmesartan 20 mg 1-0-0. En
ambos paneles, la linea roja marca la presion arterial sistélica; la azul, la diastélica, y la morada, la

presion arterial media.
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Figura 2 — Pruebas de imagen. En el panel A se muestra un corte coronal de tomografia

computarizada de las glandulas suprarrenales del paciente, cuyo aspecto fue normal. En el panel B
se observa una captacion simétrica de ambas glandulas en la gammagrafia con 131-19-iodocolesterol.

Las glandulas suprarrenales aparecen sefaladas con flechas en ambos paneles.
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Figura 3 — Cateterismo de venas suprarrenales. En el panel A se muestra la cateterizacion de la
vena suprarrenal derecha (flecha roja), que drena directamente en la cava inferior (asterisco). En el
panel B aparece cateterizada la vena suprarrenal izquierda (flecha azul), que desemboca en la vena

renal ipsilateral (flecha amarilla).
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Figura 4 — Examen histolégico de la glandula suprarrenal izquierda. En el panel A aparecen dos
cortes histolégicos de la parte de la glandula suprarrenal izquierda que contenia el microadenoma (de
configuracién nodular, 0.9 x 1 cm), colocados en un portaobjetos y tefiidos con hematoxilina-eosina.
Los paneles B y C muestran, a 20 y 40 aumentos, respectivamente, el aspecto microscopico del
adenoma, que presenta un crecimiento expansivo y que queda separado del tejido suprarrenal normal
(asterisco) por una pseudocapsula (flechas). Esta conformado por células agrupadas en nidos, con un
citoplasma rico en vacuolas lipidicas (panel C). En el estudio inmunochistoquimico, resultan positivas

para Melan-A, inhibina y sinaptofisina, y negativas para cromogranina y citoqueratinas.
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CASO CLINICON.° 14

TITULO: UN DOLOR ABDOMINAL SIN BARRERAS.

Jorge Macedo Pascual*, Javier Merino Bustinduy?, Ivan Lorenzo Pérez Villalba?,
Moénica Sanchez De la Fuente?, Javier Tejada Montes?.

! Hospital Universitario 12 de Octubre.

Palabras clave: hepatomegalia, enfermedad inflamatoria pélvica, perihepatitis.

HISTORIA CLINICA

Paciente mujer de 50 afios, con antecedentes familiares con carga autoinmune (madre
con cirrosis biliar primaria, dos primas maternas con lupus eritematoso sistémico y dos
tios con enfermedad de higado graso no alcohdlico); Antecedentes personales de
enfermedad de Raynaud con capiloroscopia y autoinmunidad negativas; diarrea
funcional en probable relacién con Sll e intolerancia a la lactosa, mioma uterino de 5
cm, fibroadenoma y migrafias postCOVID. Sin toma de tratamiento habitual.

La paciente acude por cuadro de dos dias de evolucion consistente en dolor que inicio
en zona lumbar, y que posteriormente irradi6 de manera progresiva hacia pared
abdominal de forma generalizada, asi como hacia hombro derecho. No cedia con
analgesia habitual. Ademas, presento tiritona y fiebre termometrada de 38.5°C. La
paciente relata flujo amarillento vaginal puntual 3 semanas antes. Niega haber
mantenido relaciones sexuales sin proteccion. A la exploracion fisica destacan ruidos
hidroaéreos abolidos, con abdomen rigido doloroso a la palpacién superficial y
profunda de manera generalizada, focalizado en epigastrio, pufiopercusion renal
bilateral positiva y reflujo hepatoyugular positivo. Se realiza exploracion ginecoldgica
dentro de la normalidad en la que Unicamente destaca Utero compatible con tamafio
compatible con 12 semanas de gestacion, sin dolor a la movilizacion cervical ni de

anejos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se solicita analitica en la que se evidencia leucocitosis con neutrofilia, con PCR de
18.45 mg/dl, procalcitonina de 3 mg/dl, perfil hepatico dentro de la normalidad y
alteracion de parametros de coagulacion. Se extrae sistematico y sedimento de orina

en el que destaca leucocituria y bacteriuria intensa. Test de embarazo negativo. Se
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solicita valoracion por Ginecologia para descartar origen ginecoldgico del dolor.
Durante su valoracion se realiza ecografia transvaginal en la cual se evidencia utero
irregular con endometrio de 2mm, mioma de 4.5 cm en cara posterior y ovarios de 37
mm, sin patologia paraanexial ni liquido libre. Se descarta por su parte patologia
ginecologica causante del cuadro y se cursa interconsulta a Cirugia general, que
solicita un TC abdominopélvico (Figura 1) para descartar foco intraabdominal, en el
cual se evidencia hepatomegalia con l6bulo hepatico derecho de 22 cm, hipertrofia de
I6bulo hepatico izquierdo, edema periportal difuso y dilatacion de vena cava. Dada la
ausencia de hallazgos que sugieran patologia quirdrgica urgente, se ingresa a la
paciente a cargo de Medicina Interna para estudio y filiacién de dolor abdominal

agudo.

Figura 1. TC toracoabdominopélvico de la paciente en el que destacan hepatomegalia con hipertrofia
de LHI.

EVOLUCION
Descartada patologia abdominal quirdrgica urgente y dado el hallazgo del TC de

hepatomegalia con edema periportal difuso, nos plantamos ante el siguiente
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diagnostico diferencial de hepatomegalia con dolor abdominal y sindrome inflamatorio

agudo:

Causa CONGESTIVA: se plantea insuficiencia cardiaca congestiva de
predominio derecho en base a hallazgos de reflujo hepatoyugular, asi como
dilatacion de la vena cava en TC. Se realiza ecocardiograma transtoracico en
la que se encuentran FEVI conservada, sin valvulopatia estructural y sin
acinesias.

Causa TROMBOTICA: como otra de las posibles causas de hepatomegalia con
edema periportal difuso tenemos el sindrome de Budd-Chiari, se realiza
colangioRMN (Figura 2) en la que se evidencia mismos hallazgos que TC TAP,
sin evidencia de trombosis venosa a ningun nivel.

Causa AUTOINMUNE: en base a antecedentes de la familia, se solicita perfil
de autoinmunidad hepatoespecifico para descartar cirrosis biliar primaria, con
anticuerpos antiSLA, antiSP100 y antiGP120 negativos. Asimismo, la clinica
gue comenta la paciente seria muy atipica en dicha patologia.

Causa NEOPLASICA: no se evidencian lesiones ni adenopatias sugerentes de
malignidad en pruebas de imagen. Se descarta origen neoplasico de la
hepatomegalia.

Causa INFECCIOSA: a este nivel se descartan varios focos, por un lado, se
solicita serologia de virus hepatotropos para descartar hepatitis viral aguda que
resulta también negativa; por otro se descarta colangitis por ausencia de
ictericia y no evidencia de dilatacion de via biliar o litiasis en TC. En base a flujo
amarillento hace tres semanas se solicita triple toma, para descartar
perihepatitis como parte de enfermedad inflamatoria pélvica (EIP) en forma de
sindrome de Fitz-Hugh-Curtis. Asimismo, en base a pufiopercusion renal
positiva bilateral y sistematico y sedimento de orina patoldgico, se solicita un
urocultivo, en el cual crece una Klebsiella pneumoniae BLEE, sin embargo,
aunqgue explica la fiebre, el dolor lumbar y el sindrome inflamatorio agudo, no

explica la hepatomegalia ni el edema periportal difuso.

El 4° dia de ingreso de la paciente, obtenemos resultados de exudado endocervical

positivo para Chlamydia trachomatis y Neisseria gonorrhoeae. Se solicita RM de pelvis

para estudio completo de enfermedad inflamatoria pélvica, en la cual destaca minimo
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liquido libre en Douglas, con piohidrosalpinx derecho de 7 mm e hiperrealce de la
fascia peritoneal, hallazgos compatibles con EIP. Tras comunicar los resultados a la
paciente, nos comunic6 que habia tenido una relacidén sexual sin métodos de barrera

en el dltimo mes.

DIAGNOSTICO
Perihepatitis (sindrome de Fitz-Hugh-Curtis) en contexto de enfermedad inflamatoria
pélvica por Neisseria gonorrhoeae y Chlamydia trachomatis sin manifestaciones

ginecoldgicas.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La perihepatitis o sindrome de Fitz-Hugh-Curtis es una de las entidades clinicas que
pueden manifestarse como parte de la Enfermedad Inflamatoria Pélvica. Se da en
aproximadamente el 4% de las pacientes con EIP! y su agente etiolégico mas
frecuente es Chlamydia trachomatis. Los microorganismos pueden acceder por
contigliidad, via linfatica o por diseminacion hematdgena hacia el higado.

Consiste en una inflamacién de la capsula hepéatica con minima afectacién del
parénquima hepatico, que cursa con dolor abdominal en hipocondrio derecho? que
habitualmente irradia hacia hombro derecho®. El dolor también puede irradiar hacia
espalda, pelvis y pared anterior por la aparicion de adherencias entre la capsula
hepética y la pared del abdomen. Entre otros signos y sintomas destacan la fiebre por
encima de 38.5°C, nduseas y vomitos, secrecion vaginal, dispareunia, etc.

En cuanto al diagnostico es de alta sospecha en paciente en edad fértil con dolor
previamente citado. Se recomienda analitica con hemograma y bioquimica en la cual
se evidencian elevacion de reactantes de fase aguda con perfil hepético normal o
ligeramente elevado; test de embarazo, cultivos para Chlamydia trachomatis y
Neisseria gonorrhoeae, serologias de hepatotropos y VIH; y TC en el cual el hallazgo
mas caracteristico es el realce de la capsula hepatica en fase arterial®.

Cuando hay dificultades en el diagndstico, se puede realizar ecografia transvaginal o
RM para ver si se pueden evidenciar hallazgos radiolégicos tipicos de EIP. Por ultimo,
la laparoscopia es el gold standard, en el caso de la perihepatitis puede evidenciar las

adherencias “en cuerda de violin”® (Figura 3) entre el higado y la pared abdominal.
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En el diagnostico diferencial es importante descartar un embarazo ectépico,
colecistitis, hepatitis viral, colico renal, pielonefritis y apendicitis.
La complicaciones mas frecuentes son la infertilidad y algo menos usual la obstruccion
intestinal por formacion de adherencias en la cavidad peritoneal.
La perihepatitis o sindrome de Fitz-Hugh-Curtis no forma parte exclusivamente de la
EIP, sino que puede darse como manifestacion de otras enfermedades como lupus

eritematoso sistémico®, tuberculosis’, con origen en diverticulitis contigua, etc.

Figura 3. Adherencias en cuerda de violin.
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CASO CLINICO N.° 15

TITULO: PAQUIMENGITIS HIPERTROFICA COMO PRESENTACION DE LA
ENFERMEDAD RELACIONADA CON IGGA4.

Ana Salvador Rodriguez?, Victoria Gutiérrez Gémez-Lus?, Beatriz Sdnchez Moreno?,
Maria Jesus Delgado Heredia®.

1 Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario De La Princesa, Madrid.
Palabras clave: autoinmunidad, 1gG4, paquimeningitis.

HISTORIA CLINICA
Varon de 57 afios que consulta por cefalea y fiebre.
Antecedentes personales:

-Sin alergias.

-Fumador activo.

-Colitis linfocitica (2020) tratada con budesonida, en remision.

-Psoriasis palmo-plantar. Debut en 2019. Tratamiento tépico (Pimecrolimus 1%
crema).

-Virus de la hepatitis C tratado con interferon y ribavirina en el afio 2000, en remision.
Carga viral, abril de 2023 negativa.

Enfermedad actual:

Consulta en urgencias por cefalea holocraneal pulsatil con datos de alarma (le
despierta por la noche, incrementa con el valsalva) y fiebre diaria, vespertina de 1 mes
de evolucion.

Quince dias antes, a raiz de una pielonefritis aguda se halla en TC de abdomen una
masa retroperitoneal de 4cm, que engloba el uréter izquierdo, condicionando uropatia
obstructiva, precisando implante de catéter doble J. Ante dicho hallazgo, es derivado

a consultas de diagndstico rapido de Medicina Interna.
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EXPLORACION FISICA
Constantes vitales en rango. Telangiectasias malares y exoftalmos. Sin adenopatias
significativas palpables. Exploracion neurolégica sin alteraciones. Resto de la

exploracion realizada normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Andlisis sanguineo: proteina C reactiva 8.61mg/dL (0-0.5), Velocidad Sedimentacién
Globular (VSG) 107 (0-25), procalcitonina negativa. Los marcadores tumorales fueron
negativos, salvo Beta 2 microglobulina 2.9mg/L (0.8-2.2). LDH 126U/L (135-225).
Inmunoglobulinas: IgG normal, al igual que las fracciones del complemento: C3
99mg/dI (80-140) C4 26mg/dl (12-33). IgE 184 KU/L (0-100). ANA positivo 1/160 con
ANCA, antiDNAds y ENA negativos.

Microbiologia: hemocultivos y urocultivo negativos, asi como las serologias de
hepatitis, VIH, sifilis e interferon gamma de tuberculosis.

Pruebas de imagen:

e TC craneal urgente: sin hemorragia aguda intracraneal, ni signos de isquemia
aguda.

e TC cérvico-toracico: sin adenopatias susceptibles de puncion. Enfisema
paraseptal en I6bulos superiores, nédulos milimétricos (hasta 4mm) en el |6bulo
medio, inespecificos.

e PET-TAC: Sin alteraciones ORL ni en glandulas salivares. Aumento de
metabolismo en aorta ascendente y cayado aortico (SUV5.5). Tejido de partes
blandas retroperitoneal (SUV7.5), adenopatias retroperitoneales. Pancreas
normal. (figura 1) (figura 2).

e Resonancia magnética (RNM) cerebral: engrosamiento liso, minimamente
irregular, dural difuso a nivel del seno longitudinal superior, seno recto, ambos
senos transversos sigmoides, las hojas tentoriales (asimétrico, con mayor
grosor dural a nivel del seno lateral, hoja tentorial derecha), y de la hoz del
cerebelo. Engrosamiento bilateral y simétrico de los senos cavernosos, con
intensidad sefal de intermedia-baja en T1 y T2 y moderada captacién de

contraste, sin captaciones nodulares, realce leptomeningeo ni parenquimatoso.
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Signos de hipertension intracraneal (dilatacion de la vaina de los nervios
opticos). (figura 3).

e« Puncion lumbar (antes de conocer los hallazgos de la RM): Liquido
cefalorraquideo (LCR) claro con hiperproteinorraquia de 77mg/dl (20-50),
leucocitos 32 cel/mm3 (0-3), de predominio mononuclear. Cultivo y microarrays
de virus neurotropos negativos. Citologia sin datos de malignidad.

« Finalmente, se recibieron los niveles de 1gG4 sérica, de 225.3mg/dl (5.2-125),
asi como en LCR, de 3,2mg/dl (0,01-0,32mg/dl).

Figura 1. PET-TAC que muestra hipercaptacién en aorta toracica ascendente y cayado aortico.
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Figura 2: PET-TAC que muestra hipercaptacién en masa retroperitoneal condicionando uropatia
obstructiva.
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Figura 3: RNM corte axial y coronal, engrosamiento dural difuso.

101



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬁ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

EVOLUCION

Durante el ingreso persiste con fiebre diaria, cefalea holocraneal y alteraciones
visuales.

No se pudo realizar biopsia de ningun 6rgano afectado por su dificil acceso y alto
riesgo de complicaciones. Ante el cuadro clinico altamente sugestivo de enfermedad
relacionada con 1gG4 (ER-IgG4) con criterios de gravedad se decidi6 comenzar
tratamiento con metilprednisolona 500 mg/dia durante 3 dias, con excelente respuesta
clinica. Posteriormente se continla con prednisona de 60 mg /dia, con reduccion
progresiva. Considerando la afectacién del SNC se decide asociar rituximab (2 dosis
quincenales de 1 g) y metotrexato como ahorrador de corticoides. ContinGa

seguimiento en consultas de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas.

DIAGNOSTICO

ER-1gG4 con fibrosis retroperitoneal, aortitis y paquimeningitis hipertroéfica.

DISCUSION

La ER-IgG4 es una enfermedad fibroinflamatoria, mediada por el sistema inmunitario.
Se caracteriza por lesiones infiltrativas en uno o varios 6rganos, causadas por un
infiltrado linfoplasmocitario de células plasmaticas IgG4 positivas, junto con fibrosis
estoriforme, concentraciones séricas elevadas de IgG4. Puede simular trastornos
neoplasicos, linfoproliferativos e infecciosos.!

Fue descrita inicialmente en pacientes con pancreatitis esclerosante, pero con el paso
de los afos se fue evidenciando que esta entidad puede afectar virtualmente a
cualquier 6rgano.!

Con respecto a la afectacion del SNC, es infrecuente, siendo las principales formas
de presentacién la hipofisitis y paquimeningitis hipertréfica. Constituye un reto
diagnéstico, siendo primordial descartar otras causas (neurosifilis, neurosarcoidosis,
carcinomatosis meningea, granulomatosis con poliangeitis).?

En nuestro caso, las manifestaciones clinicas junto con la afectacién organica (fibrosis
retroperitoneal, aortitis, paquimeningitis hipertrofica) con elevacion de IgG4 sérica e
intratecal, siendo poco probable proceso linfoproliferativo o tumoral (no elevacion de
marcadores tumorales, LDH ni B2 microglobulina, citologias de LCR negativas) e
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infeccioso (serologia negativa para sifilis, tuberculosis, hepatitis VIH, PCR para virus
neurotropos) asi como la presencia de ANCAs negativos, sugieren la posibilidad de
confirmar el diagnéstico de paquimeningitis hipertrofica por 1gG4 sin necesidad de
biopsia meningea, en concordancia con las investigaciones realizadas por Della Torre
et al.23

En lo que concierne al tratamiento, la posibilidad de manifestaciones neurologicas
graves justifica el inicio de tratamiento con bolos de metilprednisolona seguido de
tratamiento con corticoides a largo plazo. Se han usado también agentes ahorradores
de corticoides como metotrexato o rituximab que lleva a una reduccion de los niveles
totales de IgG4 y mejoria clinica si se usa en fases iniciales de la enfermedad, como
en nuestro paciente.*

En conclusion, el caso clinico propuesto abre el debate para replantear los criterios
diagnésticos en aquellos pacientes en los que no se puede realizar el estudio
histolégico cuando la biopsia no es accesible y supone un riesgo afadido, teniendo

en cuenta la invasividad, y las posibles consecuencias del retraso del tratamiento.
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TITULO: ¢ QUE HAY DETRAS DE UNA DESCOMPENSACION HIDROPICA?

Alvaro Gonzalez Blanch Rodriguez?, Sara Uceda Pescador?, Marina Carlota Tricas

Gobémez?!, Maria Amelia Martinez Garcial, Marta Wangtemert Guerra®.

1 Servicio de Medicina Interna y Urgencias, Hospital Universitario Fundacion
Alcorcon (Madrid).
Palabras clave: hepatopatia cronica, hipertension portopulmonar, ecografia clinica.

OBSERVACION CLINICA

Antecedentes:

Mujer de 46 afios con antecedentes de tabaquismo, tiroditis de Hashimoto, artritis
reumatoide seropositiva (FR y ACCP positivas) y erosiva diagnosticada hace 25 afios
en tratamiento con rituximab desde hace 4 meses (previamente con leflunomida,
sarilumab y abatacept) y hepatopatia detectada hace unos 8 meses a raiz de
hipertransaminasemia objetivada en controles analiticos rutinarios. La etiologia de la
hepatopatia era incierta (serologia virus hepatitis y VIH negativas, autoinmunidad
ANA, ENA, anti-DNA negativa, panel hepatopatia autoinmune negativo, no consumo
de alcohol), pendiente de biopsia hepatica. Unos 6 meses antes se le realizdé eco
abdominal (higado de tamafio normal con parénquima heterogéneo sin lesiones,
vesicula y via biliar normales, bazo de 17 cm y porta permeable con calibre normal,
no ascitis) y TAC abdominal con hallazgos similares a la ecografia, aunque se
detectaron varices de escaso calibre en union eséfago-gastrica. Tres meses antes se
le realiz6 gastroscopia en la que se detectaron varices esofagicas grandes con
estigmas de riesgo de sangrado.

Tratamiento médico: levotiroxina 1750 mcg/dia; carvedilol 6,5 mg: cada 12h;

omeprazol 20 mg cada 12h y rituximab.
Enfermedad actual:

Consulta por aumento del perimetro abdominal en los ultimos dos meses y
estrefiimiento por el que tomaba laxantes. También disnea de moderados esfuerzos.
No nauseas, vomitos o fiebre. No disminucién del ritmo de diuresis ni edemas en

extremidades inferiores.
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EXPLORACION FiSICA

TA 121/85 mmHg, FC 72 lats/min; FR 20 resp/min. SO2 basal 98%. T36°C. Consciente
y orientada. Buen estado general. Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular
conservado sin ruidos agregados. Auscultacion cardiaca, ritmica, sin soplos. Abdomen
blando, distendido, blando y depresible, no doloroso a la palpacion. No se palpan

masas ni megalias. Dudosa oleada ascitica. No edemas en miembros inferiores.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS INICIALES REALIZADAS EN URGENCIAS
Hemograma: 2700 leucos/pL, Hb 12,3 g/dL, plaguetas 108000/uL.
Coagulacion: INR 1,4; APTT 37 sg; fibrinogeno normal.
Bioquimica basica: glucosa, creatinina, sodio, potasio y calcio normales. Albumina 3,3
g/dL, bilirrubina total 2,4 mg/dL (conjugada 1,1), LDH 371 U/L; GPT 45 U/L; GOT 73
U/L. Proteina c reactiva normal.
Rx abdomen simple sin alteraciones relevantes. ECG: ritmo sinusal normal. Complejos
de bajo voltaje.
En urgencias se realiza una ecografia multiérgano a pie de cama. La eco pulmonar
fue normal. En la ecografia abdominal destacaba un higado heterogéneo con bordes
irregulares, esplenomegalia (unos 16 cm) y ascitis franca. La VCI tenia un calibre de
24 mm con muy escasa colapsabilidad. En la ecocardioscopia el ventriculo y la
auricula izquierdas tenia un tamafio normal y la funcion sistélica era normal; las
cavidades derechas estaban claramente dilatadas con evidencia de insuficiencia
tricuspidea (IT) severa. Se observada un claro desplazamiento paraddjico del septo
interventricular. Probabilidad alta de hipertension pulmonar.
Se realiza una paracentesis evacuadora con extraccion de siete litros. Analisis liquido
ascitico: 100 leucos/pL, glucosa 107 mg/dL, proteinas < 2 g/dL.
Se decide ingreso en planta con los siguientes juicios clinicos:

e Primer episodio de descompensacion hidrépica en paciente con hepatopatia

cronica de etiologia incierta.
e Hipertensién pulmonar severa no asociada a cardiopatia izquierda

e Artritis reumatoide.
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EVOLUCION

Durante su estancia en planta la paciente permanece estable. En la ecocardiografia
reglada se confirma la hipertensién pulmonar grave con IT masiva y disfuncion leve
del VD. Las cavidades izquierdas eran normales, sin valvulopatias. Mediante test de
contraste se descarta la posibilidad de sindrome hepatopulmonar. En el TAC toracico
el parénquima pulmonar es normal y no se observan defectos de replecion que
sugieran tromboembolismo pulmonar agudo o cronico. Las pruebas de funcion
respiratoria fueron normales (espirometria normal, DLCO > 90%).

Finalmente se decide remitir a la enferma a Unidad de Hipertension Pulmonar del
Hospital Universitario 12 de Octubre. Mediante cateterismo cardiaco derecho se
confirma el diagnéstico de hipertensién pulmonar precapilar grave, con el gradiente
transhepatico aumentado. Se establece el diagnostico definitivo de hipertensién porto-
pulmonar secundaria a la hepatopatia cronica. Se inici6 doble tratamiento

vasodilatador con macitentan oral y treprostinil subcutaneo.

DIAGNOSTICOS FINALES

- Primer episodio de descompensacion ascitica

- Hepatopatia cronica avanzada con datos de cirrosis e hipertension portal (Child-
Pugh A6/MELD 15) de etiologia incierta

- Hipertension porto-pulmonar.

DISCUSION

Este caso ilustra la utilidad de la ecografia clinica multi6rgano en el proceso
diagndstico.! Tras la historia clinica y exploracion fisica realizada en urgencias, antes
de recibir los resultados de las pruebas complementarias solicitadas, la ecografia
permitid constatar la presencia de ascitis, los evidentes signos de cirrosis (higado
heterogéneo con bordes irregulares, esplenomegalia) y la alta probabilidad de
hipertension pulmonar (VCI dilatada, dilatacion de cavidades derechas,
desplazamiento paraddjico del septo interventricular, IT severa). Ademas, era evidente
que la hipertension pulmonar no estaba asociada a cardiopatia izquierda ni a
hipoxemia, lo que restringe mucho las posibilidades etiologicas de la hipertension

pulmonar.

106



SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA
ﬁ MADRID-CASTILLA
LA MANCHA

La artritis reumatoide se asocia con frecuencia a neumopatia intersticial, pero es
excepcional la hipertension arterial pulmonar. En cambio, esta entidad es una
complicacion muy temida en otras enfermedades autoinmunes sistémicas como la
esclerodermia o la enfermedad mixta del tejido conectivo.

Un aspecto controvertido en nuestra paciente era la etiologia de la cirrosis. Aunque
en hasta un 6% de los enfermos con artritis reumatoide se objetiva
hipertransaminasemia, la progresion a cirrosis es muy rara.? Leflunomida y el
sarilumab, especialmente si se asocian a metotrexate, pueden ocasionar hepatopatia,
pero es muy infrecuente.?® A pesar de la negatividad de los marcadores de hepatitis
autoinmune, no se puede descartar esta posibilidad y estaria indicada la biopsia
hepatica para aclarar el diagndstico.

Lo mas probable es que nuestra paciente tuviese una hipertension porto-pulmonar.*
Se trata de una complicacion infrecuente en los enfermos con cirrosis (prevalencia del
0,73%). En solo un 5% de los enfermos con indicacion de trasplante hepatico se
objetiva hipertensién porto-pulmonar. La fisiopatologia de esta asociacion es incierta.
En general la hipertension portal precede en varios afios al desarrollo de hipertension
pulmonar. Desde el punto de vista clinico, la disnea de esfuerzo es el sintoma mas
llamativo. La ecocardiografia es el método de cribado, pero tiene el inconveniente de
su escasa sensibilidad en estadios iniciales de hipertension pulmonar. Incluso con
tratamiento médico especifico el prondstico de la hipertensién porto-pulmonar es malo
(mortalidad a los 5 afios > 60%). Por tanto, el trasplante hepético es posiblemente la

mejor opcion terapéutica.
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CASO CLINICO N.° 17

TITULO: UNA COMPLICACION INUSUAL DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.

Elena Rodriguez Llamas?, Cristina Mora Jaén!, Maria Victoria Villalba Garcia?, Luis

Alvarez-Sala Walther?, Cristina Lavilla Olleros:.

! Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Servicio de Medicina Interna.
Palabras clave: lupus eritematoso sistémico, sindrome antifosfolipidico,

endocarditis.

HISTORIA CLINICA

Mujer de 34 afos, natural de Marruecos, sin historia de habitos toxicos y antecedentes
de hipertensién arterial y déficit de inmunoglobulina A. Diagnosticada de lupus
eritematoso sistémico (LES) con afectacion a articular, cutanea, renal y hematolégica
y sindrome antifosfolipidico (SAF) obstétrico secundario (triple positividad e historia
de 5 abortos en el primer trimestre) desde hace 6 afios.

SLEDAI inicial de 14 precisando tratamiento de induccién agresivo con corticoterapia
iv, plasmaféresis y 5 pulsos de ciclofosfamida iv consiguiendo la remision clinica y
analitica con un SLEDAI de 4.

En tratamiento crénico con hidroxicloroquina 200mg/24h, acido acetilsalicilico 100
mg/24h, prednisona 2.5 mg/24h, azatioprina 50 mg/12h con regular adherencia en
alguna temporada.

En sus revisiones posteriores periddicas se mantiene en situacién de baja actividad
de la enfermedad por lo que no se modifica tratamiento. Si bien, presenta 5 abortos
en el primer trimestre, consiguiendo un embarazo a térmico afiadiendo heparina a
dosis profilacticas.

En una visita rutinaria presenta en la exploracion fisica un soplo diastolico panfocal no
descrito previamente sin signos ni sintomas sugestivos de insuficiencia cardiaca. Se
solicita un ecocardiograma transtoracico (ETT) donde destacan los siguientes
hallazgos:  auricula izquierda ligeramente dilatada, valvula mitral con velos

engrosados con predominio en el borde libre y datos sugestivos de insuficiencia
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moderada-severa compleja de curso exceéntrico y fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo preservada.

Se deriva a cardiologia de forma preferente quienes realizan un ecocardiograma
transesofagico (EET) objetivando valvula mitral con 3 lesiones adheridas, una de ellas
calcificada, y las otras dos adheridas a la cara auricular de los velos mitrales, con
dimensiones de 0.4 x 0.45 cm y 12 mm al menos de longitud respectivamente, que
condicionan insuficiencia mitral significativa. Se completa el estudio con una
tomografia axial computarizada de arterias coronarias, un holter y una ergometria sin
hallazgos relevantes. Desde el punto de vista microbiolégico; se realizan

hemocultivos, serologias y estudio de micobacterias que resultan negativos.

Ecocrd adultos
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Figura 1. ETE donde se observa vegetacion en valvula mitral con insuficiencia severa asociada

(Imagen obtenida de la paciente, cortesia de cardiologia HGUGM).
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EVOLUCION

Se comenta caso con cirugia cardiaca y cardiologia, y se acuerda que, ante la
ausencia de sintomas, no tiene indicacion quirurgica en el momento actual y se decide
iniciar anticoagulacion oral con acenocumarol y se desaconseja el embarazo. Se
colegia caso en reunion multidisciplinar de enfermedades autoinmunes sistémicas y
se decide optimizacién con pauta de rituximab de induccion (2 dosis de 1gr/15 dias)
con el objetivo de conseguir un resultado precoz dado el deseo activo genésico de la

paciente.

DIAGNOSTICO
Endocarditis de Libman-Sacks secundaria a lupus eritematoso sistémico.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La afectacién cardiaca en los pacientes con LES puede presentarse como
enfermedad valvular, pericardica, miocardica y/o coronaria. Aproximadamente el 40-
60% de los pacientes con LES tienen afectacion valvular demostrable por
ecocardiografia.l?

La afectacion varia desde engrosamientos valvulares, estenosis e insuficiencia, hasta
la formacion de vegetaciones compatibles con endocarditis trombética no bacteriana
(ETNB).

La ETNB (endocarditis de Libman-Sacks (ELS) cuando se asocia a LES, endocarditis
verrucosa o endocarditis marantica), es una afectacién no infecciosa de las valvulas
cardiacas, que provoca lesiones pequefias objetivadas al microscopio o incluso
grandes vegetaciones.

El LES es la segunda causa mas frecuente de ETNB, después de los tumores
malignos (sobre todo sélidos de pancreas, pulmon y ovario), seguido del SAF y otras
entidades proinflamatorias. Suele ser descubierta en estudios postmortem, con una
prevalencia general del 0.9 al 1.6% y puede presentarse a cualquier edad, sin
predileccion por el sexo. La prevalencia es del 6-11% en los pacientes con LES.34La
presencia de ELS se correlaciona positivamente con la actividad de la enfermedad,
los titulos de anticuerpos anticardiolipina IgG y/o el diagnéstico concomitante de SAF.°
En el caso expuesto, la paciente presentaba diagnostico de LES y SAF triple positivo.
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Las lesiones consisten en trombos plaquetarios estériles intercalados con fibrina,
complejos inmunes y células monoclucleares. El factor inicial es desconocido, pero se
piensa que un dafio endotelial inducido por citoquinas condiciona un estado de
hipercoagulabilidad y el desarrollo del trombo.

Generalmente, los pacientes estan asintomaticos. La paciente se diagnosticé en una
revision rutinaria sin llegar a presentar en su evolucién las manifestaciones tipicas
derivadas de fendmenos embalicos, vistas hasta en el 50%. Es menos comudn que la
clinica sea consecuencia de disfuncion valvular. Ademas, las lesiones pueden llegar
a sobreinfectarse. Los soplos son infrecuentes, aungque en este caso su presencia hizo
sospechar el cuadro clinico.

En cuanto al diagndstico, es necesario un alto grado de sospecha. No existen pruebas
de laboratorio que lo confirmen y son necesarios cultivos y serologias para el
diagnéstico diferencial con la endocarditis infecciosa. Ademas, se debe realizar el
estudio para el SAF y descartar coagulacion intravascular diseminada, asi como
malignidad.

El diagndstico definitivo es histopatolégico, pero no se obtienen muestras
rutinariamente ya que la ecocardiografia y la ausencia de infeccién sistémica en
pacientes con alto riesgo es suficiente para establecer el diagndstico.

El tratamiento consiste en anticoagulacién indefinida y el tratamiento optimizado de la
patologia subyacente. La anticoagulacion se inicia existan o no eventos embolicos
siempre y cuando no haya contraindicacion. La heparina de bajo peso molecular en
dosis terapéuticas o la heparina no fraccionada son la eleccion en base a estudios
antiguos, pues sugieren que los anticoagulantes orales (Warfarina) son menos
efectivos en reducir el riesgo de embolizacién. Sin embargo, en este caso y otros
similares, donde existen diagnéstico de SAF y otras enfermedades autoinmunes,
éstos son de primera eleccion. A dia de hoy, los anticoagulantes orales directos no
estan recomendados en el tratamiento del SAF, pero se necesitan mas estudios en
este campo.® Por ultimo, la cirugia se realiza de manera infrecuente. Su uso radica
en la prevencion de nuevos eventos embdlicos, y en la disfuncion valvular severa.
Por otra parte, el seguimiento en pacientes con LES debe ser individualizado. El

prondstico se desconoce pero dependera de los fendmenos embdlicos, sobre todo
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aguellos a nivel neuroldgico, con pobres resultados en pacientes con LES debido a

ictus (25% de los pacientes), deterioro cognitivo (24%) y muerte (9%).

CONCLUSIONES

La ELS es una entidad rara, infradiagnosticada y de alta morbimortalidad. Cabe
destacar en nuestro caso la afectacion en paciente muy joven y con una historia de
enfermedad lUpica muy corta ademas de estar en situacion de baja actividad de
enfermedad en los Ultimos 3 afios. Este caso sugiere la vigilancia estrecha que merece
esta posible complicacién y cuestiona si el tratamiento debiera haber sido con
tratamiento biol6égico de manera precoz desde su inicio para evitar esta posible
complicacion. Son necesarios mas estudios para poder resolver esta hipotesis.
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