MEDICOS

CASOS CLINICOS

DE FAMILIA

REVISTA

MADRILENA—
DE MEDICINA DE FAMILIA Y
¢ OMUNTITATRTIA

DE LA

SOCIEDAD

SUPLEMENTO ESPECIAL CASOS CLINICOS

DICIEMBRE 2015

CASOS CLIiNICOS

1.

ESOFAGITIS EOSINOFILICA.
EMERGENTE)

Medrano Gallego L., Habibi Naderizadeh S., Valcarcel
Sierra C., Flores Robles BJ., Lépez Gomez M., Martin
Lopez J.

TOXICIDAD CUTANEA SECUNDARIA A TRATAMIENTO
CON CETUXIMAB

Blanco Vidal C., Justel Pérez J.P., Magaha Herrera C.,
Hamzeh N.

ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN. A PRO-
POSITO DE UNA SERIE DE CASOS

Giraldo Prado Lépez T., Reyes Mena N., Garcia Bera-
cierto L.Y., Solis Mufoz A.

UNA ROTURA FIBRILAR CON SORPRESA...
Tojo Thomas de Carranza T., Gonzalez Manjavacas C.

DOLOR ABDOMINAL: BUSCANDO EL ORIGEN
Brafuelas-Quiroga J., Bolafos-Guedes J., Luna-San-
chez S., Camargo-Montanari M., Gomez-Octavio J..

FACTORES DE MAL PRONOSTICO EN EL SINDROME
DE GUILLAIN-BARRE

Miranda Garcia M., Chico Civera R., Roa Santervas L.,
Neyra Pérez C., Castro Valenzuela F., Sosa Carrasco A.

EL PACIENTE CON DEDOS HIPOCRATICOS
Herranz Mayo J.; Oria Fernandez A., Hernandez Marin
1. Barreto Mufioz L.M.

BULTO AXILAR ;SERA MALO?
Garcia Zurita R., Mufoz Blazquez G, Bermudez Her-
nandez C., Mufioz Gonzéalez F, Miguel Calvo |.

PATRON ELECTROCARDIOGRAFICO DE BRUGADA
INTERMITENTE

Bermiidez Herndndez C., Garcia Zurita R., Alvarez
Blanco J., Ruiz Ferrando E., Miguel Calvo I., Muhoz
Gonzélez F.

(UNA  PATOLOGIA

10. SINDROME HEMOLITICO UREMICO

11.

Medrano Gallego L., Molina Visus S., Flores Robles B.
J., Garcia Uria Santos M.

INSUFICIENCIA CARDIACA SECUNDARIA A CONSU-
MO DE COCAINA

Garcia Zurita R, Muioz Blazquez G, Bermudez Hernan-
dez C, Mufioz Gonzalez F, Ruiz Ferrando E,

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20

21.

22.

LLANTO INTERMITENTE EN UN LACTANTE. ESPON-
DILODISCITIS

Martin Villarin J., Vilanova Gonzalez P., Garcia Zurita
R., Mufnoz Fernandez C., Chato Vazquez M., Cortés
Palmero A.

DOLOR TORACICO DORSAL CRONICO COMO FORMA
DE PRESENTACION DE UNA MALFORMACION DE
CHIARI TIPO I.

Pere Pedrol J.A., Leén Casquete A.R.

INCONTINENCIA URINARIA EN MUJERES: ;PODE-
MOS HACER MAS DESDE ATENCION PRIMARIA?
Estrada Arroyo 1., Benito Ramos G., Pelaez Laguno C.

SINDROME ANTIFOSFOLIPiDICO PRIMARIO Y TROM-
BOSIS VENOSA ASOCIADA

Martinez Rego L., Cardama Seco N., Roca Garcia A.,
Lopez Martinez D.

ORINA OSCURA Y EJERCICIO
Valdes Villar M., Aguilar Shea A.L.

DOLOR DE BRAZO DERECHO, NO ES LO QUE PARE-
CE
Valdés Villar M., Aguilar Shea A.L.

LUZ DE WOOD EN LA CONSULTA DE ATENCION PRI-
MARIA. UNA TECNICA DISPONIBLE, SENCILLA Y
UTIL EN PATOLOGIA DERMATOLOGICA.

Benito Ramos G., Estrada Arroyo 1., Peldez Laguno C.

¢{HALLAZGO, O EXPLORACIONES PERTINENTES?
Mufioz Crispulo M.A.,Castro Casas O.

. ANTAGONISTAS DEL CALCIO: REACCIONES CUTA-

NEAS
Mon Trotti V., Garcia Fernandez M.G.

TUMOR DEL ESTROMA GASTROINTESTINAL (GIST)
EN CANAL ANAL PROXIMAL

Gazquez Pérez J., Fonte Elizondo L.J., Cerrada Ce-
rrada E.

UN EMBARAZO MUY ECOGRAFIADO
Rodriguez de Mingo E.

S OMaMFyC

Sociedad Madrilefia de Medicina de Famili

omunitaria






MEDICOS DE FAMILIA

REVISTA

DE LA  SOCIEDAD  MADRILENA—
DE MEDICINA DE FAMILIA Y

C OMUNTITARTIA
N° 3.e VOL. 17 DICIEMBRE 2015

COMITE EDITORIAL DE LA REVISTA

Directora: Araceli Garrido Barral.
Subdirector: Miguel Angel Maria Tablado.
Comite Editorial: Angel Alberquilla Menéndez-Asenjo, José Francisco Avila de Tomés,
Lubna Dani Ben Abdellah, Clara Benedicto Subira, Javier Bris Pertifiez,
Rafael Llanes de Torres, Mario Miranda Garcia, Juan Carlos Mufioz Garcia, Francisco Mufioz Gonzalez, Isabel Prieto Checa,
Jesus M? Redondo Sanchez, Ricardo Rodriguez Barrientos
Secretaria de redaccion: Manuela Cérdoba Victoria.

JUNTA DIRECTIVA DE LA SOCIEDAD MADRILENA
DE MEDICINA DE FAMILIA Y COMUNITARIA

Presidencia: Alberto Lépez Garcia-Franco. Vicepresidencia: José Luis Quintana Gémez.
Secretaria: Clara Abad Schilling. Tesoreria: Francisco Luis Gdmez Serrano.
Vocal del Papps: Marta Sastre Paz. Vicevocal del Papps: Mar Alvarez Villalba.
Vocal de Investigacion: M? Eloisa Rogero Blanco. Vicevocal de Investigacion: Amaya Azcoaga Lorenzo.
Vocal de Formacion: José Antonio Quevedo Seises. Vicevocal de Formacién: Sara Ares Blanco.
Vocal de Gdt: Cristina Gonzélez Fernandez. Vicevocal de Gdt: Carolina Peldez Laguno.
Vocal de Nuevas Tecnologias: José Francisco Avila de Tomas. Vicevocal de Nuevas Tecnologias: Joaquin Casado Pardo.
Vocal de Residentes: Jorge Short Apellaniz. Vocal de JMF: Virginia Nieto Lorasque.

REVISTA EDITADA POR:

SOCIEDAD MADRILENA DE MEDICINA DE FAMILIA Y COMUNITARIA

Fuencarral, 18, 1° B / 28004 Madrid

Teléfono: 91 522 99 75 e Fax: 91 522 99 79

E-mail: somamfyc@somamfyc.com ¢ WEB: www.somamfyc.com

ISSN: 1139-4994 - Soporte Valido n° 43/08 - R - CM

EL COMITE EDITORIAL NO SE HACE RESPONSABLE DE LOS CONTENIDOS DE LOS ARTICULOS DE OPINION

Reservados todos los derechos. Ninguna parte de esta publicacion puede se reproducida, transmitida en ninguna forma o medio alguno, eléctrénico o mecéanico,
incluyendo las fotocopias, grabaciones o cualquier sistema de recuperacién de almacenaje de informacién, sin el permiso de los titulares del Copyright.

© SOCIEDAD MADRILENA DE MEDICINA DE FAMILIA Y COMUNITARIA

MAQUETACION: Producciones Digitales Pulmen, S. L. L. Poligono Industrial Los Olivos. Calle Formacién 4, nave 4. 28906 Getafe (Madrid)



SUMARIO

CASOS CLiNICOS

1.

10.

11.

ESOFAGITIS EOSINOFILICA.
EMERGENTE)

Medrano Gallego L., Habibi Naderizadeh S., Valcarcel
Sierra C., Flores Robles BJ., Lopez Gémez M., Martin
Lopez J.

(UNA  PATOLOGIA

. TOXICIDAD CUTANEA SECUNDARIA A TRATAMIENTO

CON CETUXIMAB
Blanco Vidal C., Justel Pérez J.P., Magaha Herrera C.,
Hamzeh N.

ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN. A PRO-
POSITO DE UNA SERIE DE CASOS

Giraldo Prado Lépez T., Reyes Mena N., Garcia Bera-
cierto L.Y., Solis Mufoz A.

UNA ROTURA FIBRILAR CON SORPRESA...
Tojo Thomds de Carranza T., Gonzdlez Manjavacas C.

DOLOR ABDOMINAL: BUSCANDO EL ORIGEN
Brahuelas-Quiroga J., Bolafios-Guedes J., Luna-San-
chez S., Camargo-Montanari M., Gomez-Octavio J..

FACTORES DE MAL PRONOSTICO EN EL SINDROME
DE GUILLAIN-BARRE

Miranda Garcia M., Chico Civera R., Roa Santervas L.,
Neyra Pérez C., Castro Valenzuela F., Sosa Carrasco A.

EL PACIENTE CON DEDOS HIPOCRATICOS
Herranz Mayo J.; Oria Fernandez A., Hernandez Marin
I. Barreto Mufioz L.M.

BULTO AXILAR ;SERA MALO?
Garcia Zurita R., Mufoz Blazquez G, Bermudez Her-
nandez C., Mufioz Gonzalez F, Miguel Calvo I.

PATRON ELECTROCARDIOGRAFICO DE BRUGADA
INTERMITENTE

Bermiidez Hernéndez C., Garcia Zurita R., Alvarez
Blanco J., Ruiz Ferrando E., Miguel Calvo I., Mufioz
Gonzélez F.

SINDROME HEMOLITICO UREMICO
Medrano Gallego L., Molina Visus S., Flores Robles B.
J., Garcia Uria Santos M.

INSUFICIENCIA CARDIACA SECUNDARIA A CONSU-
MO DE COCAINA

Garcia Zurita R, Mufioz Blazquez G, Bermudez Hernan-
dez C, Muioz Gonzalez F, Ruiz Ferrando E,

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

SUPLEMENTO ESPECIAL CASOS CLINICOS

LLANTO INTERMITENTE EN UN LACTANTE. ESPON-
DILODISCITIS

Martin Villarin J., Vilanova Gonzalez P., Garcia Zurita
R., Mufioz Fernandez C., Chato Vazquez M., Cortés
Palmero A.

DOLOR TORACICO DORSAL CRONICO COMO FORMA
DE PRESENTACION DE UNA MALFORMACION DE
CHIARI TIPO 1.

Pere Pedrol J.A., Leon Casquete A.R.

INCONTINENCIA URINARIA EN MUJERES: ;PODE-
MOS HACER MAS DESDE ATENCION PRIMARIA?
Estrada Arroyo I., Benito Ramos G., Peldaez Laguno C.

SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO PRIMARIO Y TROM-
BOSIS VENOSA ASOCIADA

Martinez Rego L., Cardama Seco N., Roca Garcia A.,
Lépez Martinez D.

ORINA OSCURA Y EJERCICIO
Valdes Villar M., Aguilar Shea A.L.

DOLOR DE BRAZO DERECHO, NO ES LO QUE PARE-
CE
Valdés Villar M., Aguilar Shea A.L.

LUZ DE WOOD EN LA CONSULTA DE ATENCION PRI-
MARIA. UNA TECNICA DISPONIBLE, SENCILLA Y
UTIL EN PATOLOGIA DERMATOLOGICA.

Benito Ramos G., Estrada Arroyo 1., Peldaez Laguno C.

¢(HALLAZGO, O EXPLORACIONES PERTINENTES?
Mufioz Crispulo M.A.,Castro Casas O.

ANTAGONISTAS DEL CALCIO: REACCIONES CUTA-
NEAS
Mon Trotti V., Garcia Fernandez M.G.

TUMOR DEL ESTROMA GASTROINTESTINAL (GIST)
EN CANAL ANAL PROXIMAL

Gazquez Pérez J., Fonte Elizondo L.J., Cerrada Ce-
rrada E.

UN EMBARAZO MUY ECOGRAFIADO
Rodriguez de Mingo E.



CASOS CLINICOS

1. ESOFAGITIS EOSINOFILICA. (Una patologia emergente)

B Medrano Gallego L.!, Habibi Naderizadeh S.! Valcarcel Sierra C.!, Flores Robles BJ.?, Lépez Gémez M.3, Martin

Lopez J.4.

I Residentes de 3er afio de MFyC,

2 Residente de 3er afio de Reumatologia,

3 Residente de 2° afio de Digestivo,

4 Residente de 3er afio de Anatomia Patolégica.

Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda, Madrid.

RESUMEN

Presentamos un caso de esofagitis eosinofilica en un
paciente de 29 afios que consulta por dolor epigastri-
co sin clara disfagia. Como antecedentes refiere reflu-
jo gastroesofagico de afios de evolucion, en tratamien-
to con inhibidores de la bomba de protones (IBP) de
forma ocasional. Nunca relaciond sus sintomas con
alimento alguno.

INTRODUCCION

La esofagitis eosinofilica es una enfermedad crénica
e inmune, mediada por antigenos, que suele apare-
cer en la infancia o hacia la 3 6 4° década. Se carac-
teriza clinicamente por disfuncién esofégica, siendo
la disfagia y la impactacién alimentaria las formas
mas frecuentes de presentacion. Histolégicamente,
el epitelio esofagico presenta una inflamacioén de pre-
dominio eosinofilico mayor a 15 eosinéfilos por cam-
po de gran aumento (CGA) en biopsias proximales
y distales, tras la exclusion de otras causas de eosi-
nofilia esoféagica tales como enfermedad por reflujo
gastro-esofagico, enfermedad celfaca y parasitosis
entre otras."® Afecta al eséfago exclusivamente y for-
ma parte de un grupo heterogéneo de enfermedades
caracterizadas por inflamacion eosinofilica de uno
0 varios tramos del tubo digestivo, denominandose:
TRASTORNOS GASTROINTESTINALES EOSINOFILI-
COS PRIMARIQS.15.

Patogénicamente, se creen debidos a la interaccion
entre factores genéticos y ambientales, no del todo
aclarados. Hoy se consideran causados por alergia IgE
mediada o por reacciones de sensibilidad alimentaria
no Igk donde participan Linfocitos T, interleuquinas y
eotaxinas'. Desde el afio 2007 hay guias de consenso
que estan en revision continua, con nuevas recomen-
daciones en lo relativo a diagnéstico y tratamiento,
tanto en nifilos como en adultos®5®.

CASO CLIiNICO

Se trata de un paciente de 29 afios que acude en 3
ocasiones, 3 dias consecutivos, al servicio de Urgen-
cias por dolor epigastrico intenso con irradiacion re-
troesternal con mejoria parcial tras analgesia (parace-
tamol, tramadol) e IBP intravenosos.

Niega atragantamiento, disfagia u odinofagia.

Antecedentes personales: No alergias medicamento-
sas ni alimentarias conocidas. Hernia de hiato y en-
fermedad por reflujo gastro-esofagico (ERGE). Trata-
miento ocasional con IBP.

Antecedentes familiares: Madre con polinosis prima-
veral y padre con ERGE.

Exploracion fisica: Abdomen blando, doloroso a la
palpacion profunda en epigastrio. Ruidos hidroaéreos
positivos. Resto sin interés.

Pruebas complementarias: Hemograma: leucocitos
13.52 x10E3/microlL, neutréfilos 11.8710E3/microl,
sin eosinofilia periférica. Serie roja y plaguetas norma-
les.

Bioquimica: Proteina C reactiva 249.9 mg/L. Resto
bioquimica normal.

Gasometria venosa: pH 7.511.Resto normal. ECG y Ra-
diografia de térax normales.

TC Abdomino-pélvico urgente con contraste: Dilatacion
y engrosamiento parietal del tercio inferior del eséfago.
Resto sin hallazgos significativos.

Gastroscopia: Mucosa esofagica en toda su extension
blanquecina, especialmente es6fago distal, con dismi-
nucién de la vascularizacion, friable al paso del endos-
copio con surcos longitudinales. (Imagen 1).
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Anatomia patolégica de biopsias proximal y distal:
Epitelio con mas de 70 eosindfilos por CGA. Se distri-
buyen preferentemente en la superficie epitelial con
degranulacion eosinofilica y espongiosis. Descama-
cion e hiperplasia de la capa basal con elongacion de
papilas. No hay fibrosis ni esclerosis subepitelial ni
linfocitosis intraepitelial. (Imagen 2).

Diagndstico Anatomopatoldgico: Compatible con Eso-
fagitis eosinofilica. Se solicita interconsulta a Alergia
que realizan pruebas cutaneas con bateria de Esofagi-
tis Eosinofilica.

Resultado: Positividad alta para legumbres, frutos se-
cos y cereales y baja 0 nula para pescados, leche y
huevos.

Figura 1. Endoscopia esofagica con mucosa blanqueci-
na y disminucion de la vascularizacién , surcos longi-
tudinales y “traquealizacion del eséfago”.

CONCLUSION

La esofagitis eosinofilica, con los datos de que dispo-
nemos en la actualidad, es una enfermedad emer-
gente?, de curso cronico y aumento progresivo de su
incidencia en los ultimos 15 afios. Los criterios diag-
noésticos han ido sufriendo modificaciones a medida
que se sabe mas de su fisiopatologia®, habiéndose
descrito casos de pacientes con menos de 15 eosino-
filos por campo en los que no se ha podido descartar
una esofagitis eosinofilica. La mayoria de los sintomas
son comunes a otros procesos inflamatorios por lo que
se hace necesario definir criterios diagnosticos espe-
cificos de esta patologia. Hasta la fecha no existe una
prueba especifica para su diagnostico. Se sabe que la

Figura 2. Anatomia patolégica de eséfago, tercio distal:
Infiltracion eosinofilica, degranulacion y espongiosis.
Descamacion e hiperplasia basal con papilas alarga-
das.

eotaxina 3y la interleugquina 5 son las Unicas proteinas
que regulan selectivamente la emigracion de eosinofi-
los y estan implicadas en esta patologia.!

Diversos estudios han evaluado su papel como mar-
cador para diferenciar la esofagitis eosinofilica de la
eosinofilia esofagica que responde a IBP2.

A la vista de los hechos, el diagndstico se basa en la
clinica, en criterios endoscoépicos e histopatolégicos,
todos ellos con poca especificidad. También, se debe
hacer una valoracion alergoldgica alimentaria de estos
pacientes, siendo la leche, huevos, trigo, maiz, arroz,
soja, patatas, cacahuete, pollo y vaca los alimentos
implicados con mas frecuencia, siendo alta la inciden-
cia en pacientes atopicos.

El tratamiento se basa fundamentalmente en la terapia
esteroidea inhalada®’, fluticasona o budesonida, con
buena respuesta clinica en adultos y nifios, reservan-
dose los corticoides sistémicos para casos graves. Los
IBP se utilizan para controlar la acidez de la ERGE que
en muchos de estos pacientes coexiste con la eso-
fagitis eosinofilica® habiendo mejoria sintomatica en
muchos de ellos.

Otro pilar del tratamiento, es la dieta de eliminacion
especifica del alimento sospechoso, recomendada
tanto en niflos como adultos habiéndose documenta-
do buena respuesta clinical®.

Otros tratamientos: Dilatacion esofagica, con alta tasa
de perforaciones. Poca experiencia en nifos.
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2. TOXICIDAD CUTANEA SECUNDARIA A TRATAMIENTO CON

CETUXIMAB

B Blanco Vidal C., Justel Pérez J.P., Magafia Herrera C., Hamzeh N.

Especialistas en MFyC.
C.S. Arroyo de la Media Legua, Madrid

INTRODUCCION

El Cetuximab (C225) es un anticuerpo monoclonal
dirigido contra el receptor del factor de crecimiento
epidérmico EGF-R, una glucoproteina transmembra-
na de la familia tirosin-quinasa. Se utiliza para el trata-
miento de tumores malignos soélidos en estadios avan-
zados (colon, recto, carcinoma de células escamosas
de cabeza y cuello, ovario, prostata y pancreast” Ejer-
ce su actividad antitumoral mediante un efecto inhi-
bidor sobre la proliferaciéon celular, la angiogénesis y
la formacion de metéastasis, asi como promoviendo la
apoptosis celular. Se administra por via intravenosa.
Los efectos adversos cutaneos son comunes, pero se
desconoce el mecanismo exacto por el cual lo produ-
cen. Mas del 80% de estos pacientes presentan erup-
cién acneiforme y en un 15% son graves®?

DESCRIPCION DEL CASO

Se presenta una mujer de 59 de afios de edad, hi-
pertensa y dislipémica, diagnosticada hace 2 afios de
neoplasia de colon con metastasis hepaticas. Se reali-
z6 reseccion del tumor ese mismo afo y ablacion per-
cutanea al afio siguiente de lesion hepatica. Se indico
tratamiento con cetuximab y fluorouracilo unos meses
después realizando 12 ciclos con dichos farmacos
hasta el dia de hoy. La paciente decide acudir a nues-
tra consulta por presentar lesiones cutaneas. Refiere
haber presentado tales lesiones con anterioridad pero
de mayor levedad. A la exploracion fisica se objetiva-
ron papulasy pustulas localizadas en cara, cuello zona
paraesternal en ausencia de quistes y comedones. Asi
mismo también presenta una blefaritis consistente en
sensacion de cuerpo extrafio bilateral, escozor y picor
en rebordes palpebrales, fotofobia y lagrimeo

Se traté a la paciente con doxiciclina 100 mg cada
24h durante 2 semanas por via oral. Como tratamiento
topico se afiadié peréxido de benzoilo aplicado 2 ve-
ces al dia, mupirocina 3 veces al dia en las zonas con
sobreinfeccion bacteriana y sulfato de Cobre 1:1000.
Para tratar la blefaritis se indico tobramicina cada 8

horas durante 10 dfas. Pasada la primera semana la
paciente ya experimenté una respuesta favorable.

REVISION

El espectro de la toxicidad cutanea causado por el Ce-
tuximab es variado (rash, xerosis, prurito, paroniquia
y mucositis) La forma méas comun de presentacion es
la llamada reaccién papulopustular o rash acneiforme
definida como una erupcion dermatolédgica confinada
fundamentalmente en zonas ricas en glandulas seba-
ceas (cara, cuello, zona retroauricular, espalda, parte
superior del térax y cuero cabelludo). Siempre respeta
palmas y plantas. Normalmente el rash se resuelve en
unas 4-6 semanas desde la aparicion (con o sin retira-
da del medicamento) quedando en la zona afecta una
evidente sequedad cuténea. Se ha establecido una
correlacion significativa entre la aparicion del acné y
la eficacia al tratamiento, con una mayor probabilidad
de respuesta en pacientes que lo presentan. La inci-
dencia y severidad es dosis dependiente®

La cronologia de las lesiones:

1. Alteracion sensitiva con eritema y edema en las
zonas afectas (semana 0O-1).

2. Erupcion papulopustular (semana 1-3)

3. Fase de costra (semana 3-5) y zona eritemato-
telangiectasia

Existe una escala para categorizar esta toxicidad se-
gun severidad llamada NCI-CTC V3 (National Cancer
Institute Common Terminology Criteria for Adverse
Events version 3.0)7

Grado 0: No existe toxicidad

Grado 1: Cuando afecta a la cara y no se acompafa
de sintomas

Grado 2: Afecta a la cara asociado a prurito y afectan-
do un éarea inferior al 50% de la superficie corporal
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Grado 3: La erupcion se extiende ademas de la cara, al
torax y a la espalda. O a mas del 50% de la superficie
corporal

Grado 4: En forma de una dermatitis exfoliativa gene-
ralizada y/o presencia de Ulceras.

El tratamiento debe cumplir una serie de requisitos
tales como, no interferir con el efecto antitumoral del
farmaco, pocos efectos secundarios, facil administra-
cion y que alcance un efecto rapido para asegurar que
el paciente continle su tratamiento quimioterapico 19

Las medidas farmacologicas se aplicaran en funcién
del grado de afectacion cuténea: ©

Rash Grado 1-2:

Puede no requerir tratamiento. Se recomienda lavado
de las zonas afectadas con jabon antiséptico 2 veces
al dia. Se pueden asociar corticoides topicos por la
mafiana y eritromicina tépica por la noche. Continuar
el tratamiento habitual.

Rash grado 2:

Ademés de lo anterior se afiade un antihistaminico
tipo hidroxizina cada 8 horas y doxiciclina una vez al
dia. Se reevalla a las 2 semanas.

Rash grado 3:

Doxiciclina cada 12 horas. Considerar el uso de pulsos
cortos de corticoides sistémicos (metilprednisolona).
También se puede suspender el medicamento por
unos 7 — 10 dias y en ese periodo usar corticoides to-
picos y tetraciclinas orales. Se puede considerar el uso
de isotretinoina en dosis bajas en los pacientes que no
responden a las medidas previamente mencionadas.

Rash grado 4: ®

Suspender el farmaco y trasladar a una unidad espe-
cializada. Tratamiento topico empleado en grados 2-3.
Tratamiento intravenoso con corticoides, antihistami-
nicos y antibidticos e hidratacion

Las lesiones palpebrales se deben al bloqueo de
EGFR en las glandulas de meibomio causando disfun-
cion secretora y las alteraciones del borde libre palpe-
bral referidas en la paciente. Se recomienda utilizar
la tobramicina tépica como profilaxis antes de nuevos
ciclos de Cetuximab. 41

Recomendaciones para pacientes:“®
e FEvitar el dafio provocado por luz ultravioleta

e Empleo de maquillaje correcto idealmente hi-
poalérgico, remover magquillaje con lociones
adecuadas

e Protector solar de proteccion maxima
e Emolientes para xerosis asociada

e Para la higiene diaria de la piel se recomienda
el uso de geles de ducha o bafio basados en
aceites o preparados de avena y emplear agua
tibia

e Se recomienda el uso de cremas hidratantes
sin alcohol 2 veces al dia en toda la superficie
corporal.

CONCLUSION

Cetuximab esta indicado por la Agencia Europea del
Medicamento (EMEA) para el tratamiento de car-
cinoma de colon metastasico resistente a quimio-
terapia convencional que exprese EGFR con gen
KRAS y carcinoma epidermoide de cabeza y cuello
locamente avanzado. Esta familia de inhibidores
no incluye en su perfil de toxicidad muchos de los
efectos adversos graves que presenta la quimiote-
rapia convencional. No obstante estos compuestos
se asocian con una gran variedad de efectos adver-
sos dermatologicos de alta prevalencia en particular
el cetuximab. Es de considerable importancia una
atencion activa por parte de un equipo multidisci-
plinario hacia estos efectos adversos al tratamiento,
por sus importantes consecuencias relacionadas
con el cumplimiento terapéutico, y por tanto, la
efectividad de la terapia @

La informacién al paciente con la deteccién y tra-
tamiento precoz de la sintomatologia segin el
protocolo consensuado pueden favorecer el buen
cumplimiento y el éxito terapéutico. EI seguimiento
integral del paciente junto con un plan combinando
habilidades clinicas avanzadas, primaria y especia-
lista, ofrece una perspectiva integradora y flexible.
La atencion multidisciplinaria se fomenta con un au-
mento de la coordinaciéon Hospital- AP favorecien-
do el enfoque centrado en este caso, en el paciente
oncologico.
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RESUMEN

Se presenta el estudio clinico de una familia con neu-
rofibromatosis tipo 1. A través del examen fisico se
pusieron de manifiesto las principales caracteristicas
de esta enfermedad; como son: las pecas axilares, las
manchas de color café con leche, los neurofibromas y
los nédulos de Lisch. Se discuten los casos a partir de
una revision bibliografica de la neurofibromatosis tipo
1 y tipo 2, enfermedades que se caracterizan por pre-
sentar un patrén monogénico de herencia autosémica
dominante con una expresividad variable, pero una
penetrancia del gen del 100%, lo que se demuestra
en los casos estudiados, en las tres generaciones de
pacientes que presentan expresion clinica de la enfer-
medad, pero no con todas las caracteristicas propias
de la misma en cada individuo. En la presente revi-
sién se exponen, las pruebas genéticas disponibles y
la necesidad de asesoramiento genético a las parejas
de riesgo.

INTRODUCCION

La Genética ha mostrado en los Ultimos tiempos un
impresionante desarrollo. Hoy disponemos de tecno-
logias para manipular el codigo genético, lo cual con-
lleva la esperanza de aliviar o curar enfermedades
genéticas. En la actualidad no pasa un mes sin que
se descubra un nuevo sindrome, se aprecie mejor la
relacion entre genotipo y competencia inmunolégica
y se profundice mas en el cédigo genético y sus pro-
piedades. De lo anteriormente expuesto se despren-
de la importancia para los profesionales de la salud,
del conocimiento de estas enfermedades, pues se ha
tornado patente que practicamente en todas se en-
cuentra el componente genético o son modificadas
por él.

La neurofibromatosis (NF) es un trastorno genético
del sistema nervioso, se encuentra en cualquier gru-

po racial y afecta a ambos sexos por igual. En estos
momentos, se conocen dos formas distintas: NF1 (en-
fermedad de von Recklinghausen) y NF2 (neurofibro-
matosis acustica bilateral, neurofibromatosis central, o
schwannoma vestibular)

La herencia del gen es autosémica dominante, por lo
que, el hijo de un progenitor afectado por la enferme-
dad tiene una probabilidad del 50% de heredar el gen
de NF y de presentar al menos algunos signos de la
neurofibromatosis tarde o temprano. En los casos fa-
miliares la expresividad del trastorno es variable, pero
la penetrancia es del 100%.%"

Un nifio de cada 4,000 en los Estados Unidos nace
con NF1. Este es uno de los trastornos genéticos mas
comunes, afectando a unos 100,000 estadouniden-
ses. NF2 es menos comun y ocurre en uno de cada
40,000 nacimientos ®. En ambas formas de NF, la
gravedad de los sintomas puede variar enormemen-
te. Como es tipico en las enfermedades por heren-
cia autosémica dominante la NF puede presentarse
en diversas formas. Los efectos pueden severamente
discapacitar, levemente desfigurar o hasta no ser de-
tectados @.

Las NF1 y NF2 son causadas por dos genes mu-
tados en locus independientes. EI gen mutado en
cada forma de NF o puede heredarse de un proge-
nitor que tiene el trastorno o puede resultar de una
nueva mutacion en el gen. Cerca de 50 por ciento
de los casos de NF1 y NF2 son causados por nuevas
mutaciones ©.

DESARROLLO

Presentacion de casos:
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Figura 1 arbol genealégico
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[l .5 Caso proposito. Se trata de una paciente femeni-
na, de 35 afios de edad, mestiza que acude a consul-
ta porque en ocasiones ha presentado aumentada la
tension arterial. Después de realizado el interrogatorio
procedemos al examen fisico donde observamos:

- Manchas de color café con leche en nimero de
6 y miden mas de 3 cm. de diametro distribui-
das en todo el cuerpo (ver figura 2).

- Pecas axilares.

- Tumores periféricos que siguen el trayecto de
nervios periféricos a nivel del antebrazo, pe-
dunculados, no dolorosos, de consistencia
blanda (neurofibromas).

- Nodulo de Lisch (Tumor pequefio) diminuto de
color canela o café que aparece en el iris, pero
este no le causan dificultad para la vision (ver
figura 3).

Ante los elementos encontrados en el examen fisico
decidimos continuar investigando si otros miembros
de la familia se encontraban afectados:

| .2 Paciente femenina, de 69 afios de edad, mestiza,
asintomatica pero con manchas color café con leche,
neurofibromas distribuidos por todo el cuerpo, pecas
axilares y Nodulos de Lisch.

[l .2 Paciente femenina, de 40 afios de edad, mestiza,
asintomatica pero con manchas color café con leche,
neurofibromas distribuidos por todo el cuerpo, pecas
axilares y nos comenta que estos tumores le salieron
después del embarazo, y las otras caracteristicas eran
desde el nacimiento:

[l .3 Paciente femenina, de 37 afios de edad, mestiza,
asintomatica pero con manchas color café con leche,
neurofibromas distribuidos por todo el cuerpo, pecas
axilares y Noédulos de Lisch.

[l .7 Paciente femenina, de 30 afios de edad, mestiza,
asintomatica pero con manchas color café con leche,
y presenta las mismas lesiones descritas anteriormen-
te, con la diferencia de menos neurofibromas y de
menor tamafio.

[Il .1 Nifio de tres afios de edad, mestizo, masculi-
no, que presenta manchas de color café con leche
de més de 3 cm de didmetro distribuidas por todo el
cuerpo y las pecas axilares, no encontrandose neuro-
fibromas ni Nédulos de Lisch.

[l .2 Escolar de 13 afios de edad, mestizo, masculino
con iguales caracteristicas descritas en el caso ante-
rior.

[l .3 Escolar de 9 afios de edad, mestiza, femenina
con manchas de color café y pecas axilares no encon-
trandose neurofibromas, ni Nodulos de Lisch.

DISCUSION
DIAGNOSTICO

Un signo temprano comun de NF1 es presentar seis
manchas o mas de color canela en la piel. Se llaman
manchas “café-au-lait” (francés para “café con le-
che”). Estas manchas a menudo estan presentes al
nacer y pueden aumentar en tamafio y nimero con la
edad. También pueden volverse mas oscuras. Méas de
la mitad de los nifios afectados tienen algunos signos
de NF1 alos 2 afios de edad .

Los neurofibromas benignos puede aparecer a cual-
quier edad, pero especialmente durante la adolescen-
Cia; estos tumores, crecen en los nervios, estan cons-
tituidos por células que rodean los nervios y otros tipos
de células. Una persona afectada puede tener cual-
quier nimero de neurofibromas, de ninguno a cientos
de ellos. Los tumores, que varian en tamafo, pueden
0 no ser dolorosos. Una persona también puede tener
un unico neurofibroma sin tener NF.

Los nédulos de Lisch diminutos de color canela o café
a menudo aparecen en el iris, pero estos no causan
dificultad para la vision. Generalmente aparecen alre-
dedor de la edad de 6 a 10 afios y pueden ayudar a
un médico diagnosticar NF1 &),

La NF2 es caracterizada por tumores que crecen en
el 8° nervio craneal Estos tumores a menudo causan
presion sobre los nervios acusticos, dando lugar a la
pérdida de la audicién. Las personas con NF2 tam-
bién pueden contraer otros tumores del cerebro o de
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la médula espinal y a veces contraer cataratas a una
edad temprana. Las personas con NF2 tienen pocas
manchas de café con leche, 6 tumores. Los sintomas
de NF2 pueden no empezar hasta después de la pu-
bertad 7.

En la mayoria de los casos de NF1, los sintomas son
leves y los individuos afectados viven una vida nor-
mal. Los neurofibromas pueden aumentar durante la
pubertad y el embarazo, debido a los cambios hor-
monales. La escoliosis es comun en las NF y puede
empezar a una edad temprana .

Algunos nifios con NF1 tienen discapacidades de
aprendizaje, problemas del habla y/o crisis convul-
sivas, y pueden ser hiperactivos. Los tumores del
nervio 6ptico pueden causar protrusion del ojo, o
dificultades de la vision. Una variedad de defectos
0seos puede estar presente al nacer, incluyendo la
tibia en sable. Parece que los nifios con NF1 pre-
sentan un mayor riesgo de ciertos cénceres, feocro-
mocitéma, carcinoma medular del tiroides y otros
tumores de glandulas endocrinas, también se en-
cuentran cada vez con mas frecuencia astrocitomas
intracraneales, ependimomas, glioblastomas y me-
nigiomas, al igual que gliomas del nervio 6ptico en
la nifez ©.

Los sintomas de NF2 pueden incluir pérdida de la
audicién, tinnitus, vértigos, ataxia, cefaleas o crisis
convulsivas. La remocion temprana de los tumores
pequefios de los nervios auditivos a veces ayuda a
preservar la audicion. La resonancia magnética ha
mejorado el diagndéstico temprano de los tumores.

Hasta ahora, no hay manera de predecir el grado
de gravedad que tendra cualquier forma de NF. Asi
como con muchos otros trastornos genéticos, proble-
mas psicolégicos pueden ocurrir en los pacientes de
NF. Algunos se vuelven solitarios y retirados porque
se sienten “diferentes” de otros. Pueden estar pre-
ocupados de tener hijos 0 no y las complicaciones
adicionales.

Las NF1 y NF2 generalmente pueden diagnosticar-
se a través de sintomas y signos. Existen pruebas
genéticas que pueden emplearse en algunos casos
para el diagnostico prenatal y para ayudar a eva-
luar a los individuos con antecedentes familiares de
estos trastornos quienes todavia no muestran sin-
tomas.

TRATAMIENTO

No existe una curacion para NF, pero hay maneras
de tratar algunos de sus efectos. Los tumores de la
piel dolorosos o que desfiguran pueden ser extraidos
con la cirugia. Aungue pueden crecer nuevamente.
Los tumores en el 0jo 0 en los nervios del oido a veces
pueden extraerse o tratarse con radiacion o quimiote-

rapia. La escoliosis también puede ser tratada por la
cirugia, corsé dorsolumbar 0 ambos.

Los progresos recientes en la investigacion genética
pueden conducir a mejores tratamientos para NF1 y
NF2. Los investigadores han encontrado el gen para
NF1 ocupa una region de 300 kilobases del cromoso-
ma 17 q y codifica la proteina activadora de la GTP -
asa (neurofibromina) la cual funciona como supresor
tumoral. y el gen para NF2 esté localizado en el cro-
mosoma 22.45 Los cientificos estan empleando esta
informacioén para desarrollar pruebas precisas procu-
radas a definitivamente diagnosticar estos trastornos,
aun antes de que un individuo desarrolle sintomas.
El diagnostico temprano debe permitir a los médicos
tratar los sintomas mucho antes, posiblemente pre-
viniendo algunas complicaciones graves. También se
han identificado los productos proteicos que estos ge-
nes codifican y se estan empezando a comprender las
funciones de estas proteinas ©7:®. Esto puede condu-
cir al desarrollo de medicamentos para tratar algunos
de los sintomas de estos trastornos.

La orientacion genética es imprescindible para las
personas con NF que estan considerando tener hi-
jos. Todos los pacientes con NF tienen un riesgo del
50% de tener un hijo con la enfermedad, sin poder
predecir la severidad de la misma. EI gen afectado
se transmite 0 no, no hay término medio. Si no se
hereda nunca se manifestara ni podra transmitirse.
El diagnostico genético mejor es el directo, en el que
se detecta la mutacion causante de la enfermedad.
Para ello hay que estudiar el gen en cuestion e iden-
tificar que esta cambiado. Asi caracterizamos la mu-
tacion que causa la enfermedad. De este estudio se
pueden beneficiar tanto los pacientes pertenecientes
a casos familiares como a casos esporadicos de la
enfermedad.

ANEXOS:

Figura 2. Mancha de color café con leche y Neurofi-
broma.

Fuente: Gerhard Kurlemann, M.D. Ofried Debus, M.D. University of
MunsterD-48129 Munster, Germany
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Figura 3. Nédulo de Lisch

Fuente: Rolando Teruel Giné, Fabian Fernandez, Correo Cientifico Médico de Holguin. Cuba. 2009.
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INTRODUCCION

Las fracturas de himero representan el 5% de todas
las fracturas en la poblacion adulta, méas del 70 % se
localizan en el tercio superior. La mayoria se dan en
ancianos por osteoporosis (su incidencia aumenta a
partir de la menopausia) y en jévenes por mecanismos
traumaticos directos o indirectos.

El 85% de las fracturas de humero no desplazan al
hueso de su posicion anatémica por lo que se tratan
sin intervencion quirdrgica v

CASO CLIiNICO

Varén de 36 afios, deportista habitual y sin anteceden-
tes personales de interés. Es trasladado por SAMUR al
hospital porque ha presentado de forma subita “sen-
sacion de un pelotazo” en zona de triceps del brazo
derecho mientras bateaba jugando al béisbol.

A la exploracién (imagen 1) presenta dolor (4/10) y
leve impotencia funcional con sensibilidad y paquete
vasculo-nervioso conservados.

(Imagen 1)

La movilidad activa esta limitada con fuerza 4/5y pre-
senta imposibilidad para realizar Palm up test. La mo-
vilidad pasiva resulta moderadamente dolorosa pero
posible.

Ante los hallazgos clinicos, incluyendo el “signo de la
pedrada “, la edad del paciente, la ausencia de trau-
matismo directo o deformidad y la relacién con la acti-
vidad deportiva intensa; se solicita una ecografia para
descartar rotura fibrilar. El radidlogo de guardia des-
estima la urgencia de la peticion dado que no se trata
de una lesion que pueda beneficiarse de diagndéstico
ecografico precoz y recomienda ecografia programada
ambulatoria. A pesar de que el paciente esta estable
y sin necesidad de analgesia se decide solicitar una
radiografia para descartar otros posibles diagnésticos
(imagen 2)

(Imagen 2)
DIAGNOSTICO RADIOLOGICO:

Fractura de Holstein-Lewis de humero de jugador de
béisbol

TRATAMIENTO

El resultado del meta-analisis de Papasoulis publicado
en 2011, concluyé que el tratamiento de eleccion es
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conservador, asegurando correcta reduccion y poste-
rior inmovilizacion con férula de yeso.

En el paciente de nuestro caso se aplico el tratamiento
conservador con inmovilizacién durante 6 semanas

Existen casos que precisaran cirugia

-Paciente politraumatizado

-Fractura bilateral de humero

-Fractura asociada a fractura de miembro inferior
-Fractura en hueso patologico

-Fractura asociada a lesiones del plexo braquial
-Fractura expuestas

-Fractura asociada a lesion vascular

-Incapacidad para mantener la reduccién con ortesis
angulacion >15 grados

-Codo flotante

-Lesion de arteria braquial

BIBLIOGRAFIA

CONCLUSIONES

La fractura descrita por Holstein-Lewis, es una frac-
tura en espiral del tercio distal del himero ©. Cuan-
do el fragmento distal del hueso esta desplazado
proximalmente y el fragmento proximal esta despla-
zado radialmente existe alta probabilidad de lesion
del nervio radial (neuroapraxia) %, tal y como ar-
gumentaban los autores, debido a que la fractura se
produce en un punto donde el nervio radial discurre
adyacente al septo intermuscular lateral en contacto
directo con el hueso y por tanto su movilidad esta
limitada.

Se trata de una fractura tipica del lanzador de béisbol
al ejercer un esfuerzo maximo al batear. Es poco fre-
cuente en Espafa por la falta de popularidad de este
deporte hasta el momento actual, pero con aumento
de su prevalencia especialmente en poblacion emi-
grante.

Por lo tanto, es fundamental realizar una exploracion
metddica y exhaustiva de los pacientes, con el ob-
jeto de descartar precozmente complicaciones que
podrian ocasionar limitacion funcional, lesion del
nervio radial y menos frecuentemente de la arteria
humeral.

1. Ekholm R, Ponzer S, Tornkvist H ,Adami J, Tidemark J. The Holstein-Lewis humeral shaft fracture: aspects of radial nerve injury, primary

treatment, and outcome. Orthop trauma .2008 Nov-Dec;22(10):693-7.

2. Holstein A.Lewis GM. Fractures of the humerus with radial nerve paralysis. J Bone Joint Surg A.1963 Oct;45:1382-8

3. Spiguel Andre R, Steffner Rober J, Humeral shaft fractures. Rev musculoskelet (2012) 5:177-183
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INTRODUCCION

El infarto esplénico es una de las causas del dolor
agudo o cronico en el cuadrante superior izquierdo.
Puede ser causado por trastornos hematologicos (lin-
fomas y leucemias, policitemia vera, enfermedades
mieloproliferativas, anemia hemolitica y otras hemo-
globinopatias)!, pero la causa mas comun es la en-
fermedad tromboembodlica, principalmente debido a
la fibrilacion auricular. Otras causas posibles son el
aneurisma de la aorta abdominal y la arteria celiaca, la
trombosis de la arteria o vena esplénica y la trombosis
de la vena porta principalmente?.

En el caso que presentamos, la causa fue un trombo
pediculado en el arco adrtico. Aproximadamente el
85% de la embolia arterial periférica tiene un ori-
gen cardiaco® y se estima que 5% tiene un origen
aodrtico®. La mayoria de los trombos extracardiacos
se producen en aneurismas o estan asociadas a las
lesiones ateroscleréticas de la aorta abdominal. Los
trombos en la aorta toracica son muy inusuales. Es-
tas lesiones también son mas raras en aortas apa-
rentemente normales. Actualmente el tratamiento
optimo de estas lesiones no esta bien definido®. Las
técnicas de imagen no invasivas permiten la identi-
ficacion del foco emboligeno en el 90-95% de pa-
cientes3*,

La localizacion méas comun de trombos en la aorta to-
racica es el istmo adrtico y el arco adrtico distal, en
el lado contrario al origen de la arteria subclavia®. La
ecocardiografia transesofagica (ETE) es el gold stan-
dard para la deteccion de fuente embdlica cardiaca o
secundaria a patologia de la aorta toracica. La presen-
cia de placas ateromatosas complicadas en la aorta,
particularmente cuando hay un trombo mdvil, se ha
asociado con un mayor riesgo de ictus’. La ETE tam-
bién es Util para evaluar la respuesta a la terapia anti-
coagulante y puede tener implicaciones pronésticas y
terapéuticas (indicacion quirdrgica).

Palabras clave: infarto del bazo; Anticoagulantes; Aor-
ta toracica; Ultrasonografia

PRESENTACION DEL CASO

Una paciente de 53 afios acudi6 al Servicio de Urgen-
cias por un dolor intenso, de inicio subito en hipocon-
drio izquierdo acompafiado de mareo y vomitos. Como
antecedentes personales destacaba tabaquismo de
30 paquetes /afio, HTA tratada con IECA, vida seden-
taria y toma de anticonceptivos desde los 19 hasta los
39 afos. No tenia antecedentes de Diabetes Mellitus,
dislipemia o enfermedad cardiovascular.

Las pruebas complementarias solicitadas en Urgen-
cias fueron las siguientes: analisis de sangre en el que
destacé discreta leucocitosis con desviacion izquier-
da, sin alteracién de la coagulacion o de la biogquimi-
ca. La radiografia de térax y el ECG fueron normales.
Una TAC abdominal reveld un infarto esplénico.

Durante su estancia en Urgencias la paciente perma-
necio estable hemodinamicamente y afebril. No refe-
ria otra clinica salvo el dolor en hipocondrio izquierdo
siendo controlado con analgesia habitual.

Durante el ingreso se realiz6 un andlisis de sangre
para descartar estados de hipercoagulabilidad, solici-
tando anticuerpos antifosfolipidos, homocisteina, anti-
cuerpos antinucleares, anticoagulante IUpico, proteina
Cy Ssiendo todos negativos. El estudio de la mutacion
del gen de JAK-2 fue negativa, y también la mutacion
del gen de la protrombina G20210A, ni se detectd la
mutacion del factor V de Leiden. También se estudiod
la presencia de marcadores tumorales que fueron ne-
gativos. Para descartar patologia vascular se realizé a
la paciente una ecocardiografia transtoracica con el
fin de comprobar el origen cardiaco de los émbolos,
siendo la prueba normal.

Con el fin de buscar el origen del infarto esplénico, se
solicité una angioTAC en el que se identificaron dos
trombos murales pediculados flotando a nivel del arco
aodrtico medio, préximo al origen de la arteria subcla-
via izquierda, siendo el mas largo de 14mm de longi-
tud. Ambos trombos parecian depender de la misma
lesion adrtica mural, una placa de ateroma ulcerada
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situada en la pared lateral izquierda del arco adrtico.
No hubo mas hallazgos. (Fig.1).

Después de comentar el caso con el Servicio de Ra-
diologia Intervencionista y el Servicio de Cirugia Car-
diovascular, recomendaron tratar a la paciente con
heparina sodica que se habia pautado desde el diag-
noéstico de infarto esplénico. Tras 10 dias de trata-
miento se realiz6 una nueva angioTAC de control en
la que destacdé la casi completa desaparicion de los
dos trombos, persistiendo sélo un pequefio pediculo
residual en el ostium de la subclavia 4mm de longitud
y con un calibre mas pequefio (Fig. 2)

Durante el tratamiento la paciente permanecio clini-
camente estable y el dolor en el hipocondrio izquierdo
desaparecio gradualmente. La paciente fue de dada
de alta manteniendo anticoagulacién oral (acenocu-
marol) sin presentar ningln nuevo evento tras 9 me-
ses de seguimiento.

DISCUSION

El infarto esplénico se debe sospechar en trastornos
hematolégicos y enfermedades cardiovasculares. En
el caso que presentamos, se descartd la presencia de
hipercoagulabilidad, trastornos hematolégicos, fibrila-
cion auricular y se diagnosticé un trombo en el arco
aortico.

La presentacion clinica mas frecuente de trombosis
aodrtica es la embolia en los miembros inferiores, es-
pecialmente en el izquierdo; la embolia visceral es
menos frecuente. La localizacién mas frecuente de
trombos en la aorta toracica es el istmo aértico y la
porcion distal del arco adrtico en el lado opuesto del
origen de arteria subclavia®®, por lo tanto, este caso
es raro en términos de la localizacion de la lesion y su
clinica presentacion.

La patogénesis del trombo mural adrtico no esta bien
definida y se considera multifactorial®. Se describe in-
cluso la aparicion de trombos en pacientes asintoma-
ticos con bajo riesgo cardiovascular®. Se debe sospe-
char esta entidad en el diagnoéstico diferencial de las
posibles lesiones causadas por embolias.

Con el fin de localizar el origen de la embolia se realizd
una ecocardiografia transtoracica que fue normal, por
lo que se realizé a continuacion una angioTAC, evitan-
do la realizacion de un ecocardiograma transesofagico
(ETE). Tal vez la diferencia mas notable entre las dos
pruebas es que la ETE permite la evaluacion de la mo-
vilidad del trombo, que proporciona informacion Util
sobre el riesgo de embolizacion®.

No hay consenso sobre el tratamiento en estos ca-
sos. Para la eleccion del tratamiento mas adecuado

se debe tener en cuenta la ubicacién y extension del
trombo en la aorta, eventos embolicos recurrentes a
pesar del tratamiento anticoagulante y el desarrollo de
tamafio y morfologia del trombo por ETE.

Se consulté a los Servicios de Radiologia Intervencio-
nista y de Cirugia Cardiovascular con el fin de obtener
el tratamiento 6ptimo para la paciente. El Servicio de
Radiologia Intervencionista consider6 que la lesion no
tenia indicacion de endoprotesis adrtica y recomenda-
ron tratamiento conservador con doble antiagregacion
y estatina. El Servicio de Cirugia Cardiovascular debido
a la ubicacion de la lesion y el minimo riesgo de embo-
lizacion retrégrada, rechazo la extirpacion quirlrgica,
recomendando anticoagulacion con heparina sddica y
control posterior con una nueva angioTAC tras 10 dias
de tratamiento.

En una serie de casos recomiendan que estos pa-
cientes deben ser anticoagulados, reservando la ciru-
gia para casos seleccionados de embolia recurrente
o trombo persistente a pesar de una anticoagulacion
correctab,b. Pero la anticoagulacion terapéutica, sin
embargo, puede conducir paraddjicamente a even-
tos embdlicos debido a la lisis del pediculo del trom-
bol0.

El prondstico esta determinado principalmente por el
riesgo de trombosis y embolia distal (mesentérica, re-
nal, esplénica o isquemia del miembro inferior).

La evolucion del paciente en estos casos es variable.
En nuestro caso tuvo una buena respuesta a la te-
rapia anticoagulante, con desaparicion casi completa
del trombo y sin fendmenos embdlicos secundarios al
tratamiento. Se ha informado de la eliminacién incluso
completa de trombo en algunos casos similaresb.

No hemos hallado informacion de la tasa de recurren-
cia a largo plazo en la evolucion de estos pacientes.

PUNTOS CLAVE

El infarto esplénico es una entidad poco frecuente,
asociada con dolor abdominal. Las principales causas
son enfermedades cardiovasculares (endocarditis y
fibrilacion auricular, principalmente) y enfermedades
hematoldgicas (leucemias y linfomas, hemoglobinopa-
tias, sindrome antifosfolipido).

El trombo pediculado en el arco adrtico es una fuente
rara de embolizacién y requiere una actuacion inme-
diata debido al alto riesgo de embolia.

Las pruebas diagnodsticas en caso de trombos en la
aorta son el ecocardiograma y el angioTAC. Para el
tratamiento, en estudios previos se ha utilizado la ci-
rugia para extraccion del trombo, anticoagulaciéon o
trombolisis.
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6. FACTORES DE MAL PRONOGSTICO EN EL SINDROME

DE GUILLAIN-BARRE
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirra-
diculoneuropatia de inicio agudo y progresion rapida,
caracterizada en ocasiones por desmielinizacion y en
otras por dafio axonal primario (inflamatorio-toxico),
en gran parte reversible, que afecta principalmente a
los nervios motores, aunque también puede afectar a
los nervios sensitivos. La historia clinica (sintomato-
logfa y exploracion fisica que incluya la valoracion de
los reflejos) es crucial para diagnosticar precozmente
esta enfermedad dada la gravedad que puede llevar
implicita en algunas formas de presentacion.

Palabras clave: Sindrome de Guillain-Barré, polirradi-
culopatia, mareo.

HISTORIA CLIiNICA

ANTECEDENTES PERSONALES

Alérgico a contrastes yodados. Hipertension. Hiperco-
lesterolemia. Exfumador

Infarto de miocardio inferior y posterior fibrinolisado
en 1998.Se realiz6 sustitucion de véalvula adrtica, raiz
y aorta ascendente con reimplante de coronarias con
tubo valvulado con prétesis mecanica con reimplante
de coronarias.

Litiasis renal bilateral.

Prostatitis cronica. Neoplasia de proéstata tratada con
braquiterapia hasta 2011.

Tratamiento habitual: Atenolol 50 mg 1/2-0-0, Acovil
2.5 mg 1-0-0, Prevencor 40mg 0-0-1, Acenocumarol
4 mg, Dudodart 1-0-0, Vesicare 1-0-0

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente de 67 afios que acude a urgencias por cua-
dro progresivo de 3 dias de evoluciéon de cervicalgia,

mareo inespecifico sin giro de objetos y nauseas. Lo
relaciona con traumatismo leve previo, a nivel de re-
gién occipital con una chapa metélica hace 72 horas.
También asocia dorso-lumbalgia bilateral y disestesias
en miembros inferiores.

En urgencias se objetiva tensiéon arterial: 130/75
mmHg. Frecuencia cardiaca: 65 latidos por minuto.
Temperatura 36°C. cardiaca: ritmica, sin soplos. Aus-
cultaciéon pulmonar: murmullo vesicular conservado.

Exploraciéon neuroldgica: Consciente y orientado en
las 3 esferas; pupilas isocoricas y normorreactivas. No
alteraciones del lenguaje. Romberg -. No dismetria,
ni disdiadicocinesia. Fuerza en miembros inferiores
(MMII): psoas, gluteos, adduccién de muslos: 4+/5.
Cuédriceps, isquiotibiales, flexores plantares de los
pies 4/5. Flexion dorsal de pies 4-/5. Tono normal.
Sensibilidad superficial conservada a todos los nive-
les. Reflejos no explorados.

En la analitica no se objetivan hallazgos resefables.

Se administra tratamiento con Dogmatil y Enantyum.
Dada la falta de respuesta inicial al tratamiento pau-
tado y persistencia del mareo, se realiza TAC craneal
para descartar enfermedad cerebrovascular. En el
TAC se objetiva atrofia corticosubcortical difusa. No
sangrados intra ni extraaxiales ni desplazamiento de li-
nea media. Calcificaciones vasculares intracraneales.
Calcificaciones inespecificas en ambos lenticulares.

El paciente permanece en observacion, presentando
mejoria clinica a las pocas horas. Es dado de alta con
diagnostico de cervicalgia y mareo inespecifico. Se le
deja cita en Neurologia para revision.

A las 24 horas del alta, el paciente vuelve a urgencias
por imposibilidad para deambular. Refiere que al le-
vantarse ha percibido importante debilidad y hormi-
gueo en miembros inferiores, que le impiden la mo-
vilizacién auténoma. Sin problemas para mover los
brazos. Tiene dolor dorsal irradiado hacia cervical, asi
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como un dolor de dificil descripcion en ambos miem-
bros inferiores, profundo, que le produce inquietud.
Tuvo la semana anterior un cuadro catarral leve, con
tos, sin fiebre.

EXPLORACION FiSICA

Tensién arterial: 140/80mmHg. Frecuencia cardiaca:
58 latidos por minuto. Temperatura 36°C. Saturacion
de oxigeno 98%.Consciente y orientado. Imposibilidad
para deambular. No alteraciones del lenguaje. Reflejo
nauseoso ausente. En miembros superiores la fuerza
es normal. Reflejos de biceps y triceps abolidos, estilo-
radiales conservados. En miembros inferiores (MMII)
el balance muscular es como sigue (simétrica): psoas,
gluteos, adduccion de muslos: 4+/5. Cuadriceps, is-
quiotibiales, flexores plantares de los pies 4/5. Flexion
dorsal de pies 4-/5. Reflejos abolidos. Reflejo cuta-
neo-plantar flexor bilateral. Tono normal. Sensibilidad
superficial y vibratoria conservada a todos los niveles
(salvo reduccion vibratoria en MMII). No hay nivel
sensitivo. No dismetria ni disdiadococinesia. Mantiene
la bipedestacién y camina con apoyos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Analitica: CK 268 Ul/I INR 2,9 (0,85-1,15); resto nor-
mal

-Electrocardiograma: ritmo sinusal a 60 latidos por mi-
nuto. Q en cara inferiory R>S en V2 y V3.

-Radiografia de torax: atelectasias bibasales (figura 1).
Peak Flow 400 L/min.

DIAGNGSTICO DIFERENCIAL

Accidente cerebrovascular, mielopatias agudas, sin-
drome de Guillain-Barré, diabetes mellitus, enferme-
dad de motoneurona, VIH, , intoxicacion por metales
pesados, deficiencia de vitamina B12, botulismo, en-
fermedad de Lyme, miositis.mielitis transversa, mias-
tenia gravis, paralisis periddica, lesiones de la médu-
la espinal, difteria, fiebre tifoidea, paralisis de Bell,
sarcoidosis, hipocalemia severa, poliomielitis, porfi-
ria, consumo de drogas, neuropatias por farmacos y
toxicos (amiodarona, cisplatino, vincristina, talio, ar-
sénico, organofosforados, solventes organicos, acrila-
midas), polineuropatia paraneoplésica, cuadro psico-
funcional, vasculitis, dermatomiositis, rabdomiolisis.

DIAGNOSTICO

Se orienta el caso como paraparesia arrefléxica inci-
piente en probable relacién con polirradiculoneuropa-
tia inflamatoria aguda.

El cuadro es clinicamente compatible con SGB o va-
riantes, presente a partir de las parestesias (quiza 3
dias) y con componente motor desde hace unas ho-

ras, alcanzando raices de miembros. Debido a que es-
tamos en los primeros dias, la puncién lumbar podria
ser normal. Se decide esperar unos dias para realizar
la puncién, para que sea mas probable la disociacion
albumino-citolégica.

Ante la sospecha de SGB, se solicita valoracién por la
Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) para monitori-
zacion por si disautonomia. Se ingresa al paciente en
Medicina Interna.

En cuanto al manejo terapéutico, dado que lleva unas
horas con clinica motora y la altura del déficit ya es
proximal de MMII, se inicia inmunoglobulina a dosis
de 0.4 mg/kg /dia durante 5 dias.

Se realiza puncién lumbar: proteinas totales: 150 mg/
dl Glucosa 98 mg/dl Celularidad: hematies: 211/mm3
Leucocitos: 4/mm?. Gram sin patégenos.

El electromiograma es compatible con una polineuro-
patia sensitivo-motora crénica de tipo mixto (axonal y
desmielinizante) generalizada.

DIAGNOSTICO FINAL

Polineuropatia sensitivo-motora cronica de tipo mixto
(axonal y desmielinizante) generalizada y muy severa
compatible con Sindrome de Guillain-Barré.

EVOLUCION

Ante la progresion del cuadro a pesar de 2 dias de
tratamiento con inmunoglobulinas se ingresa en UCI.
Inicialmente se mantuvo en ventilacion espontanea,
si bien presentd deterioro respiratorio progresivo y
mayor debilidad en miembros inferiores y progresion
ascendente a pesar del ciclo de inmunoglobulinas.
Asimismo, presentd cuadro de hiponatremia mar-
cada (SIADH) en probable relacion con la patologia.
Por todo ello, al quinto dia de ingreso precisé intu-
bacion orotraqueal y conexion a ventilaciéon mecanica
por insuficiencia respiratoria, atelectasias bibasales y
derrame pleural bilateral (figura 2). Se decidio reali-
zar un segundo ciclo de inmunoglobulinas y asociar

Figura 1
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esteroides. El empeoramiento respiratorio aumento y
se realiz6 traqueostomia percutanea para mantener la
ventilaciéon mecanica.

4 Figura 2

La evolucion posterior resultd lenta pero satisfactoria
tras 35 dias en cuidados intensivos.Los dolores neuro-
paticos mejoraron tras dosis méaximas de pregabalina.

Neurolégico: motor proximal de mmss: 3/ 5.En pier-
nas hay movilizaciéon en psoas y abduccién de pierna
izquierda. Hiporreflexia. Hipoestesia en ambos miem-
bros inferiores progresiva a partir de mitad de muslo y
en miembro superior derecho

Se traslado al Hospital de Guadarrama para continuar
rehabilitacion.

Un afio después moviliza miembros superiores a 4+/5.
No déficit sensitivo. Atrofia de interéseos en mano
izda. Miembros inferiores con gluteo medio bilateral
a 3+/5.Psoas 4, cuadriceps 4+. isquios 4, triceps a
3. Mantiene tronco en sedestacion. Trasferencias sin
ayudas. Bipedestacion sin apoyos aunque inestable.
Marcha con una muleta o sin ella con minima ayuda
de una persona. Reflejos miotaticos de estiramien-
to abolidos. Reflejos cutdaneo plantares indiferentes.
Realiza alimentacion adaptada, vestido superior. Do-
ble continente. Bafio con ayuda.

DISCUSION

El SGB es la neuropatia aguda mas frecuente, de evo-
lucién més rapida y potencialmente fatal.

Es una polirradiculopatia inflamatoria aguda, de ori-
gen autoinmune (los gangliésidos son la diana anti-
génica) desencadenada generalmente por un proceso
infeccioso. Tanto infecciones bacterianas como viricas
pueden desencadenar el sindrome. La enteritis aguda
por campylobacter jejuni es la mas estudiada®.Se ha
sefialado que puede ser un efecto secundario de las
vacunas de la gripe, con una incidencia de alrededor
de un caso por millén de vacunacioness.

Su incidencia es de 1-2 casos por cada 100.000 ha-
bitantes afio!.

Es mas frecuente en hombres; puede presentarse a
cualquier edad, pero es mas comun en personas en-
tre los 30 y 50 afos.

En la actualidad se consideran 4 subtipos de SGB:
polirradiculopatia aguda inflamatoria desmielinizante
que es la méas frecuente, neuropatia axonal sensiti-
vo-motora aguda, neuropatia axonal motora aguda y
Sindrome de Miller-Fisher (caracterizado por oftalmo-
plejia, ataxia y arreflexia y relacionado con cepas de
campylobacter jejuni que inducen la formacién de an-
ticuerpos antigangliésido GQ1b).

Los criterios diagnosticos necesarios para el SGB
(adaptados de Asbury y Cornblath) son: a) pilar clini-
co; b) estudio del liquido cefalorraquideo y c) estudio
electrofisiologico.

Clinicamente, son caracteristicas la debilidad progre-
siva en 2 6 mas miembros por neuropatia, la arre-
flexia, la evolucion de la enfermedad en menos de
4 semanas, la disfuncién autonémica y la exclusion
de otra causa, como por ejemplo vasculitis, toxinas,
botulismo, miastenia gravis, difteria, porfiria, menin-
goencefalitis, compresién medular, mielitis transversa,
miositis aguda, etc. También hay criterios diagnésticos
clinicos de apoyo, como la debilidad relativamente si-
métrica, la afeccion sensitiva de grado leve, la ausen-
cia de fiebre, el perfil tipico del liquido cefalorraquideo
(disociacién albumino-citolégica) y signos electrofi-
siolégicos de desmielinizacion. La electromiografia
demuestra la velocidad de conduccién en los nervios
motores y sensitivos muy disminuida o hay ausencia
de conduccion.

El fallo respiratorio neuromuscular requiere ventila-
cién mecanica hasta en un 30 % de pacientes®. En la
primera semana del inicio de los sintomas en el 50 -
66% de casos, y en el 75 % en la tercera semana, en
el liquido cefalorraquideo se objetiva la disociacion al-
bumino-citolégical. La elevacion de proteinas es méas
de 2 veces superior al limite normal (20-50 mg/dl), la
glucosa es normal (40-70 mg/dl) y no hay pleocitosis.
Las células no aumentan o lo hacen de forma muy
moderada (menos de 10 leucocitos/mm3).

Aproximadamente el 80% de pacientes se recupera
completamente en un periodo de unos pocos meses
a un afio (aunque la arreflexia puede persistir). El
5-10% se recupera con invalidez severa. La muerte
sobreviene aproximadamente en el 4% de los pacien-
tes. Las causas de muerte incluyen las complicaciones
respiratorias de todo tipo, distrés respiratorio agudo,
neumonia nosocomial, broncoaspiracion, atelectasias,
tromboembolismo pulmonar, problemas disautonémi-
cos y hemodinamicos®.

Hemos presentado un caso clinico que se presen-
ta inicialmente como una cervicalgia postraumatica
y que posteriormente resulta ser un SGB que relne
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practicamente todos los factores asociados con un
mal pronoéstico (edad mayor de 60 afios, progresion
rapida de la enfermedad, extension y severidad del
dafio axonal y enfermedad cardiaca preexistente).
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INTRODUCCION

Aungue no sea algo muy habitual en nuestras consul-
tas, las acropaquias son una alteracion que siempre
debemos de analizar, a pesar que el paciente lo vea
con algo natural o incluso no se hubiera dado cuen-
ta de su existencia. Pueden tener multiples causas,
desde enfermedades como la Enfermedad Pulmonar
Obstructiva Crénica (EPOC) o la Fibrosis Pulmonar
hasta tumores malignos, pasando por la Enfermedad
Inflamatoria Intestinal, el abuso de laxantes, la enfer-
medad de Graves o las alteraciones cianéticas congé-
nitas; sin olvidar el origen primario y familiar de estas.
Este amplio abanico de causas, de gravedad muy di-
ferente y origen diverso, supone que el estudio ha de
ser completo y riguroso.

EXPOSICION DEL CASO

Paciente varén de 54 afios que acudié por palidez en
dedos de ambas manos en relacion con el frio, sin cia-
nosis, y disnea de grandes esfuerzos con sibilancias
autoescuchadas.

Como antecedentes personales destacaban:

Médicos: Exfumador desde 3 afios antes de 38 pa-
quetes/afio.

Social: Trabajaba de mecanico desde los 7 afios.

En la exploracion se observaron crepitantes basales
izquierdos sin sibilancias con murmullo vesicular con-
servado, y acropaquias en todos los dedos de los pies
y las manos con pulsos presentes y simétricos. El resto
de la exploracion fisica fue normal.

Se pregunté al paciente por antecedentes familiares
de acropaquias, refiriendo la presencia de estas en su
hijo, a quien se citd posteriormente para valoracion.
Este presentaba un cuadro de acropaquias tanto en
manos como en pies, ademas de ser fumador; pero

no presentaba ninguna otra patologia diagnosticada
en ese momento.

La sospecha clinica fue de “Fendémeno de Raynaud y
acropaquias, de posible origen familiar Vs conectivo-
patia pulmonar Vs EPOC; fumador”.

Por ello se pidi6 una analitica de sangre, donde se
encontré una eosinofilia asilada (6'5%) e hipercoleste-
rolemia. El resto del hemograma, el proteinograma, el
perfil hepatico, el perfil renal, la velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG), la Proteina C Reactiva (PCR), el
Factor Reumatoide y los Anticuerpos Antinucleares
(ANA) fueron normales o negativos. Se realiz6 una
espirometria, con un patréon obstructivo, diagnéstico
de EPOC, y una radiografia de térax, donde se vieron
hallazgos compatibles con EPOC.

Analizados los resultados se consider6 a la EPOC como
enfermedad intercurrente mas que en la causa desen-
cadenante de las acropaquias; asi mismo el fenéme-
no de Raynaud parecia tener su origen en el habito
tabaquico, siendo facilitado por las condiciones de
trabajo del paciente (mecéanico, no usa guantes y habi-
tualmente trabaja con materiales frios). Finalmente las
acopraquias impresionaban ser de origen familiar por
la similitud de las acropaquias que presentaba su hijo.

Para confirmar estas sospechas se decidié derivar
a Medicina Interna para completar el estudio con la
sospecha clinica de “acropaquia familiar. Raynaud de
posible origen tabaquico. Posible EPOC”.

Fue valorado en Medicina y Cirugia Vascular, donde
se le realiz6 una capilaroscopia y una arteriografia por
sospecha de tromboangeitis obliterante (enfermedad
de Buerguer) descartando patologia vascular acom-
pafante.

Durante 2 afios Medicina Interna de Hospital Carlos Il
de Madrid realizé el seguimiento del paciente ajustan-
do su tratamiento y en Abril de 2014 se da el alta con
los diagnosticos de:
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e Hipercolesterolemia.

e (linica de claudicacién intermitente que mejor¢ al
abandonar el habito tabaquico.

e Acropaquias (con probable asociacién familiar).
e Signos de arterioesclerosis subclinica.

e Fendmeno de Raynaud.

REVISION

Las acropaquias o dedos en palillo de tambor son una
deformidad de los dedos que consiste en un engrosa-
miento de sus extremos, tanto en el eje supero-inferior
como lateral, dado un aspecto globuloso que asemeja
a una maza o0 a unas baquetas. Ya recogida en los
textos clasicos griegos de medicina como “dedos hi-
pocraticos”, fue descrita en 1890 por el doctor francés
Marie 'y en 1891 por el doctor aleman Bamberger
@ como parte de una entidad nosologia separada de
otras enfermedades como la acromegalia con el nom-
bre de “ostecartropatia hipertréfica”, en el cual las
acropaquias serian el inicio de una afectacion genera-
lizada con periéstosis diseminada.

Las acropaquias estan causadas por un acumulo ini-
cial de colageno y de edema intersticial en el tejido
celular subcutaneo de la falange distal de los dedos,
asociando un aumento del nimero de anastomosis ar-

teriovenosas y el calibre de los vasos distales y peri6s-
tosis de la falange distal en las fases finales®.

Como se ha comentado, puede aparecer de forma asi-
lada, asociada a diferentes sindromes (como la acro-
megalia) 0 en relacion con situaciones fisiopatolégicas
(como puede ser la insuficiencia respiratoria cronica
o la insuficiencia hepética crénica) “@©®. Se clasifica
en primaria o idiopética y secundaria, y esta en gene-
ralizada (afecta en mayor o menor grado a todos los
dedos de las manos y los pies) y localizada (afecta a
de forma local a 1 mano, unos pocos dedos o una sola
falange). Su prevalencia en poblacion general es des-
conocida. En cambio la prevalencia de acropaquias
secundarias se ha estudiado con profusién con mul-
tiples estudios que lo relacionan con sus causas © 7,
siendo aproximadamente del 80% de las acropaquias
secundarias consecuencia de una patologia pulmo-
nar, y en este grupo un 90% por tumores pulmonares.

Aunque la causa primaria siempre ha de tenerse en
cuenta, a causa de la falta de estudios epidemiologi-
cos y lo potencialmente graves que pueden ser sus
causas es recomendable siempre estudiar su origen.

Las pruebas complementarias a realizar siempre han
de focalizarse a las posibles causas de las acropaquias,
considerando tanto los antecedentes personales como
los hallazgos en la anamnesis y en la exploracion.

Las pruebas a realizar en una primera valoracion son
radiografia de térax con proyeccion AP vy lateral y he-
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mograma, rectantes de fase aguda (VSG, PCR), perfil
férrico, hepético y tiroideo.

Otras pruebas se afladen segln antecedentes per-
sonales del paciente son gastroscopia, colonoscopia,
ecografia abdominal y serologia de virus hepatotropos.

En nuestro caso la presencia de clinica respiratoria tipo
sibilancias y fenémeno de Raynaud nos hacia pensar
en patologia pulmonar tipo EPOC o en patologia pul-
monar por conectivopatias; por lo que se completo el
estudio en Atencién Primaria con una espirometria,
un proteinograma, Factor Reumatoide y ANA.

La derivacion a Atencién Especializada se realiza se-
gun el tipo de enfermedad diagnosticada (por ejem-
plo, un tumor de pulmoén a Neumologia). Ante la falta
de diagndstico de enfermedad secundaria (como fue
nuestro caso) se deriva a Medicina Interna.

En las acropaquias locales, el estudio se limitaria pre-
ferentemente a la patologia vascular distal (arteritis,
aneurismas, trombosis, angiopatias postrauméaticas)
ademas de situaciones de disminucion focal del flujo
arterial distal (persistencia del ductus arteriosus, com-
presion arterial tumoral, etc.).

Las acropaquias primarias son una entidad menos
estudiada que las acropaquias secundarias; se carac-
terizan por la aparicion de acropaquias sin ninguna
causa desencadenante, con un crecimiento que suele
limitarse al periodo de crecimiento. Tiene una relacion
familiar, con un 33% de familiares con la misma pa-
tologfa y una relacion hombre/mujer de 9:1. Ademas
de acropaquias puede asociar otras alteraciones cu-
taneas como disfunciénes glangulares (hiperhidrosis,
seborrea, acne...), alteracion de las suturas cranea-
les, gastropatia hipertréfica o hipertrofia cutéanea.

El tratamiento acropaquias primarias es sintomatico,
con la recomendacion de usar antiinflamatorios no

BIBLIOGRAFIA

esteroideos si presentan dolor. En las acropaquias se-
cundarias el tratamiento de la causa subyacente sue-
le causar la regresion, incluso la desaparicion, de las
acropaquias.

CONCLUSIONES

El estudio del origen de las acropaquias ha de ser
siempre completo y no conformarnos con la posible
causa que nos impresione en una primera visita,
como puede ser la patologia pulmonar en nuestro
caso.

Este estudio ha de ser orientado segun los resultados
que obtengamos en tanto la anamnesis como en la
exploracion, y siempre hay que intentar descartar las
enfermedades mas habituales 0 méas graves que pue-
dan causar esta patologia, como la EPOC, los tumores
pulmonares, la cirrosis de cualquier origen, diferentes
enfermedades autoinmunes (enfermedad de Crohn,
enfermedad de Graves, etc.) antes de determinar su
origen familiar. Una radiografia de térax y una analiti-
ca, que en nuestro medio es relativamente accesible
para los médicos de familia, siempre ha de acompa-
fAar a este estudio.

La derivacion a otras especialidades ha de ser guiado
segun los resultados de nuestra anamnesis, conside-
rando la derivacién a Medicina Interna si sospecha-
mos origen familiar para descartar otras patologias
menos frecuentes y para las que no tenemos armas
diagnosticas suficientes, como puede ser la arteriogra-
fia indicada al paciente de nuestro caso.

El tratamiento ha de ser individualizado para la pato-
logia del paciente intentado resolver el estimulo cau-
sante de las acropaquias, ya que pueden revertir o
disminuir, y en casos primarios el tratamiento ha de
ser sintomético con el uso de AINEs.
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INTRODUCCION

La presencia de un bulto axilar en la consulta del
médico de familia en principio nos debe hacer pen-
sar en las patologias mas prevalentes (adenopatias,
lipoma, hidrosadenitis, forinculo o0 mama accesoria).
Mediante una anamnesis rigurosa y una exploracion
fisica adecuada, podemos descartar de inicio varias
de ellas.

CASO CLIiNICO

Mujer de 37 afios que acude al centro de salud pre-
ocupada, porque desde hace dos semanas se ha
notado un bulto en la axila derecha, que le provoca
ligera molestia a la palpacion, sin otra sintomatologia
acompafante. Estd embarazada de 16 semanas, es
su tercera gestacion. No tiene antecedentes familiares
de cancer de mama. No ha tenido fiebre, sudoracion,

Figura 1. Ecografia de partes blandas en la que se ob-
servan restos glandulares mamarios ectépicos situados
en axila.

prurito, anorexia, ni pérdida de peso. En la exploracion
fisica se palpa una masa blanda de 0,5 cm en axila
derecha, que es movil, elastica, levemente dolorosa
y no adherida a planos profundos. Es normal la ex-
ploracion del resto de las cadenas ganglionares vy la
exploracion por aparatos. Se le tranquiliza y se le cita
para volver a la consulta en 2 semanas.

A los 15 dias, vuelve a ver al médico y le comenta
que sigue teniendo molestias en ambas axilas y ma-
mas, también dice que ha notado que el bulto ha au-
mentado y disminuido de tamafio durante esos dias.
Al explorar se vuelve a encontrar una masa movil de
unos 0,5 cm en axila derecha, que se valora como
adenopatia. Se solicita un hemograma, en el que no
se encuentran alteraciones. Al volver a explorar, a la
semana, se vuelve a pensar en adenopatia y se opta
por completar el estudio con una ecografia de axila
derecha. Esta es informada como probables restos
glandulares ectépicos sin lesiones soélidas ni quisticas
ecograficamente definidas (Figura 1).

DISCUSION

Como comentabamos en la introduccion, en el diag-
noéstico diferencial ante un bulto o una masa axilar, el
médico de familia tiene que pensar inicialmente en las
siguientes cinco posibilidades:

1. ADENOPATIAS

Los ganglios linfaticos son érganos linfoides periféricos
donde los linfocitos interaccionan con los antigenos o
con las células que se encargan de presentarlos.!

Lo mas importante ante el diagnéstico de una ade-
nopatia es determinar qué ganglios se asocian a pro-
cesos benignos o autolimitados y cuéles sugieren
malignidad u otra patologia que precise tratamiento o
seguimiento estrecho.

Se consideran patolégicos los ganglios mayores de 1
cm en general, y los epitrocleares cuando son mayo-
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res de 0,5 cm. En los adultos sanos pueden palparse
ganglios inguinales normales de hasta 2 cm.

En Atencion Primaria, mas de dos terceras partes de
los pacientes con adenopatias se asocian a causas
inespecificas o infecciones respiratorias superiores, y
menos del 1 % responde a un tumor maligno. La pro-
babilidad de malignidad aumenta con la edad, sobre
todo a partir de los 50 afios.

El aumento de los ganglios linfaticos puede ser debi-
do a una respuesta inmunitaria fisiolégica frente a un
antigeno, infiltracion por células inflamatorias e infec-
ciosas, proliferacion neoplésica local o metastasica e
infiltracion por macréfagos como en las enfermedades
de deposito.

Ante un paciente con adenopatias, es importante co-
nocer:

1. Localizacién: Si es localizada o generalizada. Los
miembros superiores, las mamas y la pared toréaci-
ca drenan a las adenopatias axilares. Pueden ser
secundarias a infecciones, linfomas, melanomas o
a patologia de mama (cancer de mama, reaccion
inmunitaria a prétesis de silicona).

2. Tiempo de evolucién: Si la evolucién es menor a
dos semanas, hay que sospechar de inicio una in-
feccion bacteriana o virica. Si la duracién es mayor
a un mes se debe pensar en una posible tubercu-
losis 0 en una causa tumoral. Si es de varios afos,
puede tratarse de otra lesion subcutanea.

3. Crecimiento: El crecimiento rapido, de dias, es su-
gestivo de enfermedad infecciosa o de hemopatia
maligna, si es lento puede sugerir tuberculosis o
neoplasia.

4. Caracteristicas de la exploracion fisica (tamafo,
sensibilidad, consistencia, dureza, elasticidad,
simetria y movilidad o adherencia a planos adya-
centes): No existe un tamafio a partir del cual un
ganglio es patologico, aunque se puede conside-
rar preocupante si es mayor de 1 cm de diametro
(1,5-2 cm los inguinales), persiste mas de 3 sema-
nas y tiene una consistencia dura sin infeccion o
inflamacion que lo justifique.

b. Las adenopatias inflamatorias suelen tener una
consistencia blanda y ser dolorosas, en ocasiones
fluctiian, hay signos inflamatorios en piel y suelen
ser asimétricas. Pueden desembocar en linfangitis
0 incluso en fistulas en algunas infecciones como
tuberculosis, aspergilosis y actinomicosis.

6. Las adenopatias metastasicas tumorales suelen
ser duras, tienden a adherirse a planos profundos
0 a la piel, no son moviles, no suelen doler y pue-
den agruparse en conglomerados entre ellas. Las

adenopatias de los linfomas son duras, elasticas,
moviles, indoloras, multiples y con frecuencia si-
métricas, a veces de crecimiento muy rapido de
tornandose en dolorosas.

2. FORUNCULO

Es un edema inflamatorio en la dermis con licue-
faccion central purulenta, alrededor de uno o varios
foliculos pilosebaceos, producida por la infeccion de
Staphylococcus aureus, principalmente.?

Forma un nodulo subcutédneo, rodeado de piel erite-
matosa, con una pustula o zona necrdética, por la que
puede eliminar pus de forma espontanea. Es doloroso.
Los forunculos curan generalmente sin complicacio-
nes, a veces recidivan y en ocasiones pueden dejar
cicatriz.

3. HIDROSADENITIS

Es la infeccion de las glandulas sudoriparas apocri-
nas, en axilas y en la zona genital y anorrectal. Suele
agruparse en uno o varios nédulos de caracteristicas
inflamatorias, que pueden supurar. Otros sintomas
ocasionales son la fiebre y la alteracion del estado ge-
neral.

4. LIPOMA

Es uno de los tumores benignos mas frecuentes de
los tejidos blandos, formado a partir de adipocitos ma-
duros.®

Puede presentarse como lesion Unica o multiple. Es
un nodulo subcutaneo, de consistencia blanda y mo-
vil, generalmente asintomatico y de crecimiento lento,
cuya piel circundante es de aspecto normal.

Es mas frecuente en adultos de 40 a 70 afos, gene-
ralmente encapsulado y ocasionalmente doloroso. El
tratamiento es quirdrgico cuando genera molestias al
paciente.

5. POLIMASTIA

Es la presencia de mas de dos mamas en los seres
humanos. Este término es sinénimo de tejido mamario
accesorio 0 mama supernumeraria.*®

El tejido mamario ectopico es una variante de la poli-
mastia, es con frecuencia bilateral y no se acompafia
de areola o pezén.

En la quinta semana de gestacion, se desarrolla la li-
nea mamaria en la superficie ventral del tronco del
embrién, que se extiende desde la axila hasta el canal
inguinal de forma bilateral. La mayor parte de esta es-
trla mamaria embrionaria desaparece, la no regresion
se considera un fallo en el desarrollo embrionario. El
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tejido que permanece en esta linea mamaria es llama-
do tejido mamario ectopico, aberrante o accesorio y
puede ir acompafado de pezones accesorios (Figura
2).

La localizacion més frecuente de la polimastia es la
axila (60-70%); otras localizaciones son la paraester-
nal, subescapular y mas rara la vulvar. Puede apare-
cer antes o durante la pubertad, aunque con mayor
frecuencia durante el embarazo.5’

Tiene una incidencia del 2 al 6 % de mujeres, en hom-
bres la mitad.

En mujeres responde a variaciones hormonales du-
rante el ciclo menstrual.

Presentan histologia normal y pueden desarrollar cam-
bios fibroquisticos benignos, fibroadenomas, mastitis
e hiperplasia ductal atipica. El tejido mamario acceso-
rio tiene el mismo potencial de aparicion de lesiones
tanto benignas como malignas que el tejido mamario
pectoral. En raras ocasiones degenera a formas ma-
lignas, representando el 0,3 % de todos los tumores
mamarios, la mayoria de ellos carcinomas ductales
infiltrantes.

Durante la anamnesis se debe preguntar si hay cam-
bios en el tamafio de la lesién con la menstruacion y
explorar la consistencia de la misma. Este tejido ecto6-
pico puede ir aumentando su tamafio a lo largo de las
progresivas gestaciones.

El diagndstico se puede confirmar mediante biopsia o
mediante mamografia.

BIBLIOGRAFIA

La autoexploracion mamaria es importante para de-
tectar de forma precoz cambios malignos.

No esta recomendada la escision profilactica.

Gldndulas
mamarias
accesorias y
pezén

Estria mamaria

Figura 2. Disposicion de linea mamaria embrionaria y po-
sibles localizaciones de glandulas mamarias y pezones
accesorios.
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INTRODUCCION

El electrocardiograma es una prueba basica y funda-
mental en el trabajo diario del médico de familia. Al-
gunos de los patrones electrocardiograficos no son
habituales dentro de la practica diaria. Su interpre-
tacion es muchas veces complicada, incluso para los
cardidlogos. Hacer una lectura sistematica ayuda a
hacer una interpretacion correcta. Tal vez no diagnos-
tica, pero fundamental para detectar determinadas
patologias y patrones electrocardiograficos y no pasar
por alto patologias potencialmente peligrosas. No hay
que olvidar que la mayoria de las veces es el médico
de familia el primero en indicar la realizacién de esta
prueba complementaria.!

El sindrome de Brugada es un sindrome raro y here-
ditario autosémico dominante, con una prevalencia
aproximada en Europa de 1-5/10.000 habitantes, pero
cuya presentacion clinica inicial puede ser la muerte
subita. Hay descritos tres patrones electrocardiografi-
cos distintos: a) patrén tipo |, caracterizado por una ele-
vacién descendente del segmento ST = 2 mm en mas
de una derivacién precordial derecha (V1-V3), seguida
de ondas T negativas; b) patrén tipo I, caracterizado
por elevacion del segmento ST = 2 mm en precordiales
derechas seguida de ondas T positivas o isobifasicas, 1o
que confiere al electrocardiograma un aspecto de silla
de montar, y ¢) patron tipo I, definido como cualquiera
de los dos anteriores si la elevacion del segmento ST
es = 1 mm. Aunque los tres patrones pueden obser-
varse en el sindrome de Brugada, es el tipo | el tipico
de la enfermedad. Sin embargo, pueden presentarse
todos en el mismo paciente en momentos diferentes, y
a veces de manera intermitente. Es fundamental dejar
constancia en su historia clinica de la interpretacion del
electrocardiograma realizado y aportarlo al derivar al
paciente a otros servicios sanitarios.®

CASO CLIiNICO

Mujer de 56 afios sin alergias medicamentosas cono-
cidas, no consumidora de alcohol, no fumadora; hi-

pertensa; infectada por virus de la hepatitis C con alta
carga viral y transaminasas elevadas (genotipo 1b), en
seguimiento por el servicio de digestivo. En tratamien-
to habitual con hidroclorotiazida y omega 3. No refiere
antecedentes familiares de interés (no historia familiar
de muerte subita).

Acude a las consulta del médico de familia por ma-
reo sin giro de objetos, no alteracion de la vision, ni
nauseas, vomitos, dolor toracico o disnea; y sin pér-
dida de conocimiento. Hemodinamicamente estable.
Exploracion sin alteraciones significativas. Se catalo-
ga de mareo inespecifico sin criterios de gravedad, y
se explican sintomas de alarma para que consulte de
nuevo si aparecen.

A la semana, la paciente vuelve a consulta, por estado
que ella califica como “ansiedad por problemas fami-
liares”. No otra sintomatologia asociada. Exploracién y
electrocardiograma sin alteraciones significativas. Se
pauta bromazepam 1.5 mg y se cita para control en
dos semanas.

A los diez dias, la paciente se presenta de urgencias
en la consulta del médico de familia, por cuadro de 7
horas de evolucién de opresion centro-toracica, acom-
pafiado de nauseas. No otra sintomatologia asociada.
Exploracion dentro de los limites de la normalidad, se
realiza electrocardiograma donde se objetiva un ritmo
sinusal a 65 Ipm, BIRD y leve ascenso del ST en V1-
V2, sin otras alteraciones. Se deriva a urgencias para
valoracion.

En urgencias se le realiza nuevo electrocardiograma
donde se objetiva ritmo sinusal a 75 Ipm, QRS con
morfologia de HBRD con leve ascenso del ST en V1
y V2, sin poder descartar patron de Brugada. El dolor
cede a los 5 minutos tras administracion de nitroglice-
rina sublingual y se produce normalizacion del elec-
trocardiograma. Presenta analitica con troponinas ne-
gativas (post-seriacion) y potasio de 3.3 mmol/L,resto
sin alteraciones. Aun asi, se le realiza angioTAC de
coronarias que se informa sin lesiones, y ausencia de
calcio parietal. Se mantiene a la paciente en observa-
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cion 24 horas, asintoméatica y estable en todo momen- de 140/97 con una TA maxima de 207/101 mmHg y
to, y se da el alta con diagndéstico de dolor toracico sin una FC méaxima de 150 (91% de la tedrica). El test de
lesiones coronarias en angioTAC y patrén electrocar- esfuerzo simple se considera concluyente por criterios
diografico de Brugada intermitente asintomatico. Y se de FC: clinicamente negativo, eléctricamente negati-
deriva a consultas de cardiologia. vo. Clase funcional |. Respuesta hipertensiva al ejer-
cicio sobre hipertension arterial diastolica basal y sin
A la semana, se atiende a la paciente en la consulta arritmias. Se le da el alta a la paciente de las consultas
de cardiologia, donde se le realiza nuevo electrocar- de cardiologia con diagnéstico de patrén electrocar-
diograma, que presenta un ritmo sinusal a 66 latidos diografico de Brugada intermitente tipo Il asintomati-
por minuto sin otras alteraciones. Un ecocardiogra- o, y corazén estructuralmente normal. Se deriva para
ma donde se objetiva un VI no dilatado con fraccién control por su médico de familia.
eyeccion de ventriculo izquierdo del 60%, sin altera-
ciones segmentarias, espesores parietales normales, Actualmente, la paciente continua asintomatica desde
patron de llenado mitral normal, ventriculo derecho el punto de vista cardiolégico. En control por su médi-
no dilatado normal, y no se detecta IT para célculo co de familia. Se mantiene con buen control tensional
de PSP, descartandose patologia valvular organica. Y en tratamiento con un farmaco. No se ha registrado
una ergometria que se detuvo a los 9 minutos 20 se- patron electrocardiografico de Brugada intermitente
gundos por disnea, tras alcanzar 9.5 METs, TA inicial en electrocardiogramas de control posteriores.
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DISCUSION

El sindrome de Brugada es una enfermedad arritmo-
génica hereditaria, caracterizada por un bloqueo de
rama derechay un ascenso del ST en precordiales de-
rechas V1-V3 en el electrocardiograma. Sin embargo,
este patron puede ser dinamico, y hacerse relevante
en determinadas situaciones clinicas o farmacolé-
gicas: la fiebre, farmacos que alteren los canales de
sodio, potasio etc.?3

El patron intermitente muestra en el electrocardio-
grama basal, la elevacion de 1 mm del punto J con
descenso del ST en V1 y 1 mm de elevacion del ST
en V2 (sin criterios clasicos de Brugada), y sélo en los
siguientes puede observarse patron tipico. La mayoria,
durante una infeccién respiratoria.

El DAl es el Unico tratamiento de eficacia realmen-
te demostrada en el sindrome de Brugada. En gene-
ral, se recomienda implantacion de DAI a todos los
pacientes que ya hayan sufrido sintomas y a los pa-
cientes asintomaticos en quienes el estudio electro-
fisioldgico induzca arritmias ventriculares, especial-
mente si presentan patrén electrocardiografico tipo |
de forma esponténea. En los pacientes asintomaticos,
sin historia familiar de muerte subita y cuyo patrén
electrocardiografico tipo | s6lo se documente tras la
administracion de farmacos bloqueadores del sodio

BIBLIOGRAFIA

(antiarritmicos grupo 1) u otras situaciones descritas
como desencadenantes, se recomienda realizar se-
guimiento periédico sin necesidad de estudio electro
fisiolégico para su estratificacion.*®”

CONCLUSION

El sindrome de Brugada se incluye dentro de los tras-
tornos eléctricos primarios que caracteristicamente
no asocian cardiopatia estructural concomitante. En
los Ultimos afios, gracias a una intensa labor cientifica
tanto béasica como clinica, se han podido identificar
multiples mutaciones causales; y, asimismo, com-
prender cuéles son los mecanismos implicados en la
aparicion del fenotipo caracteristico, y los determinan-
tes del prondstico clinico en los pacientes. 12

El conocimiento de todo este tipo de patologias es
complicado, incluso para los cardiélogos especialistas
en el tema, quedando alin muchas preguntas sin re-
solver. Pero casos como estos demuestran que es
fundamental el manejo e interpretacion béasica por
parte del médico de familia de una prueba tan accesi-
ble como es el electrocardiograma. Porque, ademas,
suele ser el primer prescriptor de dicha prueba, vy el
que dispone de electrocardiogramas basales del pa-
ciente, fundamentales a la hora de interpretar cam-
bios o0 alteraciones, como las de este caso.®

1. Cordeiro Pigarra, Silva Cunha, Oliveira Mario, Valente Bruno, Nogueira da Silva Manuel, Santos Sofia, et al. Syncope and intermittent Bru-

gada ECG pattern. Rev Port Cardiol. 2013;32(5) :411-414

2. Gumpanart Veerakul, MD; Koonlawee Nademanee, MD. Brugada Syndrome. Circ J 2012; 76: 2713-2722

3. Benito B, Sarkozy A, Mont L et al. Gender differences in clinical manifestations of Brugada syndrome. J Am Coll Cardiol 2008 November

4;52(19):1567-73.

4. V. Probst, C. Veltmann, L. Eckardt, P.G. Meregalli, F. Gaita, H.L. Tan, D. Babuty, F. Sacher, C. Giustetto, E. Schulze-Bahr, et al. Prognosis of
Patients Diagnosed With Brugada Syndrome. Circulation. 2010 9;121(5):635-43

5. Ramon Brugada, M.D., Ph.D.a; Oscar Campuzano, et al. Brugada Syndrome. MDCVJ. 2014; X; 25-28

6. Akihiko Shimizu, MD. Is this a Philosophic Issue? Do Patients with Drug-induced Brugada Type ECG. Have poor Prognosis? Circ J 2010;

74: 2455-2463

7. Martins J, Braga Carlos, Arantes C, et al. Sincope em contexto febril — caso clinico de sindrome de Brugada. Rev Port Cardiol. 2014;33(12):

801.e1-801.e6
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Resumen: Se presenta el caso de una mujer de 47
aflos que acude a Urgencias por dolor abdominal y
deposiciones liquidas de mas de 1 semana de evolu-
cion: el cuadro clinico también se acompafa de vomi-
tos y fiebre de hasta 40°C pese a tratamiento por su
médico de atencion primaria con ciprofloxacino (500
mgc/ 12 h)

INTRODUCCION

El sindrome hemolitico urémico (SHU) es una entidad
clinica y anatomopatolégica que se caracteriza princi-
palmente por la apariciéon brusca de la triada: anemia
hemolitica, insuficiencia renal aguda y trombocitope-
nia'.

La principal etiologia del SHU, hasta en el 90% de los
casos, es la infeccion gastrointestinal por Escherichia
coli cepa 0157: H7 (verotoxigénica)? que da lugar a
un cuadro diarreico prodromico tras el que se desa-
rrolla un SHU tipice (90% de los casos ) de caracte-
risticas, por lo general, hemorragicas. Hay otra forma
de SHU que no se asocia a prédromos diarreico, es
un SHU atipice’ (10%) y obedece a otras etiologias
entre las que estan la herencia autosémica, trastornos
inmunologicos asociados a déficit de complemento,
los asociados a drogas (anticonceptivos orales, ciclos-
porina A, mitomicina), lupus eritematoso disemina-
do, hipertensién maligna, Streptococo pneumoniae?®,
Bartonella, virus, causas obstétricas (preeclampsia,
embarazo y periodo postparto), nefritis radica y tumor
maligno.

CASO CLINICO

Paciente de 47 afos que acude al servicio de urgen-
cias hospitalarias por cuadro de dolor abdominal en
hipocondrio derecho con irradiacion epigastrica, de
mas de 1 semana de evolucion, tras ingesta de carne
en un restaurante. El cuadro se acompafia de depo-
siciones liquidas amarillentas, tinte ictérico, vomitos y
fiebre de hasta 40°C; no relata otra sintomatologia en
la anamnesis por aparatos. Lleva varios dias tomando

ciprofloxacino 500 mg ¢/ 12 h pautado por su médico
de atencion primaria.

Antecedentes personales: no tiene alergias medica-
mentosas conocidas, ni habitos téxicos, ni factores
de riesgo cardiovascular. Sélo destaca enfermedad
por reflujo gastroesofagico tratada habitualmente con
omeprazol. Entre los antecedentes quirdrgicos desta-
ca colecistectomia.

La exploracion fisica pone de manifiesto coloracion ic-
térica de piel y mucosas con palpacion abdominal do-
lorosa en hipocondrio derecho sin signos de irritacion
peritoneal, pufio percusion bilateral negativa, ruidos
hidroaéreos presentes y signos de Murphy, Blumberg
y Rowsing negativos.

Exploraciones complementarias: HEMOGRAMA: leuco-
citos 13.4 x 10%mclL, neutrdfilos 10.12 x 103/mclL,
hematies 3.68 x 106/mcL, hemoglobina 10.90 g/dL,
hematocrito 30.60%, plaguetas 35000/mcL. Revision
manual de frotis de sangre periférica: 7% de esquis-
tocitos. Microovalocitos. No agregados plaquetarios.

PRUEBAS DE COAGULACION: normales. BIOQUIMICA:
Urea 114 mg/dl, creatinina 2.2 mg/dl, potasio 2.9
mmol/L, bilirrubina total 1.9 mg/dl, transaminasas:
ALT(GPT) 74 U/L, AST (GOT) 57 U/L, gamma-glu-
tamiltransferasa (GGT) 155 U/L. Proteina C reactiva
19.8 mg/L. Resto, normal.

ANALISIS DE ORINA Y SEDIMENTO: Proteinas 19.20 g/L.
Hematuria microscopica. Resto, normal. GASOMETRIA
VENOSA: pH levemente éacido y bicarbonato venoso
normal. COOMBS DIRECTO: Negativo. Escrutinio de An-
ticuerpos Irregulares: Negativo. COPROCULTIVO: 17
muestra de heces se aisla Escherichia coli 0157: H7
verotoxigénico. ECOGRAFIA ABDOMINAL: higado graso
tipo Il. Colecistectomia.

Procedimientos terapéuticos llevados a cabo: sesiones
de hemodialisis, plasmaféresis y nutricion parenteral.

Evolucion médica: buena. Al alta, la paciente ha recu-
perado la funcién renal por completo con creatinina
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de 1 mg/dl, frotis de sangre periférica con 1.32% de
esquistocitos, plaquetas en rango normal y LDH 400
UI/L. Se decide prescindir de la biopsia renal, ya que
la anamnesis, la clinica y las pruebas analiticas son
suficientes para hacer el diagnostico de sindrome he-
molitico urémico.

DISCUSION

Fisiopatologicamente al SHU se le relaciona con la ex-
posicion a excretas de animales, consumo de bebidas
vegetales contaminadas y carnes poco cocinadas!?,
especialmente las de vacuno, siendo el intestino del
animal el reservorio natural de las cepas de E. Coli en-
terohemorréagica (ECEH)%. Estas proliferan en la luz del
colon con borramiento de las microvellosidades de los
enterocitos y produccion de verotoxinas con intensa
actividad citotoxical que se unen a receptores de las
células endoteliales renales, miocardicas, nerviosas,
pancreaticas, etc. dando lugar a inhibicion de la sin-
tesis de proteinas den el ribosoma celular. Los vasos
sanguineos se dafian y ulceran y se activa el mecanis-
mo de adhesion plaquetaria y de la coagulacion, con
depdsito de plaquetas y fibrina en ellos y formacion de
trombos (microangiopatia), y alteracion de la funcion
del 6rgano afectado.

Anatomia patoldgica: el rifién es el 6rgano més afec-
tado. Los capilares glomerulares se dafian de forma
focal y segmentaria. En el endotelio aparecen éareas
de necrosis fibrinoide con trombosis arteriolar y de
mediano calibre dando lugar a necrosis corticorre-
nal bilateral y, como consecuencia, disminucion del
filtrado glomerular, retenciéon de urea, de creatinina,
de &cido Urico y fosfatos. En definitiva, una clinica de
insuficiencia renal aguda. El consumo de plaquetas da
lugar a una trombocitopenia con hemorragias esponté-
neas, petequias y hematomas. El dafio vascular, a su
vez, destruye los glébulos rojos en sangre circulante,
lo cual se traduce clinicamente en una anemia hemo-
litica.

CONCLUSION

La gastroenteritis aguda es uno de los motivos mas
frecuentes de consulta tanto en urgencias hospita-
larias como en los centros de atencion primaria. En
Europa es la 2% enfermedad maés frecuente después
del resfriado comun. Se producen 1-2 episodios por
persona y afo pudiendo asociar sindromes agudos
con secuelas cronicas como el SHU, purpura trom-
bética trombocitopénica y el sindrome Guillain-Barré®.
En Espafia, diversos autores han podido demostrar la
baja frecuencia (0.1-1%) de la cepa E. Coli 0157:H7
como causante de diarrea* y gran capacidad para
producir brotes epidémicos. Dado que la infancia la
poblacién mas afectada por éste cuadro sindrémico,
lo interesante de este caso es, ademas de por la haja

frecuencia en nuestro pais, por ser un adulto el afecta-
do. Los pacientes que desarrollan un SHU tipico por
cepa E. coli 0157: H7 presentan un cuadro prodréomi-
co de diarrea con dolor abdominal, vémitos y fiebre,
indistinguible por la clinica de otras diarreas invasivas
producidas por cepas de E. coli enterotoxigénicas, o
enteroinvasivas. Por ello es necesario hacer un buen
diagnéstico diferencial que incluya -ademés otras
causas diarreogénicas-, cuadros como la invagina-
cion intestinal, sepsis, meningitis, deshidratacion con
insuficiencia renal aguda y purpura trombocitopénica
trombdtica.

El diagndstico se debe apoyar en primer lugar en una
buena historia clinica con antecedentes personales
y familiares incluidos. El periodo de latencia entre el
comienzo del cuadro diarreico y el inicio de los sinto-
mas del SHU es de aproximadamente 1-2 semanas.
Por ello es, en este periodo, y ante sospecha clinica,
cuando se deben solicitar las pruebas complementa-
rias de laboratorio® (hemograma con frotis de sangre
periférica, formula y recuento plaquetario, estudio de
coagulacién, bioguimica, pruebas hepaticas, ami-
lasa, lactato-deshidrogenasa, proteina C reactiva,
orina elemental, sedimento y coprocultivo) que nos
llevaran al diagnéstico. Evolutivamente, en el periodo
agudo la letalidad es alta, sobretodo en la infancia; y
las causas mas frecuentes son: hiperpotasemia, in-
farto agudo de miocardio, tromboembolismo pulmo-
nar, hemorragia del sistema nervioso central y sepsis.
El pronéstico dependera de la duracion del periodo
oliglrico-anurico y de la gravedad del compromiso
neuroloégico.

El tratamiento se sustenta en tres pilares: hemodialisis
precoz, que revierte la hiperazoemia y la insuficiencia
renal aguda, en el 90% de todos los casos; el trata-
miento de las alteraciones hematolégicas mediante
plasmaféresis, con recuperacion de anemia hemoliti-
ca y trombocitopenia; y nutricidn parenteral, con resta-
blecimiento del equilibrio hidroelectrolitico.

La antibioterapia no es Util en este sindrome. Los
antibidticos agravan el cuadro sindrémico’, posible-
mente porque aumentan la liberacion y absorcion
de verotoxinas. Las fluorquinolonas, cotrimoxazol y
furazolidona son potentes inductoras de la elevacion
de toxinas en el instestino. Por otra parte, tomar la
decision de dar tratamiento antibiético, o no, ante la
duda de estar ante un SHU es muy importante dado
los grandes beneficios terapéuticos que produce este
en la diarrea del viajero® por E. coli enterotoxigénica,
en la gastroenteritis por Campylobacter jejuni, y en la
shigelosis. Finalmente, y como resumen, se podria
concluir que este microorganismo, E. Coli 0157:H7,
adquiere una gran importancia para la salud publi-
ca, por la facilidad de transmision (alimentaria), la
capacidad de producir brotes epidémicos y la grave-
dad que pueden llegar a tener sus complicaciones
entéricas.
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INTRODUCCION

La cocaina es la segunda droga ilegal de mayor consumo
en Espafia, que a su vez es el pais con mayor prevalencia
de consumo dentro de la Unidon Europea y el segundo a
nivel mundial, tras Estados Unidos!. Hasta el 8,8 % de la
poblacién espafiola de entre 15 a 64 afios admitié haber
consumido cocaina en polvo a lo largo de su vida, segln
el ultimo Informe del Observatorio espafiol de la droga y
las Toxicomanias de 2011, sin embargo, su consumo ha
descendido por primera vez en 10 afios?.

Tiene conocidos y potentes efectos simpaticomi-
méticos: taquicardia, aumento de la contractilidad
miocéardica, vasoconstriccion arterial y coronaria,
hipertension arterial, disfuncion sistélica, arritmias
ventriculares y supraventriculares, patologia adrtica,
lesiones valvulares y eventos tromboticos debidos a
activacion plaquetaria.®#

La prevalencia de su cardiotoxicidad en pacientes no
seleccionados ha sido medida por resonancia magné-
tica cardiovascular y es del 68 % en pacientes con-
sumidores crénicos; entre los hallazgos mas frecuen-
tes cabe destacar una disminucion de la fraccion de
eyeccion del VI'y un aumento de la masa del mismo.
Asi mismo, se ha descrito en el consumo crénico una
prevalencia de hipertrofia ventricular izquierda de
hasta el 40 % en una serie estudiada con ecocardio-
grafia, que se asocia a la presencia de picos hiperten-
sivos durante el consumo y un deterioro de la funcion
sistélica del ventriculo izquierdo tanto de forma aguda
como crénica e el 7 al 20 % de pacientes estudiados.

Se debe descartar por ello el uso de cocaina en cual-

quier paciente joven con escasos factores de riesgo car-
diovascular y que presente sintomatologia cardiolégica.

CASO CLIiNICO

Paciente de 37 afios que acude a su médico de fa-
milia por disnea de leves-moderados esfuerzos en los

ultimos meses que ha ido aumentado de intensidad.
Se acompafa de sensacion de opresion toracica in-
termitente, sin fiebre. En la auscultacion se distingue
una disminucion del murmullo vesicular. Se le realiza
un ECG en el centro de salud con desviacion del eje
a la izquierda, asi como una espirometria con patrén
restrictivo. Se le pide mas tarde una radiografia de
térax que se hace a los 7 dias, en la que se observa
un aumento del indice cardiotoracico con una con-
solidacioén en el parénquima del LID, teniendo como
primera posibilidad neumonia. Se trata con amoxi-
cilina-acido clavulanico 875/125 mg cada 8 horas
durante 7 dias.

Tiene antecedentes de obesidad tipo | (IMC 32,7 kg/
m?), sindrome de apnea-hipopnea del suefio (SAHS)
en tratamiento con CPAP y amigdalectomia previa. No
bebedor y ex fumador de tabaco junto con cannabis.
Consumo habitual de cocaina inhalada (3-4 g diarios);
hace 10 afios habia abandonado el consumo de co-
caina fumada (10 g diarios durante 9 afios).

En el Ultimo afio, habia sido valorado en cardiologia
por una alteracion electrocardiogréafica, finalmente
compatible con sindrome de Brugada. En ese mo-
mento se le realizaron ecocardiograma y resonancia
magnética nuclear, sin alteraciones.

El paciente no regresa a la consulta tras la realizacion
de la radiografia de térax; entre tanto es visto en su
revision de neumologia para control de SAHS, donde
informan de resolucion de la neumonia.

Posteriormente, acude a urgencias del hospital por
mantener disnea, hemoptisis y accesos tusigenos
continuos, junto con expectoracion verdosa ocasio-
nal. Debido a este cuadro, habia aumentado su con-
sumo habitual a 5 0 6 g diarios de cocaina mejoran-
do momentdneamente y empeorando después. Le
solicitaron un analisis de sangre y una radiografia de
térax urgentes. En la radiografia de térax se informa
cardiomegalia, mientras que en la analitica destaca-
ban un aumento de troponina T de 0.07 pg/L (N <
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0.017 pg/L) y un Dimero D de 0.86 ng/mL (0.1-0.5
ng/mL). Por este motivo se le realizé un TC de arte-
rias pulmonares con contraste, donde se evidencia
un derrame pericardico de moderada cuantia, car-
diomegalia global, con multiples areas pulmonares
bilaterales en vidrio deslustrado, mas marcadas en
LID, sugerentes de proceso inflamatorio-infeccioso,
asi como engrosamiento peribronquial con reflujo de
contraste hacia vena cava inferior, que sugeria un
componente de Insuficiencia cardiaca. Se solicito
entonces colaboracion a cardiologia, quienes reali-
zaron un ecocardiograma transtoracico reglado, en
el que destacaba miocardiopatia dilatada con FEVI
global de 20-25%, asi como hipoquinesia global gra-
ve y derrame pericérdico leve-moderado de predo-
minio posterior con colapso parcial de la auricula
derecha.

Desde el punto de vista cardiolégico, y teniendo en
cuenta los antecedentes del paciente, la causa mas
probable de miocardiopatia dilatada en este paciente
parecia ser el consumo crénico de cocaina.

A lo largo de su ingreso se descartaron otras causas
secundarias de miocardiopatia dilatada como consu-
mo de alcohol, serologias, virus de hepatitis B y C,
sifilis, VIH y alteraciones tiroideas. También le hicieron
una resonancia magnética cardiaca en la que las se-
cuencias de contraste tardio no muestran retencion
patologica de gadolinio, lo que descarta necrosis o fi-
brosis miocéardica focal. Destacar un leve aumento de
creatinina (1,4 mg/dL), NT proBNP (101 pg/mL). El
paciente carece de antecedentes familiares de mio-
cardiopatia o de muerte subita.

Tras tratamiento diurético presenté mejoria en la FE
del VI y se inici¢ tratamiento de insuficiencia cardiaca
con furosemida 20 mg/24 h, lisinopril 5 mg/24 h'y
bisoprolol 5 mg/dia, que mantuvo al alta. Se le insistid
en el abandono completo del uso de cocaina.

Tras 7 meses, el paciente habia perdido 13 kg de
peso. Presentaba tras el cese de consumo de cocaina
un Grado Funcional I-Il de la NYHA y una FE del VI del
34 % en control ecocardiografico. Se aumentd dosis
de lisinopril a 7,5 mg/24 h para optimizar el control
tensional, asi como de bisoprolol a 10 mg/dia por pre-
sentar una frecuencia cardiaca de 75 Ilpm. Ante buena
adherencia terapéutica y mejoria clinica se pospuso la
decision de implante de Desfibrilador Automatico Im-
plantable (DAI). En ultimo ecocardiograma de control,
el paciente presentaba una FE del VI calculada por el
método de discos de 44,4 %.

En la actualidad el paciente se encuentra bajo tra-
tamiento farmacoldgico para disfuncién ventricular
izquierda con lisinopril 7,5 mg/24 h, bisoprolol 10
mg/24 h 'y furosemida 20 mg /24 horas. Ha abando-
nado el consumo de cocaina y presenta un IMC 30
kg/m?.

DISCUSION

La cocaina inhibe la recaptacion de norepinefrina y do-
pamina en las terminaciones presinapticas simpaticas.
Inhibe también el flujo interno de sodio a través de las
membranas celulares durante la despolarizacion de
las mismas, y de esta forma produce anestesia local.*

Tiene una importante accion en los receptores o y B
adrenérgicos:

La estimulacion B-adrenérgica activa la adenilato-ci-
clasa, que aumenta a su vez los niveles de adenosin
monofosfato ciclico (AMPc), aumentando los niveles
de calcio intracelulares, que incrementa la contractili-
dad miocérdica y la frecuencia cardfaca.

Por otra parte, la estimulacion a-adrenérgica genera
un aumento en los niveles intracelulares de calcio a
través de la activacion de una cascada de segundos
mensajeros, provocando una despolarizacion oscilan-
te de la membrana del miocito, que se traduce en un
aumento de la resistencia coronaria y una disminu-
cion del flujo sanguineo a través de estos vasos, asi
como aumento de la presion arterial, del sufrimiento
de la pared ventricular y extrasistoles o taquicardias
(sinusales, supraventriculares o ventriculares).®

Con el consumo crénico de cocaina disminuye, sin
embargo, el nivel de calcio intracelular, se deprime la
funcion sistolica, aumenta la agregacion plaquetaria y
el riesgo trombotico de forma aun mas intensa.

Todos estos mecanismos contribuyen a la formacion
de trombos intracoronarios y al infarto de miocardio se-
cundario, y finalmente llevan a la disfuncién del ventri-
culo izquierdo y a la cardiopatia asociada a la cocaina.
Muchos consumidores cronicos pueden presentar dis-
funcion ventricular en ausencia de infarto coronario.®

La insuficiencia cardiaca secundaria a cocaina es de
presentacion mas precoz que otros tipos y suele tener
escasos sintomas congestivos (edema en miembros
inferiores).

El electrocardiograma suele mostrar taquicardia sin-
usal y un patrén de repolarizacion precoz en la ma-
yoria de los casos. Respecto a la radiografia de térax,
cardiomegalia y signos de insuficiencia cardiaca. En la
ecografia los hallazgos mas frecuentes son dilatacion
ventricular izquierda, engrosamiento de la pared pos-
terior del corazén > 1.2 cm (hasta en el 44 % de los
pacientes consumidores) y disfuncién sistélica global.

La coronariografia no detecta con frecuencia presen-
cia de coronariopatia o cambios importantes, a veces
incluso en presencia de infarto de miocardio.?

Otros factores que podrian contribuir a la aparicion de
este cuadro, asociados a la cocaina, son la presen-



MEDICOS DE FAMILIA

REVISTA DE LA SOCIEDAD MADRILENA DE MEDICINA DE FAMILIA Y COMUNITARIA

ESPECIAL DICIEMBRE 2015

cia de adulterantes (arsénico o magnesio) o déficits
vitaminicos secundarios al uso de esta droga (estrés
oxidativo).

Respecto al tratamiento farmacolégico, betabloquean-
tes (BB), inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensiona (IECA) y antagonistas del receptor de
aldosterona suponen los medicamentos de primera
eleccion en esta patologia.

En la bibliografia consultada se desaconseja el uso de
betabloqueantes por si solos, al menos mientras no
se haya abandonado completamente el consumo de
la sustancia. Esto es debido a que el blogueo de los
receptores B-adrenérgicos deja a los receptores . via
libre, provocando aumentos significativos en la pre-
sion arterial, y sufrimiento en la pared ventricular.

El manejo con diuréticos esté indicado en casos de
fallo congestivo.

BIBLIOGRAFIA

El uso de desfibriladores automaticos implantables
(DAI) esta descrito tanto en prevencién primaria como
secundaria.

La abstinencia de esta sustancia es imprescindible
para una buena evolucién del cuadro. Se debe in-
sistir al paciente en que la mayoria de casos de mio-
cardiopatia secundaria a consumo de cocaina son
reversibles, y en algunos de ellos incluso se llega a
normalizar la contractilidad. Se debe hacer hinca-
pié también en la necesidad de abandono por las
posibles interacciones entre la terapia de base y los
efectos directos de la cocaina sobre la contractilidad
cardiaca.

Por ultimo, es de gran importancia la deteccion del
consumo en la consulta del centro de salud, sobre
todo si la sospecha clinica es alta, y un apoyo profe-
sional para el abandono del habito de uso.
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12. LLANTO INTERMITENTE EN UN LACTANTE.

ESPONDILODISCITIS

B Martin Villarin J.; Vilanova Gonzalez P.; Garcia Zurita R.; Mufioz Fernandez C.; Chato Vazquez M.; Cortés Pal-

mero A.

Médicos Residentes de M.F. y C., Area Asistencial Noroeste. Madrid.

INTRODUCCION

La Espondilodiscitis es una infeccion de la columna
que afecta al disco intervertebral y a los cuerpos ver-
tebrales adyacentes. La sintomatologia es poco espe-
cifica y requiere un alto indice de sospecha para su
diagndstico.

Presentamos el caso de un lactante de 10 meses cuya
sintomatologfa de inicio fue Unicamente “llanto inter-
mitente”, lo que dificultd llegar al diagnoéstico.

Palabras clave: espondilodiscitis, artritis séptica,
osteomielitis,irritabilidad, lactante.

EXPOSICION

Lactante de 10 meses de edad llevado por sus padres
al Servicio de Urgencias del Hospital Universitario
Puerta de Hierro por episodios de llanto de 20 minu-
tos a una hora de duracion, con flexién del tronco,
encogimiento, sudoracién, sin palidez cutédnea ni otra
sintomatologia.

Como Unico antecedente, un episodio de gastroente-
ritis dias antes. En la exploracion fisica sélo destacaba
inflamacién de encias.

La analitica de sangre y orina eran normales. En la
radiografia de abdomen se observaba gas distal. Se
realizd ecografia abdominal para descartar invagina-
cion, apreciandose algunas adenopatias mesentéricas
inespecificas.

Se prescribi6 ibuprofeno y se le dio el alta.

Consultaron de nuevo a los 5 dias por irritabilidad.
Referian empeoramiento con la movilizacion y al estar
sentado y una menor actividad de lo habitual, con me-
nos movilidad espontanea, aunque se ponia de pie y
gateaba. La exploracion fisica era normal, excepto una
temperatura de 37,8°C.

Se administré Ibuprofeno y se le dio de alta por mejo-
ria a las 4 horas . Se recogieron hemocultivos.

Pasados 3 dias acudieron de nuevo a urgencias por
persistencia de dolor a la movilizacion e imposibilidad
de sedestacion. En la radiografia de columna se apre-
cié disminucion de altura del disco intervertebral T12-
L1. (figura 1)

Figura 1: A y B- Radiografias antero-posterior y lateral
de columna dorso- lumbar. Disminucion de altura del
disco intervertebral T12-L1 (flecha)

Se realiz6 Resonancia Magnética que mostré signos
de discitis T12-L1 y absceso en el cuerpo vertebral
de L1 (figura 2). En el hemocultivo creci¢ estafilococo
aureus.

Con el diagnéstico de Espondilodiscitis por estafiloco-
co se instaurd tratamiento con Cefotaxima y Cloxacili-
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na, mejorando el estado general y normalizandose la
sedestacion y el gateo.

Figura 2: Resonancia Magnética: a y b, cortes coronal
y sagital con técnica STIR para supresion de la grasa.
Disminucion de la altura del disco. Area de aumento de
seiial en el cuerpo de L1, sugerente de abhsceso.

c: corte coronal T1y d: corte coronal T1 con gadolinio.
Captacion de contraste en disco y cuerpos de T12 y
L1 que corresponden a una espondilodiscitis.

REVISION

La discitis es una infeccion o inflamacion del disco
intervertebral. Si ademas hay afectacion de los cuer-
pos vertebrales adyacentes este proceso se denomina
espondilodiscitis. Se trata de una entidad cuyo diag-
nostico no siempre resulta facil en etapas iniciales, ya
que sus manifestaciones clinicas suelen ser inespeci-
ficas; no obstante, su deteccion precoz es importante,
ya que si no se trata adecuadamente puede conllevar
secuelas ortopédicas serias].

Suele afectar a niflos menores de 6 afios. No hay una
explicacion clara respecto a su fisiopatologia. La predi-
leccion que existe por los niflos de menor edad se ha
atribuido a las caracteristicas de la circulacion discal

en este rango de edad. Algunas teorias suponen que
se produce un acantonamiento de microorganismos
en la region cartilaginosa del disco intervertebral, re-
presentando una variante benigna en el espectro de
las infecciones vertebrales pidégenas?.

Para algunos se inicia como una osteomielitis en la
“metafisis” de la vértebra. Se extiende luego hacia la
epifisis, la atraviesa y alcanza el disco intervertebral;
incluso puede llegar hasta la vértebra contigua. En los
lactantes las epifisis no suponen una barrera a la in-
feccion y los discos estan ricamente vascularizados,
pudiendo extenderse a tejidos blandos paraverte-
brales, espacio epidural y meninges. Sigue la red de
anastomosis de los vasos sanguineos que comunica
una vértebra con otra. Durante los primeros afios de
la vida existe mayor conexion y flujo sanguineo entre el
discoy los platillos vertebrales. Progresivamente sufre
un proceso involutivo hasta la total avascularizacion
del disco en la edad adulta®.

La mayoria de autores proponen una etiologia infec-
ciosa hematbgena, bacteriana o virica, si bien no se
demuestra el germen en un 50% de los casos. La
negatividad de los cultivos se atribuye al tiempo que
transcurre hasta el diagndéstico desde el comienzo de
los sintomas.

Los gérmenes mas frecuentemente identificados son
Staphylococcus aureus (habitual en los escasos he-
mocultivos positivos). En los recién nacidos, los Strep-
tocco del grupo B o E. Coliy en lactantes, Neumococo
y Haemophylus influenza tipo B. Otros, como Kingella
kingae, Salmonella typhi, Brucella, E. Coliy Pseudo-
monas son mucho menos frecuentes*56,

En el 75% de los casos compromete la columna lum-
bosacra, siendo los segmentos mas frecuentemente
comprometidos L3-L4 y L2-L3 .

Clinicamente provoca un cuadro insidioso y puede
cursar con una gran variedad de signos y sintomas di-
ferentes y relacionados con la edad del nifio, que difi-
cultan el diagnoéstico temprano, pudiendo confundirse
con patologias de cadera, abdomen o tracto urinario.

En niflos menores de 2 afios la clinica es inespecifica,
con irritabilidad o disminucién de la actividad motora.
La fiebre no es un hallazgo constante y cuando apare-
ce, no supera los 38°C.

Entre los 2 y los 3 afios suele existir dificultad en la
marcha, con claudicacion o incluso rechazo por parte
del nifio para caminar o sentarse.

Los mayores de 3 afios suelen aguejar dolor abdomi-
nal o lumbalgia.

Esto justifica la dificultad de realizar un diagndéstico
precoz.
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Puede existir una historia previa de infeccion del trac-
to respiratorio superior, los oidos o el tracto urinario.

La osteomielitis de cuerpos vertebrales se presenta
con un cuadro clinico similar, pero aparece en nifos
mayores y suele acompanarse de fiebre elevada y de
deterioro del paciente.

Analiticamente puede existir leucocitosis con desvia-
cién izquierda y en un 50% de los casos, aumento de
la PCR, que es (til para valorar la respuesta al trata-
miento®.

Los hemocultivos son rara vez positivos por lo que, en
ocasiones, es necesario recurrir a la puncion dirigida
para obtener material para cultivo.

En lo que respecta a las pruebas de imagen, la radio-
grafia de columna puede hacer sospechar la enfer-
medad, valorando la disminucion de altura del disco
intervertebral y las posibles alteraciones erosivas de
las superficies articulares de las vértebras adyacentes.

La gammagrafia con Tecnecio99 permite localizar la
zona afecta en nifios pequenios!.

La Resonancia Magnética constituye actualmente el
método mas eficaz para valorar la localizacion, el gra-
do de afectacion y la extension de la enfermedad, asi
como para descartar abscesos epidurales, vertebrales
0 paravertebrales y en el trayecto del psoas. Permi-
te asimismo controlar la evolucion después del trata-
miento.

BIBLIOGRAFIA

Este consiste en la inmovilizacion y la antibioterapia
con Cefalosporina y/o Aminoglucésido.

Algunas complicaciones neuroldgicas relacionadas
con la existencia de abscesos pueden requerir trata-
miento quirdrgico.

Respecto al prondstico, pueden existir recaidas o per-
sistencia de los sintomas, relacionados con el retraso
del diagnoéstico7. Puede existir dolor crénico. También
pueden persistir cifosis y disminucion de la motilidad
de la columna8. Las secuelas son menos frecuentes
en los nifios mas pequefios, posiblemente por las
anastomosis vasculares presentes en esa edad. Sue-
le persistir la disminucion o desaparicion del espacio
discal, con fusién incluso de las vértebras contiguas3.
Estos datos coinciden con la evoluciéon observada en
la serie expuesta, en la que hubo también casos de
pérdida completa del disco y fusion vertebral.

CONCLUSIONES

El caso clinico presentado ilustra perfectamente la difi-
cultad diagnostica de las discitis y espondilodiscitis en
la edad pediétrica, que viene determinada por la esca-
sa incidencia de esta patologia, el cuadro clinico ines-
pecifico, insidioso en su instauracion y con sintomato-
logia poco clara, asi como las escasas alteraciones en
los examenes de laboratorio. Los hallazgos radiologicos
son tardios en los examenes convencionales y Unica-
mente la Resonancia Magnética permite un diagnosti-
co precoz y valorar la extension de la enfermedad.
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13. DOLOR TORACICO DORSAL CRONICO COMO FORMA DE
PRESENTACION DE UNA MALFORMACION DE CHIARI TIPO I.
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Centro de Salud Angela Uriarte. Madrid.

INTRODUCCION

La Malformacién de Chiari tipo | consiste en el des-
plazamiento caudal mayor de 5 mm de las amigdalas
cerebelosas a través del foramen magno, comprimien-
do asf el tronco encefélico. Describimos un caso que
debutd con dolor toracico dorsal crénico y que repre-
senta el muchas veces complejo proceso diagnéstico
que a veces supone ésta patologia que suele diagnos-
ticarse con frecuencia como un hallazgo casual al rea-
lizar una Resonancia Magnética (RM) por otro motivo.

Describimos la evolucién del caso y se hace una revi-
sion del tema.

MESH: Chiari Malformation Type | with Syringomielia.
Back Pain. Headache.

HISTORIA CLINICA

Se trata de una mujer de 53 afios sin antecedentes
familiares de interés cuyos Unicos antecedentes per-
sonales relevantes son, un duelo reciente por el falle-
cimiento de su pareja y un cuadro de ansiedad croéni-
co que trata ocasionalmente con ansioliticos asi como
una disfuncién mandibular tratada con una férula de
descarga nocturna.

Consulta en Agosto de 2013 por dolor toracico dorsal
especialmente del lado derecho que empeora con los
movimientos y que le molesta especialmente por la
noche (aunque, normalmente duerme bien), no refie-
re otra sintomatologia. La exploracion fisica y neurol6-
gica es normal. Se pautan analgésicos y antiinflamato-
rios y se solicita una radiografia de térax que no revela
datos de interés.

Dos semanas después, la paciente acude de nuevo
refiriendo escasa mejoria del dolor que se muestra
cambiante por dias, por lo que sustituimos los antiin-
flamatorios por tramadol/paracetamol y un relajante
musculares (diazepam) y solicitamos un hemograma

y una bioquimica bésica. La analitica muestra Uni-
camente una leve ferropenia de 39 con una ferritina
menor de 6 (Hb 11,7) que se interpreta en el contex-
to de su sindrome perimenopausico que le ocasio-
na sangrados menstruales frecuentes e irregulares.
Pautamos ferroterapia oral y se deriva a traumato-
logia para que valore realizar otras pruebas comple-
mentarias.

Una semana después, acude de nuevo a consulta por
una cefalea hemicraneal acompafiada de fotofobia,
fonofobia y sensacion de latido, por lo que se pres-
cribe amitriptilina y naproxeno sédico y se deriva a
neurologia por sospecha de cefalea mixta (tensional-
migrafiosa).

Dos semanas después (ya en octubre de 2013), es
vista por traumatologia quien solicita TAC toraco-
abdominal. Unos dias después acude a la urgencia
de nuestro hospital de referencia por el dolor dorsal
donde le pautan de nuevo tramadol/paracetamol.Al
regresar de nuevo a consulta tras la visita a urgencias,
decidimos pautarle gabapentina 300mg cada 12 ho-
ras y paracetamol a demanda.

En noviembre de 2013 es vista por neurologia. Ha
mejorado su cefalea con el tratamiento prescrito en
atencion primaria. El examen neurolégico es normal.
El neurdlogo diagnostica cefalea mixta aconsejando
seguir usando férula de descarga y realizar tratamien-
to ansiolitico y analgésico a juicio de su médico de
familia.El resultado del TAC téraco-abdominal solici-
tado por el traumatélogo es normal. El especialista
diagnostica artrosis de columna vertebral y aconseja
fisioterapia para fortalecimiento abdominal y lumbar.

Durante los siguientes meses el dolor dorsal continua
de forma variable y se controla bien con la gabapen-
tina pero reaparece de nuevo al intentar suspenderla.

En Enero de 2014 se deriva a neurologia por nuevo
episodio de cefalea intensa hemicraneal. El Neur6logo
solicita TAC craneal informado como: Fosa posterior y
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sistema ventricular sin alteraciones. No se evidencian
areas de atenuacion alterada.

En Febrero de 2014 la paciente acude de nuevo a
la urgencia hospitalaria por empeoramiento del dolor
dorsal. Se afiade de nuevo tramadol/paracetamol.Ante
la persistencia del dolor decidimos remitir de nuevo
a traumatologia para realizacion de nuevas pruebas
complementarias.El traumatélogo solicita RM dorsal
que se realiza en Julio de 2014.

En Septiembre de 2014 consulta con traumatologia
para resultados de la RM que se completa con exten-
sién cérvico-dorsal con contraste paramagnético: Se
observa una gran cavidad hidrosiringimielica en rela-
cién con Malformacién de Chiari tipo I.(Figuras 1y 2)

RM en plano sagital que muestra dos cortes en los que
puede apreciar un descenso de las amidalas cerebelo-
sas con deformacién en “cono”, asi como una gran di-
latacion quistica intramedular, con imagenes de septos
en su interior que se extiende de C2 a T9 compatible
con hidrosiringomielia (flechas)

El traumatblogo remite a la paciente a Neurocirugia
del hospital de referencia para valoracién quirtrgica.

En Febrero de 2015 los neurocirujanos realizan una
descompresion de fosa posterior mediante craniecto-
mia suboccipital y reseccion del arco de C1 que cursa
sin incidencias.

REVISION DEL TEMA

La primera descripcion de la Malformaciéon de Chia-
ri (MC), fue realizada por el patélogo austriaco Hans
Chiari en 1891 en una mujer de 17 afos fallecida de

fiebre tifoidea. En la autopsia presentaba una elonga-
cion de las amigdalas cerebelosas con proyeccion en
forma de cono que empujaba al bulbo raquideo hacia
el canal espinal.(1).Chiari, posteriormente describi6
otros cuadros relacionados, que mas tarde fueron de-
nominados Malformacion de Chiari tipos Il y IlI.

En la actualidad se han descrito hasta 4 tipos en fun-
cion de los hallazgos de la resonancia magnética @ ©®

Chiari I: Cuarto ventriculo en posicion normal. Si-
ringomielia (Quistes de liquido cefalorraquideo en
medula espinal) o hidrosiringomielia (canal central
medular dilatado) en 30% -70% de los casos. Des-
censo de amigdalas cerebelosas por debajo de la
linea basion-opistion (puntos medios de los bordes
anterior y posterior del foramen occipital) en la RM
sagital superior a bmm en mayores de 15 afios 0
superior a 6 mm en menores de 15 afios

Chiari Il: Llamada también Malformacion de Ar-
nold-Chiari. Herniaciéon del vermis cerebral hacia
el canal cervical superior, casi siempre asociado a
mielomeningocele lumbar.

Chiari Ill: Herniacién de todo el contenido de la
fosa posterior a través del foramen magno hacia el
canal cervical superior.

Chiari IV: Agenesia cerebelosa primaria.

Aunque Chiari crefa que la hidrocefalia era el defecto
primario, la etiologia de la MC es multifactorial. Exis-
ten factores genéticos y fisiolégicos primarios asi como
desarrollos adquiridos como la hidrosiringomielia.

Existirian tres grupos principales de teorias hidrodina-
micas para explicar los diferentes tipos de hallazgos
encontrados. Un primer grupo serian los causados por
hidrocefalia intrauterina, lo que provocaria la hernia-
cion de la amigdalas y los cuadros de hidrocefalia y
siringomielia en la infancia. Un segundo grupo a cau-
sa de disgenesias craneocervicales y un tercer grupo
formado por las deformidades adquiridas del foramen
magno “. El patron genético parece ser de herencia
poligénica ©.

A causa del uso cada vez mayor de pruebas de ima-
gen, se viene observando un aumento de los diagnos-
ticos de la MC, especialmente la de tipo 1 (MC1) que
es la mas frecuente, estimdndose actualmente una
prevalencia del 0,1 al 0,5%.Es mas frecuente en adul-

tos y nifios mayores y predomina en el sexo femenino.
6)(7)

Las manifestaciones clinicas suelen tener un comien-
zo larvado y hasta un 25% de los casos son asinto-
maticos y detectados incidentalmente, muchas veces
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dente o un traumatismo craneoencefélico”®, . > .
Disfuncion de pares craneales: Nistagmus ,ronque-

El sintoma mas frecuente es una cefalea habitualmen- ra, disfagia, disartria, disfonia, debilidad paladar,

te occipital que empeora con los esfuerzos o con la tos, estridor, SAOS.

maniobra de Valsalva. Compresion tronco: Nistagmus, apnea central, hipo,
sordera neurosensorial, bradicardia/taquicardia sin-

En la siguientes tablas se describen los sintomas y sig- usal, hipertension.

nos mas habituales en la CM 1@ Cerebelosos: Ataxia, dismetria, disdiadococinesia.

Médula espinal: Reflejos hiperactivos, Babinski,
Hoffman, marcha espastica, clonus, incontinencia
urinaria, atrofia manos, debilidad muscular, fascicu-
Cefalea laciones.
Dolor y/o parestesias faciales.
Dolor intenso en “capa” (dorsal,hombros, cuello) . También hay que tener en cuenta que la MC se pue-
de asociar a diversos sindromes como ya es bien co-
nocido y que pueden complicar su diagndéstico como
son las Craneosinéstosis, osteopatias, conectivopatias,
Acufenos,mareo,vértigo,nauseas, desequilibrio, hi- anomalias vertebrales y craneofaciales, neurofibroma-
poacusia. tosis y otros menos frecuentes.

Dolor no radicular, debilidad, disestesias o pareste-
sias en miembros.

Episodios sincopales. o
El diagnéstico actual de la MC 1 se basa fundamen-

Dificultad para tragar, trastornos en la pronunciacion talmente en los estudios de neuroimagen, fespecial-

de palabras. mente la RM que permite el diagnéstico preciso de la
Diplopia malformacion.
Insomnio.

La decision del tratamiento de la MC1 se basa en la

Incontinencia urinaria. evaluacion de los sintomas y signos del paciente, los

McVige y Leonardo proponen el siguiente algoritmo para el manejo de la MC 1: @

Paciente con descenso tonsilar > 5mm en RM

| Examen Normal | l Examen Anormal l [ Examen Normal ]
No Syrinx * Syrinx * Descomp_re§ién de [ No Syrinx * ] [ Syrinx * ] Tests adicionales Descompresion de
Chiari Chiari
positivos 1'
Descompresion Descompresion
Seguimiento Tto Médico de Chiari de Chiari
Clinico y T
Radioldgico
Mejoria Clinica
Seguimiento clinico y Descompresion de
Radioldgico Chiari

* Syrinx: Cavidad siringomiélica. T : Los test adicionales incluyen: Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral, Polisomnografia, Potenciales evocados somatosensoriales, evaluacion deglutoria y
nistagmografia..:
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estudios de neuroimagen y /o los estudios fisioldgicos
como pueden ser el estudio de los potenciales evoca-
dos, estudios de deglucion, polisomnografia etc.

Si se decide el tratamiento quirargico, el preferido
suele ser una descompresion de la fosa posterior por
medio de una craneotomia suboccipital con laminec-
tomia cervical. Las complicaciones mas frecuentes
de la cirugia son: Hidrocefalia, hemorragia, higromas
subdurales, neumocefalia, ictus, lesién parenguima-
tosa, seromas, infecciones e inestabilidad®

CONCLUSIONES

La evolucién de éste caso, creemos que refleja lo dificil
que puede llegar a ser en ocasiones, el diagndéstico de
estos enfermos. La poca especificidad de los sintomas
que presentaba la paciente , su similitud con sintomas
muy frecuentes en la consulta diaria de Atencion Pri-
maria asi como la negatividad de las exploraciones y
las pruebas complementarias iniciales suponen todo
un reto para el diagnostico de éstas patologias en la
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INTRODUCCION

La incontinencia urinaria es un problema muy fre-
cuente que afecta a 200 millones de personas en todo
el mundo. Se estima que puede llegar a una pre-
valencia de hasta el 55%. Esta cifra puede ser una
subestimacion, ya que en muchas ocasiones las pa-
cientes no comunican sus sintomas al médico, ya sea
por desconocimiento, falta de confianza o por asumir-
lo como parte del envejecimiento natural®.

CASO CLIiNICO

ANTECEDENTES PERSONALES: Se trata de una mujer
de 76 afios con una vida basal activa sin deterioro
cognitivo. Su indice de masa corporal es de 23kg/m?,
no es fumadora y su héabito intestinal es regular. Como
Unico antecedente ginecolégico, tuvo dos embarazos
sin partos traumaticos. No ha sido tratada nunca con
derivados estrogénicos.

ENFERMEDAD ACTUAL. En el afio 2010 comienza con
clinica de incontinencia urinaria asociada a urgencia
miccional y sensacion de bulto en la zona vaginal sin
que estos sintomas interfieran en su vida diaria de for-
ma significativa. Se le aconseja realizar ejercicios de
Kegel y no vuelve a consultar por mismo motivo hasta
2013.

EXPLORACION FiSICA. Prolapso vaginal (cisto-rectoce-
le) grado |.

INTERCONSULTAS Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
Se deriva a ginecologia por prolapso, donde pautan
solifenacina 10mg al dia durante un mes y posterior
revision en Atencion Primaria. Al volver a nuestra con-
sulta, la paciente decide no tomar el tratamiento ya
que los sintomas tienen poca repercusion sobre su
calidad de vida.

A lo largo de 2014 presenta hasta 4 episodios de in-
feccion del tracto urinario (ITU), motivo por el cual,
enero de 2014 es derivada al urologia, tras cuyo es-
tudio no se encuentra ningln hallazgo susceptible de
tratamiento.

TRATAMIENTO. Durante los siguientes meses la pa-
ciente empeora progresivamente, con episodios cada
vez mas frecuentes de incontinencia. Dado que no
presenta mejoria y que se ha descartado patologia
estructural importante, se decide etiquetarla como
incontinencia urinaria no susceptible de tratamiento
quirtrgico y se refuerza la realizacion de ejercicios
de Kegel. Al cabo de un mes se comprueba en con-
sulta que no consigue contraer la musculatura del
suelo pélvico, por lo que se decide la colocacién de
un pesario (pesario en forma de anillo de 65mm de
diametro). Desde entonces la paciente se encuentra
asintomatica y sin nuevos episodios de infecciones del
tracto urinario.

DISCUSION

La incontinencia urinaria se define como cualquier
pérdida involuntaria de orina. La incontinencia uri-
naria de urgencia se asocia a urgencia miccional,
aumento de la frecuencia y nicturia, en lo que se
denomina sindrome de vejiga hiperactiva (término
gue solo puede utilizarse si no hay infeccién probada
u otra patologia demostrable). Puede ser idiopética
0 secundaria a obstruccién uretral o enfermedad
neuroldgica. En el caso de la incontinencia urinaria
de esfuerzo esta pérdida de orina se produce en si-
tuaciones de esfuerzo o aumento de la presion in-
traabdominal. La incontinencia urinaria mixta tiene
componente de ambos.

En la siguiente tabla se muestran las caracteristicas de
ambos tipos de incontinencia urinaria:
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PERDIDA INVOLUNTARIA DE ORINA

Urgencia miccional En situaciones de esfuerzo Relne caracteristicas de ambas
0 aumento de presion

Aumento de la frecuencia e ey

miccional
Nicturia

IUU: incontinencia urinaria de urgencia; IUE: incontinencia urinaria de esfuerzo; I[UM: incontinencia urinaria
mixta

Entre los factores de riesgo mas importantes se en- A continuacion se muestran los tratamientos indicados:
cuentran: indice de masa corporal elevado, consumo

de tabaco, cafeina, estrefiimiento, embarazo y parto - Modificaciones del estilo de vida, que son el primer
vaginal, histerectomia, prolapso vaginal, anteceden- paso en el que incidir y se basan en la pérdida de
tes familiares, toma de derivados estrogénicos por via peso; disminuir ingesta de liquidos, sobre todo por
oral, diabetes mellitus, infecciones del tracto urinario, las noches; disminuir cafeina y bebidas con gas y
demencia y depresion. evitar el estrefiimiento (dieta rica en fibra y evitar

uso de laxantes).
Con respecto al diagnostico, debemos tener en cuen-

ta: - Entrenamiento de la vejiga/reeducacion vesical,
aumentando el tiempo entre cada miccion de 15
- Historia clinica: se debe interrogar sobre la ingesta a 30 minutos cada semana hasta conseguir 2-3
excesiva de liquidos o bebidas excitantes y sobre horas entre cada miccion.
el tratamiento con diuréticos. Es importante inda-
gar en la sintomatologia para reconocer el tipo de - Fortalecimiento del suelo pélvico con ejercicios de
incontinencia que presenta. Kegel: repetir 10 veces al dia la siguiente secuen-
cia: 10 contracciones rapidas y 5 lentas. Si se hace
- Exploracion fisica: indice de masa corporal, explo- correctamente en el primer mes ya debe haber
racion ginecoldgica para objetivar prolapsos vagi- mejoria, manteniéndolo hasta un méaximo de 4 a
nales y evidenciar una posible incontinencia urina- 6 meses antes de considerar fracaso terapéutico.
ria de esfuerzo mediante la maniobra de Valsalva. Si es eficaz, la paciente debe incluirlo en su rutina

diaria y realizarlos en situaciones de esfuerzo.
- Cuestionario ICIQ-SF (International Consultation

on Incontinence Questionnaire): se trata de unas - Evacuacion inducida: se trata de marcar un hora-
preguntas para identificar la incontinencia y su im- rio fijo para ir al bafio. Es sobre todo recomendable
pacto sobre la calidad de vida. si hay deterioro cognitivo.

- Diario miccional: conjunto de datos recogidos por - Tratamiento farmacolégico. En el caso de la IUU esta
la paciente sobre ingesta de liquidos, numero de indicado comenzar con farmacos anticolinérgicos si
micciones y episodios de urgencia y de incontinen- no responde a tratamiento no farmacolégico. Se de-
cia diarios. ben mantener durante 4 semanas y no considerar

fracaso terapéutico hasta haber probado con dos

- Analisis de orina y urocultivo. anticolinérgicos diferentes. Entre los mas usados se

encuentran tolterodina, solifenacina, fesoterodina,

- Residuo postmiccional tras miccioén espontanea: cloruro de trospio, darifenacina y oxibutinina. De-
puede medirse por sondaje o ecografia. bemos tener en cuenta los efectos secundarios de

los anticolinérgicos (estrefiimiento, deterioro cogni-

- Estudio urodinamico (cistometria): es necesaria tivo, sedacion, vision borrosa, sequedad de boca) y
derivacion a urologia para realizar esta prueba usarlos con precaucién en pacientes fragiles (con
complementaria si se presenta clinica confusa, comorbilidades, dependientes o con deterioro cog-
prolapsos, presencia de residuo postmiccional, do- nitivo) y en los que presenten glaucoma.
lor, hematuria, infecciones de orina de repeticion,
sospecha de hiperactividad del musculo detrusor o El mirabegron es un nuevo farmaco aprobado por
antecedentes de cirugia de incontinencia urinaria la Agencia Europea del Medicamento en 2013.
de esfuerzo®?, Es un agonista B3 adrenérgico, por lo que relaja

musculo detrusor de la vejiga. Se puede usar si
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lo anterior fracasa, antes de pasar a tratamientos
Mas invasivos.

- Si el tratamiento farmacologico no resultara eficaz
las siguientes alternativas requieren derivar al pa-
ciente a atencion especializada: neuromodulacion
sacra, inyecciones de toxina botulinica tipo A intra-
vesicales y estimulacion del nervio tibial).

- El pesario es (til sobre todo si prolapso vaginal aso-
ciado. Dado que en los ensayos en los que se le
ha comparado con otros tratamientos ha resultado
con eficacia moderada, se reserva sobre todo para
mujeres no candidatas o que no deseen cirugia®.
En nuestro medio el méas usado es el pesario con
forma de anillo. Para elegir el tamafio adecuado, el
diametro del pesario deberé ser igual a la distancia
cérvix-introito vaginal, y para medirlo se utiliza el
tacto bimanual. En el mercado contamos con las
siguientes medidas: 55-60-65-70-75-80-85-90-
95-100mm. El mas comunmente utilizado es el
de 6bmm. Para colocarlo debemos doblarlo para
conseguir una superficie mas facil de introducir
por canal vaginal. Es necesario esterilizarlo cada 5
meses, 10 que puede hacer el propio paciente en
su domicilio. Acudira de nuevo a la consulta para
volver a colocarlo®.,

- Las técnicas quirdrgicas son las de elecciéon en
el caso de incontinencia de esfuerzo aislada en
mujeres candidatas. La técnica de eleccion ac-
tualmente es la colocacion de bandas suburetrales
libres de tension.

En la siguiente figura se muestra el tratamiento de la
incontinencia urinaria de forma resumida:

INCONTINENCIA
URINARIA DE URGENCIA

INTERVENCIONES SOBRE EL ESTILO DE VIDA

INCONTINENCIA
URINARIA DE ESFUERZO

disminucion ingesta de fluidos por la noche, evitar cafeina y bebidas
carbonatadas

Evacuacion inducida indice masa corporal < 25

Manejar estrefiimiento Ejercicios de Kegel

angulo
estrecho

CANDIDATA

NO
| A CIRUGIA

| CIRUGIA

FARMACOS
ANTICOLINERICOS

/

MIRABEGRON (8, agonista)

Pacientes
fragiles

_/ 2 0mas
Poca eficacia anticolinéricos
— 5
o efectos han fallado?
secundarios

/Sl'

Técnicas minimamente invasivas

Inyeccion toxina
botulinica

nervio tibial
Neuromodulacién posterior PESARIO
sacra

@ Adaptado de Wood LN, Anger JT. Urinary incontinence

in women. BMJ 2014;349:¢4531.

CONCLUSIONES

La incontinencia urinaria es una patologia muy fre-
cuente en la poblacién general y a menudo infradiag-
nosticada o no tratada. En atencion primaria debemos
hacer una busqueda activa de esta patologia y realizar
un tratamiento posterior.

Si se trata de una incontinencia urinaria de urgencia
pura sin prolapsos ni otras complicaciones asociadas,
comenzaremos tratamiento con intervencion sobre
estilos de vida y farmacos, si fuese necesario. Si se
trata de una paciente con incontinencia urinaria de
esfuerzo no candidata a cirugia y en la que descarta-
mos patologia estructural importante, también pode-
mos realizar tratamiento y seguimiento desde atencion
primaria.

Con todo esto lograremos mejorar la calidad de vida
de nuestros pacientes.
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INTRODUCCION

El sindrome antifosfolipidico (SAF) o sindrome de
Hughes es una forma de trombofilia autoinmune ad-
quirida que puede causar la formacion frecuente de
coagulos en venas y arterias, asi como pérdidas feta-
les recurrentes, debido a la presencia de anticuerpos
antifosfolipido.

Se trata de un proceso de baja frecuencia, se esti-
ma una prevalencia de 40 casos/100.000 habitantes,
afecta predominantemente a las mujeres (3:1) y suele
aparecer entre los 15-50 afios de edad.

Presentamos el caso de un sindrome antifosfolipidico
primario en un paciente de nuestra consulta, que de-
butd con una trombosis venosa superficial de miem-
bros inferiores sin claro desencadenante y que recu-
rria a pesar de tratamiento.

CASO CLIiNICO

Paciente de 38 afios de edad con antecedentes de
hipertrigliceridemia, exfumador social, vitiligo e inter-
venido quirurgicamente por lipoma en miembro supe-
rior derecho.

En agosto del 2013, durante sus vacaciones, acudio
a urgencias por dolor, eritema y abultamiento en cara
interna de rodilla derecha. No traumatismos previos.
No inactividad prolongada.

A la exploracion presentaba una zona de eritema e in-
duracion en cara interna de rodilla derecha, sin signos
de trombosis.

Fue diagnosticado de flebitis de safena interna, con
previa realizacion de ecografia y descartando trombo-
sis venosa profunda (TVP). Se inici6 entonces trata-
miento con Enoxaparina 60 mg cada 24 horas durante

10 dfas, asociado a AINES orales y topicos, asi como
media de compresion fuerte.

Pasado un mes, ante la falta de mejoria del paciente
fue derivado a consultas de Cirugia Vascular. Alli se le
realiz6 de nuevo un Eco- Doppler venoso observando
afectacion del cayado y tercio proximal de safena in-
terna con trombo hipoecogénico en su interior, que
impedia la compresion y relleno distal.

Se decidi6é aumentar a Enoxaparina 100mg cada 12
horas y se inici6 Acenocumarol. Solicitaron valoracién
por Hematologia debido a la amplia extension de la
trombosis venosa superfical (TVS) y mala evolucion de
la misma a pesar de tratamiento, para valorar estudio
de trombofilia.

En el servicio de Hematologia se realizd dicho cribado
en el que se estudiaron: antitrombina, proteina C, pro-
teina S, resistencia a la proteina C activada, factor V
Leiden, mutacion G20210A, homocisteina, factor VIII
y anticuerpos antifosfolipidicos.

Se obtuvo en una primera determinacion anticoagu-
lantes lUpicos positivos, que se repiti6 12 semanas
después, volviendo a resultar positivos. En este mo-
mento se le diagnosticd SAF, derivando a Reumatolo-
gia para descartar la asociacion a otras enfermedades
autoinmunes.

Finalmente, haciendo dicho despistaje, se conside-
r6 un caso de SAF primario con un primer episodio
trombdtico venoso, manteniendo Acenocumarol hasta
la actualidad.

REVISION

El sindrome antifosfolipidico exige la presencia de an-
ticuerpos antifosfolipido y unas manifestaciones clini-
cas que incluyen fendmenos trombdticos y/o pérdidas
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fetales recurrentes. Los anticuerpos antifosfolipido se
pueden detectar en muchas situaciones, incluyen-
do la poblaciéon sana sin provocar enfermedad, y la
clinica, que es muy variada, puede ocurrir de forma
episddica y aparecer en otras situaciones, por lo tanto
es preciso tener unas pautas claras para establecer
correctamente su diagndstico, realizar un tratamien-
to adecuado del cuadro ya establecido, y conocer las
medidas preventivas que debemos tomar y cuando
ponerlas en marcha.

ETIOLOGIA
Se habla de SAF primario o secundario segun se aso-

cie 0 no a otras enfermedades: autoinmunes, farma-
cos, infecciones o neoplasias. EI comportamiento cli-

nico de ambos es similar, por lo que se tiende a abolir
tal distincion. La asociacion mas frecuente es con el
lupus eritematoso sistémico (LES).

Los coagulos que se producen en el SAF se deben a
la presencia en la sangre de proteinas denominadas
autoanticuerpos antifosfolipidos ( aFL).

Los aFL son un grupo heterogéneo de autoanticuerpos
(IgG, M y A) que interfieren en los procesos de la he-
mostasia dando lugar a un estado procoagulante que
incrementa el riesgo de trombosis arteriales, venosas
y de pequefio vaso.

Los aFL principales son: anticoagulante lupico (AL),
que se detecta por interferencia con las pruebas de

Tabla 1. Principales manifestaciones clinicas del sindrome antifosfolipido

Trombosis venosa profunda en extremidades inferiores

Trombosis periféricas

Tromboflebitis superficial en miembros inferiores

Trombosis arterial en extremidades

Migrafia

ACVA
Neuroldgicas

Epilepsia

Demencia multiinfarto

Embolismo pulmonar

Accidente isquémico transitorio (AIT)

Pulmonares : .
Hipertension pulmonar
Disfuncion valvular
. Infarto Agudo de Miocardio (IAM)
Cardiacas

Angor
Miocardiopatia

Trombocitopenia

Hematolégicas ; "
g Anemia hemolitica

Renales: trombosis glomerular, cortical y arterias o venas renales

Intraabdominales

Gastrointestinales: isquemia mesentérica o esofagica, infarto esplénico o

pancreatico, sindrome de Budd-Chiari, sindrome de Addison

Artralgias

Musculoesqueléticas

Oftalmolégicas

Dermatolégicas

Complicaciones
obstétricas

Artritis
Necrosis 6sea avascular

Amaurosis fugaz
Trombosis retiniana arterial o venosa
Neuropatia 6ptica

Livedo reticularis
Tromboflebitis superficial
Ulceras en piernas

Preeclampsia

Eclampsia

Desprendimiento placentario
Pérdidas fetales tempranas y tardias
Nacimientos prematuros
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coagulacion fosfolipido dependientes, anticardiolipina
(aCA) y antip2-Glucoproteina | (Antip2-GP1), que se
detectan mediante ELISA.

Los aFL se pueden detectar en la poblacion sana (5-
10% de los casos) sin provocar enfermedad y se des-
conoce los que la desarrollaran, aunque en ellos existe
un incremento del riesgo de trombosis.

CLINICA

La clinica del SAF puede ser muy variada, dado que
las venas y arterias de cualquier 6rgano pueden verse
afectadas por los fendmenos tromboticos. La manifes-
tacion mas comun en el sistema venoso es la trombo-
sis a nivel profundo en extremidades inferiores, con
0 sin tromboembolismo pulmonar, y a nivel arterial el
accidente cerebrovascular agudo (ACVA), pero puede
verse envuelto cualquier otro sistema venoso o arterial
incluyendo el superficial, miocéardico, retiniano e intra-
abdominal. La afectacion a nivel placentario condicio-
narfa la patologia obstétrica.

DIAGNOSTICO

Para el diagndstico de SAF se utilizan los criterios de
Sapporo de 1999 modificados en el Congreso Interna-
cional de Anticuerpos Antifosfolipidico de Sidney en
2004,que considera el diagndéstico como definitivo si
existe al menos un criterio clinico y otro de laboratorio.

Criterios clinicos

1. Trombosis vascular: Uno o mas episodios de
trombosis arterial, venosa o de pequefio vaso, en

cualquier 6rgano o tejido, demostrada por criterios
objetivos (imagen y/o anatomia patolégica) sin evi-
dencia de inflamacion en la pared vascular.

2. Complicaciones obstétricas:

1. Una o mas muertes, sin explicacion alternati-
va, de un feto morfolégicamente normal (segln
ecografia 0 examen directo) de 10 o méas sema-
nas de gestacion.

2. Uno o mas nacimientos prematuros de un
neonato morfolégicamente normal, menor de
34 semanas, debido a preeclampsia grave o
eclampsia o insuficiencia placentaria severa.

3. Tres o més abortos inexplicados consecutivos
antes de la 10? semana de gestacion, excluidas
causas hormonales, cromosémicas o anatomi-
cas maternas.

Criterios de lahoratorio

1. Anticoagulante ltpico en plasma en 2 0 més oca-
siones separadas 12 semanas.

2. Anticuerpos anticardiolipina 1gG y/o IgM en plas-
ma o suero, a titulos medios o altos (superiores
a 40 GPL o MPL o al percentil 99), en 2 0 mas
ocasiones separadas 12 semanas.

3. Anticuerpos antip2-glucoproteina | IgG y/o 1gM
en plasma o suero (niveles superiores al percentil
99), en 2 0 mas ocasiones separadas 12 sema-
nas.

Tabla 2. Manejo del sindrome antifosfolipido

-aCL-,aCA+ < 40: no hacer nada

-aCL+ y/o aCA+>40:

e Prevenir otros riesgos trombdéticos ( tabaco, obesidad, HTA,

AcAF+, no manifestaciones

hiperlipidemia, uso de anticonceptivos) + AAS 75-100 mg/dia

clinicas e Ensituacion de especial riesgo trombatico ( ej.:intervenciones
quirargicas o inmovilizaciones prolongadas) asociar heparina
- aCL+ y/o aCA+>40 en paciente con LES: a lo anterior asociar

hidroxicloroquina

Venoso

- AO-INR 2-3: indefinido
- ;Temporal? En situaciones de riesgo trombético controlable como
embarazo, ingesta de anticonceptivos orales, cirugia.

Primer episodio tromhético Arterial cerebral

- AO-INR 2-3: indefinido 6 ; AAS 325 mg/dia? ( si hay titulos moderados de
aCA y no otros riesgos trombaticos).

Arterial no cerebral:

- AO-INR 2-3: indefinido

Trombosis recurrentes

AO-INR 3-4 o heparina mas antiagregantes o AAS si trombosis cerebrales.
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AcAF+, no manifestaciones previas obstétricas ni trombdéticas:
-aCL-,aCA+<40: no hacer nada.
-aCL+ y/o aCA IgG y/o anti B2-GP1 a titulos altos: AAS 75-100 mg/dia

AcAF+ y morbilidad gestaciones previa:( 2 pérdidas fetales tempranas o 1

Embarazo

muerte fetal tardia) : AAS 75-100 mg/dia ( desde que se toma la decision de

concebir) mas HBPM (desde el momento de la concepcién hasta 6 semanas

postparto).

AcAF+ y trombosis previas: misma pauta anterior. Si ya estaba con AO ,pasar

a HBPM.

TRATAMIENTO

AcAF: anticuerpos antifosfolipido; aCL: anticoagulante
lUpico; aCa: anticuerpos anticardiolipina; AAS: acido
acetilsalicilico; LES: lupus eritematoso sistémico; AO:
anticoagulacion oral; HBPM: heparina de bajo peso
molecular.

CONCLUSION

En las consultas de atencién primaria es de gran im-
portancia detectar precozmente el SAF, ya que las per-
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sonas jovenes que lo presentan se pueden beneficiar
con un diagnostico temprano y correcto tratamiento,
evitandose asi manifestaciones clinicas vasculares y
pudiéndose prevenir eventos futuros. Con nuestra ac-
tuacion podemos reducir la morbilidad que este sin-
drome origina.

Debido a que el diagnostico precisa de cribados es-
pecificos de laboratorio, es necesaria la colaboracién
con servicios hospitalarios, por lo que precisa de una
colaboracion multidisciplinar.
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INTRODUCCION

La Rabdomiolisis aguda es un sindrome clinico-anali-
tico consistente en la destruccion del musculo estria-
do que lleva a la liberacion de productos de las células
musculares dahadas al torrente sanguineo. Entre las
sustancias liberadas se encuentra la mioglobina, su
acumulacion en el rifibn causa la complicacion mas
grave:el dafio renal agudo. El dafio renal agudo cursa
con una mortalidad cercana al 10%, de ahi la impor-
tancia del tratamiento precoz de la Rabdomiolisis.

Palabras clave: Rabdomiolisis, mialgia, ejercicio

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un varén de 18 afios de edad
acude a nuestra consulta por un cuadro de 3 dias de
evolucion de sensacion de plenitud postprandial, di-
gestiones pesadas, anorexia y mialgias generalizadas.
Revisamos la historia clinica donde no hay registro de
antecedentes relevantes ni de tratamientos crénicos.
El paciente niega dolor abdominal, pérdida de peso o
cambios en su habito intestinal. A su vez refiere orinas
collricas, que describe como similares a la “coca-
cola”, sin otra clinica acompafiante. En la entrevis-
ta el paciente negé el consumo de forma habitual o
esporadica de tdxicos, ni de ningln otro producto de
farmacolégico o de parafarmacia. El paciente coment6
durante la entrevista que desde hace tres dias realiza
gjercicio fisico intenso en relacién con entrenamientos
habituales de pretemporada. La exploracion fisica fue
normal (peso 70Kg, talla 198cm, IMC: 17.86 Kg/m?),
salvo por las mialgias generalizadas que presentaba
el paciente, que describia como “muchas agujetas”.

El anélisis de sangre realizado reveld como datos
patolégicos una Creatin-cinasa (CPK) de 45246
Ul/L(normal 39-308), AST 846Ul/L(normal 15-37),
ALT 196Ul/L(normal 12-78), LDH 1744Ul/L(normal
87/241) siendo el resto de la analitica normal, inclu-
yendo la funcién renal con una Creatinina de 1.22mg/
dl (normal 0.60-1.30). El paciente fue diagnosticado

de Rabdomiolisis en relacién con el ejercicio fisico ex-
tenuante.

El paciente fue tratado con sueroterapia mas bicarbo-
nato intravenoso. Se monitorizd el descenso progresi-
vo de la CPK y la persistencia de la normalizacion de
la funcién renal, asi como la mejoria de la sintomato-
logia del paciente. Se recomendd ingesta abundante
de liquidos y la moderacion en la practica deportiva.
De igual forma se advirti6 de la necesidad de rea-
lizar reincorporaciones progresivas al ejercicio fisico
habitual. Al mes del episodio la CPK fue de 160UI/L
y el paciente practica deporte de forma habitual sin
problemas.

DISCUSION

La Rabdomiolisis aguda es un sindrome clinico-anali-
tico consistente en la destruccion del muasculo estria-
do que lleva a la liberacion de productos de las células
musculares dafiadas al torrente sanguineo. Los pro-
ductos mas importantes librados son la Creatin-cinasa
(CK), la mioglobina, el potasio, el fésforo y la trombo-
plastina®.

El dafio muscular grave debido a problemas de per-
fusion proporciona el fundamento fisiopatologico de
la Rabdomiolisis. La lesion del musculo estriado debi-
do a la isquemia ocasiona la liberacion de diferentes
compuestos intracelulares, entre ellos la mioglobina.
La liberacion de mioglobina ocasiona una cantidad
importante de radicales libres, aumentado el grado de
respuesta de la lesion?.

Las causas mas importantes de Rabdomiolisis son los
procesos traumaticos como las quemaduras extensas,
lesiones por aplastamiento o inmovilizaciones; relacio-
nadas con el calor como el sindrome neuroléptico ma-
ligno o la hipertermia maligna; de origen isquémico;
por ejercicio intenso como carreras de maraton, ejer-
cicio fisico en personas no entrenadas o la utilizacion
de chalecos de electroestimulacion (EMS); infecciosas
por diferentes virus o bacterias; inflamatorias como la
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45246 UI/L 29225 Ul/L 20203 Ul/L 160 UI/L
ALT 196 UI/L 200 UI/L 224 Ul/L 37 Ul/L
AST 846 UI/L 704 Ul/L 635 UI/L 20 UI/L
LDH 1744 UI/L 830 UI/L 627 Ul/L 160 UI/L
CREATININA 1.22 mg/dl 1.03 mg/dl 1.11 mg/dl 0.98 mg/dl

TABLA 1. Cambios evolutivos analitica.

polimiositis; metabdlicas como la tirotoxicosis; e inclu-
so de origen genético?. En nuestro caso, la causa de la
Rabdomiolisis fue secundaria a ejercicio fisico excesi-
VO en paciente poco entrenado en el momento de su
realizacion.

La presentacion es muy variable, encontrando a pa-
cientes totalmente asintomaticos, otros con sintomas
locales (mialgias, debilidad muscular o edemas), has-
ta otros con afectacion sistémica (fiebre, mal estado
general, nauseas, vomitos, coluria, confusion, agita-
cion delirio o coma) 23.

La complicacién fundamental y mas grave de la Rab-
domiolisis es el dafio renal agudo, siendo mayor la
probabilidad del mismo con CPK>10.000 UI/L. El
riesgo de presentarlo segln las series varia entre el 5
y el 45%34. Se produce por diferentes mecanismos:

hipovolemia por disminucién de la perfusion renal,
obstruccién tubular, asi como dafio renal directo por
mioglobina. El pH urinario bajo y los niveles altos de
acido Urico favorecen la precipitacion de la mioglo-
bina>t. Otras complicaciones menos frecuentes son
la hiperpotasemia, hipocalcemia o la coagulacion
intravascular diseminada, todas relacionadas con la
liberacion de los productos patoldgicos al torrente
sanguineo’.

En cuanto al diagnostico diferencia la palabra clave
son las mialgias que nos hacen plantear diagnostico
alternativo de lo que llamamos coloquialmente aguje-
tas (dolor muscular post-esfuerzo de aparicion tardia)
0 con una tendinitis. Sin otros datos el distinguir estas
dos identidades se hace muy dificil. Las orinas oscu-
ras o los antecedentes de ejercicio fisico extenuante
nos hacen sospechar una Rabdomiolisis.
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El tratamiento de la Rabdomiolisis consiste en la ad-
ministracion de fluidoterapia intensiva. Se recomien-
da mantener la hiperhidratacién hasta que la orina
se encuentre libre de mioglobina, la CPK plasmética
presente un nivel por debajo de 1000 o se objetiven
signos de sobrecarga de volumen evidentes. La admi-
nistracion de bicarbonato y manitol segln diferentes
estudios carecen de efecto beneficioso sobre: a) la
prevencion de insuficiencia renal, b) la necesidad de
dialisis y c) la mortalidad en pacientes con niveles de
CPK< 30000 UI/L®. La mortalidad oscila alrededor de
10%°. A su vez abria que tratar la causa desencade-
nante de este proceso. Como mencionamos anterior-
mente nuestro paciente fue tratado con fluidoterapia
intensiva y bicarbonato puesto que su CPK era supe-
rior a 30.000 UI/L.

BIBLIOGRAFIA

CONCLUSIONES

Los médicos de familia debemos estar familiarizados
con esta enfermedad ya que si se diagnostica en eta-
pas precoces tiene un pronostico excelente.

Tenemos que tener en cuenta que hasta el ejercicio
fisico de baja intensidad puede provocarlo.

Como médicos de familia debemos fomentar el esti-
lo de vida saludable promoviendo la actividad fisica.
Siempre que se realice ejercicio con aparatologia se
recomienda supervision por personal cualificado.
Cuando se inicie actividad fisica de cualquier indole
deberemos realizarlo de manera paulatina.
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INTRODUCCION

El dolor agudo en miembros superiores puede signi-
ficar, en ocasiones, un reto diagnéstico para el mé-
dico que lo enfrenta. El origen del dolor puede ser
muy diverso, desde trastornos osteomusculares, al-
teraciones del sistema nervioso periférico, vascular,
o simplemente formar parte de cuadros mas comple-
jos como el sindrome coronario agudo. Clinicamente
su significaciéon varia, desde patologias leves hasta
situaciones que requieren atencion especializada in-
mediata.

CASO CLIiNICO

Varén de 49 afios de edad, fumador de medio paque-
te de cigarrillos al dia, enolismo crénico, poliglobulia
secundaria (tabaquismo y enolismo) y artritis gotosa.
Como antecedentes quirtrgicos destaca haber sido
intervenido de enfermedad de Dupuytren y de Ulce-
ra gastrica. En el momento actual se encuentra en
tratamiento con Antabus, Naltrexona y Clorazepato
dipotasico para la deshabituaciéon por su enolismo y
Alopurinol 300 mg por su artritis gotosa. Niega la toma
de otros farmacos o téxicos.

Acude a su centro de salud por dolor en brazo y ante-
brazo derecho de inicio brusco, sin traumatismo, ejer-
cicio o carga de peso previo. Asocio alteraciones en la
sensibilidad y fuerza de dicho miembro. Niega dolor
toracico acompafiante u otra sintomatologia.

En cuanto a su exploracion fisica destacan unas cons-
tantes vitales normales, afebril, con una tension arte-
rial de 140/85 mmHg, frecuencia cardiaca de 77 Ipm
y una saturacion de oxigeno basal de 98%. Destacan
unos pulsos braquiales y radiales débiles sin otros ha-
llazgos significativos.

Se solicita electrocardiograma que resulta normal.
Pautamos analgesia para el dolor. A los pocos minutos
el paciente refiere empeoramiento progresivo del dolor
con mala respuesta al tratamiento analgésico pautado

y sus pulsos braquiales y radiales se muestran ausen-
tes tras una segunda exploracion fisica.

Pautamos anticoagulacion por sospecha de un trom-
bo a nivel del miembro superior y realizamos un eco
doppler en la extremidad afectada objetivando una
oclusion a nivel de la arteria braquial de dicho miem-
bro por lo que se deriva al Hospital donde el servicio
de Cirugia Vascular le realiza embolectomia urgente
con una evolucion favorable posteriormente.

Tras la estabilizacion inicial, fue derivado al Servicio de
Cardiologia para estudio donde se le realizd ecocardio-
grama y Holter ECG, sin evidenciarse patologia cardiaca.

También se le realizan estudios de Trombofilia en el
Servicio de Hematologia. Se determino en plasma
Proteina C 110 (70-140), Proteina S 76 (60-125),
Homocisteina 7.0 umol/L (3.9-11.2), Antitrombina
8.9 fL (6.5-12.00), Mutacion del gen factor V Leiden
y Mutacion del gen Protrombina siendo no portador
en ambos casos. IgG e IgM anticardiolipina negativo y
anticoagulante lUpico negativo.

A pesar de que las pruebas fueron normales el pa-
ciente fue anticoagulado de manera crénica.

DISCUSION

La isquemia arterial de una extremidad es un cuadro
con una incidencia mayor en varones y que aumenta
con la edad. Existen dos formas clinicas de la mis-
ma; la isquemia cronica y la aguda. En el primero de
los casos las manifestaciones clinicas se producen de
forma gradual y durante un periodo mayor de tiempo.
El 90-95% de los casos son secundarios a patologia
arterial de tipo obstructivo, donde las arteriopatias de-
generativas (arterioesclerosis obliterante) ocupan el
primer lugar, seguidas de las arteriopatias inflamato-
rias, las trombosis, embolias o traumatismos arteria-
les previos. Su manifestacion principal la representa
la claudicacion intermitente, siendo la aparicion del
dolor en reposo tardia.
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En el segundo caso las alteraciones se suceden en
un perfodo de tiempo mas corto y las manifestacio-
nes clinicas son mas intensas, aunque al principio del
cuadro pueden dar lugar a diagndsticos erréneos si no
se realiza una buena anamnesis y exploracion fisica
detallada .

La oclusién aguda de un vaso previamente no obstrui-
do produce las formas mas graves de isquemia. El ori-
gen puede ser muy diverso siendo en mas del 80% de
origen cardiogénico?, un 10% de origen no cardiaco y
otro 10% idiopatico en los cuales tras una anamnesis,
exploracion fisica y pruebas complementarias no se
puede determinar el origen del émbolo?.

La localizaciéon mas frecuente de la embolizacion se
encuentra en la bifurcacion femoral, con un 40% de
los casos, seguida de la bifurcacion adrtica y la ce-
rebral, ambas localizaciones con un 10-15% de los
casos. Las extremidades superiores representan otro
10% de los casos? existiendo otras formas raras de
embolismo descritas en series de casos® “.

El cuadro clinico clasico esta constituido por las cin-
co P, tomadas del inglés; Pain, Polar sensation (Cold-
ness), Parestesias, Pallor, Pulselessness, es decir;
Dolor, Frialdad, Parestesias (o anestesia), Palidez y
ausencia de pulsos. La aparicion de cada una de estas
manifestaciones es gradual; mientras que desde el ini-
cio el dolor intenso domina el cuadro, las otras mani-
festaciones van aumentando de intensidad a medida
que progresa la isquemia de la extremidad, pudiendo
llegar a su méaxima intensidad en un periodo de 6 a 7
horas tras el inicio de la obstruccion®.

DOLOR EN EXTREMIDAD SUPERIOR BRUSCO

igs

ANAMNESIS
EXPLORACION FiSICA

1

SOSPECHA ISQUEMIA ARTERIAL

El diagnostico fundamental es clinico siendo las prue-
bas de imagen utilizadas posteriormente Utiles para
confirmar la sospecha clinica y para establecer el lu-
gar exacto de la oclusion, lo que permite un tratamien-
to adecuado e inmediato. La ecografia doppler arterial
y la arteriografia, sobre todo esta Ultima, constituyen
la base del diagndéstico de imagen, lo que permite lo-
calizar el sitio exacto de la oclusion, definir el estado
de la circulacion colateral y servir como guia para el
tratamiento.

El tratamiento consiste en la embolectomia, quirdrgica
0 con el uso de catéter de embolectomia®, trombolisis
o0 cirugia de bypass. El paciente con arteriopatia obs-
tructiva aguda debe recibir en forma inmediata hepari-
nas. La anticoagulacion precoz previene la progresion
del trombo e inhibe la trombosis distal por hipoflujo
y éstasis en el sistema arterial y venoso. El tiempo es
crucial, debiendo basarse la decision de administrar
heparina en la evaluacion clinica, no debiendo dila-
tarse por la espera de procedimientos diagnésticos.
La decision del tratamiento quirdrgico se basa en la
severidad de la isquemia, localizacion y extension de
la oclusion y el estado del paciente, aunque en ultimos
estudios de revision se sugiere que la trombolisis solo
debe usarse en pacientes seleccionados y supervisa-
dos cuidadosamente’.

Segln estudios publicados se refieren a esta enferme-
dad como un fenémeno prevalente en nuestro medio.
En cuanto a mortalidad y supervivencia de la extremi-
dad afectada los datos de los mismos reflejan una me-
jorfa significativa en los ultimos afios con resultados
cada vez mejores .

Ante la posibilidad de una
oclusion arterial aguda
de las extremidades el
médico de atencion pri-
maria debe comenzar a
actuar de manera rapida
e inmediata. Debe iniciar
tratamiento con heparina
de inmediato, adminis-
trar una analgesia efecti-
va e indicar que, durante
el traslado y posterior a
este, la extremidad sea
mantenida en posicion
declive (sin elevarla). Es-
tas simples medidas, que
no van encaminadas a

PROFILAXIS
ANTITROMBOTICA

TRATAMIENTO

eliminar la obstruccion
ANTIAGREGANTE

arterial, ayudan a retardar

la progresion del cuadroy

N\
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¥
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Figura 1. Algoritmo isquemia arterial.

la obstruccion del flujo ar-
terial en el territorio com-
prometido.
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DOLOR DE BRAZO DERECHO, NO ES LO QUE PARECE

CONCLUSIONES

Como médicos de atencidon primaria debemos tener
en cuenta que una buena anamnesis y exploracion
fisica es fundamental para una buena praxis. Tene-
mos que tener en cuenta que ante sintomatologia que
puede resultar banal o leve puede encontrase escon-
didas enfermedades potencialmente graves teniendo

que realizar un bueno diagnostico diferencial ante
cualquier sintomatologia.

El médico de familia tiene que actuar de manera rapi-
da e inmediata ante situaciones de oclusiones arteria-
les lo que permitira retardar la progresion del cuadro
y enlentecer los fenbmenos isquémicos secundarios
a la obstruccion del flujo arterial en el territorio com-
prometido.
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INTRODUCCION

La luz de Wood (LW) es luz ultravioleta de 365 nm
de longitud de onda, que pasa a través de un filtro
de cristal que contiene éxido de niquel. El examen fi-
sico bajo la lampara LW es til en el diagndéstico de
multiples patologias dermatolégicas infecciosas, de
trastornos de la pigmentacion o en la porfiria cutanea
tarda, entre otras patologias, por su fluorescencia. Sin
embargo, a pesar de tratarse de una herramienta dis-
ponible y Util en Atencién Primaria por su facilidad de
uso, seguridad, fiabilidad y bajo coste, se trata de una
técnica olvidada™.

Repasaremos en este articulo sus aplicaciones a raiz
de un caso clinico.

CASO CLIiNICO

Varén de 58 afios con antecedente de hipertension
arterial, diabetes mellitus tipo 2, dislipemia, insufi-

Figura 1. Lesiones de color marrén-rojo brillante de
bordes hien definidos y levemente descamativos sin
lesiones satélites y de superficie agrietada. Diametro
mayor de 8 cm.

ciencia renal crénica, ictus hemorragico con deterioro
cognitivo leve secundario y en tratamiento farmacolé-
gico con acido acetil salicilico, enalapril, amlodipino,
simvastatina y omeprazol, que consulta por lesiones
en ambos pliegues axilares ligeramente pruriginosos
de 7 meses de evolucion (Figura 1)

Ante las lesiones descritas se sospecha inicialmente
eritrasma. Se examina bajo LW resultando fluorescen-
cia negativa. Con este resultado negativo la sospecha
diagndstica se orienta hacia una dermatomicosis, por lo
que se inicia tratamiento empirico con ketoconazol tépi-
co experimentando mejoria en las siguientes semanas.

DISCUSION

En la exploracion con LW la piel normal muestra un
color azul, mientras que en determinadas patologias
las areas afectas emiten distintas fluorescencias. Es
importante realizar la técnica de forma correcta para
poder llegar a un diagndéstico adecuado. Asi, la habita-
cion de exploracion con LW debe estar muy oscura, la
W a 10-15 cm de la lesién y funcionando a méaxima
potencia, por lo que debe calentarse aproximadamen-
te un minuto. Los hilos de la ropa, medicamentos to-
picos y cosméticos deben ser eliminados del area de
exploracion dado que pueden fluorescer dando lugar
a falsos positivos.

Repasaremos brevemente algunas de estas patologias
mas frecuentes en Atencion Primaria en las que la LW
puede ayudar en su diagndstico.

ALTERACIONES DE LA PIGMENTACION

Las lesiones hipopigmentadas bajo examen con LW
muestran mayor nitidez de sus bordes y fluorescen de
color azul-blanco claro. La LW resulta especialmente
Util en personas de piel clara para determinar la ex-
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tension, actividad y respuesta al tratamiento de enfer-
medades depigmentantes como el vitiligo, esclerosis
tuberosa o hipomelanosis de Ito

TINA CAPITIS

Epidemiologia. La tina de la cabeza es una dermatofi-
tosis del cuero cabelludo frecuente en nifios. El con-
tacto en la escuela es un factor importante en la rapi-
da diseminacion de la tifia de la cabeza. La existencia
de portadores asintomaticos dificulta la erradicacion.

Los organismos predominantes varian segun el area
geogréfica.

Manifestaciones clinicas. Los dermatofitos son hongos
queratinofilicos que invaden el estrato cérneo de la
piel y tejidos queratinizados. Se ha descrito un amplio
rango de presentaciones clinicas de la tifa de la ca-
beza; portador asintomatico, escama difusa tipo der-
matitis seborreica, areas de alopecia sin inflamacion,
alopecia con puntos negros y foliculitis o querion. Es
comun también encontrar linfadenopatia auricular y
occipital posterior.

Diagnéstico. La primera sospecha es clinica. El exa-
men con LW representa un apoyo, proporcionando
orientacion sobre el microorganismo involucrado,
siendo negativo en tifas tricofiticas y emitiendo fluo-
rescencia amarillo-verdoso en la parasitacion por or-
ganismos de tipo ecto-endothrix, Microsporum spp o
Trichophyton schoenleinii. También resulta util en el
control de epidemias y valoracion de la respuesta al
tratamiento.

Tratamiento. El tratamiento topico se recomienda sélo
como coadyuvante al inicio del tratamiento sistémico
para reducir el riesgo de transmision. El tratamiento
sistémico de eleccion es la griseofulvina. En la tifa
inflamatoria, debido al riesgo de alopecia cicatricial,
es importante el tratamiento inmediato y considerar el
uso de esteroide intralesional o sistémico.

En contraposicion con la tifa de la cabeza, la LW no
es Util en infecciones por dermatofitos localizadas en
la piel glabra, ufias, palmas y plantas debido a la falta
de fluorescencia .

PITIRIASIS VERSICOLOR

Epidemiologia. Infeccion superficial por levaduras del
género Malassezia presentes en la piel sana que pa-
san a fase parasitaria, influido por factores de riesgo
entre los que priman los de indole local como el calor,
la humedad, y el efecto oclusivo de la ropa. Frecuen-
te en jovenes, de evolucion benigna, aunque sujeta a
recurrencias.

Manifestaciones clinicas. Maculas y placas ligeramen-
te descamativas, cuya coloracion varia del blanco al

rosado, salmén o marrén pudiéndose apreciar en un
mismo paciente lesiones de distintas tonalidades en
zonas cubiertas y en zonas expuestas. Las lesiones
se localizan preferentemente en el tronco, pudiendo
extenderse hacia el cuello, la cara y los brazos. Gene-
ralmente asintoméatica, cursa con prurito moderado en
algunos casos.

Diagnéstico. Es fundamentalmente clinico. En un ter-
cio de los casos las lesiones presentan fluorescencia
amarillenta con LW (Figura 2). La LW sirve para de-
tectar lesiones subclinicas, controlar la curacion de
la enfermedad al final del tratamiento y establecer el
diagnéstico diferencial con otras hipomelanosis que
no fluorescen.

Figura 2. Lesiones de pitiriasis versicolor en antebrazo
que fluorecen en un tono amarillento bajo LW.

Tratamiento. Se han empleado agentes tépicos y sis-
témicos. Entre los tratamiento topicos se emplean
agentes inespecificos (sulfuro de selenio, propilengli-
col, pomada de Whitfield...etc) y agentes antifungicos
especificos (ciclopiroxolamina, azoles, griseofulvina,
terbinafina...etc). En el tratamiento sistémico se em-
plean ketoconazol, fluconazol e itraconazol y se reser-
va para la afectacion de grandes superficies y enfer-
medad recurrente 1359,

ERITRASMA

Epidemiologia. Infeccion bacteriana superficial de la
piel por Corynebacterium minutissimum. Son facto-
res coadyuvantes la humedad, el calor, la oclusion,
la obesidad, la diabetes mellitus y la higiene inade-
cuada.

Clinica. Se distingue por manchas marron rojizas
brillantes bien definidas, irregulares, en grandes
areas intertriginosas. Al principio tienen una super-
ficie suave, tersa, cubierta por escamas finas y con
el tiempo pueden ser muy descamativas, con super-
ficie rugosa.

Cuando afecta los espacios interdigitales de pies se
manifiesta por placas eritematosas, fisuras, mace-
racion, descamacion, vesiculoampollas y olor fétido.
Siendo frecuente en este caso la coinfeccién con bac-
terias, dermatofitos o Candida albicans.

Diagnéstico. La fluorescencia mediante LW es el mé-
todo diagndstico de eleccion; las lesiones se observan
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con una fluorescencia rojo coral o naranja. No obstan-
te, su ausencia no excluye el diagnoéstico. Ademas, la
fluorescencia roja también se observa en la acantosis
nigricans, carcinomas de células escamosas, Ulceras
y en la lengua normal.

Tratamiento. Responde rapidamente a los antibiéticos
sistémicos, siendo de eleccion la eritromicina. Los
tratamientos tépicos también son efectivos pero en
el doble de tiempo (eritromicina, cloruro de aluminio,
clindamicina, etc). En pacientes con eritrasma inter-
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INTRODUCCION

El carcinoma medular es un tumor maligno de la glan-
dula tiroides, que tiene su origen en las células C o
parafoliculares de la misma, encargadas de la produc-
cién de calcitonina. Supone entre un 3y un 10% de
las neoplasias tiroideas!?.

Se presenta de forma esporadica o, mas frecuente-
mente familiar!, y en este Gltimo caso existen dos po-
sibilidades: que se herede de forma autosémica do-
minante como tumor Unico, o bien que forme parte
de un sindrome de Neoplasia Endocrina Multiple 2a
0 2b?,

El diagnostico de un cancer medular de tiroides se
produce en una de las siguientes circunstancias:

e Dosificacion de la calcitonina en pacientes que
presentan un nédulo tiroideo.

e Por el examen anatomopatolégico de un nodulo
frio de tiroides.

¢ Ante signos evocadores: diarrea motora, “sofocos”.
e En el estudio de metastasis ganglionares u 6seas.

e Durante un estudio familiar por carcinoma medu-
lar.

e En el curso de la evaluacion por Neoplasia Endo-
crina Mdltiple tipo II2.

El marcador del carcinoma medular de tiroides es la
elevacion de la calcitonina (>100 pg/ml, siendo el va-
lor normal en pacientes sanos <10 pg/ml) 23 Dicha
elevacion de calcitonina puede detectarse directa-
mente cuando existe un tumor palpable (y en este
caso si también se encuentra una elevacion del anti-
geno carcinoembrionario, podria significar una exten-
sién extratiroidea)?, o tras una inyeccién de pentagas-
trina, si se trata de una hiperplasia precancerosa de
células parafoliculares?. Sin embargo, a pesar de ser

considerado un marcador de muy alta especificidad,
la calcitonina también puede encontrarse elevada en
algunos canceres no tiroideos (células pequefas de
pulmén, mama, tumor carcinoide)?.

La evaluacion del paciente también incluye la deter-
minacion del calcio, parathormona y las metanefri-
nas, para descartar que se trate de una Neoplasia
Endocrina Multiple. Son ademas necesarias pruebas
de imagen de cuello, térax y abdomen para la va-
loracion de la extension regional y la existencia de
metastasis®.

El tratamiento es quirdrgico, mediante tiroidectomia
total®.

La terapia con L-tiroxina es sustitutiva. No esta indica-
da la supresion de tirotropina sérica (TSH), ya que las
células C no son dependientes de la misma®. Tampo-
co se utiliza el yodo radiactivo, porque a este nivel no
se concentra yodo®.

Los pacientes con extension local o ganglionar reciben
radioterapia®. Aquéllos con metéstasis son candidatos
a quimioterapia, bien inmunolégica, 0 con menor éxito
citotoxica®. La supervivencia a 5 afios es del 75 al 95%
segun las series®.

DESARROLLO DEL CASO

Motivo de consulta: Varon de 21 afios que acude a
consulta de Atencion Primaria por Hemoglobina ca-
pilar de 19 gramos detectada cuando se dispone a
donar sangre.

Antecedentes personales: No alergias medicamento-
sas conocidas. Sindrome de Wolff-Parkinson-White
tratado con ablacion a los 14 afos de edad. No ha-
bitos toxicos.

Antecedentes familiares: Maternos, sin interés. En la
rama paterna, noédulos tiroideos aparentemente be-
nignos en tia y varios primos segundos.
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Anamnesis: asintomatico.
EXAMENES COMPLEMENTARIOS:

-Analitica en Atencién Primaria: Hemoglobina 17.4
gramos/decilitro (13-17), Hematocrito 50.7% (39-50),
reticulocitos 2.20% (0.5-1.5). Bilirrubina total 1.7 mi-
ligramos/decilitro. Resto normal.

-El paciente es derivado a Hematelogia, en donde el
estudio es normal, salvo un valor de Antigeno Carcino-
embrionario o CEA de 43.1 nanogramos/mililitro (nor-
mal: inferior a 5)

-Se solicita interconsulta con Medicina Interna, que
confirma la elevacion del Antigeno Carcinoembriona-
rio: 48.1 nanogramos/mililitro (normal: inferior a 5). El
paciente continla asintoméatico.

En el TAC toracoabdominal: Tiroides heterogéneo con
areas pseudonodulares hipodensas, a valorar en estu-
dio ecografico. Resto normal.

La ecografia tiroidea evidencia nédulos en lobulo ti-
roideo derecho (dominante sélido, hipoecogénico, de
15X9 milimetros en tercio medio, con areas quisticas
y focos de calcificacion en su interior y dos nédulos de
similares caracteristicas de 6 y 9 milimetros en con-
tacto con el nédulo dominante) y en lébulo tiroideo
izquierdo (solidos, hipoecogénicos, de 13 y 12 mili-
metros igualmente con calcificaciones en su interior).
No adenopatias.

-Alta por parte de Medicina Interna y se deriva al pa-
ciente a Endocrinologia:

Puncién Aspiracion con Aguja Fina de ambos nédu-
los dominantes: en nédulo de Iébulo tiroideo derecho,
alteraciones citolégicas compatibles con hiperplasia
adenomatosa. En ndédulo de lébulo tiroideo izquierdo
alteraciones citoldgicas de nédulo coloide.

En la analitica: calcitonina: 407 nanocentigramos/mi-
lilitro (Normal: inferior a 11.8), antigeno carcinoem-
brionario 48.1 nanogramos/mililitro (Normal: inferior a
5), segunda determinaciénde calcitonina 473 picogra-
mos/mililitro.

Resto de analitica, incluyendo metabolismo fosfocélci-
co y hormonas tiroideas, normal.

Orina: metanefrina 424.30 microgramos/24 horas
(Normal: inferior a 341). Resto normal.

Scanner cervical: tiroides de tamafio dentro de los li-
mites de la normalidad, con multiples

noédulos bilaterales, soélidos y quisticos, algunos de
ellos con focos de calcificacion. No se identifican
adenomegalias Biopsia con aguja gruesa de nodulo

tiroideo izquierdo: sin alteraciones histologicas rele-
vantes.

Biopsia con aguja gruesa de nddulo tiroideo derecho:
alteraciones histolégicas e inmunohistoquimicas de
proceso proliferativo tiroideo sugestivo de carcinoma
medular.

-El paciente es intervenido quirdrgicamente, realizén-
dose tiroidectomia total bilateral mas vaciamiento cer-
vical central y lateral.

Anatomia patolégica definitiva: carcinoma medular de
tiroides pT2 NO Mx. Estadio |

DISCUSION

El empleo de marcadores tumorales en el cribado y
diagnostico de enfermedades neoplasicas no ha de-
mostrado utilidad en general”#°, debido a que se trata
de sustancias que no son especificas de las mismas
y pueden detectarse, aunque a muy baja concentra-
cion, en sujetos sanos. Ademas pueden encontrarse
en diversas enfermedades no neoplasicas a niveles
semejantes a los que se presentan en los canceres en
estadio locorregional.

Atendiendo a su especificidad, algunos autores es-
tablecen varias categorias, considerando al Antigeno
Carcinoembrionario como marcador de especificidad
intermedia*. Por un lado no es infrecuente observar
ncrementos del mismo en pacientes con diversas
enfermedades no cancerosas, y ademas, no es 6rga-
noespecifico: fue identificado como marcador del can-
cer de colon, pero puede elevarse también en otras
neoplasias: mama, estomago, endometrio, pulmon,
pancreas, vejiga, tiroides.

Por fin hay otras circunstancias que pueden elevar sus
niveles en sangre como son los defectos de metaboli-
zacion de tal modo que lo encontraremos elevado en
la insuficiencia renal y hepética. También en EPOC,
cirrosis, enfermedades inflamatorias intestinales. ..

El principal uso clinico del Antigeno Carcinoembriona-
rio es el cancer colorrectal: con valor prondstico pre-
tratamiento y para deteccion de recidivas. No debe
utilizarse como método diagnostico ni de cribado®.

Habitualmente el uso de los marcadores biologicos
de cancer consiste en el control evolutivo de la enfer-
medad una vez realizado el tratamiento del tumor pri-
mitivo. La deteccion, en el seguimiento de pacientes
sometidos a un tratamiento radical, de un incremento
en la concentracion del marcador es sugestiva de la
existencia de una recidiva local o a distancia®.

Sin embargo la existencia de enfermedades intercu-
rrentes como causa de elevaciones no relacionadas
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JHALLAZGO, O EXPLORACIONES PERTINENTES?

con el cancer puede dificultar la interpretacion de un
incremento del marcador.

Puede obtenerse una considerable mejora en su es-
pecificidad basando la indicacion bioquimica en la ob-
servacion de un incremento en la concentracion del
marcador en una segunda determinacion realizada en
el plazo de 15-30 dias, en cuyo caso el aumento del
marcador sera causado por una recidiva del tumor,
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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer que desarrolla le-
siones ampollosas tras la introduccion de lercanidipi-
no. Aunque no existen publicaciones especificamente
con dicho farmaco al respecto, las lesiones cutaneas
asociadas al tratamiento con antagonistas del calcio
estan descritas, pero son poco frecuentes y muy va-
riadas.

ABSTRACT

We present a case of a woman who developed bullo-
us lesions after starting a treatment with lercanidipine.
Although there are no publications specifically about
this drug, the skin lesions associated with calcium
antagonists treatment are described, but are rare and
varied.

Palabras clave: Bloqueadores de los canales de cal-
cio; Erupciones por medicamentos; Vesicula.

Keywords: Calcium channel-blockers; Drug eruptions;
Blister.

CASO CLIiNICO

Paciente de 65 afios diagnosticada de hipertension
arterial, dislipemia, artritis reumatoide y asma en
tratamiento con: simvastatina, enalapril/hidrocloro-
tiazida, metotrexate (6 mg semanales), &cido félico,
metamizol, prednisona (10 mg al dia), beclometasona
dipropionato- formoterol fumarato dihidrato inhalado
y lorazepam.

Es derivada al cardidlogo por disnea que no mejora
con distintos tratamientos. Se le pauta lercanidipino
y a las 24 horas del inicio de tratamiento aparecen
tres lesiones ampollosas en ambos miembros inferio-
res (imagen 1y 2), que desaparecen con la retirada
de dicha medicacion, la paciente niega prurito, dolor
ni otra sintomatologia acompafiante, niega trauma-
tismo local o posible picadura de insecto. En el se-
guimiento de los siguientes 6 meses no reaparecen

lesiones similares y la piel cura sin dejar cambios
cicatriciales.

DISCUSION

Entre los efectos adversos asociados a los antagonis-
tas del calcio se incluyen cefalea, rubefaccion, nau-
seas, aumento de peso, edema y depresion. Se han
descrito también reacciones cutaneas secundarias al
uso de este grupo de farmacos, especialmente con
diltiazem 12 Estas son més frecuentes en mujeres 2
habitualmente en mayores de 65 afios!.

Las reacciones cutaneas son variadas, entre ellas se
han descrito casos con eccema crénico, angioedema,
eritrodermia, eritema multiforme, eritema nodoso,
rash con fotosensibilidad, erupciones psoriasiformes,
urticaria vasculitis, Ulceras vasculiticas en extremi-
dades inferiores, hiperplasia gingival, eritromelalgia,
telangiectasias faciales, pénfigo folidceo, erupciones
liguenoides, purpura no trombocitopénica, hiperpig-
mentacion cutanea y el fenémeno de Rumple-Leede
(con aparicion de petequias y purpura tras la reali-
zacion de un torniquete)!. También pueden provocar
sindromes graves como el sindrome de Stevens-John-
son, la necrolisis epidérmica toxica y el sindrome de
hipersensibilidad!.

Segln un estudio publicado en septiembre de 2014
por Tuchinda et al’ se describe una tasa de 48 re-
acciones cutaneas por millén de prescripciones de
calcio antagonistas. Entre ellas, la manifestacion cu-
tanea mas frecuente fue un exantema maculopapular
(42% de las reacciones cutaneas) seguido del edema
(19%). Otras manifestaciones menos frecuentes pero
mas graves fueron el sindrome de Stevens-Johnson
(6%) y necrolisis epidérmica toxica (2%). En este es-
tudio auin no se incluye el lercanidipino.

En nuestro caso tenemos a una paciente mujer ma-
yor de 65 afios y lesiones penfigoides que aparecen
al introducir el lercanidipino y desaparecen con el
abandono de dicha medicacién por lo que pensamos
que podria ser una reacciéon secundaria al medica-
mento.
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Imagen 1: Lesiones ampollosas entre 1y 1,5 cm de Imagen 2: Detalle lesién ampollosa.
diametro con piel circundante sana.
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INTRODUCCION

El tumor del estroma gastrointestinal (GIST) es un
sarcoma con una prevalencia baja, siendo muy infre-
cuente su presentacion en el canal anal, que se ca-
racteriza por presentar en un 95% de los casos una
mutacion en c-Kit (CD 117), que es un receptor trans-
membrana con actividad tirosina kinasa®.

El tumor de GIST anal puede ser asintomatico o de-
butar con rectorragia y/o alteraciones en el transito in-
testinal. Su diagnostico requiere tanto una exploracion
fisica exhaustiva como pruebas de imagen y biopsia.
El tratamiento de eleccion es la cirugia, que puede ir
acompahada, dependiendo del riesgo de recidiva, de
un tratamiento adyuvante con el inhibidor de la tirosi-
na kinasa (c-kit), imatinib. Su pronéstico es bueno si
es localizado y hasta el 60% de los pacientes someti-
dos a cirugia sobreviven 10 afios 0 mas.

CASO CLIiNICO

Paciente varon de 54 afios de edad, sin anteceden-
tes personales de interés, que acude a su médico de
atencion primaria por alteracion del ritmo gastrointes-
tinal , alternando en los Ultimos meses periodos de
mayor estrefiimiento con periodos de mayor nimero
de deposiciones de consistencia liquida, que en oca-
siones se acompafiaban de sangre visible. No referia
pérdida de apetito, peso, ni debilidad. En la explora-
cion fisica no se halla ningln dato de interés, salvo
un tacto rectal donde se palpaba una masa a punta
de dedo. Se le solicitd bioquimica y hemograma con
resultados normales y una prueba de sangre oculta
en heces, que dio positiva. Tras este hallazgo, se le
pide un enema opaco donde se visualiza una zona
de menor diametro del normal a nivel del canal anal,
seguido de una colonoscopia, que mostrd una lesion
sugerente de malignidad en la region superior del mis-
mo. La lesién fue resecada con amplios margenes de
seguridad y la anatomia patolégica dio el diagnéstico

de tumor de GIST con alto riesgo de recidiva (indice
mitético alto) y mutacion del c-kit.

Debido a estos hallazgos se afiadio al tratamiento ima-
tinib (inhibidor del c-Kit) durante 2 afios. Transcurri-
dos 3 afios, el tumor recidiva en la misma localizacion
y es nuevamente tratado con imatinib, pero a menor
dosis, otros 2 afios mas. Tras la segunda fase de trata-
miento se le realizan Resonancia Magnética (RMN) y
Tomografia Axial Computarizada (TAC) comprobando
la remision completa del tumor.

DISCUSION

El tumor de GIST es un sarcoma del tejido conjuntivo
gastrointestinal cuya localizacion en el canal anal es
altamente infrecuente y con pocos casos descritos en
la bibliografia®. Su localizacion mas habitual es el es-
tomago (50-60%) seguido del intestino delgado (30-
40%), colon (7%) y eséfago (1%)®. Su hallazgo en
el segmento anorrectal es raro, suponiendo solo una
prevalencia del 5%®.

La gran mayoria de los casos de tumores de GIST
anales afectan a pacientes varones entre la 5% y 62
década de vida, siendo en la mitad de los casos un
hallazgo accidental en la colonoscopia u otras pruebas
de imagen. En los casos que se presentan de forma
sintomética pueden aparecer rectorragia, cambios en
el habito intestinal, dolor, signos de obstruccién o sin-
tomas que asemejan un sindrome miccional®.

Alrededor del 70% son benignos. Aunque no existen
unos criterios claros de malignidad, se aceptan como
predictores de la misma, la actividad mitética (>5 mi-
tosis/50 HPF (High power fields)) y el tamafio tumoral
(>b cm), que permiten estadiar las lesiones segln el
nivel de riesgo en: muy bajo, bajo, intermedio y alto.
Sin embargo, el mejor indicador de malignidad es la
presencia de invasion de 6rganos adyacentes o la pre-
sencia de metéstasis vista en las pruebas de imagen
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y/o la cirugia®. Ademas se consideran factores de mal
pronostico la localizacion no gastrica, la rotura del tu-
mor y el sexo masculino®.

Aunque la mayoria de estos tumores estan localizados
al diagnéstico (80-85%), pueden producirse metas-
tasis, principalmente en el higado y la cavidad abdo-
minal, mientras que es rara su presencia en pulmon,
hueso, nédulos linfaticos y cerebro™.

El origen de este tipo de tumores parece estar basado
en una mutacion de las células intersticiales de Cajal,
que también pueden verse en otros 6rganos no rela-
cionados con el aparato digestivo, de ahi que puedan
aparecer GIST en localizaciones extraintestinales. Po-
seen marcadores especificos que los diferencian de
los leiomiomas y los leiomiosarcomas, como el CD117
—c-KIT- (positivo en mas del 95% de los casos) y el
CD34 (positivo en mas del 70% de los casos), los cua-
les permiten una adecuada aproximacion diagnostica
y un mejor abordaje terapéutico y pronostico. Estos
tumores también pueden presentar mutaciones en los
protooncogenes KIT y PDGFRa®9

Radiolégicamente, aparecen como un defecto de re-
plecion de margenes lisos y en la endoscopia hacen
protrusion en la luz intestinal, habitualmente recubier-
tos de mucosa, que a veces se muestra ulcerada. La
TAC y la RMN no ofrecen datos especificos, aunque
tienen utilidad en el seguimiento de estos pacientes. El
diagnastico de certeza es siempre anatomopatolégico,
en piezas obtenidas normalmente por macrobiopsia®.

Eltratamiento mas eficaz de estos tumores es la resec-
cién quirdrgica, sin que se precise normalmente la di-
seccion de los ganglios linfaticos adyacentes. Hay que
considerar que la reseccion local puede ser suficiente
en los GIST de pequefio tamafio, pero en los casos
con gran volumen o en determinadas localizaciones,
se deben realizar técnicas quirdrgicas mas agresivas,
COmo una reseccion anterior 0 a una amputacion ab-
dominoperineal (AAP). Hay que destacar también que
estos tumores tienen una pseudocapsula, por lo que

no debe realizarse Unicamente una enucleacion sim-
ple(6), debiendo recordar ademas, que si se produce
la rotura del tumor antes o durante la intervencion qui-
rurgica, esto ensombrece el pronéstico®.

Es un tumor quimio y radiorresistente, pero afortu-
nadamente sensible a un inhibidor de los receptores
tirosina quinasa, el imatinib, con el que se obtienen
importantes tasas de respuesta en los casos inopera-
bles y metastasicos®®. La dosis recomendada de ima-
tinib es de 400 mg/dia, durante 3 afios y la maxima
respuesta tumoral se logra habitualmente tras 6-12
meses de tratamiento. Existe otra molécula, el suni-
tinib, que actla sobre los mismos receptores pero se
reserva como tratamiento de segunda linea®.

Aunque no existe un consenso claro sobre cuando se
debe indicar el imatinib, se recomienda en los GIST
rectales de mas de b cm con cualquier nimero de
mitosis, de cualquier tamafio con méas de 5 mitosis/50
HPF o cuando se produce la rotura del tumor®.

Si el tumor o la metéstasis es irresecable o con el ob-
jeto de evitar una cirugia mutilante como una AAP,
también se puede realizar un tratamiento neoadyu-
vante citorreductor con Imatinib, previa confirmacion
anatomopatologica, aunque debe realizarse una eva-
luacion a las pocas semanas de su inicio, porque si no
hay una adecuada respuesta, no debe retrasarse la
realizacién de la cirugia®.

El seguimiento de estos pacientes debe ser largo, ya
que las metéastasis pueden aparecer incluso después
del cuarto afio®, obligdndonos a realizar un estrecho
seguimiento clinico tras la cirugia en la gran mayoria
de ellos para revelar tan pronto como sea posible, las
recurrencias locales o las metastasis”®. Aproximada-
mente el 60% de los pacientes con tumor de GIST
resecable sobreviven 10 o mas afios tras la cirugia®.
En el caso de nuestro paciente, ya han transcurrido 6
afos desde el diagndstico, estando libre de enferme-
dad y continuando con sus evaluaciones periddicas
clinicas y radiolégicas.
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INTRODUCCION

Presentamos el caso de una gestante con una masa
anexial y una probable dilatacion de asas intestina-
les fetales, visualizadas en las ecografias de control
del embarazo. Se explica cémo se estableci6 el diag-
noéstico, cémo se realizd el seguimiento y cuél fue el
desenlace del caso, planteando las consecuencias
gue puede tener el diagnoéstico de una patologia po-
tencialmente grave para el feto o la gestante durante
el embarazo y cual debe ser el papel que debe jugar
el médico de familia en estos casos.

PALABRAS CLAVE

- Neoplasias ovaricas.
- Atresia intestinal.

- Cuerpo lUteo.

- Embarazo.

- Ultrasonografia.

EXPOSICION

Primigesta de 32 afios de edad, sin antecedentes
de interés. En la ecografia obstétrica del primer tri-
mestre de gestacion la biometria estaba acorde con
la edad gestacional, sin encontrar otros hallazgos. En
la deteccion de anomalias cromosdmicas del primer
trimestre se obtiene un riesgo combinado de triso-
mia 21 <1:10000 (inferior al corte, 1:250), trisomia
18 <1:10000 (inferior al corte 1:100), con b-HCG li-
bre de 73,9 ng/mly PAPP-A 4,320 miU/ml y analitica
completa normal. En el control ecogréafico de las 20
semanas de gestacion (figura 1), se objetivd ovario
derecho de 56x32x30mm, con pérdida de ecoestruc-
tura normal, predominantemente sélido, homogéneo,
bien delimitado, con dos zonas hipoecogénicas de 18
y 9mm de didmetro, escaso patron vascular con do-
ppler color, IR: 0,73.

No se encontraron otros hallazgos de interés, siendo
la sospecha inicial una tumoracién ovarica, proba-
blemente un fibroma o fibrotecoma. Se opt6é por se-
guimiento ecografico y no se solicitaron marcadores
tumorales. La paciente estaba asintomatica. A las 23
semanas el ovario media 48x31x32mm, con imagen
anecoica cortical de 11mm de diametro, que podia
corresponder con resto de cuerpo luteo (en doppler
color, presentaba flujo en su interior de alta resisten-
cia). A las 28 semanas nueva ecografia con hallazgos
similares.

Figura 1: ecografia abdominal a las 20 semanas de
gestacion donde se muestra el ovario derecho de la
paciente de 56x32mm, con pérdida de ecoestructura
normal, de predominio sélido y con dos zonas hipoeco-
génicas de pequefio tamaiio. Diagndstico de sospecha
de fibroma o fibrotecoma.

A las 34 semanas, ovario derecho de 35x20x27mm
y aspecto normal, pero se visualizdé una imagen hi-
poecogénica en abdomen fetal de 11x43mm, compa-
tible con dilatacion intestinal (figura 2). Se sospech6é
una atresia intestinal. La paciente fue derivada a con-
sulta de fisiopatologia fetal, donde una semana mas
tarde las asas intestinales mostraban aspecto ecogra-
fico normal y diametro de 9mm. El liquido amnidtico
fue normal en todo momento.
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La gestacion finalizo en la semana 41 con parto euto-
cico, naciendo una nifia de 3900 gr de peso, APGAR
8, que expulsd meconio en las primeras 24h tras el
nacimiento. A la paciente se le realiz6 una ecografia
a los dos meses del parto, presentando ovarios nor-
males.

11.8mm

43.3mm

Figura 2: ecografia a las 32 semanas de edad gestacio-
nal en la que se visualiza una imagen hipoecogénica
en ahdomen fetal de 11x43mm, compatible con dilata-
cion intestinal.

REVISION

Con el uso generalizado de la ecografia, ha aumen-
tado el diagnostico de masas anexiales durante la
gestacion. En series hospitalarias, 0,05-3,2% de las
gestantes presentan una masa anexial, siendo hasta
6% malignas . El diagnoéstico de masas asintomati-
cas suele ser casual en las ecografias de seguimiento
del embarazo, sobre todo durante la primera mitad de
la gestacion.

Las masas anexiales, se pueden presentar con sin-
tomas inespecificos como dolor abdominal o lumbar,
sintomas urinarios, sensacion de distensién abdomi-
nal o estrefiimiento (sintomas que aparecen en cual-
quier embarazo)®.

En algunos casos debutan como una masa palpable
durante una exploracion rutinaria, elevacion inexplica-
ble de marcadores analiticos o dolor abdominal agudo
si hay una torsién ovarica (ocurre en 5% de las emba-
razadas con masas anexiales) . La mayor parte de las
masas anexiales que se diagnostican durante la gesta-
cion son quistes benignos simples <bcm (sobre todo
quistes funcionales ovaricos, como quistes foliculares

o de cuerpo IUteo). Estos quistes suelen desaparecer
alo largo de la gestacion, sobre todo en el segundo tri-
mestre (en nuestro caso el ovario no mostré tamafio y
aspecto normal hasta la semana 34 de gestacion). Las
masas anexiales se pueden caracterizar por ecografia.

Son caracteristicas de benignidad en la ecografia:
quistes anecoicos de contenido liquido; masas quis-
ticas de ecogenicidad intermedia, uniloculares o mul-
tiloculares, en ausencia de componente sélido, que
sugieren endometriomas; patrén reticular de ecos in-
ternos, tipico de quistes hemorragicos; nédulos predo-
minantemente hiperecogénicos con sombra acustica
posterior, sugestivos de teratomas.

Por el contrario, son caracteristicas de malignidad:
componente sélido nodular o papilar que no es hi-
perecoico, tabiques gruesos (> 2-3 mm), flujo en
doppler-color en el componente sdlido, presencia de
ascitis, masas peritoneales o adenopatias regionales.
En nuestra paciente, la lesion inicial era predominan-
temente sdélida, con escaso patrén vascular y caracte-
risticas que hacian pensar en una tunoracion benigna.
Historicamente, el tamafio de la masa se consideraba
util como criterio de malignidad, pero hay varios estu-
dios que no han encontrado diferencias en cuanto al
tamafio entre masas benignas o malignas #.

En ocasiones se pueden encontrar masas benignas
con caracteristicas ecograficas complejas como son
el cuerpo lUteo, teratomas maduros, hidrosalpinx con
tabicacion, quistes teca-luteinicos, endometriomas,
cistoadenomas multiloculares, asi como embarazos
extrauterinos ©. Si el cuerpo IUteo persiste largo tiem-
po durante el embarazo, es probable que aumente de
tamafio y pueda sangrar, romperse o sufrir torsion.
Afortunadamente, en nuestro caso no se dieron estas
complicaciones. Algunas masas anexiales en el emba-
razo pueden requerir para su caracterizacion resonan-
cia magnética nuclear .

Como ya hemos indicado, en el embarazo las masas
pélvicas no suelen ser malignas y la interpretacion de
marcadores tumorales varia con la edad gestacional y
comorbilidad. Ademés, los antigenos oncofetales (al-
fa-fetoproteina, gonadotrofina coridénica humana, anti-
geno carcinoembrionario, y CA125) estan implicados
en el desarrollo, diferenciacion y maduracion fetal, por
lo que los niveles aumentan tanto en determinados
momentos de una gestacion normal, como si existen
alteraciones placentarias o anomalias fetales ©.

La utilizacién de marcadores en la gestacion es con-
trovertida “ y en nuestro caso no se solicitaron. En
nuestra paciente, se sospechd inicialmente un tecoma
o fibrotecoma. Los fibromas son los mas comunes de
los tumores de los cordones sexuales del ovario. Son
neoplasias solidas benignas, no siendo hormonalmen-
te activos. Los tecomas son neoplasias fibromatosas
solidas y generalmente benignas. Se componen de
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células de la teca y surgen del estroma del ovario ©.
Pueden producir estrogenos y méas de un 20% aso-
cian cancer de endometrio. Fibromas y tecomas sue-
len ser unilaterales y sobre todo aparecen en mujeres
posmenopausicas.

El término fibrotecoma se puede utilizar para referirse
a una neoplasia con caracteristicas intermedias entre
fibroma y tecoma. No existe consenso sobre qué neo-
plasias deben clasificarse como fibrotecoma en lugar
de como fibroma o tecoma y muchos tumores tienen
células de ambos tipos. Los fibrotecomas pueden ser
benignos o malignos, siendo més frecuentemente be-
nignos. Fibromas y fibrotecomas se presentan en la
ecografia como tumores solidos redondeados u ova-
les, con margenes regulares, que pueden tener som-
bra acustica y pueden mostrar areas quisticas, debido
a hemorragia, edema o necrosis en el tejido del es-
troma.

Los hallazgos en Doppler son variables, pero con fre-
cuencia muestran poca vascularizacion periférica (9,
La caracterizacion de una masa ovarica como benigna
0 maligna es fundamental para la toma de decisiones
) En nuestro caso, ante la sospecha de un tumor ge-
neralmente benigno, parece razonable que se optara
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