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El concurso de Casos Clínicos para Médicos Residentes del Ilustre Colegio de Médicos de 
Valladolid alcanza su XIII edición.

En el Colegio Oficial de Médicos de Valladolid, la Junta Directiva valora de nuevo, el interés 
de los médicos jóvenes por participar en este concurso, demostrando la capacidad de análisis 
de su práctica clínica diaria y su disposición hacia la investigación.

Es también el momento de valorar el importante papel que juegan los tutores, desarrollando 
una labor imprescindible, orientando y acompañando el desarrollo profesional y personal du-
rante todo el periodo de formación de los médicos residentes.

Nuevamente, tenemos que agradecer a la Fundación Mutual Médica su inestimable colabora-
ción en la dotación económica de los premios y a los médicos que forman la comisión evalua-
dora, por su excelente trabajo.

La Formación Continuada en todos los niveles y diferentes aspectos, va a seguir siendo un 
objetivo fundamental para el Colegio Oficial de Médicos de Valladolid, dirigiéndose a facilitar 
la mejor capacitación de sus médicos, para prestar una asistencia de calidad y excelencia para 
nuestros pacientes.

DR. JOSÉ LUIS ALMUDÍ ALEGRE, Presidente del Colegio de Médicos de Valladolid
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DR. ALEJANDRO ANDREU LOPE, Presidente de la Fundación Mutual Médica

Estamos muy agradecidos al Ilustre Colegio de Médicos de Valladolid de que haya contado con no-
sotros un año más para colaborar en la XIII Convocatoria de los premios a los mejores casos clínicos 
de médicos residentes. Esta alianza refleja nuestro compromiso compartido con la excelencia y la 
formación continua en el ámbito médico.

Creemos que esta iniciativa, con la creación del certamen y la edición de este libro donde se recogen 
todos los casos, es un ejemplo del compromiso del colegio con la formación de los profesionales. 
Además, esta publicación es de gran valor para los médicos residentes, ya que así pueden compartir 
sus casos y experiencias con el resto de sus compañeros. 

Además, queremos felicitar a los ganadores y al resto de participantes, quienes han demostrado un 
nivel sobresaliente de dedicación, esfuerzo y calidad, tanto por los casos que han presentado como por 
compaginar este trabajo con su desempeño profesional, lo cual refleja la voluntad de esta profesión de 
servicio y ayuda a los demás.

Desde el año 2015, Mutual Médica, la mutualidad de los médicos, decidió canalizar el bienestar del 
mutualista, del profesional médico y de la sociedad en general a través de la Fundación Mutual Médi-
ca: una entidad sin fines lucrativos que devuelve el beneficio de la mutualidad a los médicos, mediante 
sus tres pilares básicos: la formación, la protección y el bienestar general. Para ello, contamos con tres 
programas que engloban toda nuestra actividad:

En primer lugar, el programa Impulsar(me), que apoya el desarrollo continuo de los médicos, desde 
sus inicios como estudiantes hasta su jubilación. A través de este programa, promovemos no solo la 
formación continua, sino también la investigación médica, financiando proyectos a través de iniciati-
vas como los Premios a la Investigación Mutual Médica.

En segundo lugar, el programa Cuidar(me), que reúne diversas iniciativas orientadas a la protección 
del médico. Entre ellas, destaca la subvención del seguro gratuito de incapacidad laboral por agresión, 
que cubre a todos los médicos durante el ejercicio de su profesión. Cualquier médico, mutualista o 
no, queda protegido frente a agresiones en su puesto de trabajo. Este programa también promueve y 
desarrolla proyectos de adecuación y mejora de instalaciones y equipamiento para médicos y residen-
tes de distintos hospitales de toda España, además de participar en estudios de investigación sobre la 
salud y el entorno del médico.
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Y, por último, tenemos el programa Concienciar(me), el cual abarca iniciativas de amplio espectro 
con repercusión tanto para el colectivo médico como para la sociedad en general. Un ejemplo notable 
es la Asociación para la Vida Independiente (AVI), que desarrolla actividades para la adaptación fun-
cional del hogar, con la Fundación Mutual Médica como principal impulsor.

En definitiva, el propósito de la Fundación Mutual Médica es la búsqueda permanente del bienestar 
del médico, tanto en el ámbito del cuidado personal como del crecimiento profesional. Por ello, con-
fiamos en que estos certámenes de casos clínicos continúen prosperando, ya que el aprendizaje y el 
conocimiento compartido enriquecen enormemente la calidad asistencial, mejorando así la salud y el 
bienestar de los pacientes y de la sociedad en general. 

Desde la Fundación Mutual Médica queremos aprovechar esta oportunidad para agradecer a todos 
los participantes su incansable dedicación y compromiso, fundamentales en una profesión como es la 
medicina, y reiteramos nuestro compromiso con esta iniciativa y con el Ilustre Colegio de Médicos de 
Valladolid, al que también queremos felicitar por su constante dedicación en la organización de este 
evento tan significativo.
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DE UN INTENTO AUTOLÍTICO A UNA ENFERMEDAD RARA

Autora Principal: 
MARINA PEDRUELO IGLESIAS

MIR 1 Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Colaboradores:
IGNACIO ÁLVAREZ PÉREZ

MIR Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutora: 
DRA. ELENA JIMENO HERNÁNDEZ

L.E. Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

  
RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta un caso clínico sobre un varón de mediana edad que debuta con síntomas neuropsiquiátricos 
subagudos y, a raíz de un intento autolítico y de un traumatismo craneoencefálico (TCE) concomitante, se 
descubren hallazgos radiológicos en tomografía computarizada y resonancia magnética craneal compatibles 
con una enfermedad rara (Enfermedad de Fahr), aún pendiente de confirmar su origen y correlación clínica. 
El síndrome de Fahr es un proceso neurodegenerativo raro ya que su prevalencia mundial es inferior a 
1/1.000.000 habitantes (1).  Se trata de una ferrocalcinosis cerebrovascular bilateral, a nivel de los ganglios 
basales. Puede ser esporádica, autosómica dominante o secundaria a alteraciones endocrino-metabólicas 
(1,3). Los pacientes con dicha afectación pueden permanecer asintomáticos o presentar síntomas muy va-
riables como trastornos del movimiento o síntomas psiquiátricos (alteraciones de la personalidad, episodios 
psicóticos, alteraciones sensoperceptivas, conducta suicida, etc) (2,4). La mayoría fueron diagnosticados por 
pruebas de imagen realizadas por otras causas: TCE, accidente cerebrovascular, etc (3). 

ANAMNESIS 

Se trata de un varón de 53 años que acude al Servicio de Urgencias Hospitalarias por sobreingesta etílica y 
de cinco pastillas de raticida (bromadiolona 0.005%). No presenta antecedentes médico-quirúrgicos, FRCV 
ni antecedentes en Salud Mental. Hábitos tóxicos: Consumidor ocasional de vino.                                                                                     
Tras una discusión familiar, el paciente ingirió una botella entera de vino, raticida y durante el estado de som-
nolencia posterior, se resbaló y golpeó intensamente en la región frontoparietal de la cabeza. Los familiares 
refieren diversos episodios de traumatismos craneoencefálicos de menor impacto durante el último año, sin 
repercusión orgánica relevante ni requerimiento de atención hospitalaria.
El paciente trabaja como conductor y, según sus familiares, durante los últimos tres meses él ha presentado 
conflictos en el ámbito laboral debido al aumento de su consumo de alcohol, problemas conductuales (mayor 
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agresividad), dificultades en la gestión de impulsos, problemas de coordinación de movimientos al conducir, 
frecuentes crisis de ansiedad, labilidad emocional, fallos amnésicos ocasionales y leve disartria. Ha presenta-
do ideas de hacerse daño durante el último mes, sin constar intentos autolíticos previos.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Primera valoración en Urgencias: se encuentra estuporoso, presentando varios episodios de apnea. Pasó la 
noche en el área de Vigilancia de Urgencias donde se realizó lavado gástrico, se administró carbón activado, 
suero glucosalino y oxígeno, permaneciendo en observación. 
Exploración física completa (se revalúa al paciente tras 48 horas):
Exploración cardiaca, respiratoria y abdominal sin hallazgos significativos.
Exploración neurológica: Escala de Glasgow 14 puntos. Presenta leve disartria, comprende y obedece órde-
nes sencillas, le cuesta escribir. Fallos amnésicos respecto a episodios recientes y leve dificultad en la discri-
minación derecha-izquierda.
Exploración psicopatológica: Aspecto descuidado. Discurso coherente en forma y ritmo. Ánimo subdepresi-
vo, hipohedonia, abulia y ansiedad ideica y somática elevadas que se han intensificado durante el último mes. 
Inestabilidad emocional y problemas en la gestión de impulsos (rasgos personalidad clúster B). No alteracio-
nes de esfera psicótica. Presenta ideas pasivas de muerte sin intencionalidad autolítica clara, realizando crítica 
parcial del episodio.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea en Urgencias: elevación de etanol en plasma (234 mg/dl), aumento de LDH (280 U/L), 
coagulación dentro de la normalidad. Tóxicos en orina negativos.
- ECG: ritmo sinusal, PR y QRS normales, no alteraciones de la repolarización, eje normal.
-TAC craneal: Leve atrofia en región parietotemporal. Se objetivan múltiples imágenes hiperdensas con 
densidad calcio, agrupadas, simétricas, a nivel de los surcos de las folias cerebelosas, tálamos, núcleos lenti-
culares y en ambos núcleos caudados (Imágenes 1 y 2).
- RMN cerebral durante el ingreso: Se identifica una alteración en la intensidad de señal en región de ganglios 
basales y hemisferios cerebelosos, bilateral y bastante simétrica. Se observa hiperintensidad en las secuencias 
potenciadas en T1. 
- Estudio genético (Enfermedad de Fahr): genes SLC20A2, XPR1 y PDGFRB negativos.

DIAGNÓSTICOS: Enfermedad de Fahr primaria esporádica con manifestaciones neuropsiquiátricas de inicio.

TRATAMIENTO 

Tratamiento al alta: Topiramato 50 mg (1-0-0-1-0),  Escitalopram 20 mg (1-0-0-0) y Lorazepam 1 mg 
(máximo: 3 comprimidos diarios), pautándose Alprazolam de rescate si crisis de ansiedad. Seguimiento por 
consultas externas de Psiquiatría y Neurología.
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EVOLUCIÓN

Desde Urgencias, se contacta con Instituto de Toxicología y servicio de Hematología e indican que, dado la 
sustancia ingerida (Bromadiolona 0.005%), se requieren controles de coagulación durante 7 días (no presen-
tó alteraciones) y recomendaron pautar vitamina K. Se acuerda ingreso en Medicina Interna. El servicio de 
Psiquiatría valora al paciente diariamente. Durante las anamnesis, el paciente y sus familiares refieren que él, 
durante los últimos 2-3 meses, ha estado presentando cambios de humor, bajo ánimo, inestabilidad y labilidad 
emocional, escasa tolerancia a la frustración y dificultades en gestión de impulsos. 
Inicialmente, los médicos solicitan TAC craneal tras traumatismo craneoencefálico del paciente, sospechan-
do posible hemorragia subaguda, afectación cerebrovascular o signos de deterioro cognitivo incipiente. Los 
hallazgos radiológicos llevan a valorar el diagnóstico de Enfermedad de Fahr primaria. Se descarta el origen 
endocrino-metabólico de la patología ya que el paciente no presenta alteraciones analíticas actuales ni previas. 
También se descarta el origen genético tras la negatividad del estudio genético realizado durante el ingreso.
El diagnóstico provisional es Enfermedad de Fahr primaria esporádica con manifestaciones neuropsiquiátricas 
de inicio. Se pauta topiramato por su perfil antiimpulsivo y un antidepresivo de perfil activador. Se mantendrá 
seguimiento por Psiquiatría y Neurología para completar el estudio y recabar más datos para acercarse al dis-
cernimiento de su origen y de su posible evolución, reajustando el plan terapéutico según la necesidad.

DISCUSIÓN 

La presentación de síntomas neuropsiquiátricos y conducta suicida en una persona aparentemente sana sin an-
tecedentes médicos ni diagnósticos previos debe alertarnos y llevarnos a solicitar las pruebas complementarias 
necesarias para conocer el origen del cuadro clínico y a mantener un seguimiento estrecho (1). El pronóstico 
de la Enfermedad de Fahr es muy variable, siendo una patología escasamente estudiada todavía (2). El tra-
tamiento es sintomático ya que no existe un plan terapéutico específico actualmente (3). Podrían emplearse 
antipsicóticos, pero debemos saber que los pacientes con la enfermedad son más susceptibles a sus efectos 
adversos, tales como el síndrome neuroléptico maligno (4). 
La exposición del presente caso clínico pretende dar a conocer más características de dicha patología para que 
sea incluida en el diagnóstico diferencial de pacientes que debuten con síntomas psiquiátricos o neurológicos 
subagudos-crónicos difíciles de filiar inicialmente.
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IMÁGENES

Imagen 1: TAC craneal: se observan calcificaciones bilaterales en tálamos y núcleos lenticulares. 

Imagen 2: TAC craneal: Se objetivan calcificaciones bilaterales en folias cerebelosas.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos un caso de una mujer de 75 años que acude por una clínica de unos cuatro días de evolución de 
disfagia para sólidos y dolor retroesternal intenso al intentar ingerir cualquier pequeña cantidad de líquido. 
La paciente relaciona el inicio de la clínica con una comida familiar en la que comió carne. 
Tiene un antecedente reciente de una fractura por fragilidad a raíz de la cual recibe tratamiento con fenta-
nilo transdérmico, ácido alendrónico y calcio con vitamina D.
Se realiza una gastroscopia urgente en la que se observa una esofagitis severa en los dos tercios inferiores 
del esófago con una estenosis distal asociada de aspecto inflamatorio, sin observar contenido a nivel eso-
fágico. 
Puesto que los hallazgos endoscópicos no son típicos de una esofagitis péptica ni de una esofagitis eosi-
nofílica se toman biopsias que resultan inespecíficas, sin presentar datos que orienten a otras causas (como 
infecciones o enfermedad de Crohn).
La clave del diagnóstico de esta paciente nos la dio, como en muchas ocasiones, una detallada anamnesis. 
Al parecer había estado dos meses tomando el ácido alendrónico antes de acostarse, postulando a dicho 
fármaco como principal agente etiológico de la esofagitis. 
Al retirar el fármaco y establecer tratamiento con un inhibidor de la bomba de protones (IBP).
Se resolvió la clínica, pudiéndose comprobar la desaparición de las lesiones en la gastroscopia de control 
que se realizó.
El caso pone de manifiesto lo importante que es invertir tiempo en explicar a los pacientes la adecuada 
forma de administración de los fármacos que se pautan.
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ANAMNESIS 

Se trata de una mujer de 75 años que tiene como únicos antecedentes médicos una HTA en tratamiento con 
indapamida desde hace años y una fractura por fragilidad a nivel de la 12ª vértebra dorsal producida hace nue-
ve meses. Ha sido valorada por traumatología y desde hace dos meses se encuentra en tratamiento con parches 
de 25 mcg/h de fentanilo transdérmico, un comprimido diario de calcio y vitamina D que toma al desayuno y 
un comprimido semanal de 70 mg de ácido alendrónico que toma antes de acostarse. No refiere alergias a  fár-
macos, no consume tóxicos y como antecedentes quirúrgicos sólo destaca una histerectomía por un prolapso 
de órganos pélvicos realizado hace años. La paciente acude a urgencias refierendo una clínica de disfagia para 
sólidos de unos cuatro días de evolución que asocia sensación de cuerpo extraño y fuertes molestias retroester-
nales con la ingesta de líquidos. Dicha clínica ha comenzado tras una barbacoa familiar en la que la paciente 
comió carne. No ha tenido fiebre ni clínica infecciosa acompañante.

EXPLORACIÓN FÍSICA

La paciente presenta buen estado general, está estable hemodinámicamente y no presenta signos de deshidra-
tación ni fiebre. La auscultación cardiopulmonar es normal y la exploración abdominal sólo revela molestias 
a la palpación en epigastrio, sin peritonismo ni Murphy asociado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza una gastroscopia urgente que evidencia una ulceración cubierta por fibrina que afecta a más del 
50% de la circunferencia esofágica y que se extiende desde unos 25 cm de la arcada dentaria en sentido distal. 
Además, asocia una disminución del calibre esofágico en el tercio distal que no permite el paso a su través 
con el gastroscopio convencional. Se toman biopsias para descartar infecciones virales, fúngicas o enfermedad 
granulomatosa, las cuales sólo muestran material fibroinflamatorio y tejido necrótico.

DIAGNÓSTICO: Esofagitis aguda grave secundaria a tratamiento con ácido alendrónico.

TRATAMIENTO 

En planta de hospitalización se instaura tratamiento con sueroterapia, perfusión de IBP y analgesia convencio-
nal recuperando la paciente tolerancia oral de forma progresiva en pocos días. Al alta se suspende el bifosfo-
nato y se pauta tratamiento con IBP a dosis doble.

EVOLUCIÓN

Se solicita una gastroscopia de control un mes tras el alta que muestra la resolución completa de la esofagitis 
y de la estenosis, un pequeño divertículo de boca estrecha en esófago distal sin datos de complicación y una 
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hernia hiato por deslizamiento de 5 cm de tamaño. Clínicamente la paciente evoluciona favorablemente, remi-
tiendo las molestias retroesternales y adquiriendo tolerancia completa para sólidos y líquidos.

DISCUSIÓN 

Las esofagitis por fármacos pueden producirse por toxicidad directa del fármaco sobre la mucosa o por efectos 
sistémicos del fármaco que favorezcan el reflujo gastroesfógagico. Los fármacos más frecuentemente asocia-
dos a esta patología son algunos antibióticos como la doxicliclina, los antiinflamatorios y los bifosfonatos (1). 
Las manifestaciones clínicas más frecuentes son el dolor retroesternal, la odinofagia y la disfagia. Se debe 
sospechar en pacientes con clínica compatible y antecedente de toma de fármacos susceptibles de causar eso-
fagitis (2). Se recomienda realizar gastroscopia si la clínica persiste durante más de una semana o presentan 
datos de alarma como hematemesis, dolor abdominal, pérdida de peso o disfagia. La regiones más frecuente-
mente afectadas son el tercio esofágico medio y el tercio distal (3). Los hallazgos endoscópicos más frecuentes 
son erosiones o úlceras pero pueden llegar a producir estenosis o incluso perforaciones (4). El diagnóstico de 
las esofagitis por fármacos se basa en una historia clínica compatible y en los hallazgos endoscópicos. Puede 
ser útil la toma de biopsias de las lesiones para descartar otras causas como infecciones virales o fúngicas, 
enfermedad de Crohn o esofagitis rádicas. El tratamiento consiste en retirar el fármaco causante y realizar 
tratamiento con IBP según la gravedad de la esofagitis.
Las esofagitis por bifosfonatos suponen aproximadamente el 5% de los casos (2) y son en su mayor parte pre-
venibles si estos fármacos se toman de forma adecuada, es decir, en ayunas de al menos 30 minutos antes de 
la primera ingesta del día y evitando el decúbito en este periodo. 
El caso muestra un efecto adverso de un fármaco cada vez más utilizado, el cual es conocido y potencialmente 
evitable, en la mayoría de los casos, si se explica adecuadamente a los pacientes su adecuada forma de admi-
nistración.
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IMÁGENES

Imagen 1: Úlcera fibrinada que ocupa más de la mitad de la circunferencia
desde 25 cm de aracada dentaria y que se extiende en sentido distal.

Imagen 2: Estenosis en esófago distal que impide el avance del gastroscopio convencional.



   TERCER PREMIO

24

LA GUINDA DEL PASTEL, LA CLAVE EN ESTE CASO CLÍNICO

Autora Principal: 
MARÍA PÉREZ DÍAZ

MIR 1 Cardiología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Colaboradores:
SARA RIOJA ABAD

MIR Cardiología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid
ALICIA HERNÁNDEZ VALLES

MIR Anatomía Patológica, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutor: 
DR. RAMÓN ANDIÓN OGANDO

L.E. Cardiología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutora:
DRA. MARÍA ÁNGELES TORRES NIETO

 Anatomía Patológica, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 56 años con antecedentes de enfermedad tromboebólica recurrente, en tratamiento anticoagulante, y 
enfermedad pulmonar obstructiva crónica leve. Ingresa en el servicio de cardiología por clínica de disnea pro-
gresiva de meses de evolución, signos de congestión pulmonar en la exploración física y elevación de péptido 
natriurético en la analítica. En el contexto de insuficiencia cardiaca de novo, se inicia tratamiento depletivo y 
se realizan una batería de pruebas diagnósticas de rutina.  
Destacó entre las pruebas un ecocardiograma que mostró hipertrofia ventricular izquierda con patrón moteado 
hiperecogénico septal y un strain longitudinal reducido con patrón “Cherry on top”. Estos hallazgos ecocar-
diográficos son altamente sugestivos de infiltración miocárdica por amiloide primario.
El despistaje de amiloidosis cardiaca conlleva la realización de una gammagrafía 99m-Tc-DPD y el estudio 
hematológico con cuantificación de cadenas ligeras en suero e inmunofijación en suero y orina. El paciente 
presentó estudio hematológico positivo y ausencia de captación en DPD scan (descartanto amiloidosis por 
transtirretina).  A continuación, se realizó RMN cardiaca en la que se observó un patrón de realce tardío típico 
de infiltración por amiloide.
Con estos datos, procedimos a realizar biopsias de grasa y médula ósea, revelando depósitos en paredes ar-
teriolares de amiloide, compatibles con amiloidosis primaria (AL) Lambda, junto con la presencia de células 
plasmáticas que expresaban cadenas ligeras Lambda e IgG. 
Tras la confirmación histológica, se inició tratamiento en colaboración con el servicio de hematología, culmi-
nando en un trasplante autólogo de médula ósea.
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ANAMNESIS 

Paciente de 56 años alérgico a contrastes yodados. Como factores de riesgo cardiovascular: dislipemia no tra-
tada, exfumador de 3 paquetes/día desde hace un año y bebedor de 4 – 5 UBE/día. Entre sus antecedentes per-
sonales: enfermedad tromboembólica venosa recurrente con varios episodios de tromboembolismo pulmonar, 
requiriendo en el último cuadro tromboendarterectomía pulmonar bilateral y posterior cierre de forman oval 
permeable (FOP). Además, enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC) tipo enfisema sin necesidad de 
inhaladores. En tratamiento activo con Acenocumarol según controles y Zolpidem 10mg al día. 
Acude a urgencias derivado desde el centro de salud por disnea de esfuerzo de dos meses de evolución que 
describe como progresiva y limitante. El paciente refiere que tras caminar periodos prolongados, subir escale-
ras o agacharse, presenta disnea y dolor referido a la mandíbula. Niega dolor torácico y palpitaciones. No dis-
nea de reposo. No ortopnea. No disnea paroxística noctura. No oliguria. No aumento de perímetro abdominal.

EXPLORACIÓN FÍSICA

TAS 140 mmHg, TAD 92 mmHg, FC 81 lpm, SatO2 99% de forma basal, afebril. 
Consciente y orientado, normohidratado y normoperfundido, eupneico en reposo. No ingurgitación yugular. 
Auscultación cardiaca: rítmico, no se escuchan soplos ni extratonos. 
Auscultación pulmonar: crepitantes bilaterales en ambas bases pulmonares. 
Miembros inferiores: sin edema ni signos de trombosis venosa profunda. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica al ingreso: hemograma sin alteraciones. Iones en rango. Función renal ligeramente disminuida con 
urea 72mg/dL, creatinina 1.5 mg/dL y FGe (CKD) 51 mL/min/1,73m2. Troponina I de alta sensibilidad 65.2 
pg/mL, NT – proBNP 5852 pg/mL.
Radiografía de tórax: índice cardio – torácico no aumentado, mínimo pinzamiento de ambos senos costofré-
nicos. 
Electrocardiograma: ritmo sinusal a 78lpm, bloqueo AV de primer grado con PR 0.22s, sin alteraciones agudas 
de la repolarización.
Ecocardiograma: ventrículo izquierdo con hipertrofia concéntrica moderada (septo 15mm, pared posterior 
14mm), con patrón moteado hiperecogénico a nivel septal y función sistólica global y segmentaria conser-
vada, FE 54% por biplano (imagen 1A). Strain Longitudinal reducido (-10%) con un descenso difuso de los 
valores, con preservación relativa en el ápex (patrón “Cherry on top”) (imagen 1B) compatible con afectación 
cardiaca por amiloidosis. 
Gammagrafía 99mTC – DPD: no sugerente de amiloidosis cardiaca por transtirretina. 
Proteinograma en suero: compatible con gammapatía monoclonal IgG tipo Lambda. 
Bioquímica en orina de 24H: proteinuria de 1.1g/24h.
RMN cardiaca: hipertrofia de ambos ventrículos con función sistólica conservada, patrón de realce tardío pro-
pio de infiltración miocárdica por amiloide. 
Biopsia de grasa abdominal: sin alteraciones histológicas ni depósito de amiloide. 
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Biopsia de médula ósea: infiltración por neoplasia de células plasmáticas con expresión de cadenas ligeras 
Lambda e IgG. Además depósitos de material Rojo Congo positivo en las paredes arteriolares intramedulares, 
compatible con amiloide (imagen 2).

DIAGNÓSTICOS: mieloma múltiple igg lambda y amiloidosis sistémica primaria (al) con afectación cardia-
ca y renal estadio iiib (mayo 2004 staging system)

TRATAMIENTO 

Actualmente el paciente ha sido sometido a un trasplante de médula ósea autólogo. Para la afectación cardiaca 
y la insuficiencia renal se ha iniciado iSGTL2 con buena tolerancia

EVOLUCIÓN

Durante su ingreso inicial en planta de cardiología el paciente permaneció clínicamente estable y con una res-
puesta adecuada al tratamiento depletivo. Gracias a la imagen ecográfica típica de infiltración miocárdica por 
amiloide, realizamos el resto de pruebas diagnósticas hasta llegar al diagnóstico final y tratamiento.

DISCUSIÓN 

El primer paso para diagnosticar una amiloidosis cardiaca es sospecharla. Gracias a los avances en técnicas de 
imagen y a la posibilidad de realizar diagnósticos no invasivos, sabemos que esta enfermedad es más común 
de lo que se pensaba (1). A pesar de que nueve tipos de proteínas pueden causar enfermedad cardiaca signifi-
cativa por depóstido de amiloide, más del 98% de los casos se deben a fibrillas compuestas por cadenas ligeras 
de inmunoglobulina monoclonal (AL) o por transtiretina (ATTR) (2). 
La sospecha de amiloidosis cardiaca puede surgir a partir de los signos y síntomas del paciente, pero también 
de imágenes típicas en ecocardiograma o resonancia magnética, así como de hallazgos inusuales en el elec-
trocardiograma (3). 
Recientemente, se han establecido ciertas “red flags” que deben alertarnos sobre la posibilidad de esta enfer-
medad. Entre estas señales de alarma, destacamos una elevación desproporcionada de péptido natriurético 
en relación con la clínica, una disfunción del ventrículo derecho inexplicable o alteraciones tempranas en el 
sistema de conducción. A nivel extracardíaco, la proteinuria, la macroglosia, los hematomas y el síndrome del 
túnel carpiano bilateral también se han asociado con la amiloidosis cardíaca (4). 
El diagnóstico y la tipificación del tipo de amiloidosis pueden ser no invasivos en los casos de amiloidosis 
ATTR, siempre que se presente una captación positiva en la gammagrafía 99mTc-DPD y un estudio hemato-
lógico negativo. 
En los demás casos donde no se cumplan estos dos criterios, será necesaria una confirmación histológica (5). 
Es fundamental considerar estas enfermedades que creemos poco comunes y diagnosticarlas tempranamente, 
ya que esto supone cambiar su pronóstico, a veces fatal.



27

MARÍA PÉREZ DÍAZ

AGRADECIMIENTOS: Al servicio de Anatomía Patológica por colaborar en la realización del caso clínico. 

BIBLIOGRAFÍA

1. Ruberg FL, Grogan M, Hanna M, Kelly JW, Maurer MS. Transthyretin amyloid cardiomyopathy: JACC state-of-the-
art review. J Am Coll Cardiol 2019;73: 2872–2891.
2. Benson MD, Buxbaum JN, Eisenberg DS, Merlini G, Saraiva MJM, Sekijima Y, Sipe JD, Westermark P. Amy-
loid nomenclature 2018: recommendations by the International Society of Amyloidosis (ISA) nomenclature committee. 
Amyloid 2018;25:215–219.
3. Gillmore JD, Maurer MS, Falk RH, Merlini G, Damy T, Dispenzieri A, Wechalekar AD, Berk JL, Quarta CC, Grogan 
M, Lachmann HJ, Bokhari S, Castano A, Dorbala S, Johnson GB, Glaudemans AW, Rezk T, Fontana M, Palladini G, 
Milani P, Guidalotti PL, Flatman K, Lane T, Vonberg FW, Whelan CJ, Moon JC, Ruberg FL, Miller EJ, Hutt DF, Ha-
zenberg BP, Rapezzi C, Hawkins PN. Nonbiopsy diagnosis of cardiac transthyretin amyloidosis. Circulation 2016;133: 
2404–2412.
4. Sayago I, Krsnik I, Gómez-Bueno M, Garcı´a-Pavı´a P, Jaramillo N, Salas C, Mingo S, Oteo JF, Alonso-Pulpo´n L, 
Segovia J. Analysis of diagnostic and therapeutic strategies in advanced cardiac light-chain amyloidosis. J Heart Lung 
Transplant 2016;35: 995–1002.
5. Garcia-Pavia P, Rapezzi C, Adler Y, Arad M, Basso C, Brucato A, Burazor I, Caforio ALP, Damy T, Eriksson U, Fon-
tana M, Gillmore JD, Gonzalez-Lopez E, Grogan M, Heymans S, Imazio M, Kindermann I, Kristen AV, Maurer MS, 
Merlini G, Pantazis A, Pankuweit S, Rigopoulos AG, Linhart A. Diagnosis and treatment of cardiac amyloidosis: a posi-
tion statement of the ESC Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases. Eur Heart J 2021;16: 1554 – 1568.



IMÁGENES

Imagen 1: A. ventrículo izquierdo con hipertrofia concéntrica moderada (septo 15mm, pared posterior 14mm), 
con patrón moteado hiperecogénico a nivel septal. 

B. Strain Longitudinal reducido (-10%) con un descenso difuso de los valores, 
con preservación relativa en el ápex (patrón “Cherry on top”)

Imagen 2: infiltración por neoplasia de células plasmáticas con expresión de cadenas ligeras Lambda e IgG. 
Además depósitos de material Rojo Congo positivo en las paredes arteriolares intramedulares, compatible con amiloide.
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RESUMEN / ABSTRACT

El síndrome de Ekbom, también llamado delirio de parasitosis o de infestación, es una patología poco frecuen-
te en la que el paciente está convencido de que está infestado por parásitos que recorren su cuerpo a pesar de 
pruebas médicas que demuestren lo contrario, presentando sensaciones táctiles en la piel y en ocasiones alu-
cinaciones visuales de bichos. Es más frecuente en mujeres de mediana edad y su mecanismo fisiopatológico, 
aún incierto, se apoya en un posible desequilibrio dopaminérgico.
Se presenta el caso de un varón de 73 años que ingresa por celulitis en miembro inferior izquierdo. Durante el 
ingreso manifiesta la convicción de que unos bichos le recorren la pierna afectada y le producen picor, man-
teniendo un discurso irreductible, aunque resalta la poca repercusión afectiva con la que lo narra. Se diagnos-
tica síndrome de Ekbom y se ajusta el tratamiento psicofarmacológico con Risperidona, con mejoría parcial 
durante los siguientes meses. 
El pronóstico de esta patología es conservado, consiguiendo la remisión completa de la ideación delirante en el 
50% de los casos, con importante mejoría de los síntomas de ansiedad y depresión que a menudo acompañan. 
Resulta imprescindible para un buen diagnóstico y tratamiento la colaboración entre las distintas especialida-
des, puesto que estos pacientes no tienen conciencia de enfermedad y suelen acudir al médico por otra causa.

ANAMNESIS 

Varón de 73 años, reside solo. Es independiente para las actividades básicas de la vida diaria, mantiene una 
vida solitaria. En cuanto a antecedentes somáticos, cuenta con hipertensión arterial, ictus de arteria cerebral 
media derecha en 1994 con hemiplejía residual izquierda y rabdomiolisis en 2016 que requirió ingreso. Sin 
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antecedentes en Salud Mental. En cuanto a hábitos tóxicos, refiere tomar una copa de vino en la cena.  
En el episodio actual, el paciente es trasladado al hospital por caída y desorientación en domicilio. Refiere 
que lleva al menos dos años con una úlcera en la pierna izquierda con empeoramiento reciente, con sensación 
de hormigueo que le ha provocado una caída, por lo que ha solicitado ayuda. Se decide ingreso en Medicina 
Interna tras objetivarse celulitis en miembro inferior izquierdo y datos de insuficiencia renal y rabdomiolisis 
en analítica sérica. 
Durante el ingreso se realiza interconsulta a Psiquiatría de Enlace tras referir el paciente “tener bichos en la 
pierna”. Verbaliza notar estos insectos desde hace 4 años a raíz de tener una herida, con sensación de picor 
y dolor que ha ido controlando con medicinas naturales y tomando frecuentemente “dos aspirinas para ma-
tarlos”. Refiere haber visto cómo se mueven por dentro y en alguna ocasión se ha golpeado la pierna para 
eliminarlos, notando como “han saltado y le han mordido la mano”. Reconoce rascado en su domicilio durante 
estos años debido al picor. Verbaliza buen estado anímico, relatando el cuadro con escasa repercusión afectiva 
y negando preocupaciones en el momento actual. En su día a día, lleva una vida independiente y solitaria, con 
nulo contacto social. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

-Auscultación cardiopulmonar: sin alteraciones.
-Extremidades inferiores: lesiones tróficas con exudado en extremidad inferior izquierda. Sin edemas ni sig-
nos de TVP. 
-Exploración psicopatológica: consciente, orientado en las tres esferas, abordable y colaborador. Contacto 
sintónico, con cierta suspicacia. Lenguaje fluido con discurso centrado en temática delirante. No alteraciones 
de la esfera afectiva mayor. Delirio de infestación altamente sistematizado descrito con poca repercusión afec-
tiva, irreductible cuando se intenta confrontar. Posibles alucinaciones visuales. No ideas de muerte. Tendencia 
al aislamiento. Ritmos biológicos conservados. Funciones intelectuales superiores conservadas. Juicio de de 
realidad alterado. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Hemograma: Leucocitos 15,39 x10^3/μL. Bioquímica: Na 134 mmol/L. Urea 87,2 mg/dl. Creatinina 2,08 
mg/dl. Glucosa 203 mg/dl. HbA1c 8,3%. PCR: 151 mg/l. Procalcitonina 0,07 μg/L. CK 400 U/l. Coagulación: 
IP 68%. TTPA 25,3 seg. Sistemático de orina: hematíes y proteínas positivos. Microbiología: hemocultivos 
negativos. 
-Ecografía de miembros inferiores: muestra presencia de colapsabilidad de vena femoral y poplítea. Se obser-
va patrón en empedrado sugestivo de celulitis.  
-Test del reloj: resultado 10/10, lo cual sugiere que no existe deterioro cognitivo. 

DIAGNÓSTICOS

-Celulitis en extremidad inferior izquierda. Insuficiencia renal aguda. Rabdomiolisis. Diabetes mellitus tipo II. 
-Síndrome de Ekbom. 
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“Doctor, tengo bichos en la pierna”. Lo que se esconde tras la celulitis

TRATAMIENTO 

-Ceftriaxona 2g iv cada 24h y Clindamicina 600mg iv cada 8 horas. 
-Risperidona 2mg en cena. 

EVOLUCIÓN

El paciente acepta mantener el tratamiento e iniciar seguimiento en consultas externas de Salud Mental al alta. 
Tras dos meses, se objetiva una mejoría parcial, persistiendo discurso irreductible al confrontar el delirio, si 
bien la repercusión es menor y acepta la medicación. Comenta que sigue notando los parásitos pero con me-
nor intensidad, razonando que “los bichos están contentos y no molestan si no te mueves; cuando te mueves, 
se cabrean y dan la cara”. Además, cree que si mantiene la pierna en posición vertical, los bichos “se caen” y 
molestan menos, por lo que está aprendiendo a controlarlos. Además, insistimos en no rascarse y en la impor-
tancia de acudir al médico ante la presencia de nuevas heridas o excoriaciones. 

DISCUSIÓN 

El síndrome de Ekbom es un trastorno delirante con una prevalencia estimada de 80 casos por millón de ha-
bitantes. Según su origen, puede presentarse sin patología médica asociada (primario) o acompañado de una 
patología orgánica (secundario) como infecciones, tumores, diabetes con neuropatía, lupus, enfermedad de 
Behçet, esquizofrenia, demencia (1)… En nuestro caso, debido a que el paciente no ha consultado ningún fa-
cultativo en los últimos años, es difícil concretar si la úlcera fue provocada por el rascado ya estando presente 
el delirio, o si a raíz de una úlcera, el prurito o el resto de patología orgánica previamente descrita, el delirio 
se ha sido creado de manera secundaria. 
Estos pacientes suelen describir sus problemas de forma muy detallada y, en un intento de convencer a los 
demás, suelen aportar pruebas de infestación, mostrando en una caja de cerillas o en una servilleta restos de 
escamas de piel, pelo, uñas o textiles, lo cual se considera signo patognomónico denominado “signo de la caja 
de cerillas”. Es frecuente que estos pacientes apliquen métodos de automedicación y lleguen muy tarde a los 
servicios de Salud Mental (2).
Aunque clásicamente el tratamiento de elección ha sido la Pimozida, actualmente se prefieren los antipsicó-
ticos atípicos por reducir los efectos secundarios, especialmente en población anciana (3). La intervención 
terapéutica del síndrome de Ekbom es dificultada por la frustración y la desconfianza de los pacientes cuando 
se confronta el delirio, por lo que es aconsejable fomentar una relación terapéutica constructiva y adoptar 
una postura neutral, reconociendo la ausencia de organismos observables, al tiempo que se reconoce que el 
paciente está sufriendo.
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 51 años, originaria de Guinea Ecuatorial. Acude a urgencias por sensación de cuerpo extraño en el 
ojo izquierdo de varios días de evolución. Fue tratada inicialmente con antibióticos y corticoides oftálmicos 
sin mejoría. La paciente presentaba antecedentes de alergia a medicamentos relacionados con el tratamiento 
de malaria, alergias ambientales , además de episodios de urticaria y edemas tras un viaje reciente a Guinea 
Ecuatorial. En la exploración oftalmológica se observa un cuerpo extraño alargado y móvil en el canto interno 
del ojo izquierdo. Se realiza diagnóstico de filariasis y se instaura tratamiento con extracción del parásito, 
albendazol y dietilcarbamazina, con evolución favorable y normalización de eosinofilia.

ANAMNESIS

Mujer de 51 años, procedente de Guinea Ecuatorial, que lleva residiendo en España más de una década. Acude 
a urgencias por presentar una sensación de cuerpo extraño en el ojo izquierdo desde hace 4 días. Refiere haber 
consultado anteriormente a su médico de atención primaria, donde fue tratada con gentamicina oftálmica, 
sin repuesta y, posteriormente, con dexametasona 0,1% y tobramicina 0,3% sin obtener mejoría. La paciente 
refiere alergia a un medicamento que utilizó en el tratamiento de malaria, así como alergias a gramíneas y ani-
sakis. Comenta haber presentado episodios de urticaria y edemas en los últimos meses en brazos, cara anterior 
del tronco y muslos, tras un viaje reciente a Guinea Ecuatorial, donde aparentemente fue picada por un insecto. 
Estos episodios son tratados con antihistamínicos de forma sintomática. La paciente niega pérdida de visión, 
secreción purulenta o dolor ocular. La paciente niega intervenciones quirúrgicas oftálmicas, traumatismos 
oculares, ser portadora de lentes de contacto, o algún otro antecedente oftalmológico de interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA

En la exploración oftalmológica, la agudeza visual de ambos ojos estaba conservada. En la lámpara de hendi-
dura, la cámara anterior se observa amplia, sin hiperemia conjuntival. En la profundidad de la conjunta bulbar, 
próxima a la carúncula del ojo izquierdo se aprecia un cuerpo extraño alargado y curviforme de aproxima-
damente 3 cm de longitud, que presenta movimientos espontáneos, impresionando a primera vista de filiaria.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Fondo de ojo: realizado por el servicio de oftalmología, no mostró evidencia de filarias en cámara posterior.
Analítica: perfil general dentro de los valores normales, salvo por una eosinofilia de 2x10^3 eosinófilos/μL.
Estudio parasitológico: se descarta la presencia de filarias en heces y sangre mediante estudios realizados por 
medicina interna.

DIAGNÓSTICO: Filariasis ocular.

TRATAMIENTO

El tratamiento consistió en:
1. Extracción del parásito bajo anestesia tópica, precedida por instilación de pilocarpina para inmovilizar 
al organismo.
2. Albendazol 400 mg, 1 comprimido cada 24 horas durante 20 días.
3. Dosis única de dietilcarbamazina.

EVOLUCIÓN

La paciente mostró buena respuesta al tratamiento. Se observó una disminución progresiva en los niveles de 
eosinófilos y remisión de los episodios de urticaria, que no se logró determinar si fueron causados por reac-
ciones farmacológicas o por la infestación parasitaria.

DISCUSIÓN

La filariasis ocular es una manifestación rara de infecciones filariales, principalmente endémica en regiones 
tropicales. Esta condición puede presentarse con síntomas oculares leves, como una sensación de cuerpo ex-
traño, y signos inespecíficos como eosinofilia, lo cual retrasa el diagnóstico en regiones no endémicas (1). Las 
manifestaciones clínicas dependen de factores como el tipo de parásito, su ubicación en el cuerpo y la respu-
esta inmune del paciente. En esta paciente, la eosinofilia y la historia de viaje reciente a una región endémica 
orientaron el diagnóstico diferencial hacia infecciones parasitarias, específicamente *Loa loa*, que migra a los 
tejidos conjuntivales, produciendo los movimientos visibles característicos del parásito (2).
El tratamiento de la filariasis ocular combina la extracción física del parásito y el uso de fármacos anti-
parasitarios. En este caso, se empleó pilocarpina para inmovilizar al parásito, seguido de albendazol y di-
etilcarbamazina. Ambos medicamentos son efectivos contra las formas larvarias y adultas del parásito, y 
han mostrado alta eficacia en reducir la carga parasitaria, aunque pueden inducir reacciones inflamatorias en 
algunos casos (3,4).
Dado el riesgo de diseminación en áreas no endémicas, es importante que los médicos en regiones no tropicales 
consideren enfermedades parasitarias en pacientes con antecedentes de viajes y síntomas atípicos. Una detec-
ción oportuna y tratamiento adecuado pueden prevenir complicaciones y reducir el riesgo de transmisión (5).
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RESUMEN / ABSTRACT

ANAMNESIS: Varón de 40 años. Ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) por insuficiencia respira-
toria aguda secundaria a neumonía, con PCR de virus Influenza A positiva. Precisa intubación orotraqueal y 
conexión a ventilación mecánica al ingreso con parámetros de ventilación protectora, sedorrelajación continua 
y decúbito prono.
EXPLORACIÓN FÍSICA: Taquipnea, desaturación e inestabilidad hemodinámica.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS: Laboratorio: insuficiencia respiratoria aguda, fallo renal agudo, acidosis 
metabólica. Lavado broncoalveolar y hemocultivos: Streptococcus pyogenes. Angio-TC torácico: consolida-
ción parenquimatosa bilateral.
DIAGNÓSTICO: Neumonía comunitaria grave. Síndrome de distrés respiratorio agudo grave. Posible síndro-
me de shock tóxico estreptocócico secundario (SSTS).
TRATAMIENTO: Ampicilina y clindamicina, oseltamivir. Coadyuvancia con inmunoglobulinas. Soporte he-
modinámico con vasoactivos. Soporte respiratorio con ventilación mecánica protectora.
EVOLUCIÓN: Fallo multiorgánico precisando perfusión de vasoactivos a dosis altas y terapia de reemplazo 
renal continuo (TRRC). Escalada de soporte respiratorio a terapia de oxigenación con membrana extracor-
pórea veno-venosa (ECMO-VV). Evolución posterior favorable, permitiendo retirada progresiva de soporte 
orgánico y ECMO.
DISCUSIÓN: El SSTS es un proceso poco frecuente con alta mortalidad. Existen casos descritos que asocian 
coinfección por virus Influenza. La adición de antibiótico antitoxina al beta-lactámico se asocia a reducción 
significativa de la mortalidad. La evidencia respecto a las inmunoglobulinas es limitada. El tratamiento de so-
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porte hemodinámico y respiratorio es clave para la supervivencia. Se requieren ensayos clínicos que evalúen 
las perspectivas terapéuticas en estos pacientes. 

ANAMNESIS 

Varón de 40 años. Antecedente de parálisis cerebral infantil y epilepsia secundaria. Ingresa en UCI por in-
suficiencia respiratoria aguda secundaria a neumonía con PCR de virus Influenza A positiva (imagen 1). Al 
ingreso precisa intubación orotraqueal y conexión a ventilación mecánica con parámetros de ventilación pro-
tectora. Soporte hemodinámico con cristaloides y vasoactivos. Se extraen hemocultivos y muestras de lava-
do broncoalveolar, iniciando tratamiento antibiótico empírico con cefalosporina y macrólido, y oseltamivir. 
Persiste hipoxemia grave que precisa maniobra de reclutamiento alveolar con escasa respuesta, procediendo a 
sedorrelajación continua y decúbito prono en las primeras horas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su ingreso en UCI presenta taquipnea con uso de musculatura accesoria supraclavicular y abdominal. Satu-
ración de oxígeno inferior a 90% con mascarilla reservorio.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Laboratorio (ingreso): leucocitos 0,5 x 10^3/uL, plaquetas 50 x 10^3/uL, urea 193 mg/dL, creatinina 6,29 
mg/dL, FGe < 15 mL/min, pH 7,28, pCO2 25 mmHg, pO2 54 mmHg, bicarbonato 11,7 mmol/L, lactato 
6,4 mmol/mL, procalcitonina 225 ng/mL.
- Lavado broncoalveolar y hemocultivos (ingreso): Streptococcus pyogenes.
- Angio-TC torácico: hepatización completa de pulmón izquierdo y lóbulo inferior derecho, con áreas par-
cheadas en parénquima visible de lóbulos superior y medio (imagen 2).

DIAGNÓSTICOS

- Neumonía comunitaria grave por virus Influenza A (gripe A) y coinfección bacteriana por Streptococcus 
pyogenes. 
- Síndrome de distrés respiratorio agudo (SDRA) grave.
- Síndrome de shock tóxico estreptocócico (SSTS) secundario. 

TRATAMIENTO 

- Tratamiento antibiótico empírico de neumonía comunitaria grave. Tratamiento dirigido posterior de SSTS 
con ampicilina y clindamicina. Coadyuvancia con inmunoglobulinas.
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Lo que esconde la gripe

- Soporte respiratorio: ventilación protectora, sedorrelajación continua y decúbito prono.
- Soporte hemodinámico: noradrenalina, vasopresina y corticoides a dosis de shock.

EVOLUCIÓN

A pesar de las medidas de soporte y tratamiento dirigido, desarrollo de infiltrados pulmonares bilaterales e 
hipoxemia refractaria, evolucionando hacia fallo multiorgánico. En las horas posteriores al ingreso, perfusión 
de vasoactivos a dosis altas guiado por sistema de termodilución transpulmonar e inicio de TRRC por acido-
sis, uremia y aumento de creatinina. Persistencia de hipoxemia refractaria, por lo que a las 48 horas se decide 
aplicar terapia de rescate con ECMO-VV con cambio a modo ventilatorio Airway Pressure Release Ventilation 
(APRV); con objetivo de control de presión y reposo pulmonar, realizando volúmenes corrientes bajos. Tras 
conseguir estabilización hemodinámica, retirada progresiva de aminas y balance hídrico negativo con TRRC. 
Adecuada evolución respiratoria permitiendo retirada de ECMO tras 16 días, avanzando posteriormente en 
retirada de ventilación mecánica mediante cuidados y fisioterapia respiratoria siendo extubado con éxito a los 
24 días. 
Tras retirada de TRRC persiste función renal alterada por lo que se inician medidas farmacológicas y sesión 
de hemodiálisis convencional por parte de Nefrología, siendo dado de alta a planta de hospitalización poste-
riormente.

DISCUSIÓN 

El SSTS es un proceso poco frecuente (8-22% de pacientes con  infecciones por Streptococcus pyogenes con 
criterios de ingreso en UCI desarrollan SSTS) con alta mortalidad (14-64% según las series) (1). El foco más 
común es la infección de piel y tejidos blandos, si bien la progresión a partir de foco respiratorio está descrita 
existiendo ejemplos de SST asociados a coinfección por virus influenza (2). El desarrollo del SSTS se relacio-
na con la producción de exotoxinas superantigénicas, que generan una activación no  específica de células T, 
dando lugar a una respuesta proinflamatoria sistémica y eventual progresión a fallo multiorgánico.  La terapia 
antibiótica empírica, en caso de sospecha, debe dirigirse a cocos grampositivos. La asociación de un antibió-
tico antitoxina (linezolid o clindamicina) con el b-lactámico se asoció con una disminución significativa de la 
mortalidad. 
La evidencia de uso de IgGs intravenosas poliespecíficas es limitada, existiendo algunos metanálisis que 
describen efecto sobre mortalidad y fallo orgánico (1). No existe evidencia publicada sobre el uso de terapia 
de oxigenación extracorpórea en estos pacientes, si bien de forma general este soporte se asocia a mejoría de 
la supervivencia en pacientes seleccionados con hipoxemia refractaria secundaria a SDRA (3). Es evidente 
la necesidad de mayor evidencia científica que evalúe las perspectivas terapéuticas existentes, si bien esta es 
limitada por la baja incidencia de este síndrome.
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IMÁGENES

Imagen 1: Radiografía de tórax portátil. De izquierda a derecha: Progresión radiológica en las primeras 12 horas de ingreso.

Imagen 2: Angio-TC torácico. De izquierda a derecha: Progresión radiológica tras 16 días de ECMO. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Las laceraciones traqueales son lesiones poco comunes, pero potencialmente mortales, que suelen resultar 
de complicaciones de la intubación orotraqueal (IOT) o lesiones cérvico-torácicas post traumatismo con-
tuso(4). 
En el caso de las laceraciones secundarias a IOT, se han relacionado con intentos repetitivos de intubación 
e hiperinsuflación del balón de neumotaponamiento, así como con alteraciones anatómicas y factores pre-
disponentes individuales. 
La incidencia estimada es variable: 0,05-0,37% de las IOT monolumen, 0,5-1% de las IOT bilumen y 1% 
para las traqueostomías percutáneas (1). 
El diagnóstico se obtiene mediante fibrobroncoscopia directa (FBC) y tomografía axial computarizada 
(TAC). 
Tradicionalmente se opta por la reparación quirúrgica, sin embargo, en casos seleccionados, el manejo no 
quirúrgico puede ser factible, especialmente cuando la lesión es estable y localizada, y el estado respirato-
rio y hemodinámico del paciente lo permite(3). 
Hasta el momento, los criterios para determinar qué pacientes se beneficiarán con el tratamiento médico 
siguen estando mal definidos.
Presentamos el caso clínico de una mujer de 67 años, con hemoptisis amenazante y laceración  traqueal 
secundaria a IOT emergente, en la cual dada sus características se optó por manejo conservador, con resul-
tado satisfactorio.
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ANAMNESIS 

Se trata de una mujer de 67 años, sin alergias ni intolerancias conocidas. Con antecedentes personales de: 
tabaquismo pasivo en domicilio, estenosis aortica severa en clase funcional I-II con sustitución valvular, 
fibrilación auricular paroxística, rinoconjuntivitis estacional por sensibilización alérgica, hipotiroidismo se-
cundario a tiroidectomía total por carcinoma papilar de tiroides y adenocarcinoma pulmonar en lóbulo inferior 
izquierdo estadio IV-A (según TNM 8º edición).
La paciente referió abscesos de tos de horas de evolución, acompañados inicialmente de esputos hemoptoicos 
y posteriormente, hemoptisis franca no cuantificada. 
A su llegada al servicio de urgencias hospitalarias se objetivó hemoptisis amenazante junto con importante 
trabajo respiratorio y desaturación de hasta 80% a pesar de oxigenoterapia suplementaria, por lo que dada la 
inestabilidad hemodinámica y respiratoria se avisó al servicio de medicina intensiva y se procedió a intubación 
orotraqueal emergente. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Constantes al ingreso: TAS 83mmHg, TAD 42mmHg. SatO2: 80% a pesar de oxigeno a 15lpm. FC 137lpm. 
Hemoptisis franca. 
Mal estado general. Consciente y colaboradora. Taquipneica a 27rpm. 
AC: Ruidos cardíacos rítmicos sin soplo audible.
AP: Hipoventilación generalizada. 
Abdomen: Blando, depresible, no signos de irritación peritoneal. 
Extremidades: Pulsos periféricos conservados, no signos de TVP o edemas. 
Neurológico: Consciente y colaboradora, con tendencia a la somnolencia. No focalidad neurológica o altera-
ción de pares craneales. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Análisis al ingreso: Leucocitos 10.820cels/microlitro con neutrófilos 73%. Hemoglobina 11.6 mg/dL. Hema-
tocrito 27%. Plaquetas: 282000 cels/microlitro. Coagulación: sin alteraciones. 
- FBC urgente al ingreso:  a través de tubo orotraqueal, se objetivó sangrado activo de modo ascendente, por 
lo que se realizó aspiración continua y se logró controlar la hemorragia. Posteriormente se intubó de manera 
selectiva en bronquio principal derecho, permeabilizando dicho árbol bronquial sin observar sangrado activo. 
Se  intentó permeabilizar el árbol bronquial izquierdo, observando gran coagulo desde su entrada que se extrae 
parcialmente con criosonda de 1,7mm, además se objetivó coagulo poco organizado distal que obstruye lóbulo 
superior y lóbulo inferior izquierdo se decidió no extraerlo en primer tiempo. A la salida de broncoscopio se 
observó a través del tubo, laceracion longitudinal de pared posterior de traquea que se confirma al retirar de 
forma controlada el tubo orotraqueal y que se extiendía hasta tercio proximal de traquea. Se observó prolapso 
espiratorio de pared anterior de esofago sin sangrado activo.
- TAC de cuello y tórax con contraste endovenoso al ingreso: se apreció un abombamiento del vertiente poste-
rior traqueal en su tercio distal previo a la bifurcación bronquial, sin signos de neumomediastino/mediastinitis. 
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No se apreció neumotórax. Mínimas burbujas de aire en tejidos blandos de la pared torácica anterior, en nú-
mero muy escaso.
- FBC a los 7días de ingreso: árbol bronquial derecho permeable hasta límite de visión endoscópica. Con 
respecto al árbol bronquial izquierdo, el lóbulo superior se encontró permeable hasta límite de visión endos-
cópica. En el lóbulo inferior izquierdo se encontró coágulo organizado que se aspiró permeabilizando los 
segmentos VI y VIII izquierdos. Tras deshinchar el neumotaponiamiento, se retiró el tubo orotraqueal varios 
cm observando solución de continudad de la pared traqueal posterior, sin protrusión del  esófago hacia la luz 
traqueal.
- FBC a los 8 días de ingreso: árbol bronquial derecho e izquierdo sin signos de sangrado activo. Se procede 
a extubación mediante visión endotraqueal directa con FBC.

DIAGNÓSTICOS

- Hemoptisis masiva amenazante. 
- Laceración en pared posterior traqueal secundaria a intubación orotraqueal. 
- Adenocarcinoma pulmonar en lóbulo inferior izquierdo en estadio avanzado. 

TRATAMIENTO 

Durante su ingreso,  se pautó soporte vasoactivo con noradrenalina en perfusión a bajas dosis, que pudieron 
irse retirarse una vez controlado el sangrado. También se realizó trasfusión de 2 concentrados de hematíes y 
antibioterapia empírica con ceftriaxona. 

EVOLUCIÓN

La paciente ingresó en la unidad de reanimación (REA), precisando sedoanalgesia y  ventilación mecánica 
invasiva protectora. Durante su estancia en REA se mantuvo estable, por lo que valorando las características 
de la lesión en consenso multidisciplinar junto con el servicio de cirugía torácica, anestesia y reanimación, 
se decidió tratamiento conservador y realización de FBC de control periódicas. Al 8º día de ingreso, se logró 
extubación de la paciente mediante visión directa enbronquial con FBC, sin complicaciones. Continuó su 
evolución en la unidad de cuidados respiratorios intermedios a cargo de neumología con mejoría clínica y sin 
nuevos episodios de sangrado.

DISCUSIÓN 

La laceración traqueal es una complicación poco frecuente pero grave, que puede resultar de la IOT emergen-
te, especialmente en pacientes con intentos repetidos de intubación; hiperinsuflación del balón; o variaciones 
anatómicas individuales. Aunque la reparación quirúrgica ha sido históricamente el estándar de tratamiento 
para estas lesiones, en casos seleccionados, el manejo conservador ha demostrado ser una alternativa viable, 
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especialmente en pacientes que presentan estabilidad clínica como el caso presentado. 
En este caso, en el seno de una hemoptisis amenazante, se precisó de IOT emergente con laceración traqueal 
como complicación de la misma. El diagnóstico se realizó mediante fibrobroncoscopia, donde se identificó 
la extensión y localización de la lesión, se complementó con TAC para descartar neumotórax y neumome-
diastino, ambos factores determinantes en la decisión de optar por un enfoque conservador. La ausencia de 
signos graves, sumado a la estabilidad clínica progresiva de la paciente, apoyaron la elección de manejo no 
quirúrgico.
Este caso destaca la importancia de la evaluación y el manejo multidisciplinario en la toma de decisiones res-
pecto al tratamiento de laceraciones traqueales. La literatura actual indica que el manejo conservador puede 
ser adecuado para laceraciones pequeñas, estables y sin signos de complicaciones mediastinales. Sin embargo, 
los criterios para determinar qué pacientes se benefician de este enfoque siguen sin estar claros, lo cual resalta 
la necesidad de disponer de guías clínicas claras y basadas en evidencia para optimizar la toma de decisiones.
La experiencia acumulada en casos como este podría ser útil para establecer criterios de selección más preci-
sos para el manejo conservador de laceraciones traqueales y, potencialmente, reducir la morbilidad asociada 
con las intervenciones quirúrgicas en lesiones manejables de manera no invasiva.

AGRADECIMIENTOS: Agradecimientos al servicio de anestesiología y reanimación, cirugía tóracica y al 
equipo de neumología que colaboraron en el proceso clínico de nuestra paciente. 

BIBLIOGRAFÍA

1. Redondo Martínez P, Gijón Herreros N, Delgado García DR, Quílez Caballero E, Porras Muñoz MC, García Del Valle 
Y Manzano S.  Iatrogenic tracheal rupture in a patient with acute respiratory distress syndrome due to SARS-CoV-2 
pneumonia. Rev Esp Anestesiol Reanim (Engl Ed). 2020 Oct 26;68(10):597–601. English, Spanish. doi: 10.1016/j.
redar.2020.10.004. Epub ahead of print. PMID: 33845992; PMCID: PMC7587063.
2. Ludwig Lampl. Tracheobronchial injuries. Conservative treatment. Interactive CardioVascular and Thoracic Surgery, 
Volume 3, Issue 2, June 2004, Pages 401–405, https://doi.org/10.1016/j.icvts.2004.02.016
3. Paolo Carbognani, Antonio Bobbio, Leonardo Cattelani, Eveline Internullo, Domenico Caporale, Michele Rusca. 
Management of postintubation membranous tracheal rupture. The Annals of Thoracic Surgery, Volume 77, Issue 2, 
2004, Pages 406-409, ISSN 0003-4975, https://doi.org/10.1016/S0003-4975(03)01344-4.
4. Ricard Ramos Izquierdo, Juan Moya Amorós, Ricard Morera Abad, Ramon Pujol Rovira, Valerio Perna  y Gerardo 
Ferrer Recuero  Rotura traqueal yatrogénica por intubación orotraqueal  DOI: 10.1016/S0009-739X(06)70916-2. 

   

GABRIEL ANTONIO BARRAZA GARCÍA



44

Valladolid 1969

IMÁGENES

Imagen 1: Vision endotraqueal mediante FBC. Se objserva laceración de la pared posterior traqueal en su tercio distal. 

Imagen 2: Cortes sagitales de TAC cérvico-torácico donde se aprecia abombamiento de 
la vertiente posterior traqueal en su tercio distal previo a la bifurcación bronquial. 

Mínimas burbujas de aire en tejidos blandos de pared torácica anterior. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 73 años con antecedentes de intervención quirúrgica de prótesis de rodilla hace una semana en 
tratamiento con enoxaparina proofiláctica, e intervenida hace un año de vertebroplastia percutánea. Es 
traída a urgencias por desorientación acompañada de fiebre y desaturación en domicilio. 
Tras resultados de pruebas de imagen y necesidad de oxigenoterapia se decide ingreso en neumología 
por insuficiencia respiratoria aguda en contexto de tromboembolismo pulmonar de cemento e infección 
respiratoria. 
Durante su estancia en planta se mantiene estable hemodinámicamente en tratamiento con aerosolterapia, 
antibióticos, mucolíticos y oxigenoterapia que se acaba retirando. 
Se inicia anticoagulación que se retira y se vuelve a reintroducir tras sospecha de sangrado activo que se 
descarta. 
La embolia pulmonar tras fuga de material de cementación es una complicación aguda muy común en 
intervenciones cómo vertebroplastias percutáneas. 
Suele ser asintómatica y no dar clínica por la tendencia del cemento a migrar a arterias periféricas. El 
tratamiento dependerá de la clínica del paciente. 
En el caso de nuestra paciente se determinó la embolia como un hallazgo casual tras la realización de 
pruebas de imagen en contexto de neumonía y se optó por la anticoagulación tras determinar el riesgo/
beneficio. 
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ANAMNESIS 

Mujer de 73 años con antecedentes personales de asma e intervención de artrodesis y instrumentación ce-
mentada L3-S1 hace 1 año. Intervenida hace una semana de prótesis de rodilla izquierda, en tratamiento con 
enoxaparina profiláctica. Es traída a urgencias por sus hijas por desorientación y fiebre termometrada en do-
micilio de > 38ºC. Comentan cuadro catarral leve los últimos dos días. 
Al historiar a la paciente, refiere dolor costal izquierdo y sensación de disnea los días previos. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Tensión arterial 166/ 74 mmHg, FC 102/min, T 37,9ºC, satO2 87% basal
Consciente, orientada en las tres esferas y colaboradora. Eupneica en reposo.
Auscultación cardiaca con tonos rítmicos, sin soplos. Auscultación pulmonar con murmullo vesicular conser-
vado y crepitantes bibasales. 
Extremidad inferior izquierda con edemas y hematoma en contexto de intervención. No signos de trombosis 
venosa profunda. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica: Leucocitosis 11200 con neutrofilia ( N 90.6%, L 4%) Coagulación normal. Bioquímica y función 
renal conservada. PCR 134.5, Procalcitonina 0.15. 
- Gasometría arterial: pH 7. 43, pCO2 38, pO2 59. Lactato 0.9. 
- Radiografía de tórax: Material extraño en arteria de lóbulo superior derecho y aumento de densidad en base 
izquierda. [Imagen 1]  
- Angio-TC: Se realiza angio TC de tórax para valorar permeabilidad de arterias pulmonares. Protocolo con 
energía dual. Se observa material hiperdenso en varias ramas segmentarias del lóbulo superior derecho y me-
nor en izdo sugestivo de material quirúrgico (cemento tras intervención quirúrgica) , en rama de língula y LM 
con algún pequeño defecto de repleción en las ramas superiores derecha compatible con tromboembolismo 
pulmonar. No se evidencian áreas de hipoperfusión parenquimatosas en el mapa de yodo . No hay signos de 
sobrecarga de cavidades derechas. Infiltrados bibasales y en LSD de aspecto en vidrio delustrado y ocupación 
de vía aérea junto con atelectasias, compatible con infiltración neumónica a correlacionar clínicamente en el 
contexto de la paciente. [Imagen 2]
- Hemocultivos, PCR de virus y antigenuria en orina negativa. 

DIAGNÓSTICOS

Tromboembolismo pulmonar secundario a embolia de cemento
Neumonía basal izquierda asociada
Insuficiencia respiratoria aguda resuelta
Sangrado por anticoagulación
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TRATAMIENTO 

Durante su ingreso se inicia terapia con bemiparina a dosis anticoagulantes y antibioterapia empírica con 
amoxicilina/clavulánico acompañada de aerosolterapia, mucolíticos y oxigenoterapia con gafas nasales. 

EVOLUCIÓN

Durante su estancia en planta de Neumología se inicia tratamiento anticoagulante que se retira tras evidencia 
en analítica de control de Hb 8.5, siendo la previa Hb de 10.5 Tras descartar evidencia de sangrado activo y 
mantener Hb estable en analíticas de control, se decide reinicio de anticoagulación. Vista por Traumatología 
en varias ocasiones quienes determinan exploración y evolución normal. 
Desde el punto de vista respiratorio se mantiene con oxigenoterapia con gafas nasales que se retiran tras reso-
lución de insuficiencia respiratoria. 

DISCUSIÓN 

La embolia pulmonar tras fuga de material de cementación es una de las complicaciones agudas más comu-
nes tras la realización de vertebroplastias percutáneas. Al realizar la intervención, el cemento se encuentra 
en estado líquido pudiendo emigrar por el sistema venoso y alcanzar las arterias pulmonares depositándose 
comúnmente en las más periféricas. Una vez se solidifica, el material se mantiene estable e inerte biológica-
mente sin riesgo de fuga. (1)
En la mayoría de los casos se tratan de hallazgos accidentales en pruebas de imagen de control y no suelen 
tener ninguna clínica acompañante. Es por esto que la decisión de tratamiento sigue siendo un tema de contro-
versia y dependerá de las características del paciente, pudiendo ir desde la observación y monitorización con 
pruebas de imagen hasta la embolectomía. (2,3)
Aunque en nuestra paciente lo más común era pensar que la insuficiencia respiratoria fue causada por una 
embolia de cemento provocada tras la intervención de rodilla, hemos llegado a la conclusión de que este fue 
un hallazgo casual tras la realización de pruebas de
imagen en contexto de sospecha de neumonía. La prótesis de rodilla de nuestra paciente no requirió el uso 
de cementación y los síntomas aparecieron en un contexto agudo, descartando así que se debieran a un TEP 
y confirmando la presencia de infección respiratoria en el resto de pruebas. Sin embargo, tras determinar los 
riesgos/beneficios de la paciente, decidimos anticoagularla para prevenir la formación de trombos alrededor 
del cemento en contexto de un estado protrombótico cómo es la neumonía y el reposo tras la intervención 
reciente.  
Actualmente se están buscando formas de prevenir estas complicaciones mediante cambios en la técnica del 
procedimiento y la viscosidad y cantidad de cemento (1); hasta el uso de filtros de vena cava previos al pro-
cedimiento para evitar la migración del material (3). Y aunque estas medidas de prevención están en estudio, 
a día de hoy, sí que se recomienda el uso de radiografías de control una vez realizado el procedimiento. (1,2)
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IMÁGENES
   

Imagen 1: Radiografía de tórax

Imagen 2: Angio-TC. Las flechas en rojo señalan los émbolos de cemento. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Las filariasis son un conjunto de enfermedades infecciosas que afectan principalmente al tejido linfático y a 
la piel. Causadas por nematodos y transmitidas mediante la picadura de insectos, son infrecuentes en nuestro 
medio. 
Presentamos el caso de una mujer de 51 años procedente de Guinea Ecuatorial con sensación de cuerpo extra-
ño ocular con diagnóstico de Loa Loa, una de las principales filariasis en humanos y que afecta típicamente 
a la piel y a los ojos. Este caso presenta una infección poco frecuente en nuestro medio pero con importancia 
creciente debido a la globalización y pone en manifiesto la importancia la de la coordinación entre especialida-
des como Medicina Interna y Oftalmología para un mejor abordaje y una mejor atención a nuestros pacientes. 

ANAMNESIS 

Paciente mujer de 51 años de edad, original de Guinea Ecuatorial y con estancia  en su país previo de 3 meses 
de duración, acude al servicio de urgencias por presentar sensación de cuerpo extraño conjuntival móvil en ojo 
izquierdo de dos días de evolución. No refiere pérdida de agudeza visual, hiperemia ni dolor ocular.
Niega contacto reciente con animales domésticos, picaduras de insectos, fiebre o dolor articular. Como ante-
cedente relevante, refiere episodios de urticaria en extremidades superiores, de carácter fluctuante y de varios 
meses de evolución, sin mejoría significativa tras tratamiento sintomático con Ebastina 10 mg (1 comprimido 
vía oral cada 24 horas). 
No presenta alergias ambientales ni a medicamentos. 
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EXPLORACIÓN FÍSICA

La paciente está consciente y orientada (escala de Glasgow de 15 puntos). No presenta signos meníngeos ni 
alteraciones a nivel del tono, de la fuerza o de la sensibilidad. La exploración de los pares craneales no revela 
alteraciones.
A nivel dermatológico, no se observan lesiones ni anomalías.
No se palpan adenopatías, y no se identifican edemas en las extremidades superiores o inferiores.
A la exploración abdominal, no se palpan visceromegalias. No signo de Bloomberg. Puñopercusión renal no 
dolorosa negativa. 
La auscultación cardíaca muestras un ritmo regular sin soplos ni roce pericárdico.
A la exploración oftalmológica, la agudeza visual es de 1 en ambos ojos. Las pupilas son isocóricas con buena 
reacción a la luz. Se observa leve edema palpebral superior e inferior izquierdo. A nivel conjuntival, no se 
aprecia hiperemia pero se visualiza una larva móvil subconjuntival en ojo izquierdo. (Imagen 1)
El fondo de ojo es anodino sin observarse filarias intraoculares.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se procede a la extracción de la larva bajo anestesia tópica, tras instilación de 0,1 mL pilocarpina diluida al 
0,01% para paralizar al parásito (Imagen 2). La muestra es enviada al laboratorio de microbiología, donde se 
identifica una larva adulta compatible con Loa Loa. 
Se recomienda el ingreso hospitalario para realizar extracciones de sangre en horarios matutinos y nocturnos, 
sin embargo, la paciente se niega, por lo que se programa una extracción de sangre al mediodía siguiente. La 
PCR en sangre resulta negativa para filariasis, incluida la Onchocerca. El análisis de sangre revela además 
eosionfilia (2x103 μL,  con un límite normal 0.1-0.65), sin otros hallazgos destacables. 

DIAGNÓSTICO: Filariasis ocular compatible con Loa Loa. 

TRATAMIENTO 

Se decide tratar con Albendazol 400 mg (1 comprimido al día) durante 3 semanas para disminuir la carga 
parasitaria. Tras un test de provocación con 100 mg de dietilcarbamazina (DEC) – test de Mazzotti - que 
resultó negativo, se decide completar el tratamiento con una pauta escalonada de DEC durante catroce días. 
La dosificación fue la siguiente: 50 mg el primer día, 50 mg tres veces al día el segundo, 100 mg tres veces el 
tercer día, y desde el cuarto hasta el decimocuarto día, 200 mg cada 8 horas). Además, se pauta prednisona 20 
mg durante tres días previos al inicio del tratamiento con DEC para prevenir efectos secundarios. 

EVOLUCIÓN

La respuesta al tratamiento médico fue buena, desapareciendo la eosinofilia (volviendo a valores normales al 
finalizar el tratamiento. 
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DISCUSIÓN 

Las filariasis son un conjunto de enfermedades infecciosas catalogadas como enfermedad desatendida por la 
OMS que afectan principalmente al tejido linfático y la piel. Están causadas por diversas especies de nema-
todos y se transmiten a través de la picadura de insectos. Su desarrollo generalmente requiere la exposición 
prolongada en áreas endémicas. (1)

La Loa Loa es una de las principales filariasis que afectan a humanos y se circunscribe al cinturón de los bos-
ques húmedos de África Central y Occidental, como Guinea Ecuatorial, país de origen de nuestra paciente. 
Se transmite mediante la picadura del tábano Chrysops que habita en áreas pantanosas (2). Después de 6-12 
meses las larvas maduran y se convierten en adultos móviles que migran a través del tejido subcutáneo y de 
la conjuntiva. Los helmintios adultos pueden liberar microfilarias al torrente sanguíneo.  Suele cursar de for-
ma asintomática, manifestándose únicamente con eosinofilia. En este caso, se revisaron analíticas previas de 
la paciente, observando eosinofilia persistente de más de un año de evolución, lo que explica los episodios 
de urticaria fluctuante que presentaba.  Cuando la Loa Loa produce sintomatología, esta se caracteriza por la 
presencia de angioedema de miembros superiores o cara de carácter transitorio (edema de Calabar), que se 
cree que podría estar relacionado con reacciones de hipersensibilidad causadas por los alérgenos liberados por 
Loa Loa adulto, que también presentó nuestra paciente. La afectación ocular se produce por la migración del 
adulto a través de la conjuntiva ocular causando inflamación conjuntival, sin producir daño más allá (uveítis, 
afectación retiniana ni pérdida de la agudeza visual). La afectación sistémica más grave puede derivar en mio-
cardiopatía o encefalitis, afectaciones no presentes en nuestra paciente (3). 
El diagnóstico de Loa Loa suele realizarse mediante la visualización directa del parásito. Para detectar micro-
filarias en sangre, es crucial considerar la periodicidad de su aparición (a mediodía en el caso de Loa Loa), 
aunque la carga de microfialrias es generalmente baja, lo que dificulta su detección (3).
Antes de iniciar el tratamiento de elección de esta filarisasis con dietilcarbamazina (DEC), es fundamental 
descartar la coinfección con Onchocerca, debido a que la administración de este fármaco puede desencadenar 
una grave reacción de hipersensibilidad en presencia de Onchocerca. Por ello, se realizó el test de Mazzotti 
(test de provocación con 100 mg de DEC) que resultó negativo y permitió proceder al tratamiento escalonado 
con DEC durante catorce días. Destacar que la Onchocerca puede afectar también a nivel ocular, llevando 
potencialemente al paciente a una ceguera (4,5)

En pacientes con alta carga parasitaria de Loa Loa, se recomienda reducir esta última con albendazol 400 mg/
día durante tres semanas, protcolo que también se siguió en este caso. (5). 
El uso de corticoides es necesario para minimizar las reacciones alérgicas provocadas por la muerte de las 
microfilarias. El manejo multidisciplinar entre Oftalmología y Medicina Interna es fundamental en los casos 
de filariasis, para garantizar la mejor atención y cuidado a nuestros pacientes. 

AGRADECIMIENTOS: Agradecemos a la Dra. Fernández Ovalle por su labor en la valoración inicial de la 
paciente, y a la Dra. Merino Velasco por su fundamental aporación en la identificación del parásito en cues-
tión, contribuyendo de manera significativa al diagnóstico y tratamiento acertados del caso. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Visualización de larva subconjuntival con lámpara de hendidura.

Imagen 2: Extracción de larva subconjuntival bajo anestesia tópica.
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RESUMEN / ABSTRACT

El caso que se presenta se trata de un paciente diagnosticado de Síndrome de CHARGE en nuestro hospital. 
Una enfermedad genética rara que afecta a varios órganos y sistemas. Asociando una gran variedad de anoma-
lías otorrinolaringológicas que pueden tener un impacto significativo en la función auditiva, respiratoria, facial 
y de deglución de los pacientes afectados. Es preciso un buen estudio de la hipoacusia de estos pacientes para 
planificar el posible tratamiento. Un manejo multidisciplinario y una atención especializada son fundamenta-
les para abordar estas complicaciones y mejorar la calidad de vida de los pacientes.

ANAMNESIS 

Se presenta el caso de un niño de 5 años que acude a consulta de nuestro hospital por hipoacusia bilateral. Es 
portador de audífonos desde los dos años con bajo rendimiento. Se desconocen los resultados del screening 
neonatal de hipoacusia. Cabe destacar otras malformaciones que presenta, por las cuales está en seguimiento 
en otros servicios: dismorfia craneofacial, micropene, criptorquidia bilateral, microftalmía del ojo derecho y 
coloboma iris del ojo izquierdo, coloboma de retina y nerivo óptico de ambos ojos, déficit ponderoestatural, 
acidosis tubular renal, retraso del lenguaje y trastorno motor mixto. 
No tiene antecedentes familiares de interés.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

En la exploración física otorrinolaringológica, los pabellones auriculares están ligeramente despegados y de 
baja implantación.
 Los conductos auditivos externos son normales, y ambas membranas timpánicas están íntegras con relieves 
normales y reflejos conservados.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realizan pruebas audiológicas en campo libre con respuestas a partir de 50-60dB con sonidos complejos. 
Posteriormente, se realizan los potenciales evocados auditivos de troncoencéfalo que concluye la ausencia de 
respuesta bilateral. 
Se realiza una resonancia magnética craneal y de peñascos, en la que se informa de malformación bilateral del 
oído interno con vestíbulo de pequeño tamaño sin evidencia de formación de los conductos semicirculares y 
una cóclea displásica (espira basal formada e incompleta formación de la espira media y apical). Conductos 
auditivos internos de fino calibre (3,5 mm aprox. en AP), identificando en su interior con dificultad los pares 
craneales. 
Se identifican ambos nervios faciales, y probablemente también los vestibulares, aunque de muy fino calibre 
en el lado izquierdo. Dudosa visualización del nervio coclear derecho hipoplásico, no identificándose el iz-
quierdo. (Imagen 1)

DIAGNÓSTICOS

Debido a las malformaciones que presentaba el paciente y a la confirmación genética (portador heterocigoto 
del cambio patogénico c.3847C>T (p.Q1283*) en el gen CHD7) se confirma que se trata de un Síndrome de 
CHARGE. (Tabla 2)

TRATAMIENTO 

Tras observar en la Resonancia Magnética la malformación de ambos nervios cocleares, se descarta la opción 
de implante coclear debido al poco rendimiento que se obtendría. Se ofrece la posibilidad de implante de tron-
co cerebral, pero es rechazada. La familia decide mantener los audífonos, ya que consideran que tiene buena 
adaptación e interacción con el entorno.

EVOLUCIÓN

Durante el seguimiento otorrinolaringológico, persiste ausencia de respuesta en ambos oídos a la realización 
de los potenciales evocados auditivos de troncoencéfalo. El paciente sigue tolerando audioprótesis. Sigue sin 
ser candidato a implante coclear.
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Hipoacusia neurosensorial en paciente con Síndrome de Charge

DISCUSIÓN 

El síndrome de CHARGE es una enfermedad congénita rara que afecta a 1/10.000 recién nacidos. Causada 
por mutaciones genéticas, la más frecuente en el gen CHD7 (cromosoma 8q12.2), con herencia autosómica 
dominante. Las mutaciones en este gen conllevan diversas malformaciones que caracterizan este síndrome:  
Coloboma, Cardiopatía, Atresia de coanas, Retraso del crecimiento y/o psicomotor, Hipoplasia genital, Hi-
poacusia y/o malformaciones del oído. Además de estas, pueden tener otras afecciones como: dificultades en 
la alimentación y la respiración, anomalías en el sistema nervioso central, alteraciones en el equilibrio y la 
coordinación y retraso psicomotor. (1-3)
El diagnóstico se basa en criterios clínicos: 3 mayores o 2 mayores y 2 menores. Los criterios mayores son: 
Coloboma, Atresia/estenosis de coanas, Hipoplasia/aplasia de los canales semicirculares.(1,2)
En cuanto a las malformaciones otorrinolaringológicas, las anomalías más comunes son malformaciones del 
oído medio e interno, que incluyen la hipoplasia o aplasia de las estructuras como la cóclea o del nervio au-
ditivo, como el caso expuesto. Además, pueden presentar alteraciones del oído externo, como la microtia o la 
agenesia del pabellón auricular. En la literatura, la prevalencia de pérdida auditiva en el síndrome CHARGE se 
estima entre un 60% y un 100%. Aunque la causa de la pérdida auditiva en CHARGE es multifactorial. (1-3)
Para el diagnóstico y la planificación del tratamiento de la hipoacusia de estos pacientes, es preciso realizar 
unos potenciales evocados auditivos (PEATC) y evaluación completa mediante pruebas de imagen (TC o 
RNM) para evidenciar las alteraciones anatómicas del oído y evaluar la integridad de las estructuras del oído 
medio e interno para planear el tratamiento más adecuado para cada paciente. Es importante la integridad del 
VIII par craneal para ser candidatos a implante coclear. Debemos recordar que la cirugía puede verse obstacu-
lizada por anomalías del oído medio e interno, y los resultados del implante coclear son menos predecibles en 
pacientes con CHARGE. (4,5)
Otras malformciones otorrinolringológicas que pueden presentar estos pacientes son: la atresia o estenosis de 
coanas, laringomalacia, traqueomalacia, reflujo orofaríngeo, alteraciones del habla, entre otras. (1-3) 
El manejo del síndrome de CHARGE suele ser multidisciplinario e incluye la atención de médicos especia-
lizados en pediatría, oftalmología, otorrinolaringología, cardiología y genética, entre otros. El tratamiento se 
centra en abordar las necesidades específicas de cada individuo y puede incluir cirugías reconstructivas, tera-
pias y apoyo en el desarrollo. Es importante destacar que la gravedad y la combinación de las características 
pueden variar significativamente entre los individuos afectados. (1–5)
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IMÁGENES

Imagen 1: RM cerebral en secuencia T2 y corte axial. Izquierda: Coloboma bilateral con microftalmia y luxación 
posterior del cristalino en el ojo derecho.  Derecha: Malformación del oído interno con vestíbulo pequeño y cóclea 

displásica, CAI de fino calibre y ambos nervios cocleares hipoplásicos. 

Tabla 2: Criterios clínicos diagnósticos de síndrome de CHARGE.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una paciente con antecedentes de síndrome metabólico (obesidad mórbida, HTA, dis-
lipemia) y colitis ulcerosa con protocolectomía total con reservorio ileal, que acude a Urgencias por cuadro de 
epigastralgia de una semana de duración, asociado a náuseas y vómitos, hiporexia, astenia y diarrea. 
En TC abdomen se visualiza distensión gástrica con abundante contenido, sin evidenciar causa obstructiva. 
Tras rehistoriar a la paciente, comunica una pauta de semaglutida 4 veces superior a la prescrita durante los 2 
meses previos. Se concluye, por tanto un cuadro de gastroparesia severa medicamentosa. 
Al ingreso progresa a íleo paralítico, fracaso renal agudo y shock hipovolémico, precisando ingreso en UVI. 
En planta presenta mejoría progresiva, pero persiste diarrea con hematoquecia y aumento de reactantes de 
fase aguda por lo que se solicita nuevo TC que detecta posible perforación encubierta en reservorio ileoanal. 
Se realiza colonoscopia confirmando reservoritis grave, descartándose solución de continuidad, por lo que se 
decide manejo conservador. La paciente evoluciona favorablemente tras 3 semanas de ingreso, recuperando 
una adecuada tolerancia oral, por que se decide alta hospitalaria. 
Los agonistas GLP1 son fármacos revolucionarios en su tratamiento y altamente solicitados, no exentos de 
efectos secundarios. Presentan un perfil de seguridad amplio, siendo los síntomas digestivos los efectos adver-
sos más comunes que generalmente son leves. 
Sin embargo, en este caso, en contexto de sobredosificación, como el caso anteriormente descrito, puede con-
dicionar complicaciones de importante gravedad. En estos casos el único tratamiento que se puede ofrecer es 
sintomático y de soporte, hasta la eliminación del fármaco.
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ANAMNESIS 

Mujer de 58 años, sin alergias conocidas. Presenta como antecedentes personales: obesidad mórbida, hiper-
tensión, dislipemia, extabaquismo, hipotiroidismo, mutación del gen de la protrombina, trombosis venosa pro-
funda tras infeccón por SARS- COV2 y colitis ulcerosa con protocolectomía total con reservorio ileal en 1996, 
con reservoritis de repetición. En tratamiento con: semaglutida, candesartán, fenofibrato, bisoprolol, eutirox y 
lixiana. Acude a Servicio de Urgencias por dolor abdominal localizado en epigastrio de una semana de evolu-
ción, con empeoramiento progresivo, asociado a náuseas y vómitos biliosos, con intolerancia oral, hiporexia, 
sudoración, cefalea y astenia. Refiere también empeoramiento de diarrea habitual sin productos patológicos. 
No fiebre ni otra clínica acompañante. Tras realizar pruebas de imagen se rehistoria a la paciente, que refiere 
haberse administrado por error dosis 4 veces superiores a la pautada por Endocrinología de semaglutida desde 
el inicio del tramamiento hace dos meses.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Estable hemodinámicamente. Afebril. 
Consciente, orientada y colaboradora. Normocoloreada. Deshidratada. Eupneica.  
Abdomen: Ruidos hidroaéreos preservados. Globuloso, blando, difusamente doloroso a la palpación en he-
miabdomen superior. Murphy negativo. No se palpan masas ni megalias.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: leucocitosis con neutrofilia, resto de hemograma normal. Coagulación sin alteraciones.  
Sodio 132 mmol/L, potasio 6.2 mmol/L, urea 194 mg/Dl, creatinina 5.17 mg/dL. Perfil hepatobiliar normal. 
PCR 185 mg/L. 
- Radiografía de abdomen urgente: Gran dilatación gástrica con contenido en miga de pan, sin signos neumo-
peritoneo (Imagen 1).
- TC abdomen sin contraste en urgencias: Gran distensión gástrica con contenido alimenticio. Asas intestina-
les de morfología y calibre normales. Cambios postquirúrgicos a nivel de rectosigma. No líquido libre, colec-
ciones intraabdominales ni neumoperitoneo (Imagen 1)
- TC abdominopélvico con CIV en las siguientes 48 horas: Dilatación generalizada de asas de delgado de hasta 
50 mm y de cámara gástrica con abundante contenido líquido, sin observar cambios de calibre que sugieran 
obstrucción mecánica. 
- TC abdomen con contraste durante su estancia en planta: reservorio con pared engrosada e hipercaptante, 
sugestivo de cambios inflamatorios/infecciosos, adelgazamiento y aparente perdida de continuidad de la pa-
red lateral derecha puntiforme, no pudiendo descartar necrosis y/o microperforación. No existen colecciones 
intraabdominales. 
- Colonoscopia: Mucosa del reservorio ileoanal marcadamente eritematosa, con pérdida del patrón vascular, 
friable al roce, exudado mucoso y con múltiples úlceras profundas con fondo de fibrina. Una de ellas con un 
trayecto marcadamente profundo, sin objetivarse solución de continuidad. Diagnóstico: Reservoritis grave 
(Imagen 2)
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- Biopsias de reservorio ileoanal: arquitectura distorsionada, superficie erosionada y presencia en la lámina 
propia de hemorragia, edematización y un infiltrado inflamatorio crónico inespecífico leve-moderado con zo-
nas de tejido de granulación. Sin presencia de microorganismos.
- Hemocultivos, coprocultivos, urocultivo y cultivo de la punta del catéter: negativo. 

DIAGNÓSTICOS

1.- Gastroparesia severa e ileo paralítico secundario a sobredosificación de semaglutida. 
2.- Fracaso renal agudo prerrenal y shock hipovolémico en relación con vómitos y diarrea con diselectrolite-
mia
3.- Colitis ulcerosa de larga evolución con proctocolectomía y reservorio ileoanal. Reservoritis grave.

TRATAMIENTO 

Para el manejo de la gastroparesia y posterior ileo paralítico se opta por manejo conservador con retirada de 
semaglutida, colocación de sonda nasogástrica y nutrición parenteral. Para el tratamiento de la reservoritis se 
inicia antibioterapia con metronidazol y ciprofloxacino.

EVOLUCIÓN

En las primeras 48 horas, a pesar de tratamiento, progresa a íleo paralítico, con fracaso renal agudo prerrenal 
y shock hipovolémico, que precisa estancia en UCI durante una semana. En planta persiste diarrea con recto-
rragia y empeoramiento analítico por lo que se solicita nuevo TC que detecta posible perforación encubierta 
en reservorio ileoanal. Se realiza colonoscopia confirmando reservoritis grave sin solución de continuidad. 
Se consulta con Cirugía General decidiendo manejo conservador con antibioterapia con mejoría paulatina y 
nueva reintroducción de la ingesta oral con adecuada tolerancia.

DISCUSIÓN 

La obesidad es una pandemia mundial. En los últimos años, se ha ido implementando un gran número de trata-
mientos farmacológicos, endoscópicos o quirúrgicos, sin llegar a ser ninguno de ellos el ideal ni estar exentos 
de complicaciones asociadas. Los agonistas de GLP-1 son fármacos dependientes de incretinas que presentan 
acción a nivel pancreático, hepático y cerebral, regulando el metabolismo glucémico y el apetito (1,2). A nivel 
gastrointestinal, mediante la estimulación vagal, producen aumento de acomodación gástrica y retraso del va-
ciamiento (2), con la consecuente aparición de saciedad precoz y reducción de la ingesta calórica. Los efectos 
secundarios, por tanto, son en su mayoría gastrointestinales que, aunque leves, ocasionalmente condicionan 
el abandono del tratamiento (3,4). En una situación de sobredosis, como el caso descrito, puede conllevar a 
complicaciones graves, incluso con riesgo vital. Es importante concienciar a los pacientes del riesgo de un uso 
inadecuado y excesivo de estos fármacos, sobre todo si se realiza sin vigilancia médica.

Agonistas de GLP-1, lo que no cuentan los medios
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IMÁGENES

Imagen 1: Radiografía y TC de abdomen con hallazgo de gran dilatación gástrica con contenido en alimenticio en su interior.  

Imagen 2: Imagen endoscópica de reservoritis grave con mucosa eritematosa, pérdida del patrón vascular, 
exudado mucoso y múltiples úlceras profundas con fondo de fibrina. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un paciente de 10 años que acude a Urgencias por dolor escrotal-inguinal de 3 días de 
evolución. 
Además, refiere la aparición brusca de una tumoración en región inguinal derecha que resulta dolorosa a la 
palpación. No presenta otra clínica acompañante. 
En una primera aproximación, ante la aparición de una masa inguinal, nos planteamos como posibles diagnós-
ticos la patología testicular (quiste de cordón, hidrocele, criptorquidia, torsión testicular), una hernia inguinal 
reductible/incarcerada o la existencia de adenopatías inguinales asociadas o no a complicaciones y/o malig-
nidad. 
Es fundamental llevar a cabo una anamnesis y exploración física completas que nos permitan orientar el caso y 
sobre todo, descartar de una forma ágil aquellas patologías tiempo-dependientes como son la torsión testicular 
o la hernia incarcerada.

ANAMNESIS 

Paciente de 10 años, oriundo de Valladolid. Sin antecedentes personales ni familiares de interés. Vacunación 
completa según calendario.
Aparición de tumoración inguinal en las 72 horas previas sin otra clínica acompañante. Afebril, ingesta ade-
cuada con buena tolerancia, diuresis adecuada, no otra clínica infecciosa concomitante ni en las semanas 
previas. 
No refiere pérdida de peso, astenia ni otros síntomas constitucionales. 
No ha realizado viajes a países exóticos ni refiere picaduras de insectos en los últimos meses. Convive con sus 
padres y un gato doméstico. 
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Nuestro paciente presenta un triángulo de evaluación pediátrica estable, con buen estado general y de hidra-
tación. Auscultación cardiopulmonar normal. Abdomen blando y depresible, no doloroso a la palpación, sin 
masas, megalias ni signos de irritación peritoneal. 
Destaca tumoración de 2x1 centímetros aproximadamente en región inguinal derecha, de consistencia dura y 
sin eritema superficial ni otros signos de alarma. Resulta dolorosa a la palpación e impresiona de adenopatía 
inguinal.  
No se objetivan adenopatías en otras localizaciones. En región glútea llama la atención lesión macular erite-
matosa de 5x5 centímetros, con aclaramiento central y lesión costrosa puntiforme en su interior que impresio-
na de eritema migratorio (Imagen 1). 
Debido al hallazgo descrito, se rehistoria a la familia refiriendo que han objetivado y retirado varias garrapatas 
a su mascota en  las últimas semanas y que ésta duerme con el niño. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Realizada ecografía de región inguinal a pie de cama en la que se objetiva adenopatía de características atípi-
cas (adenopatía heterogénea con focos hipoecoicos de necrosis en su interior, con bordes irregulares y forma 
ovalada sin visualizar imagen Doppler central y con artefactos en zonas periféricas) (Imagen 2).
Ante el buen estado general del paciente no se extra analítica sanguínea ni se realizan otras pruebas comple-
mentarias. 

DIAGNÓSTICO: eritema migratorio (enfermedad de Lyme)

TRATAMIENTO 

Ante la sospecha de enfermedad de Lyme se inicia tratamiento con Doxiciclina solución oral a 4 mg/kg/día 
cada 12 horas durante 10-14 días.

EVOLUCIÓN

El paciente presenta buena evolución clínica sin aparición de otra sintomatología acompañante.

DISCUSIÓN 

La enfermedad de Lyme es una de las zoonosis transmitida por picadura de garrapata más prevalentes del 
hemisferio norte. 
Está causada por la espiroqueta Borrelia burgdorferi y se transmite a través de la picadura de la garrapata dura 
Ixodes ricinus en Europa. La cornisa cantábrica y el nordeste de España están ampliamente pobladas por este 
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“Quien con gatos se acuesta, con Lyme se levanta”. La importancia de una anamnesis completa

artrópodo. Sus principales manifestaciones clínicas se localizan a nivel neurológico, dermatológico, reumato-
lógico y cardíaco, y siguen una evolución temporal en fases. 
La fase I (localizada precoz, fase en la que se encuentra nuestro paciente en el momento del diagnóstico) 
incluye el eritema migrans como hallazgo patognomónico y la linfadenosis benigna. La fase II (diseminada 
precoz) puede dar lugar a manifestaciones como la meningitis, radiculitis, mononeuritis, parálisis de nervios 
craneales, carditis, arritmias, y artritis aguda. 
La fase III (diseminada tardía) se puede manifestar como acrodermatitis crónica atrófica, artritis crónica reci-
divante y neuroborreliosis tardía. 
Excepto en el caso de presentar eritema migrans, que es la lesión cutánea patognomónica, el diagnóstico de la 
enfermedad requiere de confirmación serológica mediante enzimoinmunoanálisis (ELISA) y/o Western Blot 
y clínica compatible. 
El tratamiento de elección en niños es la doxiciclina (pauta 4 mg/kg/día en dos dosis durante 10-14 días) o 
la amoxicilina (pauta 50 mg/kg/día en tres dosis durante 14-21 días). Es fundamental realizar una anamnesis 
detallada y llevar a cabo una exploración física minuciosa que nos permitan sospechar el cuadro e iniciar el 
tratamiento de forma frecoz, ya que de esta manera, el pronóstico suele ser excelente. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Eritema migrans

Imagen 2: Imagen ecográfica de adenopatía atípica (heterogénea con focos hipoecoicos de necrosis en su interior, con bordes irre-
gulares y forma ovalada sin visualizar imagen Doppler central y con artefactos en zonas periféricas) 
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 17 años sin antecedentes personales de interés, en estudio por disfagia a sólidos con ingesta en las 
últimas tres semanas de abundantes líquidos. Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) por dismi-
nución del nivel de consciencia con puntuación en escala de Coma de Glasgow (GCS) inicial de 5, por lo que 
se procede a intubación orotraqueal y conexión a ventilación mecánica. En analítica sanguínea se objetiva 
hiponatremia grave, hipopotasemia y acidosis metabólica láctica. 
Se realiza TC craneal objetivando marcado edema cerebral con signos de aumento de la presión intracraneal. 
Se le diagnostica de hiponatremia hipotónica aguda grave, secundaria a hiperhidratación hipotónica. Se inicia 
corrección con suero salino hipertónico (SSH) con buena respuesta, recuperando el nivel de consciencia en las 
siguientes 24h, siendo extubado sin objetivarse focalidad neurológica. Se descarta patología estructural que 
explique la disfagia,  sugerente de  polidipsia psicógena. Presentamos un caso clínico en el que se resalta la 
importancia  de reconocer la encefalopatía hiponatrémica grave como emergencia médica. El objetivo princi-
pal implica corregir los niveles de sodio de forma protocolizada, con la finalidad de reducir el edema cerebral 
que puede causar hipertensión intracraneal, con el consiguiente riesgo de coma y muerte. 

ANAMNESIS 

Varón de 17 años, sin alergias medicamentosas conocidas, antecedentes personales de interés ni intervencio-
nes quirúrgicas. Disfagia a sólidos en estudio. La madre refiere abundante ingesta hídrica de aproximadamente 
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tres litros diarios en las últimas tres semanas. Valorado por Otorrinolaringología, con fibroscopia normal e 
ingesta de líquidos con normalidad de las 3 fases, descartándose causa estructural en vía superior. Pendiente 
de valoración por el servicio de Digestivo. 
Ingresa en UCI por deterioro del nivel de consciencia tras realización de un vómito “en escopetazo”. A la 
llegada de los Servicios de Emergencias a domicilio objetivan postura de decorticación con puntuación GCS 
5, movimientos clónicos orofaciales y desviación conjugada de la mirada hacia la izquierda. Se administra 
medicación anticomicial IV (Levetiracetam 2 gramos), sedación y se procede a intubación orotraqueal  y co-
nexión a ventilación mecánica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

- Neurológica: bajo efectos de sedoanalgesia. Pupilas midriáticas bilaterales reactivas a la luz. 
- Respiratorio: intubación orotraqueal y conexión a ventilación mecánica. Ventilación simétrica de ambos 
hemitórax.
- Cardiovascular: normotensión sin necesidad de vasoactivos. Leve frialdad distal. AC: rítmico, sin soplos ni 
extratonos.
- Abdominal: abdomen blando, depresible. Sin signos de peritonismo.
- Extremidades: sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda. Pulsos pedios conservados. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: hemograma normal. Sodio de 109 mmol/L. Potasio de 2.3 mmol/L. Acidosis metabólica 
láctica (pH 7.2, bicarbonato 12 mmol/L, láctico de 7 mmol/L).  Osmolaridad plasmática 265 mOsm/kg. 
- Analítica de orina: osmolaridad urinaria <100 mOsm/kg. Sodio en orina: 14 mmol/L. Potasio en orina: 24 
mmol/L.  
TC craneal: Se observa un marcado edema cerebral difuso que afecta a la mayor parte del parénquima cere-
bral. Las cisternas basales, las cisuras corticales y los ventrículos laterales están disminuidas, lo que sugiere un 
aumento de la presión intracraneal. La diferenciación entre la sustancia gris y blanca está disminuida, hallazgo 
característico del edema cerebral. El sistema ventricular está disminuido en relación al edema. Los espacios 
subaracnoideos están notablemente borrados (ver foto 1). 

DIAGNÓSTICOS: Coma de origen metabólico, secundario a encefalopatía hiponatrémica e hiponatremia 
hipotónica aguda grave, secundaria a hiperhidratación hipotónica. (ver figura 2). 

TRATAMIENTO 

- Corrección de la hiponatremia con suero salino hipertónico al 3% intravenoso.
- Bolo puntual de desmopresina intravenoso ya que la diuresis fue mayor a 400 ml las 2 primeras horas. 
- Corrección de la hipopotasemia con suplementos de potasio intravenoso.
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EVOLUCIÓN

Al ingreso se corrige el sodio mediante administración protocolizada de SSH al 3% en bolo y perfusión pos-
terior, con controles frecuentes en primeras 24h y normalización en 48h con buena evolución, recuperando 
nivel de consciencia adecuado tras retirada de sedación. Se procede a extubación a las 48 horas sin  objetivarse 
focalidades neurológicas reseñables. Se realiza TC craneal de control observando desaparición de edema cere-
bral y de los signos de herniación; ecografía cervical sin hallazgos significativos y gastroscopia con esofagitis 
leve con anatomía patológica inespecífica (sin evidencia de microorganismos, depósito, displasia, malignidad 
ni compatible con eosinofílica). 
Valorado por Unidad de Disfagia sin objetivar patología, sugerente de cuadro psicógeno más que de orgánico. 

DISCUSIÓN 

La disnatremia, en particular la hiponatremia, es un trastorno frecuente en el medio hospitalario y con afecta-
ción especial en el paciente crítico, asociándose a una alta mortalidad si no se reconoce de forma precoz (1). 
Múltiples factores influyen en la presentación clínica neurológica de la hiponatremia: rapidez de instauración, 
concentración de sodio plasmático en sangre y factores individuales, que también van a depender del trata-
miento a llevar a cabo (2). 
En este caso, al tratarse de una hiponatremia grave con síntomas neurológicos y de instauración aguda, se 
trata de una emergencia médica, debiendo aportarse precozmente SSH de forma protocolizada con objetivos 
definidos de corrección tanto en incremento de mEq/L y tiempo. 
Hay que tener en cuenta  así mismo el riesgo que existe de una correcion rápida, causante del síndrome de 
desmielinización osmótica (3) , por lo que es fundamental monitorizar de manera frecuente (cada 2 horas o 
al menos cada 4 horas) la concentración plasmática de sodio y de la diuresis. Si la corrección es superior a la 
indicada, se debe detener la infusión de SSH e iniciar infusiones de 3 ml/kg de suero glucosado al 5%, combi-
nando desmopresina, un análogo de la hormona antidiurética que contribuye a la acuaresis (4). 
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IMÁGENES

Imagen 1: Importante edema cerebral con escasa diferenciación entre sustancia gris y blanca 

Figura 2: Algoritmo diagnóstico de la hiponatremia. Tabla procedente de: Broch MJ, Rodriguez B,  Domínguez JM, Álvarez L, Ballesteros 
MA et al. Documento práctico del manejo de la hiponatremia en pacientes críticos. Med Intensiva. 2019; 43(5):302-316
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RESUMEN

La demencia por cuerpos de Lewy es la segunda enfermedad neurodegenerativa más frecuente que 
causa demencia, precedida por la enfermedad de Alzheimer. 
Es frecuente observar manifestaciones neuropsiquiátricas como depresión, alucinaciones y cuadros 
delirantes que en ocasiones nos dificultan llegar al diagnóstico neurocognitivo que subyace a dicha 
clínica. 
Se presenta el caso clínico de una mujer de 71 años con clínica depresiva de más de 8 años de evolu-
ción. En los dos últimos años predominan sentimientos de vergüenza y culpabilidad, ideas de muerte e 
insomnio con mala respuesta a las diferentes líneas de tratamiento. 
Se decide ingreso, destacando fallos en memoria reciente, falta de respuesta al tratamiento antidepre-
sivo y el empeoramiento clínico al introducir neurolépticos de los que cabría esperar buena respuesta. 
Ante esta situación se decide retirar tratamiento y completar estudio con imagen que, junto con la clí-
nica presentada, sugieren patología neurodegenerativa no diagnosticada hasta ese momento. 
Durante la evolución clínica, ha sido importante el abordaje común entre los servicios de psiquiatría y 
neurología para lograr un correcto diagnóstico diferencial y conseguir el tratamiento más adecuado a 
la situación clínica de la paciente.



MARÍA CALVO VALCÁRCEL

70

ANAMNESIS 

Mujer de 71 años con antecedentes de fobia específica, trastorno obsesivo compulsivo de tipo orden-limpieza 
y episodios depresivos con sintomatología inhibitoria, que acude a servicio de urgencias por empeoramiento 
anímico. Manifiesta tristeza, apatía, hiporexia, sentimientos internos de vergüenza y culpabilidad, insomnio 
y pensamientos de muerte con riesgo autolítico. La familia refiere que no quiere salir de casa, apenas come y 
la lentitud en la marcha cada vez es mayor, por lo que se decide ingreso al presentar clínica compatible con 
trastorno depresivo mayor. Durante las primeras entrevistas la paciente se encuentra confusa, con capacidad 
atencional fluctuante, inhibida y perpleja, lo cual dificulta la exploración. Se prueban distintos psicofármacos 
como potenciadores de su tratamiento (olanzapina, quetiapina, zolpidem, risperidona, y trazodona), con nulos 
resultados e incluso presentando respuestas paradójicas con mayor desorientación y desorganización.  
Tras la retirada del tratamiento, presenta alucinaciones visuales nocturnas que vive con intensa angustia y di-
ficultad para conseguir descansar pese al tratamiento hipnótico, lo cual nos orienta hacia un cuadro depresivo 
asociado a una patología orgánica cerebral. Se realiza evaluación cognitiva donde se evidencian fallos en prue-
ba del reloj y en memoria reciente, que junto con la clínica motora sugieren un complejo parkinson-demencia, 
por lo que se comenta caso con neurología y con equipo de radiología para poder completar estudio. Se realiza 
PET-TAC con fluordesoxiglucosa-F18 donde se evidencia patrón compatible con trastorno neurodegenerativo 
subyacente tipo demencia por cuerpos de Lewy (Imagen 1). Se decide iniciar quetiapina que hubo que retirar 
a los pocos días dados los cuadros de hipotensión secundarios a la misma. Por parte de neurología se pauta 
rivastigmina. Al introducir clozapina a bajas dosis se comienza a objetivar ligera mejoría en el descanso, ape-
tito y en la repercusión afectiva reactiva a las alucinaciones visuales presentadas. Finalmente se diagnostica a 
la paciente de trastorno neurocognitivo tipo demencia por cuerpos de Lewy, lo cual apoya la sintomatología 
depresiva resistente al tratamiento como síntoma inicial de su proceso degenerativo. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

-Exploración neurológica al ingreso: exoftalmos bilateral, facies perpleja con escaso parpadeo, habla hipo-
fónica, reflejo glabelar inagotable, reflejo palmomentoniano presente bilateral. No asimetría facial, fuerza 
conservada, no rigidez axial ni apendicular, bradicinesia, marcha normal sin arrastre, buen braceo, tándem y 
Romberg sin alteraciones.
-Exploración psicopatológica al ingreso: consciente, orientada y colaboradora. Inhibida. Contacto perplejo. 
Bloqueada ante preguntas complejas. Lenguaje hipofónico y monocorde, con discurso centrado en entrevis-
ta. Ánimo bajo de muy larga evolución con periodos de mayor reagudización. Sentimientos de vergüenza y 
culpabilidad. Ansiedad ideica moderada de predominio anticipatorio, sin ansiedad somática manifiesta. Ideas 
pasivas de muerte con riesgo de paso al acto. Insomnio global pese a tratamiento y alucinaciones visuales que 
se intensifican al atardecer, muy resistentes al tratamiento ensayado. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hemograma, bioquímica, perfil lipídico y serologías sin alteraciones.
Test de valoración cognitiva (MOCA): 20/30 puntos. 
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“Doctor, ¿mi madre está triste o pierde la memoria?”; 
Manifestaciones psiquiátricas iniciales en demencia por cuerpos de Lewy

PET-TAC con fluordesoxiglucosa-F18: se evidencia moderado-severo hipometabolismo parietotemporal iz-
quierdo y más ligero a nivel contralateral. Leve-moderado hipometabolismo del córtex prefrontal. No se 
evidencia marcada preservación del metabolismo del cíngulo posterior (“signo de la isla”). Los hallazgos son 
compatibles con patrón neurodegenerativo subyacente tipo demencia de cuerpos de Lewy (Imagen 1).

DIAGNÓSTICOS

-Trastorno depresivo en contexto de patología neurocognitiva tipo demencia por cuerpos de Lewy. 
-Desnutrición secundaria a baja ingesta. 

TRATAMIENTO 

-Tratamiento psicofarmacológico al ingreso: desvenlafaxina 100mg 1-0-0, quetiapina 25mg 2-1-1, quetiapina 
100mg 0-0-1, lorazepam 2mg 2-1-1. 
-Tratamiento neurológico al alta: rivastigmina parche transdérmico 9,6mg cada 24h.
-Tratamiento psicofarmacológico al alta: clozapina 25mg, clometiazol 192mg 0-0-1.

EVOLUCIÓN

Con la combinación del tratamiento neurológico y psiquiátrico se objetiva cierta mejoría en la esfera afec-
tiva, desapareciendo la ideación autolítica y disminuyendo la frecuencia de alucinaciones visuales. Pese al 
tratamiento al alta, persiste rápida evolución de cuadro cognitivo, con progresivo empeoramiento motor que 
dificulta su funcionamiento diario. Actualmente se encuentra institucionalizada en centro, acudiendo a las 
revisiones programadas en ambos servicios, psiquiatría y neurología. 

DISCUSIÓN 

La depresión es una manifestación frecuente de la demencia con cuerpos de Lewy (DCL) con una prevalencia 
estimada del 35% (1), teniendo efectos negativos en el rendimiento cognitivo y la esperanza de vida. Los sín-
tomas depresivos, junto con la apatía y los trastornos del sueño en fase REM, son síntomas neuropsiquiátricos 
prodrómicos comunes de este trastorno. Además, se suelen observar alteraciones de la conducta, a menudo de 
resolución espontánea y curso recurrente, que pueden incluir síntomas psicóticos como delirios y alucinacio-
nes (2). Esta clínica puede aparecer hasta en un 50% de los pacientes con DCL, afectando a su calidad de vida 
y a la de sus cuidadores, siendo frecuentemente el motivo de institucionalización de los pacientes. 
Respecto al tratamiento, se deben tener en cuenta las dificultades motoras, los síntomas cognitivos y conduc-
tuales y las alteraciones del sueño. En algunos estudios se ha observado que con fármacos anticolinesterásicos, 
al haber un defecto colinérgico cortical, existe una mejoría en las capacidades atencionales, la velocidad de 
procesamiento y las fluctuaciones cognitivas. Las alucinaciones se recomiendan tratar si suponen una impor-
tante repercusión afectiva, ya que incluso los neurolépticos atípicos pueden provocar un grave empeoramiento 



(3). Las guías recomiendan el uso de clozapina y quetiapina a dosis bajas, ya que son los antipsicóticos con 
menos efectos secundarios parkinsonizantes. 
Resulta imprescindible valorar la posible coexistencia de un cuadro neurodegenerativo (DCL, enfermedad de 
Alzheimer, enfermedad de Parkinson…) ante pacientes de avanzada edad con un cuadro depresivo con mala 
respuesta al tratamiento. 
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IMÁGENES

Imagen 1: PET-TAC con fluordesoxiglucosa-F18
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RESUMEN / ABSTRACT

Gestante con amenorrea de 10+0 semanas que acude a urgencias por metrorragia escasa y vómitos incoer-
cibles. Tras la exploración física y pruebas complementarias oportunas, se sospecha gestación molar, por lo 
que se indica realización de legrado obstétrico evacuador para confirmación histológica. Durante seguimiento 
posterior, ante elevación de cifras de BHCG se sospecha una neoplasia trofoblástica gestacional, y tras descar-
tar afectación a distancia mediante pruebas complementarias, se plantean opciones terapéuticas. La paciente 
acepta realización de histerectomía. Actualmente l se encuentra asintomática.
La gestación molar es un proceso patológico resultante de la proliferación anómala del tejido trofoblástico. 
Forma parte del espectro de trastornos conocidos como “enfermedad trofoblástica gestacional” que abarca 
desde patología benigna hasta patología con capacidad invasiva/metastatizante que, pese a ser infrecuentes, 
requieren un diagnóstico precoz y un manejo adecuado, en ocasiones precisando fármacos quimioterápicos.

ANAMNESIS 

Gestante de 36 años, amenorrea de 10+0 semanas. Antecedente de un parto eutócico hace 8 años y un aborto 
resuelto con tratamiento médico. Grupo sanguíneo 0 Rh positivo. Acude a Urgencias por metrorragia oscura 
escasa asociada a náuseas y vómitos incoercibles, de dos días de evolución.



LIDIA CASAMAYOR DEL NOGAL

74

EXPLORACIÓN FÍSICA

Buen estado general. Constantes en rango de normalidad. Abdomen blando y depresible, dolor leve a la pal-
pación en hipogastrio. En la especuloscopia se objetivan restos hemáticos escasos en vagina. Al tacto vaginal 
se palpa un útero globuloso, aumentado de tamaño, mayor que lo correspondiente por semanas de amenorrea.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecografía obstétrica: útero en anteversión, mayor que amenorrea. Endometrio heterogéneo de 62x67mm, 
con imágenes econegativas en “tormenta de nieve” y sin objetivarse saco gestacional intrauterino. Masas 
anexiales bilaterales de hasta 5cm.
- BHCG sérica: 1.449.193 UI/L
Ante hallazgos clínicos, ecográficos y analíticos se sospecha gestación molar y se solicita también:
Radiografía de tórax  sin signos de diseminación de la enfermedad.

DIAGNÓSTICOS

Sospecha de gestación molar.

TRATAMIENTO 

Ante diagnóstico de sospecha se indica legrado obstétrico evacuador ecoguiado, obteniendo 650cc de material 
trofoblástico con vesículas de pequeño tamaño, que se remite a estudio genético y anatomopatológico, confir-
mando el diagnóstico de mola hidatiforme parcial.

EVOLUCIÓN

Tras el legrado evacuador, según las guías clínicas, se debe realizar una determinación de los niveles séricos 
de BHCG para confirmar el descenso de los mismos; en el caso de nuestra paciente se obtuvieron 454.988 
UI/L el primer día postoperatorio y 193.325 UI/L el segundo día postintervención previo al alta, por lo que se 
sospechó una adecuada evolución hacia la resolución del cuadro. Posteriormente, se debe realizar un segui-
miento estrecho con determinación semanal de BHCG hasta la obtencion, en tres ocasiones consecutivas, de 
valores negativos. Nuestra paciente alcanzó niveles de 16.615 UI/L a las dos semanas de la intervención, pero 
en controles sucesivos se observó un aumento paulatino de los mismos hasta 41.458 UI/L a los 42 días de la 
intervención. Estos resultados alarmaron sobre la evolución tórpida de la enfermedad. Con estos resultados 
se remitió a la paciente a la Unidad de Ginecología Oncológica por sospecha de una neoplasia trofoblástica 
gestacional (NTG).  En la consulta se reexplora a la paciente sin evidencia de metástasis vaginales ni vulvares, 
ni sospecha clínica de afectación a distancia. Se solicita una RMN pélvica para valorar la extensión local, la 
cual informa de útero aumentado de tamaño a expensas de la ocupación de la cavidad endometrial e invasión 
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del miometrio por una masa de 7cm, heterogénea con imágenes quísticas y estructuras vasculares, sin invasión 
extrauterina y quistes luteínicos anexiales; y un PET-TC body incluyendo cerebro, ya que se trata de un lugar 
frecuente de metastatización de esta enfermedad, descartando su diseminación. Ante estos hallazgos se infor-
ma a la paciente del diagnóstico y de las opciones terapéuticas tras la puntuación score riesgo. Al tratarse de 
una paciente <40 años, con antecedente de gestación molar, con un intervalo inferior a 4 meses entre la gesta-
ción y el desarrollo del proceso invasivo, una BHCG en el diagnóstico inicial de aproximadamente 1.000.000 
UI/L, una masa >5cm y ausencia de metástasis, se obtiene una puntación de 6 en la escala de riesgo de la 
NTG, clasificándola en un caso de bajo riesgo. Con este resultado se plantea una alternativa médica esquema 
monoquimioterápico vs opción quirúrgica. 
La paciente manifiesta  deseo genésico cumplido y se decanta por la realización de histerectomía total y do-
ble salpinguectomía. El diagnóstico definitivo anatomopatológico informa de mola invasiva de 7x5cm con 
infiltración miometrial >50%. Este diagnóstico hace referencia una entidad infiltrativa con potencial metasta-
tizante. 
El seguimiento posterior, incluye la determinación de niveles de BHCG cada dos semanas durante tres meses 
y después de manera mensual hasta completar el año. A partir del segundo año se recomienda realizar determi-
nación de BHCG y prueba de imagen cada 6 meses hasta cumplir los tres años, para finalmente espaciar estos 
controles de forma anual hasta cumplir los 5 años. Nuestra paciente, actualmente, se encuentra en remisión 
completa; presenta buen estado general y negativización de los valores séricos de BHCG, hasta niveles inde-
tectables a los 5 meses de la intervención.

DISCUSIÓN 

La mola hidatiforme es una gestación patológica resultante de una fertilización anormal, generando un cre-
cimiento anómalo del trofoblasto. El hallazgo ecográfico  descrito en el caso clínico, así como los niveles 
extremadamente elevados de BHCG son característicos de esta patología(1).
El legrado obstétrico permite la evacuación uterina y el estudio histológico de los restos ovulares, permitiendo 
el diagnóstico definitivo de esta entidad.
La mola hidatiforme forma parte del espectro de los trastornos conocidos como “enfermedad trofoblástica 
gestacional” que abarca desde patología benigna hasta patología con capacidad invasiva/metastatizante. Todas 
ellas son entidades infraestimadas aunque de baja prevalencia. Se estima gestación molar en 1/1000 embara-
zos, siendo más frecuente la mola parcial que la completa. Hasta un 20% pueden evolucionar hacia una mola 
invasiva, siendo más frecuente en el caso de las completas (2) o hacia otras neoplasias trofobásticas gestacio-
nales; por lo que requieren controles estrechos post-tratamiento. La persistencia y/o aumento de los niveles 
de BHCG tras la intervención nos harían sospechar la evolución hacia formas invasivas(3). Actualmente la 
estadificación de la FIGO clásica para estas entidades está en desuso, usando el score de riesgo para estrati-
ficar a las pacientes en dos grupos: bajo y alto riesgo, permitiendo individualizar el tratamiento ofreciendo 
quimioterapia o cirugía en las pertenecientes al primer grupo y terapia con esquemas de poliquimioterapia en 
aquellas con alto riesgo (2).
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IMÁGENES

Imagen 1: Ecografía (urgencias): Endometrio heterogéneo con imágenes econegativas 
“en tormenta de nieve”, sin objetivarse saco gestacional intrauterino. 

Imagen 2: PET-TC de estadificación: Útero aumentado de tamaño, con hipermetabolismo patológico 
(SUVmax hasta 13,91) de distribución heterogénea. Se descarta diseminación a distancia.
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RESUMEN / ABSTRACT

Anamnesis: Paciente que presenta dolor abdominal y fiebre a las 24 horas de la colocación de endoprótesis 
metálica hepato-gastro-yeyunal por ictericia obstructiva. Exploración física: Tinte ictérico, dolor abdominal 
y fiebre. Pruebas complementarias: Se realiza analítica completa, encontrándose aumento de reactantes de 
fase aguda y se extraen hemocultivos en donde se aislan Bacteroides fragilis y Cetobacterium somerae. Diag-
nóstico: Estenosis de la vía biliar de probable etiología maligna y colangitis con bacteriemia por B. fragilis y 
C. somerae. Tratamiento: Meropenem. Evolución: Tras el tratamiento administrado, el paciente evoluciona 
favorablemente. Discusión: C. somerae es un bacilo Gram negativo anaerobio que forma parte de la flora in-
testinal, puede producir bacteriemias con foco biliar o colorrectal y es resistente a penicilinas.

ANAMNESIS 

Paciente varón de 72 años con antecedentes personales de esquizofrenia paranoide, hipotiroidismo y adeno-
carcinoma gástrico moderadamente diferenciado de patrón intestinal HER2+ (estadío ypT3N3a). El paciente 
fue intervenido 6 meses antes, tras haber recibido tratamiento oncológico neoadyuvante, realizándosele una 
gastrectomía subtotal con reconstrucción en Y de Roux. Posteriormente, seguía tratamiento oncológico con 
trastuzumab en monoterapia. Durante el seguimiento por oncología, se realiza analítica y TC de control donde 
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se observa elevación de transaminasas (AST/GOT: 1047 U/L, ALT/GPT: 1.646 U/L, GGT: 1.238 U/L), hi-
perbilirrubinemia (Bilirrubina total: 5,2 mg/dL, bilirrubina directa: 4,56 mg/dL) y dilatación de la vía biliar. 
Ante estos resultados se decide ingreso del paciente. Se completa estudio mediante colangiopancreatografía 
retrógrada endoscópica (CPRE) y se coloca una endoprótesis metálica hepato-gastro-yeyunal para solventar 
la estenosis de la via biliar. A las 24 horas de la CPRE, el paciente presenta dolor abdominal y fiebre de hasta 
38.8ºC, por lo que se solicita analítica y se extraen hemocultivos, inciándose después tratamiento antibiótico 
empírico con ciprofloxacino. Ante la persistencia de la clínica, a las 24 horas se escala a piperacilina-tazobac-
tam.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente consciente, orientado y colaborador. Normohidratado. Tinte ictérico de piel y mucosas. Febril.
-Auscultación cardíaca: Ruidos cardíacos rítmicos. No se auscultan soplos
-Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos.
-Abdomen: A la inspección se evidencian cicatrices de cirugía laparoscópica previa y de Pffannenstiel. No 
distendido. A la palpación blando,  levemente doloroso de manera difusa y especialmente en hipocondrio 
derecho, pero sin defensa, sensibilidad de rebote, ni signos de irritación peritoneal. Murphy negativo. Ruidos 
hidroaéreos presentes de tono normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica Post-CPRE:
-Hematimetría: Leucocitos 11.320/L, neutrófilos 9.910/L (Porcentaje de neutrófilos 87,5%).
-Bioquímica: AST/GOT 238 U/L, ALT/GPT 799 U/L, GGT 1.168 U/L, bilirrubina total 4,3 mg/dL, bilirrubina 
directa 3,45 mg/dL, fosfatasa alcalina 797 U/L, LDH 186 U/L, proteína C reactiva (PCR) 34,68mg/L.
- Hemocultivos: Positivos a Bacteroides fragilis y Cetobacterium somerae (Figura 1). B. fragilis sensible a 
amoxicilina/ácido clavulánico, piperacilina/tazobactam, meropenem, clindamicina, y metronidazol. C. some-
rae sensible a meropenem, clindamicina y metronidazol; resistente a bencilpenicilina, ampicilina y amoxici-
lina/ácido clavulánico.

DIAGNÓSTICOS

Estenosis de la vía biliar de probable etiología maligna.
Colangitis con bacteriemia por B. fragilis y C. somerae. 

TRATAMIENTO 

Ante el aislamiento de C. somerae en el hemocultivo, se decide escalar cobertura antimicrobiana a meropenem 
1g/8h, manteniéndose durante 8 días.
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EVOLUCIÓN

Con el antibiótico dirigido, el paciente presenta mejoría clínica y analítica progresivas. Posteriomente se 
objetiva normalización de los parámetros analíticos, siendo dado de alta asintomático al decimotercer día de 
ingreso.

DISCUSIÓN 

En nuestro caso clínico describimos una bacteriemia por C. somerae, el cuál es un bacilo Gram negativo 
anaerobio microaerotolerante que forma parte de la flora intestinal y se describió por primera vez en las heces 
de dos niños autistas que habían tomado vancomicina (1-2). Se ha estudiado como posible biomarcador para 
hacer un diagnóstico no invasivo del cáncer colorrectal probando ser útil conocer su abundancia junto la de 
otras 4 bacterias en heces para la detección de dicha neoplasia (2). 
Hasta la fecha, sólo hemos encontrado 2 casos descritos en la literatura en los que se le relaciona con bacterie-
mia o sepsis, ambos en personas de edad avanzada con enfermedades del sistema digestivo como en nuestro 
paciente (3-4). 
En el primero, se describe una bacteriemia cuyo foco fue una colecistitis necrotizante, mientras que en el 
segundo se describe un shock séptico cuyo foco se presume una diverticulitis (3-4). En nuestro caso, el foco 
también es abdominal, relacionado con una colangitis con bacteriemia post CPRE. En las guías de Tokyo 2018 
sobre el tratamiento de la colecistitis y colangitis aguda, se establece que el 2% de las bacteriemias asociadas 
a infecciones de la vía biliar relacionadas con los cuidados sanitarios son producidas por microorganismos 
anaerobios. 
Esto debe de tenerse en cuenta a la hora de pautar el tratamiento antibiótico (5). En nuestro caso uno de los 
antibióticos empíricos utilizados fue piperacilina-tazobactam. Sin embargo, en los antibiogramas de este mi-
croorganismo descritos en la literatura así como en nuestro caso, se evidencia que es resistente a penicilinas 
(con o sin inhibidores de las betalactamasas), con lo cual no está indicado su uso cuando se aisla este microor-
ganismo (1, 3). En conclusión, C. somerae puede producir bacteriemias en pacientes de edad avanzada y con 
patologías biliares como en nuestro caso.
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IMÁGENES

Figura 1: C. somerae en placa de agar Schaedler.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una mujer  95 años de edad con antecedente de deterioro cognitivo,hipertensión ar-
terial y diabetes; que consulta a su Médico de Atención Primaria por lesiones eritematosas pruriginosas y 
costrosas en extremidades inferiores de dos meses de evolución. Tratada con corticoides tópicos con escasa 
eficacia. Dermatología recomienda además emolientes y antihistamínicos vía oral. Por  fomación de ampollas 
tensas y extensión de sus lesiones a extremidades superiores y tronco, es derivada urgencias hospitalarias. 
Le inician tratamiento corticoide sistémico con prednisona y curas con betametasona/gentamicina crema. En 
revisión de su tratamiento habitual se comprueba que la prescripción de  metformina/vildagliptina coincide 
con la aparición de las lesiones cutáneas. Por posible relación causal se retira vildagliptina(inhibidor de la 
dipeptidilpeptidasa-4 IDPP-4) de la prescripción. El penfigoide ampolloso(PA) es la forma más común de 
enfermedad ampollosa autoinmunitaria. Se estima que los IDPP-4  pueden incrementar el riesgo de PA en un 
2,8%. El diagnóstico es clínico, histológico e inmunopatológico. El tratamiento son los corticoides sistémi-
cos. En nuestra paciente la suspensión de vildagliptina y remisión de las lesiones, hizo prescindir de pruebas 
anatomopatológicas.

ANAMNESIS 

Mujer institucionalizada de 95 años de edad dependiente para todas las actividades de la vida diaria. Antece-
dentes de  hipertensión arterial, diabetes Mellitus tipo 2, deterioro cognitivo, fibrilación auricular paroxística, 
hipertiroidismo y nefropatía diabética. En tratamiento con insulina glargina 10 UI en desayuno, insulina lispro 
según glucemias, metformina-vildagliptina, quetiapina y omeprazol. Consulta a su  Médico de Atención Pri-
maria por aparición de lesiones eritematosas  pruriginosas y costrosas en extremidades inferiores de aproxi-

CASOS SELECCIONADOS
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madamente dos meses de evolución. Le inicia tratamiento tópico con corticoides y realiza interconsulta no 
presencial a Dermatología que orienta el diagnóstico a xerosis senil, recomendándose continuar tratamiento 
corticoide tópico, emolientes y antihistamínicos vía oral. Por mala evolución de sus lesiones  pruriginosas, 
ampollosas y costrosas que se extienden a extremidades superiores y  tronco es derivada por su médico a ur-
gencias hospitalarias. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Presión arterial 138/80 mmHg, Frecuencia cardíaca 75 lpm, SpO2 98%. 
Consciente y desorientada por estado basal. Auscultación cardíaca: ruidos cardíacos arrítmicos, no soplos ni 
extratonos. Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado. Abdomen: blando y depresible. No im-
presiona de dolor a la palpación. Piel y mucosas: Se observan lesiones cutáneas con base eritematosa, circuns-
critas, algunas excoriadas y otras costrosas ubicadas en región dorsal, extremidades superiores e inferiores. 
Además de dos lesiones ampollosas tensas en región escapular izquierda. Signo de Nikolsky negativo. En cara 
palmar de ambas manos lesiones amplias de base eritematosa con  bordes irregulares. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica: Hb 9.2 g/dl, VCM y HCM normales, leucocitos 6350 /ul sin eosinofilia, plaquetas en límites de la 
normalidad. Glucosa 264 mg/dl, proteínas totales 5.3 g/dl, albumina 2,7 g/dl, FA 121 U/l, PCR 49 mg/l, He-
moglobina glicosilada 8.7%, Fe 15 ug/dl, ferritina 94,1 ng/ml, transferrina 127 mg/dl, IST 9%. 
Electrocardiograma: fibrilación auricular a 100 lpm, QRS estrecho, sin alteraciones de la repolarización. 

DIAGNÓSTICOS: Penfigoide ampolloso en probable relación con inhibidores de la dipeptidilpeptidasa 
4(IDPP-4).

TRATAMIENTO 

La paciente es ingresada para estudio y tratamiento de las lesiones cutáneas. Se inicia tratamiento corticoide 
sistémico con prednisona y se realiza curas con betametasona/gentamicina crema y apósitos con ácido hialu-
rónico/carnosina. 

EVOLUCIÓN

En reanamnesis y revisión de historial clínico se constata aparición de lesiones cutáneas tras aproximadamen-
te cinco meses  de haber introducido metformina-vildagliptina en su tratamiento de la diabetes. Por posible 
relación causal se retira vildagliptina de la prescripción. Durante el ingreso es preciso ajustar tratamiento in-
sulínico por tendencia a la hiperglucemia. La paciente evoluciona favorablemente, mejoría progresiva de las 
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lesiones con el tratamiento y las curas instauradas. Al alta hospitalaria se continua con prednisona vía oral en 
pauta descendente, curas si precisa y   evitar el uso de fármacos pertenecientes al grupo de IDPP4. 

DISCUSIÓN 

 El penfigoide ampolloso(PA)constituye la forma más común de enfermedad ampollosa autoinmunitaria. Su 
origen radica en la presencia de autoanticuerpos que atacan las proteínas que forman los hemidesmosomas (1). 
La incidencia es entre 4 y 22 casos por cada millón. Aumenta su riesgo ser mayor de 70 años, polimedicado 
y con comorbilidades(2). Se ha identificado una relación entre el PA y el uso antidiabéticos orales de clase  
inhibidores de la dipeptidilpeptidasa-4 (iDPP-4) (1). Actualmente, se comercializan IDPP-4 como sitagliptina, 
vildagliptina y linagliptina. Se estima que pueden incrementar el riesgo de PA en un 2,8%, siendo la vildaglip-
tina la de mayor riesgo. La latencia media hasta la aparición de las lesiones cutáneas es entre 3 y 13 meses(3). 
El cuadro clínico tiene una fase inicial de meses de duración caracterizado por  prurito en combinación con 
lesiones urticariformes eccematosas y excoriadas. En esta etapa la orientación diagnóstica no es clara, por lo 
que el manejo terapéutico puede no ser el más oportuno como en el caso expuesto. Por otro lado, la siguiente 
fase se identifica por ampollas tensas con líquido serohemático, costras y placas eritematosas de ubicación 
bilateral y simétrica (2). El diagnóstico es clínico, histológico e inmunopatológico con inmuofluorescencia 
directa (IFD). El patrón IFD es similar tanto en los PA asociados con IDPP-4 como en aquellos  que no.(4). 
No se ha demostrado que la metformina este relacionada con esta patología. El tratamiento de elección son los 
corticoides sistémicos  en pauta descendente por semanas y dosis bajas  hasta 6 meses. En caso de mal control 
se tiene experiencia con azatioprina, metotrexato y ciclofosfamida(2). En nuestro caso por la fuerte relación 
causal fármaco-latencia-PA se optó por iniciar esteroides sistémicos y  retirada de IDDP-4. La suspensión de 
vildagliptina se asoció a una remisión clínica completa  sin necesidad de realizar pruebas complementarias(1).
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IMÁGENES

Imagen 1: Cara palmar de mano con lesión amplia de base eritematosa y despegamiento cutáneo de  bordes irregulares.

Imagen 2: Lesiones cutáneas con base eritematosa, circunscritas, algunas excoriadas 
y otras costrosas ubicadas en región dorsal que correponden a ampollas rotas.
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 80 años que, tras ser intervenido quirúrgicamente de una artrodesis de tobillo derecho bajo anestesia 
raquídea L3-L4 intradural con Bupivacaína, refiere pérdida de fuerza en ambas extremidades inferiores que le 
impide el ortostatismo y la marcha autónoma. Asocia dificultad para la micción espontánea. No déficit sensi-
tivo. No refiere clínica de alteración del lenguaje ni sugestiva de afectación de pares craneales, ni de extremi-
dades superiores. Ha notado aumento de tamaño y temperatura de la extremidad inferior derecha.
Se realiza Resonancia Magnética de columna dorso-lumbar sin y con contraste. Dadas las características clí-
nicas y de imagen, así como la relación temporal con el procedimiento quirúrgico, se diagnostica de Mielitis 
dorsal de perfil inflamatorio tras la anestesia intradural. Se comienza tratamiento con corticoides con mejoría 
lenta y progresiva del cuadro. Además, se realiza Eco-doppler venoso del miembro inferior derecho que con-
firma el diagnóstico de trombosis venosa profunda.

ANAMNESIS 

Varón de 80 años que, tras ser intervenido quirúrgicamente de una artrodesis de tobillo derecho bajo anestesia 
raquídea L3-L4 intradural con Bupivacaína, acude al Servicio de Urgencias por pérdida de fuerza de ambas 
extremidades inferiores (de predominio derecho) que le impide el ortostatismo y la marcha autónoma asociada 
a una disfunción autonómica. No presenta alteración de la sensibilidad ni otra focalidad neurológica.  
Antecedentes personales: no alergias medicamentosas conocidas, hiperlipemia, Ictus isquémico en el territo-
rio de la arteria cerebral media izquierda e Insuficiencia renal crónica grado 3.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración neurológica: vigil, colaborador, orientado. Lenguaje oral y pares craneales normal. Sistema mo-
tor: fuerza conservada en las extremidades superiores; paraparesia con claudicación precoz de ambas extre-
midades inferiores, de predominio derecho con paresia global 4/5. Reflejos osteotendinosos conservados y 
simétricos en extremidades superiores, hiporreflexia rotuliana (más hipoactivo en lado derecho), arreflexia 
aquílea. Reflejo cutáneo plantar extensor bilateral. Sensibilidad: táctil normal, incluida área genital; abolida 
vibratoria distal en extremidades inferiores (conservada a nivel de rodilla). No dismetría en extremidades su-
periores. Reflejo cutáneo abdominal conservado. 
Exploración general: Auscultación pulmonar sin alteraciones. Auscultación cardíaca: rítmico, sin soplos. 
Edema y eritema de extremidad inferior derecha, con confirmación de trombosis venosa profunda con Eco-
doppler de miembros inferiores.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica sanguínea: sin alteraciones. Serologías negativas. Perfil autoinmune negativo (se descarta en gran 
medida las mielitis autoinmunes)
RM de columna dorsal-lumbar sin y con contraste: se objetiva una alteración de la morfología y señal de la 
médula dorsal desde nivel del disco D7-D8 hasta el disco D11-D12. Alteración de señal en los planos más 
superficiales de la región lumbar inferior compatible con edema, sin otros hallazgos asociados. (Imagen 1, 
Imagen 2)
Eco-doppler venoso del miembro inferior derecho (MID): se identifica extenso trombo que se extiende desde 
la porción proximal de la vena femoral común derecha hasta cranealmente la ilíaca externa homolateral. Ha-
llazgos compatibles con trombosis venosa profunda del MID. 
Electrocardiograma: ritmo sinusal. Datos de hipertrofia ventricular izquierda.
Rx de Tórax: normal
Ecografía abdominal: sin hallazgos significativos salvo hipertrofia prostática.
Ecocardiograma: sin alteraciones.

DIAGNÓSTICOS

Mielitis dorsal de perfil inflamatorio tras anestesia raquídea.
Trombosis venosa profunda del miembro inferior derecho.

TRATAMIENTO 

Una vez se sospecha el diagnóstico de mielitis dorsal por efectos tóxicos del anestésico, se inicia tratamiento 
con corticoides a dosis altas (bolo de 1 gr iv de metilprednisolona) durante 5 días.
Además, se inicia anticoagulación por la trombosis venosa profunda del miembro inferior derecho (motivo por 
el cual no se realiza punción lumbar para el estudio del líquido cefalorraquídeo)
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EVOLUCIÓN

Paciente que ingresa en Neurología por paraparesia y retención urinaria de una semana de evolución, de inicio 
agudo, tras intervención quirúrgica con raquianestesia.
Dadas las características clínicas y de imagen, así como la relación temporal con el procedimiento quirúrgico, 
se considera como diagnóstico más probable un origen tóxico en relación con reacción idiosincrática a Bu-
pivacaina. Tras el inicio de corticoides a dosis altas, el paciente presenta mejoría lenta y progresiva desde el 
punto de vista motor, persistiendo al alta paraparesia leve de predominio derecho que permite marcha dificul-
tosa con andador. Finalmente, se traslada a otro centro hospitalario para continuar convalecencia y tratamiento 
rehabilitador que inició durante el ingreso.

DISCUSIÓN 

La mielitis tóxica es una condición neurológica que se presenta como resultado de la exposición a diversas 
toxinas, incluidos metales pesados, solventes orgánicos y ciertas drogas. Se caracteriza por la inflamación de 
la médula espinal, lo que puede llevar a síntomas como debilidad muscular, pérdida de sensibilidad y disfun-
ciones autonómicas.
Los síntomas de la mielitis tóxica pueden variar dependiendo del agente causal y la duración de la exposición. 
Los pacientes suelen presentar debilidad progresiva en las extremidades, alteraciones en la función urinaria y 
trastornos sensoriales (1). La rapidez de aparición de los síntomas es un factor importante para el diagnóstico 
y la intervención temprana.
El diagnóstico se basa en una combinación de historia clínica, exploración neurológica, resonancia magnética 
y análisis del líquido cefalorraquídeo. Este último puede mostrar signos de inflamación, como la presencia de 
pleocitosis linfocitaria y elevación de proteínas (2). Es esencial realizar una historia detallada de exposición a 
sustancias tóxicas para establecer un vínculo causal.
El tratamiento consiste en el uso de corticosteroides para reducir la inflamación y mejorar la función neuroló-
gica en algunos casos (3). Sin embargo, el pronóstico varía y depende de la gravedad de la lesión y la rapidez 
en la identificación y tratamiento de la condición.
En conclusión, la mielitis tóxica es una entidad clínica importante que puede resultar de la exposición a diver-
sas toxinas. El diagnóstico temprano y la intervención son cruciales para mejorar el pronóstico. La investiga-
ción continua sobre los mecanismos patogénicos y las estrategias de tratamiento es esencial para abordar esta 
compleja condición
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IMÁGENES

Imagen 1: RM dorso-lumbar con contraste iv: una hiperintensidad en T2 desde D7-D8 hasta el disco D11-D12

Imagen 2: : RM dorsal corte axial: lesión hipertensa en T2 axial a nivel de D10
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un hombre de 48 años, originario de Brasil, sin antecedentes personales relevantes, 
quien acudió a urgencias por episodio de dolor torácico e hipertensión. El electrocardiograma no presentaba 
alteraciones, mientras que la ecocardioscopia mostraba disfuncion ventricular severa asociada a aumento de 
troponina I ultrasensible (us). Ingresó con el diagnóstico de infarto agudo de miocardio, realizandose una 
coronariografía que descartó enfermedad coronaria. El diagnóstico provisional fue infarto de micoardio con 
arterias coronarias sin lesiones (MINOCA) y disfunción ventricular moderada secundaria. Se solicitó una re-
sonancia magnética cardíaca, que evidenció datos sugestivos de miocardiopatía de estrés (ME) o síndrome de 
Tako-Tsubo, dándose de alta con este diagnostico. 
Dos meses despúes, acudió por otro episodio de dolor torácico, presentando descenso del segmento ST en 
ECG, elevación de troponina I us y disfunción ventricular severa. Ingresó en la unidad de cuidados intensivos 
con el diagnóstico de miocarditis. 
Posteriormente, en el ecocardiograma de control se observó función ventricular recuperada, apoyando el diag-
nostico de sindrome de Tako-Tsubo. Sin embargo, dada la presencia de hipertensión arterial de difícil control 
en edad joven, y los dos episodios de ME, se realizaron estudios hormonales con resultado sugestivo de feo-
cromocitoma. Se inció tratamiento con antagonistas de receptores alfa y se solicitó un SPECT-TC para loca-
lizar la lesión. El estudio de de imagen objetivó una masa en la glandula suprarenal derecha que se intervinió 
quirurgicamente. Durante el seguimiento el paciente ha permanecido asintomatico, pudiéndose suspender el 
tratamiento antihipertensivo. 
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ANAMNESIS 

El paciente ha tenido que consultar en dos ocasiones en el servicio de urgencias de su centro de salud y del 
hospital, respectivamente. Se presenta por primera refiriendo un cuadro de malestar general mal definido, 
acompañado de sudoración fría, presión centrotorácica y episodios intermitentes de náuseas con una duración 
aproximada de una hora. Inicialmente, es evaluado en el área de urgencias de su centro de salud, donde se de-
tecta hipertensión arterial severa, con una presión arterial sistólica de 200 mmHg y diastólica de 120 mmHg. 
El paciente niega antecedentes recientes de infecciones, ni otros eventos significativos.
Dos meses después, el paciente regresa a urgencias con opresión torácica, náuseas, vómitos y disnea, sin nin-
gún desencadenante claro. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

- Primera presentación: Presión arterial: 196/90mmHg, frecuencia cardíaca: 90 latidos por minuto, saturación 
O2 basal: 90% Auscultación cardíaca: tonos ritmicos, sin soplos Auscultación pulmonar: crepitantes finos 
bibasales
- Segunda presentación: Presión arterial: 90/70 mmHg, frecuencia cardíaca: 100 latidos por minuto, resto 
normal

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

ECG primer ingreso: ritmo sinusal a 80 lpm, QRS estrecho, eje normal, sin alteraciones agudas en la repola-
rización 
ECG segundo ingreso: ritmo sinusal a 100 lpm, QRS estrecho, eje normal descenso de ST de 1 mm en aVF, 
D II y D III
Analítica primer ingreso: Hemoglobina 15.7 g/dL plaquetas 299 x 10^9/L, creatinina 1 mg/dL, iones normales. 
Troponina I us 5621-6521 pg/mL, NT pro-BNP 884 pg/mL. PCR-Covid negativa. Serologia Chagas: Negativa
Analítica segundo ingreso:  Troponina I us 3912 pg/mL, creatinina 2 mg/dL, pO2 56 mmHg, lactato 5.2 
mmol/L. metanefrine
Radiografía tórax: Silueta cardiaca de tamaño y morfología normales. No se observan condensaciones o ma-
sas en el parénquima pulmonar. Estructuras óseas visualizadas de morfología y densidad normales. 
Ecocardiograma primer ingeso: Cavidades cardiacas de tamaño normal. Aorta ascendente de diámetro normal. 
Ventrículo izquierdo de espesor normal y función sistólica global moderadamente deprimida (FEVI 33% por 
biplano) por hipoquinesia difusa. Patrón de llenado mitral con alteración de la relajación. Sin vavulopatías. 
Ventrículo derecho con contractilidad normal. Cava inferior no dilatada con colapso inspiratorio fisiológico. 
Ausencia derrame pericárdico. 
Ecocardiograma segundo ingreso: Ventrículo izquierdo de espesor normal y función sistólica global severa-
mente deprimida (FEVI 25% por biplano) por acinesia de los segmentos medios y apicales e hipercontracti-
bilidad de los basales 
Coronariografía: arterias coronarias sin lesiones
Resonancia cardiaca una semana tras el primer ecocardiograma: Cámaras cardiacas de tamaño normal. 
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Ventrículo izquierdo con ligera hipertrofia septal, con función sistólica global y segmentaria normales. 
Ventrículo derecho no hipertrófico con contractilidad normal. Mínimo derrame pericárdico. Patrón leve de 
edema miocárdico en los segmentos basales e inferiores. El estudio de realce tardío también mostró un leve 
patrón de captación en los mismos segmentos.
SPECT-CT abdominal: nódulo de 3 cm en la glándula suprarrenal derecha.

DIAGNÓSTICOS

Diagnóstico inicial: síndrome coronario agudo
Diagnósticos intermedios: infarto miocárdico con arterias coronarias sin lesiones y síndrome de Tako-Tsubo
Diagnóstico final: feocromocitoma

TRATAMIENTO 

Extirpación quirúrgica del nódulo 

EVOLUCIÓN

El paciente ingresa inicialmente con sospecha de síndrome coronario agudo. En el estudio angiográfico se des-
cartan lesiones coronarias obstructivas, por lo que se llega al diagnóstico de Infarto de Miocardio con Arterias 
Coronarias No Obstructivas (MINOCA, siglas en ingles), con disfunción ventricular moderada secundaria. 
Cinco días después, se realizó una resonancia magnética cardíaca compatible con la fase de resolución de una 
miocardiopatía de estrés. El paciente fue dado de alta con el diagnóstico previo para seguimiento ambulatorio 
en 3 meses, junto con tratamiento antihipertensivo: ramipril 10 mg al día, bisoprolol 2,5 mg al día y espirono-
lactona 25 mg al día.
Sin embargo, dos meses después, el paciente regresó a urgencias con opresión torácica,
náuseas, vómitos y disnea. Las pruebas de laboratorio revelaron elevación de troponina I us, insuficiencia 
renal aguda e insuficiencia respiratoria hipoxémica. El ECG mostró descenso del segmento ST en las deriva-
ciones inferiores. Fue ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos con diagnóstico de posible miocarditis, 
donde se inició tratamiento de soporte. Una ecocardiografía a pie de cama reveló una fracción de eyección 
severamente deprimida debido a acinesia de los segmentos medios y apicales e hipercontractibilidad de los 
basales, lo que sugería un síndrome de Tako-tsubo. Además, las pruebas de PCR viral, serologías y hemo-
cultivos resultaron negativas. El paciente se recuperó rápidamente de la fase aguda. Tres días después, fue 
transferido al servicio de Cardiología, donde un ecocardiograma de control mostró una fracción de eyección 
recuperada, apoyando el diagnóstico de síndrome de Tako-tsubo. Debido a la sospecha clínica basada en la cri-
sis hipertensiva y los dos episodios de lo que parecía ser miocardiopatía de estrés, se midieron metanefrinas y 
catecolaminas plasmáticas y urinarias, sugiriendo un feocromocitoma. En consecuencia, se realizó un SPECT-
CT abdominal para localizar la lesión, revelando un nódulo de 3 cm en la glándula suprarrenal derecha. Se 
iniciaron alfa bloqueantes junto con los beta bloqueantes. El paciente se valoró también por parte de endocri-
nología indicando el tratamiento quirúrgico y realizando seguimiento por su parte. Finalmente, el paciente fue 



sometido a cirugía para extirpar el nódulo. Durante el seguimiento, ha permanecido asintomático, retirándose 
por completo el tratamiento farmacologico sin recurrencias de las crisis hipertensivas. 

DISCUSIÓN 

En este caso clínico, se presenta la evolución de un hombre de 48 años con dos episodios de dolor torácico, 
disfunción ventricular severa y elevación de troponina I us, inicialmente diagnosticado con infarto de mio-
cardio con arterias coronarias sin lesiones (MINOCA). El uso de resonancia magnética cardíaca reveló ca-
racterísticas compatibles con miocardiopatía de estrés ya que la función ventricular se recuperó tras el primer 
episodio (1). Sin embargo, la recurrencia del dolor torácico, junto con la elevación de troponina y la disfunción 
ventricular, generó preocupación diagnóstica, conduciendo a una reevaluación.  
El hecho de que el paciente presentara hipertensión de difícil manejo, a pesar de su edad relativamente joven, 
en combinación con dos episodios de miocardiopatía de estrés, sugirió la posibilidad de un desencadenante 
secundario. Esto llevó a la solicitud de estudios hormonales, que resultaron sugestivos de feocromocitoma, 
una patología rara, pero relevante en este contexto clínico. 
El feocromocitoma, un tumor productor de catecolaminas, puede ser un desencadenante del síndrome de Tako-
Tsubo debido al efecto hipertensivo y vasoespástico de las catecolaminas sobre el sistema cardiovascular (2).
Tras localizarse una masa en la glándula suprarrenal derecha mediante SPECT-TC, se llevó a cabo una resec-
ción quirúrgica de la lesión, lo que permitió una mejoría clínica notable. La resolución de la hipertensión y 
la ausencia de recurrencias tras la intervención apoyan que el feocromocitoma fue el desencadenante de los 
episodios de miocardiopatía por estrés. 
En conclusión, este caso ilustra la importancia de una evaluación integral del MINOCA como diagnóstico pro-
visional, asegurando que las causas específicas de SCA, incluida la miocardiopatía de estrés (sdr. Tako-Tsubo), 
se investiguen a fondo (3). Además, cuando se sospeche una miocardiopatía de estrés, se debe descartar un 
feocromocitoma, siendo fundamental para tratar adecuadamente la causa subyacente y prevenir recurrencias 
de miocardiopatía y complicaciones graves. Tambien este caso hace hincapié en la importancia de tener un 
abordaje interdisciplinario de los pacientes complejos.
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IMÁGENES

Imagen 1: SPECT-CT abdominal nódulo de 3 cm en la glándula suprarrenal derecha

Imagen 2: Resonancia magnética secuencia T2: edema miocárdico en los segmentos basales e inferiores 
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RESUMEN / ABSTRACT

El síndrome de Charles-Bonnet se trata de una entidad clínica en la que aparecen alucinaciones visuales en 
pacientes con déficit visual sin una patología orgánica de base y que los síntomas no se asocien a alguna pato-
logía psiquiatrica subyacente. El diagnóstico se realiza por exclusión de otras patologías que produzcan este 
tipo de sintomatología. El tratamiento es sencillo, y principalmente está orientado a tratar la causa de pérdida 
de visión o aliviar síntomas acompañantes. 

ANAMNESIS 

Se trata de una paciente de 79 años, diabética tipo 1, depresión y ansiedad, hipoacusia bilateral, DMAe avan-
zada OD y retinopatía diabética proliferativa. Consulta por cuadro de 2 días de evolución consistente en episo-
dio de alucinaciones visuales en el OD, en el que refiere que veía claramente caras, manteles, ropas, cortinas, 
flores. No refiere otra sintomatología oftalmológica, ni ninguna sintomatología neurológica asociada. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente consciente, orientada, colaboradora. Exploración neurológica: pupilas isocóricas normorreactivas, 
movimientos oculares conservados, lenguaje verbal conservado y fluido, fuerza y sensibilidad sin alteracio-
nes, romberg negativo, marcha sin alteraciones, no focalidad neurológica. Exploración oftalmológica. Ojo de-
recho: en cuanto a agudeza visual solo observa movimiento de manos. En la biomicroscopia del polo anterior 
presenta córnea transparente, cámara anterior formada sin signos inflamatorios, pupila discórica, conjuntiva 
bulbar y tarsal de aspecto normal. 
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza tomografía de coherencia óptica macular: Ojo derecho: Atrofia macular, fibrosis subretiniana y 
membrana epi retiniana grado I.

DIAGNÓSTICOS

- Síndrome de Charles-Bonnet
- DMAE avanzada.

TRATAMIENTO 

Lágrimas artificiales 5 veces al día. 

EVOLUCIÓN

La paciente acude a revaloración una semana después y no presenta cambios respecto a previos. Se le explica 
que deberá convivir con dichas alucinaciones y la paciente lo comprende.

DISCUSIÓN 

El sindrome de Charles-Bonnet es una condición en la cual tiene lugar alucinaciones visuales resultado de un 
daño en la vía visual. Los pacientes permanecen con la cognicion y el juicio intactos. Las alucinaciones pue-
den ser simples o complejas. Las simples incluyen formas, colores o figuras geométricas. Las complejas abar-
can formas reconocibles como caras, figuras, incluso objetos comunes. Se desconoce la prevalencia exacta de 
esta entidad; sin embargo se estima que entre el 11-15% de los pacientes con daño visual experimentan estas 
alucinaciones. Entre los países que cuentan con registros de los casos varían considerablemente. En china, 
8.3%, en Dinamarca, 17.5% y en España 1.4%. 
El origen de estas alucinaciones podría estar relacionado con un fenómeno de desaferentación neuronal que 
produce un incremento en la excitabilidad de las neuronas ocasionando cambios moleculares en áreas cortica-
les especializadas en la percepción de imágenes.
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IMÁGENES

Imagen 1: Fondo de ojo 

Imagen 2: OCT
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 61 años pluripatológico, fue sometido a una cirugía de sustitución valvular mitral y revascularización 
coronaria. En el postoperatorio sufrió complicaciones como shock hemorrágico postoperatorio e insuficiencia 
respiratoria,lo que resultó en una estancia prolongada en la unidad de reanimación. Al sexto día, precisa ter-
cera intervención para reparar una fuga periprotésica provocó un empeoramiento neurológico con paraplejia 
completa y paresia del brazo derecho.
La resonancia magnética reveló un extenso hematoma epidural desde C6 hasta L4, comprimiendo el cordón 
medular y causando mielopatía isquémica se descartó la opción quirúrgica por la extensión y características 
de la lesión, el paciente mantuvo su estabilidad cardiológica, mostrando progresiva mejoría en cuanto a pato-
logía infecciosa y renal. Sin embargo, permaneció dependiente de ventilación mecánica por parálisis frénica, 
requiriendo traqueostomía y como secuela neurológica establecida paresia de miembro superior derecho y 
paraplejia completa; requiriendo traslado a unidad de parapléjicos.
Este caso ilustra la complejidad y el riesgo de complicaciones neurológicas en pacientes de tras todo tipo de 
cirugía que implique necesidad de anticoagulación y destaca la importancia de un manejo multidisciplinario y 
la necesidad de valoración neurológica temprana

ANAMNESIS 

Paciente masculino de 61 años de edad con antecedentes de trasplante hepático por cirrosis hepática por Virus 
de hepatitis C, con recidiva tratado con velpatasvir, diabetes tipo 2, angiodisplasia colónica, infarto lacunar en 
ganglios basales sin secuelas y múltiples ingresos por neumonía.
Es intervenido de forma programada para sustitución valvular mitral por prótesis mecánica y revasculariza-
ción miocárdica de un vaso, reintervenido en el posoperatorio inmediato por hemorragia del lecho quirúrgico 
con necesidad de perfusión de vasoactivos.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Al ingreso en reanimación se encontraba hemodinámicamente inestable con necesidad de drogas vasoactivas, 
intubado, sedado y conectado a ventilación mecánica; en las primeras 48h post-operatorias presenta mala 
evolución desde el punto de vista respiratorio, destete fallido de ventilación mecánica la tomografía informa 
infiltrados pulmonares alveolares en lóbulo superior derecho y consolidación con broncograma áereo en el 
superior izquierdo, asi como derrame pleural bilateral por lo cual se realizó toracocentesis bilateral; en este 
momento la exploración neurológica sin ninguna alteración. 
En su sexto día postoperatorio es reintervenido para reparación de fuga periprotésica, reingresa a la unidad 
sedado y con empeoramiento gasométrico, posteriormente se realiza ventana neurológica con la siguiente 
respuesta:Consciente, lenguaje expresivo no evaluable por traqueostomía, comprende órdenes sencillas; Mira-
da centrada sin oftalmoparesia, Campimetría por confrontación sin déficits; No paresia facial, nervios cranea-
les inferiores sin anomalías; Paresia 2+/5 de miembro superior derecho proximal (no logra elevación completa 
contra gravedad), Paraplejia completa, respuesta cutánea-plantar izquierda extensora y derecha indiferente así 
como anestesia de extremidades inferiores y tronco con nivel sensitivo D7 (a partir del que comienza a notar 
estímulo nociceptivo), hipoestesia braquial derecha, por lo cual se solicita valoración por el servicio de neu-
rología y resonancia magnética evidenciándose hematoma epidural anterior que se extiende desde C6 a L4, 
hematoma epidural posterior de menos espesor que se extiende desde el segmento dorsal hasta L4 y signos de 
mielopatía isquémica-compresiva, foco de mielopatía en vertiente anterolateral derecha del cordón medular a 
la altura de C3. Es valorado por el servicio de neurocirugía quienes desestiman tratamiento quirúrgico

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-TAC Tórax: Infiltrados pulmonares alveolares peribronquio-vasculares en LSD y consolidación con bronco-
grama áereo en LSI. Derrame plerual bilateral con una cámara máxima bilateral de 6,6 cm en el lado derecho 
y 4,6 en el izquierdo, con atelectasias pasivas de la práctica totalidad de ambos lóbulos pulmonares inferiores
-RM: Se identifica una colección marcadamente heterogénea, localizada en el espacio epidural anterior del 
canal raquídeo, desde C6 hasta L4. comprimiendo el cordón medular con signos de mielopatía isquémica. 
Colección epidural posterior en segmentos dorsales y lumbares, con características sugestivas de hematoma 
epidural en diferentes estadios. Foco mielopático en el cordón medular cervical en C3, y fractura de aplasta-
miento crónica en D12.
Estudio neurofisiológico: - ENG: Frénico bilateral: no se obtienen respuesta. EMG:Afectación axonal aguda, 
sobre ambos nervios frénicos -Una neuropatía mixta sobre nervio peroneal izquierdo (CPE), a nivel de la ca-
beza del peroné. No se observan signos de polineuropatía en los nervios explorados, ni datos de denervación 
aguda/activa en MMII en la actualidad

DIAGNÓSTICOS

-Valvulopatía mitral; Enfermedad coronaria.
-Paraplejía secundaria a hematoma subdural.
-FRANO; depresión, Traqueostomía por IOT prolongada.
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TRATAMIENTO 

A nivel respiratorio :Traqueotomía con ventilación mecánica en modo CPAP con presiones de soporte en torno 
a 16-17 mmHg y volúmenes tidal de 400ml. 
A nivel hemodinámico: Noradrenalina a 0,05mcg/Kg/min para mantener TAM 75mmHg. 
A nivel renal: Furosemida 20mg/6h con diuresis >0,5ml/Kg hora y mantenimiento de parámetros de función 
renal. Necesidad de terapia de sustitución renal por periodos. 
Del hematoma epidural: Contraindicada la cirugía por parte del servicio de Neurocirugía por el tiempo de 
evolución y la extensión del mismo. Manejo por parte del servicio de rehabilitación. 
A nivel infeccioso: Antibioticoterapia dirigida por cultivos.

EVOLUCIÓN

Paciente evolucionó favorablemente en el punto de vista cardiológcio sin necesidad de vasoactivos y resolu-
ción de parámetros infecciosos, pero requirió traqueostomía por dependencia de ventilación mecánica. 
Desde el punto de vista neurológico conciente y orientado, pupilas isocóricas normoreactivas, no oftalmopare-
sia, campimetría sin déficits, facial sin déficits, paresia 2/5 de miembro superior derecho proximal, paraplejia 
completa sin ninguna mejoría, por lo que se gestiona traslado a hospital nacional de parapléjicos para rehabi-
litación y manejo.

DISCUSIÓN 

Hematoma espinal epidural espontáneo posee una incidencia de 1 caso por millón de habitantes. Existen fac-
tores predisponentes como las discrasias sanguíneas, la toma de anticoagulantes o antiagregantes, la patología 
tumoral, entre otras. 
Se considera una emergencia neurológica ya que puede causar déficits neurológicos rápido e irreversibles, por 
lo cual resulta imprescindible el diagnóstico y tratamiento precoz.
El pronóstico se correlaciona con el tamaño y el nivel al cual se encuentre el hematoma, el grado de déficit 
neurológico al inicio y el tiempo transcurrido desde la aparición de la clínica y el tratamiento. En este caso, el 
paciente contaba con un contexto posquirúrgico de alto riesgo, exacerbado por la necesidad de anticoagula-
ción y su historial de múltiples comorbilidades. 
La evolución neurológica fue desfavorable, manifestándose con paraplejia completa y paresia del miembro 
superior derecho, complicación que tiene un impacto significativo en la calidad de vida y que, en casos graves 
como este, puede resultar irreversible.
El tratamiento de elección es la laminectomía descompresiva y la evacuación del hematoma antes de que 
las secuelas neurológicas sean irreversibles. Este caso subraya la importancia de una valoración neurológica 
precoz en pacientes de alto riesgo, especialmente en aquellos con intervenciones quirúrgicas complejas y 
anticoagulación concomitante. 
La ausencia de posibilidades terapéuticas en este paciente resalta un área crítica en la medicina, pues el abor-
daje en etapas avanzadas continúa representando un desafío sin soluciones óptimas, y su pronóstico sigue 
siendo pobre en aquellos con paraplejía establecida.
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IMÁGENES

 

Imagen 1: RM de columna cervico-torácica. Corte sagital en T2, Transversal T1, 
evidencia de hematoma epidural desde D6 a L4, grosor máximo de 10 mm(círculo azul) 
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RESUMEN / ABSTRACT

Una mujer de 38 años con melanoma metastásico refirió pérdida bilateral de visión después de la tercera dosis 
de ipilimumab. 
En el fondo de ojo se observaron desprendimientos serosos bilaterales con desprendimientos de epitelio pig-
mentario. 
La tomografía de coherencia óptica confirmó la presencia de los desprendimientos serosos, y con la angio-
grafía fluoresceínica se observaron múltiples áreas de fuga en el epitelio pigmentario de la retina. El trata-
miento con ipilimumab se suspendió. 
La paciente rechazó el tratamiento con dosis altas de corticosteroides. 
Tres meses después de la presentación inicial, desarrolló pérdida total de la visión en un ojo sin resolución de 
los desprendimientos serosos de ambos ojos

ANAMNESIS 

Mujer de 38 años con melanoma cutáneo metastásico tratado con ipilimumab 3 mg/kg cada 3 semanas. 
Durante la tercera dosis refirió disminución bilateral e indolora de la visión.

EXPLORACIÓN FÍSICA

La agudeza visual máxima (AV) en el ojo derecho (OD) era 0.16 y en el ojo izquierdo (OI) 0.20. 
El fondo de ojo (FO) mostró desprendimientos serosos de retina (DsSR) multifocales y bilaterales. 
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la angiografía fluoresceínica (AGF) se apreciaban múltiples áreas de fuga (Fig.1A). Con la OCT se ob-
servaron los DsSR acompañados de desprendimientos serosos del EPR (DsEP) (Fig.1B). Ipilimumab se sus-
pendió de forma permanente.

DIAGNÓSTICO: Toxicidad ocular por ipilimumab.

TRATAMIENTO 

Ipilimumab se suspendió de forma permanente. Se propuso terapia sistémica con corticosteroides en dosis 
altas para tratar la reacción inmunomediada grave, lo cual la paciente rechazó. 

EVOLUCIÓN

Tres meses después, su visión se había deteriorado gravemente: la AV en el OD era 0.1 y en el OI movimiento 
de manos. En el FO había DsSR bilaterales. En la AGF se apreciaban múltiples áreas de fuga asociadas a 
aumento de la fluorescencia de fondo (Fig.2A). En la autofluorescencia se distinguían zonas hipoautofluo-
rescentes con zonas de hiperautofluorescencia que coincidían con los DsSR. La OCT mostró múltiples DsEP 
asociados a DsSR (Fig.2B). En la angioOCT destacaban áreas de oscuridad que correspondían a los DsSR con 
vasos coroideos anormales y telangiectásicos. 

DISCUSIÓN 

En 2011 se aprobó ipilimumab, un anticuerpo antagonista del CTLA-4, para el tratamiento del melanoma cu-
táneo avanzado no resecable, mostrando beneficios significativos en la supervivencia de los pacientes (1). Sin 
embargo, este tratamiento puede producir efectos adversos inmunitarios graves que requieren reconocimiento 
y manejo rápido, diferentes a los de la quimioterapia tradicional (2).  Las complicaciones oftalmológicas son 
raras (menos del 1% de los casos) y suelen manifestarse como uveítis, epiescleritis y escleritis (2). Wong RK et 
al (3), describen un caso de síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada inducido por ipilimumab con desprendimien-
tos serosos de  retina. El caso descrito en este artículo tiene similitudes, pero nuestra paciente no tenía in-
flamación intraocular, ni hiperemia del nervio óptico y tenía desprendimientos del epitelio pigmentario bilate-
rales. Además en la angioOCT se observaron alteraciones vasculares coroideas. Crews et al (4), asociaron el 
desprendimiento seroso bilateral con la infusión de ipilimumab. Mantopoulus D et al (5), describieron un caso 
de coroidopatía y desprendimientos serosos bilaterales de retina relacionado con el ipilimumab, considerando 
un mecanismo pato-fisiológico autoinmune o isquémico. Ante el cuadro retiniano, los hallazgos coroideos y 
la progresiva evolución, pensamos en una vasculopatía isquémica por ipilimumab que se presentó como una 
CSC. Con el desarrollo de nuevos tratamientos y con la creciente incidencia de melanoma cutáneo, es im-
perativo que el oftalmólogo esté al tanto de los posibles efectos adversos. La atención a los cambios visuales 
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y los exámenes periódicos del fondo de ojo son una parte importante del control mientras se usa ipilimumab. 
Es importante destacar en esta paciente que el reconocimiento temprano y la interrupción del tratamiento con 
ipilimumab no dieron como resultado la resolución de la CSC.
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IMÁGENES
 

Imagen 1: Imágenes tomadas al diagnóstico
A: Angiofluoresceíngrafía con focos hiperfluorescentes bilaterales multifocales en polo posterior con fugas subretinianas. 

B: OCT en la que se observa áreas hiporreflectivas debajo de la retina, sugestivas 
de líquido subretiniano acompañados de DsEP bilateralmente.



LAURA DE JUAN HERNÁNDEZ

104

Imagen 2: Imágenes tomadas a los tres meses. Se evidencia escasa resolución anatómica.
A: En la angiografía fluoresceínica se aprecian múltiples áreas de fuga asociado a aumento de la fluorescencia de fondo. 

B: La OCT muestra múltiples DsEP asociados a DsSR.
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de una mujer de 68 años pluripatológica que consultó en urgencias por síndrome febril 
en contexto de celulitis orbitaria secundaria a traumatismo craneoencefálico previo. Ingresó en la Unidad de 
Enfermedades Infecciosas por una infección aguda de piel y partes blandas que fue tratada con antibioterapia 
empírica. Como complicaciones se objetivaron una insuficiencia cardiaca aguda con edema agudo de pulmón, 
un síndrome de deprivación dopaminérgica o síndrome neuroléptico maligno-like, así como un cuadro diarrei-
co por Clostridioides difficile que precisó de un abordaje multidisciplinar para la resolución de los mismos.

ANAMNESIS 

Mujer de 68 años.
Sin alergias conocidas.
Con antecedentes de obesidad, dislipemia, hipotiroidismo, parkinsonismo, fibrilación auricular, disfunción 
ventricular izquierda y trastorno ansioso-depresivo. 
En tratamiento crónico con: rosuvastatina, eutirox, levodopa-carbidopa, pramipexol, rasagilina, amiodarona, 
bisoprolol, apixaban, sertralina, lorazepam y omeprazol. 
Acude por malestar general, fiebre de 39 ºC, edema y dolor facial derecho. 
Refiere caída accidental la semana previa con traumatismo facial derecho.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

TA 110/62 mmHg, FC 56 lpm, SpO2 94 % y Tª 38,2 ºC. 
Se encontraba postrada con mal estado general pero consciente, orientada y colaboradora. 
Presentaba temblor de reposo sin ninguna focalidad neurológica. 
A la exploración destaca una zona extensa de eritema, edema y tumefacción en zona facial derecha con 
intenso rubor; secreción purulenta a nivel lagrimal derecho; edema palpebral derecho y un hematoma man-
dibular. 
La auscultación cardiaca era arritmica con frecuencia controlada. En el resto de la exploración por órganos 
y sistemas no se objetiva ninguna alteración relevante.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

De la analítica básica destaca: Hb 11,6 g/dl; leucocitos 18,080 /uL (N 88,6%), plaquetas 120,000 /uL; Glu-
cosa 141 mg/dl, urea 87 mg/dl, creatinina 1,24 mg/dl (FG 45), GOT 37 U/L, GPT 38 U/L, LDH 314 U/L, 
CK 667 U/L, PCR 263,87 mg/dl, PCT 8,08 ng/ml. 
Urocultivo: positivo para S. simulans multisensible
Hemocultivos: negativos
Se solicitó TC cerebral en el que se objetivó hematoma frontal y periorbitario derecho, observándose que el 
globo ocular mantenia su morfología conservada y con densidad dentro de la normalidad. 
No se observan signos de contusiones o fracturas oculares, pero si un marcado edema del tejido celular sub-
cutáneo de la hemicara derecha (Imagen 1).

DIAGNÓSTICOS

Fue diagnosticada de: 
-Infección aguda de piel y partes blandas: celulitis orbitaria y facial derecha. 
-Hematoma frontal y periorbitario derecho.
-Insuficiencia renal aguda prerrenal.
-Edema agudo de pulmón.
-Síndrome diarreico por Clostridioides difficile.
-Síndrome maligno dopaminérgico.

TRATAMIENTO 

Desde Urgencias se instauró antibioterapia empírica con piperacilina-tazobactam 4 g/500 mg cada 6 horas y 
clindamicina 600 mg cada 8 horas por vía intravenosa, que se escala posteriormente a meropenem 1 g cada 
8 horas y vancomicina 1 g cada 12 horas por vía intravenosa dada la alta gravedad del cuadro, cumpliendo 
un total de 14 días de tratamiento antibiótico.
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EVOLUCIÓN

Tras el inicio de la antibioterapia, la paciente presentó buena evolución desde el punto de vista infeccioso, 
con resolución de la celulitis y descenso progresivo de reactantes. Fue valorada por Oftalmología, quienes 
realizaron una exploración oftalmológica completa y proporcionaron indicaciones de curas adecuadas. Como 
complicación infecciosa, presentó diarrea por Clostridioides difficile, que precisó de tratamiento con vanco-
micina oral durante diez días con resolución del cuadro. Durante el ingreso, presentó insuficiencia cardiaca 
congestiva en contexto de sobrecarga de volumen en una paciente con disfunción ventricular izquierda, siendo 
valorada por Cardiología, quienes optimizaron el tratamiento depletivo. 
Con el paso de los días la paciente va presentando un progresivo deterioro neurologico con aparición de fiebre 
alta, mayor rigidez, temblores y diaforesis hasta situación de estupor. A la exploración se encuentra estuporo-
sa, no obedece ninguna órden, ejerce oposición a la apertura ocular, al dolor minima mueca dolorosa, rigidez 
generalizada brazos y piernas en semiflexión, agarra gasas sin poder reducir la posición de garra, ejerce resis-
tencia. Rigidez de nuca y miembros. No obtengo reflejos. RCP indiferente bilateral.
Se ha completado estudio de infeccion del SNC con Punción Lumbar con LCR aseptico, filmarray negativo, 
EEG normal y prueba de imagen sin alteraciones significativas. Analiticamente tambien se ha ido deterioran-
do, presentando una hipernatremia de 168 meq y una CK 580
Ante la sospecha de síndrome de abstinencia de agonistas dopaminérgicos (DAWS) o Síndrome maligno do-
pamimérgico y ante la imposibilidad de ingesta oral se suspende pramipexol y rasagilina, se inicia tratamiento 
con dantroleno y se coloca sonda nasogástrica para tratamiento con sinemet plus 1 comprimido cada 8 horas.
A las 48h de la modificación del tratamiento la paciente se encuentra en situación basal consciente, orientada 
y colaboradora. Finalmente fue dada de alta para recuperación motora y rehabilitación a un hospital de larga 
estancia.

DISCUSIÓN 

La celulitis orbitaria es una infección grave de los tejidos blandos de la cavidad orbitaria, habitualmente secun-
daria a sinusitis o tras una herida traumática, como en este caso. Las manifestaciones clínicas más frecuentes 
son inflamación periorbitaria, eritema, dolor, secreción purulenta y fiebre. Los principales microorganismos 
causales son S. aureus, S. pyogenes y S. pneumoniae. El tratamiento empírico debe incluir cobertura para 
dichos patógenos. En este caso, la antibioterapia elegida cumple estos principios (1,2). La diarrea por Clostri-
dioides difficile es una complicación común de la terapia antibiótica prolongada en mayores de 65 años hospi-
talizados. La vancomicina oral durante diez días es uno de los tratamientos en la infección grave. Además se 
recomienda, si es posible, suspender antibióticos e IBPs (3).
Hablar del síndrome de abstinencia de agonistas dopaminérgicos (DAWS) y del Síndrome maligmo dopami-
nérgico. El reinicio de levodopa y el ajuste de dosis deben realizarse cuidadosamente, dado que la deprivación 
dopaminérgica puede exacerbar síntomas motores y aumentar el riesgo de mortalidad. (4,5).
En conclusión, este caso pone de manifiesto la importancia del manejo multidisciplinario y transversal de 
muchos de nuestros pacientes. Esta paciente requirió el trabajo coordinado de profesionales de diferentes es-
pecialidades para la estabilización y tratamiento de las distintas complicaciones presentadas. Además, subraya 
la complejidad del manejo en pacientes pluripatológicos con alta morbilidad, resaltando la importancia de 
realizar una conciliación terapéutica para evitar efectos adversos potencialmente graves.
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IMÁGENES

Imagen 1: TC cerebral sin contraste intravenoso: corte coronal en el que se observa hematoma frontal y periorbitario derechos.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos un caso de una paciente embarazada de mediana edad, que en el contexto de trabajo preparto 
bajo anestesia epidural, inicia de forma brusca un cuadro de cefalea holocraneal, ptosis, miosis y enoftalmos, 
asocada a parestesias en hemicara derecha y  extremidad superior derecha,  motivo por el cuál realizan una 
interconsulta urgente a Neurología, que acude a valorar la paciente. Se le realiza una exploración neurológica 
que resulta normal y se piden una serie de pruebas complementarias (analítica de sangre, ECO-Doppler de 
troncos supraaórticos y transcraneal), que no objetivan causas mayores de patología cerebrovascular. 
De este modo, dada la correlación causal y temporal, junto con la mejoría  espontánea de la clínica, el juicio 
diagnóstico es de síndrome de Horner iatrogénico, provocado por la técnica de la anestesia epidural.
El diagnóstico es fundamentalmente clínico, con la  presencia de la triada clásica de ptosis, miosis y enoftal-
mos. Su incidencia aumenta cuando esta técnica se aplica en procedimientos obstétricos, debido a las modifi-
caciones anatomofisiológicas que presentan estas pacientes y que favorecen una extensión mayor del anestési-
co local. Este síndrome pasa a menudo desapercibido, dado que presenta una clínica poco florida que debemos 
tener presente para evitar intervenciones innecesarias, ya que tiene un curso favorable y una resolución espon-
tánea.

ANAMNESIS 

Mujer de 32 años, sin factores de riesgo cardiovascular ni patologías médico-quirúrgica destacables, que tras 
inicio de anestesia epidural en el contexto de proceso de dilatación preparto, inicia con un cuadro de dificultad 
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para abrir el ojo izquierdo, con caída del párpado y enrojecimiento ocular, que asocia inicialmente parestesias 
y debilidad distal en extremidad superior izquierda.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Consciente, orientada en espacio y tiempo. Lenguaje normal. Se objetiva ptosis, miosis y enrojecimiento ocu-
lar en conjuntiva de ojo izquierdo. Mirada centrada, MOES conservados. No déficit campimétrico. Resto de 
pares craneales normales.. Balance muscular normal y sensibilidades conservadas. No dismetría apendicular. 
No extinción sensitiva y visual. Reflejo cutáneo plantar flexor bilateral. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: sin alteraciones relevantes.
- Radiografía de tórax: no condensaciones ni masas pulmonares.
- Ecografía doppler de troncos supraaórticos (TSA y transcraneal (TC) sin hallazgos significativos.

DIAGNÓSTICOS: Síndrome de Horner en embarazada durante analgesia epidural.

TRATAMIENTO 

Interrumpir la perfusión de anestesia.
Vigilancia estrecha de la paciente durante las primeras 48 horas.

EVOLUCIÓN

El curso clínico de nuestra paciente fue benigno y autolimitado, con resolución de los síntomas a las pocas 
horas del cese de la anestesia epidural. En nuestro caso se realizó en la sala de dilación del parto estudio con 
doppler de troncos supraaórticos y transcraneal sin alteraciones, se revisó una placa de tórax realizada unas 
semanas previas y se mantuvo seguimiento de la paciente durante el ingreso, sin reaparición de los síntomas 
descritos ni otros secundarios al bloqueo simpático, por lo que no se realizaron otras pruebas.

DISCUSIÓN 

El síndrome de Horner se produce por la interrupción de la inervación oculosimpática, por bloqueo de las 
fibras nerviosas a nivel central (hipotálamo, tronco encéfalo y médula cervical) o periférico (1), pudiendo ser 
preganglionar (médula cervicotorácia, apex pulmonar, mediastino, región cervical anterior) que es donde ac-
túa la anestesia epidural, o postganglionar (ganglio cervical superior, arteria carótida, base del cráneo, seno 
cavernoso), y se caracteriza por la tríada ptosis, miosis y enoftalmos, acompañada a veces de anhidrosis facial. 
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Si no lo ves, no lo diagnosticas

Este síndrome es una complicación rara de la anestesia epidural que se produce con más frecuencia en mujeres 
embarazadas que en otros pacientes (2).

Se han postulado numerosos mecanismos de producción del Síndrome de Horner tras anestesia epidural. 
La primera hipótesis se basa en la migración epidural cefálica de la solución anestésica (por su inyección a 
más velocidad, disminución del espacio epidural, cambios anatómicos en el espacio, como la aparición una 
membrana que tabica total o parcialmente el espacio epidural, llamada plica mediana dorsalis) (3).  La segunda 
hipótesis se basa en la migración subdural del catéter epidural. En estos casos, la clínica suele acompañarse de 
hipotensión y fallo respiratorio con hipoventilación y apnea. 
La incidencia de esta asociación no es conocida, posiblemente porque muchos pasan desapercibidos por su 
escasa sintomatología

No obstante, este síndrome no suele tener repercusión clínica, ya que tiene un curso benigno y autolimitado (4). 
Aunque es importante un seguimiento estrecho por si aparecen nuevos síntomas que impliquen mayor riesgo 
para el paciente o que puedan formar parte de otros síndromes de mayor morbimortalidad
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Imagen 1: Fuente https: //doi.org/10,116/j.semergen.2016.08.004  

Imagen 2: Mecanismo fisiopatológico de Sindrome de Horner.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un varón, sin antecedentes personales de interés que acude a urgencias por cuadro de 
malestar general asociado a dolor en hipocondrio derecho, sin otros síntomas acompañantes.
Tras una anamnesis exhaustiva, el paciente reconoce la utilización de ciclos de esteroides desde hace años. Se 
realizan estudios analítica y pruebas de imagen, diagnosticando a nuestro paciente de adenomatosis hepática, 
una rara enfermedad consistente en tumores primarios benignos, normalmente asociados a enfermedades 
metabólicas o toma de esteroides anabolizantes o anticonceptivos orales. Hay pocos casos descritos en la lite-
ratura, siendo muy infrecuente en adolescentes y niños.

ANAMNESIS 

Varón de 35 años sin alergias medicamentosas conocidas. Fumador de 6-10 cig/día desde los 18 años. Militar 
de profesión, en buena forma física con realización de ejercicio físico diario y toma regular de esteroides ana-
bolizantes por ciclos de 3 meses durante los últimos 5 años.
Acude a urgencias por sensación de malestar general y dolor en hipocondrio derecho, con sensación de empas-
tamiento a dicho nivel. El paciente niega fiebre o sensación distérmica, no relación del dolor con la actividad 
física o ingestas, no náuseas o vómitos, no alteraciones de ritmo deposicional. Niega coluria o acolia. No otros 
sintomatología asociada al cuadro.

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

A su llegada a Urgencias: TA 122/65, FC 54, sat 99%. Normocoloreado, normoperfundido. Eupneico basal.
Auscultación cardíaca: rítmico, no se auscultan soplos.
Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos.
Abdomen: blando, no se palpan masas ni megalias, levemente doloroso en hipocondrio derecho. Ruidos hi-
droaéreos presentes. Blumberg y Murphy negativos.EEII: no edema ni signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

ANALÍTICA DE SANGRE: 
Hemograma: L 8700/mm3 (N 57.4%); Hb 13.4g/dL ; plaquetas 225000/mm3
Coagulación: IP 98%; INR 1.03
Bioquímica: Na 141 mmol/L; K 3.9 mmol/L; Urea 32.4 mg/dL; Cr 1.4 mg/dL; AST 128 U/L; ALT 189 U/L; 
GGT 78 U/L; Bi 1.2 mg/dL (indirecta 0.8); FA 112 U/L; PCR 8.5.

ECOGRAFÍA DE ABDOMEN
Área pancreática sin alteraciones significativas. 
A nivel hepático destaca la presencia de varias lesiones homogéneamente ecogénicas, precisando de amplia-
ción de estudio con otras técnicas de imagen para definir diagnóstico. Vena porta permeable de flujo hepató-
peto. 
Vías biliares no dilatadas. Vesícula biliar de pared fina sin litiasis en su interior.

Tras estos dos primeras pruebas realizadas en urgencias, se realizó resonancia magnética (RM) dinámica de 
hígado objetivándose gran hepatomegalia con múltiples lesiones, las de mayor tamaño localizadas en segmen-
tos V-VI de 12 cm, que presentan áreas hemorrágicas y de aspecto inflamatorio sugestivo de adenomatosis 
hepática, confirmada mediante biopsia hepática.
Dado la posibilidad de malignización o rotura de alguna de las lesiones, se realizó Angio-tomografía TC en el 
que se aprecian los segmentos I-II-III libres de enfermedad, con lesiones en el resto de segmentos, así como 
TC con reconstrucción 3D, con volumen hepático suficiente, por lo que se decide hepatectomía derecha y 
extirpación de lesión IV por vía laparoscópica.

DIAGNÓSTICOS

El diagnóstico definitivo se estableció mediante la anatomía patológica que confirmó la sospecha tras las prue-
bas de imagen de adenomatosis hepática.

TRATAMIENTO 

Se realizó hepatectomía derecha, así como extirpación de lesión en segmento IV vía laparoscopia.
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EVOLUCIÓN

Tras los hallazgos analíticos y ecográficos presentados en Urgencias, se amplío estudio de imagen con RMN 
y AngioTAC, así como biopsia hepática, confirmando la presencia de adenomatosis hepática. Con los estudios 
que se llevaron a cabo, el paciente fue candidato a hepatectomía derecha y resección de lesión en segmento 
IV. Tras el mismo, mostró buena respuesta con función hepática conservada y sin complicaciones en el posto-
peratorio inmediato.

DISCUSIÓN 

La adenomatosis hepática se trata de múltiples lesiones hepáticas benignas, pero con elevado riesgo de malig-
nización (hasta un 4.4% pueden desarrollar un CHC) y rotura pudiendo provocar hemorragia intraperitoneal e 
intratumoral1. La utilización de ciclos de esteroides con intención anabolizante es cada vez más frecuente en 
nuestro medio, sin embargo, nuestros pacientes en ocasiones no son conscientes de los efectos secundarios de 
los mismos, no considerándolos un tratamiento como tal. Es clave una anamnesis exhaustiva, no sólo de los 
tratamientos pautados por algún especialista, sino también de aquellas sustancias no prescritas y más difíciles 
de rastrear. Las opciones terapéuticas pueden abarcar desde el seguimiento clínico, a la resección aislada de 
lesiones, las resecciones hepáticas mayores o la embolización arterial, hasta el trasplante hepático del que se 
describen pocos casos2-3. El trasplante debe reservarse para los síntomas progresivos tras la resección parcial, 
o cuando se sospeche malignización o hemorragias potencialmente mortales de repetición.
El tratamiento que se postula como de elección por la mayoría de autores consiste en la resección hepática. 
El principal inconveniente de esta técnica consiste en que muchos casos debutan de forma bilobar, lo que no 
permite respetar el mínimo volumen residual para permitir un buen funcionamiento del órgano. Otro incon-
veniente que presentan estos pacientes es la tendencia a la recidiva, lo que les puede predisponer a varias in-
tervenciones quirúrgicas. Con el fin de tratar la enfermedad de forma completa, han aparecido combinaciones 
de tratamientos, que incluyen entre otras técnicas la quimioembolización intrarterial de lesiones para facilitar 
la posterior resección, tratamiento de sangrado agudo, o en casos de lesiones irresecables para frenar su pro-
gresión4-5.
Actualmente se recomienda la resección de las lesiones mayores de 5 cm o que presentan  signos de hemorra-
gia u otros síntomas. En pacientes con una lesión de menor tamaño, se puede optar por vigilancia activa, con 
suspensión de estrógenos exógenos, pérdida de peso en caso de obesidad y repetir técnicas de imagen cada 
6-12 meses. Si la lesión no presenta crecimiento se puede continuar con esta actitud2.
En este caso dado que no objetivaron datos de malignización, se optó por la resección hepática. 
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IMÁGENES

Figura 1. ANGIO-TC MYRIAN. Adenomatosis hepática que afecta a todos los segmentos excepto al I, II y III. Se visualizan áreas 
hiperatenuantes en el interior de algunas lesiones sugestivas de sangrado intralesional más significativo en las lesiones de los seg-

mentos IV-b, VI y VIII,

Figura 2. RM DINÁMICA DE HÍGADO. Múltiples lesiones hepáticas hipervasculares de diferente tamaño distribuidas por el pa-
rénquima, las mayores en segmentos IVb, V y VI, de hasta 9 cm de diámetro máximo axial, con crecimiento exofítico. Presentan 

aspecto heterogéneo con áreas de necrosis y sangrado en su interior. Están afectos todos los segmentos excepto el I, II y III.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 89 años que acude a consulta de Atención Primaria por edema unilateral de pierna derecha de 
varios días de evolución. Una vez descartada una trombosis venosa profunda, se emplearon tres líneas de 
tratamiento antibiótico ante la sospecha de celulitis de extremidad inferior. Debido a la evolución tórpida y la 
distribución del edema, se decide consultar Unidad de Diagnostico Rápido de Medicina Interna para descartar 
una posible causa compresiva. En el TC abdominal se objetiva un conglomerado adenopático retroperitoneal 
y en fosa iliaca derecha, sugerente de proceso neoproliferativo. Se realiza una punción de aguja fina con 
diagnóstico de linfoma B de bajo grado: linfoma folicular. Se completa el estudio de extensión y se inicia el 
tratamiento quimioterápico. 
La causa más frecuente de edema unilateral de extremidad inferior es la trombosis venosa profunda. Una vez 
descartada, se deben considerar en el diagnóstico diferencial otras patologías como rotura fibrilar, celulitis, 
rotura quiste de Backer u obstrucción venosa consecuencia de patología a nivel abdominal. 

ANAMNESIS 

Paciente de 89 años, fumador de 4-5 cigarrillos al día, con antecedentes personales de dislipemia e hiperplasia 
benigna de próstata, acude a consulta de Atención Primaria por edema de la pierna derecha hasta rodilla de 
cuatro días de evolución, sin antecedente reciente de traumatismo, ni otra sintomatología acompañante. Se 
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deriva al servicio de Urgencias donde se descarta trombosis venosa profunda, iniciándose el primer ciclo de 
antibioterapia por aparición en ecografía Doppler de imágenes sugestivas de celulitis. Tras varios ciclos de 
antibioterapia, no existe mejoría y el edema se extiende hasta la región inguinal. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración inicial: 
- Extremidad inferior derecha: se objetiva inflamación y aumento de la temperatura hasta la rodilla, con 
edema con fóvea por encima de tobillo. Ligera molestia a la palpación. No se palpan cordón venoso. Hom-
mans negativo. (Escala de Wells en ese momento: 2 (riesgo moderado de TVP)
Exploración evolucionada: 
-Extremidad inferior derecha: se objetiva inflamación y edema de toda la pierna. Edema con fóvea hasta la 
rodilla derecha, aumento de temperatura. Pulsos pedios conservados. No se palpan cordones venosos. No 
alteración en la sensibilidad ni pérdida de fuerza. (ver figura 1). Molestia a la palpación generalizada, más 
en la zona interna del muslo.

Diámetros: muslo derecho 51 cm, pantorrilla derecha 41 cm. Tobillo 28 cm 

Diámetros: muslo izq. 48 cm, pantorrilla 36 cm, tobillo 22cm 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecografía Doppler: se descarta TVP, se objetivan lenguetas de liquidos y aumento de ecogenicidad de la 
grasa como cambios inflamatorios, en relación con celulitis.
- TAC abdomino-pélvico: ver figura 2.
- Ecoendoscopia: agregados adenopaticos retroperitoneales sugestivos de patológicos.
- Histología: positiva para células malignas linfoma b de bajo grado.

DIAGNÓSTICO: Linfoma b de bajo grado: linfoma folicular

TRATAMIENTO 

Quimioterapia.

EVOLUCIÓN

Tras tres ciclos de antibioterapia, se decide derivar a la consulta de Diagnóstico Rápido de Medicina Interna 
para ampliar el estudio de edema unilateral, ante la sospecha de que se tratase de una patología a nivel abdomi-
nal la que produjese dicho edema. El paciente niega perdida de peso, sudoración nocturna ni fiebre vespertina, 
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ni otra sintomatología acompañante. Se realiza TAC abdominopélvico, donde se objetiva masa sugerente de 
conglomerado adenopático retroperitoneal y en fosa iliaca-pelvis derecha que provoca la afectación vascular, 
sugerente de proceso linfoproliferativo. A través de ecoendoscopia transduodenal se realizar la PAAF de la 
lesión y se obtiene como resultado una histología positiva para células malignas, linfoma B de bajo grado. Se 
realiza PET-TAC y se deriva a Hematología. 
Tras la primera valoración por hematología, se deriva a Cardiología para realizar el estudio cardiológico pre-
vio al inicio de tratamiento quimioterápico. 
Actualmente, el paciente se encuentra con tratamiento quimioterápico, con una ligera mejoría del edema con 
respecto al inicio del proceso. 

DISCUSIÓN 

La causa más frecuente del edema unilateral agudo en miembros inferiores es la trombosis venosa profunda, 
cuya incidencia en la población general se ha estimado en 1/1000 habitantes, aumentando considerablemente 
en los ancianos (1). Una vez descartada esa causa, se debe considerar otras entidades clínicas como la rotura 
fibrilar, la celulitis, la tromboflebitis superficial, rotura de quiste poplíteo o como en nuestro caso, compresión 
venosa a nivel abdominal (2). 
En los pacientes con edema unilateral que no respondan a varias líneas de tratamiento es necesario realizar una 
valoración exhaustiva que permita un diagnostico y tratamiento precoz de patologías potencialmente graves. 
En nuestro caso, tras la evolución tórpida de una supuesta celulitis, tras tres líneas de antibióticos y la evo-
lución del edema, extendiéndose hasta zona inguinal, sospechamos la existencia de una masa abdominal que 
produjese obstrucción a nivel inguinal y por tanto, el edema unilateral. Dentro de las neoplasias abdominales, 
las más comunes son la ovárica, endometrial, vesicales, linfoma y prostática. 
El linfoma folicular es el segundo linfoma más frecuente. Su principal forma de presentación es una adeno-
patía periférica en ingles, axila y otras áreas ganglionares, en nuestro caso se presentó como conglomerado 
adenopatico retroperitoneal y en fosa iliaca derecha, causando el edema unilateral por compresión linfática.
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IMÁGENES

Imagen 1: Edema Unilateral pierna derecha

Imagen 2: TAC abdominopélvico: conglomerado retroperitoneal
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un varón de 76 años que acude a Urgencias Hospitalarias por dolor pleurítico y disnea 
de medianos esfuerzos de 4 días de evolución. En la exploración destaca leve tiraje intercostal y en la auscul-
tación abolición del murmullo vesicular en los 2/3 inferiores del hemitórax izquierdo. 
Se realizan numerosas pruebas complementarias llegando a la conclusión de que nos encontramos ante un 
derrame paraneoplásico izquierdo secundario a un adenocarcinoma pulmonar estadio IV (T3N3M1c) con 
marcadores tumorales de mala respuesta a tratamiento inmunomodulador.
A los pocos días, vuelve a consultar al Servicio de Urgencias por aumento de su disnea habitual llegando a 
ser de reposo, en la exploración se aprecia hipofonesis generalizada en ambos hemitórax siendo diagnostica-
do nuevamente de derrame pleural izquierdo y, a mayores, de un tromboembolismo pulmonar en el pulmón 
derecho. 
El paciente rechaza recibir tratamiento oncológico por lo que le ofertamos tratamiento paliativo, que acepta.
El cáncer de pulmón sigue siendo, pese a los grandes avances que han tenido lugar en los últimos años gracias 
a la inmunoterapia y a la terapia dirigida molecularmente, el tumor más frecuente a nivel mundial, y también 
el más letal (1). Debemos conocer la subclasificación completa del carcinoma pulmonar no microcítico para 
ofertar el mejor tratamiento a nuestro paciente (4); no obstante, no debemos olvidar que él debe ser siempre 
quien tome la decisión final y nosotros debemos de respetarla cumpliendo así el principio de autonomía (5). 

ANAMNESIS 

Varón de 76 años con único antecedente personal de interés de resección transuretral vesical en 2021 con re-
sultado de carcinoma urotelial papilar de bajo grado de malignidad no invasor (pTa) que acude al Servicio de 
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Urgencias Hospitalarias por dolor de características pleuríticas y disnea de 4 días de evolución que ha ido en 
aumento hasta hacerse de medianos esfuerzos en el momento actual. El paciente es fumador activo ocasional. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Nos encontramos ante un paciente consciente, orientado en las tres esferas y colaborador, normocoloreado y 
normohidratado. Impresiona de leve tiraje intercostal aunque la saturación de oxígeno es del 99%. No se apre-
cia ingurgitación yugular a 45º ni edemas en extremidades inferiores. Afebril (35.7ºC). El resto de constantes 
se encuentran en rango. 
La auscultación cardiaca es rítmica y sin soplos. 
La auscultación pulmonar revela una abolición del murmullo vesicular en los 2/3 inferiores del hemitórax 
izquierdo sin otros datos de interés. El abdomen presenta una exploración completamente normal. No existe 
dolor a la palpación de los cartílagos costales. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: Destaca discreta neutrofilia, aumento de proteína C reactiva (89.6 mg/L) y aumento de 
fibrinógeno (811 mg/dL), resto sin alteraciones reseñables. 
- Gasometría arterial: Alcalosis (pH 7.46) respiratoria (HCO3- 19.2 mmol/L y pCO2 27 mmHg) compensada. 
- Radiografía de tórax (imagen 1): Hidroneumotórax izquierdo con derrame pleural en tercio inferior que des-
plaza el mediastino contralateral.  
- Broncoscopia: En el subsegmento apical del lóbulo inferior izquierdo se aprecian signos de compresión ex-
trínseca, mucosa engrosada, irregular e hipervascularizada con patrón vascular patológico. Se toman biopsias 
que muestran una proliferación celular neoplásica sugerente de adenocarcinoma. 
- Ecografía torácica: Se aprecia líquido anecoico con engrosamiento nodular de pleura visceral en hemitórax 
posterior izquierdo. Se extraen 2670 cc de líquido de aspecto serohemático que se envía a analizar, siendo 
compatible con carcinomatosis pleural por adenocarcinoma de probable origen pulmonar primario.
- Inmunohistoquímica: Baja expresión PDL-1 (10%), ausencia de alteraciones en ALK y EGFR.
- TC toráco-abdominal: Muestra un área hipodensa dentro del colapso de 5.5 x 4 x 3.5 cm en segmento apical 
del lóbulo inferior izquierdo. Adenopatías hiliares bilaterales, paratraqueales derechas, en la ventana aorto-
pulmonar, subcarínicas y paraesofágicas. Hígado con 6 lesiones hipodensas nodulares periféricas de escaso 
tamaño sugerentes de metástasis. 

DIAGNÓSTICOS: Derrame pleural paraneoplásico y adenocarcinoma pulmonar estadio IV (T3N3M1c)

TRATAMIENTO 

Mismo tratamiento que el que realizaba previamente al ingreso. 
Se cita en oncología para valorar comenzar un nuevo tratamiento. 
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EVOLUCIÓN

A los 10 días vuelve a acudir al Servicio de Urgencias por empeoramiento de su disnea hasta hacerse de re-
poso en los últimos tres días, con ortopnea de dos almohadas y disnea paroxística nocturna. A la exploración 
cabe destacar taquipnea, tiraje supraclavicular con saturación O2 95%, ingurgitación yugular derecha, tonos 
cardiacos apagados e hipofonesis generalizada en ambos hemitórax. Tras realizarse angio-TC (imagen 2), se 
diagnostica de tromoembolismo pulmonar en ramas de la arteria pulmonar derecha y nuevamente vuelve a 
presentar derrame pleural izquierdo motivo por el que se coloca drenaje pleural tunelizado permanente. 
Tras ser valorado en oncología y, con el fin de ralentizar la evolución de la enfermedad, el paciente rechaza 
recibir tratamiento tanto quimioterápico como inmunoterápico, motivo por el cual es dado de alta y se decide 
realizar manejo ambulatorio del drenaje por medio de la Unidad de Cuidados Paliativos. 

DISCUSIÓN 

El cáncer de pulmón es el más frecuente a nivel mundial, siendo además el más letal (1). 
En Europa su incidencia ocupa el tercer lugar, tras el cáncer de mama y el cáncer colorrectal (2). 
De los tipos de cáncer pulmonar que existen, el 80-85% corresponden con carcinoma de pulmón no microcíti-
co. El subtipo adenocarcinoma es el que con más frecuencia afecta a individuos jóvenes, mujeres, fumadores 
y no fumadores; suele aparecer en las partes externas del pulmón dando clínica precozmente permitiendo un 
diagnóstico temprano (3). 
El tratamiento del cáncer de pulmón abarca un gran abanico que va desde la cirugía, la quimioterapia y la 
radioterapia hasta la inmunoterapia y la terapia dirigida molecularmente, siendo estas últimas el tratamiento 
actual de elección. Según todas las nuevas guías, es fundamental conocer la subclasificación precisa del carci-
noma de pulmón no microcítico para poder ofertar un tratamiento personalizado al paciente. Pese a todos los 
avances que se han realizado, la supervivencia libre de progresión sigue siendo baja (4).
No debemos olvidar que como médicos nuestra principal prioridad debe ser el bien del paciente; por tanto, es 
preciso informarle de manera sincera y realista de las diversas opciones terapéuticas para que él tome la deci-
sión que estime oportuna. Estamos oligados a respetar esta decisión, siguiendo el principio de autonomía del 
paciente (5) y, en caso de que creamos que su parecer no es el más adecuado, debemos respetarlo y cumplirlo 
igualmente. 

AGRADECIMIENTOS: A María Lucía Milán de Paz por la ayuda con las imágenes radiológicas y a Elena 
Santos Pascual por su ingenio a la hora de buscar un título acorde. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Radiografía de tórax antero-posterior y lateral realizada en el Servicio de Urgencias Hospitalarias donde se observa 
hidroneumotórax izquierdo con derrame pleural en base pulmonar que desplaza el mediastino contralateral.  

Imagen 2: Angio-TC de tórax realizado en el Servicio de Urgencias Hospitalarias donde se observa defecto de repleción en las 
ramas de la arteria pulmonar derecha que afecta fundamentalmente al lóbulo inferior y medio (flecha), en relación con tromboem-
bolismo pulmonar. También se observa voluminoso hidroneumotórax izquierdo con atelectasia pasiva de gran parte del pulmón, 

permaneciendo aireado parte del lóbulo superior.  
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RESUMEN / ABSTRACT

Se trata de un paciente varón de 69 años que acudió a urgencias por febrícula y expectoración hemoptoica 
tras episodio de atragantamiento accidental el domicilio. Durante su valoración, se descartó la presencia de 
cuerpo extraño en via aérea pero de forma ‘fortuita’ se objetivó la presencia de masa hiliomediastinica derecha 
sugestiva de neoplasia. Ingresó en planta de neumología para realizar diagnostico etiologico y de extensión, 
se colocó stent de vena cava superior dado el compromiso endovascular de la misma y mediante broncosco-
pia, se llegó al diagnóstico de adenocarcinoma pulmonar en estadio avanzado. Al alta, se derivó al paciente 
a oncología para tratamiento con quimioradioterapia dirigida, consiguiendo mejoría en su calidad y probable 
esperanza de vida. 

ANAMNESIS 

Varon de 69 años que acudió a urgencias por cuadro de molestias faríngeas con esputos levemente hemoptoi-
cos y febrícula (temperatura en domicilio de 37,2º C) desde hace 3 días. 
El paciente lo asocia con un episodio de atragantamiento que tuvo unos días antes mientras comía aceitunas; 
notó que se tragó accidentalmente el palillo de dos puntas que estaba utilizando y desde entonces, refiere 
sensación de cuerpo extraño punzante y doloroso en pared lateral derecha de la faringe, junto con la clínica 
anteriormente comentada.
También asoció pérdida de 10kg de peso, disnea a moderados esfuerzos, astenia generalizada, cefalea con 
congestión facial y sudoración nocturna en los últimos 3 meses, que relacionó con una mayor carga y estrés 
sin darle importancia, motivo por el que no consultó a su médico de Atención Primaria.
Entre sus antecedentes personales cabe descatar: fumador activo de 40 cigarrillos/dia (índice paquetes/año 
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80), apnea obstructiva del sueño leve, enfermedad pulmonar crónica moderada, exconsumidor de alcohol des-
de hace 2 años e isquemia arterial crónica en miembros inferiores. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su llegada a urgencias las constantes del paciente fueron: TA sistólica 129 mmHg/ TA diastólica 78mmHg, 
febricula (temperatura 37,5ºC), taquipnea leve en reposo (24 respiraciones/minuto), saturación de oxigeno 
basal en torno 92-93%. 
Con respecto a la exploración física: consciente, orientado, colaborador, edema con congesion facial, Eastern 
Cooperative Oncology Group (ECOG) 1 y sin datos de focalidad neurológica. A la auscultación pulmonar, 
hipofonesis moderada en los dos tercios inferiores de hemitorax derecho; a la auscultación cardiaca, rítmico a 
119 latidos/minuto, sin soplos; abdomen, sin hallazgos relevantes; y en los miembros inferiores se objetivan 
mínimos edemas bimaleolares grado I con fóvea. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Inicialmente, se solicitó analítica, electrocardiograma (ECG), radiografía de tórax y valoración  de oro e hipo-
faringe por el servicio de Otorrinolaringología (ORL) para descartar lesiones a ese nivel.
Con respecto a la analítica, mostró discreta leucocitos (128000cls/microlittro) con neutrofilia (98%), resto 
de hemograma, coagualacion, perfil hepato-biliar dentro de la normalidad, creatinina 1.1 md/dL, proteína C 
reactiva 29mg/L, LDH 340 U/L, NT-proBNP 450 pg/mL. En el ECG se objetivó taquicardia sinusal con QRS 
estrecho, sin alteraciones agudas en la repolarizacion. 
En la radiografía de tórax, se observó la presencia de masa parahiliar derecha de unos 7cm de tamaño, con 
pérdida de volumen en dicho hemitorax (Figura 1. Imagen A). 
Tras realizar fibroscopia por ORL se diagnosticó una pequeña erosion mucosa de 0,5cm sin datos de sobrein-
feccion en pared lateral derecha de hipofaringe, descartando la presencia de cuerpo extraño. 
Dado la persistencia de febrícula durante su estancia en urgencias y empeoramiento del estado general, re-
comendaron la realización de tomografía axial computarizada (TAC) cervico-torácico urgente para descartar 
posible mediastinitis infecciosa-inflamatoria, cuyos hallazgos fueron los siguientes: masa hilar en lobulo su-
perior derecho de 7,3 por 4,2 cm sugestiva de neoplásica con infiltración mediastinica, estenosis preoclusiva 
de la vena cava superior, adenopatía subcarinal y paratraqueales bilaterales y enfisema centrolobulillar (Figura 
1. Imagen B). 
Ante estos hallazgos, se decidió contactar con el servicio de Neumologia para completar el proceso diagnósti-
co y de extension de la neoplasia mediante el ingreso; asi como para vigilancia de la expectoración hemoptica.

DIAGNÓSTICOS

Carinoma de pulmona de células no pequeñas (CPCNP) irresecable T4N3M0, estadio IIIC (según 8ª edicion 
TNM) estirpe adenocarcinoma pulmonar con mutación del EGFR.
Síndrome de vena cava superior (estenosis preoclusiva de VCS con cefalea, edema y congestión facial).
Hemoptisis leve no amenazante
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TRATAMIENTO 

Durante su ingreso, se pautó tratamiento analgésico con paracetamol 1g/8h por dolor y/o fiebre; diurético con 
20mg de furosemida cada 24h y cabecero incoporado a 45º parra disminuir la congestión facial; antibiotico 
empirico con cobertura anerobia amoxiclina/clavulánico 2g/8h; y enoxaparina 40mg cada 24h profiláctica, 
que tras la colocación del stent de VCS se ajustó a dosis terapéuticas 80mg cada 12h según peso y función 
renal. Posteriormente, recibió quimioradioterapia concurrente. 

EVOLUCIÓN

Durante su ingreso, se realizó tratamiento endovascular del Síndrome de Vena Cava Superior (VCS) por par-
te del servicio de Radiologia Intervencionista, mediante la  colocación de stent, en el tercio medio de dicho 
vaso, de 16mm de diamétro por 10cm de largo a través de la vena femoral común derecha previa cavografía 
(Figura 2. Imagen A). Se amplió el estudio de extensión con TAC cerebral y abdominal, sin mostrar lesiones 
sugestivas de metástasis.
Posteriormente, se realizó fibrobroncoscopia (FBC)- Endo Bronchial Ultra Sound (EBUS) para filiación his-
tológica y estudio de biología molecular de los territorios adenopáticos 11L, 4L, 7, 4R y 11R dado su mayor 
rentabilidad diagnóstica (Figura 2. Imagen B). Los resultados de Anatomía Patológica permitieron establecer 
el diagnóstico de adenocarcinoma de pulmón T4N3M0 estadio IIIC con mutación del EGFR (delección del 
exón 19). 
Finalmente, la hemoptisis desapareció a las 48h del ingreso y tras la mejoría desde el punto de vista cardio-
rrespiratorio, se dio el alta hospitalaria al paciente, siendo remitido a consultas de Oncologia para valorar de 
tratamiento con quimioradiodioterapia dirigido.

DISCUSIÓN 

Se considera de relevada importancia realizar una adecuada anamnesis y exploración física de los pacientes 
en cualquier momento de su atención sanitaria, dado que algunos signos y síntomas ‘sutiles’ pueden pasar 
desapercibidos inicialmente, al minimizar su intensidad e importancia por parte de los propietarios. En este 
caso, gracias al episodio accidental del paciente se permitió realizar el adecuado diagnostico de la causa del 
síndrome constitucional que padecía el paciente e instaurar un tratamiento sintomático y dirigido; mejorando 
su calidad y esperanza de vida.
El carinoma broncogénico constituye la principal causa de muerte por cáncer a nivel mundial, siendo la ma-
yoría de pacientes diagnosticados en estadios avanzados, con una tasa de supervivencia global a los 5 años del 
20,5%. En ausencia de metástasis, la afectación ganglionar es el factor pronóstico más importante; por lo que 
es esencial una estadificación mediastínica precisa (1). 
La cirugía de resección pulmonar es el tratamiento curativo de elección (aunque solo el 15-20% de los pacien-
tes se benefician). Por ello, resulta prioritario la detección precoz (mediante programas de screening) y una 
disponer de caracterización histológica y molecular precisa (2). 
Finalmente, cabe destacar la importancia de los nuevos tratamientos oncológicos que han aparecido en los 
últimos años, como la inmunoterapia y terapias dirigidas y el desarrollo de la radioterapia estereotáxica que 
han permitido mejorar la supervivencia de forma significativa (3). 
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IMÁGENES

Figura 1: Imagen A. Radiografía posteroanterior de tórax del paciente. Se objetiva la presencia de masa parahiliar derecha con 
pérdida de volumen ipsilateral.  Imagen B. TAC de tórax, corte axial en vetana de mediastino. Muestra masa hilio-mediastinica 

derecha de probable origen neoplásico, con estenosis de vena cava superior (VCS). 
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Figura 2: Imagen A. Radioscopia tras el tratamiento endovascular que muestra el stent colocado en vena cava superior. Imagen 
B. Imagen obtenida mediante EBUS que muestra el stent en VCS visualizado mediante ecografía y la masa tumoral (T) me-

diastínica. 
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RESUMEN / ABSTRACT

El caso describe un ictus isquémico en una mujer con diagnóstico de síndrome antifosfolípido primario, una 
enfermedad autoinmune caracterizada por trombosis asociada a anticuerpos antifosfolípidos. La paciente pre-
sentaba tres tipos de estos anticuerpos en altos títulos, lo que le confiere un riesgo elevado. La aparición de 
trombos intracardiacos en el contexto de síndrome antifosfolípido, como el observado en la válvula de Eusta-
quio, es rara y plantea dilemas de manejo, ya que se debate entre anticoagulación y cirugía. En este caso, se 
optó por anticoagulación con buenos resultados, logrando la resolución del trombo sin necesidad de interven-
ción quirúrgica.

ANAMNESIS 

Presentamos el caso de una mujer de 40 años sin hábitos tóxicos ni tratamiento domiciliario. Entre sus an-
tecedentes medico-quirúrgicos, destaca una cirugía por doble tumoración intradural, correspondiente a un 
ependimoma mixopapilar, a nivel L4-5 en seguimiento por neurocirugía.
La paciente fue remitida por el 112 tras activar el código ICTUS. Su marido oyó un ruido en el baño y la 
encontró en el suelo con imposibilidad para incorporarse y alteración del lenguaje. Sus familiares referían un 
episodio de cefalea el día anterior. Negaban otra sintomatología acompañante, incluyendo fiebre, y relataban 
infección por SARS-CoV-2 hacía dos meses.

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

En urgencias, se mantenía estable hemodinámicamente, afebril y con buenas saturaciones. Permanecía cons-
ciente pero con dificultades cognitivas y en el lenguaje, incluyendo bloqueos y parafasias. Mostraba desvia-
ción ocular a la izquierda y leve parálisis facial. Había mínima debilidad en el lado derecho sin claudicación. 
Presentaba un valor de 8 en la escala NIHSS (déficit moderado). La auscultación cardiopulmonar era estric-
tamente normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica de urgencia: leucocitos 6490/μl (neutrófilos 54,5%), hemoglobina 14 g/dl, plaquetas 164000/μl, 
INR 1,07. Sin alteraciones en la bioquímica con un valor de PCR de 1,7 mg/dl.
- Neuroimagen de urgencia: la tomografía computarizada (TC) cerebral no mostraba signos de isquemia pre-
coz (ASPECTS 10) ni otras alteraciones. En la TC de perfusión, se observa un área de penumbra isquémica 
en el territorio temporoparietal izquierdo de la arteria cerebral media izquierda, con aumento del tiempo de 
tránsito medio y disminución del flujo sanguíneo, pero con volumen sanguíneo conservado (Imagen 1). En la 
angio-TC, se aprecia un trombo en el segmento M2 de la trifurcación de la arteria cerebral media izquierda.
- Ecocardiograma transtorácico: sin alteraciones reseñables, salvo un leve derrame pericárdico y un dudoso 
foramen oval permeable.
Ante la sospecha de dicho shunt intracardiaco, se realizó un ecocardiograma transesofágico y, posteriormente, 
una resonancia magnética (RM) cardiaca. Se descartó un foramen oval permeable y se evidenció una masa 
de 22 × 8 mm en la válvula de Eustaquio de la aurícula derecha que parecía corresponder a un mixoma o un 
trombo (Imagen 2).
- Estudios de hipercoagulabilidad, autoinmunidad y serológico: no se evidenció presencia de anticuerpos an-
tinucleares (ANA), alteraciones en el complemento ni serologías virales compatibles con infección aguda. No 
se encontró ninguna situación protrombótica, excepto la presencia de anticoagulante lúpico (AL).
- Anticuerpos antifosfolípidos: positividad fuerte para AL y positividad fuerte para inmunoglobulina G (IgG) 
de anti-cardiolipina (aCL) y anti-β2 glicoproteína I (aβ2GP1) con títulos >100 U/ml.

DIAGNÓSTICOS

Las pruebas de imagen objetivaron un ictus isquémico en el territorio de la arteria cerebral media izquierda. Al 
cumplir criterios clasificatorios clínico-analíticos (1), se llegó al diagnóstico de síndrome antifosfolípido (SAF) 
primario. La masa intracardiaca de la aurícula derecha se consideró un trombo intraauricular en contexto de SAF.

TRATAMIENTO 

Inicialmente se indicó doble antiagregación con a. acetilsalicílico (100 mg cada 24 h) y clopidogrel (75 mg 
cada 24 h) tras el ictus isquémico, así como atorvastatina (40 mg cada 24 h). Ante SAF primario, se retiró clo-
pidogrel y se inició anticoagulación con enoxaparina (8000 UI cada 24 h) y, posteriormente, acenocumarol se-
gún controles (INR objetivo 2-3). Se consideró realizar una resección quirúrgica de la masa intracardiaca ante 
la sospecha de mixoma auricular pero tras el diagnóstico de SAF se desestimó hasta comprobar su evolución. 

JAVIER GAMAZO HERRERO
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Síndrome antifosfolípido: un enigma de múltiples manifestaciones

EVOLUCIÓN

La paciente presentó una buena evolución con resolución total de las secuelas secundarias al evento cerebro-
vascular.
Tras 5 meses con tratamiento anticoagulante, la masa intracardiaca no se observó mediante ecocardiograma. 
Por ello, no se planteó una intervención quirúrgica sobre la misma.
La paciente refirió metrorragias de moderada cuantía que provocaron ferropenia leve y se instauró tratamiento 
con hierro oral.

DISCUSIÓN 

El SAF es una patología autoinmune con múltiples manifestaciones vasculares y obstétricas asociadas a even-
tos trombóticos en relación a la presencia de anticuerpos antifosfolípidos. Su diagnóstico se basa en criterios 
clínicos (trombosis arterial, trombosis venosa, patología microvascular u obstétrica) y analíticos como es la 
seropositividad para anticuerpos antifosfolípidos (1). En este caso, además de la clínica en forma de ictus 
isquémico, se presentan los tres tipos de autoanticuerpos a títulos altos: AL, aCL y aβ2GP1; lo que le confiere 
un perfil de alto riesgo.
Los trombos intracardiacos sobre válvulas sanas son una manifestación rara del SAF. La mayoría de los mis-
mos se ubican en la cavidad auricular derecha y se suelen detectar mediante ecocardiograma transesofágico 
(2,3). No obstante, sería recomendable reevaluar a la paciente mediante una RM cardiaca, ya que fue la prue-
ba que mejor describió la masa intracardiaca.
El tratamiento de pacientes con SAF y un primer episodio de trombosis arterial, como un ictus, se basa en 
la anticoagulación (4,5). Se recomienda el uso de antagonistas de la vitamina K con un INR objetivo de 2-3 
frente a anticoagulantes de acción directa. El uso combinado de a. acetilsalicílico, como en este caso, se en-
cuentra en debate (4).
Respecto a los trombos intracardiacos asociados a SAF, no existen ensayos aleatorizados que comparen las 
distintas estrategias de tratamientos aunque la anticoagulación parece recomendable frente a la intervención 
quirúrgica (3).
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IMÁGENES

Imagen 1: TC de perfusión cerebral: mapa de volumen cerebral (A) y mapa de flujo sanguíneo cerebral (B). Se evidencia una dis-
minución del flujo sanguíneo en el territorio irrigado por la arteria cerebral media izquierda (B), con volumen sanguíneo cerebral 

conservado (A). Estos hallazgos son sugestivos de penumbra isquémica.

Imagen 2: RM cardiaca en plano de 4 cámaras. Se observa una masa en la aurícula derecha de 22,6 x 8,8 mm, dependiente de 
válvula de Eustaquio.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente derivada a consultas de Medicina Interna por un motivo habitual: el estudio de la anemia ferropénica. 
En la anamnesis dirigida destaca el antecedente de un cuadro infeccioso reciente con febrícula así como exan-
tema palmoplantar en manos y pies . Relata ambiente epidémico familiar. Se realizan las pruebas habituales 
para la filiación de la anemia sin hallar nada significativo. Finalmente, tras ampliar el diagnóstico diferencial, 
se solicita una serología de parvovirus B19 puesto que la clínica relatada por la paciente resulta concordante 
con la infección por dicho virus. Los anticuerpos confirman la sospecha: IgM e IgG positivas. 

ANAMNESIS 

Mujer de 46 años, sin alergias conocidas. Independiente para las actividades básicas de la vida diaria. Antece-
dentes personales: infección por SARS-CoV-2 en 2022, dos cesáreas en los años 2007 y 2012. Acude derivada 
desde atención primaria para estudio de anemia ferropénica objetivada en último análisis sanguíneo realizado. 
En la anamnesis la paciente relata astenia intensa de inicio aproximado hace 2 semanas. Describe un cuadro 
concomitante y autolimitado por el que consultó en urgencias de su Punto de Atención Continuada “PAC” 
consistente en febrícula vespertina junto exantema eritematoso palmoplantar de las cuatro extremidades (Imá-
genes 1 y 2). Su hija pequeña ha padecido un proceso vírico agudo recientemente.  

CASOS SELECCIONADOS
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Refiere reglas regulares y de normal cuantía, sin otros sangrados externos objetivados. No relata sintomatolo-
gía adicional.  

EXPLORACIÓN FÍSICA

Estable hemodinámicamente. Consciente, orientada y colaboradora. Palidez mucocutánea. 
- Auscultación cardíaca: tonos rítmicos, no ausculto soplos.
- Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado en ambos hemitórax.
- Abdomen: ruidos hidroaéreos presentes, globuloso, depresible, indoloro.
- Extremidades inferiores: sin edemas ni otros signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Análisis sanguíneo 1: Hb 8 g/dL (VCM 82,5 fL; HCM 24,5 pg), reticulocitos 3,1%, sin leucocitosis ni neutro-
filia, plaquetas 170.000/μL. C- agulación normal. Función renal conservada y estable. Iones en rango. Proteína 
C reactiva 4 mg/dL. Hierro 18 ug/dL, ferritina 50,3 ng/mL, IST 6%. Vitamina B12 398 pg/mL, ácido fólico 
5,4 ng/mL, haptoglobina 147 mg/Dl. Proteinograma normal. 
- Sangre oculta en heces: negativa. 
- Antígeno de Helicobacter Pylori en heces: negativo. 
- Autoinmunidad y serología de celiaquía: ANA, anti-transglutaminasa y factor reumatoide negativos. IgA en 
rango de normalidad. 
- Serología de VIH, hepatitis A, B y C: negativos. 
- Serología de Parvovirus B19: positividad para anticuerpos IgM e IgG. 
- Análisis de control a las dos semanas: Hb 8.1 g/dL (VCM 87.4 fL; HCM 26 pg), plaquetas 86.000/Ul.
- Análisis de control al mes: Hb 8.1 g/dL (VCM 87.4 fL; HCM 26 pg), plaquetas 86.000/μL.

DIAGNÓSTICOS: Infección por Parvovirus B19. y aplasia de serie roja y trombopenia secundarias.  

TRATAMIENTO 

Hierro (II) – Sulfato 256.3 mg: 1 comprimido por la mañana. 

EVOLUCIÓN

Dado el empeoramiento analítico progresivo tanto de la anemia (a pesar de la ferroterapia oral) como de la 
trombopenia se decidió derivar a la paciente a consultas externas de Hematología y Hemoterapia para con-
tinuar con la vigilancia estrecha así como un manejo más específico en caso necesario. En Hematología se 
continuó con la misma actitud terapéutica y, de forma lenta pero gradual, sin necesidad de recurrir a tranfusio-

MARINA GARCÍA DE VICUÑA OYAGA



136

Crisis aplásica como manifestación de una enfermedad infecciosa

nes sanguíneas, las alteraciones del hemograma se fueron corrigiendo paulatinamente hasta su normalización 
definitiva a los 3 meses del inicio del cuadro. 

DISCUSIÓN 

El parvovirus humano B19 pertenece al género Erythroparvovirus dentro de la familia Parvoviridae y su des-
cubrimiento se produjo en 1975 (1).  En al menos el 25% de los casos ocasiona una viremia asintomática. Es 
típico en la población pediátrica el cuadro clínico llamado “eritema infeccioso o 5ª enfermedad” consistente en 
fiebre seguida a los 2-5 días por un exantema  en mejillas que puede llegar a extenderse a tronco y extremida-
des (2). En los adultos (principalmente en mujeres) la fiebre acompañada o no de exantema puede seguirse de 
artralgias/artritis simétricas y autolimitadas de aproximadamente 3 semanas de duración. Sin embargo existe 
otra manifestación clínica, menos frecuente pero reconocible  por su peculiaridad y presente en este caso: el 
síndrome papular purpúrico “en guante y calcetín” (3): edema, eritema,  y prurito en manos y pies. 
Asimismo, la infección por parvovirus B19 puede ocasionar una crisis aplásica transitoria en la que la suspen-
sión de la eritropoyesis tiene como consecuencia la aparición de anemia con sus consiguientes complicaciones. 
Estas crisis ocurren más frecuentemente en personas con alteraciones hematológicas como la anemia falcifor-
me o la anemia ferropénica. Habitualmente la afectación es únicamente de la serie roja pero las plaquetas y la 
serie blanca pueden afectarse también (4). La crisis aplásica es autolimitada ya que la eritropoyesis se reanuda 
una vez que la viremia disminuye y la infección se resuelve, generalmente en un plazo de 1-2 semanas. Es una 
manifestación que normalmente ocurre una única vez en la vida en caso de individuos inmunocompetentes 
presumiblemente debido al desarrollo de una inmunidad adquirida (5). 
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IMÁGENES

Imagen 1: Síndrome papular purpúrico “en guante”. 

Imagen 2: Síndrome papular purpúrico “en calcetín”. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un varón con cuadro de insuficiencia cardíaca al poco tiempo de presentar infección 
respiratoria por Covid19 y flutter auricular. 
Se encuentra  taquipneico. Taquicárdico sin soplos. Semiología de derrame pleural y ascitis. Edemas hasta raíz 
de miembros. Signo de Kussmaul.
Presenta cateterismo derecho con datos de constricción. Ecografía con derrame pericárdico moderado-severo. 
PET-TAC con captación pericárdica.
Diagnóstico de pericarditis efusivo-constrictiva idiopática. Posible transformación hemorrágica de pericardi-
tis vírica por Covid 19.
Tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos, colchicina y corticoides.
Ante tórpida evolución se realiza estudio completo de pericarditis, con estudio etiológico negativo salvo PCR 
positiva para Covid 19.
La pericarditis constrictiva es una causa infrecuente en nuestro medio de insuficiencia cardíaca. Su principal 
etiología en occidente es la evolución tórpida de una pericarditis idiopática/vírica.
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ANAMNESIS 

Varón de 49 años obeso, fumador e hipertenso. Ingresa en agosto por cuadro de aumento de edemas, disnea, 
ortopnea, incremento de peso hasta 15 Kg. Niega transgresión dietética. Refiere adecuada adherencia terapéu-
tica. 
No presenta clínica infecciosa por focos. No asocia dolor torácico, ni palpitaciones ni síncope. Niega síntomas 
articulares, lesiones cutáneas, fiebre recurrente, presencia de aftas orales/genitales, debilidad muscular, mial-
gia u otros síntomas de enfermedad sistémica. 
Su historia comienza en mayo del mismo año. Es valorado inicialmente por flutter auricular, diagnosticado 
de manera incidental, encontrándose el paciente asintomático. Se realiza angio-TAC pulmonar que descarta 
tromboembolismo pulmonar ni derrame pleuropericárdico. Se inicia anticoagulación de acuerdo a su riesgo 
trombótico (hipertenso).
Acude a los 15 días por deterioro del estado general, disnea, ortopnea, aumento de edemas en extremidades 
inferiores, tos y febrícula. 
Niega dolor torácico. Entre las pruebas complementarias destaca radiografía de tórax sin cambios en la silueta 
cardíaca y sin consolidaciones pulmonares. En el ECG no se observan signos de pericarditis aguda. Se trata el 
cuadro con antibiótico, diurético oral y se mantiene anticoagulado.
Citado en consultas externas a la semana, ha resuelto la infección pero persiste sintomatología de insuficiencia 
cardíaca. Se realiza ecocardiograma con derrame pericárdico severo, observando notch septal y annulus rever-
sus (hallazgos compatibles con pericarditis constrictiva); por lo que se deriva para ingreso y estudio.

EXPLORACIÓN FÍSICA

TA: 129/94 mmHg, FC: 108 lpm, SatO2: 92%. Regular estado general, taquipneico en reposo, consciente, 
orientado. Ingurgitación yugular y signo de Kussmaul.
Auscultación cardio-pulmonar: taquiarrítmico, sin soplos, tonos apagados. Murmullo vesicular disminuído, 
hipofonesis en bases, percusión mate.
Abdomen: distendido, sin signos de irritación peritoneal. Oleada ascítica.
Miembros inferiores: edema con fóvea hasta la raíz de muslos

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

*Analítica: leucocitos 12390/µL. Neutrófilos 66%. Hemoglobina 14,8g/dL. Plaquetas 376000/µL. VSG 
47mm. Na 130mmol/L. K 4,3mmol/L. Creatinina 1,54mg/dl. AST 21U/L. ALT 39U/L. Bilirrubina 0,9mg/dL. 
Albúmina 3,7g/dL. TSH 3,78mUI/L.
*Líquido pericárdico: hemorrágico, albúmina 2,7g/dL. Glucosa 8mg/dL. Proteínas 4,8g/dL. ADA 41U/L. 
LDH 1329U/L. Hematíes 4567000/µL. Leucocitos 2726/µL. Mononucleares 55%. Polinucleares 45%.
*Serologías negativas: hepatitis A, B y C. VIH. Coxiella burnetti. Borrelia burgdorferi. Rubéola. Varicela 
zóster. Quantiferón.
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*ANA, anti-dsDNA: negativo. ENA Screening 0,3U/mL(negativo). P-ANCA, c-ANCA: negativos. Factor 
reumatoide 9,1UI/mL. IgA 382mg/dL. IgG 1210mg/dL. IgM 73mg/dL.
*Subpoblaciones linfocitos suero: CD4 60%. CD8 12%.
*Hepatopatía autoinmune negativa (AMA,ASMA, antiLKM, anti célula parietal gástrica).
*Sangre oculta en heces: negativo
*ECG: Flutter auricular 110 lpm. Bloqueo rama derecha, sin alteraciones.
*Radiografía tórax: cardiomegalia. Derrame pleural bilateral. Sin calcificaciones patológicas
*Ecocardiograma transtorácico: llama la atención movimiento anómalo septal. Derrame pericárdico modera-
do. Variación respiratoria significativa de flujos transvalvulares (aórtica 18%, mitral 29%, tricúspide 42%). E’ 
septal > E’ lateral. Sin variaciones de flujo respiratorio a nivel de suprahepáticas ni venas pulmoanres. Rebote 
protodiastólico de septo interventricular. Pericardio hiperecoico. Datos sugerentes de fisiología constrictiva.
*RMN cardíaca: estudio subóptimo por obesidad, arritmia y movimientos del paciente. Dudosas áreas de 
fibrosis vs artefactos. No se puede descartar miocardiopatía hipertrófica.
*Cateterismo cardiaco derecho: Se registraron simultáneamente presiones intracardiacas en ventrículo izqui-
erdo y derecho con igualación de presiones en la inspiración con signo de dip plateau. Se realiza sobrecarga 
con una presión telediastólica entre VI-VD de 3mmHg.
*Pet TAC: derrame pericárdico ametabólico. Aumento difuso de captación que sugiere etiología inflamatoria, 
probablemente pericarditis. Sin hallazgos metabólicos focales que sugieran sarcoidosis cardiaca ni afectación 
tumoral.
*Anatomía patológica: líquido hemático, citología negativa para células maligna.
*Cultivo líquido pericárdico: negativo bacterias y micobacterias

DIAGNÓSTICOS: 

-Pericarditis efusivo-constricitiva. 
- Transformación hemorrágica de pericarditis vírica.

TRATAMIENTO 

Colchicina 0,5mg/24h. Prednisona 30mg pauta descendente. Ibuprofeno 600mg/8h.

EVOLUCIÓN

Dada la evolución tórpida, reingresó en el lapso de un mes con aumento del derrame pericárdico y nueva 
descompensación de insuficiencia cardíaca se completa el estudio con las pruebas complementarias arriba 
referidas (descartando causas secundarias) y realización de pericardiocentesis, con hallazgo de derrame hem-
orrágico. 
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Tras inicio de un ciclo de corticoides durante un mes, el derrame pericárdico desaparece por completo, sin 
nuevas descompensaciones en la actualidad; tolerando anticoagulación.

DISCUSIÓN 

Los criterios clásicos de pericarditis no se encontraron en el cuadro inicial (dolor torácico, cambios ECG, roce 
pericárdico). Llegando al diagnóstico por pruebas de imagen (RMN cardíaca y PET-TAC). 
Si bien en la mayoría de los casos son idiopáticas y presentan buena evolución; ante el desarrollo de con-
stricción y persistencia del derrame se realiza estudio de causas secundarias (principalmente neoplasias, au-
toinmunidades e infecciones) con resultados negativos salvo para PCR-SARS-CoV-2. Reevaluando el caso 
retrospectivamente impresiona de una transformación hemorrágica de una pericarditis vírica desarrollada tras 
el diagnóstico de Flutter auricular. 
En este caso la constricción estaba causada por el propio derrame pericárdico, lo que se conoce como efusivo-
constrictiva. Si bien la causa más frecuente a nivel mundial es la infección tuberculosa, en los países desarrol-
lados derivan de la evolución tórpida de una pericarditis idiopática o viral(1). 
Los hallazgos por ecografía con valores de constricción y annulus reversus, no se pudieron repetir debido a la 
arritmia. 
La imagen por RMN cardíaca no fue confirmatoria por obesidad del paciente y la propia arritmia precisando 
realizar cateterismo derecho para diagnóstico diferencial con miocardiopatía restrictiva (2,3). 
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IMÁGENES

 

Pericarditis constrictiva, reto diagnóstico y terapéutico

Imagen 1:  Ecocardiograma transtorácico del paciente con presencia de “Annulus Reversus” 
(velocidad de Onda E´ septal mayor que onda E´ lateral).

Imagen 2:  PET-TAC fluorodesoxiglucosa F-18 (FDG) del paciente, captación fisiológica 
de músculo miocárdico, aumento de captación pericárdico de posible etiología inflamatoria
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RESUMEN / ABSTRACT

- Anamnesis: paciente de 49 años que fue derivado a Oftalmología tras detectar alteraciones visuales en un 
examen rutinario. No refería otros síntomas.

- Exploración física: en Oftalmología, se observaron estrías angioides en ambos fondos de ojo. En Derma-
tología, se identificaron lesiones cutáneas en forma de pápulas amarillentas en las axilas, el cuello y el labio 
inferior. Además, se observaron pulsos pedios débiles en ambos pies.

- Pruebas complementarias: las biopsias cutáneas y el estudio genético confirmaron el diagnóstico de pseu-
doxantoma elástico, recomendándose asesoramiento genético. Se identificó isquemia crónica de miembros 
inferiores mediante ecografía Doppler.

- Diagnóstico: pseudoxantoma elástico.

- Tratamiento: seguimiento periódico, control de los factores de riesgo cardiovascular y ácido acetilsalicílico 
100 miligramos al día como profilaxis de eventos trombóticos.

- Evolución: estabilidad global, excepto por nuevas lesiones cutáneas en axilas y en fosas antecubitales.
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- Discusión: el pseudoxantoma elástico es una enfermedad genética que afecta a las fibras elásticas de la piel, 
los ojos y el sistema cardiovascular. El control multidisciplinario es esencial para prevenir complicaciones y 
mantener la calidad de vida del paciente.

ANAMNESIS 

Paciente de 49 años sin antecedentes de interés, que fue derivado a Oftalmología tras alteraciones visuales 
encontradas en un examen de rutina. No refería síntomas oculares previos, claudicación ni dolor torácico. 
Tampoco había percibido alteraciones cutáneas.

EXPLORACIÓN FÍSICA

- Oftalmológica: la agudeza visual en el ojo derecho era de 1.0 (unidad), y en el ojo izquierdo era de cuenta 
dedos a 50 centímetros. En el fondo de ojo derecho se observaban estrías angioides, sin signos de neovas-
cularización coroidea (Imagen 1); en el izquierdo, se observaban estrías angioides con signos de neovas-
cularización y fibrosis extensa del área macular. En la imagen de autofluorescencia, se observaban lesiones 
hipoautofluorescentes con forma de grietas provenientes del nervio óptico, sugestivas de estrías angioides.
- Dermatológica: se identificaban placas amarillentas en empedrado en axilas y y en área cervical. También 
se observaban pápulas amarillas en el labio inferior. (Imagen 2)
- Cirugía Vascular: se observaban pulsos pedios débiles en ambos pies.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Biopsia: degeneración y calcificación de fibras elásticas en la dermis reticular, sin respuesta inflamatoria 
significativa, concordante con pseudoxantoma elástico.
- Estudio genético: el paciente es portador heterocigoto de dos variantes en el gen ABCC6, asociadas al 
pseudoxantoma elástico con patrón de herencia autosómico recesivo. Se recomendaba extender el estudio 
genético a familiares para proporcionar asesoramiento genético a la familia.
- Analítica: hipercolesterolemia.
- Ecografía Doppler de miembros inferiores: isquemia crónica de miembros inferiores con lesiones severas 
en ambas arterias femorales superficiales.
- Ecografía Doppler de troncos supraaórticos: sin estenosis significativa.

DIAGNÓSTICOS

- PSEUDOXANTOMA ELÁSTICO, confirmado por hallazgos clínicos (estrías angioides y lesiones cutá-
neas), histopatológicos y genéticos (mutaciones en el gen ABCC6).
- Isquemia crónica de miembros inferiores.
- Hipercolesterolemia.
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Cuando las estrías hablan: un caso de pseudoxantoma elástico

TRATAMIENTO 

- Oftalmológico:
+ Vigilancia periódica para monitorizar la progresión de la neovascularización coroidea en el ojo derecho.
+ No se indica tratamiento intravítreo para el ojo izquierdo debido a la fibrosis del área macular y la estabi-
lidad visual en el tiempo.

- Dermatológico: seguimiento regular de las lesiones cutáneas sin intervención activa, dado que el paciente 
no presenta molestias significativas.
- Vascular:

+ Ácido acetilsalicílico (100 miligramos/día) como profilaxis de eventos trombóticos por isquemia crónica 
de miembros inferiores.

   + Revisión con ecografía Doppler de troncos supraaórticos cada cinco años.
- Control de factores de riesgo: control estricto de la presión arterial y manejo de la hipercolesterolemia con 
dieta y ejercicio.

EVOLUCIÓN

En revisiones sucesivas, la agudeza visual y el fondo de ojo de ambos ojos se han mantenido estables. El 
paciente ha desarrollado nuevas placas amarillentas en axilas y fosas antecubitales, pero no se han observado 
cambios significativos en cuanto a la afectación cardiovascular ni signos de claudicación.

DISCUSIÓN 

El pseudoxantoma elástico es una enfermedad genética que afecta a las fibras elásticas de la piel, los ojos y 
el sistema cardiovascular (1). Durante las primeras décadas de la vida, comienzan a aparecer pápulas ama-
rillentas finas que van confluyendo, formando placas en empedrado, sobre todo en el área cervical, axilas, 
fosas antecubitales y poplíteas. Los hallazgos oculares clásicos son las estrías angioides (2), y correspon-
den a discontinuidades de la lámina elástica calcificada de la membrana de Bruch. Estas fracturas provocan 
neovascularización coroidea, hemorragias y formación de cicatrices. Este proceso determina la pérdida pro-
gresiva de visión, en especial en los campos centrales.

Las manifestaciones cardiovasculares a menudo causan una significativa morbilidad y pueden provocar 
muerte precoz, afectando sobre todo a arterias de mediano calibre y provocando la formación de placas de 
ateroma. Entre sus manifestaciones se encuentran la claudicación intermitente, la pérdida de pulsos perifé-
ricos, la hipertensión arterial, la angina de pecho y el infarto de miocardio.Las lesiones cutáneas no suelen 
presentar síntomas importantes para los pacientes. La afectación vascular y la predisposición a eventos trom-
bóticos deben conllevar un control regular de los factores de riesgo cardiovasculares. Es fundamental tam-
bién la vigilancia periódica con examen oftalmológico. Finalmente, el estudio genético permite identificar la 
mutación responsable, facilitando el asesoramiento genético y la identificación de otros posibles portadores. 
El control multidisciplinario es esencial para prevenir complicaciones y mantener la calidad de vida del pa-
ciente.
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IMÁGENES

Imagen 1: Estrías angioides en fondo de ojo derecho.

Imagen 2: Pápulas amarillentas en labio inferior y cuello.



147

TANTO VA EL CÁNTARO A LA FUENTE, QUE AL FINAL… SE ROMPE
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RESUMEN / ABSTRACT

El síndrome del Arlequín paraneoplásico es una hiperhidrosis segmentaria excepcionalmente asociada a neo-
plasias (habitualmente aquellas que alteran el tronco del simpático), caracterizada por el enrojecimiento y 
sudoración unilateral inducida por el calor y el ejercicio(1). Si bien existen casos idiopáticos, su aparición 
debe suponer un signo de alarma que requerirá un estudio complementario para descubrir su etiología(2). 
Se expone el caso de una mujer de 59 años, hiperfrecuentadora de la consulta de Atención Primaria, que por 
primera vez refiere presentar episodios de rubefacción en hemicara izquierda desde hace 5 años, asociados a 
hipersudoración y aumento de temperatura, sobretodo con el ejercicio y época estival de aproximadamente 
60-120 minutos con resolución espontánea. Ante la sospecha de un Síndrome del Arlequín se deriva a Unidad 
de Diagnóstico Rápido, donde en un breve lapso de tiempo se confirma el diagnóstico en relación con proceso 
tumoral. Así pues, conocer a los pacientes, es una herramienta muy valiosa que tiene el médico de familia para, 
en el caso de los pacientes hiperfrecuentadores, ayudarnos a separar “el grano de la paja”, recordando siempre 
que nunca se puede subestimar aquello que, especialmente este tipo de pacientes, nos cuentan en consulta. 

ANAMNESIS 

Mujer de 59 años, sin alergias medicamentosas conocidas, hiperfrecuentadora de la consulta de su médico de 
familia por múltiples motivos. Con los siguientes antecedentes de interés:

CASOS SELECCIONADOS



MARINA GRANDA MARQUÉS

148

-Exfumadora desde hace 20 años. 
- Síndrome ansioso-depresivo.
- Palpitaciones en tto con atenolol, estudiada en múltiples ocasiones (desde 2018) por taquicardia de repeti-
ción con estudio cardiológico normal. 
- Metrorragia postmenopausica (2020 y en julio 2023, con estudio ginecológico realizado en las dos ocasio-
nes, dónde observaron en ecografía transvaginal miomas intramurales y endometrio y anejos sin alteracio-
nes. Cribado Cáncer de Cérvix negativo).
- AF: Ca esófago (padre), Ca pulmón (abuelo)

Acude en esta ocasión a consulta de su médico de familia por presentar desde hace 5 años episodios de rube-
facción en hemicara izquierda que nunca ha consultado. Refiere asociada hipersudoración con aumento de 
temperatura en hemicuerpo izquierdo, sobretodo lo relaciona con el ejercicio y época estival de  unos 60-120 
minutos de duración con resolución espontánea. Última analítica de sangre y orina realizada en el último 
mes a raíz de palpitaciones, sin hallazgos patológicos. Ante sospecha de Síndrome de Arlequín, se decide de-
rivación a Unidad de Diagnóstico Rápido. Posteriormente, vuelve a consulta refiriendo dos nuevos episodios 
de metrorragia postmenopáusica, por lo que se contacta con UDR para añadir dicha información al estudio. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Buen estado general, normocoloreada y normohidratada. Eupneica. No pérdida de apetito ni de peso. No 
presenta signos de focalidad neurológica. ACP rítmica, sin soplos. MVC sin ruidos sobreañadidos. Abdomen 
blando, depresible, no doloroso, peristaltismo conservado, no se palpan masas ni megalias, no defensa ni 
signos de peritonismo. No adenopatías laterocervicales, submandibulares, supraclaviculares, axilares ni in-
guinales. Pulsos conservados. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Eco-Doppler de Troncos supraaórticos con resultado dentro de la normalidad.
- Analítica de orina de 24h con 5HIAA aumentado, 20.1 mg/24h. 
- Body-TC: Dos imágenes nodulares hipercaptantes de origen pleural sólidas de aproximadamente 1,5cm en 
tercio inferior de hemitórax derecho. Lesiones subcapsulares nodulares hepáticas de 3,7cm que distorsionan 
el contorno del parénquima. Lesión nodular en bazo de 3 cm a nivel supra hiliar. Útero aumentado de tama-
ño con múltiples imágenes nodulares, aumento del tamaño de la cavidad endometrial con contenido sólido 
nodular polilobulado hipercaptante de carácter tumoral. Ovarios aumentados de tamaño con múltiples masas 
mixtas, la mayor de 8 × 5,7 cm compatible con neoplasia. Carcinomatosis peritoneal. Vejiga con voluminosa 
tumoración ginecológica sin plano graso de separación pudiendo existir invasión vesical.

DIAGNÓSTICOS

Sd. Arlequín paraneoplásico por carcinoma seroso de endometrio y ovario en estadio 4B/4C
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Tanto va el cántaro a la fuente, que al final… se rompe

TRATAMIENTO 

Tratamiento quimioterápico con carboplatino y paclitaxel cada 21 días

EVOLUCIÓN

Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento por Oncología, Psicología y Atención Primaria, en trata-
miento quimioterápico activo sin objetivo curativo dada la extensión del tumor. En cuanto al estado anímico, 
se encuentra hipotímica aunque refiere perspectiva de futuro y optimismo frente al futuro próximo.

DISCUSIÓN 

Como médicos, todo paciente que acude a nuestras consultas supone un reto; no solo por la complejidad 
de los síntomas que pueden referir éstos, si no también por el manejo de la entrevista clínica. En el caso de 
los pacientes hiperfrecuentadores que consultan por distintos motivos con múltiples consultas reiteradas, es 
difícil separar “el grano de la paja”, y saber prestar atención a lo realmente importante. El síndrome del Arle-
quín paraneoplásico es una hiperhidrosis segmentaria excepcionalmente asociada a neoplasias (habitualmente 
aquellas que alteran el tronco del simpático) caracterizda por enrojecimiento y sudoración unilateral inducida 
por el calor y el ejercicio(1). Si bien existen casos idiopáticos, su aparición debe suponer un signo de alarma 
que requerirá un estudio complementario en profundidad para descubrir su etiología(2). En el caso de nues-
tra paciente, tras ser estudiada en profundidad en múltiples ocasiones por distintos servicios a lo largo de los 
años, presentaba quizá el síntoma más importante referido en estos últimos cinco años y casualmente aquel 
que la paciente dio la mínima importancia. Una de las ventajas de la especialidad de Medicina de Familia, 
consiste en conocer en profundida a los pacientes, lo que en el caso de aquellos hiperfrecuentadores, hace que 
nos mantengamos alertas ante la aparición de signos o sintomas de alarma, y lo que es más importante, nunca 
subestimar aquello que nos cuentan. 
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IMÁGENES

Imagen 1: SINDROME DEL ARLEQUÍN

Imagen 2: BODY-TAC
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RESUMEN / ABSTRACT

La Pustulosis Aguda Generalizada (PAG) se define como una erupción pustulosa, estéril, aguda y autolimi-
tada, de distribución acral y simétrica, desencadenada tras una infección faríngea por el estreptococo beta-
hemolítico del grupo A (EBHA) (1, 2).
Se presenta el caso de una paciente de 51 años diagnosticada de PAG tras una infección faríngea estreptocó-
cica, de inicio a las 48 horas de recibir antibioterapia empírica, con resolución completa del cuadro a los 20 
días sin recibir tratamiento sistémico específico. El diagnóstico de la enfermedad es clínico, aunque puede 
apoyarse en la anatomía patológica de las lesiones dérmicas. El diagnóstico diferencial de la PAG incluye la 
Pustulosis Exantemática Aguda Generalizada (PEAG) y la Psoriasis Pustulosa Generalizada (PPG) (3). 
La PAG es una entidad muy poco frecuente, que se manifiesta con una clínica cutánea florida que la hace fá-
cilmente identificable en el caso de tener su sospecha clínica.

ANAMNESIS 

Mujer de 51 años sin antecedentes personales ni familiares de interés ni alergias medicamentosas conocidas, 
acude a consulta de Atención Primaria por odinofagia de 48 horas de evolución con fiebre de hasta 38,7ºC y 
malestar general. Niega disnea, tos u otra sintomatología de interés.

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

La paciente presenta en consulta una temperatura de 37.7ºC y una saturación de oxígeno del 98%. El resto de 
las constantes se encuentran en rango.
A la exploración de la cavidad orofaríngea se encuentra la faringe eritematosa, con hipertrofia y placas en 
ambas amígdalas. Se palpa adenopatía laterocervical izquierda, móvil, levemente dolorosa a la palpación. No 
presenta dolor a la palpación de senos. Signo del trago y mastoides negativo. Otoscopia bilateral sin alteracio-
nes. Auscultación cardiopulmonar normal.
Se realiza un test rápido de detección de antígeno del EBHA que resulta positivo, por lo que se decide pautar 
tratamiento antibiótico con Fenoximetilpenicilina 500 mg cada 12 horas durante 10 días e Ibuprofeno 600 mg, 
1 comprimido cada 8 horas.
A las 72 horas, la paciente vuelve a acudir a consulta por aparición de lesiones pustulosas pruriginosas de ini-
cio en cuello y escote, y posteriormente en abdomen, espalda, piernas, palmas y plantas, con base eritematosa, 
alguna de ellas confluentes sobre todo en palmas y plantas (Imagen 1 y 2), con empeoramiento durante las 
últimas 24 horas. Se decide derivar a la paciente al Servicio de Urgencias Hospitalarias, donde se ingresa a la 
paciente a cargo del Servicio de Dermatología.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-	 Analítica sanguínea sin alteraciones significativas.
-	 Serología de Citomegalovirus (CMV), Virus Herpes Simple (VHS), Virus Varicela Zóster (VVZ) negativos.
-	 PCR de virus herpes y monkeypox negativa.
-	 Cultivo de exudado de las lesiones dérmicas negativo para bacterias y hongos.
-	 Título de Antiestreptolisina O (ASLO) positivo: 390 kUI/L
-	 Biopsia de piel: El estudio histológico muestra una acantosis epidérmica, mostrando de manera saltatoria 

varias pústulas intraepidérmicas y subcórneas con abundantes polimorfonucleares neutrófilos que forman 
abscesos y pústulas epidérmicas con ulceración y formación de abscesos. En la dermis superficial se apre-
ciaba edema leve e infiltrado inflamatorio mixto de distribución intersticial y perivascular constituido por 
infiltrados linfomonocitarios con frecuentes neutrófilos y algunos eosinófilos, con exocitosis de leucocitos 
polimorfonucleares neutrófilos y linfocitos hacia la epidermis sin borramiento de la interfase dermo-epidér-
mica que se encuentra bastante respetada. Con histoquímica de PAS no se observan hongos. 

DIAGNÓSTICOS

Pustulosis Aguda Generalizada reactiva tras cuadro de faringoamigdalitis aguda. 

TRATAMIENTO 

Durante el ingreso de la paciente en el Servicio de Dermatología, se suspende tratamiento con Fenoximetil-
penicilina y se instaura antibioterapia con Clindamicina intravenosa (iv), Dexclorfeniramina iv, fomentos con 
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Pustulosis aguda generalizada tras faringoamigdalitis aguda

Sulfato de Cobre y Beclometasona tópica en palmas y plantas.
No existe tratamiento sistémico específico para la PAG, ya que suele ser una entidad autorresolutiva (1). En 
el caso de nuestra paciente, se realizaron curas con emolientes y Clobetasol tópico en crema sobre palmas y 
plantas una vez al día durante un mes, hasta la revisión por parte de Dermatología. 
Posteriormente se ha realizado estudio alergológico de la paciente, para descartar reacción de hipersensibili-
dad a betalactámicos y antiinflamatorios no esteroideos (AINES) que resultó negativo, permitiendo excluir el 
diagnóstico de PEAG.

EVOLUCIÓN

La paciente evolucionó favorablemente, resolviéndose el cuadro a los 20 días sin recaídas, desapareciendo por 
completo las lesiones sin necesidad de recibir tratamiento sistémico específico. 

DISCUSIÓN 

La PAG se define como una erupción pustulosa, estéril, aguda y autolimitada, de distribución acral y simétrica, 
desencadenada tras una infección faríngea estreptocócica (1, 2). Suele resolverse espontáneamente en días o 
semanas, no dejando cicatrices (3).
Existen otras afecciones dermatológicas que pueden manifestarse de forma similar, lo cual complica el diag-
nóstico diferencial entre estas tres entidades: PAG, PEAG y PPG (3).
La PEAG es una erupción aguda, con pústulas estériles sobre base eritematosa, acompañada de fiebre y leuco-
citosis. Aparece inducida por medicamentos (como antibióticos o AINES) (4). Histológicamente, se observan 
infiltrados neutrofílicos, con edema papilar y necrosis queratinocítica (1). La PEAG suele resolverse al inte-
rrumpir el medicamento causante en unas dos semanas, dejando descamación postinflamatoria (4).
La PPG, es una forma poco frecuente y severa de psoriasis. Se manifiesta con pústulas estériles diseminadas 
sobre áreas eritematosas, asociándose a malestar general, fiebre y leucocitosis (5). Su curso es prolongado, 
con riesgo de complicaciones sistémicas. Histológicamente presenta pústulas subcórneas con microabscesos 
de Munro, lo cual ayuda a diferenciarla de la PEAG y PAG (1, 5).
La PAG es una entidad muy poco frecuente, que se manifiesta con una clínica cutánea florida que permite 
identificarla en el caso de sospecharla clínicamente. Por ello, es crucial estar familiarizado con esta enferme-
dad para realizar un diagnóstico adecuado.
En la práctica, puede resultar difícil tanto distinguir el cuadro clínico como identificar la causa desencadenante 
de estar tres entidades. 
Es probable que correspondan a un patrón de reacción cutánea dentro de las dermatosis neutrofílicas en re-
lación a un fármaco o a un antígeno infeccioso, pudiendo englobarse bajo el término de Pustulosis Aguda 
Reactiva.
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IMÁGENES

Imagen 1: Pústulas confluentes en ambas palmas de las manos.

Imagen 2: Pústulas confluentes en ambas plantas de los pies.
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RESUMEN / ABSTRACT

 El virus varicela zóster (VVZ) es un virus neurotrópico que, tras la infección primaria (varicela), permanece 
latente en los ganglios sensoriales. Su reactivación, se manifiesta más comúnmente como herpes zóster, pero 
puede propagarse hasta el sistema nervioso central (SNC), dando lugar a cuadros de encefalitis, meningitis o 
ambos. La meningoencefalitis es una complicación neurológica poco frecuente (alrededor de un 10%), pero 
potencialmente mortal (20-30%). La incidencia se convierte en extraordinariamente rara en pacientes inmuno-
competentes (0,5%). La presentación clínica es muy variada, con sintomatología que no la diferencia de otras 
infecciones del SNC y, ocasionalmente, sin la presencia de las características lesiones cutáneas. Es por ello 
que, en ocasiones, requiere de un abordaje multidisciplinar siendo necesaria una alta sospecha clínica, y prue-
bas diagnósticas en líquido cefalorraquídeo (LCR) que permitan detectar el ADN del virus (1). Presentamos el 
caso clínico de un paciente inmunocompetente que desarrolló una meningoencefalitis por VVZ con afectación 
de múltiples pares craneales como complicación de esta infección viral. Este caso refleja la importancia de 
considerar el VVZ en el diagnóstico diferencial de las infecciones del SNC, incluso en ausencia de manifes-
taciones cutáneas, y resaltar la importancia de la detección temprana y el tratamiento precoz para mejorar el 
pronóstico de los mismos.

ANAMNESIS 

Se trata de un varón de 74 años, sin antecedentes patológicos de interés, salvo episodio de herpes zóster en 
hombro izquierdo 3 años antes de este episodio, parotidectomía derecha parcial hace 7 y tabaquismo activo. 
Derivado desde el servicio de Urgencias a la Unidad de Diagnóstico Rápido de Medicina Interna (UDR) 
por episodio de febrícula en torno a 37,7ºC, malestar general, odinofagia, náuseas con vómitos alimenticios, 
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otalgia y otorrea izquierda con hipoacusia y aparición de lesiones vesículo-costrosas en el pabellón auricular 
izquierdo. El cuadro asociaba una progresiva disfonía y disfagia desde el inicio de la sintomatología. Desde 
la UDR se contacta con la Unidad de enfermedades infecciosas donde ingresa para estudio y tratamiento. En 
planta se solicita la colaboración del servicio de otorrinolaringología (ORL).

EXPLORACIÓN FÍSICA

TA 155/94 mm(hg), FC: 105/min, SpO2: 100%, afebril. Consciente, orientado, colaborador. Discreta rigidez 
de nuca. En cuero cabelludo y cara: lesiones eritematosas, papulares, de aspecto vesicular/pustulosas. 
Auscultación cardíaca, pulmonar y abdominal: sin hallazgos patológicos de interés. 
Exploración ORL: faringe y pilar amigdalino izquierdo edematoso y abombado con placas blanquecinas y 
úlceras, que se extienden a amígdala palatina y pilar posterior. 
Laringe: Paresia de cuerda vocal izquierda. Otoscopia: OD normal. OI: edema de pabellón auricular izquierdo, 
lesiones vesiculares-pustulosas en concha. CAE muy estenosado, edematoso con exudado y coágulos. 
Datos compatibles con afectación del VII, VIII, IX y X pares craneales.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Analítica: destaca glucosa 123 mg/dl, LDH 294 U/L, fosforo 2.2 mg/dl, ferritina 684ng/ml, PCR 10.4 mg/l y 
aumento de inmunoglobulinas de fase aguda en proteinograma. 
-Punción Lumbar con análisis del LCR: líquido normotenso claro, con 24 cel/ul de predominio mononucleares 
(92%), glucosa 70.9 mg/dl, Proteínas 82.9 mg/dl. 
Filmarray de LCR: VVZ postivo, EBV, HSV1,2 y CMV negativos. 
-Microbiología: 

-Serología VEB, CMV: sin datos de infección aguda, Ig G positivo. 
-Serología VHS: Ig M positivo, Ig G positivo. 

- RM base de cráneo: engrosamiento del X par izquierdo, sin lesiones ocupantes de espacio ni captaciones 
patológicas. No alteraciones en el recorrido cisternal o canalicular del paquete nervioso estatoacústico facial 
ni en laberinto membranoso. Resto sin alteraciones. 
- RM Cerebral: Hiperseñal en T1 y en TR largo de seno transverso y sigmoide izquierdos, con defecto de re-
pleción sugiriendo trombosis de senos. Engrosamiento e hiperrealce meníngeo difuso, predominante en lado 
izquierdo. Realce en paquete esteatoacústico/facial izquierdo dentro del conducto auditivo interno (síndrome 
de Ramsay Hunt). 
-RM control tras alta al año: senos venosos transverso y sigmoideo y vena yugular izquierdas recanalizados 
prácticamente de forma completa aunque con signos de flujo lento en su interior (hiperintensidad de señal en 
secuencia FLAIR), se aprecia una estenosis en la transición transverso a sigmoideo con buen flujo distal.

DIAGNÓSTICOS

- Meningoencefalitis por virus varicela zóster y síndrome de ramsay hunt con afectación del vii, viii, ix, x 
pares craneales. 
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- Trombosis venosa de senos transverso y sigmoide izquierdos. 
- Hipoacusia neurosensorial bilateral.

TRATAMIENTO 

Se inicia tratamiento con Aciclovir 10mg/Kg intravenoso cada 8 horas durante 14 días asociado a pauta des-
cendente de corticoterapia a dosis bajas, refiriendo importante mejoría clínica y de las lesiones cutáneas del 
pabellón auricular. Asimismo, se pauta heparina de bajo peso molecular ante la trombosis venosa de senos 
transverso y sigmoide izquierdos.

EVOLUCIÓN

Buena evolución clínica tras inicio de tratamiento con Aciclovir intravenoso, con persistencia de disfonía por 
afectación de cuerdas vocales. Se reevalúa periódicamente en consultas externas de Enfermedades Infeccio-
sas y de ORL precisando de limpieza periódica de tejido necrótico ótico. Se comprueba pérdida de audición 
neurosensorial como secuela del cuadro que persiste en controles de consulta. Tras seguimiento de más de un 
año se objetiva mediante RM de control la recanalización de la trombosis, la desaparición de la inflamación 
de pares craneales y la normalización del resto de la afectación del SNC.

DISCUSIÓN 

La meningoencefalitis por VVZ es una infección neuroinvasiva que, aunque infrecuente, representa una de las 
manifestaciones clínicas más graves de la reactivación de este virus. La sintomatología es muy variable, desde 
fiebre, cefalea, síntomas neurológicos focales hasta el coma. La afectación cutánea puede no estar presente, 
enmascarando el diagnóstico (2). Asimismo, puede diseminarse a través de las fibras nerviosas afectando a 
pares craneales, con especial apetencia por el trigémino (57,9%) y el facial (52,1%), dando un cuadro cono-
cido como síndrome de Ramsay Hunt. Sin embargo, la afectación de múltiples nervios de forma simúltanea 
es extremadamente rara, observándose principalmente en pacientes con inmunosupresión severa, dando una 
sintomatología como disfagia o disfonía. En inmunocompetentes, si existe afectación de pares craneales suele 
estar limitada a uno o dos pares craneales (3,4). El diagnóstico se establece mediante la detección del virus 
en el LCR. Las pruebas de imagen como la RM, contribuyen al diagnóstico. El tratamiento debe iniciarse 
empíricamente si existe alta sospecha clínica incluso antes de la confirmación diagnóstica, dada la alta morbi-
mortalidad asociada con el retraso terapéutico, con antivirales, siendo el aciclovir intravenoso el de elección. 
Se puede asociar corticoesteroides si existe afectación severa del SNC o de múltiples pares craneales. El 
pronóstico influye en la rapidez en el inicio del tratamiento antiviral y del estado inmunológico del paciente, 
siendo peor en pacientes inmunosuprimidos con un mayor riesgo de desarrollar déficits neurológicos graves 
y secuelas importantes (5). Presentamos este caso por lo excepcional del mismo tras aparecer en un paciente 
inmunocompetente. La afectación de múltiples pares craneales lo convierte prácticamente en un caso único. 
Su resolución solo ha sido posible gracias a la colaboración multidisciplinar entre la Unidad de enfermedades 
infecciosas y Otorrinolaringología.
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IMÁGENES

Imagen 1: A. Cortea axial de RM en secuencia T1 con contraste que muestra realce paquimeníngeo difuso patológico. B. Realce 
patológico de pares craneales VII y VIII en conducto auditivo interno de lado izquierdo (flecha roja); en lado derecho no hay real-

ce (flecha verde).

Imagen 2: A. Corte axial de RM en secuencia T1 sin contraste que muestra seno derecho con vacío de señal (normal); seno iz-
quierdo hiperintenso por ausencia de vacío de señal (patológico). B. RM en secuencia T1 con contraste muestra defecto de reple-

ción por trombosis de seno izquierdo (flecha roja); lado derecho con realce normal (flecha verde).
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso clínico de un varón de 38 años diagnosticado de déficit de fosfomanomutasa-2 o alteración 
congénita de la glicosilación tipo Ia, una enfermedad que afecta la síntesis de las proteínas de la que existen 
aproximadamente unos 800 casos en el mundo y cerca de 100 en España. 
Se trata de una enfermedad multisistémica que requiere un abordaje multidisciplinar y coordinado con feno-
tipo y gravedad variable de la que se han descrito muy pocos casos en adultos siendo uno de ellos el caso de 
nuestro paciente.
Las exploraciónes complementarias realizadas como la RMN cerebral muestra una marcada atrofia cerebelo-
sa, la analítica sanguínea datos de hipercoagulabilidad y la densitometría ósea osteopenia todo ello caracterís-
tico de su enfermedad metabólica de base. La exploración neurológica refleja los hallazgos de la resonancia 
cerebral, una discapacidad intelectual severa,  ataxia de la marcha y disartria. El paciente se encuentra insti-
tucionalizado presentando alteraciones de conducta marcadas y baja tolerancia a la frustración que requieren 
una evaluación y seguimiento por parte de Salud Mental para un adecuado ajuste psicofarmacológico.
Con la exposición de este caso clínico se pretende dar visibilidad a las enfermedades metabólicas por su com-
plejidad tanto en el diagnóstico como el tratamiento. La evolución a largo plazo de estos pacientes indica que 
es una entidad que puede mantenerse estable con una aceptable calidad de vida.

ANAMNESIS 

Varón de 38 años con alteración congénita de la glicosilación tipo Ia (CDG-Ia) conocida como déficit de fosfo-
manomutasa-2 (PMM2) en seguimiento con Psiquiatría por alteraciones conductuales. Presenta discapacidad 
intelectual grave con dependencia casi total para las actividades básicas de vida diaria por lo que se encuentra 
institucionalizado. Como antecedentes personales, nace con una facies y aspecto característicos de esta enfer-
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medad con distribución anómala de la grasa subcutánea, aumento del depósito graso suprapúbico, hoyuelos 
cutáneos y mamilas invertidas. A nivel orgánico tiene un retraso madurativo con encefalopatía congénita, ata-
xia cerebelosa con hipotonía severa, temblor intencional y dismetría por lo que se sospecha un déficit de fos-
fomanomutasa-2 posteriormente confirmado con pruebas de laboratorio. Durante su desarrollo madurativo ha 
presentado otras alteraciones características de la enfermedad como estreñimiento, reflujo, dermatitis atópica, 
alteraciones oftalmológicas como miopía magna, retinosis pigmentaria y paresia ocular, disfunción hepática, 
trastornos de la coagulación con hipercoagulabilidad sanguínea, hipogonadismo, escoliosis y subluxación de 
cadera izquierda. 
El paciente tiene una hermana mayor de 46 años con la misma enfermedad metabólica con sintomatología 
menos acusada. 
Debido a la afección multisistémica, desde su nacimiento se encuentra en seguimiento con Endocrinología, 
Digestivo, Neurología, Oftalmología, Traumatología, Hematología, Rehabilitación y Psiquiatría, esto último 
por las alteraciones de la conducta.

EXPLORACIÓN FÍSICA

-Buen estado general. Eupneico, Afebril. Sin alteraciones en la auscultación cardiaca ni pulmonar. Abdomen 
sin alteraciones. Extremidades inferiores con laceraciones superficiales.
-Exploración Neurológica: Buen contacto, poco colaborador. Disartria severa. Precisa dos apoyos para la mar-
cha. Dificultad de seguimiento ocular con nistragmo horizontal bilateral, paresia de VI par. Fuerza conservada 
en las 4 extremidades. Tendencia a la hipotonía generalizada, tronco en flexión. Arreflexia universal. Síndrome 
cerebeloso residual. Marcha atáxica.
-Exploración Psicopatológica: Abordable, buen aspecto. Desorientado en tiempo y espacio con dificultad en 
la comunicación por disartria severa con tendencia a los monosílabos. No se aprecian alteraciones afectivas 
mayores ni del curso o contenido del pensamiento. No sintomatología psicótica. No ideas de muerte ni idea-
ción autolítica. Insomnio mixto.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Analítica sanguínea con disminución de factores de coagulación: antitrombina III, proteína C y factor IX. 
Bioquímica sin alteraciones. Sistemático de orina sin alteraciones. Tóxicos negativos.
-RMN cerebral, se visualiza atrofia cerebelosa con hiperintensidad de su señal en Flair tanto del vermix como 
de ambos hemisferios cerebelosos. Imagen 1.
-Densitometría Ósea de cuello de femur izquierdo, 0,919g/cm2 indicando una masa ósea inferior respecto a la 
población joven (T-score:-1,2) compatible con osteopenia. Imagen 2.

DIAGNÓSTICOS

Déficit congénito de glicosilación por alteración del gen de la PMM2 o deficiencia de la fosfomanomutasa-2 
(CDG1-a). Discapacidad intelectual severa.
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El desafío de las enfermedades metabólicas. 
Déficit de fosfomanomutasa-2, una enfermedad rara en el adulto

TRATAMIENTO

Para el déficit de la fosfomanomutasa-2 no se ha descrito ninguna terapia efectiva. En la actualidad sólo dos 
trastornos de la alteración congénita de la glicosilación tienen tratamiento: el CDG-Ib donde es útil la adminis-
tración de manosa y el CGIIc (síndrome de adhesión leucocitaria) que se puede tratar con fucosa. 
En estas enfermedades multisistémicas se recurre a tratamiento de soporte multidisciplinar que en el caso de 
nuestro paciente se mantiene estable con Valproato Sódico de liberación prolongada 500 mg 3/24 h, Valproato 
Sódico de liberación prolongada 300 mg 1/24 h, Risperidona 3 mg 1,5/24 h, Quetiapina 200 mg 5/24 h, Lorme-
tazepam 2 mg 1/24 h, Zolpidem 10 mg 1/24 h, Loprazolam 1/24 h si insomnio y Clotiapina 40 mg si agitación.

EVOLUCIÓN

Durante su estancia en el centro el paciente tiene alteraciones conductuales asociadas a su discapacidad inte-
lectual con varios periodos en los que se muestra más irritable. Presenta episodios de auto y heteroagresividad 
hacia otros compañeros, familiares y personal de difícil manejo. Muestra baja tolerancia a la frustración y 
cierta fijación por personas concretas, rompe objetos, se tira al suelo, permanece inquieto, se desnuda y no es 
posible realizar una contención verbal. Por ello, es necesaria una evaluación psicopatológica por parte de Sa-
lud Mental y realizar un  ajuste psicofarmacológico en este caso combinando antipsicóticos y benzodiacepinas 
con lo que el paciente mejora las alteraciones conductuales y del sueño. Finalmente, la mejoría global le per-
mite participar en más actividades acorde a sus capacidades y pasar tiempo en el domicilio con sus familiares.

DISCUSIÓN

Los trastornos congénitos de la glucosilación de las glucoproteínas séricas o CGD (congenital disorders of 
glycosylation) son enfermedades hereditarias graves cada vez más numerosas que afectan a la síntesis de los 
glucanos, a su uninión a otros compuestos (lípidos y proteínas) y/o al procesamiento posterior de los gluco-
conjugados. La alteración congénita de la glicosilación tipo Ia (CDG-Ia) conocida como déficit de la fosfo-
manomutasa-2 (PMM2) es la más frecuente existiendo en el mundo más de 800 casos descritos y en España 
alrededor de un centenar. (1).
Se caracterizan por alteraciones multisistémicas como las anteriormente descritas no existiendo predictores 
tempranos de gravedad. El fenotipo es muy variable por lo que se han descrito pacientes con clínica muy 
severa y fallecimiento en los primeros meses de vidad y otros fenotipos clínicos menos graves como el caso 
presentado que alcanzan una estabilidad después de las primeras décadas de vidad con una aceptable calidad 
de vida. (2). Asimismo, las manifestaciones psiquiátricas son más comunes en las etapas tardías del neuro-
desarrrollo, especialmente en el adulto joven con alteraciones del comportamiento pudiéndose manejar con 
diferentes perfiles farmacológicos. (3).
Las enfermedades metabólicas hereditarias representan un desafío diagnóstico debido a su variabilidad clínica 
y sintomatología heterogénea. Su identificación temprana es crucial para instaurar un tratamiento oportuno y 
mejorar el pronóstico de los pacientes. Sin embargo, dada la complejidad y diversidad es importante realizar 
un enfoque multidisciplinar y considerar un amplio espectro de posibles diagnósticos diferenciales para pro-
porcionar una atención integral al paciente. (4)
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IMÁGENES

Imagen1:1a) RM cerebral corte sagital T1 Flair sin contraste. 1b) RM cerebral corte coronal T2 Flais sin contraste. 
Marcada atrofia cerebelosa en relación con enfermedad de base.

Imagen2: Desitometría Ósea. Densidad Mineral Ósea del cuello del fémur izquierdo compatible con osteopenia.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un paciente que debuta con síndrome de Kleine-Levin a los 16 años, con episodios 
recurrentes de hipersomnia, hiperfagia e hipersexualidad. Entre los brotes el paciente estaba sintomático y la 
exploración física era normal. El paciente inicialmente ingresó en Neurología, descartando durante su ingreso 
causas secundarias de hipersomnolencia tras realización de pruebas complementarias (RM, EEG dentro de 
la normalidad así como estudio de autoinmunidad). Para la prevención de brotes se pautó valproato logrando 
reducción del número de episodios anuales. Asimismo durante la fase aguda, se realiza prueba empírica con 
megadosis de corticoides observándose una tendencia mantenida a la reducción de la duración media de los 
mismos (8 días sin corticoides vs. 3 días con corticoides p <0.005)
El síndrome de Kleine-Levin, también conocido como Síndrome de la bella durmiente, es una patología infre-
cuente que se encuadra dentro de los trastornos del sueño (CIE10) 1. Se caracteriza por episodios recurrentes 
de hipersomnia grave asociados a hiperfagia, hipersexualidad y alteraciones conductuales. 
La duración y frecuencia de los episodios es variable, cuyo inicio se encuadra habitualmente en la adolescen-
cia.  Su diagnóstico se basa en criterios clínicos que exigen la presencia de dos episodios en 18 meses, una vez 
descartadas otras posibles etiologías. 
El manejo óptimo de esta enfermedad no está del todo claro, en ausencia hasta la fecha tratamiento curativo.

ANAMNESIS 

Presentamos el caso de un paciente de 19 años, sin antecedentes de interés con episodios recurrentes de hi-
persomnolencia de varios días de evolución llegando a dormir hasta 20 horas diarias, levantándose sólo para 
comer y realizar actividades básicas. Además durante los mismos asocia hiperfagia, conducta desinhibida, 
desrealización y tendencia a hipersexualidad. 
El inicio de dichos episodios tuvo lugar de forma brusca en agosto del 2021, presentando hasta la fecha actual 
un total de 15 brotes recurrentes de similares caracteristicas, con recuperación clínica completa entre ellos.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración física Neurológica: (fuera de episodio de hipersomnolencia): Funciones superiores conservadas, 
pares craneales sin alteraciones, balance motor con fuerza 5/5 según escala MRC, sensibilidad táctil y vibra-
toria normales. 
No ataxia. 
Marcha sin alteraciones. 
Auscultación cardiaca: Rítmico, sin soplos
Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica general, estudio metabólico, estudio de autoinmunidad, estudio de perfil tiroideo, anticuerpos 
antineuronales,  onconeuronales, ANA, estudio de microbiología y estudio del LCR con resultado anodino. 
- Estudio de errores innatos del metabolismo: negativo. 
- HLA: HLA A01/11, HLA b51/57, HLA DRB1 07, HLA dqb1 02, HLA DQ A1 02
- Estudio de EEG vigilia y sueño: actividad de fondo dentro de la normalidad sin actividad intercrítica, epi-
leptiforme ni asimetrías significativas. Estudio de sueño no completado por falta de tolerancia.
- RM cerebral en 2021 sin alteraciones parenquimatosas significativas. Nueva RM cerebral de control en 
2023 sin cambios.

DIAGNÓSTICOS

Síndrome de Kleine-Levin (Criterios ICSD-3) 
3ª Clasificación Internacional de los Trastornos de Sueño. 

TRATAMIENTO 

En nuestro paciente, se pautó Ácido valproico 500 mg cada 12 horas como tratamiento de mantenimiento para 
la prevención de nuevos episodios. 
Durante la fase aguda, bolos de Metilprednisolona 500 mg- 1000 mg. 

EVOLUCIÓN

Nuestro paciente inicialmente presentaba brotes de una duración media de 8 días. Durante los tres años de 
seguimiento, hemos objetivado una disminución de la duración media de los episodios, así como un descenso 
en su frecuencia. 
Tras el inicio de tratamiento con bolos de metilprednisolona, prueba terapéutica, hemos registrado una reduc-
ción del 57% del tiempo total de duración de los episodios. (ver figura)
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¨Lights on, brain off¨: síndrome de Kleine-Levin 

DISCUSIÓN 

El síndrome de Kleine-Levin se caracteriza por episodios autolimitados de hipersomnia e hiperfagia asociados 
a alteración cognitiva y conductual. Su prevalencia es menor a 5 casos por millón de habitantes siendo más 
frecuente en el sexo masculino.2  Para establecer el diagnóstico tienen que ocurrir al menos dos episodios con 
una duración de 2 días a 5 semanas y ocurrir un brote al menos cada 18 meses. 2

Los ataques de hipersomnia y alteración conductual pueden durar días o semanas. Durante los mismos el 
paciente presenta hipersomnia intensa, pudiendo llegar a dormir entre 16 a 20 horas al día, levantándose solo 
para comer o realizar actividades básicas como ir al baño, lo cual limita su calidad de vida.  Ente episodios el 
paciente típicamente se encuentra asintomático. 
El diagnóstico es clínico, no existe ningún test diagnóstico especifico y las pruebas complementarias se rea-
lizarán orientadas a descartar causas secundarias de hipersomnia. En el 70% de los casos durante los episo-
dios se observa lentitud en el elctroencefalograma (EEG), sin actividad epiléptica.
Inicialmente el paciente ingresó en neurología descartándose causas secundarias de hipersomnolencia como 
consumo de tóxicos, fármacos, encefalitis autoinmunitarias o errores innatos del metabolismo. También se 
descartó origen epiléptico del cuadro e infección del sistema nervioso central. 
La fisiopatología del síndrome de Kleine-Levin no está clara. La causa del síndrome es desconocida pero 
actualmente se considera que se trata de una encefalopatía con disfunción a nivel de neurotransmisores, dis-
función hipotalámica/talámica, anomalías circadianas, así como posible etiología autoinmune/inflamatoria. 
Al tratarse de una enfermedad rara, los estudios disponibles acerca de su manejo y tratamiento son limitados. 
El tratamiento preventivo con litio o valproato ha demostrado reducir la frecuencia de episodios. Existen casos 
aislados reportados de efectividad para acortar la duración de los episodios mediante el empleo de corticoides.4

En nuestra experiencia, los corticoides administrados a dosis altas (500mg de metilprednisolona) via oral, po-
drían ser una herramienta efectiva para reducir la intensidad de la sintomatología y duración de los episodios 
tal y como hemos comprobado en nuestro caso, mejorando la calidad de vida de estos pacientes.
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IMÁGENES

Imagen 1: RM cerebral secuencia T2 frFSE. Realizada en 2021. Resultado normal.

Figura 2: Episodios de hipersomnolencia durante tres años de seguimiento 
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ABSTRACT

La hipomagnesemia se ha identificado como una causa de tetania y crisis epilépticas. El estudio etiológico de 
este trastorno hidroelectrolítico requiere evaluar tanto causas renales como extrarrenales.
Describimos el caso de un paciente con hipomagnesemia e hipocalcemia sintomáticas, que presentó crisis 
epiléptica y tetania, requiriendo su ingreso en la planta de Medicina Interna. Tras un estudio y evaluación ex-
haustiva, se determinó que el origen de estos desequilibrios estaba asociado con el uso crónico de inhibidores 
de la bomba de protones (IBP).
Dado que los IBP son fármacos ampliamente prescritos para trastornos digestivos (1), y ante casos como el 
descrito, es fundamental considerar la monitorización periódica de electrolitos y explorar alternativas terapéu-
ticas, especialmente cuando el riesgo de hipomagnesemia es elevado.

ANAMNESIS:

Paciente de 50 años, con antecedente de crisis epiléptica en el año previo que motivó ingreso a cargo de Neu-
rología, el estudio por parte de este servicio resultó sin alteraciones; a excepción de hipomagnesemia por lo 
que se indicó suplementación oral que el paciente interrumpió voluntariamente.
El paciente se encuentra en terapia crónica con IBP por dispepsia y esofagitis péptica, diagnosticada en 2019. 
Niega hábitos tóxicos y otros antecedentes personales y familiares de relevancia.
En el episodio actual el paciente acude a urgencias por presentar vómitos de repetición, intolerancia oral, mal-
estar general y diarrea. Asocia espasmos musculares, parestesias en manos y pies y disartria. En anamnesis 
por aparatos refiere diarrea crónica con al menos 4 deposiciones blandas, diarias, sin productos patológicos, 
no dolor abdominal, ni fiebre.
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EXPLORACIÓN FÍSICA:

En la exploración física realizada en su primer contacto con el Servicio de Urgencias se mantuvo consciente, 
orientado y colaborador, con un aceptable estado general. Afebril. Auscultación cardiopulmonar sin hallazgos 
patológicos. La exploración abdominal no
 reflejaba dolor a la palpación ni se objetivaban masas ni megalias. En todo momento se encontró eupneico 
en basal. Como único hallazgo de relevancia destacaba espasmo carpo-pedal son signo de Trousseau positivo.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Laboratorio:
Analítica realizada a su llegada a S. de Urgencias: Na 140 mmol/L; K 3 mmol/L; Urea 16,8 mg/dL; Creat 0,65 
mg/dL; Ca total 5,58 mg/dL; Ca iónico 2,74 mg/dL; P 3 mg/dL; Mg <0,5 mg/dL ; CPK 302 mg/dL. PCR 4,5 
mg/dL Eq. venoso: pH 7,41; pCo2 43 mmHg; HCO3 27,3 mEq/L; lactato 1,1mg/dL
Ampliación: Calcio iónico 2.74 mg/dL 4.5 - 5.2 Magnesio <0.5 mg/dL (1.5 - 2.6) Creatina
Kinasa 302 U/L (0 – 171) FG>=90 mL/min/1,73m2
Día 1 planta, bajo tratamiento con suplementación parenteral de calcio y magnesio: Hemograma sin alteracio-
nes. Na 139 mmol/L; K 3,2 mmol/L; Glucosa 109 mg/dL, Urea 13,4 mg/dL; Creat 0,7 mg/dL; Ca 7,65 mg/dL; 
Mg 1,27 mg/dL; CPK 368 mg/dL. Eq. venoso: pH 7,42; pCo2 42 mmHg; HCO3 27,2 mEq/L
Día 2 planta: Hemograma normal. Hemostasia normal. Fibrinogeno 514 Na 141 mmol/L. K 4,1 mmol/L; Urea 
9,3 mg/dL; Creat 0,63 mg/dL. Ca 9,46 mg/dL; P 3,2 mg/dL. PCR 5,6 mg/dL, ferritina 351,4 mg/dL, fólico y 
vit B12 normal TSH normal. Cortisol basal 13,2 (normal). PTHi 34,9 (normal). 25-OH-vit D3 27 ng/mL.
Bioquímica en orina 24 horas: Excreción de magnesio 32.6 mg/24h Calcio/24h 13.7 mg/dL. Calcio/24h 363 
mg/24h
Analitica previa al alta con suplementación oral de magnesio y calcio y tras interrupción de IBP.: Na 135 
mmol/L; K 4,6 mmol/L; Glucosa 89 mg/dL Urea 47,7 mg/dL; Creat 1,14 mg/dL; Ca total 9,58 mg/dL; Ca 
iónico 2,74 mg/dL; P 3,64 mg/dL; Mg 2,07 mg/dL;
Resumen de hallazgos analíticos (imagen 1): a su llegada a Urgencias se detecta hipomagnesemia severa, 
hipocalcemia e hipopotasemia. El estudio ampliado en planta evidencia PTHi inapropiadamente normal con 
déficit leve de 25-OH-vitamina D y excreción de magnesio en orina de 24 horas normal. Y por último, la 
analítica previa al alta con normalización de los valores iónicos.
Pruebas de imagen:
Rx abdomen: sin hallazgos significativos.
Ecografía abdominal: Sin otros hallazgos reseñables. De acuerdo con el Servicio de Digestivo se realizaron:
Gastroscopia: Revela esofagitis péptica y úlcera bulbar, pliegues engrosados gástrico en probable relación con 
cordones varicosos (valorar) resto de cuerpo, antro e incisura sin lesiones.
Biopsia de antro e incisura: Gastritis crónica, sin atrofia, ni metaplasia intestinal, ni displasia en el material 
remitido.
Colonoscopia:  Ileoscopia  normal.  Divertículos  de  colon.  Colitis  peridiverticular.
Hemorroides
internas. Mucosa colónica con inflamación crónica inespecífica en el material remitido. Biopsia de colon iz-
quierdo: mucosa colónica con inflamación crónica inespecífica en el material remitido.
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DIAGNÓSTICOS

Hipomagnesemia severa asociada a tratamiento con Inhibidor de la bomba de protones Hipocalcemia se-
cundaria.
Tetania. Episodio previo de crisis epiléptica.

EVOLUCIÓN:

Tratamiento y evolución inicial:
El tratamiento agudo de la hipomagnesemia e hipocalcemia implicó la administración de 4 ampollas de mag-
nesio por vía intravenosa junto con 2 ampollas de gluconato cálcico y 1 ampolla de potasio cloruro (Imagen 2). 
Ante la respuesta favorable del paciente, la observación y la estabilización del mismo por parte de los profe-
sionales sanitarios del servicio de urgencias, se procedió al ingreso para continuar con el tratamiento, además 
de estudiar las causas subyacentes del proceso causante del cuadro.
Una vez ingresado en Medicina Interna se continuó reposición hidroelectrolítica parenteral con magnesio y 
calcio. Con sospecha de componente malabsortivo asociado a tratamiento crónico con IBP y agudizado en 
contexto de gastroenteritis aguda, se suspendió dicho tratamiento y se solicitó estudio de diarrea crónica por el 
Servicio de Aparato Digestivo. De forma paralela se solicitó estudio a fin de descartar pérdidas incrementadas 
de magnesio a nivel renal.
La evolución durante el ingreso resultó favorable permitiendo secuenciar la suplementación electrolítica a vía 
oral que se mantuvo al alta con progresiva reducción en aportes.

DISCUSIÓN:

Las causas de la hipomagnesemia incluyen tanto la falta de aporte como un aumento de las pérdidas (pérdidas 
intestinales, renales o por la piel). Es importante realizar un correcto diagnóstico diferencial de las diferentes 
situaciones que pueden producir esa alteración.
En nuestro caso, la anamnesis dirigida en el Servicio de Urgencias permitió descartar antecedentes como 
restricción dietética o la realización de ejercicio físico extenuante, que podrían explicar posibles pérdidas 
cutáneas como origen del cuadro. Asimismo el estudio analítico hormonal no evidenció endocrinopatía subya-
cente (hipertiroidismo, diabetes mellitus, o el hiperparatiroidismo). Existen casos en los que pese a niveles 
analíticos normales de magnesio el paciente puede presentar clínica de hipomagnesemia. Esto es debido a que 
la clínica principalmente depende del magnesio intracelular, que puede estar disminuido con niveles normales 
de magnesio extracelular (1).
Entre las causas de pérdidas renales incrementadas se deben tener en cuenta los fármacos nefrotóxicos pro-
ductores de hipomagnesemia (diuréticos de asa, tiazidas o anticuerpos monoclonales bloqueantes del receptor 
de factor de crecimiento epidérmico (EGF) así como los síndromes genéticos de Bartter, Gitelman, Fanconi. 
Todos ellos cursan con excreción urinaria incrementada y fueron descartados al comprobar normalidad en los 
niveles de excreción de magnesio en orina de 24 horas.
La clínica del paciente junto con las alteraciones mostradas analíticamente nos hizo decantarnos por un po-
sible origen digestivo. La depleción de magnesio pudo haberse ocasionado por diarrea crónica del paciente 
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así como por enfermedades malabsortivas. A su vez, los inhibidores de la bomba de protones pueden inducir 
hipomagnesemia en algunos pacientes, sobre todo tras el uso prolongado. Como algo anecdótico existen casos 
de hipomagnesemia intestinal primaria. Se trata de una enfermedad hereditaria que aparece en el periodo neo-
natal por lo tanto está descartado por la aparición tardía de la clínica del paciente.
 El estudio endoscópico descarta una posible etiología inflamatoria o enfermedad whipple. Por lo tanto, como 
diagnóstico de exclusión tras la negatividad en el resto de las pruebas, la toma crónica de IBP se propuso 
como probable origen de la hipomagnesemia que originó el cuadro clínico. La mejoría analítica después de 
su retirada apoya esta hipotesis.
La hipomagnesemia es un posible efecto secundario de la toma crónica de IBP. Autores como B. Kieboom re-
lacionan en sus ensayos clínicos la hipomagnesemia con el tiempo de uso de los IBP. Sin embargo, se pone en 
discusión su reemplazo en los pacientes con hipomagnesemia por antagonistas de los receptores H2 (H2RA) 
por encontrarse también asociación con defectos carenciales (2).
En aquellos pacientes en los que se espera una toma de IBP mayor a un año es recomendable medir los niveles 
de magnesio previo al inicio del tratamiento. En pacientes con antecedentes de arritmias o QT largo la reco-
mendación es realizar control de dichos niveles cada seis meses. La revisión de la literatura disponible no per-
mite aportar evidencia sobre la tasa de éxito a largo plazo del tratamiento alternativo ni sobre la necesidad de 
una suplementación persistente de electrolitos, por lo tanto deberemos individualizar la decisiones en función 
de las características de cada paciente (3).

CONCLUSIÓN

Este caso enfatiza la necesidad de vigilancia en pacientes bajo tratamiento crónico con IBP, dado el riesgo de 
hipomagnesemia severa y tetania. La monitorización regular y la búsqueda de alternativas a los IBP, especial-
mente cuando el riesgo de hipomagnesemia es elevado, son medidas fundamentales para prevenir complica-
ciones.
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IMÁGENES

Imagen 1: Evolución de hipomagnesemia mantenida desde mayo de 2003, suplementado en Julio tras revisión y tratamiento por 
las crisis epilépticas en neurología. Caída abismal tras cese de toma de tratamiento de suplementación e inicio del caso descrito.

Imagen 2: Esquema tratamiento que se siguió para la corrección de la hipomagnesemia, basado en las últimas recomendaciones de 
la Guía del NHS de Reino Unido (4) y las guías propuestas por el Manual Clínico Up to Date (5).
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RESUMEN / ABSTRACT

El manejo de la enfermedad de Crohn puede ser complejo durante el embarazo. La imposibilidad para llevar a 
cabo estudios por las implicaciones éticas condiciona una escasa evidencia, generando preocupación tanto en 
el clínico como en la paciente, que en muchos casos prefiere abandonar el tratamiento ante el miedo a posibles 
efectos adversos. 
Se presenta el caso de una paciente que acudió al servicio de Urgencias por posible cuadro obstructivo secun-
dario a brote de su enfermedad de base, así como el manejo que se realizó durante la fase aguda de su enfer-
medad, y las decisiones tomadas una vez se conoció que estaba embarazada.

ANAMNESIS

Mujer de 26 años, fumadora, con antecedentes de enfermedad de Crohn ileocecal sin tratamiento tras haber 
suspendido azatioprina durante embarazo previo. Ingreso a cargo de Aparato Digestivo por cuadro de epi-
gastralgia, vómitos e intolerancia oral. Refiere llevar cuatro días sin realizar deposición. No refiere fiebre ni 
tiritona, no mareo ni presíncope. No irradiación del dolor a zona torácica.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Tensión arterial: 145/87 mmHg, Frecuencia cardiaca: 89 latidos por minuto. Afebril.
Paciente con regular estado general, palidez mucocutánea. Eupneica en reposo sin gafas nasales.
Auscultación cardiaca: tonos rítmicos, leve taquicardia.

CASOS SELECCIONADOS



Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos.
Abdomen blando, levemente distendido, timpánico principalmente en epigastrio, doloroso a la palpación en 
dicha zona. 
Ruidos hidroaéreos disminuidos. 
Sin signos de irritación peritoneal.
Miembros inferiores sin edema ni signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica de sangre: Leucocitos 7100/uL (57.2% de Neutrófilos), Hemoglobina 11.1 g/dl, Hematocrito 33.8%, 
Plaquetas 352000/uL, INR 1.09, TTPA 34.7 segs. Sodio 142 mmol/L, Potasio 2,8 mmol/L, Glucosa 76 mg/dL, 
Urea 24.1 mg/dL, creatinina 0.66 mg/ dL , FG>90 mL/min/1.73m2
- TC abdominal: Marcada dilatación de cámara gástrica y primera porción duodenal secundario a un engrosa-
miento duodenal, así como engrosamiento de 15 cm de ileon terminal, sugestivo de reactivación de enferme-
dad de base.
- Gastroscopia: Se confirma la presencia de una estenosis inflamatoria en primera rodilla duodenal. Actividad 
ileal grave, mucosa en empedrado y úlceras profundas.

DIAGNÓSTICOS

Enfermedad de Crohn A2 L3 B2. Brote moderado-grave.
Obstrucción intestinal por estenosis inflamatoria en primera rodilla duodenal.
Hipopotasemia secundaria.

TRATAMIENTO

Se instauraron medidas habituales de soporte, sonda nasogástrica descompresiva y posteriormente nutrición 
enteral por sonda nasoyeyunal, pauta de corticoides intravenosos a dosis plenas y Adalimumab según pauta de 
inducción y mantenimiento habitual. La paciente mejoró en los días posteriores, recuperando tolerancia oral y 
siendo finalmente dada de alta.

EVOLUCIÓN

Cuatro meses después la paciente comenzó de nuevo con clínica de vómitos y dolor abdominal; se realizó 
gastroscopia en la que se continuaba visualizando la estenosis duodenal descrita, con biopsias compatibles 
con enfermedad de Crohn activa.
Se intensificó tratamiento con Adalimumab por persistir dicha estenosis. En los meses posteriores presentó 
nuevo cuadro suboclusivo a pesar de niveles de fármaco óptimos, decidiendo iniciar Ustekinumab 90 mg SC/8 
semanas. 
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En la entero-RM de control realizada durante el seguimiento continuaba presentando afectación inflamatoria 
ileal y poco después precisó ingreso hospitalario por nuevo brote de actividad.
Teniendo en cuenta la gravedad y refractariedad del cuadro, así como la magnitud de la posible intervención 
quirúrgica, implicando probablemente una duodenopancreatectomía cefálica, se decidió́ como última opción 
realizar una reinducción con Ustekinumab e intensificar a cada 4 semanas, presentando mejoría clínica pro-
gresiva y siendo dada de alta. 
Un mes después, en consultas, la paciente informó de que se encontraba embarazada, solicitando información 
sobre la necesidad de suspender el tratamiento. Valorando el balance riesgo-beneficio se consensuó mantener-
lo, completando una gestación y parto normal sin haber notificado efectos adversos en el niño.

DISCUSIÓN

El control de la actividad inflamatoria es uno de los factores más importantes durante el embarazo, siendo 
fundamental la adherencia terapéutica para mantener la remisión. 
Un porcentaje significativo de pacientes interrumpen el tratamiento por decisión propia debido a la incerti-
dumbre ante posibles efectos teratógenos. 
La evidencia del uso de Ustekinumab durante el embarazo es limitada y se basa en reportes de casos o en la 
experiencia en otras enfermedades, si bien parece un fármaco seguro. 
La decisión de mantener o suspender Ustekinumab debe ser individualizada e interdisciplinar; en este caso, 
tratándose de una paciente joven con una forma de presentación grave y factores de mal pronóstico, teniendo 
en cuenta además la dimensión de una eventual cirugía, se consensuó mantener tratamiento en pauta intensifi-
cada, considerando favorable el balance riesgo-beneficio, sin incidencias para la paciente.
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IMÁGENES

				       	
Imagen 1. Corte coronal de TC abdominal en el que se aprecia una marcada 
dilatación de cámara gástrica secundaria a estenosis duodenal (indicador).

			        
Imagen 2:  Estenosis a nivel de primera rodilla duodenal, con mucosa con aspecto 

en empedrado, ulceraciones fibrinadas y friablidad al roce.
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de un anciano con unas lesiones ampollosas, de base eritematosa y sin otros síntomas 
asociados. De su historia, destacan actividades de jardinería con sauco que llevan a pensar inicialmente en 
una fitofotodermatosis por savia, diagnóstico que nos vemos obligados a replantear dado que dichas lesiones 
progresan con aparición de nuevas flictenas y evolucionan a escaras necróticas de espesor total pese al trata-
miento. 
Se trata pues, de un caso atípico de quemadura por el cianuro que produce la Sambucus nigra en contacto con 
la saliva, y que evoluciona tórpidamente hasta que se aborda el caso como una verdadera quemadura química. 
A colación de este caso, aprovechamos para repasar el diagnóstico de las lesiones ampollosas no inflamatorias, 
nociones de botánica básica y remedios tradicionales, y sobre el manejo inicial de la quemadura química y 
sus secuelas. 
Incidimos además, en la importancia del seguimiento estrecho y de la colaboración entre especialistas cuando 
un caso evoluciona desfavorablemente, sobre todo en casos tan inusuales como el descrito.

ANAMNESIS 

Varón de 79 años, diabético y con síndrome metabólico. Alergia a la picadura de abeja. Acude a Urgencias por 
flictenas en muslo derecho, de 8 horas de evolución y asintomáticas. 
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Refiere haber estado realizando tareas de jardinería con zarzas y saucos, expuesto al sol pero llevando pan-
talones largos y calzado en todo momento. Niega introducción de nuevos fármacos, tampoco tópicos. Niega 
picaduras. Afebril.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A la exploración inicial, presenta una flictena anterolateral en muslo derecho de gran tamaño, frágil y rota, con 
contenido seroso y base eritematosa caliente. 
A lo largo de su estancia en Urgencias, aparecen nuevas ampollas en dorso de antebrazo derecho desde de-
dos a codo, cervicoocipital derecho y primer y segundo dedos del pie izquierdos. Se trata de un patrón que el 
paciente no sabe correlacionar con ninguna actividad. En urgencias se estima un 16% de superficie corporal 
denudada. Las lesiones evolucionan pese al tratamiento inicial, y a lo largo de las dos semanas consecutivas 
las zonas en que solo había eritema remiten, mientras que las flictenas devienen placas bien delimitadas, par-
duzcas, duras, acorchadas e indoloras. En total, se estima una superficie corporal afecta del 5-6%.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Laboratorio: normal salvo por una ligera leucocitosis y su insuficiencia renal conocida.
- Biopsia de ampolla de muslo derecho: ampolla subepidérmica no inflamatoria. Inmunofluorescencia indi-
recta para anticuerpos anti-membrana basal epidérmica, anti-sustancia intercelular epidérmica y antinuclea-
res negativos. ELISA para proteínas hemidesmosómicas propias del penfigoide (BP180 y BP230) negativas.

DIAGNÓSTICOS

Se incluyen en el diagnóstico diferencial aquellas enfermedades vesiculobullosas no inflamatorias, como po-
drían ser: epidermólisis ampollosa, porfíria cutánea tarda y pseudoporfírias, penfigoides hipocelulares, quema-
duras, necrólisis epidérmica tóxica, ampollas mecánicas o reacciones farmacológicas.
Inicialmente se orientó como una fitofotodermatosis por contacto con la savia del sauco, pero la evolución 
a escaras necróticas pese al tratamiento y una revisión más en profundidad del caso llevaron a reformular la 
hipótesis diagnóstica. El paciente padeció una quemadura química por el ácido cianhídrico derivado del sauco 
(Sambucus nigra), con profundización hasta 3r y 4º grado en un 5-6% de su superficie corporal total.

TRATAMIENTO 

Tras descartar un patología emergente, en urgencias se pautaron corticoides orales, antihistamínicos y amoxi-
cilina-ácido clavulánico. Desde Dermatología, dado que inicialmente se orientó como un proceso irritativo, se 
indicaron fomentos de sulfato de zinc y cura con betametasona tópica.
Dada la mala evolución de la quemadura, se canalizó una derivación a Cirugía Plástica y se indicó un abordaje 
quirúrgico consistente en desbridamiento agresivo hasta plano viable (hasta plano fascial e incluso muscular) 
y cobertura posterior con injertos de piel autólogos.
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EVOLUCIÓN

La evolución inicial de la quemadura fue desfavorable, con la profundización a planos profundos descrita 
previamente. Tras el cambio de abordaje, la escarectomía y la cobertura, los injertos prendieron de forma 
completa, precisando tan solo de un tiempo quirúrgico.

DISCUSIÓN 

Pese a que este no sea el caso, el sauco se ha empleado tradicionalmente como remedio natural dadas sus 
propiedades antipiréticas, expectorantes y, paradójicamente, en quemaduras por su poder desinfectante. Sin 
embargo, un dato a menudo desconocido es la presencia de sambunigrina en su corteza, un glucósido precur-
sor que, en contacto con la enzima emulsina presente en la saliva, produce ácido cianhídrico. Desconocemos 
como pudo darse esta reacción en el paciente, si quizás algún animal habría lamido dicha planta, y si al con-
tacto el paciente se manchó del cianuro. Hipotetizamos que las curas oclusivas en los días sucesivos, sin el 
aclarado del ácido, pudieron empeorar el grado de las quemaduras.
Ante una dermatitis por plantas, debemos distinguir entre un proceso fototóxico, urticariforme, alérgico o, 
como en este caso, químico. Pese a que la noxa pueda ser la misma, el proceso patológico y, por lo tanto el 
tratamiento, son distintos. Las intoxicaciones por cianuro en contextos de incendio o de ingesta no son tan 
atípicas, pero como quemadura pueden pasarnos por alto. 
A grandes rasgos, ante una sospecha de quemadura química, debemos identificar y retirar el tóxico mediante un 
lavado profuso con agua corriente templada durante al menos 30 minutos, priorizando la cara y protegiendo al 
personal que lo realiza. Los agentes neutralizantes pueden causar reacciones exotérmicas y no son superiores 
al aclarado, por lo que no se emplean de rutina. Debemos monitorizar el pH de la piel y las diselectrolitemias.
Este es un caso muy ilustrativo sobre la importancia del replanteamiento de un caso cuando el paciente no 
evoluciona favorablemente. Ante un amplio abanico de posibilidades diagnósticas, con una anamnesis bizarra 
y unas lesiones inespecíficas, se planteó como un proceso inflamatorio; pero, el seguimiento del paciente, el 
mantener la mente abierta y la colaboración entre especialidades, permitieron reconducir el diagnóstico de 
forma precoz y adaptar el tratamiento con un resultado favorable. En este paciente en concreto, fue clave la 
exploración física, puesto que es un caso bastante ejemplar del curso natural de una quemadura química sin 
tratar.

AGRADECIMIENTOS: A la Dra. Paula Gallego Verdejo, residente de Dermatología, por su contribución a 
la hora de interpretar aspectos propios de su especialidad.
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IMÁGENES

Imagen 1: Escara necrótica, resultado de la quemadura en muslo anterolateral derecho (A) y en dorso de antebrazo derecho (B). 
Podemos apreciar el color, brillo y consistencia propia de las quemaduras profundas. Precisaron de una limpieza agresiva de todos 

los planos, requiriendo de desbridamiento del plano muscular (A) y fascial (B) para llegar a lecho viable. 

Imagen 2: El saúco negro o canillero (Sambucus nigra) es un árbol de hoja caduca que crece en Europa, norte de África y suroeste 
de Asia. En su corteza, frutos y hojas, contiene un precursor que en contacto con enzimas del tipo β-glucosidasa, 

como la emulsina, producen ácido cianhídrico. Imágenes disponibles en Google Imágenes. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 37 años con historia de osteocondritis que presenta dolor torácico atípico y cambios en el ECG 
compatibles con isquemia aguda. Se realiza coronariografía que llega a diagnóstico de hematoma intramural 
en la arteria descendente anterior (DA) proximal que condiciona una lesión significativa. Se opta por manejo 
conservador con Ácido acetilsalicílico, betabloqueo e inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina. 
Se realiza de manera ambulatoria SPECT-MIBI que informa de alteración ligera y reversible de la perfusión 
apical sin disfunción ventricular y diferentes TACs coronarios seriados que objetivan en último término una 
estabilización/fibrosis de la lesión inicial, por lo que se retira tratamiento, pudiendo llevar una vida sin limita-
ciones. Se pone de manifiesto la importancia de la disección coronaria y sus variantes fisiopatológicas, como 
el hematoma intramural, como causas de enfermedad coronaria no ateroesclerótica en pacientes jóvenes, sobre 
todo mujeres.

ANAMNESIS 

Mujer de 34 años, alérgica a betalactámicos y con antecedente de osteocondritis desde 2018, que acude a 
urgencias del hospital de Segovia por presentar dolor centrotorácico opresivo en unión condrocostal bilateral 
que empeora con la palpación, no modificable con los movimientos ni con la respiración y que persiste tras 2 
horas. 
No asocia cortejo vegetativo ni disnea. Afebril. Ante persistencia del dolor y cambios dinámicos en el ECG 
consistentes en inversión de la onda T en cara anterior, se procede a traslado e ingreso en unidad coronaria para 
realización de cateterismo urgente, en el que se objetiva hematoma intramural en arteria descendente anterior 
(DA) proximal, sin carga ateroesclerótica, que condiciona estenosis suboclusiva del vaso.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Presión arterial 138/93 mmHg, Frecuencia cardiaca 100 lpm,, SatO2 96%. Consciente, orientada. Tonos car-
diacos rítmicos, no soplos. Murmullo vesicular conservado, eupneica en reposo. Abdomen blando, no doloro-
so a la palpación. Extremidades inferiores sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

• ECG a su llegada a urgencias (imagen 1A): Ritmo sinusal a 55 latidos por minuto, PR 160 milisegundos, 
QRS estrecho con eje de 90º, onda T isodifásica de V1 a V5, sin otras alteraciones del ST-T. QT corregido 
normal.
• Analítica y gasometría venosa inicial: Leucocitos 6.270/μL, Hb 14 g/dL, Plaquetas 298.000/μL, pH 7,40 
pCO2 45 mmHg pO2 38 mmHg HCO3 27,9 mmol/L Lactato 2,0 mmol/L. TnT 46.4 pg/mL - 55.3 pg/mL.
• Ecocardioscopia en urgencias: Función biventricular preservada. Discreta acinesia de septo anterior. Válvulas 
morfológica y funcionalmente normales. Vena cava inferior no dilatada con adecuada variación respiratoria.
• Coronariografía (imagen 1B): Se ve imagen compatible con hematoma intramural en segmento proximal de 
DA, confirmado por tomografía de coherencia óptica (OCT), que ocasiona estenosis significativa, sin imagen 
de enfermedad aterosclerótica. 
•  Radiografía de tórax: Sin alteraciones pleuroparenquimatosas agudas.

DIAGNÓSTICOS

Infarto agudo de miocardio sin elevación del segmento ST. Hematoma intramural en arteria descendente ante-
rior proximal con estenosis significativa. Función ventricular conservada.

TRATAMIENTO 

Se decide manejo conservador del hematoma intramural en DA proximal, descartándose revascularización 
percutánea o quirúrgica inicialmente. Se pauta tratamiento médico con Bisoprolol (2,5 mg) y ácido acetilsa-
licílico (100 mg)  en relación a enfermedad coronaria, y se inicia Enalapril 10 mg  por hipertesion arterial. Se 
presenta el caso en una sesión médico-quirúrgica de carácter multidisciplinar compuesta por cardiólogos y 
cirujanos cardiacos, llegando al consenso de no emplear abordajes invasivos y realizar un control por imagen 
a los dos meses del cuadro para descartar progresión.

EVOLUCIÓN

Permanece estable a nivel cardiovascular durante 24 horas en la unidad coronaria, evoluciona favorablemen-
te, con mínima elevación de TnT y sin arritmias, por lo que se traslada de nuevo a la UCI de Segovia. Allí, 
presenta nuevo episodio de dolor irradiado a espalda con cambios eléctricos consistentes en bloqueo de rama 
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derecha intermitente y elevación del ST de 2 mm aislada en V2 que corrige tras admistrar 3mg de morfina. 
Tras media hora vuevle a presentar dolor y esta vez con irradiación hacia la espalda por lo que se realiza TAC 
de aorta en donde se descarta síndrome aórtico agudo y se traslada de nuevo a Valladolid donde se le somete a 
nueva coronariografía con hallazgos superponibles a la anterior. Durante el ingreso se mantiene estable clíni-
ca y eléctricamente, y se descarta displasia fibromuscular mediante doppler renal y de troncos supraaórticos, 
se confirma que no hay nuevas alteraciones estructurales mediante ecocardiograma transtorácico (ETT) y se 
decide alta a domicilio tras 1 semana de vigilancia. Se programa a los dos meses TAC coronario de control y 
un MIBI-SPECT (imágnes 2Ay 2B) para valoración funcional y pronóstica de la lesión.  En el TAC coronario 
se objetiva persistencia de hematoma sin progresión, y en el MIBI-SPECT alteración ligera y reversible de la 
perfusión apical. Se presenta el caso nuevamente en sesión médico-quirúrgica y se vuelve a decidir manejo 
conservador, planteándose la posibilidad de realizar una revascularización quirúrgica en caso de progresión 
en un futuro. Al no haber nueva sintomatología y con un nuevo ETT sin cambios, se repite el control a los 6 
meses y se describe afilamiento de DA en su segmento proximal en relación a lesión parietal no calcificada, 
probablemente fibrótica (38 UH), de unos 14 mm de longitud que genera estenosis no significativa, por lo que 
se considera probable que el hematoma mural se haya fibrosado. La paciente es dada de alta de la consulta y 
hasta la fecha no ha vuelto a presentar nueva sintomatología.

DISCUSIÓN 

En relación a la enfermedad coronaria en el paciente joven debemos tener en cuenta la disección coronaria 
espontánea (DCE) y sus variantes fisiopatológicas, como el hematoma intramural. Se trata de entidades infra-
diagnosticadas aunque se estima que subyacen al 0,1-4% de todos los SCA (1), concentrándose su incidencia 
en las mujeres jóvenes y las personas con escasos factores de riesgo cardiovascular (FRCV) típicos, ya que su 
fisiopatología no implica a las clásicas placas de ateroma. 
Este caso invita a tomar conciencia acerca del manejo del dolor torácico agudo en pacientes en los que no se 
sospecha en un primer momento de patología coronaria, y resalta la importancia del electrocardiograma en 
el diagnóstico diferencial. Aunque sutiles, las alteraciones electrocardiográficas presentes en este caso deben 
obligar a descartar un síndrome coronario agudo por atípica que sea la clínica o el perfil de paciente, pues el 
resto de diagnósticos alternativos son de exclusión. 
En segundo lugar, la importancia de un abordaje multidisciplinar en estos pacientes. La detección de DCE 
debe suponer una ‘’red flag’’ que lleve a la búsqueda de entidades relacionadas, ya que se pueden objetivar 
anomalías vasculares extracoronarias hasta en un 70% de los casos si se adopta un cribado sistemático (2). 
La más importante de ellas, presente hasta en el 50% de los casos, es la displasia fibromuscular idiopática, 
una patología no inflamatoria y no aterosclerótica que afecta mayormente a vasos de mediano tamaño. Otras 
conectivopatías como los síndromes de Marfan, Loeys-Dietz y Ehlers-Danlos tipo 4; enfermedades sistémicas 
como lupus eritematoso o enfermedad inflamatoria intestinal; y enfermedades asociadas a vasculitis, represen-
tan menos del 5% de las afecciones asociadas (2,3). 
Por último, el difícil manejo de estos pacientes. Todavía no está claro el papel de la antiagregación y la an-
ticoagulación en la DCE, dado que su mecanismo fisiopatológico no es la ateroesclerosis. A pesar de que 
revisiones recientes recomiendan optar por la monoantiagregación durante un año (4), son necesarios estudios 
aleatorizados que lo confirmen. En cuanto al tratamiento quirúrgico, la evidencia actual sugiere que únicamen-
te se debe intervenir, ya sea de forma percutánea o quirúrgica, en los casos en los que haya isquemia activa. 
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Esto nos expone a dilemas como el de este caso, en el que tenemos que realizar un manejo expectante de una 
lesión severa, en un territorio crítico, y en un perfil de paciente muy joven. A pesar de ello, el pronóstico a 
largo plazo es bueno, alcanzando en pequeñas series de casos publicadas tasas de supervivencia del 70-90% 
una vez pasada la fase aguda (5).  
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IMÁGENES

Imagen 1: Imagen 1. Electrocardiograma (A) en urgencias en el que se aprecia ritmo sinusal, PR normal, QRS estrecho y onda T 
isodifásica de V1 A V5 y catetersimo el día del ingreso en proyección derecha - caudal (B) en el que se observa la arteria descen-
dente anterior (con origen independiente de la circunfleja) con un hematoma intramural a nivel proximal (flecha azul) que condi-

ciona una estenosis significativa.  
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Imagen 2: Tomografía computerizada coronaria 2 meses tras el alta (A) en la que se observa la arteria descendente anterior proxi-
mal con persistencia de lesión severa y alargada que condiciona estenosis significativa (flecha roja) y SPECT con MIBI de control 
en la misma fecha (B) en el que se evidencia un leve defecto de perfusión (flecha roja) en ápex de carácter reversible (flecha azul), 

que podría justificar ligera isquemia del territorio arterial atribuible a la DA



185

CASOS SELECCIONADOS

NO SOLO ES PENSAR EN CEBRAS

Autora Principal: 
ZAHIRA MARTÍN GARCÍA

MIR 3 Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Colaboradores:
MARÍA CRISTINA HERRERO RODRÍGUEZ

MIR Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid
IGNACIO ÁLVAREZ PÉREZ

MIR Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutora: 
DRA. ANA ISABEL LEDO RUBIO

L.E. Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutor:
DR. CARLOS IMAZ RONCERO

 Psiquiatría, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

RESUMEN / ABSTRACT

El síndrome de Aarskog-Scott es un trastorno del desarrollo de herencia recesiva ligada al cromosoma X. Tie-
ne una prevalencia estimada de 1/25.000 y afecta principalmente a la morfogénesis del esqueleto. Además de 
ello, un número no desdeñable de estos pacientes presenta dificultades en el aprendizaje, capacidad intelectual 
límite y frecuentemente alteraciones en el comportamiento. 
Se presenta el caso de una niña diagnosticada con el síndrome anteriormente expuesto, que es derivada a psi-
quiatría infanto-juvenil por importante dificultad para el aprendizaje, para el mantenimiento de la concentra-
ción y por alteraciones de conducta que dificultaban el manejo de la paciente en el domicilio y en el colegio. 
Tras la evaluación de la paciente, se llega al diagnóstico de Trastorno de Déficit de Atención e Hiperactividad 
(TDAH), descrito en la literatura como la comorbilidad psiquiátrica más frecuentemente asociada a dicho 
síndrome. Cabe resaltar no solo la importancia de la detección y caracterización genómica del síndrome, sino 
también atender a las posibles comorbilidades que presenta, ya que su detección precoz, diagnóstico y trata-
miento, la adopción de medidas socio-educativas y la atención a la familia, es imprescindible para el correcto 
desarrollo, la buena evolución y la integración completa de estos pacientes.

ANAMNESIS 

Se trata de una niña de 9 años, natural de Valladolid. Convive con sus padres y su hermano mayor. Escolariza-
da desde los 3 años, es derivada apsiquiatría infanto-juvenil desde la consulta de neuropediatría por problemas 
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en el aprendizaje, alteraciones de conducta y probable déficit de atención. 
Antecedentes familiares: madre sana, padre y primo por vía paterna con el mismo fenotipo.
Antecedentes personales: Gestación normal, CIR en ecografías. Cesárea por riesgo de pérdida de bienestar fe-
tal. Hipocrecimiento en seguimiento por Endocrinología hasta los 4 años, en los cuales se realizaron controles 
hormonales, despistaje de celiaquía sin alteraciones significativas. Cariotipo 46XX y serie ósea sin alteracio-
nes. 
Es a los 5 años, ante las características fenotípicas de la paciente, el retraso madurativo y las dificultades de 
aprendizaje objetivadas, cuando se realiza el estudio genético, siendo positivo para Síndrome de Aarskog.
Inició seguimiento en el Centro Base a los 2 años por el marcado retraso madurativo, detectándose asimismo 
en el colegio importante dificultad para el aprendizaje, la comprensión lecto-escritora, la realización de tareas 
y los problemas de atención y de inquietud durante las clases. Además describen crisis de llanto y rabia en 
el domicilio, intolerancia a la frustración, incapacidad para seguir órdenes sencillas y reacciones de intensa 
angustia ante la señalización de los problemas de conducta. No presenta dificultad en la relación con pares, ni 
ha protagonizado episodios de auto ni heteroagresividad

EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración pediátrica general normal. Facies triangular, estrabismo convergente en ojo izquierdo, dedos de 
manos cortos y anchos. No discromías ni visceromegalias. Cráneo y cuello normales. Pico de viuda e hiperte-
lorismo, fisuras palpebrales inclinadas hacia abajo, puente nasal amplio, fosas nasales antevertidas, hipoplasia 
maxilar, surco transversal bajo el labio inferior, orejas prominentes y de implantación baja. Auscultación car-
diopulmonar y abdomen normales salvo soplo cardíaco de aspecto inocente. Resto de exploración anodina.
Exploración psicopatológica: consciente, orientada auto y alopsíquicamente, abordable y colaboradora. Aten-
ción fluctuante, distraible, inquieta aunque reconducible durante la entrevista. Marcada verborrea, con dificul-
tad para respetar turnos. 
El ánimo es eutímico y no se aprecian signos o síntomas de ansiedad ideica o somática durante la consulta. 
Alteraciones conductuales en el domicilio. Dificultad para el control de impulsos y mantenimiento de la aten-
ción. No ideas de muerte ni ideación autolítica. No alteraciones de la esfera psicótica. Ritmos cronobiológicos 
conservados.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Estudio genético del Sindrome de Aarskog por secuenciación:se identifica la presencia en heterocigosis de la 
variante c.1903G>A (p.Val635Met) en el gen FGD1. 
WISC-V (test de inteligencia): 72

DIAGNÓSTICOS

Síndrome de Aarskog. 
Trastorno por déficit de atención e hiperactividad (F90.2).
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No solo es pensar en cebras

TRATAMIENTO 

Metilfenidato de liberación prolongada, alcanzando dosis totales de 36mg/día, con adecuada tolerancia y res-
puesta al mismo

EVOLUCIÓN

Tras la optimización del tratamiento psicofarmacológico, y de recibir los apoyos y adaptaciones curriculares 
en el centro en el que estudia, la evolución ha sido favorable. Presenta cada vez más capacidad de autorregu-
lación ante las frustraciones, colabora en el estudio y las tareas. Los episodios de conductas disruptivas han 
disminuido en frecuencia e intensidad y pese a las dificultades, la paciente lleva una vida normalizada.

DISCUSIÓN 

El síndrome de Aarskog-Scott se caracteriza clínicamente por baja estatura, macrocefalia, anomalías faciales, 
genitales y esqueléticas, que suelen afectar a la línea media. Está causado por mutaciones del gen FGD1, 
implicado en los reordenamientos de membrana dependientes del citoesqueleto, la activación transcripcional, 
el tráfico de membrana secretoria y la transición G1 durante el ciclo celular. Problemas en dichas funciones 
pueden estar relacionados con manifestaciones del neurodesarrollo (1)

La incidencia de discapacidad mental en este síndrome podría llegar al 30%. Se ha informado de funciona-
miento límite (CI de 70 a 84) y dificultades de aprendizaje, disgrafía, dislexia y otras dificultades específicas 
de lectura y verbales (2)

El TDAH se considera uno de los problemas psiquiátricos más comunes asociados al síndrome de Aarskog 
y  se ha postulado la mutación FDG1 como el primer defecto molecular específico ligado al cromosoma X 
asociado al TDAH. (3)

El diagnóstico de este infrecuente síndrome puede resultar un reto, pero es de vital importancia no olvidar 
la detección, diagnóstico y tratamiento precoz del resto de afecciones que puede comprender: mantener una 
visión holística de estos pacientes y realizar un correcto abordaje multidisciplinar es la clave para garantizar 
la calidad de vida de los mismos.

AGRADECIMIENTOS: A los servicios de Psiquiatría y Neurología del Hospital Universitario Río Hortega.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 57 años, sin antecedentes de interés, que acude a Urgencias por astenia, fiebre y dolor torácico de 
características pleuríticas de siete días de evolución. A la exploración, taquicárdico y con tendencia a la hipo-
tensión arterial, pero sin datos de bajo gasto ni signos de insuficiencia cardiaca. En la analítica, datos compa-
tibles con sepsis incipiente por lo que se decide ingreso en UCI por sospecha de sepsis de origen desconocido 
iniciándose antibioterapia empírica. Tras 24 horas, mala evolución desde el punto de vista hemodinámico, por 
lo que se deriva a nuestro centro diagnosticándose de endocarditis infecciosa (EI) sobre válvula aórtica nativa. 
Se presenta en sesión médico quirúrgica y se decide cirugía urgente por tamaño de la vegetación. Tras 12 ho-
ras en la Unidad Coronaria, el paciente presenta infarto agudo de miocardio inferior con infarto de ventrículo 
derecho asociado secundario a embolia coronaria séptica con evolución a shock cardiogénico refractario.  

ANAMNESIS 

Varón de 57 años con factores de riesgo cardiovascular y sin antecedentes cardiológicos de interés que acude 
a Urgencias por clínica de malestar general y fiebre de siete días de evolución asociado a dolor torácico de 
características pleuríticas. No sintomatología de insuficiencia cardiaca. ECG compatible con pericarditis y 
analítica con datos de sepsis incipiente. Se extraen hemocultivos y se inicia ceftriaxona de forma empírica. Se 
decide ingreso en UVI de hospital de referencia. Tras 24 horas, evolución a shock séptico con necesidad de 
inicio de aminas a dosis bajas con fracaso renal agudo y hepático asociado, por lo que se escala antibioterapia 
a piperacilina-tazobactam. En analítica se observa elevación de enzimas de daño miocárdico por lo que se 
realiza ecocardioscopia que muestra disfunción ligera con derrame pericárdico ligero. Se realiza TC de tórax 
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que descarta síndrome aórtico agudo con hallazgo accidental de infarto esplénico. Se ponen en contacto con 
HCUV por sospecha de shock mixto y se acepta el traslado.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su llegada a la Unidad Coronaria: Hemodinámicamente estable con necesidad de noradrenalina a 0.1 mcg/
kg/min sin inotrópicos. Relleno capilar normal. SatO2 98% con FiO2 0.21%. A la auscultación, taquicardia 
sinusal sin soplos ni roces. Sin datos de congestión pulmonar ni sistémica. En las extremidades inferiores se 
aprecian nódulos de Osler. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma: ritmo sinusal, PR normal, QRS estrecho, elevación de 1 mm de ST de V3-V6 y cara 
inferior. ST rectificado en I y aVL.

Analítica: Hemograma: leucocitos 9.67, neutrófilos 8.53, Hb 10.7, plaquetas 27.000. Coagulación: IP 22 INR 
2.1 TTPA 50. Bioquímica: Na 120, K 3.7, Cr 1.12, urea 61.5, glucosa 300, ALT 38, Bb total 0.92, LDH 308, 
Troponina T hs 311, PCR 362, procalcitonina 21. 

Hemocultivos: Staphylococcus aureus 

Tomografía computarizada tórax: Derrame pleural bilateral, de mayor cuantía izquierdo. Derrame peri-
cárdico de hasta 15 mm de espesor. Infiltrados alveolointersticiales bilaterales de predominio perihiliar, y 
engrosamiento de los septos interlobulillares en probable relación con proceso inflamatorio/infeccioso vs 
descompensación cardíaca. Imagen sugestiva de infarto esplénico en polo superior.

Ecocardioscopia: AI no dilatada. VI no dilatado, con función sistólica global conservada, acinesia de cara 
inferior con hipocinesia inferolateral basal. Válvula mitral con insuficiencia mitral ligera. Válvula aórtica 
trivalva, de velos ligeramente fibrosados, con masa anclada fija en cara ventricular, hiperecogénica. de unos 
4 mm de diámetro. Sobre la válvula y anclada a la misma se desarrolla una imagen filiforme muy móvil que 
llega prácticamente hasta ápex de VI, pero que no compromete el funcionamiento de la válvula. IAo ligera, sin 
estenosis. Ventrículo derecho no dilatado, de dinámica visualmente conservada. Válvula tricúspide de velos 
finos, con IT trivial. VCI de tamaño límite con variación respiratoria.

Ecocardiograma transesofágico: Estudio dirigido a estudio de masa en válvula aórtica (sospecha de endo-
carditis). Función biventriuclar visualmente conservada, AI dilatada. Signos degenerativos ligeros en válvula 
mitral y aórtica. IM ligera central (no participa masa en su mecanismo). Unión mitro-aórtica y raíz aórtica 
sin signos de complicaciones perianular o absceso. Válvula aórtica trivalva, presenta en su velo coronario iz-
quierdo cerca de la comisura del no coronaria un punto más ecogénico que coincide con zona de implantación 
de una masa gigante con una base de implantación de unos 6 mm, de enorme longitud serpenteante que se 
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prolonga intraventricular y que discurre siempre anterior y septal hacia el apéx. Insuficiencia aórtica ligera sin 
estenosis. 

Orejuela izquierda libre de trombos. Aorta valorada hasta 35 cm de la arcada dentaria sin placas complicadas. 
Derrame pericárdico circunferencial grado ligero-moderado sin signos de compromiso hemodinámico ane-
coico. 

DIAGNÓSTICOS

- Endocarditis infecciosa sobre valvula aórtica nativa por satphylococo aureus 
- Infarto agudo de miocardio inferior secundario a embolia septica. Infarto de ventriculo derecho asociado. 
Killip iv. Disfunción severa del ventrículo derecho. 

TRATAMIENTO 

Se inicia antibioterapia empírica para endocartis de adquisición nosocomial  según las guías guías ESC del 
2023 sobre el diagnóstico y tratamiento de la endocarditis y se comenta caso con cirujano cardico de guardia.  

EVOLUCIÓN

A su llegada a la Unidad Coronaria se realiza nueva ecocardioscopia que muestra vegetación filiforme sobre la 
válvula aórtica por lo que se interpreta como shock séptico secundario a EI. Se inicia antibioterapia empírica 
para EI de adquisición nosocomial y se comenta caso con cirugía cardiaca de guardia quienes indican cirugía 
urgente. 

En hemocultivos de hospital de referencia crece Staphylococcus Aureus pendiente de antibiograma. El pa-
ciente permanece estable hemodinámicamente permitiendo retirada de vasoactivos pero a las 12 horas del 
ingreso presenta cuadro brusco de hipotensión arterial junto con dolor torácico e intensa diaforesis. Se realiza 
electrocardiograma que muestra elevación del ST en II-III-aVF con descenso especular en cara lateral. En 
ecocardioscopia función ventricular ligeramente deprimida a expensas de acinesia inferior basal y media sin 
valvulpatías izquierdas significativas. Ventrículo derecho dilatato con disfunción severa e IT significativa. 
Vena cava dilatada. No derrame pericárdico. Se comenta caso con hemodinámica quienes descartan realiza-
ción de coronariografía por alto riesgo embólico, por lo que se avisa a cirugía cardiaca para cirugía emergente. 
Se realiza embolectomía quirúrgica y sustitución valvular aórtica por prótesis mecánica Cardiomedics N23. 

Tras finalizar el procedimiento, intento fallido en varias ocasiones de salida de circulación extracorpórea con 
gran inestabilidad hemodinámica y eléctrica junto con sangrado difuso por coagulopatía, hipoxemia y acidosis 
mixta refractarias a medidas. Finalmente se produce el éxitus intraprocedimiento.
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DISCUSIÓN 

El síndrome coronario agudo (SCA) en los pacientes con EI es una complicación poco frecuente, con una 
incidencia que varía entre el 1-10%, y que confiere una mayor morbimortalidad. La arteria coronaria más fre-
cuentemente afectada es la descendente anterior seguida de la coronaria derecha. Habitualmente tiene lugar en 
la fase aguda de la enfermedad y se asocia por microorganismos más virulentos, infección de válvula aórtica, 
insuficiencia valvular grave y complicaciones perianulares de gran tamaño. No existen pautas establecidas 
para el manejo de este tipo de IAM en la EI. 

Esta complicación se puede tratar mediante intervenciones quirúrgicas complejas como embolectomías qui-
rúrgicas o derivaciones coronarias o intervencionismo percutáneo con trombectomía e implante de balón/stent 
farmacoactivo si es preciso. 

Con este caso, enfatizamos la necesidad de la existencia de un equipo multidisciplinario de endocarditis ya 
que se ha demostrado que reduce la mortalidad de forma significativa, siendo de vital importancia la identifi-
cación rápida de los pacientes con mayor riesgo de mortalidad y candidatos para cirugía y la planificación del 
momento de la mismas como recomiendan las últimas guías ESC del 2023 sobre el diagnóstico y tratamiento 
de la endocarditis. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Nódulo de Oslen 

Imagen 2: masa gigante anclada a velo coronario izquierdo con una base de implantación de unos 6 mm, de enorme longitud ser-
penteante que se prolonga intraventricular y que discurre siempre anterior y septal haci el apéx.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 4 años con cuadro recurrentes mensuales de fiebre elevada asociada a faringoamigdalitis con 
exudados y adenopatías laterocervicales, con test microbiológicos negativos. Se extrae analítica sanguínea 
durante un episodio, con hemograma normal y elevación de reactantes de fase aguda. 
Se planteó el diagnóstico de Síndrome PFAPA, aplicándose los criterios clínicos de Marshall modificados. 
Presentaba los síntomas clásicos, además de intervalos periódicos libres de síntomas y ausencia de afectación 
de desarrollo y crecimiento; descartándose  la presencia de una neutropenia cíclica y otras causas de fiebre 
periódica. Se inició tratamiento durante los episodios con corticoterapia (prednisolona 1-2 mg/kg) con buena 
respuesta inicial. Secundario a este tratamiento, se acortan los periodos asintomáticos, por lo que se inicia 
tratamiento de mantenimiento con colchicina con remisión posterior de los brotes.
El síndrome PFAPA es una entidad de etiopatogenia desconocida, probablemente multifactorial y autoinflama-
toria, con una respuesta proinflamatoria sistémica. Cursa típicamente con faringoamigdalitis exudativa, ade-
nopatías laterocervicales y/o aftas orales; con pruebas microbiológicas negativas y elevación de parámetros 
inflamatorios en analítica. Se valorará el cumplimiento de los criterios de Marshall modificados y, aunque es 
una patología benigna y autolimitada en 4-8 años, al afectar a la calidad de vida del paciente se debe conocer 
y tratar de controlar la aparición de los episodios febriles con tratamiento corticoideo y plantear tratamiento 
de mantenimiento en los casos necesarios.

ANAMNESIS 

Paciente de 4 años que presenta desde hace tres años, cuadros de fiebre cada 26-28 días asociados a odinofagia 
con exudados, con test rápido de estreptococo y exudados de frotis faríngeo persitentemente negativos. No 
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presenta datos clínicos de inmunodeficiencia, otras infecciones recurrentes, ni otra sintomatología. Asintomá-
tico entre brotes.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente estable, con buen estado general. Antropometría de peso y talla en en percentil 10-20. Normocolo-
reado, normoperfundido. Adenopatías laterocervicales reactivas.

- Auscultación cardiopulmonar: normal. Abdomen: blando, depresible, sin masas ni megalias. No doloroso.
- Orofaringe: amígdalas hipertróficas, no exudados en el momento actual. No aftas.
- No lesiones cutáneas, no exantemas, ni petequias.
- Articulaciones no dolorosas sin signos de inflamación. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Test rápido de estreptococo y exudados faríngeos negativos para microorganismos.
- Serología de citomegalovirus (CMV), Toxoplasma gondii y Virus Epstein-Bar negativas.
- Analíticas sanguíneas durante los brotes de fiebre con hemograma (leucocitosis con neutrofilia); bioquímica 
completa (fosfatasa alcalina 401 U/L y proteína C reactiva 55,6 mg/L); amiloide A (normal) o; perfil lípido 
normal; estudio de anemias mostraba ferropenia (hierro 12 mcg/dL, IST 4%); resto de proteínas en suero 
normales.
- Sistemático de orina normal.
- Citometría de flujo: poblaciones linfocitarias de distribución normal.
- Poblaciones de Inmunoglobulinas G: normales.
No otros hallazgos analíticos.
En los intervalos entre brotes, presenta normalización de parámetros analíticos.

DIAGNÓSTICOS

Síndrome PFAPA

TRATAMIENTO 

El tratamiento se realizó con corticoides a dosis única (prednisolona 1-2 mg/kg) ante la aparición de brotes 
de fiebre; precisándose en algunas ocasiones dos dosis de corticoide en días consecutivos para la completa 
desaparición de los síntomas.
Posteriormente, ante la presencia de intervalos asintomáticos cada vez más reducidos, se decide pautar un 
tratamiento de mantenimiento con colchicina (0.5-1 mg/día), manteniéndose libre de enfermedad en la actua-
lidad.

ELENA LÓPEZ BARRAL
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EVOLUCIÓN

La clínica y las pruebas complementarias se muestran compatibles con PFAPA, por lo que se realiza prueba 
terapeútica con corticoide oral, con mejoría del brote. En los meses posteriores al diagnóstico, el intervalo 
libre de enfermedad disminuye de 28 a 18-21 días, precisando en algunas ocasiones, dos dosis en días con-
secutivos para la cesión de los síntomas. Se decide iniciar tratamiento de mantenimiento con colchicina con 
desaparición de los síntomas en la actualidad. 

DISCUSIÓN 

El síndrome PFAPA (Periodic Fever, Aphtous estomatitis, Pharyngitis and Adenopathy) es una de las entida-
des más frecuentes del grupo de las enfermedades autoinflamatorias pediátricas(1), con aparición típica en 
menores de 5 años. Es de etiopatogenia desconocida, probablemente multifactorial (2) que engloba la existen-
cia de factores ambientales y  componente genético (de herencia no monogénicas) en genes relacionados con  
desregulación del sistema inmune innato y la respuesta inflamatoria con generación de citoquinas proinflama-
torias(1,3). Clinicamente, cursa con episodios de fiebre alta de 4-6 días, que se acompañan de uno o dos de los 
siguientes: faringoamigdalitis con exudados con pruebas microbiológicas negativas (el más frecuente), aftas 
orales y/o adenopatías laterocervicales (2). Pueden aparecer también abdominalgia, artralgias y/o cefalea (3), 
de intensidad leve y que a veces se presentan como pródromos (2). En los intervalos intercrisis están libres 
de síntomas. El diagnóstico suele realizarse en función de los criterios clínicos de Marshall modificados, que 
constan de la clínica, los periodos asintomáticos, con ausencia de afectación del crecimiento y desarrollo y la 
exclusión de otras causas de fiebre recurrente (neutropenia cíclica). Se trata de una enfermedad benigna que, 
sin embargo, afecta a la calidad de vida de los pacientes, debiéndose controlar los brotes con corticoterapia 
(teniendo en cuenta, como efecto adverso, que acorta los periodos asintomáticos) y, en caso de darse una alta 
frecuencia de brotes, se debe establecer un tratamiento profiláctico de mantenimiento (cimetidina o colchi-
cina). La amigdalectomía ha demostrado erradicar los brotes en muchas ocasiones (3), pero se reserva por si 
fracasan el resto de terapias menos agresivas (2).

AGRADECIMIENTOS: Mario Urbano Martín / Inés Segovia Molina
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RESUMEN / ABSTRACT

En este caso clínico conjunto se presenta una familia con dos hermanos, una niña de 3 años y un niño de 7 
años, nacidos en España, con padres naturales de Pakistán. La hermana ha experimentado recientemente una 
regresión en el lenguaje y actualmente presenta dificultades en la integración social, así como comportamien-
tos estereotipados. Dado el desarrollo evolutivo de su hermano mayor, con dificultades de comunicación, y 
alteraciones del comportamientos que resultaron en el diagnóstico de Trastorno del Espectro Autista (TEA), 
este caso nos destaca la importancia de un diagnóstico temprano y un abordaje terapéutico multidisciplinario 
para asegurar las necesidades y manejo de este trastorno.

ANAMNESIS 

Se trata de un hermano de 7 y su hermana de 3 años, nacidos en España. Padres de 30 y 40 años, de origen 
pakistaní. Sin antecedentes de complicaciones durante el embarazo y el parto de ambos hermanos.

El hermano mayor presentó inicialmente un desarrollo psicomotor normal, con retraso en la comunicación 
verbal al inicio del lenguaje. Fue diagnosticado de TEA a los 5 años de edad. En la actualidad mantiene con-
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versaciones fluidas en su lengua materna, con ecolalias frecuentes. Presenta enuresis nocturna ocasional. En 
cuanto a la escolarización, presenta un retroceso significativo en el colegio, asociado a absentismo escolar.  
Es derivado de nuevo a consultas de Equipo de Salud Mental Infantojuvenil, tras varios abandonos del segui-
miento en los últimos años.

Su hermana de 3 años, es derivada por su pediatra con caracter preferente por presentar retraso en el lenguaje, 
nulo contacto ocular y aleteos, añadido a su antecedente familiar. No emite prácticamente ninguna palabra 
durante la entrevista. Cuando se le retira un objeto que desea expresa frustración y llanto. No episodios de 
agresividad.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Hermano:
•	 Exploración física: Buen estado general, no dismorfias ni discromías. Auscultación cardiopulmonar 

sin soplos. Abdomen sin megalias. Ausencia de signos de disfunción neurológica salvo reflejos osteo-
tendinosos exaltados, clonus izquierdo. Marcha estable, equinismo intermitente, de aspecto conductual. 
Manipulación adecuada.

•	 Exploración psicopatológica: Establece contacto visual limitado y responde a su nombre con dificul-
tad. Hipercinesia y estereotipias que se incrementan con la tensión. Imita y se relaja con anticipación. 
Presenta conductas repetitivas, con fluctuaciones anímicas y marcada explosividad ante situaciones in-
esperadas.

Hermana:

•	 Exploración física: Buen estado general. No dismorfias. Nevus de Baltz en dorso. Auscultación cardio-
pulmonar sin soplos. Abdomen sin megalias. Ausencia de aparentes signos de disfunción neurológica. 
Hiperlaxitud global. Marcha estable con pie plano valgo. Trofismo muscular aceptable.

•	 Exploración psicopatológica: No establece contacto visual. No responde al saludo, ni a su nombre. 
Realiza estereotipias manuales. Emite sonidos inarticulados y verbalizaciones sin intención comunicati-
va, con cambios de entonación y volumen.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hermano: 
-Escala de Desarrollo Merril-Palmer: Índice PT = <10 (Edad Equivalente 20 meses). Escala de conducta 
Adaptativa VINELAND-III: Índice Global.- PT = 59 (Nivel adaptación Bajo)

-Estudio genético: CGH arrays 180 Kb: no se detectan variación del número de copias patológicas, estu-
dio normal. Estudio de expansión de tripletes Síndrome X frágil: (n=30), dentro de la normalidad.
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-Evaluaciones ORL y oftalmológicas recientes dentro de la normalidad, con otoscopia y test de impe-
danciometría normales.

Hermana: 

-Escala de Desarrollo Merrill-Palmer: Índice General (IG): 45 (Edad Equivalente 17meses). Dada la 
aptitud de la paciente sería aconsejable repetir la prueba pasado un tiempo, así como una Escala de Ob-
seravación para el Diagnóstico del Autismo (ADOS-2). 

-Estudio genético (Exoma completo, asociado a fenotipo): No se han identificado variantes genéticas 
puntuales (SNV), pequeñas inserciones/deleciones (INDELS) ni cambios en el número de copias (CNV) 
clínicamente relevantes asociadas.

DIAGNÓSTICOS

- El hermano presenta el diagnóstico de Trastorno del espectro autista (F84), y Discapacidad intelectual 
moderada (F71). 
- Su hermana, por el momento cuenta con diagnóstico de Retraso grave del desarrollo global con manifes-
taciones compatibles con un Trastorno del Espectro Autista.

TRATAMIENTO 

En este periodo no precisan tratamiento farmacológico. Ambos hermanos se benefician de un plan de interven-
ción multidisciplinar que incluye:

o	 Abordaje psicoterapéutico, centrado en estrategias de manejo conductual.

o	 Apoyo psicopedagógico en el aula.

o	 Intervención en logopedia.

o	 Terapia ocupacional.

EVOLUCIÓN

-El hermano mantiene seguimiento por parte del servicio de Pediatría y Psiquiatría, así como del equipo psico-
pedagógico de su centro, desde donde se evalúa el progreso en el desarrollo de su lenguaje. Aunque mantiene 
conversaciones fluidas con su padre en su idioma natal, muestra dificultades para comunicarse en español, lo 
que afecta su interacción social.
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-La menor actualmente está en seguimiento por el equipo de Neuropediatría infantil y Psiquiatría. Ha iniciado 
el primer curso de educación infantil y a pesar de asistir con agrado, apenas interactúa con iguales y presenta 
movimientos estereotipados. Actualmente emite pocas palabras y responde a órdenes sencillas. Se evaluará el 
progreso en habilidades sociales y lenguaje en el seguimiento de la paciente, ajustando el apoyo terapéutico 
según las necesidades observadas. Desde el centro escolar, se ha realizado la solicitud de una beca de educa-
ción especial de logopedia.

La familia está recibiendo apoyo a través de un Plan Individual de Familia (PIF) desde hace un mes aproxima-
damente y se están considerando intervenciones educativas adicionales para mejorar las condicione y también 
hacer frente al absentismo escolar.

DISCUSIÓN 

La vulnerabilidad genética y ambiental en hermanos con Trastorno del Espectro Autista (TEA) es un área de 
estudio primordial. La heredabilidad observada en gemelos (1)y la influencia de los antecedentes familiares 
(2)destacan la importancia de los factores genéticos en el desarrollo de este trastorno. Sin embargo, las con-
diciones ambientales también son determinantes (3), sugiriendo una interacción compleja entre genética y 
ambiente. La intervención precoz es esencial, ya que los abordajes iniciados durante los primeros años de vida 
pueden mejorar notablemente las habilidades sociales y comunicativas de estos menores. Además, los factores 
socioeconómicos, como el nivel educativo de los padres y el estrés asociado a la precariedad(4), influyen en el 
riesgo de desarrollar TEA y en el acceso a servicios de salud. Por lo tanto, es fundamental adoptar un enfoque 
integral que contemple también los aspectos socioeconómicos para optimizar el tratamiento y apoyo a cada 
niño.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente varón de 11 años que consulta por fiebre elevada de una semana de evolución y dificultad respiratoria. 
En urgencias asociaba inyección conjuntival bilateral y labios secos y fisurados. Se diagnosticó de neumonía 
atípica por Mycoplasma neumoniae y se ingresó para oxigenoterapia. Durante el ingreso desarrolló mucositis 
oral y conjuntivitis bilateral, cuadro compatible con mucositis por Mycoplasma, precisando tratamiento con 
macrólidos, corticoides, inmunoglobulinas y tratamiento de soporte. Al alta, presentó mejoría considerable. 
La erupción y mucositis inducida por Mycoplasma es una entidad descrita recientemente cuyo pronóstico 
suele ser favorable, aunque no hay un consenso sobre el tratamiento.

ANAMNESIS 

Paciente de 11 años sin antecedentes personales ni familiares de interés que consulta por fiebre de 5-6 días de 
evolución con temperatura máxima 39.7ºC. Administran antitérmicos en domicilio con respuesta parcial. Aso-
cia ingesta disminuida y vómitos alimenticio-glerosos relacionados con accesos de tos. Refiere ausencia de 
deposición en los 6 días previos. Como ambiente epidémico familiar presenta padre con fiebre autolimitada, 
odinofagia y cuadro catarral, y hermana con tos.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Regular estado general. Labios secos, fisurados. Normoperfundido, normocoloreado. No exantemas ni pe-
tequias. No lesiones ampollosas ni escaldadura epidérmica aunque llama la atención la hiperalgesia cutánea 
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coincidiendo con pico febril. No rigidez nucal, signos meníngeos negativos. No adenomegalias. Nikolsky 
negativo. Inyección conjuntival bilateral sin dolor ni prurito. No descamación de falanges. Auscultación car-
diopulonar con taquicardia rítmica, sin soplos audibles. Hipoventilación y crepitantes en hemitórax izquierdo. 
Abdomen blando, no doloroso a la palpación, no distendido sin masas ni megalias palpables. Ausencia de sig-
nos de irritación peritoneal. Ruidos hidroaéreos normales. Orofaringe eritematosa, sin exudados ni petequias. 
Halitosis. Otoscopia bilateral normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica sanguínea al ingreso: leucocitosis con neutrofilia, hiponatremia y elevación de PCR y PCT. Resto 
normal. Mejoría progresiva.
Analítica orina: normal.
Filmarray virus respiratorios: Mycoplasma positivo.
Hemocultivo: negativo.
Cultivo frotis faríngeo: flora saprofita habitual.
Antígeno Legionella y neumococo en orina: negativos.
Serologías: CMV IgG positivo, resto negativas.
Radiografía tórax: refuerzo perihiliar, adecuada insuflación no pinzamiento de senos costofrénicos y no con-
densaciones claramente definidas. 
Ecocardiograma: corazón estructural y funcionalmente normal. 

DIAGNÓSTICOS

Mucositis inducida por Mycoplasma. 
Neumonía por Mycoplasma. 

TRATAMIENTO 

Azitromicina a 10 mg/kg/día vía oral durante 5 días, oxigenoterapia en gafas nasales con un flujo máximo de 3 
litros por minuto durante 7 días, inmunoglobulinas a 1 g/kg/día en perfusión durante 3 días, metilprednisolona 
intravenosa 1 mg/kg/día durante 8 días, prednisolona oral a 1 mg/kg/día, mupirocina tópica durante 4 días, 
celestoderm-gentamicina tópico, azitromicina ocular y fluorometalona ocular. 

EVOLUCIÓN

Debido a la necesidad de oxigenoterapia se decidió ingreso en Planta de Hospitalización. En la exploración fí-
sica el primer día de estancia se objetivó intensa mucositis oral con placas de 2-3 cm, descamación y edema de 
labios (imagen 1), costras hemorrágicas en ambas fosas nasales y pequeña úlcera en glande. Presentó empeo-
ramiento hasta el 4º día de ingreso, iniciando mejoría progresiva tras 3 días de tratamiento con inmunoglobu-



202

Mycoplasma pneumoniae, más que enfermedad pulmonar

linas y corticoterapia intravenosa. Desaparición de la mucositis y escasas lesiones costrosas en labios al alta. 
A nivel ocular desarrolló conjuntivitis aguda con hiperemia conjuntival generalizada, pseudomembranas, pe-
tequias, quemosis e hiposfagma (imagen 2). Al alta presentó importante mejoría con leve hiperemia e hipos-
fagmas en resolución. El primer día de ingreso se inició tratamiento con azitromizina oral a 10 mg/kg/día, que 
se mantuvo durante 5 días, oxigenoterapia en gafas nasales con flujo máximo de 3 litros por minuto durante 7 
días y analgesia y antitérmicos intravenosos. El segundo día de hospitalización, ante empeoramiento y cuadro 
compatible con mucositis inducida por Mycoplasma, se iniciaron inmunoglobulinas a 1 g/kg/día durante 3 
días; metilprednisolona intravenosa a 1 mg/kg/día durante 8 días, cambiando a prednisolona oral posterior-
mente; mupirocina tópica a nivel labial, que se sustituyó por betametasona-gentamicina; y azitromicina y 
fluorometalona oculares.
Como medidas generales precisó cuidado de labios con vaselina y fórmula magistral de mucositis, hidratación 
ocular con lubricante y lágrimas artificiales, y nutrición parenteral por imposibilidad para la ingesta por dolor, 
iniciada el séptimo día de ingreso y mantenida durante 6 días. Al alta se continuó tratamiento con mupirocina 
tópica durante 3 días, fluorometalona ocular durante un mes y se realizó pauta descendente de prednisolona 
oral. Se llevó a cabo seguimiento en consultas de dermatología, oftalmología e inmuno-reumatología infantil, 
realizándose estudios analíticos e inmunológicos a las dos semanas del alta, con resultados normales.

DISCUSIÓN 

La erupción y mucositis inducida por Mycoplasma (MIRM), se describió por primera vez en un estudio rea-
lizado en 2015 y es más frecuentes en pacientes de entre 5 y 15 años de edad (1). Consiste en un conjunto de 
manifestaciones mucocutáneas características en el contexto de neumonía por Mycoplasma, siendo frecuente 
la afectación de la cavidad oral, ocular y genital, como en nuestro caso (2). Se diferencia de otras afecciones 
mucocutáneas por los patrones clínicos, histológicos, epidemiológicos y la evolución (3).
Dentro de esta esta entidad se diferencian 3 tipos: MIRM clásico, consistente en erupción no mucosa; MIRM 
sinusal, con tasas más altas de afectación de la mucosa oral, ocular y urogenital, siendo este el que más encaja 
con el cuadro presentado por nuestro paciente por las características clínicas;  y	 MIRM grave, que presen-
ta afectación extensa con lesiones diana atípicas o ampollas (4).
En cuanto al tratamiento no existe un consenso. Se consideran como medidas que pueden acortar la duración 
de la hospitalización y favorecer la recuperación el tratamiento antibiótico con macrólidos, los glucocorticoi-
des, las inmunoglobulinas intravenosas o la ciclosporina, además de la aplicación de medidas generales para 
el manejo sintomático y asegurar la hidratación y la ingesta de los pacientes (5) En nuestro caso, el paciente 
mejoró con la administración de azitromicina, inmunoglobulinas y metilprednisolona. 
El pronóstico de esta enfermedad suele ser bueno, con una recuperación completa en el 81% de los casos. No 
obstante, pueden aparecer complicaciones a nivel ocular o cutáneo y otras menos frecuentes. Además, en tor-
no al 8% de los pacientes presenta recurrencia. (5). Nuestro paciente se recuperó de forma total y sin secuelas.
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IMÁGENES

Imagen 1: Mucositis oral

Imagen 2: Conjuntivitis
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso clínico de una mujer de 45 años diagnosticada de cáncer de mama izquierda en 2017, a 
la edad de 38 años. 
Fue tratada mediante mastectomía izquierda y recibió quimioterapia adyuvante, lo que requirió la colocación 
de un reservorio intravenoso (RIV) en la vena subclavia derecha, también en 2017. 
Tras completar el tratamiento con quimioterapia, se mantuvo el RIV y la paciente comenzó tratamiento con 
Tamoxifeno.
En una consulta de seguimiento en Oncología en julio de 2023, la paciente manifestó un aumento en la sensa-
ción de nerviosismo, alteración del sueño y palpitaciones. Debido a estos síntomas, fue remitida a Psiquiatría 
por un posible cuadro ansioso-depresivo, iniciando tratamiento con inhibidores selectivos de la recaptación de 
serotonina (ISRS). Sin embargo, los síntomas no mejoraron, sino que empeoraron.
Posteriormente, fue derivada a Cardiología, donde se descartaron patologías estructurales que pudieran expli-
car las palpitaciones. 
Ante la persistencia de los síntomas, en nuestra consulta de Oncología decidimos realizar una radiografía de 
tórax. Los hallazgos revelaron que el RIV no se encontraba en su posición normal, lo que llevó a sospechar 
que este podría ser el causante del nerviosismo, las palpitaciones y el malestar general.
Finalmente, en diciembre de 2023 se procedió a retirar el RIV, tras lo cual la paciente experimentó una clara 
mejoría, con desaparición de las palpitaciones y los síntomas asociados.
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ANAMNESIS 

Mujer de 45 años casada, con 2 hijos adolescentes. 
Trabajaba en comercio, pero actualmente en paro. 
Diagnosticada de cáncer de mama izquierda en 2017, a los 38 años. 
El tratamiento principal de su cáncer consistió en una mastectomía izquierda seguida de quimioterapia adyu-
vante. Para facilitar la administración de la quimioterapia, se colocó un reservorio intravenoso (RIV) en la 
vena subclavia derecha [Imagen 1].
Tras completar la quimioterapia, la paciente comenzó a tomar Tamoxifeno, un medicamento hormonal que se 
prescribe con frecuencia para tratar el cáncer de mama con receptores hormonales positivos. El RIV se man-
tuvo en su lugar incluso después de finalizar la quimioterapia.
En julio de 2023, durante una consulta rutinaria de seguimiento en oncología, la paciente reportó un conjunto 
de nuevos síntomas que afectaban significativamente su bienestar. Estos síntomas incluían: Aumento del ner-
viosismo y la agitación, insomnio, palpitaciones, sensación general de malestar.
Dado este cuadro, fue remitida a Psiquiatría para evaluar un posible trastorno de ansiedad o depresión. Se ini-
ció tratamiento con inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina (ISRS), pero su condición empeoró 
en lugar de mejorar.
Posteriormente, fue remitida a Cardiología para investigar la causa de sus palpitaciones. Sin embargo, no se 
identificaron anormalidades estructurales cardíacas que pudieran explicar sus síntomas.
Al regresar a su oncólogo, se solicitó una radiografía de tórax. 
Este estudio reveló que el RIV previamente colocado estaba mal posicionado, por lo que se sospechó que po-
dría ser el causante de sus síntomas persistentes.
Finalmente, el RIV fue retirado en diciembre de 2023 por radiología intervencionista. Tras la extracción, la 
paciente experimentó una notable recuperación, con la resolución completa de las palpitaciones y los demás 
síntomas reportados.

EXPLORACIÓN FÍSICA

- General: consciente, orientada y colaboradora. Orientada en las tres esferas. Piel y mucosas normoco-
loreadas. Frecuencia cardíaca: 88 latidos por minuto, regular. Tensión arterial: 120/75 mmHg. Frecuencia 
respiratoria: 16 respiraciones por minuto. Afebril.
- Auscultación cardiaca: rítmico, sin soplos, ni extratonos audibles. No se evidencian signos de insuficien-
cia cardíaca (edema, ingurgitación yugular, estertores).
- Auscultación respiratoria: Murmullo vesicular conservado, sin ruidos agregados como estertores o sibi-
lancias. Ausencia de tiraje o uso de músculos accesorios para la respiración.
- Exploración abdominal: Abdomen blando, no doloroso a la palpación, sin masas palpables ni viscerome-
galias. Ruidos intestinales presentes y normoactivos.
- Exploración neurológica: Fuerza y sensibilidad conservadas en las cuatro extremidades. No se evidencian 
signos de focalidad neurológica.
- EEII: No se observan edemas ni signos de trombosis venosa profunda.
En general, la paciente no presenta hallazgos físicos significativos que expliquen sus síntomas de palpita-
ciones, nerviosismo y malestar general.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica de sangre (hemograma, bioquímica) y sistemático de orina: sin alteraciones. Destaca Troponina 
I 30.
- ECG: FC 90 latidos por minuto. Se observan extrasístoles. Ondas p presentes, QRS estrechos, sin altera-
ciones de la repolarización.
- Radiografía de tórax: la porción proximal del reservorio intravenoso (RIV) se encuentra correcrtamente 
colocado. Sin embargo, el extremo distal, la punta del catéter intravenoso no está ubicada en la vena cava 
superior, sino que ha descendido y se encuentra entre la aurícula derecha y la vena cava inferior [Imagen 2].

DIAGNÓSTICOS

Complicación de reservorio intravenoso (RIV): Ruptura y migración del catéter. 

TRATAMIENTO 

El tratamiento se realizó mediante Radiología Vascular Intervencionista. Se llevó a cabo la asepsia de la región 
inguinal derecha, seguido de la colocación de campos estériles y la administración de anestesia local. Utilizan-
do la técnica de Seldinger, se cateterizó la vena femoral derecha, dejando una vaina introductora de 6F alojada 
en la vena cava inferior. S
e introdujo un lazo de captura de 2 cm de diámetro, con el cual se atrapó el extremo inferior del catéter a nivel 
de la vena cava inferior, permitiendo su extracción sin complicaciones.
En cuanto a la retirada del reservorio, se aplicó anestesia local, se realizó la apertura y disección del tejido 
subcutáneo hasta localizar la cápsula del reservorio. Posteriormente, se procedió a la extracción del mismo. Se 
logró una hemostasia adecuada y el cierre fue realizado con sutura de vicryl 3-0 para los planos profundos y 
grapas en la piel, sin incidencias.

EVOLUCIÓN

Evolución postoperatoria favorable tras la retirada del reservorio intravenoso (RIV) roto. Paciente hemodiná-
micamente estable, sin signos de complicaciones inmediatas como sangrado, infección o dolor significativo 
en el sitio quirúrgico. Área de la intervención en buen aspecto, sin evidencia de hematomas o signos de infec-
ción. Además, la paciente presentó desaparición de las arritmias y palpitaciones, síntomas que habían estado 
presentes antes con la presencia del RIV roto. 

DISCUSIÓN 

La ruptura de un reservorio intravenoso puede generar complicaciones severas, entre las cuales destacan las 
palpitaciones y arritmias. Estas complicaciones suelen estar relacionadas con la embolización o migración de 
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fragmentos del catéter por el sistema cardiovascular, lo que puede interferir con la función cardíaca y alterar 
el ritmo cardíaco normal.
Una de las complicaciones más críticas tras la ruptura de un reservorio intravenoso es la migración de frag-
mentos del catéter, que puede terminar en las cavidades cardíacas o en las arterias pulmonares. Este fenómeno 
es particularmente peligroso, ya que los fragmentos pueden irritar el tejido cardíaco y desencadenar palpita-
ciones o, en casos más graves, arritmias. (1).
La presencia de cuerpos extraños en el sistema cardiovascular, como fragmentos de catéter, puede desencade-
nar respuestas inflamatorias y eléctricas que conducen a disritmias (2).
Dependiendo de la ubicación del fragmento migrado, las arritmias pueden variar desde extrasístoles benignas 
hasta arritmias más peligrosas como taquicardias ventriculares o fibrilación auricular. Las extrasístoles se ge-
neran cuando el tejido cardíaco reacciona al estímulo mecánico de un cuerpo extraño (3)of which 408 (85%. 
Para la extracción de fragmentos del RIV roto se recomienda inicialmente técnicas intervencionistas. Reser-
vando la cirugía para los casos donde el fragmento no pueda ser retirado mediante métodos menos invasivos 
(1) (4).

AGRADECIMIENTOS: Al equipo de Radiología vascular intervencionista del Hospital Río Hortega, dado 
que sin su colaboración habría sido imposible conseguir la recuperación de la paciente. Agradecemos también 
al equipo de Anestesiología y Reanimación por su colaboración durante el proceso.
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IMÁGENES

Imagen 1: RIV correctamente colocado con extremo distal en vena cava superior. 

Imagen 2: Migración del cable del RIV, localizándose entre auricula derecha y vena cava inferior. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 90 años, con antecedentes de colecistitis aguda litiásica y colección perivesicular contenida en 
2022.  Acude a urgencias por dolor abdominal, malestar general desde hace 4 dias sin mejoría. Posteriormente 
refiere aparición de disnea y fiebre cuantificada a 38°. 
A la exploración física llama la atención dolor a la exploración en hipocondrio derecho con Murphy positivo 
con signos de peritonismo. Abolición del murmullo vesicular en pulmón ipsilateral.
Pruebas complementarias: Analítica: leucocitos 17 x10^3/µL, neutrófilos 86%, PCR 231 mg/dL; radiografía 
de tórax: Derrame pleural derecho masivo; TC abdominopélvico: Absceso subrenico que se continua con la 
cavidad pleural derecha  (biliotorax) secundario  a fistulización de vesícula biliar por colecistopatía crónica.
El paciente  fue tratado por radiología intervencionista con colocación de drenaje con catéter Pigtail y poste-
riormente mediante cirugía con evolución favorable. El biliotórax es una condición muy infrecuente con pocos 
casos descritos en la literatura definida por la presencia de bilis en el espacio pleural . Esta entidad suele ser 
el resultado de una lesión iatrogénica, a menudo secundaria a cirugías, por traumatismos del tracto biliar o 
inflamatorias que conduce a la formación de una fístula pleurobiliar (como es el caso de nuestro paciente). Se 
diagnostica cuando la relación de bilirrubina líquido pleural/suero es igual o mayor a uno.

ANAMNESIS 

Paciente de 90 años con antecedentes de colecistitis aguda litiásica y colección perivesicular contenida en 
2022, fue tratado mediante CPRE con extracción de cálculos y esfinterotomia.
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Acude a urgencias por dolor abdominal, malestar general desde hace 4 dias que empeora progresivamente 
hasta la aparición concomitante de disnea y fiebre cuantificada a 38°.
Los familiares refieren aumento de mucosidad y ruidos respiratorios con la aparición de expectoración verdo-
sa, motivo por el cual deciden trasladar al centro hospitalario.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Regular estado general, consciente, taquipnea franca Sp02 91%. Tª: 37,5 C.
Abolicion del murmullo vesicular derecho, hasta campo superior. Roncus dispersos en campo izquierdo.
Abdomen distendido, doloroso a la palpación con signos de defensa de predominio flanco – hipocondrio de-
recho, Murphy positivo.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica: Leucocitos 17640 (N 86%), Hb 14.2 g/Dl, plaquetas 525000 µg/L, PCR 237 mg/dL, PCT 0.73 
GAB: pH 7.57, pCO2 28.4, pO2 52.8, SatO2 88%, HCO3 29. BT 0.3 mg/dL.
- Radiografía de tórax: Aumento de densidad que abarca gran parte del hemitórax derecho, sobre todo en 
región basal con obliteración de ángulo costofrénico y de la silueta cardiaca en relación con derrame pleural 
derecho masivo.
También existe aumento de densidad en vidrio delustrado en el hemitórax izquierdo, con focos consolida-
tivos basales. Engrosamiento del manguito peribroncovascular ipsilateral.
- TC toracoabdominopélvico: Derrame pleural derecho con atelectasia pasiva del parénquima pulmonar 
subyacente. Pequeño neumotórax anterior derecho. Desplazamiento mediastínico contralateral. Abundante 
cantidad de líquido en receso subfrénico que no se continúa con el espacio inframesocólico derecho a través 
de la gotiera, lo que sugiere líquido coleccionado.
- Pequeñas colecciones alrededor de la vesícula. En la vertiente anterosuperior a la vesícula biliar parece 
observarse una comunicación de una de las colecciones con el líquido del receso subfrénico (probable per-
foración vs fistula). Además, parece observarse un defecto de 6 mm en la cúpula diafragmática derecha, que 
podría comunicar con el derrame pleural.
Liquido pleural: turbio verdoso, pH 7.38, glucosa 223, proteinas 2, LDH 12956, albúmina 0.8, amilasa 97, 
ADA 72, colesterol 29, TG 56, hematíes 4000, leucocitos 7180, PMN 99 %, BT 2.8, BD 2.02
- Relación bilirrubina liquido pleural (2.8) / suero (0,3): 9,3.( >1).
- Microbiologia de líquido pleural: > 10 ml Tinción de Gram (exudado) Se observan moderados PMNs. 
Cocos grampositivos (tipo estreptococos). Cultivo Se observa crecimiento de: 10³ UFC/mL Enterococcus 
faecalis. Baciloscopia negativa. Cultivo de micobacterias negativo.

DIAGNÓSTICOS

Gran colección subfrénica derecha abcesificada por colecistopatía crónica complicada con fistula.  Derrame 
pleural biliar por comunicación por defecto diafragmático (biliotórax)
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TRATAMIENTO 

El paciente fue tratado con antibioticoterapia y realización de drenaje por el servicio de radiología interven-
cionista: 
Se realiza drenaje ecoguiado de colección subdiafragmática dejando colocado catéter pigtail azul 8Fr, obte-
nemos líquido biliar.
Vesícula biliar de paredes engrosadas y ligeramente distendida (probablemente en relación con colecistopatía 
crónica), con aparente solución de continuidad en fundus, que comunica con colección subdiafragmática de-
recha.
Colocación ecoguiada de catéter 6.3Fr para colecistostomía percutánea, obteniendo material biliar. 
Se realizan controles evidenciándose mejoría parcial con disminución del derrame pleural y de la colección 
diafragmática.
Posteriormente es sometido a cirugía  confirmándose los hallazgos:
Colelitiasis múltiple en vesicula biliar con adherencias firmes a epiplon, duodeno, lecho hepatovesicular y 
fibrosis en infundibulo. Fistulización de vesícula con absceso subfrénico que comunica con cavidad pleural 
derecha a través de orificio fibroso de aproximadamente 1 cm de diámetro en región posterior de dia-
fragma.
Ligadura de ligamento redondo y movilización hepática. Apertura de cavidad de absceso subfrénico con salida 
de abundante contenido biliar y esfacelos. Lavado con suero abundante y aspiración de la zona. 
Colecistectomia subtotal de fundus a cuello con sutura continua.

 
EVOLUCIÓN

El paciente presenta un postoperatorio lento. No obstante, evoluciona favorablemente confirmándose con los 
controles posteriores donde se evidencia una importante reducción del derrame pleural con reexpansión pul-
monar derecho.
Se demuestra la ulitidad del tratamiento intervencionista en conjunto con la cirugía que mejora de manera 
consideralbe la morbimortalidad.
En la actualidad, el paciente se encuentra con fisioterapia y recuperación motora.

DISCUSIÓN 

El biliotórax es una rara condición caracterizada por la acumulación de bilis en la cavidad torácica, se han 
descrito aproximadamente 60 casos reportados. La prueba diagnóstica específica es una relación de bilirrubina 
en líquido pleural / suero  > 1.
El biliotórax puede conducir a complicaciones graves, como empiema torácico y fibrotórax. Sus causas están 
asociadas con traumatismos, obstrucción biliar, infección y complicaciones iatrogénicas.
Las medidas iniciales incluyen antibióticos y drenaje inmediato con tubo torácico. La etiología y ubicación 
de la obstrucción biliar o la fuga se diagnostican mediante la utilización de técnicas como TC o colangioRM. 
La colangiopancreatografía retrógrada endoscópica con esfinterotomía y colocación de stent puede ser nece-
saria para descomprimir el sistema biliar y aliviar la fuga de bilis. La laparoscopia o la toracoscopia son útiles 
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para detectar la conexión pleuro-peritoneal y, a veces, para proporcionar el cierre de la fístula. La reparación 
quirúrgica podría ser necesaria especialmente en un defecto grande, una fístula asociada con absceso como el 
caso de nuestro paciente.
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IMÁGENES

Imagen 1: A: Rx de tórax: severo derrame pleural derecho. B TC toracoabdominopelvico: Corte coronal observándose Derra-
me pleural derecho con colección subdiafragmatica, observse aparente defecto en la cúpula diafragmática que comunica ambas 

cavidades(flecha amarilla). C TC toracoabdominopelvico: corte coronal, vertiente anterosuperior a la vesícula biliar (contraída con 
signos de colecistopatía) con comunicación de una de las colecciones con el líquido del receso subfrénico.(flecha amarilla).



Imagen 2: A y B: control por radiología intervencionista: catéter de drenaje normoposicionado. Se objetiva colección en forma 
de semiluna tras la administración de contraste, loculada. En relación con colección subdiafragmatica. C TC abdominopélvico 

sin contraste intravenoso: Tanto el derrame pleural como la colección subdiafragmatica han disminuido de tamaño. La colección 
diafragmática presenta contenido hiperdenso en su interior en relación con restos de contraste por procedimiento intervencionista 

previo. D. Radiografía de control tras alta desde servicio de cirugía. Resolución del biliotórax. Cambios cicatriciales basales.

Biliotórax, una rara complicación de colecistitis aguda
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de una mujer de trece años, con diagnostico previo de trastorno de anorexia nerviosa, que 
en el momento del ingreso tiene una negativa a la ingesta, tanto de alimentos como de agua. 
Durante la entrevista en Urgencias,  la paciente refiere  racionar el agua ya que considera que engorda la mis-
ma. 
Presenta amenorrea de tres meses de evolución previo al ingreso, así como lanugo en la espalda, facies triste, 
frialdad acra y piel seca. 
También presentó episodios de  autoagresividad con múltiples autolesiones. Se calcula el índice de masa 
corporal, con un peso de treinta y ocho kilogramos y un metro cincuenta y dos dando un resultado que indica 
desnutrición severa. 
Desde prácticamente el comienzo del ingreso porta sondanasogastrica debido a la negativa a la ingesta en 
cualquier alimento. Impresiona de distorsiones cognitivas severas durante todo el ingreso, así como nula fle-
xibilidad cognitiva con escasa tolerancia al cambio y con ideación autolítica estructurada. 
Estuvo en tratamiento con ISRS, así como benzodiacepinas previo a cada comida y neurolépticos. 
Se realizó psicoterapia cognitiva conductual intensiva, durante el ingreso, con el objetivo de fomentar una 
relación sana con la comida, así como ser consciente del trastorno que padece. 
Finalmente, se decide derivación a un recurso de larga estancia dada el rechazo a la alimentación y nula con-
ciencia de enfermedad.

CASOS SELECCIONADOS



ANAMNESIS 

Mujer de 13 años, con antecedentes personales de trastorno de la conducta alimentaria restringiendo ali-
mentos, así como agua. Junto con conductas purgativas, mediante vómitos después de la ingesta y ejercicio 
intenso. Antecedentes familiares con varios intentos autolíticos por parte de ambos progenitores. Acudió a 
consultas de psiquiatria en una ocasión, finalmente cesando el seguimiento de psiquiatria y psicología pese a 
tener consultas citadas, según refieren sus progenitores debido a que ella, la paciente, consideraba que no las 
necesitaba. Realizaba multiples autolesiones diarias, a pesar de no realizar apenas ingesta calórica, debido al 
malestar que le generaba intentar realizar las mismas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Aspecto delgado con masas musculares algo hipotróficas, ojerosas con facies triste, con bradicardia. Abdomen 
sin masas ni megalias, no se palan heces retenidas, no adenias llamativas, anejor normales sin signos de medi-
das purgativas. Ritmo deposicional estreñido. Múltiples lesiones de rascado en extremidades y abdomen, con 
finalidad punitiva. Así como autolesiones en extremidades superiores, zona flexora y extremidades inferiores. 
Frialdad acra. Refiere menarquia a los diez años con cese de la misma en los últimos tres meses. 

EXPLORACIÓN PSICOPATOLÓGICA

Consciente, orientada en tiempo, espacio y persona. Escasamente colaboradora, rígida y perfeccionista. Len-
guaje firme, enlentecido y espontáneo, sin alteraciones del tono ni del ritmo del mismo, centrado en su pro-
blemática y de contenido negativo. No alteraciones afectivas mayores. Ansiedad ideica y somática, con dolor 
de abdomen y malestar generalizado previo y durante cada comida, moderada en torno a situación vital. 
Ánimo depresivo reactivo a sufrimiento generalizado en torno a las ingestas y ganancia de peso. Rumiaciones 
obsesivas en torno a sus conductas y su peso, así como deseo de adelgadazar. así como nula tolerancia a la 
frustración, y nulo insight de la enfermedad. Anhedonia, apatía e ideas de muerte. Dismorfia corporal seve-
ra, distorsión cognitiva marcada con la imagen corporal, el peso y la comida. Pensamiento dicotómico. Baja 
autoestima. Pensamiento mágico propio de pacientes con TCA severos. No alteraciones sensoperceptivas. 
Biorritmos desestructurados. Juicio de realidad alterado en relación al peso y autoimagen.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma. Ritmo sinusal. PR normal. QRS estrecho. Sin alteraciones de la repolarización.
Radiografía Torax, PA y LAT: Adecuada posición de sonda nasogástrica 

DIAGNÓSTICOS

Trastorno de la conducta alimentaria. Anorexia nerviosa tipo restrictiva f.50
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Whispers of hunger: crónica de un traslado anunciado

TRATAMIENTO 

Tratamiento psicofarmacológico:
Sertralina 100mg (1-1-0). Olanzapina 2.5mg (1-1-0) Olanzapina 5mg (0-0-1). Alprazolam 0.50mg (1-1-1-1). 
Lorazepam 1mg (0-0-1). Mantenmiento de sonda nasogástrica.

Tratamiento psicopedagogico:
Matener rutinas de actividades que compensen a diario el tiempo destinado a trabajo, ocio y colaboración en 
tareas domésicas y de cuidado personal.
Mantener una rutina semanal que incluya uno o dos días de relajación, acompañada y guiada.
Fomentar  la implicación en actividades medias o largas, que la involucren de forma más activa y permitan un 
ritmo de trabajo con objetivos a medio-largo plazo.
Mantener actividades en las cuales escriba cartas, mensajes y permita expresarse de forma afectiva.

EVOLUCIÓN

La paciente de trece años, presenta durante el transcurso del ingreso, una negativa persistente a la ingesta 
de forma continuada pese a las múltiples estrategias terapéuticas realizadas. Presentando ideación autolítica 
estructurada, así como realizando constantes autolesiones antes y posteriormente al momento de las comidas. 
Dada la evolución tórpida del cuadro, se solicita derivación a centro especializado de trastornos de la conducta 
alimentaria, el cual tiene concierto con Sacyl.
Tras más de siete semanas de ingreso, en la unidad de hospitalización psiquiátrica breve, Infanto-Juvenil, no 
se han podido conseguir los objetivos terapéuticos propuestos por parte del profesional sanitario así como el 
protocolo de Trastorno de la Conducta Alimentaria. Mantiene una elevada resistencia al cambio, así como es-
casa tolerancia a la frustración y nula evolución de conciencia y adaptación a la enfermedad. Permanece con 
SNG durante el ingreso para apoyo nutricional, se puede observar en Imagen (1). 
Durante el ingreso, presenta grave sintomatología de su trastrono, de difícil control que exige un tratamiento 
integral tanto con la paciente, como con su familia (padre y madre), a largo plazo, sin ser una opción el manejo 
ambulatorio de dicha paciente.
Respecto al tratamiento psicofarmacológico, se ha aumentado la dosis de sertralina, así como introducido 
Olanzapina y Alrprazolam dada la angustia y ansiedad que padecía la paciente. 
Durante el ingreso, la paciente fue capaz de asumir rutinas de la Unidad en alguno momentos, no obstante, 
incluso en aspectos repetitivos y rutinarios expresaba el malestar que sentía debido a su enfermedad. Ha par-
ticipado en distintas actividades y tareas, en todo momento mostrando rigidez, y mala tolerancia a posibles 
cambios o novedades, también en momentos en los cuales había falta de planificación por su parte. En todo 
momento mostrando la dificultad de flexibilidad cognitiva que padecía la paciente, incluso en rutinas diarias. 
En varias ocasiones ha conseguido participar en sesiones de relajación, talleres e incluso en actividades más 
reflexivas, pero con implicación superificial y un ritmo rápido con el objetivo de acabarlas cuanto antes y dán-
dolas por concluída de forma prematura. En todo momento se ha visto afectada su capacidad de planificación 
con posterior resolución. En la planta, ha tenido relación cordial con sus compañeros, sin excesiva implicación 
o apego, centrándose en todo momento en el curso de su enfermedad y en no obtener una ganacia de peso. En 
cocasiones se ha podido observar afecto, así como sentimientos y sensaciones agradables sin profundizar en 
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los mismos. Con los profesionales sanitarios, en ocasiones ha realizado críticas o conductas inapropiadas, con 
posterior remordimiento y disculpa de dicha conducta, justificando las mismas debido al malestar que tenía 
con el trastorno que padece. 
Debido a dicha evolución se decide realizar derivación a recurso de larga estancia, especializados en trastor-
nos de la conducta alimentaria, donde se pueda realizar una normalización de la conducta alimentaria y una 
posible reestructuración cogntiva. 
Así como una mejoría de la imagen corporal, una adquisición de conductas de autocontrol y un manejo y con-
trol adecuado de la ansiedad en torno a la comida, y a su autopercepción corporal. 

DISCUSIÓN 

La anorexia nerviosa, es un trastorno de la conducta alimentaria caracterizada por la restricción de la ingesta 
calórica en relación con las necesidades que conduce a un peso corporal significativamente bajo. Los pacientes 
que padecen anorexia nerviosa también tienen miedo a una ganacia de peso o a engordar, o un comportamien-
to persistente que interfiere con el aumento de peso, así como alteraciones específicas en relación a la vivencia 
y a la percepción de la constitución y el peso propios.
Es importante destacar, que en distintos datos analizados y posteriormente publicados, Su (1), se ha podido 
observar que aquellos pacientes que padecen Anorexia Nerviosa tienen una disminución de sustancia gris en 
la corteza cingulada medial (extendiéndose a la corteza cingulada anterior y posterior) y a la circunvolución 
occipital izquierda. 
Dicha disminución, puede esta relacionada con las dificultades de la regulación del comportamiento, con-
tribuyendo a la rigidez cognitiva y a las conductas de evitación. La circunvalación occipital izquierda, esta 
relacionada con el procesamiento de imágenes y representación del cuerpo. En la anorexia, como la paciente 
mencionada en el caso, tienen una autopercepción distorsionada de su propio cuerpo, pudiendo verse afectado 
por dicha zona.
Existe también un aumento de la actividad de la circunvolución parahipocámpica derecha, pudiendo influir 
en la memoria emocional, así como la capacidad que tienen las pacientes TCA de dar un peso excesivo a las 
experiencias negativas relacioandas con su autoimagen y control de peso, así como las distorsiones cogntivas 
sobre la comida y su propio cuerpo.
Actualmente, existe un incremento notable de pacientes diagnosticadas con anorexia nerviosa, siendo el tras-
tornos mental con mayor nivel de mortalidad directa, y a la vez causando múltiples arritmias cardiacas, hipo-
glucemia, fallo hepático, alteraciones hidrelectroliticas y hormonales que pueden causar la muerte. 
Existe actualmente una gran preocupación, por el abuso de las redes sociales en pacientes que padecen tras-
tornos de la conducta alimentaria. 
Al realizar videos, fotos, mensajes desalentadores entre distintas personas que padecen dichos trastornos fo-
mentan dichas conductas que finalmente se perpetuan en el tiempo.
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IMÁGENES

Imagen 1: Colocación de SNG con posterior confirmación vía Radiografia torax. Fuente elaboración propia 

Imagen 2: Imagen de Morfometría basada en voxeles (1) con actividad cerebral en pacientes que padecen Anorexia nerviosa

Whispers of hunger: crónica de un traslado anunciado
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una mujer de 48 años sin antecedentes relevantes que consulta por episodios de di-
plopia que se acompañan de dolor ocular y que no responden al tratamiento con corticoides de tres años de 
evolución. 

En la exploración únicamente se objetiva un llamativo nistagmus vertical en todas las direcciones de la mi-
rada. Se realizan numerosas pruebas complementarias en las que los únicos resultados anormales son unos 
niveles altos de anticuerpos anti-GAD65 tanto en suero como en líquido cefalorraquídeo. Se trata por tanto 
de una paciente afecta de una encefalitis autoinmune causada por anticuerpos anti-GAD65 que se manifiesta 
en este caso en forma de ataxia cerebelosa. La paciente fue tratada con un ciclo de inmunoglobulinas, experi-
mentando mejoría de la clínica. 

La ataxia cerebelosa de origen autoinmune causada por anticuerpos anti-GAD65 es una entidad muy infre-
cuente, constituyendo únicamente un 2% de todas las ataxias cerebelosas. Estos casos no suelen asociarse a 
neoplasias concomitantes. Dado que estos anticuerpos pueden estar presentes en personas sanas, para poder 
establecer su relación patogénica con la clínica debemos demostrar que los niveles de estos anticuerpos en 
suero son altos, que no existen otros posibles diagnósticos alternativos y que existe síntesis intratecal de los 
mismos, esto último mediante una fórmula que relaciona el ratio de anticuerpos en suero y líquido cefalo-
rraquídeo con el de albúmina. Nuestra paciente cumplía estos tres criterios, por lo que pudo establecerse el 
diagnóstico.
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ANAMNESIS 

Mujer de 48 años sin alergias medicamentosas conocidas.

Factores de riesgo cardiovascular: hipertensión arterial.

Antecedentes médicos:

— Migraña episódica

— Hipotiroidismo

No antecedentes familiares de enfermedades neurológicas.

La paciente se encuentra en seguimiento en consultas de Neurología por episodios de diplopia e inestabili-
dad para la marcha desde 2021, asociando demás dolor ocular. Se manejó en principio en circuito privado, 
iniciándose tratamiento con corticoides con mejoría inicial pero perdiendo efecto posteriormente. Se solicitó 
una resonancia magnética cerebral que no mostró hallazgos significativos y se realizó una punción lumbar con 
bioquímica normal y bandas oligoclonales negativas. Los estudios serológicos e inmunológicos no mostraron 
alteraciones. 

Dada la negatividad de todos los estudios, se pidieron anticuerpos anti-MOG y anti-AQPN4 que también 
fueron negativos. Meses después, se propone a la paciente repetir la punción lumbar para pedir anticuerpos 
onconeuronales y antineuronales en líquido cefalorraquídeo pero se niega, por lo que se piden únicamente en 
suero y se obtiene un resultado positivo para los anticuerpos antiGAD65. Se presenta el caso en sesión y se 
decide ingresar a la paciente para ampliar el estudio e iniciar tratamiento. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración neurológica:

— Funciones superiores: consciente y orientada en las tres esferas. Obedece órdenes. Lenguaje sin elementos 
disfásicos, no disartria.

— Pares craneales: nistagmus vertical llamativo en todas direcciones de la mirada en ambos ojos. No déficits 
en campimetría por confrontación, pupilas isocóricas normorreactivas. Sensibilidad facial conservada. No 
asimetría facial. Pares bajos indemnes. 

— Fuerza: conservada sin claudicación en las maniobras antigravitatorias. 

— Coordinación: no dismetría en pruebas dedo-nariz ni talón-rodilla. No Romberg.

— Marcha: sin alteraciones, tandem incluido.

CARMEN MONTERO GRANDE
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Crónica de un nistagmus: un caso inusual de encefalitis autoinmune

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Análisis de sangre general: sin alteraciones reseñables.

RM cerebral: hiperseñales aisladas de sustancia blanca subcortical de carácter inespecífico.

PCR de Tropheryma whipplei: negativa.

Anticuerpos onconeuronales: negativos en suero y en líquido cefalorraquídeo.

Anticuerpos anti-superficie de membrana celular: anticuerpos anti-GAD65 positivos a títulos altos tanto en 
suero como en líquido cefalorraquídeo.

DIAGNÓSTICOS

Encefalitis autoinmune por anticuerpos anti-GAD 65

TRATAMIENTO 

- Inmunoglobulinas intravenosas 0,4 mg/kg al día durante cinco días.

EVOLUCIÓN

Se trata de una paciente con los antecedentes descritos en la que durante su estudio en consultas se detectan 
anticuerpos anti-GAD65 en sangre, siendo este el único hallazgo de todas las pruebas complementarias rea-
lizadas. Estos anticuerpos pueden encontrarse también en personas sanas y su presencia no indica patología 
de manera inequívoca, por lo que la paciente ingresa para ampliar el estudio con anticuerpos onconeuronales 
y anti-superficie de membrana celular en líquido cefalorraquídeo y PCR de Tropheryma whipplei. Una vez 
hospitalizada, se realiza la punción lumbar e inmediatamente después se instaura tratamiento con un ciclo 
de inmunoglobulinas intravenosas ya que la paciente se encuentra muy sintomática y la única sospecha que 
tenemos es una posible encefalitis autoinmune por anticuerpos anti-GAD65. 

La clínica de la paciente evoluciona favorablemente, persistiendo un nistagmus leve que no condiciona di-
plopia ni otra clínica discapacitante y se decide alta a domicilio con posterior revisión en consulta con los 
resultados pendientes. 

Semanas después, se confirma también la presencia de anticuerpos anti-GAD65 en líquido cefalorraquídeo, 
siendo el resto de resultados negativos.



DISCUSIÓN 

Los anticuerpos contra la descarboxilasa del ácido glutámico (GAD) se han asociado con muchos síndromes 
neurológicos, sin embargo, no existen unos criterios que nos permitan establecer claramente si un síndrome 
se debe a la presencia de estos anticuerpos (1). Numerosos estudios han relacionado su presencia no solo con 
patología neurológica sino con otras enfermedades de carácter autoinmune, como la diabetes mellitus tipo 1 
(2). Centrándonos en los cuadros neurológicos que podemos encontrar, son el síndrome de la persona rígida, 
la ataxia cerebelosa y la encefalitis límbica. Nuestro caso se encuadra dentro de la ataxia cerebelosa, entidad 
muy infrecuente ya que solo un 2% de las ataxias de origen cerebeloso presentan anticuerpos anti-GAD (3), 
que normalmente se manifiesta en mujeres en la quinta década de la vida con vértigo, disartria o diplopia, 
asociando a veces nistagmus, como en el caso de nuestra paciente. En un 25% de los casos estos pacientes 
pueden acabar desarrollando síndrome de la persona rígida posteriormente (4). A diferencia de otras encefalitis 
de causa autoinmune, la presencia de estos anticuerpos no se ha asociado de manera consistente con la pre-
sencia de neoplasias (1). Como se ha mencionado, es difícil establecer la relación entre la presencia de estos 
anticuerpos y la clínica ya que pueden estar presentes en individuos sanos, por lo que se puede considerar que 
son los causantes de la clínica si: los niveles de anticuerpos en suero son altos, no existen otros diagnósticos 
alternativos y, por último, se demuestra la síntesis intratecal de estos anticuerpos mediante una fórmula (1,5). 
Nuestro caso cumplía estos tres criterios.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso clínico de una paciente con inflamación, dolor y edema de extremidad inferior izquierda 
de ocho semanas de evolución, con sospecha inicial de celulitis vs trombosis venosa profunda y mala evolu-
ción clínica. 
Se describe el proceso diagnóstico de la paciente hasta comprobar la existencia de metástasis óseas líticas 
subyacentes (que comparten síntomas con los diagnósticos de sospecha iniciales), la valoración de su ex-
tensión y exploraciones complementarias realizadas (TC toraco-abdominal, gammagrafía ósea, RNM tibial, 
proteinograma, bioquímica, marcadores tumorales, biopsia quirúrgica), diagnóstico diferencial, hasta llegar al 
diagnóstico de carcinoma pobremente diferenciado con metástasis óseas y hepáticas, con fractura patológica 
tibial derecha, y el tratamiento recibido. 

ANAMNESIS 

Mujer de 93 años sin alergias medicamentosas con antecedentes personales de hipertensión arterial, diabetes 
mellitus tipo 2 y tres carcinomas basocelulares faciales extirpados; sin antecedentes familiares de interés. Des-
de hace 2 meses presenta dolor progresivo, edema y eritema en extremidad inferior derecha. 
Valorada por este motivo en diferentes dispositivos asistenciales, ha completado dos ciclos antibióticos por 
sospecha de celulitis sin mejoría (ciprofloxacino y claritromicina) y en  ECO-Doppler se ha descartado trom-
bosis venosa profunda. 
Ante el empeoramiento de la sintomatología, con progresión a bultoma pretibial y dolor local mal controlado, 
es referida a la Unidad de Continuidad Asistencial de Medicina Interna para valoración.

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

TA 130/70. SpO2 97%. Consciente, orientada, C olaboradora. Eupneica en reposo. 
Auscultación cardíaca: Rítmica, sin soplos. Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado, 
sin ruidos sobreañadidos. 
Abdomen:  ruidos hidroaéreos presentes, blando, no doloroso a la palpación, no masas ni megalias. 
Extremidades inferiores: tumoración pretibial derecha a tensión, caliente, dolorosa. Leve eritema y edema 
distal.  No signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma: Leucocitos 9900/μL, Hemoglobina 12,9 g/dl, Plaquetas 302.000/μL, resto normal. 
- Bioquímica: Na 133 meq/l,  PCR 49, GGT 371 U/L Fa 196 U/L; K, proteínas,  lipasa, GOT, GPT, bilirru-
bina, creatinina, LDH, Ca, CPK: normales.
- Radiografía de tórax: no condensaciones, no derrames, no infiltrados.
- Radiografía tibia derecha: múltiples lesiones osteolíticas, algunas de gran tamaño pretibiales derecha (fi-
gura 1)
- Ecografía de partes blandas: discontinuidad de la cortical de la diáfisis tibial derecha con gran masa de 
partes blandas hipervascularizada, con zonas de calcificación, de 86 x 52 mm, compatible con mieloma-
metástasis-osteosarcoma.
- Marcadores tumorales:  CEA 150 ng/ml, Ca 125 53 U/ml, Cyfra 36 ng/ml, Ca 19.9 72 U/ml, enolasa 38 
ng/ml; Ca 15.3 U/ml, SCC, AFP, Ca 72,4: normales.
- Proteinograma: alfa-1 8,9%, hipogammaglobulinemia, sin pico monoclonal.
- TAC tóraco-abdomino-pélvico: Nódulo de 7 mm pericisural izquierdo sospechoso de malignidad, dado el 
contexto clínico sugiere metástasis. Metástasis hepáticas múltiples e hipervasculares. 
- RNM de extremidad inferior derecha: Lesión sólida superpuesta a la metáfisis-diáfisis proximal de la tibia, 
de aproximadamente 87x57x56mm. Condiciona disrupción de la cortical tibial tanto en su vertiente anterior 
como posterior, extendiéndose tanto hacia las partes blandas del espacio pre-tibial como hacia los vientres 
musculares posteriores (gastrocnemio, sóleo) con los que contacta sin claro plano graso de separación. Se 
trata de una lesión predominantemente hipointensa en T2, con restricción a la difusión y moderado realce 
post contraste intravenoso. Hallazgo compatible con tumoración de estirpe maligna. En el tercio distal 
tibial, colindante con la epífisis, se identifica otra lesión 65x28x30mm, de contornos lobulados, similares 
características en cuanto a la intensidad de señal y realce, que irrumpe en la cortical tibial anterior-posterior 
pero sin claro componente de partes blandas asociado. También sospechosa. Además, en el resto del tercio 
medio-distal de la diáfisis tibial se objetivan numerosos focos parcheados de similar comportamiento (apa-
rentemente intramedulares). Los hallazgos referidos son sugestivos de proceso óseo tumoral maligno con 
componente de partes blandas asociado.. 
- Gammagrafía ósea: Captaciones patológicas del radiofármaco en tibia derecha (en probable relación a las 
lesiones óseas de predominio lítico ya conocidas) y en el borde superior de la escápula (en relación a lesión 
lítica con alteración de la cortical y masa de partes blandas asociada). Ante la existencia de lesiones múl-
tiples de similares características, los hallazgos orientan hacia metástasis óseas como primera posibilidad 
diagnóstica.

- Biopsia ósea: metástasis de carcinoma pobremente diferenciado CK7 y CK20  negativos.
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DIAGNÓSTICOS

- Carcinoma pobremente diferenciado estadio iv  (metástasis óseas, hepáticas) de probable origen pulmo-
nar.
- Fractura patológica tibial derecha. 

TRATAMIENTO 

Dada la avanzada edad de la paciente, su deteriorado estado general y la gravedad del proceso actual, con 
pronóstico ominoso a corto plazo, no se considera tributaria de tratamiento oncológico activo. Traumatología 
realiza enclavado endomedular tibial derecho como tratamiento sintomático (con la obtención de la muestra 
anatomo-patológica antes referida).   

EVOLUCIÓN

La paciente presenta mejor control sintomático local tras la optimización de la analgesia, la inmovilización 
de la extremidad inferior derecha y el enclavado medular. Fallece en cuidados paliativos dos meses después.  

DISCUSIÓN 

Nuestra paciente presentaba una lesión lítica ósea tibial con masa de partes blandas que inicialmente compar-
tía síntomas con otras etiologías como la celulitis o la trombosis venosa profunda (1,2).  La mala evolución 
tras antibioterapia, la exclusión de trombosis venosa profunda mediante doppler y la evidencia de una impor-
tante lesión osteolítica en la radiografía ósea fueron claves para la reorientación diagnóstica.
Las metástasis óseas pueden asociarse a muchos tipos de cánceres sólidos (pulmón, mama, próstata, tiroides 
y riñón originan el 80% de casos) y hematológicos (mieloma múltiple, linfoma). El hueso es el tercer órgano 
más comúnmente afectado por metástasis después de pulmón e hígado (3).
Inicialmente pueden ser poco sintomáticas y cursar con una discreta elevación de fosfatasa alcalina o del cal-
cio. El síntoma más frecuente es el dolor y suele ser el inicial. Las características son típicas: insidioso, pro-
gresivo, constante, no cede con el reposo, se exacerba con el descanso nocturno y con mala o nula respuesta a 
los analgésicos ordinarios.  Puede originar fracturas patológicas, hipercalcemia (ambos más frecuentes en las 
osteolíticas), o compresión medular espinal (3).
Las localizaciones más frecuentes son la columna vertebral (especialmente lumbar), sacro, pelvis y fémures. 
Las metástasis distales a codo y rodilla (como el caso de nuestra paciente) son infrecuentes y se asocian a 
carcinoma metástasico (especialmente de pulmón y de células renales). Las lesiones osteolíticas se asocian 
a cáncer de pulmón, riñón, tiroides y mieloma múltiple; las osteoblásticas a cáncer de próstata; las mixtas a 
cáncer de mama (3).
En un paciente sin antecedentes de cáncer, además de la anamnesis y exploración física, la búsqueda del pri-
mario (mediante TAC toraco-abdomino-pélvico) y su estadificación (con gammagrafía ósea y/o PET-TC) de-
ben preceder a la biopsia de las lesiones sospechosas. Si la afectación es vertebral es necesaria una RNM (3).

Redefiniendo diagnósticos: un caso de metástasis ósea enmascarada como celulitis 



Durante el estudio de nuestra paciente se evidenciaron varias lesiones osteolíticas tibiales y escapular, sin 
pico monoclonal en el proteinograma, metástasis hepáticas  (más asociadas a tumores del área biliodigestiva 
por su drenaje venoso portal, pero en un tercio de los casos también con cáncer de pulmón,  mama y  tumores 
neuroendocrinos (4), elevación inespecífica de marcadores tumorales y una lesión pulmonar sospechosa,  por 
lo que finalmente fue diagnosticada de carcinoma metastásico de probable origen pulmonar, con fractura pa-
tológica tibial.
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IMÁGENES

Imagen 1: Radiografía extremidad inferior derecha con múltiples metástasis óseas líticas 
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Imagen 2: TC abdominal con múltiples metástasis hepáticas 

Redefiniendo diagnósticos: un caso de metástasis ósea enmascarada como celulitis 
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RESUMEN / ABSTRACT

Anamnesis: mujer de 9 meses sin antecedentes relevantes acude a Urgencias por dolor en cadera izquierda. 
Ingresa con sospecha de artritis séptica de cadera para artrocentesis y antibioterapia intravenosa.
Exploración física: buen estado general, dolor y limitación en la rotación de cadera izquierda sin inflamación 
visible y sin apoyo en la extremidad. No otras alteraciones. 
Pruebas complementarias: leucocitosis y trombocitosis en analítica sanguínea, con aumento de reactantes de 
fase aguda. Artrocentesis ecoguiada: derrame de cadera izquierda, contenido anecoico. Líquido articular puru-
lento. Cremicimineto de Kingella kingae en cultivo de líquido sinovial. 
Diagnóstico: Artritis séptica de cadera izquierda. Infección por Kingella kingae.
Tratamiento: cefuroxima intravenosa a 150mg/kg/día y analgesia con paracetamol y metamizol.
Evolución: tras 20 días de antibioterapia intravenosa, la paciente mostró mejoría clínica y en pruebas de ima-
gen, permitiendo cambio a antibiótico oral. Fue dada de alta a los 22 días de ingreso con indicación de com-
pletar 6 semanas de antibioterapia en casa y seguimiento en consultas de reumatología infantil.
Discusión: la artritis séptica es un proceso infeccioso supurado. El agente más frecuente es el Staphylococcus 
aureus, aunque, en centros donde se dispone de reacción en cadena de la polimerasa, el agente más frecuente 
entre los 6-48 meses es la Kingella kingae. El diagnóstico se basa en la sospecha clínica apoyada por pruebas 
analíticas, de imagen y microbiológicas. La clínica es variable. Consiste en irritabilidad, pérdida de apetito y 
rechazo a moverse por dolor de la articulación. Requiere hospitalización, artrocentesis y antibioterapia. Buen 
pronóstico con seguimiento multidisciplinar.
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ANAMNESIS 

Lactante mujer de 9 meses de edad que acude a Urgencias por dolor a la movilización de cadera izquierda.
Antecedentes familiares y personales sin relevancia patológica para el caso clínico, con desarrollo psicomotor 
normal y calendario de vacunas actualizado.
Acude a Urgencias por dolor a la movilidación de cadera izquierda de 48 horas de evolución. Acompaña 
cuadro catarral de una semana de evolución. Fiebre, máxima de 38ºC, de 36 horas de evolución. No caídas ni 
traumatismos previos. 
Ante la sospecha de artritis séptica de cadera, se decide ingreso para artrocentesis ecoguiada bajo sedoanalge-
sia, tratamiento intravenoso y control de síntomas.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su ingreso se realiza somatometría y se toman cosntantes vitales.
Somatometría al ingreso: Peso: 7.2kg (p9, -1.38DE). Talla: 65cm (p3, -2.03 DE). IMC: 17.04kg/m2 (p36, 
-0.36 DE). Superficie corporal: 0.36m2. P. cefálico: 43cm (p9, -1.38 DE).
Constantes al ingreso: Temperatura: 37.6ºC. Saturación O2: 100%. FC: 162lpm.
La exploración al ingreso es similar a la de Urgencias: buen estado general, sin signos sépticos. Normohidra-
tada, normoperfundida y normocoloreada, sin exantemas ni petequias. La fontanela es normal y no se palpan 
adenopatías. La auscultación cardiopulmonar y el abdomen son normales, sin signos de distrés respiratorio ni 
dolor abdominal. No se observan lesiones en la cavidad oral, y en la otoscopia ambos oídos están ocupados 
por cerumen. Leve eritema perianal. En la cadera izquierda, presenta dolor y limitación en la rotación interna 
y externa, sin signos inflamatorios locales, y no apoya la extremidad. La exploración neurológica es normal 
para su edad.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realizaron las siguientes pruebas complementarias:
Analítica sanguínea al ingreso: Hemograma: Leucocitos 20.43 x10^3/μL, Neutrófilos 14910/mcl, Linfocitos 
3680/mcl, Hb 8.2 g/dL, plaquetas 717.000/microlitro. Bioquímica: Iones sin alteraciones. Glucosa 101 mg/
dL, Creatinina 0.3 mg/dL. Proteína C reactiva 173 mg/L, Procalcitonina 2.2 ng/mL, Albumina 3 g/dL. Resto 
de parámetros normales. 
Ecografía de cadera + PAAF: derrame de cadera izquierda de 7 mm de grosor, de contenido anecoico. Tras 
sedación con ketamina, y anestesia local, se punciona la articulación con guía ecográfica, aspirando 4 cc de 
líquido blanquecino purulento, que se envían para su estudio microbiológico, y posteriormente se hacen lava-
dos con suero salino fisiológico.
Líquido articular: Gram: Se observan abundantes polimorfonucleares. No se observan microorganismos; PCR 
en líquido sinovial: PCR de Kingella kingae positivo; Cultivo: Kingella kingae positivo. Antibiograma: resis-
tencia penicilina, ampicilina y eritromicina. Multisensible a cefotaxima, meropenem, ciprofloxacino, doxici-
lina, rifampicina y trimetoprim/sulfametoxazol.
Hemocultivo: negativo.
Resonancia magnética (RM) de cadera: derrame articular en cadera izquierda de hasta 5 mm, con alta señal en 
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la secuencia de difusión, lo que sugiere artritis séptica. Se observa una leve alteración de la señal en la médula 
ósea del acetábulo, compatible con edema y probable osteítis, sin signos de osteomielitis. No hay reacción pe-
rióstica ni alteraciones en el cartílago de la cabeza femoral. Se destaca un edema generalizado en los músculos 
de la hemipelvis izquierda, sin colecciones visibles.

DIAGNÓSTICOS

Artritis séptica cadera izquierda. Infección por Kingella kingae.

TRATAMIENTO 

A su ingreso se pauta antibioterapia con cefuroxima intravenosa (150mg/kg/día, cada 8 horas) a la espera 
de resultados de diferentes cultivos, que se mantiene durante 20 días. Ante mejoría clínica y disminución de 
reactantes de fase aguda en analíticas sanguíneas, se cambia a antibioterapia vía oral con cefuroxima (90mg/
kg/día, cada 8 horas) 48 horas previo a alta. 
Control térmico y analgesia con paracetamol y metamizol intravenosos. Inicialmente pautado y, posteriormen-
te, a demanda.

EVOLUCIÓN

Al ingreso, la paciente presentaba fiebre, dolor y limitación funcional en la cadera izquierda, sin apoyar la ex-
tremidad. A pesar de que en la RM de cadera no se informa como osteomielitis, se decide ampliar la cobertura 
antibiótica para evitar que la haga por la presencia de imagen de osteítis y por ser una articulación cuya com-
plicación en el tratamiento puede tener implicaciones serias (como la afectación del cartílago de crecimiento, 
con aparición de necrosis avascular y dismetrias, dolor crónico y cojera).
Tras una semana de tratamiento con antibióticos intravenosos y antipiréticos, se encuentra afebril, con mejoría 
clínica progresiva hasta recuperar la movilidad sin dolor. Los análisis de sangre mostraron una disminución 
de los reactantes de fase aguda, y los controles de imagen (eco y RM) revelaron una reducción del derrame 
articular y del edema en los tejidos circundantes. 
Tras 20 días de tratamiento antibiótico intravenoso, se decide cambio a antibioterapia vía oral con cefuroxima 
que cumple durante 2 días más durante el ingreso y posteriormente alta a domicilio con antibioterapia oral 
hasta completar un total de 6 semanas. La paciente mostró resolución completa de los síntomas y será seguida 
en consulta de inmuno-reumatología infantil.

DISCUSIÓN 

La artritis séptica es un proceso infeccioso supurado de una articulación, porvocado sobre todo por bacterias 
piógenas, siendo Staphylococcus aureus el agente más frecuente, especialmente en niños menores de tres años 
(1). El agente más frecuente entre los 6-48 meses en los centros donde se dispone de reacción en cadena de 
la polimerasa es la Kingella kingae (1,2). La prevalencia global de colonización orofaríngea de este microor-
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ganismo en niños de 2 años es alrededor del 9%, con una prevalencia de hasta un 35% entre los asistentes a 
guardería (3). El diagnóstico se basa en la sospecha clínica, apoyada por pruebas complementarias (analíticas, 
pruebas de imagen y microbiológicas). En lactantes, los síntomas pueden incluir irritabilidad, pérdida de ape-
tito y rechazo a moverse. En las articulaciones profundas, como la cadera, la tumefacción no es valorable a 
simple vista, por lo que será la limitación dolorosa de la articulación junto con las pruebas de imagen lo que 
confimre la presencia de artritis (1).
En casos de artritis séptica de cadera, la hospitalización, el drenaje del material purulento y la antibioterapia 
intravenosa son esenciales. El tratamiento antibiótico empírico se basará fundamentalmente en la edad del 
paciente y la patología de base. Una vez identificado el patógeno y conocida la sensibilidad, se ajustará el tra-
tamiento antibiótico. Se podría pasar a vía oral ante mejoría clínica y analítica tras 2-4 días de antibioterapia 
intravenosa. El tratamiento dura de 2 a 3 semanas, y la mayoría de los niños tratados adecuadamente se recupe-
ran sin secuelas (>90%), aunque algunos pueden presentar complicaciones como alteraciones del crecimiento 
o dolor crónico. Un seguimiento clínico multidisciplinar es crucial para garantizar la curación (1).
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IMÁGENES

Imagen 1: Ecografía cadera izquierda al ingreso. Derrame articular 6.9mm de grosor, contenido anecoico.



Imagen 2: aspirado 4cc al ingreso, líquido purulento
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RESUMEN / ABSTRACT

La incidencia de ictus en niños se sitúa entre 1,8 y 4 casos por 100.000, comparable a la de los tumores cere-
brales, y provoca secuelas en el 60-85% de los casos, lo que conlleva mayor morbimortalidad que en adultos. 
Por ello, es fundamental mejorar su diagnóstico y tratamiento para reducir el daño cerebral, implementar 
neuroprotección y prevenir recurrencias. Este trabajo presenta el caso de un niño de 2 años en seguimiento 
por sospecha de neurofibromatosis, que presentó hemiparesia aguda derecha concomitante a una infección 
febril. Tras activar el Código Ictus y realizar pruebas complementarias, se diagnosticó un infarto extenso en 
el hemisferio izquierdo debido a una disección carotídea. La investigación reveló antecedentes de un episodio 
motor autolimitado previo simultáneo a un traumatismo de alta energía por tracción, sugiriendo una predispo-
sición a eventos cerebrovasculares. 
El paciente fue ingresado en la UCIP (Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos) y tratado con ácido ace-
tilsalicílico, evitando la anticoagulación por el riesgo de hemorragia. La evolución clínica fue favorable, con 
mejoría significativa de la movilidad y función neurológica en días sucesivos. La actuación inmediata ante 
una hemiparesia aguda es crucial para descartar un ictus mediante imagen cerebral. Además, dada la etiología 
multifactorial del accidente cerebrovascular pediátrico, es vital realizar una investigación exhaustiva para des-
cartar infecciones y otros procesos subyacentes, considerando las complicaciones neurovasculares asociadas 
a síndromes neurocutáneos como la neurofibromatosis tipo 1 y displasias vasculares como la enfermedad de 
Moya-Moya.

CASOS SELECCIONADOS



ANAMNESIS 

Proceso actual: Varón de 2 años con seguimiento previo por sospecha de neurofibromatosis tipo 1 debido a la 
presencia de manchas café con leche, macrocefalia, talla baja y equinismo derecho leve. En el contexto de una 
infección febril confirmada por Gripe A, presenta hemiparesia aguda derecha que se manifiesta con claudica-
ción en la marcha y limitación de la manipulación derecha, de 24 horas de evolución. A la llegada al servicio 
de urgencias, se observa dificultad en la marcha con arrastre del pie derecho y disminución de la fuerza en el 
brazo derecho, afectando la motricidad fina. Los padres refieren irritabilidad y somnolencia con pobre respues-
ta a estímulos en las últimas horas. 

Durante las primeras evaluaciones, se observa mejoría parcial de la hemiparesia, aunque persiste la debilidad 
en la extremidad superior derecha y dificultades motoras que sugieren afectación piramidal. La exploración 
neurológica destaca hipotonía en el lado derecho y reflejos osteotendinosos disminuidos. Antecedentes fa-
miliares: Padres sanos, marroquíes, no consanguíneos. Hermano mayor de 4 años sano, sin antecedentes de 
patología neurológica. Antecedentes personales: Embarazo sin complicaciones y parto eutócico a término en 
España, con un peso de 3.200 gramos. Desarrollo psicomotor adecuado hasta la aparición del cuadro actual. 
Seguimiento por neuropediatría debido a la sospecha de neurofibromatosis tipo 1 con resonancia magnética 
cerebral programada.

EXPLORACIÓN FÍSICA

2 años 5 meses. Somatometría al ingreso: Peso: 10.7 kg (p6, -1.63 DE). Talla: 84 cm (p5, -1.66 DE). IMC: 
15.16 % (p16, -1.01 DE). Constantes al ingreso: Tensión arterial sistólica: 134 mmHg (p>99, 4.63 DE), 
diastólica: 75 mmHg (p>99, 3 DE). PAM: 95 mmHg. Frecuencia cardiaca: 118 lpm. Saturación de O2: 96 %. 
Temperatura: 36,5 °C. Paciente en buen estado general, reactivo a estímulos, con buena coloración de piel y 
mucosas, sin presencia de petequias. Manchas café con leche múltiples en tronco y extremidades, conocidas 
por su seguimiento previo. No rigidez de nuca ni signos meníngeos. Macrocefalia relativa. 

Aparato cardiovascular y respiratorio: Ritmo cardiaco regular, sin soplos. Buena entrada de aire bilateral 
sin ruidos patológicos, eupneico. 

Abdomen: Blando, depresible, no doloroso, sin masas ni organomegalias. 

Osteomuscular: Ausencia de signos inflamatorios en extremidades. No dolor a la movilización pasiva de 
caderas, rodillas o tobillos. No hematomas, deformidades ni signos de trauma. Incurvación plástica tibial de-
recha. 

Neurológico: Paciente irritable, dificultad para la exploración completa, aunque se calma con el juego y la 
interacción con su familia. Presencia de una ligera asimetría facial, con surco nasogeniano derecho menos pa-
tente, lo que sugiere una leve parálisis facial derecha. Hemiparesia derecha con predominio crural y afectación 
distal en el brazo derecho (prensión manual disminuida). Tono pasivo disminuido en el hemicuerpo derecho. 
ROT aumentados bilateralmente a nivel rotuliano, y braquial derecho (férula en extremidad izquierda). Ba-
binski no colaborativo. No clonus apreciable. Marcha inestable con equino en el pie derecho y paso corto, con 
aparente debilidad en este nivel. Durante la marcha, eleva la extremidad superior derecha y logra prender ob-
jetos brevemente. Sedestación estable en este momento. El paciente muestra irritabilidad y no emite lenguaje, 
aunque comprende indicaciones básicas (árabe). Escala PedNIHSS: 11 puntos.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Código Ictus y pruebas complementarias: Laboratorio con estudio de coagulación ampliado normal, micro-
biología, inmunidad, vídeo-electroencefalograma, serie ósea normal (excepto incurvación congénita tibial). 
Neuroimagen: Angio RM cerebral mostró un infarto extenso en la región anterior y media del hemisferio 
izquierdo, sin flujo carotídeo en su porción cavernosa. AngioTC craneal y de troncos supraórticos: Se de-
tectó un defecto de flujo en la carótida interna izquierda desde su origen. TC-perfusión: Hipoperfusión global 
hemisférica izquierda subaguda con un ASPECTS de 7 (imagen 1). Ecocardiografía: Reveló la presencia de 
un foramen oval permeable. El fondo de ojo fue normal. Sin una causa clara etiológica, la RM de pared vas-
cular reveló una disección carotídea izquierda desde el segmento cervical hasta el seno cavernoso (imagen 2). 
En el aspecto genético: El exoma clínico mostró una variante probablemente patogénica en el exón 47 del gen 
NF1, confirmando el diagnóstico de neurofibromatosis tipo 1. 

DIAGNÓSTICOS

- Hemiparesia aguda derecha
- Ictus isquémico de la arteria cerebral anterior y arteria cerebral media izquierdas secundario a disección de 
carótida interna izquierda extensa de posible origen traumático – multifactorial.
- Infección respiratoria por gripe A y Enterorrinovirus.
- Manchas café con leche en estudio (genética confirmada: variante probablemente patogénica localizada en 
el exón 47 del gen NF1 compatible con el diagnóstico clínico de neurofibromatosis tipo 1).

TRATAMIENTO 

Se inició antiagregación con Ácido acetil salicílico (AAS) a 5 mg/kg/día. Posteriormente, AAS en comprimi-
dos 100 mg: medio comprimido al día durante la cena y omeprazol 10 mg diarios. Seguimiento multidiscipli-
nar en hematología, neuropediatría y rehabilitación infantil.

EVOLUCIÓN

El paciente ingresó en UCIP con diagnóstico de ictus, permaneciendo estable con presión arterial en límites 
altos y sin signos de hipertensión intracraneal (HIC) ni crisis clínicas. Se desaconsejó la anticoagulación de-
bido al riesgo de sangrado intravascular, sin criterios para trombectomía. Se recogieron nuevos datos de la 
anamnesis, revelando un cuadro motor similar autolimitado (3 horas) en meses previos, asociado a tracción 
forzada del brazo y hombro derechos al sostener un bidón de agua, lo que generó imposibilidad de movilidad 
y rechazo a la deambulación. 

La evolución clínica fue favorable, con mayor movilidad en los días sucesivos. Se implementó un seguimiento 
rehabilitador y se realizaron estudios de neuroimagen, además de tratamiento con antiagregación y protección 
gástrica orales. El estudio de coagulación ampliado resultó normal, y la RMN de control 3 meses más tarde 
mostró estabilidad y persistencia del afilamiento progresivo con flujo filiforme en la carótida interna con una 
pronóstico óptimo de la mejora motora y sensitiva.

   Código ictus en la edad pediátrica y pronóstico favorable gracias a un abordaje precoz



DISCUSIÓN 

La respuesta rápida ante una hemiparesia aguda es fundamental para descartar un accidente cerebrovascular 
(ACV). En Castilla y León, contar con un código ictus permite que los pacientes reciban atención oportuna y 
diagnósticos de imagen cerebral eficaces, lo que marca una gran diferencia en el tratamiento (1). Además, es 
importante tener en cuenta que los ACV en niños pueden tener múltiples causas, incluyendo infecciones, pro-
blemas autoinmunitarios y traumatismos externos. Como está descrito en otras series de casos en la literatura 
científica, una evaluación exhaustiva es esencial para entender lo que está ocurriendo (2).

La anamnesis y la exploración física son herramientas clave que nos ayudan a identificar los síntomas y signos 
que pueden guiarnos hacia un diagnóstico adecuado. En este caso, la evolución clínica del paciente y los ha-
llazgos de la exploración física han sido cruciales para su manejo y tratamiento (3). Finalmente, el diagnóstico 
genético y la identificación de complicaciones neurovasculares relacionadas con síndromes neurocutáneos, 
como la neurofibromatosis tipo 1 y displasias vasculares como la enfermedad de Moya-Moya, son aspectos 
que enriquecen nuestra comprensión de la condición del paciente y nos ayudan a determinar el enfoque tera-
péutico más adecuado (4).
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IMÁGENES

Imagen 1: Neuroimagen: aún siendo de elección la RMN cerebral (derecha) para el diagnóstico de ACV (región hi-
perintensa frontoparietal izquierda) el TC- perfusión (izquierda) ofrece una información muy útil del grado de perfusión 

por segmentos del SNC (en nuestro caso hipoperfusión cuantitativamente).  

Imagen 2: Neuroimagen: Angio RM cerebral: infarto extenso de región anterior y media de hemisferio izquierdo sin 
flujo carotídeo en su porción cavernosa.  Así como Resonancia Magnética de pared vascular donde se observa parte 

de la disección carotídea izquierda desde segmento cervical hasta seno cavernoso.

   Código ictus en la edad pediátrica y pronóstico favorable gracias a un abordaje precoz
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso clínico de un paciente varón de 18 años de edad sin antecedentes personales de interés que 
acude al servicio de urgencias por bultoma epigástrico de dos meses de evolución de crecimiento progresivo, 
valorado anteriormente por su médico de cabecera con una primera sospecha clínica de hernia abdominal. En 
esta ocasión asocia dolor abdominal y pico febril de nueva aparición. 
Ante la posibilidad diagnóstica de abceso epigástrico complicado se solicita TC abdominal urgente que evi-
dencia una masa sólida de 8 cm de eje mayor localizada en región epigástrica, con abundante líquido ascítico 
y probable carcinomatosis peritoneal. En vista a los resultados radiológicos se decide ingreso hospitalario a 
cargo de Medicina Interna para completar estudio. Tras un extenso abordaje, el diagnóstico definitivo fue de 
rabdomiosarcoma metastásico de probable estirpe alveolar. 
La importancia de dicho caso clínico radica en la baja incidencia de estos tumores, estimándose una inciden-
cia en Europa 5 casos por 100.000 habitantes y año, asociado a su presentación inusual por tratarse de una 
localización inicial y vía de diseminación atípicas. A la complejidad diagnóstica, se suma en este caso la tarea 
de establecer un proceso de comunicación de malas noticias en un paciente joven, hecho que afecta tanto al 
paciente, como a la familia y al equipo médico que le atiende.

ANAMNESIS 

Varón de 18 años de edad que acude al hospital porque desde hace dos meses presenta una masa en región 
epigástrica, que ha ido aumentando de tamaño paulatinamente. Asocia pérdida de dos kilos de peso debido a 
sensación de plenitud abdominal y abdominalgia que no cede con analgesia convencional. Emocionalmente, 
el paciente se encuentra en actitud de falsa pasividad con intensa preocupación pero sin ansiedad diagnóstica.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Karnofsky 70%. 
Delgado. 
Únicamente llama la atención un abdomen globuloso, con ascitis a tensión y masa epigástrica dura de más de 
5 cm de diámetro, inmóvil y pétrea. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Análisis de sangre al ingreso: LDH 291 UI/L. PCR 247 mg/dl. Resto sin alteraciones.
- TC toraco-abdomino-pelvico con contraste: Masa sólida de aproximadamente 8 cm de eje mayor locali-
zada en región epigástrica, parece localizada en pared abdominal. Abundante liquido ascítico y engrosa-
miento de epiplón y peritoneo, que sugiere carcinomatosis peritoneal con algún implante subdiafragmatico 
vs adenopatías en ángulos cardiofrénicos. 
- Líquido ascítico (paracentesis ecoguiada diagnóstica): Bioquimica: 15000 hematies, 1.300 leucocitos, 
glucosa, proteínas, albumina y LDH en rango normal. Ca 19.9 13 U/ml. Citologia positiva para malignidad. 
Sarcoma de alto grado. 
- Biopsia de aguja gruesa de tumoración epigástrica: Tumor mesenquimal pobremente diferenciado compa-
tible con rabdomiosarcoma. Inmunohistoquímica positiva para vimentina, MYOD1, miogenina, desmina 
(parcheada y muy focal) y focalmente WT1.
- Estudio endoscópico completo: Sin evidencia de infiltración neoplásica. 
- Resonancia magnética craneal: Estudio sin alteraciones patológicas significativas. 
- Biopsia de medula ósea: Sin signos histológicos de infiltración tumoral. 
- PET-TC: Adenopatias hipercaptantes en cadenas mamarias y recesos costofrénicos sugerentes de maligni-
dad. Engrosamiento hipercaptante de omento mayor y región peritoneal con nódulos asociados en relación 
a carcinomatosis peritoneal. Masa tumoral hipermetabólica conocida en pared abdominal de epigástrio. 
Imagen hipodensa en tercio distal del cuerpo del pene sugerente de malignidad (a relacionar con ecografía). 
- Ecografia testicular: Sin hallazgos ecográficos significativos

DIAGNÓSTICOS

Sarcoma de alo grado metastásico: rabdomiosarcoma alveolar

TRATAMIENTO 

El tratamiento sistémico estándar hasta la fecha en los rabdomiosarcomas metastásicos, consiste en esquema 
de quimioterapia IVADO (Vincristina + Actinomicina-D + Ifosfamida + Adriamicina) cada 3 semanas durante 
la fase de consolidación. 
Si la enfermedad está controlada una vez terminada esta fase, parece indicado el tratamiento con ciclofosfa-
mida oral diaria y vinorelbina intravenosa/oral semanal.



240

En medicina también “no todo es lo que parece”

EVOLUCIÓN

Ante el tipo tumoral y la agresividad se realiza abordaje multidiciplinar entre Medicina Itnerna y Oncología 
coordinando la realización de PET-TC, ecografía testicular y biopsia de medula ósea. Una vez completado el 
estudio de extensión y ya con el diagnóstico de rabdomiosarcoma de alto grado subtipo alveolar, se decidió en 
acuerdo con el paciente y con el asentimiento familiar, el traslado al Hospital La Paz, como centro de referen-
cia especializado en sarcomas, donde se comenzó el tratamiento quimioterápico a los pocos días. A día de hoy, 
continúa con ciclos de quimioterapia según pauta recomendada, con adecuada tolerancia, buena evolución 
clínica y en respuesta parcial. 

DISCUSIÓN 

Los sarcomas de partes blandas son neoplasias de baja incidencia, suponen menos del 1% de las neoplasias 
de los pacientes adultos. En España se diagnostican aproximadamente 30 casos al año, el 40% de los rabdo-
miosarcomas a partir de los 20 años, lo que equivale al 1% de los sarcomas de partes blandas y al 0,02% del 
cáncer en adultos (1). A diferencia de los sarcomas pediátricos, en adultos destaca la elevada proporción de 
histología pleomórfica, la localización más frecuente es en extremidades inferiores y un peor pronóstico. Los 
rabdomiosarcomas se clasifican en cuatro subtipos histológicos. Cabe destacar que de las características típi-
cas del subtipo alveolar, el caso presentado cumple la mayor parte salvo su localización típica lo que dificultó 
el diagnóstico. Este subtipo, constituye el segundo en frecuencia, afecta típicamente a niños y jóvenes entre 
10-25 años, se suele localizar en partes blandas profundas de las extremidades y la afectación ganglionar es 
frecuente. Se trata de un caso considerado de riesgo muy alto dada su diseminación metastásica al diagnóstico, 
sin posibilidad de resección, localización atípica, ganglios linfáticos afectados, tamaño > 5 cm y edad > 10 
años, siendo el pronóstico muy desfavorable, con una supervivencia global a los 3 y 5 años del 35% al 20% 
respectivamente (2). 
En conclusión, los sarcomas de partes blandas son neoplasias infrecuentes en la práctica clínica diaria y su 
diagnóstico puede ser tardío ante la presentación como masa asintomática y baja sospecha diagnóstica. A día 
de hoy, continúa presentado un pronóstico infausto pese a nuevos agentes y/o la adición de fármacos a la qui-
mioterapia estándar. 

BIBLIOGRAFÍA
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IMÁGENES

Imagen 1: TAC abdominal al diagnóstico con masa epigástrica y líquido ascítico

Imagen 2: PET-TAC abdominal al diagnóstico con carcinomatosis peritoneal hipercaptante

SOFÍA MORÁN VALVERDE
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos un caso de un infarto agudo con elevación del ST anterior con disfunción ventricular severa que 
en primeras horas post revascularización presenta parada cardiaca intrahospitalaria en fibrilación ventricular 
refractaria. Sin respuesta a algoritmos convencionales de reanimación, tras 15 minutos, se decide implante de 
ECMO-VA para soporte hemodinámico. Se reevaluaron las coronarias, con permeabilidad de los vasos. A su 
vez, se asoció implante de balón de contrapulsación como mecanismo de descarga ventricular.
El ECMO-VA es una terapia agresiva con alto riesgo de complicaciones, sin embargo, las alternativas en situa-
ción de parada refractaria son prácticamente nulas. El implante de estos dispositivos en PCR ha demostrado 
disminuir mortalidad en pacientes bien seleccionados. Por lo tanto, algoritmos y equipos multidisciplinares 
en rápida coordinación son indispensables para ofrecer al paciente una alternativa vital con la mayor breve-
dad posible. En nuestro caso, los tiempos fueron muy buenos, por lo que evitamos las secuelas neurológicas 
que es la complicación más temida. El fracaso renal agudo, neumonía y complicaciones hemorrágicas fue la 
comorbilidad asociada a nuestro paciente. No obstante, sobrevivió al soporte mecánico y, a pesar de las com-
plicaciones, fue dado de alta tras recuperación funcional y un mes de ingreso. Actualmente, en seguimiento 
por la disfunción ventricular resultante del infarto, bajo tratamiento con terapia neurohormonal, asintomático.

ANAMNESIS

Varón de 56 años como único antecedente fumador activo. Consulta en Urgencias por dolor torácico. Se rea-
liza electrocardiograma donde se observa elevación ST anterolateral (ver Imagen 1). Se activa Código Infarto 
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y traslado emergente para angioplastia primaria. Durante traslado estable hemodinámicamente, se administra 
doble antiagregación (180 mg de Ticagrelor y 250 mg de Adiro). 
Se realiza cateterismo en menos de 70 minutos en el que se objetiva oclusión de arteria descendente anterior 
proximal que se revasculariza mediante dos stents farmacoactivo. 
En ecocardioscopia se objetiva disfunción ventricular izquierda severa, por lo que se decide mantener en nues-
tra unidad para vigilancia estrecha posterior. 
Dos horas después avisan por parada cardiaca (PCR) en fibrilación ventricular. 
Se inicia reanimación cardiopulmonar (RCP) con 3 desfibrilaciones sin éxito y se intuba al paciente. Conti-
nuamos con algoritmo de RCP avanzada, sin lograr recuperación de pulso.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su llegada: TA 130/85mmHg, FC 89lpm, sat 96% aa. 
AC: rítmico, sin soplos. AP: mvc. 
Sin ruidos sobreañadidos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecocardioscopia a su llegada: disfunción ventricular izquierda severa con acinesia anterior septal y apical. 
Sin complicación mecánica. Buena función de VD. Sin valvulopatías significativas.
- Analítica: hemoglobina mínima 7.4 g/dL (10.9 gr/dL al alta), Troponina T US:
42.450pg/mL, creat pico 2.2 mg/dL (1.03 mg/dL al alta).
- TAC cerebral (tras despertar patológico): sin datos de isquemia aguda ni sangrados.

DIAGNÓSTICOS

- Infarto agudo de miocardio con elevación del ST. Killip I. Enfermedad monovaso de arteria descendente 
anterior proximal, realizada angioplastia primaria.
- Parada cardiaca refractaria en ritmo desfibrilable (FV) tras revascularización. Implante de ECMO-VA. Dis-
función ventricular izquierda severa.
- Fracaso renal agudo no oligúrico
- Neumonía asociada a ventilación mecánica
- Anemización que precisa trasfusión de hemoderivados

TRATAMIENTO

Al alta de planta de hospitalización: adiro 100mg.
También Clopidogrel 75mg, Atorvastatina 80mg, Omeprazol 20mg, Ramipril 5mg, Bisoprolol 2.5mg, espiro-
nolactona 25mg, dapaglifozina 10mg.
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Más allá de la RCP

EVOLUCIÓN

Tras PCR se inicia RCP avanzada sin éxito. Se administran 5 desfibrilaciones, 9 adrenalinas y dos bolos de 
amiodarona, sin recuperación de pulso. Tras 15 mintuos, ante parada refractaria se decide implante de mem-
brana de oxigenación extracorpórea (ECMO-VA) para soporte circulatorio y respiratorio. Para ello se canula 
arteria y vena femoral derecha y se conecta a ECMO-VA con recuperación de pulso. Tiempo total de parada 
cardiaca 30 minutos, láctico pico 10,5mmol/L.Tras conseguir estabilidad hemodinámica, se procede a reeva-
luación coronaria que confirma permeabilidad de stent previo.
Primeras horas postparada con shock vasopléjico acompañado de fracaso renal agudo no olgúrico (creatini-
na pico 2,2 mg/dL). Ventana neurológica desfavorable en primeras horas que precisa evalución por parte de 
neurología y realización de TAC urgente y electroencefalograma que describe encefalopatía de pronóstico 
incierto.En primeras 24horas de soporte con ECMO VA, precisa de implante de dispositivo de descarga ven-
tricular por no apertura de válvula aórtica, por lo que se implanta balón de contrapulsación femoral izquierdo 
(BClAo). Tras soporte mecánico con ECMO-VA y BClAo durante 78 hrs mejoría que permite retirada primero 
de ECMO-VA (por parte de servicio de Cirugía Vascular) y posteriormente de BClAo (percutáneo) con buena 
tolerancia. Extubación tras 6 días, retrasada por neumonía asociada a ventilación.
Vigilancia estrecha posterior por persistencia de disfunción ventricular izquierda severa y precisar rehabili-
tación motora progresiva. Mejoría clínica que permite paso a planta y alta domiciliaria tras 1 mes de ingreso 
hospitalario.
 

DISCUSIÓN

La PCR es una situación crítica con elevada mortalidad a pesar de los algoritmos propuestos por entidades 
referentes (1) (2). Los principales condicionantes de mortalidad son el tiempo de bajo flujo y la etiología de 
la parada. Las PCR intrahospitalarias presentan la ventaja de bajos tiempos de no flujo. Sin embargo, en oca-
siones, a pesar de RCP de calidad, no se logra recuperar pulso. En estas situaciones, se está extendiendo el 
soporte mecánico mediante ECMO-VA (eCPR). Estos dispositivos permiten soporte hemodinámico hasta la 
solución de la causa de la parada (por ej., infarto agudo de miocardio, tromboembolismo pulmonar…).
Este dispositivo permite la oxigenación externa mediante una membrana y reintroduce la sangre por la cánula 
arterial femoral en sentido retrógado. Esto puede implicar que la válvula aórtica no abra por aumento de post-
carga y precise un dispositivo de descarga ventricular (por ejemplo, BLAo) para favorecer la apertura de la 
válvula aórtica y evitar complicaciones (ej. trombos intraventriculares o en la raíz aórtica).
El manejo del riesgo hemorrágico e isquémico puede llegar a ser muy difícil en estos pacientes pues precisan 
anticoagulación estricta. La evaluación neurológica precoz y continua tiene un papel muy importante para la 
evaluación pronóstica. Además, son frecuentes también las complicaciones vasculares, pues se trata de cánu-
las vasculares de gran calibre. Todo esto hace de este soporte, un manejo multidisplinar del paciente.
Es difícil la realización de estudios aleatorizados en estos contextos, si bien los existentes demuestran dismi-
nución de mortalidad en comparación con el tratamiento convencional (algoritmo de RCP avanzada) (3). En 
el momento actual, ofrecemos este tratamiento en PCR intrahospitalarias o cercanas al hospital que permiten 
traslados relativamente rápidos, si bien la tendencia es a la generalización y actuacion también a nivel ex-
trahospitalario. La mayor experiencia en los últimos años con estos dispositivos, así como su uso en otras si-
tuaciones, hará que estos dispositivos vayan ganando peso en los algoritmos científicos en los próximos años.
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IMÁGENES

Imagen 1: Electrocardiograma a su llegada a Urgencias. Se objetiva en ritmo sinusal a 75lpm, PR 160ms, QRS estrecho 
con elevación ST anterolateral (V1-5, I y aVL), así como descenso especular en cara inferior (II, III y aVF).

			   	
Imagen 2: Imagen de membrana de oxigenación extracorpóra veno arterial (ECMO-VA) de implante periférico (vía femoral). En 
la imagen observamos pantalla de ECMO VA con datos respecto a revoluciones (2845rpm) y flujo(2.35lpm) aportado por el dispo-
sitivo al paciente. En la pantalla podemos consultar también otros datos como temperatura a nivel de las cánulas (36.5ºC), hemog-

lobina del paciente (8.6g/dl) y saturación venosa (73.9%).

ANDREA OÑA ORIVE
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RESUMEN / ABSTRACT

Las vasculitis son enfermedades autoinmunes que inflaman la pared de los vasos sanguíneos, con su conse-
cuente disminución de calibre y riesgo de hipoperfusión orgánica. Dichas enfermedades cuentan con amplia 
variedad de presentaciones clínicas, así como líneas de tratamiento basadas en glucocorticoides y anticuer-
pos monoclonales como el Tocilizumab, anti-receptor de interleuquina 6 (anti-IL6R). Dicho fármaco está 
cobrando especial importancia en el tratamiento de mantenimiento de la Arteritis de Células Gigantes dada 
la remisión clínica en la mayoría de los pacientes a los que se les suministrá el citado fármaco. En el caso 
presente, se describe una Arteritis de Células Gigantes que debutó con clínica exclusivamente neurológica de 
accidente isquémico transitorio(1), motivo por el que la paciente precisó un complejo diagnóstico diferencial, 
incluyendo pruebas de medicina nuclear. Tras confirmación del cuadro, comenzó tratamiento con anticuerpo 
anti-IL6R, Tocilizumab, encontrándose asintomática en el momento actual.

ANAMNESIS 

Mujer de 79 años de edad, sin factores de riesgo cardiovascular, con ingreso previo reciente por episodio 
transitorio de afasia y parestesias en extremidad superior derecha. Se realizó estudio etiológico de accidente 
isquémico sin hallazgos en estudios realizados, como se especificará más adelante. Permaneció asintomática 
durante el ingreso y fue dada de alta con diagnóstico de “ictus de etiología indeterminada”, sin secuelas. 
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Dos meses después, la paciente ingresa nuevamente por nuevo episodio de afasia y claudicación de extremi-
dad superior derecha de minutos de duración.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración neurológica: buen nivel de conciencia, orientada en tres esferas. Lenguaje oral normal. Campime-
tría por confrontación sin déficits. 
Pares craneales normales. No claudicación de extremidades. No déficit sensitivo, extinción visual ni sensitiva 
ni dismetrías. Exploración general sin alteraciones.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Durante su primer ingreso, se realizaron:
- Tomografía axial computarizada (TAC) cerebral, Angio-RM cerebral, Doppler de troncos supraaórticos 
(TSA), trasnscraneal y ecocardiograma transtorácico, sin hallazgos.
- Angio-TAC de TSA y polígono de Willis: disminución de calibre de a. carótida interna izquierda, a. cere-
bral media y anterior izquierdas, sin oclusiones arteriales.
- Resonancia magnética: infartos isquémicos agudos/subagudos en hemisferio cerebral izquierdo.
- Monitorización Holter durante 24 horas en ritmo sinusal.
- Análisis sanguíneos con proteína C reactiva (PCR) de 55mg/dl y ferritina 358,2ng/ml.

En su segundo ingreso, se repiten estudios de imagen con los siguientes hallazgos:
- Ecografía-Doppler de TSA: datos de inflamación vascular con consecuente disminución de calibre y re-
ducción de flujo, signo de halo. Mismos hallazgos en a. subclavias, axilares y temporales.

Ante la sospecha de vasculitis, se solicita tomografía por emisión de positrones (2) ambulatoria para su con-
firmación:

- PET-TAC fluorodesoxiglucosa (FDG): incremento de captación difuso por arterias subclavias, axilares, 
braquiales y aorta, hipermetabolismo sugerente de vasculitis (Figura 1).

DIAGNÓSTICOS

Arteritis de Células Gigantes

TRATAMIENTO 

Se comenzó tratamiento con Prednisona 1mg/kg al alta hasta confirmación por PET-TAC. 
Tras diagnóstico definitivo de Arteritis de Células Gigantes, se combinaron tratamiento de infusión con bolos 
de metilprednisolona 500mg.
Posteriormente, mantenimiento con Tocilizumab 162mg inyectable semanal.
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EVOLUCIÓN

Tras tratamiento con Tocilizumab se alcanzó remisión clínica. Posteriormente precisó cirugía ortopédica, mo-
tivo por el que se retiró temporalmente Tocilizumab, presentando en este contexto nuevo episodio de disartria 
y torpeza motora en extremidad superior derecha, por lo que se administró bolo de metilprednisolona y se 
reintrodujo de forma inmediata Tocilizumab. En seguimiento ambulatorio en el momento actual, la paciente 
permanece asintomática y con exploración normal.

DISCUSIÓN 

La interleuquina 6 (IL-6) forma parte del proceso de diferenciación Th17 y de la respuesta de fase aguda en 
procesos inflamatorios crónicos. Tocilizumab, con su acción anti-receptor de interleuquina 6 inhibe la inte-
racción IL-6/IL-6R(3), frenando a dicho nivel la respuesta inflamatoria impidiendo la presentación de clínica 
sistémica propia de enfermedades como la Arteritis de Células Gigantes. 
Aunque en el momento actual no se conoce de manera exacta su patogenia, la remisión clínica tras tratamiento 
con Tocilizumab pone de manifiesto su utilidad en el tratamiento de la enfermedad descrita. En el caso presen-
te, la reaparición de clínica neurológica tras la suspensión temporal de Tocilizumab apoya la consideración de 
dicho fármaco como tratamiento de mantenimiento en la Arteritis de Células Gigantes. 
En relación con su mecanismo de acción directo sobre la respuesta inflamatoria aguda, los marcadores infla-
matorios clásicos como velocidad de sedimentación globular y proteina C reactiva pierden su validez a la hora 
de monitorizar respuesta clínico-analítica dada la acción directa del propio fármaco sobre su síntesis, directa-
mente dependiente de interleuquina 6(4).
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IMÁGENES

Imagen 1: PET-TAC con incremento de captación difuso de FDG por arteria aorta. Hipermetabolismo sugerente de vasculitis.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 8 años, sin antecedentes familiares ni personales de interés, consulta de forma reiterada por abdo-
minalgia intermitente de un mes de evolución, asociando vómitos y estreñimiento de inicio reciente. Explora-
ción física normal con defensa abdominal voluntaria. 
Se realiza ecografía abdominal con hallazgos compatibles con invaginación intestinal ileo-cólica extensa. Se 
realiza desinvaginación ileocecal hidrostática con éxito y se mantiene en observación durante 24 horas. Ante 
la nueva aparición del dolor se repite ecografía y se intenta nueva desinvaginación por recidiva, persistiendo 
un centímetro de invaginación residual. 
Se realiza exploración quirúrgica con desinvaginación y resección de lesión indurada en íleon que ejercía 
como punto de guía de la invaginación, hallazgos compatibles con Linfoma de Burkitt en estudio anatomo-
patológico.
Tras pruebas complementarias se concluye estadiaje sin signos de enfermedad maligna en otras localizacio-
nes. El paciente inicia tratamiento quimioterápico. 
La invaginación intestinal es una urgencia abdominal frecuente en la infancia. Clínicamente su presentación 
puede ser muy variable, siendo la ecografía el método diagnóstico de elección. 
En un elevado porcentaje su etiología es idiopática. 
Sin embargo, fuera del rango de edad típico puede ser una forma de manifestación de patologías subyacentes 
como el linfoma. 
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ANAMNESIS 

Varón de 8 años sin antecedentes de interés que acude al servicio de urgencias pediátricas por abdominalgia 
de 3 semanas de evolución. 
Visto por este mismo cuadro en 4 ocasiones. 
El paciente refiere dolor abdominal diario periumbilical, intermitente tipo cólico, que mejora parcialmente con 
analgesia.
Asocia vómitos alimenticios aislados, hiporexia con pérdida de 3 kilos de peso y estreñimiento de inicio re-
ciente. 
No sangre en heces ni diarrea. 
Niega clínica miccional. 
Se mantiene afebril desde el inicio del cuadro.   

EXPLORACIÓN FÍSICA

TEP estable. Coloración, hidratación y perfusión normal. Buen estado de hidratación de mucosas. Bien perfun-
dido. Ausencia de adenopatías patológicas. Ausencia de exantemas ni petequias. Signos meníngeos negativos. 
No rigidez de nuca. Auscultación cardiaca frecuencia cardiaca: 80 lpm, rítmica y sin soplos, y pulmonar con 
frecuencia respiratoria: 20 rpm, adecuada ventilación bilateral sin ruidos patológicos audibles ni signos de 
dificultad respiratoria. Abdomen blando y depresible, no distentido, sin masas ni visceromegalias palpables, 
defensa voluntaria sin impresión de dolor a la palpación. Ausencias de signos de irritación peritoneal. Ruidos 
hidroaéreos normales. Puño percusión bilateral negativa. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecografía abdominal: Muy extensa invaginación intestinal ileocólica con protrusión del asa ileal hasta el án-
gulo hepático del colon. No se logra identificar el apéndice cecal. No se visualizan masas ni adenopatías en su 
interior. Adecuado registro Doppler color del asa invaginada sin observar acúmulo de líquido ni otros signos 
de complicación. No se identifica líquido libre intraperitoneal, masas ni colecciones definidas. 
-Analítica sanguínea: hemograma: VSG: 16 mm, resto normal. 
-Anatomía patológica: segmento de intestino delgado con área de infiltración transmural que sobrepasa la su-
perficie serosa por una proliferación de estirpe linfoide de alto grado creando un aspecto de “cielo estrellado” 
compatible con Linfoma no-Hodgkin B sugestivo de Linfome de Burkitt. En técnicas de hibridación FISH 
traslocación en el 80% de las células tumorales para c-myc. 
-Aspirado/biopsia de médula ósea: levemente hipocelular, con relación mielo-eritroide conservada y adecuada 
representación de las tres series hematopoyéticas. No infiltración neoplásica. 
-PET-TAC: no se objetivan signos de enfermedad maligna metabólicamente activa en otras localizaciones.

DIAGNÓSTICOS

Linfoma de Burkitt intestinal estadio III diagnosticado en contexto de invaginación intentinal.
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TRATAMIENTO 

Debido a la estabilidad clínica y hemodinámica del paciente, inicialmente se realiza desinvaginación ileocecal 
hidrostática con éxito. Se repite a las 24 horas tras nueva recidiva con persistencia de un centímetro de invagi-
nación residual, precisando por intervención quirúrgica para desinvaginación y resección intestinal amplia en 
íleon, incluyendo la lesión sugestiva con 4-5 centímetros de margen a cada lado y asociándose apendicecto-
mía. Tras estadiaje, se inicia tratamiento quimioterápico según protocolo Inter-B-NHL-2010 con Vincristina, 
Ciclofosfamida y prednisolona. 

EVOLUCIÓN

Sin complicaciones postquirúrgicas. En controles analíticos y tras inicio de tratamiento quimioterápico, au-
sencia de síndrome de lisis tumoral ni aparición de otras complicaciones.   

DISCUSIÓN 

La invaginación es la urgencia abdominal más frecuente en la primera infancia, predominantemente en niños 
menores de dos años, siendo la causa más común de obstrucción intestinal en este grupo de edad (1). Su pre-
sentación puede ser muy variable, pudiendo comportarse el paciente con relativa normalidad entre episodios, 
por lo que es importante tener un alto índice de sospecha. La prueba diagnóstica de elección es la ecografía 
abdominal (2). La causa principal es idiopática, pero su aparición fuera del rango de esta edad y la falta de 
resolución de la invaginación, o la recidiva en el periodo de observación, son datos sugestivos de punto guía 
y debe hacer pensar en una causa de origen patológico, siendo los tumores abdominales uno de ellos (3). 
Dentro de éstos, los linfomas no Hodgkin como el linfoma de Burkitt ocupan un lugar importante. El linfo-
ma de Burkitt es un linfoma no hodgkiniano de células B maduras de rápido crecimiento y de presentación 
mayoritariamente abdominal, principalmente en la variante clínica esporádica, cuyo diagnóstico definitivo es 
anatomopatológico (4). Su presentación como invaginación intestinal se asocia a estadíos precoces, tenien-
do más posibilidades de éxito en el tratamiento (5). Una vez diagnosticado, su tratamiento de elección es la 
quimioterapia, la cual debe iniciarse lo más precozmente posible.
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IMÁGENES

Imagen 1: Imagen de ecografía abdominal en la que se observa invaginación intestinal ¨signo de la rosquilla¨. 

Imagen 2: Imagen intraoperatoria de segmento de intestino delgado en región íleon tras desinvaginación manual.
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 56 años con antecedentes de enfermedad tromboebólica recurrente, en tratamiento anticoagulante, y 
enfermedad pulmonar obstructiva crónica leve. Ingresa en el servicio de cardiología por clínica de disnea pro-
gresiva de meses de evolución, signos de congestión pulmonar en la exploración física y elevación de péptido 
natriurético en la analítica. 
En el contexto de insuficiencia cardiaca de novo, se inicia tratamiento depletivo y se realizan una batería de 
pruebas diagnósticas de rutina.  
Destacó entre las pruebas un ecocardiograma que mostró hipertrofia ventricular izquierda con patrón moteado 
hiperecogénico septal y un strain longitudinal reducido con patrón “Cherry on top”. Estos hallazgos ecocar-
diográficos son altamente sugestivos de infiltración miocárdica por amiloide primario.
El despistaje de amiloidosis cardiaca conlleva la realización de una gammagrafía 99m-Tc-DPD y el estudio 
hematológico con cuantificación de cadenas ligeras en suero e inmunofijación en suero y orina. El paciente 
presentó estudio hematológico positivo y ausencia de captación en DPD scan (descartanto amiloidosis por 
transtirretina).  A continuación, se realizó RMN cardiaca en la que se observó un patrón de realce tardío típico 
de infiltración por amiloide.
Con estos datos, procedimos a realizar biopsias de grasa y médula ósea, revelando depósitos en paredes ar-
teriolares de amiloide, compatibles con amiloidosis primaria (AL) Lambda, junto con la presencia de células 
plasmáticas que expresaban cadenas ligeras Lambda e IgG. 
Tras la confirmación histológica, se inició tratamiento en colaboración con el servicio de hematología, culmi-
nando en un trasplante autólogo de médula ósea.
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ANAMNESIS 

Paciente de 56 años alérgico a contrastes yodados. Como factores de riesgo cardiovascular: dislipemia no tra-
tada, exfumador de 3 paquetes/día desde hace un año y bebedor de 4 – 5 UBE/día. Entre sus antecedentes per-
sonales: enfermedad tromboembólica venosa recurrente con varios episodios de tromboembolismo pulmonar, 
requiriendo en el último cuadro tromboendarterectomía pulmonar bilateral y posterior cierre de forman oval 
permeable (FOP). Además, enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC) tipo enfisema sin necesidad de 
inhaladores. En tratamiento activo con Acenocumarol según controles y Zolpidem 10mg al día. 
Acude a urgencias derivado desde el centro de salud por disnea de esfuerzo de dos meses de evolución que 
describe como progresiva y limitante. El paciente refiere que tras caminar periodos prolongados, subir escale-
ras o agacharse, presenta disnea y dolor referido a la mandíbula. Niega dolor torácico y palpitaciones. No dis-
nea de reposo. No ortopnea. No disnea paroxística noctura. No oliguria. No aumento de perímetro abdominal.

EXPLORACIÓN FÍSICA

TAS 140 mmHg, TAD 92 mmHg, FC 81 lpm, SatO2 99% de forma basal, afebril. 
Consciente y orientado, normohidratado y normoperfundido, eupneico en reposo. No ingurgitación yugular. 
Auscultación cardiaca: rítmico, no se escuchan soplos ni extratonos. 
Auscultación pulmonar: crepitantes bilaterales en ambas bases pulmonares. 
Miembros inferiores: sin edema ni signos de trombosis venosa profunda. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica al ingreso: hemograma sin alteraciones. Iones en rango. Función renal ligeramente disminuida con 
urea 72mg/dL, creatinina 1.5 mg/dL y FGe (CKD) 51 mL/min/1,73m2. Troponina I de alta sensibilidad 65.2 
pg/mL, NT – proBNP 5852 pg/mL.
Radiografía de tórax: índice cardio – torácico no aumentado, mínimo pinzamiento de ambos senos costofré-
nicos. 
Electrocardiograma: ritmo sinusal a 78lpm, bloqueo AV de primer grado con PR 0.22s, sin alteraciones agudas 
de la repolarización.
Ecocardiograma: ventrículo izquierdo con hipertrofia concéntrica moderada (septo 15mm, pared posterior 
14mm), con patrón moteado hiperecogénico a nivel septal y función sistólica global y segmentaria conser-
vada, FE 54% por biplano (imagen 1A). Strain Longitudinal reducido (-10%) con un descenso difuso de los 
valores, con preservación relativa en el ápex (patrón “Cherry on top”) (imagen 1B) compatible con afectación 
cardiaca por amiloidosis. 
Gammagrafía 99mTC – DPD: no sugerente de amiloidosis cardiaca por transtirretina. 
Proteinograma en suero: compatible con gammapatía monoclonal IgG tipo Lambda. 
Bioquímica en orina de 24H: proteinuria de 1.1g/24h.
RMN cardiaca: hipertrofia de ambos ventrículos con función sistólica conservada, patrón de realce tardío 
propio de infiltración miocárdica por amiloide. 
Biopsia de grasa abdominal: sin alteraciones histológicas ni depósito de amiloide. 
Biopsia de médula ósea: infiltración por neoplasia de células plasmáticas con expresión de cadenas ligeras 
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Lambda e IgG. Además depósitos de material Rojo Congo positivo en las paredes arteriolares intramedulares, 
compatible con amiloide (imagen 2).

DIAGNÓSTICOS

Mieloma múltiple igg lambda. 
Amiloidosis sistémica primaria (al) con afectación cardiaca y renal estadio iiib (mayo 2004 staging system)

TRATAMIENTO 

Actualmente el paciente ha sido sometido a un trasplante de médula ósea autólogo. Para la afectación cardiaca 
y la insuficiencia renal se ha iniciado iSGTL2 con buena tolerancia

EVOLUCIÓN

Durante su ingreso inicial en planta de cardiología el paciente permaneció clínicamente estable y con una res-
puesta adecuada al tratamiento depletivo. Gracias a la imagen ecográfica típica de infiltración miocárdica por 
amiloide, realizamos el resto de pruebas diagnósticas hasta llegar al diagnóstico final y tratamiento.

DISCUSIÓN 

El primer paso para diagnosticar una amiloidosis cardiaca es sospecharla. Gracias a los avances en técnicas de 
imagen y a la posibilidad de realizar diagnósticos no invasivos, sabemos que esta enfermedad es más común 
de lo que se pensaba (1). A pesar de que nueve tipos de proteínas pueden causar enfermedad cardiaca signifi-
cativa por depóstido de amiloide, más del 98% de los casos se deben a fibrillas compuestas por cadenas ligeras 
de inmunoglobulina monoclonal (AL) o por transtiretina (ATTR) (2). 
La sospecha de amiloidosis cardiaca puede surgir a partir de los signos y síntomas del paciente, pero también 
de imágenes típicas en ecocardiograma o resonancia magnética, así como de hallazgos inusuales en el electro-
cardiograma (3). Recientemente, se han establecido ciertas “red flags” que deben alertarnos sobre la posibili-
dad de esta enfermedad. Entre estas señales de alarma, destacamos una elevación desproporcionada de péptido 
natriurético en relación con la clínica, una disfunción del ventrículo derecho inexplicable o alteraciones tem-
pranas en el sistema de conducción. A nivel extracardíaco, la proteinuria, la macroglosia, los hematomas y el 
síndrome del túnel carpiano bilateral también se han asociado con la amiloidosis cardíaca (4). 
El diagnóstico y la tipificación del tipo de amiloidosis pueden ser no invasivos en los casos de amiloidosis 
ATTR, siempre que se presente una captación positiva en la gammagrafía 99mTc-DPD y un estudio hemato-
lógico negativo. En los demás casos donde no se cumplan estos dos criterios, será necesaria una confirmación 
histológica (5). Es fundamental considerar estas enfermedades que creemos poco comunes y diagnosticarlas 
tempranamente, ya que esto supone cambiar su pronóstico, a veces fatal.

AGRADECIMIENTOS: Al servicio de Anatomía Patológica por colaborar en la realización del caso clínico. 
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IMÁGENES

Imagen 1: A. ventrículo izquierdo con hipertrofia concéntrica moderada (septo 15mm, pared posterior 14mm), con patrón motea-
do hiperecogénico a nivel septal. B. Strain Longitudinal reducido (-10%) con un descenso difuso de los valores, con preservación 

relativa en el ápex (patrón “Cherry on top”)



Imagen 2: infiltración por neoplasia de células plasmáticas con expresión de cadenas ligeras Lambda e IgG. Además depósitos de 
material Rojo Congo positivo en las paredes arteriolares intramedulares, compatible con amiloide.
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RESUMEN / ABSTRACT

Las reacciones granulomatosas tipo “sarcoidosis-like” secundarias a ipilimumab generalmente afectan si-
multáneamente a múltiples órganos y característicamente se presentarán semanas o meses después de haber 
iniciado el tratamiento. Se describe a una mujer de 47 años, que refirió problemas respiratorios y pérdida de vi-
sión unilateral durante el tercer ciclo de tratamiento con ipilimumab, medicamento pautado por el diagnóstico 
de un melanoma cutáneo metastásico. Describimos una reacción granulomatosa de presentación monocular-
pulmonar, como efecto adverso medicamentoso secundario al tratamiento con ipilimumab. 

ANAMNESIS 

Presentamos el caso de una paciente mujer de 47 años que consulta por pérdida de agudeza visual en el ojo 
izquierdo, de aparición subaguda. Refiere además leve fotofobia, sin presentar otros síntomas oculares aso-
ciados. Niega antecedentes oftalmológicos previos de relevancia. En cuanto a antecedentes personales, la 
paciente se encuentra en tratamiento con ipilimumab por diagnóstico de melanoma cutáneo metastásico. Al 
momento de la exploración oftalmológica, está en su tercer ciclo de tratamiento con este fármaco.
Además de la sintomatología oftalmológica, la paciente presenta disnea con tos de nueva aparición.

EXPLORACIÓN FÍSICA

La agudeza visual mejor corregida fue de 1.0 en el ojo derecho y de 0.1 en el ojo izquierdo. La presión intrao-
cular fue de 10 mmHg en ambos ojos. En la evaluación biomicroscópica anterior del ojo derecho los hallaz-
gos fueron normales. En el ojo izquierdo se observó algún precipitado querático fino y células en la cámara 
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anterior, junto con sinequias pupilares posteriores en aproximadamente 270 grados. Además, se identificaron 
nódulos de Busacca en el estroma del iris (Imagen 1a). 
En el examen del polo posterior del ojo izquierdo se evidenciaron células inflamatorias en el vítreo, con for-
mación de pequeños agregados celulares en el vítreo central, sin otras alteraciones fundoscópicas. También se 
apreció hipertrofia e infiltración granulomatosa de la glándula lagrimal izquierda (Imagen 2).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

La tomografía de coherencia óptica macular del ojo derecho no mostró hallazgos patológicos. En el ojo iz-
quierdo reveló un leve edema macular de aspecto inflamatorio, con mínima distorsión del perfil foveal. Se 
realizaron retinografías de campo amplio del fondo de ojo, en las que se observaron condensaciones vítreas 
en el ojo izquierdo (Imagen 1b). 
Los análisis de laboratorio, incluyendo hemograma completo, bioquímica, perfil hormonal y análisis de orina, 
fueron normales. Las pruebas serológicas para enfermedades infecciosas, incluyendo sífilis, resultaron nega-
tivas.
Al mismo tiempo, debido a la clínica respiratoria, se realizó una TC pulmonar y una biopsia transbronquial, 
con hallazgo de ganglios linfáticos de nueva aparición con nódulos pulmonares. En la biopsia se eviden-
ció una inflmación crónica granulomatosa no caseificante con tinción de Ziehl-Nielsen negativa y PCR para 
M.tuberusosis negativa. 

DIAGNÓSTICOS

A nivel oftalmológico, la paciente es diagnosticada de una uveítis intermedia en el ojo izquierdo. Conside-
rando la aparición de nuevos ganglios linfáticos mediastínicos, la estabilidad de la enfermedad previamente 
conocida y la uveítis intermedia coincidente en el tiempo, se sospecha una posible reactivación linfocítica 
sistémica o reacción granulomatosa sarcoidosis-like, secundaria al uso de ipilimumab.

TRATAMIENTO 

Debido al riesgo de empeoramiento del cuadro oncológico se decidió mantener el tratamiento con ipilimu-
mab. Desde el punto de vista oftalmológico se inició tratamiento con corticoides tópicos en pauta descedente 
y ciclopléjico. 

EVOLUCIÓN

Tres semanas después se decidió interrumpir el tratamiento con ipilimumab debido al empeoramiento del cua-
dro respiratorio. Dos meses después, la paciente recuperó la agudeza visual del ojo izquierdo y la exploración 
oftalmológica no presentaba alteraciones. 
Además, las imágenes de control mostraron una reducción significativa de los nódulos pulmonares. 
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DISCUSIÓN 

Los inhibidores de puntos de control inmunitario, como ipilimumab, han revolucionado el tratamiento del 
melanoma, mejorando la supervivencia de muchos pacientes. Sin embargo, estos medicamentos también pue-
den desencadenar efectos secundarios relacionados con la activación del sistema inmune. Este caso describe 
una reacción inflamatoria granulomatosa similar a la sarcoidosis, afectando al pulmón y al ojo, que ocurrió en 
una paciente a las 9 semanas de comenzar el tratamiento con ipilimumab. Se trata de un cuadro infrecuente, 
observado en el 5% de los pacientes tratados con estos fármacos. En ocasiones, esta reacción puede imitar la 
progresión tumoral, lo que complica su diagnóstico.
Se planteó inicialmente el diagnóstico de un síndrome de mascarada (uveítis paraneoplásica). La opción de 
realizar una biopsia vítrea fue desestimada por su bajo rendimiento diagnóstico, el riesgo de endoftalmitis y 
otras complicaciones. Además, la respuesta favorable a los esteroides tópicos con resolución de la inflama-
ción en el segmento anterior hacía improbable este diagnóstico.
La patogénesis de la reacción sarcoidosis-like no está claramente establecida. Se cree que pueda estar vincula-
da a un desequilibrio en las células T reguladoras debido al bloqueo de CTLA-4, produciendo una activación 
de Th1 y Th17.
Es esencial una evaluación multidisciplinar para distinguir esta reacción de la progresión tumoral, optimizar 
el tratamiento y evitar la interrupción innecesaria de la inmunoterapia.
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Cuando la gran imitadora tiene quien la imite: reacción sarcoidosis-like secundaria a Ipilimumab



IMÁGENES

Imagen 1: a: Biomicroscopia anterior el ojo izquierdo, sinequias posteriores 270º y nódulos de Busacca (flechas) en fotografía so-
bre lámpara de hendidura. b: Fotografía de campo amplio del ojo izquierdo que muestra un vítreo turbio con agregados celulares.

Imagen 2: Agrandamiento de la glándula lagrimal del ojo izquierdo con granulomas visibles (flechas)
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 3 años que presenta dolor abdominal y vómitos de unas horas de evolución asociando fiebre de 
hasta 38,8ºC. En la exploración destaca una defensa generalizada con datos de irritación peritoneal. Ante 
los datos de abdomen agudo se solicitan pruebas de imagen objetivándose una masa intraabdominal de 8 x 
9 x 10 cm de diámetros, sugestiva de lingangioma quístico con datos analíticos de sobreinfección. A pesar 
de que la mayoría de estas lesiones precisan tratamiento quirúrgico, en nuestro caso se optó por tratamiento 
conservador con buena evolución clínica. La particularidad de nuestro caso es la infrecuencia de la presenta-
ción en forma de abdomen agudo así como la regresión espontánea de la lesión. 

ANAMNESIS 

Paciente de 3 años que consulta en el servicio de urgencias por dolor abdominal generalizado de unas horas 
de evolución, asociando vómitos con fiebre de hasta 38,8ºC. 
Antecedentes personales: Hipogammaglobulinemia policlonal transitoria y seguimiento previo por cuadro de 
vómitos autolimitados.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Constantes vitales: TA: 105/54 mm(hg) FC: 128lpm SaO2: 95% Tª: 38,7ºC Glucemia capilar: 186mg/dl.
Somatometría: Peso: 15 kg (p19, -0.9 DE). Talla: 100 cm (p18, -0.93 DE). IMC: 15 kg/m2 (p28, -0.59 DE).
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TEP: palidez generalizada y aspecto de dolor intenso.
Abdomen: Defensa abdominal. No masas palpables. Dolor en hipogastrio y ambas fosas iliacas con signos  
Blumberg y Rovsing positivos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma y Bioquímica: Leucocitos 27.1 x10^3/ µl (Neutrófilos 80.6 % Linfocitos 10 % ), Proteína C 
reactiva 19.7 mg/L Procalcitonina 0.41 ng/ml.
- Hemocultivo: negativo.
- Ecografía abdominal y TAC abdomino pélvico: Masa quística multiloculada situada en hemiabdomen in-
ferior y pelvis, que presenta un tamaño aproximado de 8 x 9 x 10 cm de diámetros máximos (AP x T x CC). 
Conclusión: Masa intraabdominal sugestiva de linfangioma quístico como primera posibilidad.

DIAGNÓSTICOS

Linfangioma quístico abdominal

TRATAMIENTO 

Amoxicilina-clavulánico intravenoso 7 días.

EVOLUCIÓN

Se inicia antibioterapia y se traslada para valoración al servicio de cirugía pediátrica de referencia. Inicialmen-
te se decide actitud expectante desde el punto de vista quirúrgico. Recibe tratamiento antibiótico intravenoso 
empírico durante siete días, decidiéndose actitud expectante desde el punto de vista quirúrgico con buena 
evolución clínica y analítica. Seguimiento en consulta externa, programándose esclerosis de la malformación, 
no realizándose finalmente ante la regresión progresiva de la lesión en controles ecográficos. 

DISCUSIÓN 

El linfangioma quístico es una malformación tumoral benigna de los vasos linfáticos. En un 90% de los casos 
son congénitos. Su localización en abdomen es infrecuente. La presentación clínica es variable, pudiendo 
pasar desapercibidos. El interés de este caso es la presentación en forma de abdomen agudo. La infección del 
linfagioma está descrita como posible complicación, desconociéndose la etiología en la mayoría de los casos, 
como en nuestro paciente. 
Con frecuencia, estas malformaciones precisan tratamiento quirúrgico, pero en nuestro caso, la lesión está 
evolucionando de forma favorable, regresando la tumoración de forma espontánea. 
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Abdomen agudo…no siempre es apendicitis

Nuestra sospecha inicial ante los datos clínicos-analíticos de abdomen agudo era de una apendicits aguda, sin 
embargo, gracias a las pruebas de imagen se confirma la presencia de esta entidad.
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IMÁGENES

Imagen 1: Corte Coronal TAC abdomino-pélvico. Masa quística multiloculada en hemiabdomen inferior y pelvis, 
8 x 9 x 10 cm de diámetros máximos 



ELBA REDONDO VEGAS

266

Imagen 2: Corte Axial TAC abdomino-pélvico.  
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 34 años en seguimiento por múltiples especialistas por dolor abdominal postprandial, náuseas y 
pérdida ponderal de más de 10 años de evolución, con el diagnóstico de abdominalgia inespecífica de caracte-
rísticas funcionales y en tratamiento ansiolítico acompañante. 
Cuando acude a consulta de Medicina Interna en mayo de 2024 se decide solicitar angio-TC abdominal, con 
hallazgos compatibles con el síndrome de Wilkie o de la arteria mesentérica superior. Se trata de una patología 
extremadamente rara y de difícil diagnóstico que en multitud de ocasiones conduce a un diagnóstico erróneo 
y se atribuye a problemas funcionales. Requiere un manejo multidisciplinar, iniciando en primer lugar medi-
das higiénico-dietéticas para aumentar la grasa mesentérica y, posteriormente, en caso de ausencia de mejoría 
clínica, se puede valorar el manejo quirúrgico. 

ANAMNESIS 

Mujer de 34 años, remitida a consultas de Medicina Interna para estudio de pérdida ponderal. La paciente 
refiere dificultad para ganar peso de más de 10 años de evolución, con gran pérdida en los últimos meses que 
no relaciona a cambios higiénico-dietéticos. 
Mantiene una ingesta adecuada, niega realizar ejercicio intenso ni acciones purgativas. Asocia dolor epigás-
trico intermitente que empeora tras la ingesta, y se acompaña de náuseas y vómitos de contenido alimentario. 
Presenta también dispepsia a pesar de tratamiento erradicador de Helicobacter pylori. Niega fiebre, dolor arti-
cular, úlceras orales, alteraciones dermatológicas ni oculares. Niega antecedentes familiares de enfermedades 
autoinmunes ni inflamatorias.
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Ha sido estudiada por diversos especialistas desde 2011, con realización de múltiples pruebas diagnósticas 
(gastroscopias, tránsito intestinal, colangio-RM…), con diagnóstico de  abdominalgia inespecífica de carac-
terísticas funcionales. Ha requerido seguimiento por Psiquiatría con diagnóstico de trastorno adaptativo y 
necesidad de tratamiento ansiolítico.

EXPLORACIÓN FÍSICA

- Constantes: peso 42.4 kg, talla 160 cm, índice de masa corporal 16.6 kg/m2. Tensión arterial 106/74 mmHg. 
Frecuencia cardiaca 72 lpm.
- Normohidratada, normoperfundida. No se palpan adenopatías. No edemas periféricos.
- Auscultación cardiopulmonar: rítmica, sin soplos, murmullo vesicular conservado.
- Abdomen: ruidos hidroaéreos presentes. Blando, dolor a la palpación en epigastrio. No se palpan masas ni 
megalias. No signos de irritación peritoneal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: leucocitos 10.2 x10^3/µL (distribución de series sin alteraciones), Hemoglobina 12.4 
g/dL, Plaquetas 348 x10^3/µL. VSG, PCR y factor reumatoide en rango. Sodio 142 mmol/L, potasio 4.6 
mmol/L, glucosa 76 mg/dL. Perfil hepatobiliar y renal sin alteraciones. Perfil de anemias sin trastornos caren-
ciales. Perfil hormonal (TSH, cortisol, ACTH, FSH, LH, estradiol…) en rango. HLA B27 negativo. Proteino-
grama normal.
- Angio-TC abdominal (Imagen 1): Aorta abdominal de calibre normal. El ángulo aortomesentérico y la dis-
tancia aortomesentérica están disminuidos (10º y 6 mm respectivamente). Disminución brusca del calibre de 
la vena renal izquierda a su paso por la pinza aortomesentérica sin aumento del calibre de la vena renal ni la 
vena gonadal izquierda. Si la clínica es compatible los hallazgos podrían estar en relación con un síndrome de 
Wilkie. Hígado, vesícula, páncreas, bazo, suprarrenales, ambos riñones y vejiga sin alteraciones. 

DIAGNÓSTICOS

Síndrome de la arteria mesentérica superior (síndrome de Wilkie).

TRATAMIENTO 

Este síndrome requiere un manejo multidisciplinar. La primera medida terapéutica consiste en aumentar la 
grasa mesentérica y evitar la compresión del duodeno, por lo que nos ponemos en contacto con Endocrinolo-
gía, quienes pautan suplementos nutricionales orales. 
Nos ponemos también en contacto con los compañeros de Cirugía General para que, en caso de no haber 
mejoría con las medidas higiénico-dietéticas, conozcan a la paciente por si llega el momento de plantear el 
tratamiento quirúrgico mediante bypass abdominal.
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¿Orgánico o funcional? El misterio de una década de consultas y wilkie era el culpable

EVOLUCIÓN

Se trata de un caso de reciente diagnóstico en el momento de mandarlo, la paciente de momento solo lleva 
un mes con suplementos nutricionales y ha tenido una revisión con Endocrinología en la que por ahora ha 
aumentado solo 1 kg de peso y persiste la clínica. Hay que seguir con el seguimiento a largo plazo para decidir 
si precisa tratamiento quirúrgico.

DISCUSIÓN 

El síndrome de la arteria mesentérica superior (AMS) o síndrome de Wilkie es extremadamente inusual, con 
una prevalencia mundial del 0.1-0.3%. La fisiopatología de dicho síndrome consiste en la compresión de la 
tercera porción del duodeno entre la aorta y la AMS por disminución de la distancia entre ambos vasos (Figura 
2) (1). Puede dar cuadros clínicos tanto agudos como crónicos. En casos leves puede producir dolor epigástri-
co postprandial y saciedad precoz, mientras que en casos más graves llega a producir clínica de obstrucción 
abdominal con náuseas, vómitos, pérdida de peso o dispepsia (2). El “gold standard” para su diagnóstico es el 
angio-TC, en el que se puede medir el ángulo entre aorta y AMS (patológico si <25º) y la distancia entre la aor-
ta y la AMS (patológica si <10mm) (3). Es importante realizar el diagnóstico diferencial con el síndrome del 
cascanueces, ya que ocurre en la misma región anatómica. Sin embargo, se diferencian porque en este último 
se produce dilatación de las vías  urinarias y clínica de hematuria persistente y dolor en fosa renal izquierda, 
aspectos que en nuestro caso clínico están ausentes (4). 
Presentamos este caso porque se trata de una patología infradiagnosticada que supone un gran reto diagnóstico 
debido a la presencia de síntomas inespecíficos comunes a otras patologías más frecuentes y que se presenta 
generalmente en mujeres jóvenes en las que suele atribuirse a patología de índole funcional (5). Nos gustaría 
hacer hincapié en la necesidad de una buena comunicación entre las distintas especialidades hospitalarias para 
llegar al diagnóstico correcto y para el posterior manejo terapéutico.

AGRADECIMIENTOS: Al servicio de Medicina Interna del Hospital Clínico Universitario de Valladolid 
por su gran acogida en nuestra rotación. A los servicios participantes en el manejo conjunto de la paciente de 
este caso. Y al servicio de Cardiología por motivar constantemente a sus residentes.
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IMÁGENES

Imagen 1: TC abdominal con contraste intravenoso. Corte axial (izquierda) y sagital (derecha).  Ao: aorta; AMS: arteria mesenté-
rica superior; VR: vena renal; ID: intestino delgado.

Figura 2: Ilustración sobre la anatomía del Síndrome de Wilkie (derecha) en comparación con la anatomía normal (izquierda). 
Lamba et al. Multidetector CT of Vascular Compression Syndromes in the Abdomen and Pelvis. RadioGraphics 2014.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 62 años pluripatológica que acude al Servicio de Urgencias por episodio de dolor en hipocondrio 
izquierdo de inicio brusco, intenso y continuo. No refiere antecedente traumático. A la exploración física llama 
la atención un mal estado general, palidez, sudoración e inestabilidad hemodinámica (hipotensión y taquicardia). 
Analíticamente se evidencia anemización. Ante la sospecha de hemorragia activa, se realiza angioTC de aorta 
abdominal, identificándose un gran hematoma en celda renal izquierda con sangrado activo. Se decide tratamien-
to endovascular urgente con embolización de la arteria renal izquierda. La evolución inmediata fue favorable y 
no hubo complicaciones derivadas del procedimiento. Cinco días después la paciente comienza con un cuadro 
de inestabilidad hemodinámica y distensión abdominal, evidenciándose en la prueba de imagen una extensa 
neumatosis intestinal y portal secundaria a bajo gasto cardiaco. La hemorragia renal espontánea no traumática 
o síndrome de Wünderlich es una entidad poco frecuente, potencialmente mortal. La embolización arterial es 
el tratamiento de elección, tratando de ser siempre lo más conservadora posible para preservar la función renal. 

ANAMNESIS 

Paciente de 62 años con antecedentes personales de hipertensión arterial, fibrilación auricular permanente 
tratada con anticoagulación oral (acenocumarol), recambio valvular mitroaórtico por insuficiencia severa, 
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implante percutáneo de válvulas bicava por insuficiencia tricuspídea severa y enfermedad renal crónica esta-
dio 5. Acude al Servicio de Urgencias Hospitalarias por dolor en hipocondrio izquierdo de inicio brusco, muy 
intenso y contínuo. No refiere antecedentes de traumatismo.

EXPLORACIÓN FÍSICA

-Constantes vitales: PAS:63 mmHg; PAD:42; FC: 121 lpm; FR: 28rpm; SatO2:95%. Tª: 35,9ºC.
-General: mal estado general, sudorosa, tinte pálido, consciente, orientada y colaboradora. 
-Abdomen: globuloso, con hematomas en ambos flancos, masa palpable en flanco izquierdo, dolor a la palpa-
ción en hipocondrio izquierdo, sin signos de irritación peritoneal, disminución de los ruidos hidroaéreos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Analítica de sangre: hemoglobina 6,2 g/dL; leucocitos 14370/uL; plaquetas 176000/uL; INR 5.2; creatinina 
3,21 mg/dL; LDH 387 U/L.
-AngioTC de aorta abdominal en fase arterial y tardía: gran hematoma en celda renal izquierda que se extiende 
a través de la fascia pararrenal anterior hacia peritoneo y desciende entre asas de intestino hasta pelvis. En su 
interior se identifican al menos dos focos de extravasación de contraste en relación con puntos de sangrado 
activo. 
-Arteriografía selectiva (diagnóstica y terapeútica): se confirma la existencia de tres focos de sangradoactivo 
perirrenales izquierdos. 

DIAGNÓSTICOS

Shock hipovolémico secundario a hemorragia retroperitoneal espontánea o síndrome de Wünderlich.

TRATAMIENTO 

-Tratamiento farmacológico: noradrenalina, 6 concentrados de hematíes, 1 pool de plaquetas, 1gr de fibrinó-
geno, analgesia y antibioterapia empírica.  
-Tratamiento intervencionista: embolización de la arteria renal izquierda. Se realiza cateterización selectiva de 
la arteria renal izquierda confirmándose la presencia de extravasaciones de contraste (sangrado activo) peri-
rrenales próximas al tercio medio e inferior del riñón izquierdo. 
Se aprecia significativa compresión del parénquima renal y un árbol vascular intrarrenal con vasos de fino 
calibre. 
Dado el aspecto angiográfico, los múltiples focos de extravasación de contraste, la insuficiencia renal previa ya 
conocida de la paciente  y la dificultad técnica por el fino calibre de los vasos, se decide realizar embolización 
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renal inyectando en la arteria renal principal embolizante líquido no adhesivo (copolímero de alcohol etilen-
vinílico:EVOH) consiguiendo bloquear la totalidad del árbol vascular izquierdo. 

EVOLUCIÓN

Tras la embolización de la arteria renal izquierda la paciente presenta mejoría hemodinámica con recuperación 
de las cifras tensionales. Sin embargo, en los días siguientes persiste anemización progresiva, objetivando en 
un nuevo angioTC persistencia de pequeño foco de sangrado activo, por lo que se decide realizar nefrectomía 
izquierda sin incidencias. La paciente presenta buena evolución inicial pero una semana después comienza 
con inestabilidad hemodinámica, acidosis metabólica y distensión abdominal. Se realiza TC de abdomen don-
de se observa neumatosis portal e intestinal secundaria a isquemia intestinal, probablemente por bajo gasto 
cardiaco. En los días sucesivos la paciente mejoró a pesar de la gravedad del cuadro clínico, siendo dada de 
alta a planta. 

DISCUSIÓN 

La hemorragia renal espontánea subcapsular o perirrenal de etiología no traumática es una afección poco 
frecuente, pero potencialmente mortal. La etiología es variada, siendo la neoplasia la causa más común y el 
angiomiolipoma el tumor subyacente más frecuente. Otras causas menos frecuentes son la infecciosa o la 
vascular. Con frecuencia la hemorragia queda autolimitada por la resistencia del tejido perirrenal, siendo el 
hemoperitoneo excepcional, como es nuestro caso. (1).
La clínica típica se caracteriza por un dolor súbito en la fosa renal, masa palpable y signos de shock hipovo-
lémico y el angioTC tiene un papel fundamental en el diagnóstico ya que permite detectar el hematoma y el 
punto de sangrado activo (2). 
El tratamiento dependerá de la situación clínica del paciente. En pacientes hemodinámicamente inestables, la 
arteriografía es la técnica de elección. Se accede a través de la arteria femoral y se cateteriza selectivamente la 
arteria renal y sus ramas (3). Se realizan series angiográficas en busca de focos de extravasación de contraste 
que sean candidatos a tratamiento endovascular, principalmente con agentes embolizantes, intentado realizar 
una embolización lo más selectiva posible para preservar la función renal (5).  
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IMÁGENES

Imagen 1: Imagen A) TC de abdomen, corte axial, donde se evidencia la existencia de una lesión renal de densidad grasa de 4cm 
en polo inferior del riñón izquierdo sugestiva de angiomiolipoma (círculo amarillo). Imagen B): angioTC de aorta abdominal, cor-
te axial, donde se visualiza hematoma perirrenal y foco de extravasación de contraste en su seno(flecha amarilla) en el polo infe-

rior del riñón izquierdo en relación con sangrado activo. 

Imagen 2: Imagen A): AngioTC de aorta abdominal en fase arterial donde se visualiza material de embolización con densidad 
metálica en el lecho vascular de la arteria renal principal izquierda y sus ramas (flecha amarilla). En consecuencia, se observa au-
sencia de captación del parénquima renal en relación con necrosis (círculo rojo). Imagen B): TC abdominopélvico corte coronal 
donde se muestra extensa neumoatosis que afecta a radicales portales hepáticos (flecha roja) y eje esplenoportal (flecha verde). 

También se visualiza neumatosis mural en cámara gástrica y asas de yeyuno (flechas azules).
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de un varón de 67 años que acude a consulta de atención primaria por cefalea holocraneal 
pulsátil y empeoramiento del estado general sin otra clínica acompañante. 
Se realiza anamnesis y exploración al paciente llegando al diagnóstico de hipertensión arterial grado II y se 
inicia tratamiento antihipertensivo con enalapril 20 mg e hidroclorotiazida 12,5 mg.  Se acuerda control domi-
ciliario de cifras tensionales, se programa analítica y cita de revisión. 
En la siguiente revisión se objetivan cifras tensionales aún elevadas y valores analíticos sugestivos de fallo 
renal (Cr 7,21 mg/dL). 
Se rehistoria al paciente, infiriendo una probable micción por rebosamiento, así como incontinencia urinaria 
continua y de esfuerzos diurna y nocturna.
Se realiza una ecografía clínica en centro de salud objetivando globo vesical asociado a una ureterohidrone-
frosis bilateral grado III hasta unión ureterovesical.
Se deriva al paciente a servicio de Urgencias hospitalarias donde se realiza sondaje e ingreso para sueroterapia 
intensiva. 
Es dado de alta con cifras de creatinina estables sin llegar a cifras normales con seguimiento posterior por los 
servicios de Nefrología y Urología. 
La hipertensión arterial es uno de los principales factores de riesgo cardiovascular. En la mayoría de los pa-
cientes el origen es idiopático; sin embargo, entre un 5-10% de los pacientes se identifica una causa subyacen-
te, siendo el origen renal la más frecuente de éstas. 
Una adecuada valoración clínica, así como el uso de técnicas diagnósticas como la ecografía, permite al mé-
dico de atención primaria identificar estos pacientes.
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ANAMNESIS 

Varón de 67 años sin alergias medicamentosas conocidas, sin antecedentes medicoquirúrgicos registrados. 
Hábitos tóxicos: fumador 45 IPA y bebedor de 2 UBE día. Independiente para actividades básicas de la vida 
diaria. 
Acude sólo a consulta de atención primaria por cuadro de cefalea holocraneal pulsátil de varios días de dura-
ción, acompañada de sensación de inestabilidad sin sensación de giro de objetos y empeoramiento inespecífi-
co del estado general. No asocia alteraciones visuales. Niega náuseas, vómitos, dolor torácico, disnea, disuria 
o síndrome febril. 
Se revisa historia clínica, descubriendo que se trata de un paciente perteneciente al cupo durante muchos años 
pero que, a pesar de ésto, no ha realizado controles habituales o revisiones por su médico de atención primaria.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Exploración general: Entra caminando por su propio pie. Paciente consciente, orientado en las tres esferas, 
colaborador. Aparente buen estado general. Normohidratado, normoperfundido, normocoloreado. Aspecto 
subjetivo desaliñado. 
Constantes generales: Temperatura 36,3ºC, Tensión Arterial 172/100mmHg, Frecuencia Cardiaca 88 lpm, 
SatO2 95%. 
Cabeza y cuello: no adenopatías palpables, no ingurgitación yugular, no soplos carotideos. No dolor a la pal-
pación de senos frontales, maxilares ni etmoidales. 
Auscultación cardiaca: Ritmos cardíacos rítmicos, sin soplos ni extratonos. 
Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado con roncus dispersos bilaterales. 
Abdomen: No alteraciones dérmicas. Ruidos hidroaéreos conservados, sin soplos ni ruidos de lucha. Blando, 
con defensa voluntaria a la palpación profunda que dificulta la exploración, no doloroso. No se palpan masas 
ni megalias. Blumberg, Murphy y Rovsing negativos. Puño percusión renal bilateral negativa. 
Neurológica: Pupilas isocóricas normorreactivas, movimientos oculares extrínsecos conservados, no parálisis 
facial, resto de pares craneales sin alteraciones. Fuerza 5/5 y sensibilidad conservada en las cuatro extremida-
des. No dismetrías. Romberg y Barany negativos. Marcha conservada.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica sanguínea: Hemograma: Hb 13,5 g/dL, leucocitos 6860/μL, (linfocitos 20,5% neutrófilos 68,6%), 
plaquetas 158000/μL, Bioquímica: Cr 7,21 mg/dL, FG 7 (mL/min/1,73m2), Na 141 mmol/L, K 5,2 mmol/L, 
Cl 102 mmol/L. Coagulación: sin alteraciones.

DIAGNÓSTICOS

- Hipertensión arterial grado II
- Fallo renal pendiente de filiación
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TRATAMIENTO 

Tras la primera consulta se inicia tratamiento combinado antihipertensivo con enalapril 20 mg e hidroclorotia-
zida de 12,5 mg. Se propone control de cifras tensionales en domicilio y revisión en consulta tras 3 semanas 
de tratamiento con control analítico programado.

EVOLUCIÓN

El paciente acude a la revisión programada. El paciente refiere persistencia de cifras tensionales elevadas (TA 
>150/95 mmHg) así como disminución del volumen de diuresis y de la fuerza miccional. Se revisa resultados 
analíticos (adjuntos en el apartado correspondiente) evidenciando fallo renal.
Se rehistoria dirigidamente al paciente desde el punto de vista uronefrológico. Refiere desde hace más de 6 
meses y de manera progresiva, frecuencia miccional diurna de 30-60 minutos, nocturia de 8, polaquiuria, 
micciones paupérrimas, incontinencia urinaria continua y de esfuerzos diurna y nocturna. No disuria, no 
urgencia, no alteraciones cualitativas de la orina. Se realiza tacto rectal en la consulta evidenciando prósta-
ta adenomatosa grado III. Se realiza ecografía clínica en centro de salud objetivando gran globo vesical de 
aproximadamente 2000 mL (Imagen 1), asociado a una ureterohidronefrosis bilateral grado III hasta unión 
ureterovesical (Imagen 1 y 2). Dados los hallazgos se deriva al paciente de manera urgente al servicio de ur-
gencias hospitalarias. 
En urgencias hospitalarias se sonda al paciente con salida de 1800 mL de orina clara. Se procede al ingreso 
a cargo del servicio de urología con el diagnóstico de fallo renal agudo obstructivo e hipertensión arterial 
secundaria. Se inicia tratamiento con sueroterapia intensiva, control de diuresis e inicio de tratamiento para 
la hiperplasia benigna de próstata con tamsulosina 0,4mg/dutasteride 0,5mg. El paciente es dado de alta al 
octavo día de ingreso con unos niveles de creatinina estables en torno a 2,4mg/dL y revisiones posteriores por 
servicio de Nefrología y Urología.

DISCUSIÓN 

La hipertensión arterial (HTA) es uno de los principales factores de riesgo para las enfermedades cardiovas-
culares y se define como la presencia de una presión arterial sistólica (PAS) superior a 140 mmHg y/o de una 
presión arterial diastólica (PAD) mayor de 90 mmHg (1). El origen más frecuente es idiopático; identificando 
en un 5-10% de los pacientes un origen secundario, siendo la causa renal la más frecuente (2). Se debe consi-
derar hipertensión secundaria ante la presencia de hipertensión grave (PAS ³ 180 mmHg y/o PAD ³ 110mmHg) 
o resistente (hipertensión que persiste a pesar de tratamiento con tres fármacos antihipertensivos, incluido un 
diurético), edad de inicio menor de 30 años, hipertensión acelerada, sospecha clínica y/o alteraciones analíti-
cas (3).  
La hipertensión puede ser una causa importante de insuficiencia renal en adultos, lo que a su vez puede con-
ducir a un empeoramiento de la hipertensión (3,4). En nuestro paciente se ilustra el caso contrario; una reten-
ción crónica de orina que ha condicionado un fallo renal subagudo y posteriormente una hipertensión arterial 
secundaria. La sospecha clínica, una anamnesis y exploración física dirigidas y el adecuado uso de técnicas 
diagnósticas (5) al alcance del médico de atención primaria, con la identificación de signos ecográficos in-



equívocos; permite una mayor precisión diagnóstica y mejor atención sanitaria en el ámbito de la medicina 
familiar y comunitaria.
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IMÁGENES

Imagen 1: Imagen ecográfica a nivel suprapúbico, “Signo de Mickey Mouse”. Se evidencia una gran distensión vesical (*) así 
como ambos uréteres (+) dilatados adyacentes y posteriores a la vejiga. 
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Imagen 2: Imagen ecográfica a nivel del flanco derecho. Se observa un riñón derecho 
con un grosor cortical conservado así como una hidronefrosis grado III.
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RESUMEN / ABSTRACT

La hidatidosis es una patología infrecuente en nuestro medio, la cual puede generar complicaciones de gra-
vedad variable. Presentamos el caso de un varón de 73 años que acude a Urgencias por cuadro de colecistits 
aguda secundaria a obstrucción de la vía biliar generada por la migración de material hidatídico por rotura y 
fistulización del quiste.

ANAMNESIS 

Varón de 73 años con antecedente de hipertensión pulmonar secundaria a trastorno restrictivo por deformidad 
torácica e insuficiencia aórtica moderada. Acude Urgencias por dolor en epigastrio y náuseas con vómitos 
desde hace 10 días. No fiebre. No otra sintomatología.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Tensión arterial 147/82 mmHg, temperatura 35,9 ºC, frecuencia cardíaca 84 lpm y saturación de oxígeno 92%.
Orientado y colaborador. Leve deshidratación cutáneo-mucosa. Eupneico sin oxigenoterapia. 
Auscultación cardíaca: rítmico, sin soplos.
Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos.
Abdomen: blando, depresible, doloroso en epigastrio e hipocondrio derecho, no masas ni visceromegalias, 
Murphy positivo.
Extremidades inferiores: sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica:
- Hemograma: leucocitos 12000/µL, neutrófilos 10500/µL, Hb 12.4 g/dL, VCM 86.2 fL, plaquetas 332000/
µL.
- Coagulación: actividad protrombina 93%,  tiempo de troboplastina parcial 28 seg.
- Bioquímica: sodio 138 mmol/L, potasio 4 mmol/L, glucosa 141 mg/dL, urea 42 mg/dL, creatinina 0.68 
mg/dL, AST 80 U/L, ALT 65 U/L, bilirrubina total 2.3 mg/dL, bilirrubina directa 1.6 mg/dL, GGT 913 U/L, 
FA 663 U/L, amilasa 337 U/L, proteína C reactiva 10 mg/dL, procalcitonina 0.6 ng/mL.

Ecografía abdominal: 
Hígado de tamaño normal, contorno liso y ecoestructura homogénea, sin evidencia de lesiones focales. Vesícu-
la de pared engrosada hasta 4 mm, con edema mural y pequeña lengüeta de líquido perivesicular, sin contenido 
en su interior. 
Dilatación de la vía biliar intra y extrahepática. 
Resto sin hallazgos relevantes. 
Conclusión: - Hallazgos compatibles con un colecistitis, en principio alitiásica, con dilatación de vía biliar 
intra y extrahepática.

Colangio-RM:
Dilatación de la vía biliar intrahepática de predominio en radicales izquierdos (conducto hepático principal 
izquierdo de hasta 9mm) visualizando contenido endoluminal hipointenso en la confluencia hiliar y en el 
conducto hepático principal derecho, que muestra aparente continuidad con quiste hidatídico localizado en 
segmento VII, hallazgos muy sugestivos de rotura del mismo a la vía biliar. Vía biliar extrahepática no dila-
tada. Vesícula biliar dilatada, con engrosamiento homogéneo de la pared de aspecto edematoso sin restricción 
de la difusión ni otros signos inflamatorios asociados. No se identifican litiasis en su interior. El hígado es de 
tamaño, morfología y señal normal, sin visualizar otras lesiones focales salvo el quiste hidatídico referido en 
segmento VII, presenta un tamaño de 47x42mm en el plano axial con contornos irregulares destacando una lo-
bulación posterior y una proyección digitiforme que se extiende hasta el conducto hepático principal derecho. 
Muestra membranas desprendidas en su interior y restricción de la difusión en su periferia, todo ello sugiere 
actividad parasitaria del mismo. Páncreas de tamaño y morfología normal con conducto pancreático principal 
no dilatado. Conclusión: Hallazgos sospechosos de rotura de quiste hidatídico a la vía biliar.

Colangiopancreatografía retrógrada endoscópica (CPRE):
Se introduce un sobretubo con un gastroscopio para facilitar el acceso a segunda porción, debido a la gran 
cifoescoliosis del paciente. Papila estenótica. Distorsión de la vía biliar, con contenido amorfo. Se practican 
esfinterotomía y extracción de abundantes membranas hidatíticas. La colangiografía muestra comunicación 
con una lesión quística calcificada. Diagnóstico: Colehidatidosis. Esfinterotomía y extracción de membranas.

DIAGNÓSTICOS

Quiste hidatídico hepático fistulizado a vía biliar. Colecistitis aguda secundaria.
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Obstrucción biliar por membranas hidatídicas

TRATAMIENTO 

El tratamiento con albendazol se realiza con una dosis de 10mg/kg de peso/día, en dos tomas diarias por 3 
ciclos de 30 días cada uno sin interrupciones.

EVOLUCIÓN

Se trata de un paciente que acude a Urgencias por dolor abdominal y náuseas con vómitos,  que dada la explo-
ración física y los hllazgos analíticos y ecográficos sugiere colecistitis aguda alitiásica, por lo que ingresa en 
el servicio de Aparato Digestivo. Se comienza con antibioterapia empírica con piperacilina-tazobactam. Dado 
que presenta dilatación de la vía biliar en la ecografía abdominal, se decide completar estudio con colangio-
RM, que evidencia un quiste hidatídico de casi 5 cm en segmento hepático VII en continuidad con contenido 
endoluminal en el conducto hepático derecho, sugestivo de rotura del mismo a la vía biliar. Se solicita la 
serología para Echonococcus granulosus, que es positiva. Se añade al tratamiento albendazol  a dosis de 10 
mg/kg/día y se decide realizar CPRE para desobstruir la vía biliar. La colangiografía muestra distorsión de 
la vía biliar y comunicación de la vía biliar con la lesión quística, se realiza esfinterotomía y extracción de 
abundantes membranas hidatídicas. Tras esto, el paciente mejora clínica y analíticamente, pudiéndose ir de 
alta y completar el tratamiento antiparasitario de forma ambulatoria, con seguimiento posterior en consulta.

DISCUSIÓN 

La hidatidosis es una parasitosis zoonótica causada por cestodos del género Echinococcus. La única que tie-
ne relevancia clínica en España es la E. granulosus. En la mayoría de los casos se trata de quistes hidatídicos 
abdominales cuya localización más frecuente es el hígado. 
Con frecuencia la hidatidosis hepática es asintomática y se descubre de forma casual en un examen radioló-
gico que el paciente se realiza por otras razones.
Aunque la comunicación entre la vía biliar y los quistes hidatídicos hepáticos ocurre hasta en un 80-90% de 
los casos, la aparición de síntomas solo ocurre en un 13-37%, cuando el paso de vesículas hijas o membra-
nas del quiste al sistema biliar ocasiona ictericia obstructiva o colangitis/colecistitis.
La colangiopancreatografía retrógrada endoscópica se ha convertido en el principal método diagnóstico y 
terapéutico del quiste hidatídico fistulizado al árbol biliar, así como para abordar otras complicaciones como 
la limpieza del árbol biliar, el cierre de fístulas y fugas biliares.
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IMÁGENES

Imagen 1: La colangiografía muestra distorsión de la vía biliar con contenido amorfo y comunicación con la lesión quística

Imagen 2: Membranas hidatídica extraídas de la vía biliar mediante CPRE.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos un caso de una mujer de 75 años que acude por una clínica de unos cuatro días de evolución de 
disfagia para sólidos y dolor retroesternal intenso al intentar ingerir cualquier pequeña cantidad de líquido.  
La paciente relaciona el inicio de la clínica con una comida familiar en la que comió carne. 
Tiene un antecedente reciente de una fractura por fragilidad a raíz de la cual recibe tratamiento con fentanilo 
transdérmico, ácido alendrónico y calcio con vitamina D.
Se realiza una gastroscopia urgente en la que se observa una esofagitis severa en los dos tercios inferiores del 
esófago con una estenosis distal asociada de aspecto inflamatorio, sin observar contenido a nivel esofágico. 
Puesto que los hallazgos endoscópicos no son típicos de una esofagitis péptica ni de una esofagitis eosinofílica 
se toman biopsias que resultan inespecíficas, sin presentar datos que orienten a otras causas (como infecciones 
o enfermedad de Crohn).
La clave del diagnóstico de esta paciente nos la dio, como en muchas ocasiones, una detallada anamnesis. Al 
parecer había estado dos meses tomando el ácido alendrónico antes de acostarse, postulando a dicho fármaco 
como principal agente etiológico de la esofagitis. 
Al retirar el fármaco y establecer tratamiento con un inhibidor de la bomba de protones (IBP), se resolvió la 
clínica, pudiéndose comprobar la desaparición de las lesiones en la gastroscopia de control.
El caso pone de manifiesto lo importante que es invertir tiempo en explicar a los pacientes la adecuada forma 
de administración de los fármacos que se pautan.
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ANAMNESIS 

Se trata de una mujer de 75 años que tiene como únicos antecedentes médicos una HTA en tratamiento con 
indapamida desde hace años y una fractura por fragilidad a nivel de la 12ª vértebra dorsal producida hace 
nueve meses. 
Ha sido valorada por traumatología y desde hace dos meses se encuentra en tratamiento con parches de 25 
mcg/h de fentanilo transdérmico, un comprimido diario de calcio y vitamina D que toma al desayuno y un 
comprimido semanal de 70 mg de ácido alendrónico que toma antes de acostarse. 
No refiere alergias a  fármacos, no consume tóxicos y como antecedentes quirúrgicos sólo destaca una histe-
rectomía por un prolapso de órganos pélvicos realizado hace años.
La paciente acude a urgencias refierendo una clínica de disfagia para sólidos de unos cuatro días de evolución 
que asocia sensación de cuerpo extraño y fuertes molestias retroesternales con la ingesta de líquidos. 
Dicha clínica ha comenzado tras una barbacoa familiar en la que la paciente comió carne. 
No ha tenido fiebre ni clínica infecciosa acompañante.

EXPLORACIÓN FÍSICA

La paciente presenta buen estado general, está estable hemodinámicamente y no presenta signos de deshidra-
tación ni fiebre. 
La auscultación cardiopulmonar es normal y la exploración abdominal sólo revela molestias a la palpación en 
epigastrio, sin peritonismo ni Murphy asociado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza una gastroscopia urgente que evidencia una ulceración cubierta por fibrina que afecta a más del 
50% de la circunferencia esofágica y que se extiende desde unos 25 cm de la arcada dentaria en sentido distal. 
Además, asocia una disminución del calibre esofágico en el tercio distal que no permite el paso a su través 
con el gastroscopio convencional. Se toman biopsias para descartar infecciones virales, fúngicas o enfermedad 
granulomatosa, las cuales sólo muestran material fibroinflamatorio y tejido necrótico.

DIAGNÓSTICOS

Esofagitis aguda grave secundaria a tratamiento con ácido alendrónico.

TRATAMIENTO 

En planta de hospitalización se instaura tratamiento con sueroterapia, perfusión de IBP y analgesia convencio-
nal recuperando la paciente tolerancia oral de forma progresiva en pocos días. Al alta se suspende el bifosfo-
nato y se pauta tratamiento con IBP a dosis doble.
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“Pobres eosinófilos, no siempre tienen la culpa”

EVOLUCIÓN

Se solicita una gastroscopia de control un mes tras el alta que muestra la resolución completa de la esofagitis 
y de la estenosis, un pequeño divertículo de boca estrecha en esófago distal sin datos de complicación y una 
hernia hiato por deslizamiento de 5 cm de tamaño.
Clínicamente la paciente evoluciona favorablemente, remitiendo las molestias retroesternales y adquiriendo 
tolerancia completa para sólidos y líquidos.

DISCUSIÓN 

Las esofagitis por fármacos pueden producirse por toxicidad directa del fármaco sobre la mucosa o por efectos 
sistémicos del fármaco que favorezcan el reflujo gastroesfógagico. Los fármacos más frecuentemente asocia-
dos a esta patología son algunos antibióticos como la doxicliclina, los antiinflamatorios y los bifosfonatos (1). 
Las manifestaciones clínicas más frecuentes son el dolor retroesternal, la odinofagia y la disfagia. Se debe 
sospechar en pacientes con clínica compatible y antecedente de toma de fármacos susceptibles de causar eso-
fagitis (2). Se recomienda realizar gastroscopia si la clínica persiste durante más de una semana o presentan 
datos de alarma como hematemesis, dolor abdominal, pérdida de peso o disfagia. La regiones más frecuente-
mente afectadas son el tercio esofágico medio y el tercio distal (3). Los hallazgos endoscópicos más frecuentes 
son erosiones o úlceras pero pueden llegar a producir estenosis o incluso perforaciones (4). El diagnóstico de 
las esofagitis por fármacos se basa en una historia clínica compatible y en los hallazgos endoscópicos. Puede 
ser útil la toma de biopsias de las lesiones para descartar otras causas como infecciones virales o fúngicas, 
enfermedad de Crohn o esofagitis rádicas. El tratamiento consiste en retirar el fármaco causante y realizar 
tratamiento con IBP según la gravedad de la esofagitis.
Las esofagitis por bifosfonatos suponen aproximadamente el 5% de los casos (2) y son en su mayor parte pre-
venibles si estos fármacos se toman de forma adecuada, es decir, en ayunas de al menos 30 minutos antes de 
la primera ingesta del día y evitando el decúbito en este periodo. 
El caso muestra un efecto adverso de un fármaco cada vez más utilizado, el cual es conocido y potencialmente 
evitable, en la mayoría de los casos, si se explica adecuadamente a los pacientes su adecuada forma de admi-
nistración.
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IMÁGENES

Imagen 1: Úlcera fibrinada que ocupa más de la mitad de la circunferencia desde 25 cm de 
aracada dentaria y que se extiende en sentido distal.

Imagen 2: Estenosis en esófago distal que impide el avance del gastroscopio convencional.

JORGE RUIZ RODRÍGUEZ
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una paciente de 65 años con factores de riesgo cardiovascular, así como antecedentes 
relevantes de depresión y cáncer de mama en remisión, que tras un episodio de estrés emocional agudo expe-
rimenta dolor centrotorácico opresivo irradiado a la mandíbula. El electrocardiograma inicial mostró una ele-
vación del segmento ST en derivaciones anteriores, por lo que fue derivada como Código Infarto. Al ingreso, 
la ecocardiografía a pie de cama muestra una disfunción ligera del ventrículo izquierdo con hipocinesia apical 
e hiperdinamismo basal. La coronariografía urgente revela arterias coronarias sin estenosis significativa. La 
resonancia magnética cardíaca evidencia edema miocárdico sin realce tardío, sin datos de necrosis isquémica 
y recuperación de la función ventricular, criterio diagnóstico clave que sugiere una miocardiopatía reversible 
como el síndrome de Takotsubo (“Trampa para pulpos” en Japones, por la similitud de las imágenes de la 
ventriculografía con dicha trampa) o miocardiopatía de estrés. A pesar de que clasicamente se ha considerado 
a este síndrome como una entidad benigna, puede presentar complicaciones agudas graves como el Shock 
cardiogénico o arritmias ventriculares; Así como una elevada tasa de recurrencia. Por ello, identificar este 
síndrome permite un manejo específico de esta potencialmente grave patología y sus complicaciones. Resaltar 
la importancia del diagnóstico diferencial de esta entidad con el Infarto Agudo de Miocardio, ya que ambas 
patologías presentan manifestaciones clínicas, analíticas y hallazgos electrocardiográficos similares, como la 
elevación del segmento ST y la disfunción segmentaria en ecocardiografía. Estas similitudes hacen que en 
muchas ocasiones el manejo inicial de tipo tipo de pacientes vaya encaminado a descartar enfermedad coro-
naria obstructiva por su potencial mayor gravedad.
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ANAMNESIS 

Paciente de 65 años con antecedentes de dislipidemia, diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento oral, obesidad, 
depresión, y cáncer de mama tratado en 2006 con mastectomía radical, quimioterapia y radioterapia, actual-
mente en remisión. Tras una intensa discusión familiar, desarrolló dolor centrotorácico, opresivo irradiado a 
mandíbula, de tres horas de duración. Acudió al centro de salud, donde se detectaron alteraciones en el ECG 
compatibles con elevación del segmento ST en derivaciones anteriores.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A su llegada, la paciente estaba consciente, orientada y colaboradora. Presentaba una auscultación cardíaca rít-
mica sin soplos. A nivel pulmonar, se escuchaban crepitantes ligeros en ambas bases, y no se observaron ede-
mas en las extremidades inferiores. Estaba afebril y con parámetros hemodinámicos dentro de la normalidad.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma a su llegada (Imagen 1): Ritmo sinusal a 90 lpm. Eje normal. QRS estrecho. Eleva-
ción del segmento ST en derivaciones V2-V6, sin descensos especulares ni variaciones durante electrocar-
diogramas seriados.
Electrocardiograma en planta (Imagen 1): Ritmo sinusal a 90 lpm. Hemibloqueo anterior izquierdo. QRS 
estrecho. T negativa profunda en todas las derivaciones. QTc 560 ms
Ecocardiografía a pie de cama: Disfunción sistólica del ventrículo izquierdo con hipocinesia apical e hi-
perdinamismo de las bases. Sin evidencia de gradiente obstructivo dinámico del tracto de salida, insuficien-
cia mitral significativa ni trombos intraventriculares.
Coronariografía y ventriculografía (Imagen 2): Arterias coronarias sin lesiones obstructivas, sin evidencia 
de aterosclerosis significativa. Ventriculografía compatible con miocardiopatía de estrés.
Biomarcadores: Troponina T 300 - 320 ng/L (seriación negativa), NT-proBNP de 1800 pg/mL. Resto anodi-
na.
Resonancia magnética cardíaca: Ventrículo izquierdo no hipertrófico con función sistólica global normal 
e hipocinesia de segmentos apicales y apical. Ventrículo derecho no hipertrófico con contractilidad normal. 
Ausencia de derrame pericárdico. En las secuencias especificas se objetiva edema difuso de segmentos me-
dios y apicales (septales, anteriores, laterlaes e inferiores). El estudio con realce tardío muestra captación 
también difusa en los mismos segmentos. En resumen, compatible con sd Takotsubo con función sistólica 
global VI conservada (hipocinesia de segmentos apicales y apical residual).

DIAGNÓSTICOS

Miocardiopatía de estrés (síndrome de takotsubo). 
Arterias coronarias sin lesiones significativas. 
Función ventricular recuperada.
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TRATAMIENTO 

Se inició tratamiento con betabloqueantes e inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECAS) 
como tratamiento neurohormonal y se continuó con el tratamiento habitual de la paciente (Venlafaxina y 
Metformina). Al alta, al haber recuperado la función ventricular, no se añadió medicación al tratamiento ha-
bitual de la paciente.

EVOLUCIÓN

La evolución clínica de la paciente fue favorable, con resolución progresiva de los cambios electrocardiográ-
ficos, observándose posteriormente ondas T negativas en todas las derivaciones y alargamiento del intervalo 
QT. A pesar de esto, en la monitorización con telemetría no se observaron eventos arrítmicos. La función 
sistólica ventricular se normalizó en el seguimiento ecocardiográfico y por resonancia cardíaca antes del alta 
hospitalaria. Se realizó seguimiento en consultas externas de cardiología mostrando a los 6 meses ausencia de 
alteraciones en la ecocardiografía de control.

DISCUSIÓN 

El síndrome de Takotsubo o miocardiopatía de estrés, es una miocardiopatía de carácter reversible frecuente 
en mujeres postmenopáusicas y antecedentes de patología neurológica, psiquiátrica y/o oncológica. Se trata 
una respuesta exacerbada al estrés (generalmente hay un estresor psíquico o físico) con liberación masiva de 
catecolaminas, induciendo toxicidad miocárdica directa. Afecta de forma clásica a los segmentos apicales 
del ventrículo izquierdo​. Puede presentarse clinicamente con dolor torácico, cualquier alteración electrocar-
diográfica (incluida la elevación del ST) y segmentarismos en terriotorios apicales en la ecocardioscopia, 
imitando un Infarto con elevación de ST.
El diagnóstico de la miocardiopatía de estrés es de exclusión y requiere entre otros la recuperación de la fun-
ción ventricular. Por ello, en algunos casos, el cuadro puede ser sospechado pero hemos de actuar como si 
fuera un síndrome coronario agudo con elevación de ST, descartándose como en esta paciente la existencia 
de enfermedad coronaria obstructiva. En este caso además esta recuperación fue confirmada por resonancia 
magnética cardíaca, mostrando además edema miocárdico sin realce tardío (apoyando un origen no isquémi-
co).
La prolongación del intervalo QTc y la negativización de las ondas T en todas las derivaciones es un hallaz-
go frecuente en la evolución de este síndrome. Esto confiere al caso especial interés por el riesgo arrítmico 
derivado. Sin embargo, esta paciente no desarrolló eventos en la telemetría. Estas alteraciones suelen autoli-
mitarse en días.
Aunque clásicamente se ha considerado a la miocardiopatía de estrés como una entidad benigna, es funda-
mental reconocer su asociación con complicaciones como el shock cardiogénico y arritmias ventriculares, 
además de una elevada tasa de recurrencia. Identificar este síndrome permite optimizar el manejo de una pa-
tología potencialmente grave y de sus complicaciones. No obstante, debido a su presentación clínica similar 
al infarto agudo de miocardio y la gravedad inherente, el abordaje inicial debe orientarse en muchos casos 
como un síndrome coronario agudo.
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IMÁGENES

Figura 1: A la izquierda: Electrocardiograma a su llegada que muestra elevación del segmento ST en derivaciones anteriores sin 
descenso espcular en cara inferior. A la derecha: Electrocardiograma durante estancia en planta que muestra T negativas en todas 

las derivaciones así como alargamiento del segmento QTc.

Figura 2: Ventriculografía izquierda que muestra en sístole (derecha) acinesia de los segmentos apicales e hipercontractibilidad de 
las bases generando la imagen típica de “Trampa para pulpos”.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un paciente de 20 años que acude a nuestro servicio por una masa dolorosa latero-
cervical derecha de dos meses de evolución, sin síntomas sistémicos ni otorrinolaringológicos asociados. A 
la exploración, se palpa un conglomerado adenopático adherido a planos profundos en el área cervical III 
derecha, sin fluctuación ni signos inflamatorios evidentes. Tras la evaluación multidisciplinaria y los estudios 
complementarios, incluido un Quantiferón positivo, se confirmó el diagnóstico de linfadenitis tuberculosa. Se 
instauró un tratamiento antituberculoso de primera línea según las recomendaciones de la OMS, con rifampic-
ina, isoniazida, pirazinamida y etambutol. El paciente presentó una evolución favorable sin complicaciones, 
lo que subraya la importancia del abordaje precoz, el manejo multidisciplinario y el seguimiento riguroso en 
este tipo de casos.

ANAMNESIS

Paciente varón de 20 años, de origen africano, sin antecedentes patológicos ni quirúrgicos relevantes, y sin 
alergias medicamentosas conocidas. Vive con su familia y cursa un grado superior. No es fumador ni consumi-
dor de alcohol. En el ámbito familiar, padre, madre y hermanos están sanos. No refiere tratamiento habitual. 
Consulta por la aparición de una masa dolorosa en el área laterocervical derecha, que notó hace aproxima-
damente dos meses. No presenta odinofagia, disfagia, disnea ni síntomas constitucionales como fiebre, 



pérdida de peso o sudoración nocturna. Niega contacto reciente con pacientes con enfermedades respiratorias, 
prácticas sexuales de riesgo o contacto con animales.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A la exploración física, el paciente presenta buen estado geberal, bien hidratado, bien perfundido y eupneico. 
Auscultación cardíaca y pulmonar dentro de la normalidad. Se detecta una masa palpable en el área cervi-
cal III derecha, adherida a planos profundos, de consistencia firme pero no dura, sin fluctuación ni signos de 
inflamación cutánea. No se evidencian adenopatías adicionales ni hallazgos patológicos en la nasofaringe o 
cavidad oral. 
En la nasofibroscopia se observa medialización de la pared faríngea derecha. Resto de exploración otorrino-
laringológica y sistémica sin hallazgos relevantes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica sanguínea: Parámetros dentro de la normalidad, salvo VSG: 26 mm/h, (ligeramente elevada, 
probablemente debido a inflamación crónica o infección). Se detecta gammapatía policlonal, posiblemente 
reactiva a la infección o inflamación crónica.
- Serología infecciosa: Se descartaron infecciones virales y bacterianas que podrían haber mimetizado la pre-
sentación clínica, como VIH, hepatitis B y C, sífilis, Bartonella henselae, Brucella, Epstein-Barr y toxo-
plasmosis. La única serología positiva fue para Citomegalovirus IgG, lo que indica una infección pasada y 
no relacionada con el cuadro clínico actual.
- Radiografía de tórax: No se identificaron hallazgos patológicos en el tórax, lo que descarta la presencia de 
afectación pulmonar activa, aunque no excluye la posibilidad de tuberculosis extrapulmonar ganglionar.
- PAAF: El frotis muestra un fondo linfoide con linfocitos reactivos de tamaño variable, entre los que se 
observan células epitelioides y células gigantes multinucleadas que forman pequeños granulomas. No se iden-
tifica necrosis clara. La tinción de Ziehl-Neelsen es negativa para bacilos ácido-alcohol resistentes (BAAR). 
Aunque no se observa necrosis, no se puede descartar una etiología tuberculosa. No se observaron células 
tumorales. Diagnóstico: linfadenitis granulomatosa.
- Tomografía axial computarizada cervical con contraste evidenció múltiples adenopatías ocupantes de 
espacio en los planos grasos laterocervicales derechos (segmentos II, III, IV y V). La lesión más grande, en 
los segmentos II-III, mide 26,8 x 22,1 x 29 mm. Se observó colapso parcial de la vena yugular derecha 
y desplazamiento anterior de la glándula submandibular ipsilateral. No hay plano graso de separación 
con el músculo esternocleidomastoideo en varias localizaciones. Además, se describió engrosamiento de la 
mucosa de los senos paranasales, con quistes de retención y alteraciones estructurales en el cavum y las 
cuerdas vocales. También se observó una irregularidad ósea en el manubrio esternal, compatible con áreas 
líticas, y un micronódulo inespecífico en el ápex pulmonar izquierdo. (Imágenes 1 y 2).
- Anatomía patológica (BAG): Los cortes histológicos de la biopsia aspirativa mostraron necrosis ex-
tensa y granulomas compuestos por histiocitos epitelioides y células gigantes multinucleadas 
tipo Langerhans, rodeados por una corona linfoplasmocitaria. No se detectaron microorganismos patógenos 
mediante técnicas histoquímicas. Estos hallazgos son compatibles con linfadenitis granulomatosa necroti-
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zante, característica de infecciones crónicas, siendo la tuberculosis una de las principales sospechas diagnós-
ticas.
- Quantiferón-TB Gold: Positivo, lo que sugiere infección latente por Mycobacterium tuberculosis. Esto 
refuerza el diagnóstico de tuberculosis extrapulmonar en el contexto de las adenopatías cervicales y los ha-
llazgos histopatológicos.

DIAGNÓSTICOS

Linfadenitis granulomatosa necrotizante tratamiento
Siguiendo las guías internacionales de tratamiento para tuberculosis ganglionar, se estableció un régi-
men farmacológico antituberculoso de primera línea:

- Combinación de rifampicina 150 mg, isoniazida 75 mg, pirazinamida 400 mg y etambutol 275 mg: 5 
comprimidos diarios, 30 minutos antes del desayuno durante los 2 primeros meses.
- Combinación de rifampicina 300 mg e isoniazida 150 mg: 2 comprimidos diarios, 30 minutos antes del 
desayuno durante los 4 meses siguientes.
- Para prevenir la neuropatía inducida por isoniazida, se utilizó piridoxina (vitamina B6) 300 mg: 1 com-
primido semanal durante 4 meses.

Este régimen aseguró la correcta cobertura del tratamiento antituberculoso y la prevención de efectos se-
cundarios asociados a la isoniazida.

EVOLUCIÓN

El paciente mostró una evolución clínica favorable tras el inicio del tratamiento, con reducción progresiva del 
tamaño de la masa cervical y desaparición completa del dolor. No se reportaron efectos adversos relevantes 
relacionados con la medicación. En las revisiones de seguimiento, la regresión del conglomerado adenopático 
fue evidente en los controles clínicos y radiológicos. La adherencia al tratamiento fue excelente, lo que per-
mitió evitar complicaciones como la aparición de fístulas o la progresión de la enfermedad.

DISCUSIÓN

La linfadenitis tuberculosa, forma de tuberculosis extrapulmonar, puede presentar un reto diagnóstico debido 
a la similitud de los síntomas con otras patologías, como neoplasias o infecciones bacterianas inespecíficas 
(1,2). En este caso, la evaluación inicial planteó la sospecha de un quiste branquial, lo que refleja la dificultad 
de diagnóstico diferencial en masas cervicales (2). El uso del Quantiferón, junto con los hallazgos anatomopa-
tológicos, fue clave para confirmar el diagnóstico de tuberculosis ganglionar. El tratamiento estándar para la 
tuberculosis ganglionar consiste en un régimen de cuatro fármacos (rifampicina, isoniazida, pirazinamida y 
etambutol) durante seis meses, lo que garantiza un alto porcentaje de éxito cuando se administra correctamente 
(3). En este contexto, es esencial un seguimiento riguroso, tanto para asegurar la adherencia al tratamiento 
como para prevenir recaídas o el desarrollo de resistencias (4).
Este caso subraya la importancia de un abordaje multidisciplinario para el diagnóstico y tratamiento adecuado 

El gigante dormido: cómo una masa cervical terminó siendo un caso de tuberculosis ganglionar

294



de la linfadenitis tuberculosa, evitando complicaciones y garantizando una recuperación completa. La tuber-
culosis sigue siendo una enfermedad prevalente a nivel mundial, y su presentación extrapulmonar requiere un 
alto índice de sospecha y un manejo clínico adecuado (1).
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IMÁGENES

	           
Imagen 1: Tomografía axial computarizada cervical con contraste, evidenció múltiples adenopatías ocupantes de 

espacio en los planos grasos laterocervicales derechos
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Imagen 2: Tomografía axial computarizada cervical con contraste, evidenció múltiples adenopatías ocupantes de 
espacio en los planos grasos laterocervicales derechos
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RESUMEN / ABSTRACT

Anamnesis. Paciente de 3 años acude a urgencias de Otorrinolaringología por lesión úlcero-necrótica retroau-
ricular izquierda de dos semanas de evolución y adenopatías laterocervicales bilaterales. 
Exploración. Se observa lesión ulcerada en región retroauricular izquierda de bordes irregulares y lecho ne-
crótico. En la palpación cervical se evidencian adenopatías de características inflamatorias, de pequeño tama-
ño y no adheridas a planos profundos. La paciente muestra signos de ansiedad durante la exploración, pero no 
se aprecian otros hallazgos significativos.
Pruebas complementarias. La analítica revela alteraciones leves en la función inmunitaria. La ecografía cer-
vical muestra adenopatías bilaterales, sin signos de abscesificación o infecciones activas. Ante la sospecha de 
una inmunodeficiencia, se decide derivación al Hospital La Paz para un estudio más exhaustivo.
Diagnóstico. Se establece el diagnóstico de Síndrome de Munchausen por poderes tras una evaluación multi-
disciplinar. Se identificaron patrones de presentación de síntomas inconsistentes y un comportamiento preocu-
pante en la madre, quien simulaba o provocaba enfermedades en la niña.
Tratamiento. Centrado en la protección de la paciente, con intervención psicosocial para abordar la dinámica 
familiar. Se establece contacto con servicios sociales y se elabora un plan de seguimiento para la niña, garan-
tizando su bienestar.
Evolución. Se observa una mejora en el estado de la paciente. La madre es objeto de intervención psicológica.
Discusión. Este caso ilustra la complejidad del Síndrome de Munchausen por poderes, que requiere un en-
foque multidisciplinar para su diagnóstico y manejo y puede ser identificado en cualquier ámbito sanitario. 
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ANAMNESIS 

Paciente de 3 años acude a urgencias de Otorrinolaringología por lesión ulcerada sangrante y dolorosa a la 
palpación en región retroauricular izquierda de aproximadamente dos semanas de evolución. 
La madre refiere fiebre episódica acompañada de irritabilidad, llanto y dificultad para conciliar el sueño debi-
do al dolor. 
Supuestamente la lesión retroauricular habría sido tratada con diversas pomadas y antibióticos tópicos que no 
especifica, sin mejoría aparente. 
En cuanto a los antecedentes médicos comentados por la madre, aparecen otitis, problemas gastrointestinales 
y erupciones en la piel, los cuales han requerido atención médica frecuente. Embarazo normal, parto a término 
y sin complicaciones. 
Desarrollo psicomotor dentro de lo esperado para su edad. Esquema de vacunación completo de acuerdo a su 
edad. No presenta alergias medicamentosas. Padre desconocido.

EXPLORACIÓN FÍSICA

- General: consciente, orientada, aunque poco colaboradora. Palidez cutánea, con ojeras marcadas. Presenta 
algunas zonas de sequedad cutánea visibles, especialmente en las extremidades y el rostro. Se encuentra in-
quieta, temblorosa y con un llanto suave a la aproximación.

- Cabeza y cuello: lesión ulcerada en región retroauricular izquierda de bordes eritematosos e irregulares con 
exudado sanguinolento, dolorosa al tacto. Además, presenta adenopatías laterocervicales bilaterales, elásticas, 
móviles, no adheridas a planos profundos y subcentimétricas. 

- Otológica: conducto auditivo externo normal, membranas timpánicas íntegras con focos de esclerosis en 
cuadrantes anteroinferiores, relieves y coloración normales.

- Resto de exploración cardiorrespiratoria, abdominal y neurológica: sin alteraciones.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Constantes: normales.
- Analítica: leucopenia leve 4200/mm³, hemoglobina 11,2 g/dL, plaquetas 310000/mm³, VSG 20 mm/h, PCR 
1,5 mg/dL, neutrófilos 1500/mm³, linfocitos 2000/mm³, plaquetas 310000/mm³, parámetros de coagulación 
dentro de la normalidad, inmunoglobulinas séricas en el límite bajo de la normalidad.
- Cultivo de la lesión: crecimiento esporádico de Staphylococcus epidermidis.
- Ecografía cervical: lesión cutánea retroauricular izquierda con características de úlcera superficial. No se 
aprecian signos ecográficos de colecciones líquidas o abscesos subyacentes. Se identifican adenopatías bila-
terales a nivel de las cadenas laterocervicales, que muestran un tamaño moderadamente aumentado (inferior 
a 1.5 cm en su mayor dimensión), de características hipoecoicas, sin evidencia de necrosis central ni cam-
bios significativos en la ecogenicidad que sugieran un proceso infeccioso agudo. 

No se aprecian alteraciones óseas en la región mastoidea o en los huesos temporales.
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DIAGNÓSTICOS

Dada la existencia de un episodio de ingreso previo secundario a virus de Epstein Barr con clínica de epider-
mólisis en dorso de mano y ante sospecha de inmunodeficiencia, se deriva al Hospital Universitario La Paz. Se 
consideró la posibilidad de una inmunodeficiencia humoral que explicara la lenta cicatrización y recurrencia 
de las lesiones. Sin embargo, surgieron nuevas complicaciones: la paciente desarrolló eritema en ambos ojos 
y una úlcera corneal en el ojo derecho. Estos hallazgos, sumados a la evolución desfavorable de las heridas sin 
una causa fisiológica aparente, llevaron al equipo a plantearse la posibilidad de un síndrome de Munchausen 
por poderes.

TRATAMIENTO 

Las curas de la úlcera retroauricular se realizaron con una pomada regeneradora de blastoestimulina y la co-
locación de un apósito de captación bacteriana. 
Por otra parte, se inició una valoración judicial para determinar las circunstancias del caso y evaluar la se-
guridad de la menor en su entorno familiar. Se descubrió que la madre era la causante de las lesiones de la 
paciente, las cuales las realizaba con ácido. La custodia fue retirada a la madre y transferida a familiares bajo 
la supervisión de servicios sociales. 
Fue esencial la colaboración entre pediatría, psiquiatría infantil, psicología y trabajo social para una eva-
luación completa de la dinámica familiar y el establecimiento de un plan de intervención seguro. La madre 
requirió tratamiento psicológico y se identificaron las causas subyacentes de su necesidad de atención a través 
de la enfermedad de la hija.

EVOLUCIÓN

Tras estas medidas, se observó una mejora significativa y sostenida en la evolución de las heridas y demás le-
siones, con una cicatrización progresiva sin complicaciones. La progresión favorable en ausencia de la madre 
y sin cambios en el tratamiento sugiere que los factores desencadenantes de las lesiones estaban relacionados 
con su entorno previo de cuidado, apoyando así la hipótesis diagnóstica de síndrome de Munchausen por po-
deres. 

DISCUSIÓN 

El síndrome de Munchausen por poderes es una forma de maltrato infantil de difícil diagnóstico y con im-
portantes repercusiones sobre el paciente. Se trata de un trastorno que, asociado a engaño, se caracteriza por 
falsificación de signos o síntomas físicos o psicológicos, inducción de lesión o enfermedad en otro. Este des-
orden mental se aprecia típicamente en personas adultas que están al cuidado de otras dependientes de ellas, 
generalmente indefensas. 
Dado su carácter inespecífico, esta entidad debe considerarse en el diagnóstico diferencial de cuadros clínicos 
inexplicables que presentan una evolución tórpida a pesar de un tratamiento adecuado. Existen datos limitados 



sobre la incidencia y prevalencia de este síndrome, en parte debido a que la mayoría de los casos diagnostica-
dos son los más graves (1). Además, no existe una presentación clínica única; la historia proporcionada por el 
cuidador suele ser el punto de partida y frecuentemente los síntomas del paciente no responden al tratamiento 
como sería esperable (2). La característica principal de la evolución es una historia incongruente, en la que el 
paciente suele estar sujeto a numerosas consultas médicas y procedimientos innecesarios. Asimismo, la sepa-
ración del cuidador suele mostrar una mejoría espontánea de los síntomas, lo cual representa un indicio clave 
en el diagnóstico (3).
Este caso evidencia cómo un enfoque multidisciplinar permite no solo un diagnóstico más preciso, sino tam-
bién la implementación de un plan de intervención y seguimiento integral que atienda las necesidades tanto 
médicas como psicosociales del paciente (4).
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IMÁGENES

Imagen 1: Lesión retroauricular de la paciente de 3 años. Los autores declaran haber obtenido 
las imágenes con el permiso de los pacientes o tutores legales.
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 94 años de edad, con comorbilidades y patología urológica, acude a urgencias por un cuadro de 
imposibilidad para orinar de tres días de evolución, acompañado de molestias urinarias inespecíficas. En la 
exploración física se palpa globo vesical sin otros hallazgos relevantes.
Tras el diagnóstico de Retención Aguda de Orina, y tras el sondaje urinario, se realiza sistemático de orina 
evidenciando leucocituria +++ (500 leucocitos/μL) y hematuria ++ (60 eritrocitos/μL), con un sedimento uri-
nario patológico (20-50 leucocitos por campo y abundantes bacterias). 
Se estableció el diagnostico secundario de infección urinaria y se procedió al alta con una antibioticoterapia 
empírica de Fosfomicina 500 mg, 1 cápsula cada 8 horas por 7 días. Tras los resultados microbiológicos donde 
se evidenció la presencia de Aerococcus sanguinicola, y después de conocer los resultados del antibiograma 
donde se observó resistencia a Fosfomicina, se procedió al cambio de antibiótico por Cefuroxima 500 mg, 1 
cápsula cada 12 horas por 7 días. Obteniéndose una evolución favorable.
Aerococcus sanguinicola como causa de infección urinaria en pacientes añosos con comorbilidades es una 
presentación muy infrecuente que gracias a la espectrometría de masas empieza a cobrar relevancia ya que se 
empieza a detectar con más frecuencia, surgiendo como patógeno emergente que podría conducir a un des-
enlace devastador por la posibilidad de bacteriemia. Además, cobra mayor importancia aún ya que presenta 
mayores resistencias que las otras especies de su género por lo que su diagnóstico correcto y el antibiograma 
son fundamentales para implantar la antibioticoterapia adecuada.



ANAMNESIS 

Paciente masculino de 94 años de edad, con antecedentes de hipertensión arterial, diabetes mellitus tipo 2, 
asma bronquial, resección transuretral de próstata por hiperplasia benigna, incontinencia urinaria e institucio-
nalizado. Acude, derivado de residencia, al servicio de urgencias del Hospital Universitario Rio Hortega por 
un cuadro de imposibilidad para orinar de tres días de evolución, acompañado de molestias urinarias inespe-
cíficas.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Constantes normales. Regular estado general, consciente y orientado, afebril, normohidratado y normocolo-
reado. Auscultación cardiopulmonar sin hallazgos patológicos. Abdomen: Blando, depresible, no doloroso a 
la palpación, se palpa globo vesical, no signos de irritación peritoneal. Sin otros hallazgos clínicos relevantes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analítica de sangre: Hemograma, bioquímica y coagulación sin hallazgos significativos.
El análisis sistemático de orina de urgencias evidenció leucocituria +++ (500 leucocitos/μL) y hematuria ++ 
(60 eritrocitos/μL), en el sedimento urinario se observaron abundantes bacterias con 20-50 leucocitos por 
campo.
El urocultivo se realizó en agar sangre (Columbia + 5% sangre de cordero) y en agar cromogénico (UriSe-
lect4) incubándose en una atmósfera aerobia a 37ºC por 18 horas. El primero fue positivo con un crecimiento 
de >100 000 UFC/ml de colonias alfa-hemolíticas diminutas y puntiformes (imagen 1), mientras que en el 
segundo no se demostró crecimiento de colonias. Se recurrió a la espectrometría de masas que dio a conocer 
la presencia definitiva de Aerococcus sanguinicola (A. sanguinicola).
El estudio de sensibilidad antibiótica se realizó según las normas del Comité Europeo de Evaluación de la 
Sensibilidad Antimicrobiana (EUCAST), para el antibiograma manual se utilizaron tiras de antibiograma (E-
TEST) donde se demostró sensibilidad a Penicilina G, Ampicilina, Cefotaxima, Vancomicina, Meropenem, 
Linezolid, y resistencia a Gentamicina. También se usaron discos de antibiograma donde se observó sensibili-
dad a Nitrofurantoina, Rifampicina, y resistencia a Ciprofloxacino y Fosfomicina (imagen 2).

DIAGNÓSTICOS

Retención Aguda de Orina e infección del Tracto Urinario (ITU).

TRATAMIENTO 

Ante el diagnóstico de Retención Aguda de Orina se procedió al sondaje urinario con sonda de 8 mm por 
estrechez de meato urinario, extrayéndose orina clara que se utilizó para el análisis sistemático de orina. 
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Posteriormente, ante el diagnóstico de ITU se estableció un tratamiento antibiótico ambulatorio empírico con 
Fosfomicina 500 mg, 1 cápsula cada 8 horas por 1 semana. 
Después de conocer el resultado del urocultivo y el antibiograma, se cambió a un tratamiento antibiótico diri-
gido con Cefuroxima 500 mg, 1 cápsula cada 12 horas por 7 días.

EVOLUCIÓN

El paciente tuvo una evolución favorable en el servicio de urgencias y se procedió al alta con las indicaciones 
de retirada del sondaje vesical a las 72 horas y seguimiento por su médico de atención primaria pendiente de 
los estudios de microbiología. 
No hubo buena evolución con la antibioticoterapia empírica pero sí con el tratamiento antibiótico dirigido.

DISCUSIÓN 

La ITU causada por A. sanguinicola es una presentación infrecuente con posibles consecuencias devastadoras, 
se expresa en ancianos con factores de riesgo y/o patología urinaria (como las que presenta nuestro paciente). 
Si no es tratado puede dar lugar a una bacteriemia y/o endocarditis infecciosa (1). 
La incidencia del género Aerococcus spp. como causa de ITU está subestimada, su baja prevalencia (0,3 – 
0,8%) se encuentra tergiversada por las pruebas morfológicas y bioquímicas del pasado que lo confundían con 
un contaminante. 
Son cocos grampositivos agrupados en racimos, anaerobios facultativos (muy parecidos a los Staphylococ-
cus), catalasa negativo (como los Enterococcus y Streptococcus), y alfa-hemolíticos (similar a los Streptococ-
cus del grupo viridans en los cultivos en agar sangre). Al ser identificado erróneamente como un contaminante 
habitual en los urocultivos era descartado y desechado, sin embrago Aerococcus ssp. es un potencial causante 
de ITU (2, 3). 
El MALDI-TOF (Matrix-Assisted Laser Desorption/Ionization – Time of Flight Mass Spectrometry) supuso 
un antes y un después en el diagnóstico de microorganismos difíciles de identificar mediante pruebas con-
vencionales. Esto hace que Aerococcus ssp. pase de poco frecuente a ser un patógeno emergente (4). Aunque 
Aerococcus urinae es la especie de este género que más se relaciona con ITU, A. sanguinicola es aún más 
raro y más peligroso respecto a su sensibilidad antibiótica ya que puede presentar mayores resistencias que A. 
urinae (5). 
En nuestro caso, A. sanguinicola presentó sensibilidad a Betalactámicos, Vancomicina, Linezolid, Rifampi-
cina, y resistencia a Gentamicina, Ciprofloxacino y Fosfomicina. Este último dato fue crucial ya que nuestro 
paciente recibió antibioticoterapia empírica con Fosfomicina al cual no tuvo buena evolución. Una vez co-
nocido el antibiograma se inicia antibioticoterapia dirigida con Cefuroxima con éxito en el tratamiento. Se 
concluye que Aerococcus spp. es un patógeno emergente causante de ITU en ancianos con factores de riesgo 
con posibles resultados fatídicos. 
Es de gran importancia diagnosticarlo y tratarlo en su debido momento. En el servicio de microbiología de 
nuestro hospital en una revisión de los últimos dos años, A. sanguinicola presenta con mucha frecuencia re-
sistencias a Ciprofloxacino, Gentamicina y Fosfomicina, lo que estimula a realizar futuros estudios no solo en 
nuestro laboratorio sino en otros servicios de microbiología de otros hospitales.
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IMÁGENES

Imagen 1: A. sanguinicola, colonias alfa-hemolíticas aisladas en placa de agar sangre.
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Imagen 2: Resultados del antibiograma para A. sanguinicola según normas del EUCAST.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente varón de 60 años de edad con antecedentes personales de hipertensión arterial, dislipemia y múltiples 
episodios de uveítis anterior aguda, que inicia seguimiento en Neumología dentro del programa postocupacio-
nal de exposición al asbesto, donde es diagnosticado de sarcoidosis pulmonar. 
Es derivado a Reumatología para valorar enfermedad sistémica. Se inicia estudio dirigido para descartar afec-
tación cardíaca con ecocardiograma transtorácico, encontrándose hipertrofia ventricular concéntrica y función 
sistólica dentro de la normalidad sin datos de arritmia. A continuación, se realiza resonancia magnética car-
díaca (RMC), donde se observan zonas de hiperrealces tardíos con granuloma no necrotizante, compatibles 
con afectación cardíaca. Por último, se completa el estudio con PET/TC 18F-FDG que apoya el diagnóstico 
de sarcoidosis cardíaca, además de confirmar enfermedad sistémica ganglionar supra e infradiafragmática.  
El diagnóstico permitió instaurar tratamiento específico con inmunosupresores (prednisona y metotrexate) y 
otros tratamientos para prevenir complicaciones cardíacas.
La presentación clínica de la sarcoidosis varía desde ser un hallazgo incidental hasta presentarse como insufi-
ciencia cardíaca, arritmias o muerte súbita. 
Su diagnóstico puede ser difícil de establecer, a consecuencia de ser un cuadro clínico poco reconocido en el 
ambiente clínico. Ésta suele ocurrir como manifestación de una sarcoidosis sistémica, aunque existen algunos 
casos de enfermedad cardíaca aislada (1).
En nuestro caso, el PET/TC 18F-FDG apoyó el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca, además de evaluar la 
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enfermedad sistémica extracardíaca y el grado de inflamación. Esta técnica no solo tiene un gran valor en el 
diagnóstico, sino también durante el seguimiento de la enfermedad para evaluar la respuesta al tratamiento. 

ANAMNESIS 

Paciente varón de 60 años de edad con antecedentes personales de hipertensión arterial, dislipemia y múltiples 
episodios de uveítis anterior aguda valorados en el servicio de Urgencias. 
Tras una larga exposición laboral al asbesto durante 25 años y episodios recurrentes de uveítis, es derivado 
a consultas de Neumología para valoración dentro del programa postocupacional. Se realiza un TC tóracico 
donde se observan adenopatías mediastínicas. Dichas adenopatías son finalmente biopsiadas mediante eco-
broncoscopia (EBUS), demostrando la presencia de granulomas no necrotizantes de tipo sarcoideo. 
Con el diagnóstico de sarcoidosis pulmonar es derivado al servicio de Reumatología, donde se inicia estudio 
dirigido para descartar afectación sistémica.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente consciente, orientado, colaborador, normocoloreado, normoperfundido, normohidratado, eupneico, 
afebril con buen estado general. Ruidos cardiacos rítmicos a 76 latidos por minuto sin soplos audibles. Mur-
mullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos. Ausencia de edemas o signos de trombosis venosa en 
extremidades.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

•	 Estudios de laboratorio: Hemograma normal. Bioquímica: perfil hepático (GOT, GPT, FA) y lipídico 
normales. Proteínas en suero: enzima convertidora de angiotensina (ECA) disminuido a < 12 UI/L. 
Calcio de orina de 24 horas disminuido a 0.4 mg/dL. Anticuerpos antinucleares (ANA) negativos. Ve-
locidad de sedimentación globular (VSG) normal.

•	 Biopsia de ganglio por EBUS: celularidad representativa de ganglio linfático donde se observa la pre-
sencia de granulomas no necrotizantes de tamaño pequeño constituidos por células epitelioides de tipo 
sarcoideo.

•	 Electrocardiograma (ECG): ritmo sinusal a 70 latidos por minuto, PR a 180ms, QRS estrecho con eje 
de 30º, T negativa en V1 y DIII, sin otras alteraciones del ST-T. QTc normal.

•	 Ecocardiograma transtorácico: Ritmo sinusal. Hipertrofia moderada con máximo espesor de 13 mm 
en septo basal y medio. Función sistólica global en el límite bajo de la normalidad (FEVI biplano auto 
53%, con SGL disminuido -16.3%). Sin anomalías de la contractilidad segmentaria. 

•	 Resonancia Magnética Cardíaca (RMC): aumento de la señal miocárdica lateral/posterior compatible 
con edema miocárdico. Realce tardío lateral medio (rodeando un foco no realzado compatible con 
granuloma). Realce tardío de gadolinio en unión anterior basal y media de ambos ventrículos, que se 
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introduce en el septo anterior basal y en la unión inferior basal y media de ambos ventrículos, compa-
tible con afectación cardíaca tipo sarcoidea en fase inflamatoria actual.

•	 Tomografía de emisión de positrones con fluorodesoxiglucosa-F18 (PET/TC 18F-FDG): leve-mode-
rado incremento metabólico de carácter parcheado en la unión anterior de ambos ventrículos, que se 
introduce en septo anterior (SUVmax 5.11), así como otro foco de similar actividad metabólica en la 
unión inferior de ambos ventrículos (SUVmax 5.91), coincidentes con las zonas de hiperrealce des-
critas en RM, siendo compatibles con proceso inflamatorio activo tipo sarcoidosis cardíaca. Además, 
se observa enfermedad inflamatoria activa tipo granulomatosa ganglionar supra e infradiafragmática.

DIAGNÓSTICOS

Sarcoidosis con afectación sistémica. y uveítis intermedia/panuveítis de ojo derecho.

TRATAMIENTO 

- Tratamiento principal (inmunosupresores): 
Metotrexato 15 mg por vía subcutánea en pauta semanal.
Prednisona 10 mg al día durante la primera semana continuando con pauta de 5 mg: 
1+1/2 (7,5 mg) durante 15 días y luego 1 comprimido hasta revisión.
- Otros (protección ósea y gástrica, y control de comorbilidades): 
Ácido fólico 5 mg en pauta semanal.
Carbonato cálcico 1250 – Colecalciferol 1000 UI al día.
Ácido risendrónico 75 mg/2 comprimidos mensuales.
Omeprazol 20 mg en pauta de 1 comprimido al día.
Dapagliflozina 10 mg en pauta de 1 comprimido con el desayuno.
Bisoprolol 2.5 mg en pauta de 1 comprimido con el desayuno.

EVOLUCIÓN

Tras ser valorado en Reumatología, se solicita un ecocardiograma transtorácico obteniéndose datos de hipertrofia 
ventricular moderada concéntrica y función sistólica en el límite bajo de la normalidad, sin datos de arritmia. Da-
dos los hallazgos en ecocardiograma, se pautan bisoprolol y dapagliflozina. Además, se inicia bolo de corticoides 
con pauta de metilprednisolona. 
Se realizan pruebas de imagen dirigidas a evaluar datos de inflamación activa. En la resonancia magnética cardíaca 
(RMC) se observan zonas de hiperrealces tardíos en unión anterior e inferiores de ambos ventrículos con granu-
loma no necrotizante, compatibles con afectación cardíaca. A continuación, se realiza una tomografía de emisión 
de positrones con fluorodesoxiglucosa-F18 (PET/TC 18F-FDG), objetivándose a nivel cardíaco zonas con leve-
moderado incremento metabólico de carácter parcheado, coincidentes con las zonas de hiperrealce descritas en 
RMC, lo cual apoya el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca. Además, confirma enfermedad sistémica ganglionar 
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supra e infradiafragmática. Tras estos resultados, el paciente es valorado nuevamente en Reumatología, donde se 
ajusta tratamiento iniciando pauta de metotrexato semanal y pauta descendente de prednisona. Además, se pauta 
tratamiento secundario para protección ósea (ácido fólico, ácido risendrónico, carbonato cálcico–colecalciferol), 
gástrica (omeprazol) y para control de comorbilidades (dapagliflozina y bisoprolol).

DISCUSIÓN 

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria definida por la presencia de inflamación granulomatosa en los 
órganos afectados. En individuos con un curso de enfermedad crónica, la inflamación persistente puede dar 
como resultado destrucción tisular con subsecuente fibrosis y cicatrización (1). 
Si bien la afectación pulmonar es el órgano más comúnmente afectado, el compromiso cardíaco se asocia 
significativamente con morbilidad y mortalidad. Su presentación clínica varía desde ser un hallazgo incidental 
hasta presentarse como insuficiencia cardíaca, arritmias o muerte súbita. Se ha reportado que clínicamen-
te puede manifestarse entre el 2-5% de pacientes con sarcoidosis activa. Sin embargo, mediante la evalua-
ción sistemática de pacientes con sarcoidosis crónica basada en imágenes de resonancia magnética cardíaca 
(RMC), así como datos de autopsias, sugieren una prevalencia mucho mayor de compromiso cardíaco, con 
una incidencia de hasta 25-80% (1,2).
La introducción del PET/TC 18F-FDG en el algoritmo diagnóstico de la sarcoidosis cardíaca ha mejorado de 
manera significativa su detección, siendo incluso capaz de detectarla en fases precoces de la enfermedad (2). 
Asimismo, el PET/TC 18F-FDG es considerado actualmente la técnica más sensible para evaluar el grado de 
inflamación activa y monitorizar la respuesta al tratamiento (3,4).
En nuestro caso, el PET/TC 18F-FDG apoyó el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca, además de mejorar la 
valoración de la extensión sistémica extracardíaca de la enfermedad y caracterizar el grado de inflamación. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Eje largo horizontal. A) RMC (T2): realce tardío en unión anterior basal y media de ambos ventrículos que se intro-
duce en el septo. B) PET/TC 18F-FDG: leve-moderado incremento metabólico parcheado coincidente con las zonas de hiperrealce 

de la RMC. Hallazgos compatibles con sarcoidosis cardíaca en fase inflamatoria activa. 

Imagen 2: A) PET. Proyección de Intensidad Máxima (MIP): adenopatías hipermetabólicas supra e infradiafragmáticas. 
B) Biopsia de un ganglio mediastínico: granuloma no necrotizante de tipo sarcoideo. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una mujer de 78 años, no fumadora, derivada desde Atención Primaria a consultas 
externas de Neumología por cuadros de neumonía recidivantes. La exploración física de la paciente es anodi-
na y tras la realización de múltiples pruebas complementarias, se objetiva en el TAC de tórax una afectación 
pulmonar bilateral con imágenes nodulares y focos de consolidación. Se realiza una biopsia quirúrgica por 
videotoracoscopia diagnosticando a la paciente de hiperplasia idiopática focal de células neuroendocrinas, una 
entidad extremadamente infrecuente y de carácter premaligno. 
La hiperplasia idiopática focal de células neuroendocrinas se caracteriza por una proliferación de las células 
neuroendocrinas pulmonares, sin un proceso orgánico subyacente que lo justifique. Su presentación clínica 
suele iniciarse con tos crónica, disnea de esfuerzo y sibilancias y, frecuentemente, asocia un patrón espiromé-
trico obstructivo. 
No es de extrañar, por tanto, que con frecuencia sea confundida con otras enfermedades respiratorias más 
prevalentes como son el asma o la enfermedad pulmonar obstructiva crónica. Consideramos fundamental el 
conocimiento de esta patología para poder sospecharla, ya que se considera que la evolución natural de la 
enfermedad es hacia la invasión de la membrana basal hasta formar un tumor carcinoide. 
En el caso de nuestra paciente, tras el diagnóstico, se inició tratamiento con análogos de la somatostatina, 
obteniendo buena respuesta clínica y radiológica. Además se lleva a cabo un seguimiento con controles radio-
lógicos periódicos.
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ANAMNESIS 

Mujer de 78 años de edad, sin alergias a medicamentos conocidas, no fumadora, con antecedentes de: hipo-
tiroidismo secundario a tiroidectomía total por carcinoma medular de tiroides en 2017, neuralgia de Arnold 
y hernia de hiato. Es derivada desde Atención Primaria a consultas externas de Neumología por cuadros de 
neumonía recidivantes desde hace 6 años, migratorias y multifocales, con síndrome clínico respiratorio aso-
ciado (habitualmente apiréticas), que han precisado hospitalización en una ocasión y que han mejorado con 
tratamiento antibiótico vía oral y corticoides inhalados. Revisando el historial de pruebas radiológicas de la 
paciente, en las radiografías de tórax y las tomografías computarizadas realizadas hasta el momento destacan 
opacidades pulmonares multifocales migratorias en distintas localizaciones.
Se inicia estudio de la paciente planteando diagnóstico diferencial entre: neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC) recidivante, neumonía eosinofílica crónica (NEC) y neumonía organizada criptogenética (NOC).

EXPLORACIÓN FÍSICA

Consciente, orientada, eupneica en reposo, saturación basal de Oxígeno 97%
Auscultación cardiaca: rítmica, sin soplos.
Auscultación pulmonar: Sibilancias espiratorias hasta campos medios.
Abdomen blando y depresible, no doloroso a la palpación, sin signos de peritonismo.
Miembros inferiores: sin edemas, sin signos de trombosis venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica de sangre: hematimetría y bioquímica sin alteraciones relevantes. Prueba inmunoglobulina e: 
21.1Ku/l. 
- Autoinmunidad: negativo para ana, ama, asma, anti lkm y anti cpg. 
- Inmunoquímica: inmunoglobulinas y subclases igg con valores dentro de la normalidad.
- Tac torácico: tractos fibrocicatriciales en ambos ápex. Imágenes nodulares en “árbol en brote”, de afectación 
más llamativa en lóbulo superior derecho y ambos lóbulos inferiores en relación a afectación de la pequeña 
vía aérea, existiendo un pequeño foco de consolidación en el segmento anterior del lóbulo superior derecho. 
También se visualizan algunas bronquiectasias cilíndricas en lóbulo superior derecho y ambas bases. No se 
visualizan adenopatías axilares, hiliomediastínicas en rango patológico. Hernia hiatal por deslizamiento. 
- Espirometría: fvc 2.21L (119%), fev1 1.59L (107%), fev1/fvc 71%.
- Pletismografía: tlc 4.17L (97%), rv 2.08L (103%)
- Difusión de co: 5.85Mmol/(min*kpa) (98%), kco 1.5485Mmol/(min*kpa*l) (112%)
- Broncoscopia flexible: vía aérea superior dentro de la normalidad. Árboles bronquiales derecho e izquierdo 
sin alteraciones endoscópicas reseñables hasta límite de visión. Se realiza lavado broncoalveolar en segmento 
medial de lóbulo medio. 
- Lavado broncoalveolar: citología negativa para células tumorales. Abundantes colonias de gérmenes. Re-
cuento celular: 70% macrófagos, 20% linfocitos, 10% neutrófilos. No se observan siderófagos. 
- Biopsia pulmonar por videotoracoscopia (lóbulo superior izquierdo y lóbulo inferior izquierdo): hiperplasia 
idiopática focal de células neuroendocrinas. Tumorlet de 1mm.

312



Neumonías de repetición: nac, nec, noc…¿o nada de lo anterior?

DIAGNÓSTICOS

Hiperplasia idiopática pulmonar difusa de células neuroendocrinas asociada a tumorlets pulmonares.

TRATAMIENTO 

Lanreotida 120mg 1 inyección subcutánea mensual

EVOLUCIÓN

Tras seis meses desde el inicio del tratamiento con Lanreotida, la paciente se mantiene estable clínicamente, 
con disnea grado 1 en la escala modificada de Medical Reserch Council (Mmrc), y no ha padecido nuevas 
agudizaciones respiratorias con necesidad de tratamiento antibiótico ni ha tenido ningún ingreso hospitalario 
por dicho motivo. Se realiza un control radiológico mediante TC de tórax en el que se objetiva ausencia de 
nuevas consolidaciones y nódulos pulmonares, persistiendo las bronquiectasias y la imagen en árbol en brote 
ya conocidas. No ha sufrido reacciones adversas destacables derivadas del tratamiento y refiere mejoría sub-
jetiva importante, por lo que se decide mantener el mismo. 

DISCUSIÓN 

Las células neuroendocrinas pulmonares se distribuyen por los bronquios, bronquiolos terminales y conductos 
alveolares de los pulmones de los adultos sanos, sin que su función sea claramente conocida. Se ha sugerido 
en la literatura que contribuyen a la detección de la hipoxemia, inmunomodulación y regeneración de las cé-
lulas epiteliales pulmonares. (1) La hiperplasia difusa idiopática de células neuroendocrinas es una entidad 
extremadamente infrecuente, que se caracteriza por una proliferación de estas, sin un proceso primario que lo 
justifique. (2) Se localiza en el epitelio bronquial, superficial a la membrana basal, y es considerada precursora 
del tumor carcinoide. (1) Epidemiológicamente suele afectar a mujeres no fumadoras en la sexta década de 
la vida y su presentación clínica característica es: tos crónica no productiva, disnea de esfuerzo y sibilancias. 
(2) Dada la similitud en la sintomatología, con frecuencia se confunde con patologías como el asma o la 
enfermedad pulmonar obstructiva crónica, lo que produce un retraso en el diagnóstico. Espirométricamente 
es frecuente encontrar un patrón obstructivo.   En cuanto a la radiología típica, se suele presentar en forma 
de múltiples nódulos pulmonares, sin embargo, el diagnóstico definitivo es siempre histológico mediante la 
obtención de una biopsia quirúrgica. (1,3) Microscópicamente se identifica una proliferación intramucosa de 
células neuroendocrinas pulmonares (con citoplasma eosinofílico y núcleo redondo con cromatina en “sal y 
pimienta”), que forman monocapas o pequeños grupos, y que pueden sobresalir hacia la luz bronquial pero no 
cruzan la lámina basal de la mucosa. Suelen ser positivas las tinciones con marcadores neuroendocrinos como 
cromogranina A, sinaptofisina y CD56. (4) La hiperplasia difusa idiopática de células neuroendocrinas a me-
nudo se asocia a “tumorlets”, que son nódulos de menos de 5 milímetros de la misma estirpe celular, pero que 
en este caso sobrepasan la membrana basal. (1) Hasta el momento, existen datos limitados sobre las opciones 
terapéuticas frente a esta entidad. Una opción es el uso de análogos de la somatostatina, aunque sin evidencia 
sólida sobre su eficacia. (3)
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IMÁGENES

Imagen 1: TC de tórax en el que se observan imágenes nodulillares en “árbol en brote” bilaterales.
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Imagen 2: Biopsia quirúrgica pulmonar al microscopio óptico (40x). Tinción con hematoxilina-eosina (izquierda), en la que se 
identifica proliferación intramucosa de células neuroendocrinas con expansión hacia la luz bronquial. Tinción con Sinaptofisina 

(derecha) que muestra positividad intensa y difusa.
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de un varón de 29 años, diabético y obeso que acude al hospital por semiología de infec-
ción respiratoria y mal estado general. 
La exploración física y pruebas complementarias son sugestivas de shock séptico respiratorio, asociando fallo 
respiratorio, cardiovascular y renal. 
Diagnóstico de neumonía comunitaria por Legionella o enfermedad del legionario basada en detección de 
antígeno en orina. Contagio en probable relación con exposición a sistema de aire acondicionado en una 
biblioteca. Traslado a Medicina Intensiva, donde se mantiene antibioterapia dirigida y medidas de soporte 
habituales. Evolución a síndrome de distrés respiratorio agudo grave, con hipoxemia refractaria a ventilación 
mecánica protectora, sedorrelajación continua y prono. Se indica soporte con membrana de oxigenación ex-
tracorpórea (ECMO), lo que permite estabilizar al paciente a nivel respiratorio. Durante su estancia asoció 
cetoacidosis diabética y fracaso renal agudo como principales complicaciones. Evolución favorable tras 18 
días de soporte en ECMO, siendo dado de alta a domicilio tras 30 días de ingreso.

ANAMNESIS 

Paciente varón de 29 años, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 1 desde la infancia, dislipemia y obesi-
dad (IMC 35 Kg/m²). Acude al hospital por cuadro de 5 días de evolución de fiebre, disnea y esputo purulento, 
con mal estado general.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Presenta hipoventilación en base izquierda, con roncus generalizados, aumento del trabajo respiratorio con 
uso de musculatura accesoria y SpO 90% con FiO al 100%. Asocia relleno capilar enlentecido con livideces y 
presión arterial sistólica 80 mmHg. Resto de la exploración sin hallazgos significativos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica: leucocitosis con desviación izquierda (11100/μL, 92% neutrófilos), hiponatremia (130 mmol/L), 
fracaso renal agudo (creatinina 2,6 mg/dL, urea 90 mg/dL), hiperglucemia (203 mg/dL), y aumento de reac-
tantes de fase aguda (PCR 893 mg/L y procalcitonina 88 ng/ml).
- Gasometría arterial: hipoxemia (pO54 mmHg) y acidosis metabólica láctica compensada (pH 7,35, pCO 26 
mmHg, bicarbonato 19 mEq/L, lactato 3,1 mmol/L).
- Radiografía de tórax: condensación de ambos lóbulos pulmonares inferiores.
- Microbiología urgente: antígeno de Legionella en orina positivo.

DIAGNÓSTICOS

Shock séptico de origen respiratorio, secundario a neumonía comunitaria por Legionella.

TRATAMIENTO 

En el Servicio de Urgencias se inicia antibioterapia con levofloxacino, guiada por resultados de Microbiología 
urgente, así como resucitación con cristaloides y oxigenoterapia con mascarilla-reservorio. Se procede a tras-
lado a Medicina Intensiva, donde se completa estudio microbiológico, se continúa resucitación con cristaloi-
des y vasoactivos (noradrenalina), así como antibioterapia con levofloxacino y azitromicina. Se escala soporte 
respiratorio a oxigenoterapia de alto flujo. 

EVOLUCIÓN

Durante las primeras horas de estancia persiste hipoxemia grave, por lo que se procede a intubación orotra-
queal y conexión a ventilación mecánica. 
Compromiso grave del intercambio gaseoso, con PaO/FiO 70 mmHg a pesar de ventilación mecánica pro-
tectora y sedorrelajación continua, por lo que se reliza maniobra de prono, sin conseguirse mejoría. Ante 
situación de hipoxemia refractaria, con criterios de síndrome de distrés respiratorio agudo (SDRA) grave, 
se establece indicación de soporte con membrana de oxigenación extracorpórea (ECMO) (Murray score 3,8: 
daño pulmonar grave; RESP score 5: alta probabilidad de supervivencia). 
Se canula ECMO veno-venoso en configuración femoro-yugular, precisando inicialmente soporte elevado, 
realizadas pruebas de imagen tras colocación de dispositivos (Imagen 1 y 2). Evolución del SDRA progresi-
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vamente favorable, permitiendo retirada de la ventilación mecánica tras 17 días de tratamiento y de ECMO 
tras 18 días de soporte. Durante su estancia se confirmó diagnóstico microbiológico de Legionella (reacción en 
cadena de la polimerasa positiva, cultivo positivo y seroconversión en 3 semanas), manteniéndose azitromi-
cina 7 días y levofloxacino 14 días. Como complicación del shock séptico desarrolló descompensación aguda 
de diabetes con criterios de cetoacidosis diabética, con elevado requerimiento de insulina y fluidoterapia. 
También presentó fracaso renal agudo KDIGO 3, con necesidad de terapia de reemplazo renal durante 5 días. 
El paciente fue trasladado a planta de hospitalización tras 24 días de estancia en Medicina Intensiva, recibien-
do el alta a domicilio tras 30 días de estancia hospitalaria. 

DISCUSIÓN 

La neumonía por Legionella o enfermedad del legionario es una infección potencialmente grave que precisa 
ingreso en Medicina Intensiva en un porcentaje elevado de casos, asociando una mortalidad de hasta el 30% 
cuando se precisa soporte ECMO. La infección se produjo probablemente como consecuencia de exposición a 
un sistema de aire acondicionado en una biblioteca, presentando el paciente además mayor susceptibilidad por 
su patología de base (diabetes) (1). Las pruebas de diagnóstico rápido como la detección de antígenos en orina 
o la reacción en cadena de la polimerasa permiten una detección precoz, minimizando el riesgo de tratamiento 
inadecuado (2). En los casos más graves, como el que se presenta, la combinación de antibióticos podría tener 
un efecto beneficioso (3).
El soporte a los fallos orgánicos constituye uno de los pilares del tratamiento en cualquier enfermedad grave. 
El SDRA es una complicación frecuente del shock séptico. Su manejo se fundamenta en una estrategia de 
soporte respiratorio progresivo, que incluye la ventilación mecánica protectora, el bloqueo neuromuscular 
continuo, la ventilación en posición especial de prono, y la utilización de ECMO para facilitar una ventilación 
mecánica ultraprotectora en casos seleccionados. Ante una situación de hipoxemia refractaria como la que 
se describe en este caso es preciso evaluar la idoneidad de iniciar soporte ECMO mediante escalas validadas 
(Murray y RESP), puesto que se trata de una técnica compleja, de alto riesgo y que solo debe realizarse en 
centros especializados (4,5).
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IMÁGENES

Imagen 1: Tomografía computarizada (TC) torácica, en ventana pulmón, a nivel de carina traqueal. Se visualizan áreas de conso-
lidación en ambos parénquimas pulmonares con broncograma aéreo (flechas), como causa del SDRA. Además, pequeño derrame 

pleural bilateral (estrellas).

Imagen 2: Radiografía tórax del paciente 48 horas después del inicio del soporte ECMO, con condensaciones bilaterales (X), y 
grave afectación del pulmón izquierdo. Nótese la presencia de tubo orotraqueal (A), cánula de retorno de ECMO en vena yugular 
interna derecha (B), catéter venoso central en vena subclavía izquierda (C), cánula de drenaje de ECMO en vena cava inferior 

(D) y sonda nasogástrica (E), como elementos necesarios para el soporte del paciente.
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos un caso de pancreatitis autoinmune tipo I con buena respuesta a tratamiento médico inmunosu-
presor, diagnósticado a raíz de un ingreso en Digestivo por alta sospecha de neoplasia pancreática. Se trata de 
varón de 65 años con ictericia, coluria y astenia con alteración del perfil hepatobiliar y sospecha de neoplasia 
pancreática con criterios de resecabilidad en pruebas de imagen. 

Tras un estudio exhaustivo e interpretación minuciosa de pruebas complementarias se sospechó una posible 
pancreatitis autoinmune relacionada con enfermedad por IgG4. 

La respuesta a una prueba terapéutica con corticoides evitó al paciente una cirugía pancreática agresiva con 
elevada morbimortalidad. 

La pancreatitis autoinmune es una entidad poco frecuente que precisa de un alto índice de sospecha, y un 
adecuado diagnóstico diferencial con el cáncer de páncreas,  ya que hasta un 27% de las duodenopancreatecto-
mías por sospecha de adenocarcinoma pancreático son finalmente diagnosticados de pancreatitis autoinmune 
en el análisis anatomopatológico de la pieza quirúrgica (1).
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ANAMNESIS 

Varón de 65 años sin antecedentes personales de interés. Acude a Urgencias por clínica de ictericia, coluria y 
astenia de días de evolución, destacando en la anamnesis exhaustiva clínica de xerostomía. 

Tras hallazgos analíticos y ecográficos en Urgencias, se decide ingreso en Aparato Digestivo para estudio 
completo ante sospecha de neoplasia.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Estable hemodinámicamente. Consciente, orientado y colaborador. Destaca tinte ictérico de piel y conjun-
tivas. Abdomen: Ruidos hidroaéreos presentes, no doloroso a la palpación, no se palpan masas ni megalias. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Análisis de sangre 04/02/2024: Hemograma sin alteraciones. GOT 357 U/L, GPT 598 U/L, FA 520 U/L, Bi-
lirrubina 11,5 mg/dL (bilirrubina directa 10,5 mg/dL). 
-Ecografía abdominal urgente 04/02/2024: en el proceso uncinado pancreático se observa una imagen de 
bordes mal definidos con unas dimensiones aproximadas de 29x32x36mm sugestiva de neoplasia (Imagen 1).
-Ecoendoscopia 07/02/2024: Cuerpo y cola pancreáticos con parénquima con lobulación y tractos 
hiperecogénicos. Se sigue hasta llegar a una lesión hipoecoica, redondeada, heterogenea, mal delimitada que 
la engloba, de unos 34x34mm (Imagen 1). Se raliza punción aspiración (PAAF) de la lesión, no siendo sufi-
cientes los hallazgos histológicos para confirmar neoplasia. 
-CPRE 07/02/2024: Colocación de prótesis biliar plástica para drenaje biliar.
-TC toraco-abdomino-pélvico 08/02/2024: Glándula pancreática aumentada de tamaño de forma difusa, con 
realce homogéneo sin visualizar lesiones expansivas sospechosas. Existe un halo hipodenso rodeándola de 
forma completa. Hallazgos indicativos de pancreatitis autoinmune (Imagen 2-A).
-Análisis con autoinmunidad 09/02/2024: Factor Reumatoide positivo. IgG4 1040 mg/dL.
-Ecoendoscopia de reevaluación 28/02/2024: Aumento de glándula pancreática con heterogenicidad difusa, 
sin lesiones focales. 

DIAGNÓSTICOS

Pancreatitis autoinmune tipo I, asociada a Enfermedad por IgG4. 

TRATAMIENTO 

Tras los hallazgos objetivados en TC toracoabdominal realizado como estudio de extensión, donde se objetiva 
un páncreas “en salchicha” (altamente sugestivo de etiología autoinmune), así como los niveles elevados de 
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IgG4, factor reumatoide positivo y la ausencia de lesión neoplásica en las pruebas de imagen de reevaluación 
posteriores, se decide iniciar tratamiento con prednisona a dosis de 40mg/día.

EVOLUCIÓN

Tras el inicio de corticoides, se realiza TC abdominal de control a las dos semanas (Imagen 2-B) objetivando 
clara mejoría radiológica de los hallazgos inflamatorios, sin presencia de lesiones expansivas, presentando, 
además, mejoría clínica y analítica, con desaparición de la astenia, la ictericia y la xerostomía. Ante esta mejo-
ría, y habiendo descartado la presencia de tumor, se decide mantener 3 semanas el tratamiento con prednisona 
40mg/día con descenso lento posterior. Durante el descenso, el paciente comienza con empeoramiento clínico 
y analítico, por lo que es preciso volver a aumentar la dosis de corticoides e iniciar tratamiento con micofeno-
lato a dosis de inducción de 2g/día, con buena respuesta al mismo.

DISCUSIÓN 

La pancreatitis autoinmune se considera una enfermedad fibroinflamatoria benigna del páncreas de origen 
autoinmune. Hay descritas tres tipos de pancreatitis autoinmune, siendo la tipo 1 la que nos concierne en 
nuestro caso. Se trata de una manifestación pancreática de un trastorno sistémico autoinmune, la Enfermedad 
por IgG4 (1, 2). Se caracteriza por ictericia indolora así como elevación de IgG4 sérica, y dado que se trata de 
una enfermedad sistémica, puede acompañarse de afectación de otros órganos, entre ellos las glándulas sali-
vales, produciendo xerostomía, como en nuestro caso. Con respecto al diagnóstico, es preciso un alto índice 
de sospecha, puesto que comparte muchas características clínicas, de laboratorio y de imagen con el cáncer 
de páncreas, siendo éste su principal diagnóstico diferencial. En caso de dudas diagnósticas entre ambas enti-
dades, la respuesta al tratamiento con corticoides puede arrojar luz sobre el caso, evitando cirugías agresivas 
como una duodenopancreatectomía (1, 3). 
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IMÁGENES

Imagen 1: Ecografía y ecoendoscopia iniciales, donde se objetiva lesión pancreática heterogénea sugestiva de neoplasia. 

Imagen 2: A. Corte de imagen de TC donde se objetiva glándula pancreática aumentada de forma difusa “en salchicha”, con halo 
hipodenso rodeándola, y sin lesiones expansivas. B.Corte de imagen de TC donde se objetiva normalización de los hallazgos infla-

matorios del páncreas tras inicio de terapia corticoidea.
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RESUMEN / ABSTRACT

El linfoma primario del Sistema Nervioso Central (LPSNC) es un linfoma no Hodgkin infrecuente y agresivo 
con gran variabilidad clínica y radiológica, por lo que es necesario mantener una alta sospecha, siendo la biop-
sia cerebral necesaria en el diagnóstico en la mayoría de casos. Presentamos el caso clínico de un paciente va-
rón de 80 años que consulta por un cuadro progresivo de inestabilidad de la marcha y disfunción cognitiva. En 
la exploración presenta bradipsiquia, dismetría de extremidades y ataxia troncular. En la RM cerebral se ob-
jetivan múltiples lesiones supra e infratentoriales, con afectación medular, que realzan contraste y restringen 
en difusión. Inicialmente se plantea un amplio diagnóstico diferencial, valorando un posible origen tumoral, 
infeccioso, inflamatorio o desmielinizante. Se realiza estudio analítico, sero-inmunológico normales, líquido 
cefalorraquídeo (LCR) con pleocitosis leve de predominio linfocítico, y bandas oligoclonales (BOC), cultivos 
y citometría de flujo negativos repetidamente.Tras instaurar tratamiento empírico con corticoides, se obtuvo 
una mejoría transitoria, que junto a la llamativa afectación del cuerpo calloso y la elevación en suero de in-
terleucina 6 (IL6) y receptor de interleucina 2 (IL-2R), aumentaron la sospecha de LPSNC, diagnóstico que 
finalmente se confirmó con la biopsia cerebral. Dada la edad del paciente y su estado funcional, se desestimó 
al paciente para tratamiento con  quimioterapia, optándose finalmente por administrar tratamiento paliativo.

ANAMNESIS 

Paciente varón de 78 años, alérgico a penicilinas, con antecedentes personales de DM tipo II e hipertrofia 
benigna de próstata. Acude a Urgencias por un cuadro de alteración de la marcha con caídas y desorientación 
de tres semanas de evolución.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Funciones superiores: vigil, desorientado temporo-espacialmente y bradipsíquico. Disartria leve. Mirada 
centrada. Pares craneales: Ligera asimetría facial izquierda. 
Resto pares craneales conservados. 
Motor: Balance por grupos musculares 4-/5 bilateral. 
Reflejos hipoactivos simétricos. 
Reflejo cutáneo-plantar flexor bilateral. Sensibilidad: conservada. Coordinación: dismetría en maniobras 
dedo-nariz bilateral, no en extremidades inferiores. 
Ataxia troncular en sedestación con retro y lateropulsión derecha. 
Bipedestación inestable, precisa doble apoyo, no posible deambulación.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Hemograma, bioquímica y coagulación: sin alteraciones.
-Electrocardiograma: ritmo sinusal, sin alteraciones de la repolarización.
-Radiografía de tórax: sin alteraciones pleuroparenquimatosas agudas.
-Tomografía computarizada (TC) cerebral de Urgencias: múltiples lesiones ocupantes de espacio supra e 
infratentoriales que captan contraste de forma difusa y asocian edema vasogénico.
-Resonancia magnética (RM) cerebral (imagen 1): lesiones previamente descritas, con llamativa afectación 
del esplenio del cuerpo calloso, con edema perilesional y efecto de masa, con mayoritariamente captación de 
contraste y restricción en difusión.
-Bioquímica LCR: proteínas 129 mg/dl, glucosa 66 mg/dl, leucocitos 31/ µl, 100% mononucleares.
-Bandas oligoclonales (BOC) LCR y suero: negativas.
-Filmarray virus neurotropos: negativo
-Anatomía patológica (AP) LCR: negativo
-Serologías: negativas.
-Inmunidad: anticuerpos antinucleares (ANA), antimitocondriales, antimúsculo liso, anticélula parietal, an-
ticitoplasma de neutrófilo (ANCA), factor reumatoide, complemento, IgA, IgG y síndrome anti-fosfolípido: 
negativos.
-Ac anti-glicoproteína de la mielina de oligodendrocitos (antiMOG) y anti-acuaporina 4 (AQP4): nega-
tivos.
-Citometría de flujo LCR: sin alteraciones
-Il-6 e Il-2R: 20,5 pg/ml y 1076 kU/L (x3 valores normales).
-Anatomia Patológica biopsia cerebral (imagen 2): compatible con LPSNC, previo descartar afectación 
sistémica.
-BodyTC: sin alteraciones significativas.

DIAGNÓSTICOS

Linfoma primario del sistema nervioso central.
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Linfoma primario del sistema nervioso central: un gran desafío neurológico

TRATAMIENTO 

De forma inicial, se decidió administrar empíricamente ciclo de 5 días de bolos de metilprednisolona 1 gr 
i.v, tras el que el paciente presentó una gran mejoría, tanto a nivel clínico (balance muscular en extremidades 
inferiores) como a nivel radiológico (disminución notable de lesiones de sustancia blanca en la RM cerebral).

EVOLUCIÓN

Tras la mejoría con los corticoides, el paciente presentó complicaciones respiratorias de origen infeccioso, 
ingresando en Medicina Intensiva durante 2 semanas. Pasado este tiempo, el paciente de nuevo empeoró neu-
rológicamente, y en la nueva RM cerebral (imagen 1) realizada se objetivó mayor número de lesiones y con 
aumento del tamaño.
Llegados a este punto, y con la sospecha de que pudiera tratarse de LPSNC, se solicitaron niveles de Il-6 y de 
IL-2R, así como una biopsia cerebral (imagen 2), los cuales terminaron por confirmar esta sospecha inicial. 
En colaboración con los compañeros de Hematología, y teniendo en cuenta la edad del paciente y su estado 
funcional, se decidió que no era candidato a la quimioterapia correspondiente, optándose finalmente por admi-
nistrar tratamiento paliativo, y el paciente falleció posteriormente a los 5 meses desde el inicio de los síntomas.

DISCUSIÓN 

La presentación clínica inicial de nuestro paciente, con alteración cognitiva y ataxia troncular, hizo necesario 
el ingreso para estudio y realización de RM cerebral, la cual mostró abundantes lesiones supra e infratentoria-
les, con efecto masa, captación difusa de contraste y restricción de la difusión. Consecuentemente, se planteó 
un amplio diagnóstico diferencial, englobando un posible origen tumoral (metástasis, glioblastoma), infec-
cioso (absceso, toxoplasmosis), inflamatorio (vasculitis, neurosarcoidosis) o desmielinizante (esclerosis múl-
tiple, neuromielitis óptica). Las pruebas analíticas, serológicas e inmunológicas, de LCR y de neuroimagen 
realizadas descartaron estas posibilidades diagnósticas. La significativa mejoría clínico-radiológica producida 
con los corticoides, así como la llamativa afectación del esplenio del cuerpo calloso, plantearon la sospecha 
de LPSNC, solicitándose la IL-6, IL-2R y la biopsia cerebral, los cuales finalmente terminaron por confirmar 
dicho diagnóstico.
El LPSNC es un tipo de Linfoma no Hodgkin (LNH) infrecuente que representa el 2% de los tumores cerebra-
les, siendo en su mayoría B difusos de célula grande (LBDCG) (1). Para su diagnóstico se requiere una alta 
sospecha, ya que la presentación clínica es variable, y la RM cerebral mostrará lesiones que realzan contraste 
homogéneamente y restricción de la difusión (1). La biopsia cerebral se ha de realizar lo más temprano po-
sible, descartando asimismo afectación sistémica. La quimioterapia, si indicada por edad y estado funcional, 
se basa en metotrexate (2). La recaída es frecuente, de forma que el pronóstico a día de hoy continúa siendo 
infausto (3).

AGRADECIMIENTOS: Especialmente a los servicios de Radiodiagnóstico, Hematología, Anatomía Pato-
lógica, Neurocirugía y Medicina Intensiva.
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IMÁGENES

Imagen 1: RM cerebral T2 FLAIR corte sagital que muestra múltiples lesiones supra e infratentoriales, con llamativa afectación 
del esplenio del cuerpo calloso, con edema perilesional y efecto de masa.

Imagen 2: Muestra de Anatomía Patológica obtenida mediante biopsia cerebral. 2a) Tinción de hematoxilina-eosina, donde se 
objetiva una proliferación celular neoplásica con células de tamaño aumentado, con núcleos redondos y pleomórficos. 2b) Positi-
vidad celular para CD20. Esta muestra resulta compatible con el diagnóstico de Linfoma Primario Difuso de Células B Grandes 

del Sistema Nervioso Central (CNS-DLBCL), tras haber descartado afectación sistémica previamente.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente varón de 70 años, fumador activo, que acude a Urgencias por anorexia, pérdida de peso, disnea en 
reposo y tos seca. En la radiografía de tórax solicitada por el servicio de Urgencias se observa moderado de-
rrame pleural izquierdo. 
Se decide ingreso en el servicio de Neumología para el control de los síntomas y completar el estudio. Se 
realiza un PET-TC 18F-FDG que informa de engrosamientos pseudonodulares hipermetabólicos pleurales 
izquierdos, siendo altamente sospechosos de mesotelioma maligno (MM). Además, se observan nódulos pul-
monares y adenopatías mediastínicas e hiliar izquierda sugerentes de malignidad. 
El resultado de la biopsia y de la citología por ecobroncospia (EBUS) de una adenopatía subcarinal concluye 
que es compatible con un adenocarcinoma pulmonar (ADC) y descarta la sospecha de MM. Dados los hallaz-
gos anatomopatológicos, se confirma de que se trata de un Cáncer Pseudomesoteliomatoso de Pulmón (PCP). 
El paciente ha requerido múltiples toracocentesis evacuadoras por disnea y ha iniciado tratamiento inmunote-
rápico con atezolizumab con buena tolerancia hasta el momento. 
El PCP es una entidad rara, que imita clínica y radiológicamente al MM. A pesar de que el estudio PET-TC 
18F-FDG ayuda a la estadificación de la enfermedad, hay que considerar esta opción diagnóstica en el mo-
mento de la interpretación de los hallazgos del PET-TC al ser indistinguible del MM.
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ANAMNESIS 

Paciente varón de 70 años de edad, fumador activo (IPA 70), que acude a urgencias por presentar, desde hace 
varias semanas, un cuadro progresivo de malestar general, anorexia y pérdida involuntaria de peso de 3 kg. 
Durante la última semana ha experimentado, además, disnea en reposo, tos seca y sensación de febrícula, lo 
que lo motiva a acudir al servicio de Urgencias. Niega fiebre, vómitos, diarrea, estreñimiento, hemoptisis, ri-
norrea y epistaxis. Durante su estancia en el servicio de Urgencias es evaluado por el servicio de Neumología, 
desde el que se solicitan pruebas complementarias y se decide su ingreso.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Consciente, colaborador y orientado en tiempo, persona y espacio. Exploración Cardíaca: ruidos rítmicos, sin 
soplos. Exploración Respiratoria: abolición de murmullo vesicular izquierdo. Exploración Neurológica: no 
impresiona focalidad neurológica o alteración de pares craneales.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Pruebas de laboratorio: Hemograma normal. Bioquímica: Cr 1.15 mg/dl con FG 64. PCR 8.18 mg/dl, NT-
proBNP 174 pg/mL. Albúmina: 3.6 g/dl.
- Radiografía de tórax: moderado derrame pleural izquierdo.
- PET-TC 18F-FDG: engrosamientos pleurales hipermetabólicos izquierdos compatibles con malignidad. Pro-
bable afectación ganglionar mediastínica e hiliar izquierda (a correlacionar con EBUS). Pequeñas imágenes 
pseudonodulares pulmonares izquierdas sugerentes de viabilidad tumoral. Notable derrame pleural izquierdo 
(de mayor cuantía con respecto al último TC), con leve incremento incremento metabólico. Dado los hallazgos 
descritos, se recomienda valorar neoplasia pulmonar tipo mesotelioma como primera posibilidad diagnóstica.
- Biopsia y citología (ecobroncoscopia o EBUS): Adenopatía subcarinal (territorio 7) infiltrada por adenocar-
cinoma de origen pulmonar; PD-L1 90% (22C3); Idylla con todos los drivers negativos. TTF-1 positivo.

DIAGNÓSTICOS

Adenocarcinoma de pulmón en estadio cTxN2M1a (IV-A AJCC TNM 9ª) con alta expresión de PD-L1.

TRATAMIENTO 

Inmunoterapia dada la biología tumoral: Inicio de atezolizumab en monoterapia.

EVOLUCIÓN

Durante el ingreso en el servicio de Neumología, se solicita un PET-TC 18F-FDG donde se objetivan engro-
samientos pleurales hipermetabólicos izquierdos con probable afectación pulmonar y ganglionar mediastínica 
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Cáncer pseudomesoteliomatoso de pulmón: un mimicking de 
mesotelioma en la imagen del PET-TC 18-FDG. Reporte de un caso

e hiliar izquierda, siendo compatibles con malignidad (probable mesotelioma maligno). Se realiza una eco-
broncoscopia (EBUS) para el estudio de las adenopatías sospechosas en PET-TC. La biopsia y la citología de 
una adenopatía subcarinal presenta infiltración por adenocarcinoma de origen pulmonar con alta expresión de 
PD-L1 90% y TTF-1 positivo, lo que excluye la posibilidad de mesotelioma maligno. Por tanto, se concluye 
de que se trata de un Cáncer Pseudomesoteliomatoso de Pulmón (PCP), que imita radiológicamente a un 
mesotelioma maligno. El paciente ha requerido múltiples toracocentesis evacuadoras por disnea. En su último 
ingreso se decide colocar un cáteter de drenaje pleurX. Ha tolerado sin complicaciones el primer ciclo de in-
munoterapia con atezolizumab en monoterapia y está por iniciar 2º ciclo. 

DISCUSIÓN 

El Cáncer Pseudomesoteliomatoso de Pulmón (PCP) es un subtipo raro y único de adenocarcinoma pulmonar 
localizado en la pleura, que imita clínica y radiológicamente el crecimiento del mesotelioma maligno (MM). 
Los PCP fueron descritos por primera vez por Harwood y co-autores en 1976, quienes los definieron como 
neoplasias epiteliales malignas con características similares al MM difuso en estudios radiológicos, macros-
cópicos y microscópicos (1). 
Los PCP se presentan principalmente en hombres entre la sexta y séptima década de vida, y la mayoría de los 
pacientes son fumadores. 
Este cáncer es una forma única de cáncer de pulmón, con un pronóstico muy desfavorable debido a su exten-
sa afectación pleural, metástasis extrapulmonares múltiples y falta de tratamiento efectivo (2). Aunque los 
avances en el análisis genómico han mejorado el tratamiento y pronóstico de algunos cánceres, existen pocos 
estudios sobre las alteraciones genéticas en el PCP (3). 
Se presenta un caso de PCP, cuyas características morfometabólicas en el PET-TC 18F-FDG son idénticas al 
mesotelioma maligno. El diagnóstico final fue establecido por el hallazgo en inmunohistoquímica de TTF-1 
positivo, siendo concluyente de adenocarcinoma de pulmón y descartando la posibilidad de MM.
En nuestro caso, a pesar de que el estudio PET-TC 18F-FDG ayudó a la estadificación de la enfermedad, hay 
que considerar esta opción diagnóstica en el momento de la interpretación de los hallazgos del PET-TC al ser 
indistinguible del MM.

AGRADECIMIENTOS: Agradecemos la generosidad de Álvaro Pérez Rodríguez (L.E. Anatomía Patológi-
ca).
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IMÁGENES

Imagen 1: PET/TC con 18F-FDG: A) Proyección de Intensidad Máxima (MIP). B) Corte transaxial de la imagen de fusión. Se 
identifican engrosamientos pseudonodulares hipermetabólicos de distribución parcheada en pleura izquierda sugerentes de meso-

telioma. Notable derrame pleural izquierdo ligeramente hipermetabólico.

Imagen 2: A) Tinción Hematoxilina-Eosina: proliferación celular atípica formando nidos sólidos, estructuras pseudoglandulares 
en forma de células sueltas sobre un fondo fibrótico. B) Técnica inmunohistoquímica TTF-1: se observa positividad intensa y 

nuclear en las células tumorales.  
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 68 años que ingresa para realizar intervención quirúrgica programada por neoplasia de recto diag-
nosticada por colonoscopia con toma de biopsia. Se programa para resección quirúrgica por vía laparoscópica. 
La pieza quirúrgica se envía al Servicio de Anatomía Patológica para estudio. Este caso pone de manifiesto la 
importancia del manejo multidisciplinar de los pacientes.

ANAMNESIS 

- No alergias conocidas. Hábitos tóxicos: Exfumadora. Patología previa: DM 2. Medicación actual: LORA-
ZEPAM 1mg comprimidos orales; TRELEGY ELLIPTA 92/55/22mcg, 1 inhalación; SITAGLIPTINA 25mg 
comprimidos orales. Escalas de riesgo: ASA II

EXPLORACIÓN FÍSICA

La paciente presentaba un estado general aceptable con moderada limitación funcional (ASA II) sin sintoma-
tología reseñable.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Colonoscopia con toma de biopsia
Se realiza colonoscopia objetivándose una lesión proliferativa a 15 cm de margen anal, que ocupa un tercio de 
la circunferencia y presenta aspecto endoscópico maligno, que se biopsia. Se remite muestra endoscópica con 
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la siguiente información clínica: “Sangre Oculta en Heces (SOH) positivo. Neoformación en recto, aspecto 
maligno”. El diagnóstico anatomopatológico fue de “Mucosa colorrectal con adenocarcinoma moderadamen-
te diferenciado que infiltra la lámina propia y algunos haces de la capa muscular de la mucosa, en la muestra 
remitida”. 
RM pélvica 
A 15 cm de la zona anal, se aprecia una imagen de aumento de espesor de la pared rectal, fundamentalmente 
en su margen lateral derecho que se extiende superiormente 25 mm. No se observa invasión extramural. Las 
adenopatías locales visualizadas no son de tamaño significativo. Se observa útero sin anomalías con ingurgi-
tación del plexo venoso periuterino. Los ovarios se visualizan con dificultad, probablemente por ser atróficos. 
La vejiga urinaria se observa vacía.
Se concluye estatificación radiológica T2, N0, Mx. 

TAC toraco-abdomino-pélvico de extensión
A nivel torácico, en el parénquima pulmonar se observan signos de enfisema centrolobulillar y un granuloma 
calcificado en el lóbulo inferior derecho. No se observa derrame pleural, ni adenopatías mediastínicas de ta-
maño significativo ni imágenes sugestivas de metástasis. A nivel abdominal, el hígado presenta tamaño, con-
torno y densidad normales, sin observarse lesiones sugestivas de metástasis. La vesícula y vía biliar, páncreas, 
bazo, glándulas suprarrenales y ambos riñones no presentan alteraciones significativas.  A nivel pélvico, se 
observa vejiga urinaria con moderada repleción y sin alteraciones, además de tumoración en la unión recto-
sigmoidea ya conocida y estudiada con RM. Tampoco se observan adenopatías pélvicas ni retroperitoneales 
de tamaño significativo.
En las estructuras óseas visibles no se observan imágenes sugestivas de metástasis.

DIAGNÓSTICOS

Adenocarcinoma de recto, estadio radiológico T2 N0 M0. Se programa para cirugía por vía laparoscópica.

TRATAMIENTO 

Resección anterior de recto con técnica laparoscópica.

EVOLUCIÓN

Buena evolución en el postoperatorio inmediato. Tras 24 horas de permanencia en Unidad de Reanimación 
sube a planta de hospitalización hemodinámicamente estable. Durante el ingreso, recupera tolerancia oral y 
mantiene un buen control analgésico. Al alta se encuentra estable, con buena tolerancia y control analgésico. 
Se programa para seguimiento en consultas de Cirugía y Oncología Médica.

Informe anatomopatológico de la pieza quirúrgica 
Se remite pieza quirúrgica de resección anterior de recto con la siguiente información clínica: “SOH positivo. 
Neoplasia de recto”. 
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Descripción microscópica y tinciones de inmunohistoquímica: 
Histológicamente se observa una proliferación de estirpe epitelial constituida por glándulas de tipo intestinal 
que infiltran la submucosa y la capa muscular propia sin sobrepasarla. En la grasa del meso y superficie se-
rosa se observan 2 focos de infiltración por células pequeñas con escaso citoplasma que se disponen sueltas, 
predominantemente en forma de cordones e hileras. Inmunohistoquimicamente son positivas para CKAE1/
AE3, mamaglobina, CK7, y negativas para CD45, siendo diagnosticado como foco compatible con carcinoma 
de origen mamario. Se realiza estudio de marcadores hormonales y factores pronósticos con los siguientes 
resultados:
- Receptores de estrógenos: positivo (+++) entorno al 90-100% de las células tumorales.
- Receptores de progesterona: positivo (++) en el 20-30% de las células tumorales.
- Ki67: positivo en torno al 15-20% de las células tumorales.
- HER2: negativo (+)

Diagnóstico:
1) RECTO: Adenocarcinoma moderadamente diferenciado ulcerado que infiltra la muscular propia. Tamaño: 
2x2 cm.
- No se identifica fenómeno Budding; no se observa invasión vascular linfática; mucosa colónica sana sin 
alteraciones destacables.
- 9 ganglios linfáticos aislados de la grasa del meso libres de infiltración tumoral; margen quirúrgico proximal 
y distal respetados.
- Meso infiltrado por carcinoma lobulillar infiltrante de origen mamario (bloque histológico 11). 
- Estadio: pT2N0.
2) RODETE DISTAL: Sin signos histológicos de malignidad.
3) RODETE PROXIMAL: Mucosa sin signos histológicos de malignidad. Serosa y meso infiltrado por carci-
noma lobulillar infiltrante.

DISCUSIÓN 

Tras los hallazgos observados en la pieza quirúrgica, se revisa la historia clínica de la paciente. En marzo de 
2012 fue sometida a cirugía de conservadora (tumorectomía) de una lesión de 13 mm en mama derecha, con 
biopsia selectiva de ganglio centinela (BSGC) y linfadenectomía axilar, ya que el ganglio centinela de la mama 
resultó positivo por técnica de One Step Nucleic Acid Amplification (OSNA). El estudio anatomopatológico 
tipificó el tumor como carcinoma lobulillar infiltrante sin imágenes de invasión linfovascular, multifocal, y 
que contactaba con márgenes quirúrgicos, estadificándose como pT1c pN1 pMx. Los marcadores hormonales 
estudiados con técnicas de inmunohistoquímica mostraron tinción positiva para receptores de estrógenos en 
>95 % de la celularidad y de receptores progesterona en el 60 % de la celularidad, con un índice proliferativo 
Ki67 del 5%. El estudio de Her2 (Herceptest) y la E-Cadherina fueron negativos. La paciente requirió cirugía 
de rescate para ampliación del margen y realizó tratamiento de quimioradioterapia adyuvante y tratamiento 
hormonal con Letrozol durante 5 años, sin evidencia de recidiva hasta la fecha. 
Las metástasis gastrointestinales del carcinoma de mama son infrecuentes. El carcinoma lobulillar infiltrante 
constituye aproximadamente el 10% de los tumores malignos de la mama. En comparación con el carcinoma 
ductal infiltrante, el carcinoma lobulillar es más frecuente en pacientes de edad avanzada, con tendencia a 
presentarse como tumoración de mayor tamaño. Además, con frecuencia más elevada, el carcinoma lobulillar 
presenta receptores de estrógenos y progesterona positivos y negatividad para el Her2 (Herceptest) (1). 
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El patrón de diseminación metastásica también es diferente según el tipo histológico. La afectación pleuropul-
monar, la del sistema nervioso central y la de los ganglios linfáticos locorregionales es más frecuente en el tipo 
ductal infiltrante que en el lobulillar. El carcinoma lobulillar infiltrante, por su parte, presenta mayor tendencia 
a afectar al peritoneo, el tracto gastrointestinal o los ovarios, así como la mama contralateral (1).
La presentación de la metástasis de carcinoma lobulillar puede ocurrir con una mediana de 7 años, aunque 
están descritos de periodos de hasta 28 años. La presentación clínica es inespecífica, en forma de cuadro oclu-
sivo, simulando una enfermedad inflamatoria intestinal o ser asintomática. La sospecha clínica debe tenerse 
siempre que exista un antecedente de cáncer mamario. (2)
Resultaría interesante incluir en el seguimieno de pacientes diagnosticadas de carcinoma lobulillar de mama 
estudio endoscópico digestivo, especialmente si presentan clínica digestiva o signos de anemia (1). 
El volante que acompaña a las piezas quirúrgicas es el vehículo por el que los patólogos conocen a los pacien-
tes cuando se envían sus muestras al Servicio de Anatomía Patológica. Es preciso que se incluyan antecedentes 
personales medico-quirúrgicos relevantes del paciente para que el patólogo los tenga presentes al realizar el 
estudio macroscópico de la pieza e incluya para estudio histológico aquellas áreas que puedan resultar sospe-
chosas, además de las necesarias para el adecuado diagnóstico y estadiaje del tumor (cita CAP colon). La base 
de la medicina personalizada está en el adecuado diagnóstico de los tumores y sus dianas terapéuticas. El tra-
bajo en equipo multidisciplinar ha demostrado mayor beneficio diagnóstico-terapéutico para los pacientes (3).

AGRADECIMIENTOS: A los médicos adjuntos del servicio de Anatomía Patológica del Hospital Clínico 
Universitario de Valladolid, por su constante apoyo y los conocimientos transmitidos en este primer año de 
residencia.
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IMÁGENES

Imagen 1: A) Imagen histológica a bajo aumento teñida con hematoxilina eosina (HE) donde se observa infiltrado de cé-
lulas sueltas azules con escaso citoplasma en la grasa del mesorrecto (flecha larga) con infiltración de la superficie serosa 
(flecha corta). * Marca ganglio linfático con calcificación distrófica sin evidencia de infiltración tumoral. B) Imagen histoló-

gica teñida con HE a mayor aumento del infiltrado de células tumorales dispuestas en hileras (flechas).

Imagen 2: A) Tinción de inmunohistoquímica (IHQ) positiva (color marrón) para mamaglobina (marcador específico de 
mama) en las células tumorales sueltas dispuestas en hileras. B) Tinción IHQ positiva para receptores de estrógenos en las 

células tumorales.  
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RESUMEN / ABSTRACT

La rotura diafragmática, en contexto del traumatismo torácico cerrado producido por un mecanismo de alta 
energía, es considerada una lesión poco frecuente pero que puede atentar contra la vida del paciente. 
Su diagnóstico se considera un desafío médico ya que éstas suelen estar ocultas e incluso enmascaradas por 
otras lesiones, dificultando su sospecha clínica, además de presentar complejidad de detención en las pruebas 
de imagen. 
En base a esto, y a modo de disminuir las complicaciones que acontecen esta lesión, como la herniación de los 
órganos abdominales a través del defecto hasta la cavidad torácica, dando lugar a un compromiso de la función 
respiratoria; el abordaje multidisciplinario, el uso de una tomografía computarizada (TAC) de alta resolución 
e incluso el uso de técnicas quirúrgicas, son necesarias para una evaluación más detallada. 
Se expone caso de paciente masculino con herniación hepática secundaria a rotura diafragmática derecha y 
múltiples fracturas óseas a causa de atropello, que inicia signos de dificultad respiratoria. Tratada exitosamen-
te mediante reparación del defecto por toracotomía derecha videoasistida. 
La colaboración entre servicios, con la evaluación integral y el diagnóstico precoz, demostró ser la piedra 
angular para el manejo del paciente y optimización de sus resultados.
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ANAMNESIS 

Paciente masculino de 57 años de edad, sin antecedentes patológicos de interés, que presenta accidente de 
tráfico de alta energía por atropello mientras cruzaba la calle. Este es atendido en la vía pública con posterior 
traslado a urgencias del hospital.

EXPLORACIÓN FÍSICA

En el momento del ingreso paciente hemodinámicamente estable, disneico con inicio de trabajo respiratorio, 
consciente, desorientado y repetitivo.  Múltiples laceraciones en miembros y tronco. 
Auscultación pulmonar con presencia de hipofonesis basal derecha. En la auscultación cardíaca se presenta 
rítmico sin soplos audibles. 
Extremidad inferior derecha se observa herida en tibia anterior con exposición ósea. Pulsos, sensibilidad y 
movilidad conservada. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Tras valoración inicial se le realiza Body TAC a su llegada a urgencias con hallazgos reseñables de: herniación 
de cúpula hepática hacia el tórax probablemente secundario a rotura diafragmática parcial derecha(imagen 1). 
Pérdida de volumen del pulmón derecho secundario a la herniación descrita, con atelectasia compresiva del 
lóbulo pulmonar medio e inferior . 
Fractura de la 12ª costilla. Fractura de apófisis transversa izquierda de D2 y D3. 
Fractura de rama isquiopubiana derecha con dos líneas de fractura en su vértice central. 
Fractura de ala sacra derecha. 
Fractura de tibia y peroné derecho.
Analítica de ingreso sin alteraciones importantes.  Leucocitos 21370 μL/L; neutrófilos 58,7%;  hemoglobi-
na15,6 g/dL; hematocrito 45,5%; plaquetas 298 000 μL/L; tiempo de protrombina 11,1 seg; índice de protrom-
bina 101% e INR 0,99 
A las 72 horas de le intervención se solicita TAC toracoabdominal postquirúrgico: hígado en posición abdo-
minal, sin indentificación de herniación intratorácica. El resto de órganos intraabdominales se encuentran en 
su localización anatómica. 
Defectos de repleción en el origen de la arteria segmentaria del lóbulo inferior derecho, extendiéndose a al-
guna rama subsegmentaria y en arteria lobar distal del lóbulo superior derecho, en relación con tromboembo-
lismo pulmonar agudo derecho.

DIAGNÓSTICOS

El paciente es diagnosticado de politraumatismo con traumatismo torácico cerrado asociando rotura diafrag-
mática derecha y herniación hepática, fractura dorsal sin lesión medular, fractura cerrada de pelvis y fractura 
abierta de tibia y peroné derecho.
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Cuando lo inusual es potencialmente mortal: hernia hepática 
por rotura diafragmática en un trauma torácico cerrado

TRATAMIENTO 

Se decide intervención quirúrgica urgente bajo anestesia general con intubación selectiva. Se realiza toraco-
tomía derecha videoasistida. Revisión de la cavidad torácica identificando rotura diafragmática de aproxima-
damente 10 x 5 cm extendida hasta hiato de vena cava inferior y herniación de la cúpula hepática. Se procede 
a su reparación mediante disección del plano muscular y cierre primario con sutura no reabsorbible (imagen 
2). Comprobación exhaustiva de hemostasia y aerostasia con resultado satisfactorio. Colocación de drenaje 
torácico y realización de cierre por planos de la herida quirúrgica. En un segundo tiempo, por parte del servicio 
de Traumatología, se procede a la reducción y osteosíntesis con clavo en tibia derecha.

EVOLUCIÓN

Tras la intervención torácica el paciente es trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos. Durante su estancia 
el paciente es extubado exitosamente, y el drenaje torácico se retira a las 72 horas sin evidencia de compli-
caciones. En el control radiológico se confirma reposicionamiento hepático en cavidad abdominal sin nueva 
herniación. En el mismo control se identifica hallazgo incidental de  tromboembolismo pulmonar agudo en 
arterias segmentarias del lóbulo inferior y subsegmentarias del lóbulo superior derecho. Posteriormente, dada 
la estabilidad hemodinámica y respiratoria, el paciente es trasladado a planta de hospitalización para continuar 
con el manejo médico.

DISCUSIÓN 

La rotura diafragmática es una lesión toracoabdominal infrecuente que ocurre entre el 0,5% y el 7% de todos 
los traumatismos, siendo predominantemente por heridas penetrantes y el resto por lesiones contundentes, 
considerándose el accidente automovilístico el mecanismo más común en aproximadamente el 90% de los 
casos (1,2)
La estructura anatofisiológica del diafragma es responsable de que gran parte de estas lesiones tengan lugar 
en el lado izquierdo (2,3). En general, debido a que se requiere una mayor fuerza para provocar una alteración 
traumática en el lado derecho, como es el caso de este paciente, estas asocian una mayor tasa de mortalidad ex-
trahospitalaria, ya que pueden asociar lesiones hepáticas y vasculares graves (3). El diagnóstico no siempre es 
fácil y el uso tanto de pruebas de imagen como el TAC e incluso la cirugía exploradora pueden ser necesarias. 
Este paciente sufre un importante politraumatismo, con asociación de múltiples fracturas óseas y herniación 
hepática a través del defecto diafragmático, implicando disminución del volumen pulmonar y, como conse-
cuente, de la ventilación basal. Se decide intervención quirúrgica, realizándose toracotomía derecha videoasis-
tida con cierre primario de la rotura, de esta forma evitando la progresión del paso de víscera abdominal hacia 
la cavidad torácica y la posterior insuficiencia respiratoria severa (1). 
El tromboembolismo pulmonar como complicación en paciente politraumatizado, destaca el alto riesgo 
tromboembólico de estos pacientes, y recalca la importancia de su identificación y tratamiento temprano 
(4,5).
El abordaje conjunto de múltiples especialidades fue fundamental para el manejo y diagnóstico precoz de la 
patología de este paciente, consiguiendo el tratamiento más óptimo y una evolución favorable.
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IMÁGENES

Imagen 1: Herniación hepática a través del diafragma( símbolo amarillo)

Imagen 2: Primera figura: rotura diafragmática( flecha verde), herniación hepática( flecha amarilla), pulmón (flechas rojas). 
Segunda figura tras la reparación con sutura, con visualización de región pericárdica en el fondo( símbolo azul)

GÉNESIS ISABEL VICTORIANO SORIANO
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de un donante masculino de 26 años con diagnóstico de muerte encefálica secundaria a 
encefalopatía anóxica, tras un intento de suicidio por ahorcamiento y reanimación cardiorrespiratoria pro-
longada. Se realizó una bipartición hepática para beneficiar a dos receptores: un receptor pediátrico y una 
receptora adulta con cirrosis autoinmune. En el procedimiento, se preservaron los segmentos 2 y 3 para el 
injerto pediátrico, mientras que el lóbulo derecho y el segmento 4 fueron destinados al receptor adulto. Este 
caso resalta la importancia de la bipartición hepática en la reducción de listas de espera, especialmente para 
receptores pediátricos, y subraya cómo los avances técnicos en conservación y selección de donantes permiten 
que los resultados de injertos tipo split sean comparables a los de un hígado completo, manteniendo un balance 
favorable entre disponibilidad y seguridad del procedimiento.

ANAMNESIS 

Paciente varón de 26 años, sin antecedentes médicos de interés, que ingresa en el hospital en condición de 
donante tras un intento de suicidio por ahorcamiento. Durante el evento sufrió una parada cardiorrespiratoria 
extrahospitalaria con reanimación cardiopulmonar de 30 minutos, logrando la recuperación de circulación 
espontánea. Posteriormente, se confirma la muerte encefálica, secundaria a encefalopatía anóxica.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

A su ingreso como donante potencial, el paciente no presenta signos de trauma significativo o lesiones que 
contraindiquen la donación de órganos. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica: Hb 10.9 g/dl, plaquetas 158000/μL, INR 1, TTPA ratio 1, GOT 105 U/L, GPT 84 U/L, bilirrubina 
total 0,5 mg/dl, FA 65 U/L y lactato 0.5 mmol/L.
- Serología: negativa para VIH, CMV, VHB y VHC. PCR SARS CoV-2 positivo. PCR SARS CoV-2 positivo. 
- Ecografía abdominal: sin alteraciones significativas. Hígado de tamaño y morfología normal, de ecoes-
tructura homogénea. 
- Electroencefalograma: isoeléctrico (inactividad electrocerebral).

DIAGNÓSTICOS

Donante fallecido en muerte encefálica, con hígado estructural y funcionalmente sano para realizar una bipar-
tición (split) de segmentos 2 y 3, conservando el lóbulo derecho y segmento 4 para trasplante a receptor adulto.

TRATAMIENTO 

Con el paciente en decúbito supino se realiza laparotomía media xifopubiana e incisión transversal supraum-
bilical. Verificación de la calidad del injerto mediante evaluación visual y palpación intraoperatoria, con con-
firmación de ausencia de lesiones macroscópicas y adecuado flujo sanguíneo. Se lleva a cabo la disección del 
hilio hepático. Primeramente, se diseca la arteria hepática propia, hepática común y la hepática derecha e iz-
quierda. Posteriormente se identifica y se diseca la vía biliar, la vena porta individualizando su rama izquierda 
y la vena suprahepática izquierda. Se comienza la transección hepática 1cm a la derecha de la inserción del 
ligamento falciforme desde la confluencia de las venas hepática izquierda y media por arriba hasta la placa 
hiliar por debajo, asegurando el correcto sellado de los vasos y conductos biliares con sellador de vasos y 
coagulación monopolar y bipolar. Se respeta en todo momento la vena suprahepática media que condicionará, 
junto con la vena suprahepática derecha, el drenaje del hígado derecho. Se deja, por tanto, a la izquierda de la 
línea de transección los segmentos hepáticos II y III y a la derecha el resto del hígado. 
A continuación, se accede al retroperitoneo mediante la maniobra de Cattel-Braasch asociada a la maniobra 
de Kocher para exponer los grandes vasos abdominales. Se lleva a cabo la canulación de la vena mesentérica 
inferior y la aorta infrarrenal. Se diseca y se liga la arteria mesentérica inferior y superior. Se secciona la vena 
cava infrarenal y torácica. Se realiza el clampaje de la aorta supraceliaca iniciando la perfusión hipotérmica 
con 3 litros de líquido de preservación por aorta y 2 litros por vena. 
Se completa la sección de la arteria hepática izquierda, vena porta izquierda, rama izquierda de la vía biliar 
y vena suprahepática izquierda que formarán parte del injerto que se implantará en el niño. Finalmente, se 
completa la extracción del hígado derecho, que se conserva exvivo mediante perfusión hipotérmica oxigenada 
(HOPE).
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EVOLUCIÓN

El hígado derecho se implantó en una receptora de 25 años con cirrosis autoinmune. Presentó un postopera-
torio favorable con correcta función del injerto en las sucesivas analíticas y adecuada vascularización com-
probada con ecografía Doppler. 
El hígado izquierdo fue implantado en un niño por el equipo de Cirugía Pediátrica del Hospital Universitario 
de La Paz. 

DISCUSIÓN 

La bipartición hepática (split) es una técnica avanzada que permite dividir el hígado de un donante fallecido 
para beneficiar a dos receptores (1). En este caso, la selección del donante con función hepática adecuada y 
el tamaño anatómico suficiente permitió obtener dos injertos viables. Este procedimiento resulta de particular 
importancia para la reducción de la lista de espera, especialmente para los pacientes pediátricos, para quienes 
las opciones de injerto son limitadas debido a la disponibilidad de hígados pequeños.
A lo largo de los años se ha generado debate en cuanto a las complicaciones postoperatorias y supervivencia 
en los pacientes que reciben un hígado dividido. En este sentido,  múltiples estudios han demostrado que la 
supervivencia del injerto y del receptor es comparable a la de los pacientes que reciben un órgano completo, 
incluso en pacientes que presentan un estado preoperatorio pobre con MELD elevado (2, 3, 4). Estos resulta-
dos probablemente se deben a los avances en las técnicas quirúrgicas, el perfeccionamiento en la selección de 
los donantes y receptores y el uso de técnicas avanzadas para la manipulación y conservación del parénquima 
hepático (como la HOPE). Por lo tanto, el pronóstico del injerto y del receptor dependerá de otros factores 
como la etiología que llevaron a la cirrosis en el receptor, y no tanto del hecho de que el hígado sea un injerto 
tipo Split (5). 
Actualmente, la bipartición hepática se realiza de acuerdo con dos técnicas: la bipartición ex situ y la biparti-
ción in situ, ambas comparables en cuanto a resultados. En este caso, se empleó la técnica in situ, que aporta 
las ventajas de un menor tiempo de isquemia fría, mejora el control hemostático de la zona y mejora el reco-
nocimiento de anomalías vasculares (1, 3).
En conclusión, la bipartición hepática ofrece una alternativa segura y eficiente para abordar la escasez de 
órganos, permitiendo así trasplantes en pacientes que de otro modo permanecerían en lista de espera de for-
ma prolongada. La selección adecuada de los receptores y el manejo intraoperatorio preciso son claves para 
minimizar las complicaciones y maximizar la supervivencia en los pacientes que reciben un hígado dividido.
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IMÁGENES

Imagen 1: Injerto destinado al receptor adulto, que incluye la arteria hepática propia, la arteria gastroduodenal, la arteria hepática 
propia y derecha, vena porta principal y porta derecha, vía biliar principal y su rama derecha, venas suprahepáticas derecha y me-

dia y la cava retrohepática.  

Imagen 2: Injerto destinado al receptor pediátrico, que incluye la arteria hepática izquierda, vena porta izquierda, rama izquierda 
de la vía biliar y vena suprahepática izquierda
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RESUMEN / ABSTRACT

Anamnesis: Mujer de 50 años sin antecedentes cardiológicos que acude a urgencias por un cuadro de 5 días 
de evolución de fiebre de hasta 39ºC. Se realiza un ecocardiograma que muestra posibles vegetaciones con 
insuficiencia valvular severa mitro tricúspidea y una comunicación interventricular. Además de hemocultivos 
positivos. 
Exploración física: insuficiencia respiratoria aguda grave secundaria a edema agudo de pulmón.
Pruebas complementarias: ecocardiograma: válvula mitral con aspecto de Barlow y cuerdas tendinosas rotas 
con prolapso de P2-P3 que genera insuficiencia mitral severa. Presencia de comunicación interventricular 
(CIV) perimembranosa. Zona ventricular con múltiples verrugas de grandes dimensiones que progresan hacia 
la aurícula comprometiendo los velos septal y anterior. Insuficiencia tricúspidea severa.    
Diagnóstico: Endocarditis infecciosa sobre válvula nativa mitral, tricúspide y comunicación interventricular 
perimembranosa. Insuficiencia mitral y tricúspide severas.   
Tratamiento: Cirugía de sustitución valvular mitral por prótesis mecánica, cierre de CIV con parche de peri-
cardio heterólogo y reparación valvular tricúspide con parche de pericardio autólogo y anillo tricuspideo. 
Discusión: La CIV perimembranosa constituye uno de los defectos cardíacos congénitos más comunes. Pre-
senta un riesgo de endocarditis mayor que en una población general y una elevada mortalidad. La técnica 
estándar para el cierre de la CIV consiste en su reparación con un parche de pericardio heterólogo. 
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ANAMNESIS 

Mujer de 50 años sin antecedentes cardiológicos que acude a urgencias por un cuadro de 5 días de evolución 
de fiebre de hasta 39ºC, cefalea occipital, artralgias y ausencia de control sintomático. Refiere dos episodios 
similares autolimitados un mes antes. Niega contacto con personas con fiebre, que hayan viajado al extran-
jero, relaciones sexuales de riesgo u otro antecedente epidemiológico de interés. Ingresa inicialmente como 
sospecha de meningitis. Presenta una evolución tórpida y compromiso respiratorio sugerentes de insuficiencia 
cardiaca. Por lo que se realiza un ecocardiograma que muestra posibles vegetaciones con insuficiencia valvu-
lar severa mitro tricúspidea y posible absceso en unión mitro aórtica. Unido a la presencia de hemocultivos 
positivos, se decide cirugía emergente.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente que perioperatoriamente se encuentra en insuficiencia respiratoria aguda grave, que requiere ventila-
ción mecánica no invasiva, secundaria a edema agudo de pulmón normotensivo. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecocardiograma transesofágico: válvula mitral con aspecto de Barlow y cuerdas tendinosas rotas con prolap-
so de P2-P3 que genera insuficiencia mitral severa. Imagen de aneurisma del septo membranoso que parecer 
ser una comunicación interventricular membranosa cerrada, no se ve paso de doppler a su través. En este punto 
hay engrosamiento de la pared septal debajo de la aorta que sugiere absceso. En la zona antero-septal ventri-
cular se extienden múltiples verrugas de grandes dimensiones que progresan desde ventrículo hacia aurícula y 
que parecen comprometer los velos septal y anterior. Presencia de insuficiencia tricúspidea severa.
- Hemocultivos positivos para Staphylococcus aureus meticilín sensible.  

DIAGNÓSTICOS

- Endocarditis infecciosa derecha sobre válvula nativa mitral, tricúspide y comunicación interventricular pe-
rimembranosa.  
- Insuficiencia mitral y tricúspide severas.  
- Edema agudo de pulmón normotensivo con insuficiencia respiratoria aguda grave. 

TRATAMIENTO 

Se decide cirugía cardiaca emergente. Mediante la realización de una esternotomía media se realiza la atrioto-
mía transeptal superior, se reseca la válvula mitral conservando el velo anterior, resección de comisura antero-
septal y porción medial de velo anterior. Se procede al cierre de la comunicación interventricular con parche 
de pericardio heterólogo con sutura continua. Sustitución valvular mitral por prótesis mecánica. Reparación 
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valvular tricúspide con reconstrucción del velo anterior y comisura anteroseptal con parche de pericardio au-
tólogo y anillo tricúspide. Desconexión de circulación extracorpórea y retirada de cánulas, tras lo cual presenta 
hipotensión progresiva con escalada de ionotrópicos, fallo respiratorio y disfunción derecha secundaria a co-
rrección de insuficiencia tricúspidea torrencial. Tras fracaso de medidas de manejo médico se decide implante 
de ECMO periférico.

EVOLUCIÓN

Buena evolución tras fase inicial de vasoplejia postoperatoria que permite la retirada de ECMO a los 12 
días tras ciclo de levosimendán, persistiendo disfunción biventricular severa. En días posteriores se produce 
empeoramiento respiratorio por neumonía derecha asociada a ventilación mecánica con aislamiento de Pseu-
domona aeruginosa multirresistente, situación de shock mixto profundo refractario, disfunción biventricular, 
fallo renal AKIN III que precisa de terapia de reemplazo renal, fallo hepático y coagulopatía. Se realiza un 
PET/TAC donde se descartan embolia y captación a nivel cardíaco. Dado el empeoramiento clínico, se deci-
de reimplante de ECMO. Momento en el que la familia informa del antecedente paterno de miocardiopatía 
dilatada, por lo que se realiza biopsia y se inicia tratamiento con metilprednisolona. Tras nuevo ciclo de levo-
simendán, después de 14 días se consigue destete de ECMO persistiendo función biventricular severamente 
deprimida. Durante el ingreso presenta complicaciones hemorrágicas a nivel ginecólogo y digestivo por úlcera 
gástrica Forrest IIb tras ciclo de corticoides. Además de trombopenia oscilante y tratamiento anticoagulante. 
Presenta desnutrición proteico-calórica severa y miopatía de paciente crítico. A los 46 días de la cirugía, se de-
cide limitación de esfuerzo terapéutico por mal pronóstico tras presentar insuficiencia respiratoria sin respues-
ta a escalada de oxigenoterapia no invasiva, así como hipotensión sin adecuada respuesta a drogas vasoactivas 
a dosis elevadas. Se decide sedación de la paciente para confort presentando exitus a las pocas horas.

DISCUSIÓN 

La comunicación interventricular (CIV) constituyen uno de los defectos cardíacos congénitos más comunes, 
dentro de las cuales la CIV perimembranosa supone el 80% de las mismas. Esta presenta una mortalidad pe-
rioperatoria dos veces más alta en comparación con otro tipo de CIV, así como una necesidad de reinterven-
ción cuatro veces mayor. La CIV perimembranosa se localiza en el espacio que habitualmente ocupa la parte 
interventricular del tabique membranoso. [1, 2] 
Dentro de las principales complicaciones de la CIV encontramos la endocarditis infecciosa, cuyo riesgo de 
aparición es 20 veces mayor que en la población general y puede llegar a presentar una mortalidad del 25-
30%. [3] 
Ante la sospecha de endocarditis la realización de un ecocardiograma transtorácico, que servirá de comple-
mento al ecocardiograma transesofágico, permite identificar vegetaciones relacionadas con la CIV o en vál-
vulas adyacentes, en la dirección del chorro de alta velocidad creado por esta.  La endocarditis en pacientes 
con CIV a menudo afecta a la válvula tricúspide, pudiendo complicarse con una embolia pulmonar séptica 
que puede confundirse con neumonía. [3] La técnica estándar para el cierre de la CIV consiste en su repara-
ción, a través de la esternotomía media, con la utilización de un parche de pericardio autólogo tratado con 
glutaraldehído suturado con sutura continua de polipropileno 5-0. [4] 
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IMÁGENES

Imagen 1: En la izquierda podemos ver la verruga endocardítica en la cara auricular del velo anterior tricuspideo infiltran-
do el tejido que ocluye la CIV. En la derecha se exponen, tras la atriotomía transeptal superior: la válvula mitral, la vávula 

tricúspide y la comunicación interventricular.   

Imagen 2: En la izquierda vemos la reparación de la CIV con un parche de pericardio heterólogo. En la derecha se muestra 
la CIV desde la aurícula derecha.  
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RESUMEN / ABSTRACT

Anamnesis: varón de 44 años que acude al servicio de urgencias por dolor e impotencia funcional en el tobi-
llo derecho tras una torsión accidental durante una fiesta. Presenta antecedentes de polineuropatía enólica y 
cirrosis hepática.
Exploración física: deformidad en el tobillo derecho con una herida con sangrado activo de aproximadamente 
1 cm en el maléolo medial y un área de sufrimiento cutáneo de 5x4 cm. La sensibilidad se encuentra dismi-
nuida por debajo de la rodilla.
Pruebas complementarias: la radiografía revela una fractura-luxación de tobillo derecho.
Diagnóstico: fractura-luxación de tobillo derecho.
Tratamiento: se realiza reducción cerrada e inmovilización con férula de yeso, además de iniciar profilaxis 
antibiótica.
Evolución: el paciente ingresa para reducción abierta y fijación interna. Posteriormente, presenta una infec-
ción de la herida quirúrgica. A los nueve meses, sufre una nueva fractura-luxación, tratada con un fijador ex-
terno. Un mes más tarde, acude a urgencias con desplazamiento de la fractura por desinserción de los pines y 
movilización del fijador externo, optándose por artrodesis con clavo tibial retrógrado. Ocho meses después, se 
diagnostica de pseudoartrosis hipertrófica y, dado el alto riesgo de fracaso de una nueva artrodesis en este tipo 
de paciente, se plantea amputación; sin embargo, el paciente prefiere continuar inmovilizado con la ortesis que 
usa desde la cirugía. Pasados 15 meses, se observa, finalmente, la consolidación de la fractura.
Discusión: Este caso resalta la complejidad del proceso de consolidación de las fracturas en pacientes con 
factores de riesgo, enfatizando la necesidad de individualizar el tratamiento y los tiempos de consolidación.
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ANAMNESIS 

Varón de 44 años que acudió al servicio de urgencias de madrugada por dolor e impotencia funcional en tobillo 
derecho, posterior a una torsión accidental mientras se encontraba de fiesta. 
Como antecedentes personales, no presentaba alergias medicamentosas conocidas; padecía de una polineuro-
patía enólica y por déficit de ácido fólico; cirrosis hepática de origen enólico con datos de hipertensión portal 
(CHILD B7, MELD 10); hipertensión arterial e hipotiroidismo subclínico. Como antecedentes quirúrgicos, 
resaltar apendicectomía y la  reparación de una hernia inguinal en la infancia.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Se observaba deformidad en el tobillo derecho, con una herida de, aproximadamente, 1 cm a nivel de maléolo 
medial, que presentaba un sangrado activo en sábana. La zona que presentaba un sufrimiento cutáneo tenía una 
extensión de 5x4 cm. La movilidad de los dedos se mantenía preservada. La sensibilidad se encontraba dismi-
nuída de forma bilateral, conforme a lo ya conocido por la historia clínica previa. El pulso pedio era palpable, 
mientras que el pulso tibial posterior era difícil de valorar.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la radiografía simple se apreciaba una fractura-luxación de tobillo derecho.

DIAGNÓSTICOS

Fractura-luxación abierta de tobillo derecho Gustilo I.

TRATAMIENTO 

Se procedió a reducción cerrada mediante tracción e inmovilización con férula de yeso suropédica. El control 
radiológico posterior presentaba una reducción aceptable. Además, se inició profilaxis antibiótica con cefazo-
lina de 2g por vía intravenosa dado que se trataba de una fractura abierta.

EVOLUCIÓN

Tras el episodio relatado, perteneciente a la atención en el servicio de urgencias hospitalarias, el paciente in-
gresó para tratamiento quirúrgico. Se realizó la reducción abierta y fijación interna de la fractura, utilizando 
una placa LCP en el peroné y tornillos canulados en el maléolo medial. Durante el ingreso, la afectación cu-
tánea fue valorada por el servicio de cirugía plástica, que se encargó del tratamiento y del seguimiento al alta.
Un mes más tarde, el paciente acudió a la revisión en consulta con la férula rota, por lo que se reforzó la indi-
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cación de no apoyar la extremidad y se recambió el yeso. En las sucesivas revisiones, y dada la buena evolu-
ción radiológica, se retiró la férula y se autorizó la carga con muletas, además del inicio de la rehabilitación, 
con cinesiterapia asociada a terapia electromagnética. Sin embargo, esta buena evolución se complicó cuando 
el paciente desarrolló un absceso en la cicatriz medial, que requirió drenaje y antibioterapia con mupirocina 
tópica, por parte de cirugía plástica.
Unas semanas más tarde, se evidenció que algo no estaba marchando según lo planeado, cuando se observó la 
migración de uno de los tornillos del maléolo medial. Este hecho denotó inestabilidad en la osteosíntesis, así 
como una falta de consolidación ósea en torno al material de síntesis. Sin embargo, no se planteó la retirada 
del material de osteosíntesis dada la necesidad de realizar un abordaje quirúrgico por la zona de piel en trata-
miento por cirugía plástica.
Todo se torció cuando, a los nueve meses, el paciente sufrió una nueva fractura-luxación del tobillo. Como en 
la ocasión anterior, se intentó realizar una reducción cerrada, pero no fue posible debido a la interposición del 
material de osteosíntesis previo. Por ello, se intervino quirúrgicamente para retirar el material de osteosíntesis 
e inmovilizar la fractura mediante un fijador externo.
No había pasado ni un mes de esta última cirugía cuando, en un control radiológico, se visualizó el arranca-
miento de los pines del fijador, con desplazamiento medial del tobillo. El planteamiento quirúrgico, dada la 
dificultad para realizar una nueva osteosíntesis, fue el de realizar una artrodesis tibio-calcánea con un clavo, 
con el fin de mantener la funcionalidad del tobillo. No obstante, tuvieron que pasar dos meses para que esa 
cirugía se realizara, dado que, durante el ingreso, se evidenció que el paciente sufría una infección activa del 
material de osteosíntesis, que pasó inadvertida dada la falta de sensibilidad del paciente. Finalmente, se realizó 
la cirugía programada iniciando la carga con una ortesis de Walker a las 6 semanas de la intervención.
Los controles posteriores fueron aceptables, aunque se apreció una menor formación ósea de la esperable en 
un proceso de consolidación normal, por lo que se planteó el diagnóstico diferencial entre pseudoartrosis y 
retraso de la consolidación. Ocho meses después de la cirugía, y con el fin de concretar qué fallo en el proceso 
de consolidación presentaba el paciente, se realizó una tomografía computarizada, que denotó la presencia 
de una pseudoartrosis hipertrófica. Teniendo en cuenta los fracasos en la osteosíntesis previos, los factores 
de riesgo intrínsecos al paciente, así como el alto riesgo de presentar un nuevo fracaso en la artrodesis, por la 
pseudoartrosis y la infección, se propuso al paciente la amputación. El paciente, al no presentar dolor y estar 
llevando una vida relativamente normal, prefirió continuar con la ortesis. 
Unas semanas después, cuando el paciente finalmente aceptaba la amputación, se apreció en la radiografía el 
inicio de la formación de un callo óseo. Fueron necesarios quince meses para evidenciar que la fractura final-
mente había consolidado (imagen 1). En la figura 2 se ilustra una línea temporal que representa la evolución 
radiológica de la fractura a lo largo de todo el caso clínico.

DISCUSIÓN 

En este caso se presenta la tórpida evolución de una fractura-luxación de tobillo en un paciente con anteceden-
tes de polineuropatía alcohólica y cirrosis hepática. 
Las principales complicaciones en la consolidación de las fracturas son el retraso en la consolidación y la 
pseudoartrosis. Ambas condiciones difieren en cuanto a etiología, pronóstico y abordaje terapéutico. No existe 
consenso sobre a partir de qué momento estamos ante una pseudoartrosis. No obstante, se acepta que, si una 
fractura no ha consolidado en un plazo de 6 a 8 meses, nos encontramos ante un proceso de este tipo, en el 
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que, sin medidas terapéuticas, la fractura no consolidará. Muy diferente es el caso del retraso de la consolida-
ción, que es una ralentización del proceso natural. Para el diagnóstico diferencial entre ambas, la tomografía 
computarizada (TC) es la prueba de imagen de elección (1,2).
En este paciente, una combinación de factores mecánicos (inestabilidad de la osteosíntesis) y biológicos (ci-
rrosis y neuropatía alcohólica), con bastante seguridad, afectaron el proceso de consolidación. Por otra parte, 
la tibia resulta un hueso especialmente propenso a sufrir complicaciones en dicho proceso (1,3,4).
Dado que la artrodesis con clavo intramedular es una alternativa terapéutica de elección cuando han fallado 
otros métodos de tratamiento, los tiempos de consolidación en ella pueden verse alargados. Existen casos do-
cumentados casos en los que fueron necesarios hasta 12 meses para completar el proceso de consolidación (5). 
En el caso de nuestro paciente, esta finalmente se consiguió en el plazo de 15 meses, pese a que los resultados 
preliminares de la TC y lo establecido en la bibliografía vaticinaran lo contrario.
En conclusión, este caso resalta la importancia de individualizar los tiempos de consolidación, ya que en pa-
cientes con factores de riesgo puede ocurrir de manera tardía, aunque, finalmente, exitosa.
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Imagen 1: Radiografía anteroposterior y lateral de tobillo derecho: consolidación final de la fractura.

Figura 2: Línea temporal de la evolución radiológica de la fractura a lo largo del caso clínico.
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RESUMEN / ABSTRACT

El dermatofibrosarcoma protuberans es una neoplasia maligna de baja incidencia, a pesar de esto, se trata 
del sarcoma de piel más frecuente (1). La mayoría de las veces, presenta un crecimiento lento y asintomático 
durante años, por lo que puede confundirse con una entidad benigna y tras el estudio histológico requerir un 
tratamiento más agresivo. Su fisiopatología no es del todo conocida, aunque parece estar relacionado con trau-
matismos locales previos y en los últimos años se ha descubierto una translocación específica que ayuda al 
diagnóstico de este tumor (2). Para su diagnóstico, además de la clínica, será necesario una prueba de imagen 
para estudiar la extensión de la lesión (RM) y un estudio anatomopatológico para confirmar el diagnóstico ya 
que en muchas ocasiones se puede confundir con una lesión benigna. El tratamiento más efectivo es la resec-
ción amplia para disminuir el riesgo de recidiva (1),
A pesar de ser un tumor muy poco frecuente, presentamos el caso de un paciente varón que apareció en la 
Urgencias con una lesión exteriorizada a piel que terminó siendo un dermatofibrosarcoma protuberans. 

ANAMNESIS 

Paciente varón de 42 años, ECOG 0, que acude al servicio de Urgencias por exteriorización a través de la 
piel de tumoración en región mandibular izquierda. Refiere presencia de tumoración en región mandibular 
izquierda de 4 años de evolución, durante los cuales ha permanecido estable en crecimiento y asintomática. 
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Sin embargo, días antes de acudir a Urgencias refiere haber notado crecimiento de la lesión hasta que se ex-
teriorizó a través de la piel, momento en el cual acude a Urgencias.  No presencia de otra sintomatología. No 
signos de infección. 
No alergias medicamentosas conocidas. Dificultad de comunicación por barrera idiomática. No antecedentes 
personales de interés. 
En Urgencias se procede bajo anestesia local a la cura con Betadine y resección de la lesión hasta plano mus-
cular. Cierre de la herida con Prolene 4/0 y se manda muestra a anatomía patológica.  
Tras salida del resultado de anatomía patológica donde refieren que la lesión es compatible con un dermatofi-
brosarcoma protuberens, el paciente fue visto en consultas externas para informarle sobre el resultado.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A la exploración en Urgencias presenta tumoración en región mandibular izquierda, de unos 4x4 cm, de con-
sistencia elástica, que ha roto la piel exteriorizándose parte de la lesión. Dolor a la palpación. No supuración, 
no signos de infección.  A la exploración intraoral se palpa tumoración elástica que protruye hacia cavidad 
oral, pero con mucosa oral integra. La lesión presenta consistencia elástica, polilobulada, friable pudiendo ser 
compatible con lipoma fibrosado vs. lesión maligna.
Tras resección parcial de la lesión en Urgencias, se palpa en borde superior de la herida zona indurada com-
patible con resto de lesión. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Tras el resultado de la anatomía patológica, se decide solicitar para ver la extensión tanto local como a distan-
cia de la lesión una RM cráneo y cervical y un PET-TAC para descartar diseminación a distancia.
RM: lesión localizada en los tejidos blandos de la región geniana inferior izquierda, mide 2,6 cm AP x 1,4 cm 
LL x 2,5 cm CC, es isointensa con los vientres musculares en T1, hiperintensa en T2 y STIR, de bordes bien 
definidos. No restringe en DWI y muestra captación difusa de contraste. No presenta plano graso de separa-
ción con el músculo buccinador, orbicular ni con el músculo elevador del ángulo de la boca, pero sin clara evi-
dencia de infiltración. La arteria facial presenta un trayecto inmediatamente posterior a la tumoración, pero sin 
estar incluida en la misma.No se evidencian ganglios cervicales patológicos ni otras masas de partes blandas. 
PET-TAC: estudio sin evidencia de alteraciones patológicas a nivel de la región malar izquierda o en otras 
localizaciones que sugieran viabilidad tumoral. Dada la incongruencia entre el diagnóstico histológico y los 
hallazgos en PET-TC (dicha estirpe asocia elevada avidez por FDG), recomendamos valoración con otras 
técnicas.

DIAGNÓSTICOS

El resultado histológico de la muestra enviada tras la intervención quirúrgica informa de:
DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS: con bordes libres (a 0,1 cm del fondo de extirpación an-
terior). 
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Adenopatía yugular externa sin evidencia de alteración histológica. 
Estudio inmunohistoquímico: CD10 y CD34 positivos, células dendríticas S100 positivas de manera aislada y 
salpicada; actina de músculo liso, desmina, caldesmón, stat 6 y CD31 negativos y Ki-67 15%.

TRATAMIENTO 

Dado el resultado de anatomía patológica tras la resección incial en Urgencias y los hallazgos en las pruebas 
de imagen donde hay evidencia de lesión residual se decide realizar tratamiento quirúrgico para conseguir 
márgenes de resección. Se realiza bajo anestesia general e intubación nasotraqueal resección en bloque de tu-
moración en mejilla izquierda con márgenes de seguridad (resección de piel, plano muscular y mucosa yugu-
lar izquierda) conservando conducto de Stenon izquierdo tutorizado. Reconstrucción del defecto con colgajo 
libre microvascularizado antebraquial izquierdo en doble isla anastomosado a arteria facial, vena yugular ex-
terna y vena concomitante del colgajo a una vena facial. Cierre del defecto antebraquial con injerto de espesor 
parcial de piel de muslo izquierdo, cierre de plano subcutáneo con Novosyn 3/0 y cierre de piel con grapas 
y Prolene 4/0. Cierre de colgajo en zona intraoral con sutura reabsorbible y en zona extraoral por planos con 
sutura reabsorbible y piel con Prolene 4/0. Se dejó Penrose cervical y SNG colocada. Se mandó muestra a AP. 
Tras el tratamiento quirúrgico y los resultados histológicos, fue valorado por Oncología médica y radiote-
rápica. Oncología médica desestimó tratamiento por su parte, sin embargo, Oncología radioterápica ante la 
proximidad del borde de resección (1 mm) decidió administrar tratamiento adyuvante. 
Se administró tratamiento con radioterapia externa tipo VMAT con acelerador lineal según el siguiente esque-
ma:
Volumen de tratamiento, dosis y fraccionamiento: 59.36Gy en 28 fracciones de 2.12Gy al lecho quirúrgico 
con margen de seguridad. 
Técnica: tres arcos dinámicos no completos (gantry 179-330o) con fotones de 6MV.
Duración del tratamiento: 28 sesiones.

EVOLUCIÓN

El paciente tras la intervención quirúrgica estuvo ingresado en la planta de hospitalización durante 17 días con 
buena evolución clínica y hemodinámica. No presentó complicaciones infecciosas ni de otro tipo. Tras el alta, 
fue visto en consulta de curas hasta la completa cicatrización de todas las heridas. 
Durante la radioterapia ha presentado mucositis GII-III en mucosa yugal izquierda y radiodermitis GI, preci-
sando tratamiento de soporte, sin interrupciones del tratamiento por toxicidad.
Es revisado cada 2 meses en consultas externas con buena evolución del colgajo, sin complicaciones y sin sig-
nos de recidiva local ni a distancia. El paciente lleva una vida completamente normal sin secuelas invalidantes. 

DISCUSIÓN 

El dermatofibrosarcoma protuberans se trata de una neoplasia maligna de baja incidencia 0,1 % del total de 
tumores cutáneos y un 18 % de los sarcomas de piel, siendo el más frecuente dentro de estos. Suele aparecer 
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con más frecuencia en varones y en la raza afroamericana (3). A pesar de que su fisiopatología no se conoce 
con exactitud, se ha descubierto en los últimos años, una translocación (COL1A1-PDGFB) específica de este 
tumor que ayuda al diagnóstico en casos dudosos (2). Aparte, parece estar relacionado en algunos casos con 
traumatismos locales previos. Su localización más frecuente suele ser el tronco, seguido de la extremidad 
superior e inferior y por último en cabeza y cuello, como es el caso de nuestro paciente. Dentro de los derma-
tofibrosarcomas existen varios tipos histológicos, siendo la forma protuberans la masa agresiva, pues tiene una 
diferenciación fibrosarcomatosa. Generalmente suelen aparecer como tumoraciones de crecimiento lento du-
rante años de evolución y asintomáticas, que en primer lugar se confunden con lesiones benignas, y es cuando 
se hace el estudio anatomopatológico tras la resección local de la lesión, cuando se descubre que realmente se 
trata de una entidad maligna y que por tanto, requiere un tratamiento más agresivo. Presenta una gran agresivi-
dad local con riesgo de recidiva si no se hace una extirpación adecuada, pero con bajo riesgo de metástasis (4). 
Cuando se sospecha o se tiene la certeza de este tipo de lesiones es necesario realizar una prueba de imagen 
para ver la extensión del tumor, siendo la resonancia magnética de elección, ya que permite un estudio más 
específico de las partes blandas. En casos de tumores de larga evolución se recomienda la realización de un 
PET-TC para descartar la presencia de metástasis a distancia (4). En cuanto al tratamiento de este tipo de tu-
mores es necesario realizar una cirugía agresiva extirpando la lesión con márgenes amplios y en ocasiones tras 
el estudio anatomopatológico y en función de la extensión corporal de la lesión es necesario complementar 
con radioterapia. En varios estudios se ha comprobado que la cirugía de Mohs disminuye el riesgo de recidiva. 
Es por todo ello, que este tipo de tumor requiere un conocimiento de los mismos para poder sospecharlos con 
la clínica y empezar un estudio completo lo antes posible, para así evitar retrasar el diagnóstico y tratamiento 
necesario
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Tercera foto, parte superior: De-
fecto tras resección de tumoración 
con márgenes y tunelización hacia 
región cervical en preparación a la 

anastomosis microquirúrgica.

Imagen 4: colgajo antebraquial en 
doble isla colocado en preparación 
para la sutura. intraoral.Anastomo-

sis microquirúrgica ya realizada.

Imagen 5: colgajo antebraquial en 
doble isla colocado en preparación 
para la sutura. extraoral. Anastomo-

sis microquirúrgica ya realizada.

Imagen 7: aspecto del colgajo 
antebraquial 10 días postcirugía.

Imagen 8: herida de zona donante 
reconstruida con injerto de piel de 
espesor parcial cogido del muslo.

IMÁGENES
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 13 años con diagnóstico en periodo prenatal de agenesia renal derecha e hidronefrosis izquierda 
que se trató con pielostomía izquierda hasta los dos años, tras lo cual se realizó derivación del uréter izquierdo 
a la vejiga, con función renal conservada. A los 9 años, se detectó probable malformación uterina, útero didel-
fo. Tras su menarquia, presentó dismenorrea intensa y dolor pélvico continuo. Se le solicitó una resonancia 
magnética, que informó de útero didelfo con hematocolpos bajo el cuello uterino derecho y una formación 
quística en el anejo derecho, probable hematosalpinx.
Dada la tríada de agenesia renal derecha, útero didelfo y hemivagina derecha obstruida, se diagnosticó síndro-
me de OHVIRA. Se inició tratamiento sintomático con analgesia y anticonceptivos para reducir el sangrado. 
Posteriormente, se realizó una intervención para drenar el hematocolpos y resecar parte del tabique vaginal. 
La paciente al mes comenzó de nuevo con dolor y hematocolpos, precisando un segunda intervención para 
resecar el tabique vaginal derecho y abocar el cervix uterino derecho a vagina. Posteriormente, se encuentra 
asintomática, sin signos de hematocolpos ni hematometra por ecografía, persistiendo la imagen anexial dere-
cha, la cual precisará su exéresis si durante el seguimiento no desaparece para evitar sobreinfección. 

ANAMNESIS 

Paciente de 13 años sin antecedentes familiares de interés ni alergias medicamentosas. En el transcurso de su 
periodo fetal se detectó agenesia renal derecha e hidronefrosis izquierda con probable ascitis urinaria. En el 
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periodo neonatal precisó ingreso en la UCI por distrés respiratorio y distensión abdominal diagnosticándose 
agenesia renal derecha e hidronefrosis izquierda por estenosis de la unión pieloureteral que precisó pielos-
tomía izquierda hasta los dos años de vida, con posterior derivación del uréter izquierdo  a la vejiga, conser-
vando una función renal normal y mínima dilatación piélica. Prosiguió controles urológicos, y a los 9 años, 
se detectó mediante ecografía abdominal una probable malformación uterina, consistiendo en útero didelfo.
A los 12 años, tras varios meses posteriores a su menarquia, la paciente presenta dismenorrea intensa que 
evoluciona a dolor pélvico continuo y sensación de distensión abdominal, por ello, se solicita valoración en el 
Servicio de Ginecología.

EXPLORACIÓN FÍSICA

- Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpación. Cicatriz de cirugía previa en FII.
- Genitales externos acordes a su edad, himen íntegro y no se realiza exploración vaginal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Resonancia magnética abdomino-pélvica: útero didelfo. Ambas cavidades endometriales de aspecto nor-
mal. Cuello uterino izquierdo de características normales y con continuidad normal hacia vagina. Cuello 
uterino derecho ocupado por una lesión quísitica con paredes finas y contenido hemático, posible hema-
tocolpos. El anejo izquierdo parece visualizarse adyacente a los vasos ilíacos, de pequeño tamaño (12 
mm). En la línea media pélvica, por encima del clivaje uterino, se observa lesión quística bilobulada con 
contenido hemático de 6,5x7x5 cm y en su periféria se obervan pequeñas imagénes quísticas, que podría 
corresponder con el anejo derecho (quiste endometriósico vs. cuerpo lúteo hemrrágico).
- Ecografía ginecológica vía abdominal: útero didelfo, con ambos endometrios secretores. Hematocolpos 
derecho de 34 x 34 mm. Formación dependiente de anejo derecho bilobulada con punteado hiperecogénico 
en su interior de 64 x 40 mm, sugestiva de hematosalpinx derecho. No se objetiva el ovario izquierdo.

DIAGNÓSTICOS

Ante la tríada, útero didelfo, agenesia renal derecha y hemivagina derecha obstruida se disgnóstica de Síndro-
me de OHVIRA (Obstructed HemiVagina and Ipsilateral Renal Anomaly).

TRATAMIENTO 

Ante la sospecha de síndrome de OHVIRA se inicia tratamiento sintomático con analgesia y  píldora anticon-
ceptiva combinada para disminuir el sangrado menstrual, que se acumula de forma retrogada en la trompa 
derecha y anterógrada en la hemivagina derecha. Se realiza exploración bajo anestesia objetivándose un hemi-
tabique vaginal horizontal derecho que obstruye la salida de sangre desde el hemiútero derecho. Mediante guía 
ecográfica abdominal, se realiza orificio de drenaje en dicho hemitabique vaginal, produciéndose el drenaje 
del hematocolpos y se suturan los bordes con puntos sueltos, para evitar el cierre.  
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EVOLUCIÓN

La revisión postquirúrgica, a las 2 semanas, presentó mejoría clínica y ecográfica (útero derecho sin hemato-
colpos y persistencia de hematosalpinx derecho). 
A los 30 días de la intervención acude al servicio de urgencias por dolor abdominal intenso y febrícula. Se 
realiza ecografía ginecológica abdominal objetivando útero didelfo con hematometra leve en cavidad endome-
trial derecha y hematocolpos derecho de 31 x 23 mm. Ante la sospecha de cierre o estenosis de la apertura del 
hemitabique vaginal derecho, se programa una segunda exploración bajo anestesia. En este acto, se localiza el 
orificio de drenaje, se amplia y reseca de manera amplia el tabique vaginal derecho y se tracciona del cérvix 
derecho para exponerlo en vagina, reepitelizando dicho cérvix con la vagina circundante mediante puntos de 
Stumpdorf. 
En la revisión postiquirúrgica a los 15 días la paciente se encuentra asintomática y en la ecografía ginecoló-
gica abdominal se objetiva útero didelfo con ambas cavidades endometriales simétricas sin hematometra ni 
hematocolpos, persisitiendo hematosalpinx derecho sin cambios. Se informa a la paciente y a su familia, que 
precisa un seguimiento ginecológico estrecho, y que si no desaparece la formación tubárica derecha, sería 
recomendable su exéresis, para evitar riesgo de sobreinfección.

DISCUSIÓN 

El síndrome de OHVIRA (Obstructed HemiVagina and Ipsilateral Renal Anomaly) es una rara anomalía con-
génita que se engloba dentro de las malformaciones müllerianas. Se caracteriza por la triada de útero didelfo, 
hemivagina obstruida y agenesia renal ipsilateral (1,2,3). Esta malformación de los conductos de Müller resul-
ta en la formación de dos hemiúteros, uno de los cuales está conectado a una vagina obstruida, generando una 
acumulación de flujo menstrual en el lado afectado (hematocolpos o hematometra). En este caso, la paciente 
presentaba como antecedentes personales agenesia renal derecha y los síntomas típicos del síndrome, inclu-
yendo dolor pélvico cíclico y masa pélvica (3).
El tratamiento se basa en el drenaje quirúrgico de la hemivagina obstruida, mediante  vaginoplastia o una 
resección septal para aliviar los síntomas y prevenir complicaciones futuras, como infecciones o endometrio-
sis. Además, el seguimiento a largo plazo es esencial, ya que las pacientes pueden presentar complicaciones 
urinarias y reproductivas.(2,3)
El diagnóstico clínico de OHVIRA suele ocurrir en adolescentes, tras la menarquia, como en este caso, y es 
fundamental una evaluación temprana con un tratamiento adecuado. Sin embargo, el diagnóstico diferencial 
puede ser complejo y retrasarse en el tiempo, al confundirlo con otras causas de dolor pélvico crónico (disme-
norrea, endometriosis, quistes de ovario) o malformaciones müllerianas. Por eso, destacamos la importancia 
de considerar el síndrome de OHVIRA en pacientes jóvenes con dolor cíclico y anomalías urinarias asociadas 
y no retrasar pruebas de imagen complementarias (ecografía y resonancia magnética) para proponer la inter-
vención más adecuada. (1,3)
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IMÁGENES   

Imagen 1: Imagen A: Resonancia magnética pélvica  en un corte transversal a nivel de los dos cuerpos uterinos señalados con 
felchas amarillas. Imagen B: Resonancia magnética a nivel de ambos fundus uterinos señalados con felchas rojas y con la flecha 

azul hematosalpinx derecho.

Imagen 2: Imagen A: ecografía vía abdominal en la que se visualiza cuerpo uterino derecho y hematocoplpos de 34mm señalado 
con flecha roja. Imagen B: Resultado tras segunda cirugía en el que se observa cérvix derecho canalizado con sonda de Foley ( 

flecha amarilla) y cérvix izquierdo (flecha verde).  
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RESUMEN / ABSTRACT

Mujer de 54 años con antecedentes de exfumadora e hipertensión arterial, diagnosticada recientemente de 
artritis reumatoide seropositiva iniciando tratamiento corticoideo. En la radiografía de tórax se observó tumo-
ración ósea en 2º arco costal derecho. 
El estudio de extensión con tomografía computarizada y resonancia mostraron una tumoración ósea expansiva 
en el 2º arco costal derecho, con características de baja agresividad, sin descartar posibilidad de malignidad. 
Para confirmación de diagnóstico se realizó una biopsia excisional quirúrgica del 2º arco costal derecho con 
márgenes de resección tanto anterior como posterior, y reconstrucción mediante malla de politetrafluoroetile-
no (PTFE) anclada a 1º y 3º arcos costales derechos anteriores. 
El postoperatorio cursó sin complicaciones con alta al cuarto día. El estudio anatomopato-
lógico confirmó el diagnóstico de displasia fibrosa (DF), sin precisar tratamiento adyuvante.  
La DF ósea es una enfermedad congénita, caracterizada por una enfermedad focal con proliferación de tejido 
fibroso en la médula ósea. Puede representar alrededor del 2,5% de los trastornos óseos y el 7% de los tumores 
óseos benignos. Muchos pacientes son asintomáticos, aunque los síntomas más habituales son el dolor, que 
puede asociarse a fracturas, deformidades y/o quistes óseos. La DF puede limitarse a un un solo hueso (mo-
nostótica) o puede involucrar varios huesos (poliostótica). La forma monostótica suele ser asintomáticas y el 
diagnóstico suele salir a la luz como un hallazgos incidental en imágenes. Es importante realizar un diagnós-
tico diferencial, especialmente con patología maligna por lo que el diagnóstico definitivo precisa de biopsia 
quirúrgica, realizando una resección completa asegurando márgenes de resección.
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ANAMNESIS 

Mujer de 54 años con antecedentes de exfumadora e hipertensa, recientemente diagnosticada de artritis reu-
matoide seropositiva en tratamiento con corticoides. 
Es derivada a nuestro centro desde el Servicio de Reumatología tras hallazgo incidental de una tumoración 
costal en una radiografía de tórax. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Presentaba dolor en las articulaciones metacarpofalángicas e interfalángicas proximales de ambas manos, 
además de nódulos artrósicos en las interfalángicas distales. 
A nivel torácico se palpaba una masa en región superior derecha de consistencia dura, inmóvil y fija. 
Sin otros hallazgos a la exploración.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analítica de sangre: 
*Bioquímica: fosfatasa alcalina (FA): 79 U/L. Proteína C Reactiva (PCR) 1 mg/L y velocidad de 
sedimentación globular (VSG) 26mm.
*Autoinmunidad: Anti-Peptidos citrulinados + >320, Ac-Antinucleares + 1/160 patrón homogéneo, 
antiDNA negativo.

- Radiografía de tórax: lesión ovoide en zona anterior del tercio superior del hemitórax derecho en contac-
to con parrilla costal (figura 1A). 
- Tomografía computarizada: tumoración ósea expansiva que afecta a la porción distal del 2º arco costal 
derecho, en el segmento anterior, de 47x35x52mm, hiperinsuflante (figura 1B), con márgenes bien defini-
dos lobulados y muy esclerosos, áreas quísticas y septos en su espesor, sin afectación de partes blandas ni 
parénquima pulmonar. 
- Resonancia magnética: tumoración ósea insuflante afectando a la porción final del 2º arco costal anterior 
derecho, de forma ovoide y condicionando expansión y adelgazamiento de la cortical ósea que parece 
estar mantenida y bien definida, sin evidente lisis ni destrucción, con finos tabiques y septos óseos.
- Gammagrafía ósea: depósito de captación de distribución irregular localizado en el 2º arco costal anterior 
derecho, que en el estudio de fusión se corresponde con la lesión tumoral hiperinsuflante de borde bien 
definidos, presentando mayor actividad en las regiones superior, medial e inferior. 

DIAGNÓSTICOS

- Tumoración ósea en 2º arco costal derecho. 
- Artritis reumatoide seropositiva. 
- Exfumadora. 
- Hipertensión arterial. 
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TRATAMIENTO 

Con diagnóstico de tumoración costal a estudio se indica biopsia excisiónal quirúrgica programada. Se realiza 
una resección del 2º arco costal derecho con márgenes de resección anterior y posterior (figura 2A) y recons-
trucción mediante malla de PTFE (figura 2B) anclada a 1º y 3º arcos costales derechos anteriores.

EVOLUCIÓN

El postoperatorio inmediato cursó sin complicaciones, afebril y con dolor controlado. Fue dada de alta al 4º 
día postoperatorio. El estudio anatomopatológico mostró hallazgos compatibles con displasia fibrosa, con 
márgenes de resección proximal y posterior  libres de tumoración. La paciente continúa en seguimiento sin 
evidencia de restos ni recidiva tumoral. 

DISCUSIÓN 

Los tumores primarios óseos del tórax  representan del 5,9% al 8% de todos los tumores óseos, pueden surgir 
de forma espontánea o como parte de síndromes familiares, los tumores secundarios del tórax son más co-
munes y puede ocurrir por metástasis hematógena o invasión directa desde el pulmón, mediastino, pleura o 
mama (1). Aproximadamente el 55% de los malignos primarios de la pared se originan en huesos o cartílago 
y el 45% restante de tejidos blandos. Casi el 85% de los  primarios óseos se originan en las costillas y el 15% 
restante en el esternón (1). 
Dentro de este grupo de tumores óseos benignos se incluyen: osteoblastoma, osteoma osteoide, osteocondro-
ma, condroblastoma, displasia fibrosa, granuloma eosinofílico, plasmocitoma solitario, entre otros y dentro de 
los malignos: osteosarcoma, condrosarcoma, hemangiosarcoma y sarcoma de Ewing (1). 
La displasia fibrosa (DF) es un trastorno esquelético benigno poco común caracterizado por la sustitución de 
tejido óseo normal por tejido fibroso y óseo desorganizado, produciendo deformidades óseas, dolor y fracturas 
recurrentes (2-3). 
La DF puede presentarse en forma monostótica, con afectación de un sitio óseo o una forma poliostótica que 
incluye múltiples sitios óseos. Tiene predilección por ciertos huesos, incluidos el fémur, la tibia, las costillas, 
la pelvis y huesos craneofaciales, también puede estar asociada con endocrinopatías (ej: pubertad prematura o 
hipertiroidismo) e hiperpigmentación de la piel (café manchas con leche) en el llamado síndrome de McCune-
Albright (3). 
Las neoplasias malignas son raras en la DF, pero pueden ocurrir tanto en la forma monostótica como en la 
poliostótica, su frecuencia varía del 0,5 al 4% (2). Generalmente, las formas monostóticos, como en el caso 
expuesto, suelen ser asintomáticas o por deformidades óseas que pueden generar dolor. El diagnóstico suele 
ser un hallazgo incidental en pruebas de imagen, sin embargo, el diagnóstico definitivo precisa de biopsia, 
estudio de extensión, y estudio anatomopatológico para descartar así malignidad. La evaluación pronostica se 
basa en marcadores de recambio óseo y pruebas de imagen de como TAC, resonancia magnética y gammagra-
fías óseas, permitiendo estudiar la gravedad de la lesión, repercusión y extensión (2). La biopsia y resección 
quirúrgica completa, no solo tiene como objetivo el diagnóstico definitivo sino disminuir el dolor de la pared 
torácica debido a la deformidad asociada y minimizar el riesgo de transformación maligna (4).
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IMÁGENES

Imagen 1: A: Radiografía AP de tórax: lesión ovoide en zona anterior del tercio superior del hemitórax derecho (flecha roja). B: 
TAC: tumoración ósea expansiva del 2º arco costal derecho (47x35x52mm). 

Imagen 2: A: Biopsia excisional quirúrgica de tumoración del segundo arco costal derecho (7x5cm). 
B: Reconstrucción de 2º arco costal derecho mediante malla de PTFE anclada a 1º y 3º arcos costales derechos anteriores.
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RESUMEN / ABSTRACT

La formación de pseudotumores por enfermedad de depósito de partículas representa una complicación a largo 
plazo poco frecuente de la artroplastia total de cadera (ATC) que puede ocasionar aflojamientos protésicos y 
suele asociar complicaciones vasculonerviosas. Su abordaje terapéutico habrá de ser individualizado, teniendo 
en cuenta las características del paciente y las relaciones anatómicas del pseudotumor. En nuestro caso presen-
tamos un paciente de 87 años intervenido de ATC que presenta una tumoración inguinal con edema de pierna 
unilateral asociado. Tras un estudio diagnóstico exhaustivo, descartada la presencia de patología infecciosa 
y de trombosis venosa profunda se confirma el diagnóstico de pseudotumor de cadera. Se decide intervenir 
en dos tiempos, realizándose en un primer tiempo y de manera conjunta con cirugía vascular la exéresis del 
pseudotumor para realizar en un segundo tiempo una cirugía de recambio protésico empleando una técnica de 
cementeación de vástago sobre lecho cementado para minimizar riesgos quirúrgicos. Transcurridos dos años, 
el paciente camina con ayuda de un bastón sin dolor ni edema asociado. 

ANAMNESIS 

Varón de 87 años con antecedentes médicos de hipertensión, diabetes, hiperuricemia. Antecedentes quirúr-
gicos: Hernioplastia inguinal bilateral, artroplastia total de cadera derecha cementada. Derivado de atención 
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primaria por tumoración inguinal derecha de rápido crecimiento y valorado en primera instancia en consulta 
de cirugía general por sospecha de hernia inguinal derecha. Refiere edema unilateral de pierna derecha que 
aumenta al final del día, no sabe precisar tiempo de evolución. Asocia dolor difuso en región anterior del mus-
lo con leve hipostesia. Relata sensación de fallo de la pierna al caminar por lo que se ayuda de un andador. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Tumoración en región inguinal derecha de consistencia dura. Indolora a la palpación. No eritema ni signos flo-
glóticos locales. Edema con fóvea que se extiende a lo largo de toda la extremidad inferior derecha. Dolor de 
carácter neuropático en región anterior de muslo con hipostesia asociada. Balance articular de cadera, rodilla 
y tobillo sin limitaciones. Pulsos distales presentes.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecografía: Ausencia de hernia inguinal visible. Pérdida de definición de planos tisulares. 
- Analítica: No parámetros analíticos que sugieran procesos infecciosos.
- Eco-Doppler: Descarta trombosis venosa profunda, sugiere compresión extrínseca de paquete neurovascular 
femoral a nivel proximal.
- Radiografía: Signos de aflojamiento artroplastia de cadera.
- TC: Se evidencia pseudotumor por enfermedad de partículas y aflojamiento protésico.

DIAGNÓSTICOS

- Aflojamiento aséptico de artroplastia total de cadera derecha por enfermedad por partículas (pseudotumor 
de cadera)
- Compresión extrínseca de paquete neurovascular femoral derecho 

TRATAMIENTO 

Dada la fragilidad del paciente se decide exéresis + recambio protésico en 2 tiempos. En un primer tiempo, 
junto con cirugía vascular se realiza exéresis de pseudotumor y descompresión de paquete neurovascular fe-
moral mediante abordaje anterior directo de cadera. 
Transcurridos 4 meses y buena evolución postquirúrgica sin alteraciones de parámetros analíticos se procede 
a cirugía de recambio protésico. Mediante abordaje posterolateral de cadera se realiza extracción de ATC y 
recambio protésico. Para preparar el acetábulo se emplea injerto óseo sobre el defecto previo y sobre un quiste 
iliaco preexistente. 
Se utiliza un componente acetabular de revisión atornillado y polietileno cementado. Cabeza cerámica. Para 
minimizar tiempo y agresividad quirúrgica se opta por no retirar el cemento de la artroplastia previa y cemen-
tar el nuevo vástago sobre el lecho cementado remanente.  
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Abordaje diagnóstico y terapéutico de pseudotumor de cadera en paciente frágil

EVOLUCIÓN

Al mes postoperatorio, dolor controlado con paracetamol, camina con andador. Transcurridos 2 años el pa-
ciente no presenta edema en pierna y camina sin dolor con ayuda de un bastón. No signos radiológicos de 
aflojamiento.

DISCUSIÓN 

La enfermedad por partículas y formación de pseudotumores de cadera representa una complicación a largo 
plazo poco frecuente de ATC(1). Es importante pensar en ella ante pacientes intervenidos de ATC que presen-
tan edema unilateral de pierna con dolor difuso que en ocasiones asocian una tumoración inguinal. Como en 
nuestro caso, resulta fundamental un adecuado proceso diagnóstico descartando otras etiologías como hernias 
inguinales o tumoraciones blandas superficiales, trombosis venosa profunda y la existencia de patología in-
fecciosa loco-regional (2). 
Alcanzado el diagnóstico, la individualización del tratamiento acorde a las características del paciente y las 
relaciones anatómicas del pseudotumor resultará clave en el abordaje de complicaciones derivadas. El prin-
cipal manejo consiste en cirugía de exéresis de la máxima cantidad de materia de pseudotumor y recambio 
protésico (1) pudiéndose realizar esto en uno o dos tiempos. La planificación quirúrgica y adecuación de téc-
nicas y materiales para el recambio protésico teniendo en cuenta la ATC previa es igualmente esencial. Así se 
puede optar por técnicas habituales o, como en nuestro caso, por procedimientos poco convencionales como 
la cementación de vástago sobre lecho cementado (3) para reducir los riesgos quirúrgicos, buscando siempre 
el máximo beneficio para el paciente. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Pseudotumor de cadera y relación con estructuras vasculonerviosas. 

Imagen 2: Artroplastia total de cadera y recambio protésico con cementación de vástago sobre lecho cementado
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RESUMEN / ABSTRACT

La fístula broncoesofágica (FBE) es una entidad poco frecuente con una importante morbilidad y mortalidad. 
En adultos, la mayoría son adquiridas y secundarias al cáncer esofágico. La baja frecuencia y la inespecifi-
cidad clínica dificultan su diagnóstico. El tratamiento de la FBE requiere un enfoque multidisciplinar para 
valorar el procedimiento más óptimo entre las distintas técnicas de reparación.
Se presenta el caso clínico de varón de 65 años intervenido quirúrgicamente de esofaguectomía tipo Ivor-
Lewis por neoplasia esofágica que presenta FBE en el postoperatorio tardío diagnosticada por pruebas de 
imagen y endoscopia. Se decide realización de yeyunostomía de alimentación y cierre de fístula mediante 
endoscopia terapéutica con colocación de 2 prótesis esofágicas. Ante imposibilidad de cierre de la misma, se 
decide intervención quirúrgica conjunta con el Servicio de Cirugía torácica para exclusión esofágica.

ANAMNESIS 

Paciente de 65 años de edad, sin alergias medicamentosas conocidas intervenido quirúrgicamente de hemico-
lectomía izquierda y esofaguectomía tipo Ivor-Lewis por neoplasia esofágica hace 15 meses (postoperatorio 
tórpido por dehiscencia aanastomótica). 
Ingreso en Oncología Médica por intolerancia digestiva. Tras descartar causa neoplásica de la misma, se tras-
lada a Servicio de Cirugía General para continuar estudio. Ante importante desnutrición calórica proteica se 
inicia tratamiento nutricional mediante nutrición parenteral (NPT) y nutrición oral a demanda. 



PAULA DÍAZ ARTIGOT

375

EXPLORACIÓN FÍSICA

47 Kg de peso. Exploración abdominal sin alteraciones.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- TRÁNSITO DIGESTIVO SUPERIOR: Se objetiva una fístula esófagotraqueal baja con paso del contraste a 
la vía aérea, más significativo hacia el lóbulo inferior derecho donde se objetivan bronquiectasias. 
- BRONCOSCOPIA: Se realiza broncografia selectiva en 10D observándose pase de contraste a cámara gás-
trica que se confirma con cios spin. 
- TC TORÁCICO CON CONTRASTE INTRAVENOSO: Comunicación de esofagogastroplastia con estructu-
ras bronquiales a nivel posteromedial a la altura aproximada del arco costal posterior de D10. Consolidación 
con broncograma aéreo que ocupa la totalidad del LID. No se observan signos de recidiva.

DIAGNÓSTICOS

Desnutrición grave. Fístula broncoesofágica. Neumonía por broncoaspiración.

TRATAMIENTO 

Se decide intervención quirúrgica para realización de yeyunostomía de alimentación. Ante persistencia de 
FBE a los se comenta el caso con Servicios de Endoscopias Digestivas y Neumología, valorando la posibi-
lidad de cierre de la FBE mediante técnicas mínimamente invasivas. En endoscopia terapéutica se objetivan 
varios orificios fistulosos por lo que se colocan dos prótesis cubiertas esofágicas. 
En nueva broncoscopia realizada a la semana se evidencia aumento de débito de la fístula y del número de 
orificios fistulosos mediante la instilación de azul de metileno. 
Ante imposibilidad de cierre de la FBE, se decide retirada de endoprótesis esofágicas mediante nueva endos-
copia terapéutica.ñ y se plantea la opción quirúrgica conjunta con el Servicio de Cirugía torácica, asumiendo 
la elevada morbimortalidad del proceso quirúrgico y se decide desconexión esofágica mediante realización de 
esofagostomía cervical por imposibilidad de reconstrucción y lobectomía inferior derecha.

EVOLUCIÓN

Inestabilidad hemodinámica durante la intervención quirúrgica que precisa de drogas vasoactivas a dosis ele-
vadas. 
Postoperatorio en Reanimación con mejoría clínica progresiva con lo que pasa nuevamente a planta de hospi-
talización en el 5º día del postoperatorio. En seguimiento intensivo por parte de Cirugía Torácica, disminución 
progresiva del débito de los drenajes torácicos y de la fuga aérea hasta ser posible la retirada de los mismos. 
Evolución favorable en seguimiento en Consultas Externas de CIrugía General 
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Manejo multidisciplinar de la fístula broncoesofágica

DISCUSIÓN 

La FBE es una entidad poco frecuente y es una causa importante de morbilidad y mortalidad. En adultos, la 
mayoría son adquiridas y debidas a cáncer esofágico (más de un 50%). (1) Suelen manifestarse a lo largo de 
días o semanas, dependiendo de la ubicación y el tamaño de la fístula.
La baja frecuencia y la inespecificidad clínica dificultan su diagnóstico. Ante su sospecha, debe realizarse un 
tránsito esofágico con contraste de bario y una endoscopia o broncoscopia. La TC torácica con contraste oral o 
intravenoso puede localizar la fístula y permite evaluar las posibles acciones terapéuticas. (2) Se debe realizar 
una broncoscopia y/o endoscopia para confirmar los hallazgos y la localización de la fístula. Se ha descrito 
que la administración oral de azul de metileno antes de la broncoscopia con observación de las burbujas que 
se filtran en las vías respiratorias es útil para su identificación. (3)
El tratamiento de la FBE requiere un enfoque multidisciplinar, realizándose una evaluación cuidadosa de la 
etiología, el tamaño, la carga de la enfermedad subyacente y las comorbilidades del paciente, así como la rela-
ción riesgo-beneficio de las distintas opciones de reparación. Existen pocos datos y no hay consenso sobre la 
mejor manera de tratar la FBE. La primera línea de tratamiento en la mayoría de las FBE consiste en la colo-
cación de endoprótesis esofágica, en las vías respiratorias o ambas. Se recomienda la colocación de una sonda 
de yeyunostomía para nutrición enteral previa a la colocación de una endoprótesis endoscópica. (4) 
La reparación quirúrgica suele reservarse para fístulas grandes con lesión del árbol bronquial que pueden 
requerir esofagostomía, resección esofágica, reconstrucción esofágica con injerto de piel de espesor total, re-
sección y reconstrucción traqueal o laringotraqueal, e interposición de colgajo muscular. Presenta una elevada 
mortalidad perioperatoria (hasta un 11%) y un alto riesgo de complicaciones, siendo las principales la dehis-
cencia de la herida, la FBE recurrente, la neumonía, la parálisis de las cuerdas vocales y la estenosis traqueal. 
(5)

AGRADECIMIENTOS: Gracias a los profesionales que ayudaron en el manejo de este paciente. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Tránsito esofágico: Fístula esófagotraqueal baja con paso del contraste a la vía aérea, más significativo hacia 
el lóbulo inferior derecho.

Imagen 2: TC de tórax. Comunicación de la esofagogastroplastia (flecha roja) con estructuras bronquiales (flecha ama-
rilla) a nivel pósteromedial a la altura aproximada del arco costal posterior de D10.
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 49 años diagnosticado de fístula traqueoesofágica como secuela de un adenocarcinoma esofágico. 
Tras descartar malignidad por citología y ante la alta incidencia de neumonías por broncoaspiración, se inicia 
tratamiento esclerosante de la lesión. Sin embargo, la fístula es refractaria a 5 sesiones de infiltración endoscó-
pica. Basado en resultados prometedores de estudios recientes, se plantea realizar una transferencia de tejido 
adiposo autólogo obtenido de región abdominal con la colaboración del Servicio de Cirugía Plástica y Repara-
dora. Tras la obtención de la grasa mediante aspiración y su purificación, se infiltran 10cc de tejido adiposo en 
la submucosa de las paredes de la fístula tras un legrado de los mismos. El paciente presenta una evolución sa-
tisfactoria y está pendiente de observar resultados definitivos. Lo innovador de este procedimiento es la doble 
función que desempeña el tejido adiposo en estas lesiones. Por un lado se aproximan las paredes de la fístula 
al aportar volumen. Pero aún más importante es que proporcionamos células pluripotenciales capaces de libe-
rar factores tróficos e inmunomoduladores que estimulan la angiogénesis y favorecen diferentes procesos de 
cicatrización y de reparación tisular. Esto abre un nuevo camino en pacientes refractarios a otros tratamientos. 

ANAMNESIS 

Varón de 49 años con antecedentes de adenocarcinoma esofágico de tercio distal en 2010. Fue tratado mediante 
quimioterapia y radioterapia neoadyuvantes, esofaguectomía total y tratamiento adyuvante con trastuzumab. 
Años después el paciente inicia con clínica de tos con la deglución asociada a regurgitación de contenido ali-
mentario con la tos. Mediante fibrobroncoscopia se diagnostica una fístula traqueoesofágica de más de 1cm de 
diámetro a 3cm de la carina. Ante la incidencia de neumonías de repetición por broncoaspiración, se procede 
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a tratamiento endoscópico de la fístula mediante alcoholización de sus paredes. Tras 5 sesiones infructuosas, 
donde esta permanece permeable, se decide cambiar de estrategia terapéutica por lo que se contacta con el 
Servicio de Cirugía Plástia y Reparadora.  

EXPLORACIÓN FÍSICA

La exploración es normal a excepción de la caquexia marcada que presenta, con escaso tejido adiposo dispo-
nible concentrado sobre todo en abdomen y mamas. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Fibrobroncoscopia: a 3cm de la carina, se observa orificio de fístula traqueoesofágica de diámetro longitudal 
de 12mm y transversal de 6mm (Imagen 1).
- Citología de bordes de la fístula: Metaplasia escamosa. Citología negativa para células tumorales malignas 
en la muestra recogida. 
- Cultivo de broncoaspirado: positivo para Haemophilus influenza, Stenotrophomonas maltophila, Pseudomo-
nas aeruginosa y Serratia marcescens.

DIAGNÓSTICOS

El paciente presenta desnutrición moderada y una fístula traqueoesofágica sin signos de malignidad de 12mm 
x 6mm como secuela de tratamiento para adenocarcinoma esofágico. 

TRATAMIENTO 

Tras analizar el caso, se decide realizar una lipotransferencia grasa en el espacio entre tráquea y neoesófago. 
Esto se haría con el objetivo de aproximar los bordes de la fístula lo que, asociado a un legrado de los mismos, 
facilitaría la cicatrización de la misma. De este modo, por parte del equipo de Cirugía Plástica se realiza aspi-
ración de grasa abdominal previa tumescencia con ringer y adrenalina a concentraciones de 1:1000000. Se as-
piran 50cc que se procesa mediante Sistema Puregraft ® con obtención de 10cc de tejido a injertar (Imagen 2).
Posteriormente se realiza broncoscopia flexible a través de tubo orotraqueal. Se aprecia fístula de 1’2cm de 
diámetro a 3’5cm de la carina con aparente metaplasia de mucosa digestiva en extremo distal del orificio tra-
queal y con epitelio aparentemente queratósico en borde proximal. 
Se procede a erosión de los bordes con legrado (Imagen 2) y se envía a analizar para citología. A continuación 
se inyectan 10cc del tejido adiposo procesado sobre plano submucoso. Se consigue una moderada aproxima-
ción de los bordes de la fístula. 
Se introduce el broncoscopio por esófago y se visualiza la fístula en la unión entre neoesófago y mucosa 
gástrica. Se toman biopsias en borde distal de la fístula y en borde proximal. Se finaliza la intervención sin 
complicaciones. 
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El poder de la grasa: lipotransferencia para el tratamiento de fístula traqueoesofágica refractaria

EVOLUCIÓN

Durante el postoperatorio el paciente presenta una evolución satisfactoria volviendo a su vida habitual en 24h. 
Permanece en seguimiento en consultas y se realizará una futura broncoscopia para objetivar la evolución de 
la fístula traqueoesofágica. 

DISCUSIÓN 

La fístula traqueoesofágica es una complicación que puede aparecer secundario a procesos como una exce-
siva insuflación del globo del tubo endotraqueal tras una intubación o traqueostomía; o a patologías como el 
carcinoma de esófago (1).  Su aparición acarrea riesgo de desnutrición y  broncoaspiración, que puede desen-
cadenar neumonías de repetición y metaplasia de la mucosa con riesgo de malignización (1). Para evitarlo es 
necesario actuar sobre la fístula, ya que raramente se resuelve espontáneamente (1).  El manejo terapéutico 
es complejo, especialmente en tejido radiado donde el tratamiento quirúrgico o mediante stents esofágicos 
raramente es de elección por su morbilidad (2). Actualmente está más extendido el empleo de tratamientos 
endoscópicos con clips, infiltración de agentes esclerosantes o la aplicación de adhesivos tisulares que, junto 
a un legrado de los bordes, consiguen la resolución de la fístula en un gran número de casos (2). 
En los últimos años la medicina regenerativa ha cobrado un papel importante en este campo.  En concreto, 
se ha investigado sobre la presencia de células multipotenciales en el tejido adiposo y su potencial acción 
regenerativa debido a su acción local mediante factores tróficos e inmunomoduladores (3). Así, mediante la li-
potransferencia, no sólo proporcionamos volumen con los adipocitos, sino que también estaríamos injertando 
células con capacidad de diferenciación. Estas tendrían una acción inmunomoduladora y un importante papel 
estimulando la angiogénesis y la reparación tisular (3). Algunas complicaciones de la técnica incluyen infla-
mación local, hematoma, necrosis grasa… o más raramente el de embolización grasa (4). Esto abre un camino 
para muchos pacientes sin otras alternativas terapéuticas, que se pueden beneficiar de este procedimiento de 
baja morbilidad.
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IMÁGENES

Imagen 1: Fístula traqueoesofágica de diámetro longitudal de 12mm y transversal de 6mm observada mediante fibrobroncoscopia.  

Imagen 2: A) Purificiación de la grasa mediante Sistema Puregraft ® con obtención de 10cc de tejido a injertar. B) Visualización 
de la fístula mediante broncoscopia flexible a través de tubo orotraqueal y legrado de sus bordes previa transferencia grasa.  
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RESUMEN / ABSTRACT

La apnea del sueño es un trastorno caracterizado por episodios repetidos e intermitentes de obstrucción de las 
vías respiratorias durante el sueño, dando lugar a pausas respiratorias de duración variable, que interrumpen 
el sueño y reducen su calidad. 
Existen dos tipos principales: la apnea obstructiva, que es la más común y ocurre cuando los músculos de la 
vía aérea superior se relajan excesivamente; y la apnea central del sueño, que resulta de problemas en la seña-
lización del cerebro para controlar la respiración.
El diagnóstico se realiza generalmente a través de un estudio del sueño, y el tratamiento puede incluir cam-
bios en el estilo de vida, dispositivos de presión positiva en las vías respiratorias (CPAP) o cirugía en casos 
seleccionados.
En este texto se presenta el manejo quirúrgico que se realizó en una paciente con AOS, mediante cirugía 
RAMMAH (rotación y avance maxilar y mandibular en sentido antihorario) con el objetivo de expandir las 
vías respiratorias y mejorar el flujo de aire durante el sueño.

ANAMNESIS 

Paciente de 62 años, con DM 2, HTA y dislipemia, que acude a consulta por presentar irritabilidad, cefalea 
matutina y somnolencia que relaciona con un mal descanso nocturno. 
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Diagnosticada de apnea obstructiva del sueño, con una puntuación en el test de Epworth de 21 (severo), y una 
polisomnografía en el que se objetivan un indice de apnea (IA) de 57 y de apnea-hipopnea (IAH) de 74.7, 
refiere no tolerar CPAP tras dos años de uso discontinuado.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A la exploración, la paciente presentaba normoclusión, con ligero acúmulo grasa submental. 
No limitación de la apertura oral, ni desviación mandibular durante la oclusión. 
No se objetiva trismus, ni chasquidos de apertura oral, tampoco puntos gatillo en músculos masticadores. 
Apretadora, con signos de afracción en incisivos superiores. 
Fue usuaria de DAM (dispositivo de avance mandibular), con mejoría parcial.
Se aconseja ortodoncia prequirúrgica para ganar mas espacio de avance y poder alinear y nivelar las arcadas 
dentarias superior e inferior, pero la paciente no puede realizarla.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

DISE (Drug-Induced Sleep Endoscopy o Somnoscopia)
Se realiza un DISE, que implica inducir un estado de sueño controlado mediante fármacos hipno-sedantes, 
permitendo observar rino, oro e hipofaringe, objetivándose un índice de apnea (IA) de 57 y un índice de 
apnea-hipopnea (IAH) de 74.7

CEFALOMETRIA:
Consiste en la obtención de imágenes de la cara y cuello, generalmente a través de radiografías o TAC, que 
permiten evaluar la relación entre diferentes partes del macizo craneofacial, la anatomía facial y las vías res-
piratorias del paciente, teniendo en cuenta el angulo de ANB, que indica la relación anteroposterior entre el 
maxilar y la mandíbula, sugiriendo en caso de valores negativos (<2 grados) que la mandíbula está situada 
más adelante que el maxilar, lo que se denomina retrognatia mandibular. En el caso de la paciente, se objetiva 
un grado de -2.

TC DE CABEZA Y CUELLO:
Se solicita para obtener imágenes y medidas detalladas de las estructuras en estas regiones, lo que permite 
identificar problemas anatomicos que puedan contribuir a la apnea. En nuestro  caso, presentaba un diámetro 
transversal de 4 mm y una longitud anteroposterior de 7 mm en el punto mas estenótico de su vía aérea.

DIAGNÓSTICOS

Se confirma el diagnóstico de AOS severa, debido a la estenosis de la vía aérea a la altura de la hipofaringe. 
Se plantea a la paciente las alternativas quirúrgicas mas satisfactorias para su caso concreto y se decide reali-
zar una cirugia de RAMMAH que permita expandir las vías respiratorias y mejorar el flujo de aire durante el 
sueño.
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TRATAMIENTO 

La cirugia de RAMMAH permite reposicionar la mandíbula hacia adelante, mediante movimientos antiho-
rarios de rotación, y avance mandibular y del maxilar, lo que ayuda a abrir las vías respiratorias y a reducir o 
eliminar los episodios de apnea. Además, al avanzar la mandíbula, se aumenta el espacio en la faringe, lo que 
puede disminuir la obstrucción durante el sueño. Esta cirugía, puede también corregir problemas de alineación 
dental y maloclusiones.Durante la intervención, bajo anestesia general e intubación nasotraqueal, se realizan 
una serie de osteotomías mediante abordajes intraorales (sin cicatriz visible), que se fijan con miniplacas de 
titanio, llevando la mandíbula a la nueva posición deseada.
La duración del ingreso suele ser de unas 36-48 horas, y no es necesario mantener la apertura oral bloqueada. 
Posteriormente, el paciente debe seguir una dieta triturada y blanda durante tres semanas, para permitir la con-
solidación de las fracturas provocadas, aunque el cambio funcional es inmediato tras finalizar la intervención.

EVOLUCIÓN

La paciente fue dada de alta tras 48 horas de ingreso en la planta de Cirugia Maxilofacial. Como consecuencia 
habitual de la cirugia mandibular presentó una parestesia labial inferior transitoria, del lado izquierdo, que se 
había resuelto completamente en la revisión a los 6 meses de la intervención. 
Otras complicaciones frecuentes en esta cirugia, son molestias en la articulación temporomandibular, trismus 
transitorio, maloclusión postoperatoria, dehiscencia de las suturas o cambios no asimilados como satisfacto-
rios por el paciente en la apariencia física.
En cuanto al AOS, se obtuvo una nueva puntuación en el test de Epworth de 13, y al realizarse la polisom-
nografía tras 6 meses de la intervención, se objetiva un nuevo índice de apnea (IA) de 8, y un indice de 
apnea-hipopnea (IAH) de 26, siendo la reducción respecto a la situación de partida de un 86.04% y 65.00% 
respectivamente, traduciéndose en una reducción de la duración y la intensidad de las apneas y mejorando la 
saturación media de O2 durante el descanso nocturno. 
Se repitió tambien el TC de cabeza y cuello, donde las nuevas medidas en el punto mas estenótico fueron de 
26,2 mm x 8,21 mm, apreciándose una mejoría del diámetro transversal de un 455%.

DISCUSIÓN 

La cirugía RAMMAH se ha establecido como una opción efectiva para el tratamiento de la apnea obstructiva 
del sueño (AOS), mostrando tasas de éxito que oscilan en >85% en la reducción del índice de apnea-hipopnea 
(IAH) y la mejora en los síntomas. Múltiples estudios indican que muchos pacientes experimentan una dismi-
nución significativa en la severidad de sus apneas y una mejora en la calidad del sueño postoperatoria, siendo 
tratamiento de elección en casos seleccionados, y  reconocida en el documento internacional de consenso so-
bre AOS publicado en 2022. Además, la RAMMAH puede corregir maloclusiones y mejorar la estética facial, 
lo que contribuye a una mejor aceptación por parte del paciente y una calidad de vida superior.
Por tanto, la cirugía RAMMAH representa una alternativa que ofrece beneficios significativos en términos 
de calidad de vida y eficacia a largo plazo para aquellos que no toleran o no se benefician de los tratamientos 
menos invasivos.
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IMÁGENES

Tabla 1: Comparativa del diámetro de la vía aérea superior previo y posterior a la cirugia RAMMAH

Tabla 2: Comparativa entre polisomnografía previa y posterior a la cirugia, tras 6 meses post intervención. 
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RESUMEN / ABSTRACT

La endometriosis se define como la implantación de tejido endometrial fuera de la cavidad uterina, puede pre-
sentar un origen primario o secundario, siendo la endometriosis umbilical una rara y poco estudiada patología. 
Se manifiesta como una masa umbilical de diversas característica que le produce un dolor cíclico a la paciente 
en la región umbilical, siendo manejado habitualmente de manera quirúrgica aunque existe poca bibliografía 
sobre este tema por la poca frecuencia de esta patología. Reportamos un caso de una mujer de 38 años que 
fue intervenida quirúrgicamente por endometriosis pélvica de forma laparoscópica que tras la cirugía presentó 
crecimiento de una masa umbilical, que terminó siendo extirpada quirúrgicamente y se confirma el diagnósti-
co de presunción, mediante anatomía patológica, de endometriosis umbilical. 

ANAMNESIS 

Mujer de 38 años, sin alergias medicamentosas conocidas, que fue intervenida quirúrgicamente por laparosco-
pia de unos endometriosis pélvica en el 2023. Tras la cirugía aparece una tumoración umbilical con aumento 
progresivo del tamaño, dolor umbilical cíclico guardando relación con el periodo, y en los últimos meses se-
creción achocolatada por el mismo. Acude a consultas externas de Cirugía General con diagnóstico de onfali-
tis. Ante la alta sospecha de endometriosis umbilical se decide intervención quirúrgica para exéresis en bloque 
de la masa umbilical, siendo muy importante evitar la apertura de la misma para evitar su diseminacion.

CASOS SELECCIONADOS



EXPLORACIÓN FÍSICA

Abdomen, blando, depresible, sin dolor a la palpación en ninguno de sus cuadrantes. Tumoración umbilical 3 
cm con secreción achocolatada.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

No se precisó de pruebas complementarias. 

DIAGNÓSTICOS

Endometriosis umbilical. 

TRATAMIENTO 

Bajo anestesia locorregional, se realiza exéresis en bloque de piel del ombligo y aponeurosis, sin apertura de 
la tumoración, colocación de malla profiláctica y realización de una neo-umbilicoplastia. 

EVOLUCIÓN

Al alta hospitalaria, la paciente evolucionó favorablemente en el postoperaotorio inmediato y tardío, mediante 
el tratamiento conservador de sus heridas y mediante tratamiento con anticonceptivos. Además de seguimien-
to en consultas por parte de Cirugía General para manejo de la evolución del proceso quirúrgico, la paciente 
refiere remisión completa del dolor, no desarrollo de proceso herniario y la herida quirúrgica estaba curada.
El informe histológico confirmó la sospecha diagnóstica: foco de endometriosis umbilical, con inflamación 
crónica y aguda abscesificada; y presencia de reacción granulomatosa de tipo cuerpo extraño. 
Por parte de Cirugía General se decidió dar de alta ya que la paciente no precisaba de mayor seguimiento. 

DISCUSIÓN 

La endometriosis es una patología ginecológica benigna que afecta al 5% de las mujeres en edad reproducti-
va. La cavidad pélvica es la localización mas común de implantes y solo en el 12% de los casos encontramos 
implantes a nivel extrapélvico siendo el sitio más frecuente a nivel de la pared abdominal. La endometriosis 
umbilical (EU) se encuentra entre el 0.5-1% de todos los casos de endometriosis (1). 
Clínicamente la EU suele presentarse como un nódulo umbilical rojo-negro de unos 0.5-3 cm que se mani-
fiesta como un dolor umbilical intermitente (2). El riesgo de malignización es de un 3% en estos casos. La 
EU puede tener un origen primario por migración de células endometriales por la cavidad abdominal o por 
predisposición genética entre otros; o un origen secundario debido a procedimientos como la laparoscopia. El 
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diagnóstico de la EU se confirma mediante examen histológico de la pieza quirúrgica. La exéresis quirúrgica 
radical representa el principal tratamiento, aunque no existe una fuerte evidencia científica por el descono-
cimiento de su eficacia a largo plazo y sus complicaciones (3). Además, el tramiento médico tiene una débil 
recomendación debido a los pocos estudios que comparen tratamiento médico vs quirúrgico. 
La particularidad de este proceso radica en la importancia de una correcta anamnesis de los pacientes, para 
poder relacionar la patología actual con algún posible antecedente. A pesar de los pocos casos reportados de 
endometriosis umbilical, únicamente con la clínica relatada por la paciente y los antecedetes quirúrgicos de la 
misma, se pudo llegar a un diagnóstico adecuado.
Debemos valorar si existe la posibilidad de minimizar los riesgo de endometriosis secundaria a la hora de 
realizar intervenciones laparoscópicas como la que recibió la paciente.

AGRADECIMIENTOS: Agradezco la ayuda de mi tutora y mi tutor para el desarrollo de este caso clínico; 
además de todos los facultativos implicados en el manejo y tratamiento de esta paciente. 
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IMÁGENES

Imagen 1: Onfalectomía. 

Imagen 2: Creación de neo-umbilicoplastia tras hernioplastia umbilical.
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RESUMEN / ABSTRACT

La reconstrucción de la vagina tras una resección oncológica es fundamental para dar estabilidad al periné 
(evitando el prolapso de órganos adyacentes) y para recuperar la estética y funcionalidad de esa área anató-
mica. 
Con el fin de dar cobertura a los defectos vaginales existen gran variedad de opciones reconstructivas en 
función de la localización y extensión del defecto (1), entre las que se encuentran los colgajos fasciocutáneos 
regionales basados en el eje pudendo interno (ej: Singapur, Flor de loto), los colgajos musculares procedentes 
del muslo (ej: gracilis), los colgajos miocutáneos procedentes del abdomen (ej: VRAM), y los colgajos visce-
rales (ej: yeyuno, sigma).
A continuación, se presenta el caso de una paciente mujer de 69 años de edad diagnosticada de una neoplasia 
avanzada de recto que requirió una cirugía resectiva extensa, dejando un defecto subtotal de la pared posterior 
vaginal que precisó de una reconstrucción oncoplástica en el mismo tiempo quirúrgico. Dado su estado basal 
deteriorado, avanzada edad y comorbilidades, se optó por una reconstrucción consistente en una combinación 
de cuatro colgajos fasciocutáneos regionales basados en la arteria pudenda interna, en concreto una combina-
ción de dos colgajos de “Singapur - Flor de loto”, suturados en la línea media, y avanzados para tapizar la cara 
posterior de la neovagina. La evolución postoperatoria fue satisfactoria, con un óptimo resultado funcional y 
estético. 
Actualmente la paciente se encuentra libre de enfermedad.
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ANAMNESIS 

Paciente mujer de 69 años, exfumadora, con antecedente de neoplasia de mama (que requirió tratamiento con 
tumorectomía y quimiorradioterapia adyuvantes), sin alergias medicamentosas conocidas. Refiere aparición 
de episodios recurrentes de rectorragia y metrorragia de varios meses de evolución, así como la aparición de 
una lesión ulcerada en la región perineal.

EXPLORACIÓN FÍSICA

A la exploración física, se objetiva una lesión ulcerada e indurada en la región perineal y perianal (de aproxi-
madamente 3 cm), causante de los episodios de rectorragia previamente descritos, acompañada de una fístula 
recto-vaginal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Colonoscopia con toma de biopsias: resultado anatomopatológico de adenocarcinoma de recto avanzado 
moderadamente diferenciado, ulcerado, con infiltración cutánea del periné, margen anal, aparato esfinteria-
no, y de la cara posterior de la vagina.
- Resonancia magnética nuclear: neoplasia de recto avanzada, infiltrante, sin objetivarse signos de exten-
sión a cadenas linfáticas regionales ni metástasis a distancia (T4b N0 Mx).

DIAGNÓSTICOS

- Adenocarcinoma de recto avanzado sin signos de diseminación a distancia.
- Previsible pérdida de sustancia subtotal de la cara posterior vaginal.

TRATAMIENTO 

En un primer tiempo se realizó una colostomía de descarga, procediéndose después a la administración de 
quimiorradioterapia neoadyuvante. A las pocas semanas se objetivó en un control de RMN la reducción del 
tamaño tumoral, que ya permitiría realizar una cirugía resectiva amplia y su subsiguiente reconstrucción.
La cirugía de exéresis y reconstrucción se llevó a cabo en un solo tiempo quirúrgico: el Servicio de Cirugía 
General y del Aparato Digestivo realizó una amputación abdominoperineal, incluyendo la resección de la cara 
posterior vagina, y a continuación el Servicio de Cirugía Plástica procedió a la reconstrucción del defecto con 
un colgajo de “Singapur - Flor de loto” bilateral.
En la planificación preoperatoria se comprobó la viabilidad del eje pudendo interno y de sus perforantes me-
diante una ecografía Doppler, a fin de asegurar la vascularización de nuestros colgajos. En el triángulo delimi-
tado entre el orificio vaginal, el ano, y la tuberosidad isquiática, la arteria pudenda interna da entre 3 y 5 perfo-
rantes, antes de continuar su trayecto como arteria perineal superficial. Uniendo ambos territorios vasculares 
en un mismo colgajo logramos tener un colgajo de “Singapur - Flor de loto”, que suturado en la línea media 
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junto con su homónimo contralateral, proporciona un colgajo con la superficie suficiente para reconstruir la 
cara posterior de la vagina. Este colgajo se suturó a la cúpula vaginal, y se avanzó para tapizar completamente 
la cara posterior de la neovagina. Con el paso de los meses, parte de su componente cutáneo sufrirá metaplasia 
y parcialmente se transformará en una mucosa, adaptándose a su nuevo medio.

EVOLUCIÓN

En todo momento los colgajos mostraron signos de vitalidad. Dos semanas después, la cobertura era completa-
mente estable. Pocos meses después, la paciente pudo volver a su actividad cotidiana, con un óptimo resultado 
funcional y estético. Actualmente la paciente se encuentra libre de enfermedad

DISCUSIÓN 

Para la reconstrucción de los defectos vaginales adquiridos se han propuesto diversos algoritmos, siendo el 
más ampliamente aceptado el del Dr. Cordeiro (2), según el cual el defecto que presentaba nuestra paciente 
(afectando de forma subtotal a la pared vaginal posterior) correspondería a un defecto de tipo IB, cuyo tra-
tamiento de elección sería un colgajo miocutáneo pediculado de músculo recto abdominal (colgajo VRAM, 
vertical rectus abdominis myocutaneous flap) (3).
Sin embargo, la Cirugía Plástica es una especialidad quirúrgica donde pocos procedimientos son estándar, y 
donde para un mismo problema pueden darse numerosas soluciones, todas ellas igualmente válidas, mientras 
sean capaces de solucionar el problema del paciente con la mínima morbilidad. En este caso, en una paciente 
de 69 años con un estado basal deteriorado, importantes comorbilidades, y tras haber sido sometida a una am-
putación abdominopernieal, se consideró que realizar un colgajo VRAM (procedente de la pared abdominal), 
aunque una opción válida, sería muy invasivo, y que el defecto podría cubrirse con una combinación de col-
gajos fasciocutáneos regionales. En concreto, la combinación de un colgajo de Singapur (colgajo del pliegue 
genitocrural) basado en arteria perineal superficial, junto con un colgajo en Flor de loto (colgajo del pliegue 
glúteo) basado en la arteria pudenda interna, disecados como un único colgajo y de forma bilateral, represen-
taron una opción quirúrgica creativa, que proporcionó una solución eficaz, efectiva y eficiente para nuestra 
paciente, reduciendo la morbilidad global del procedimiento y acortando los tiempos quirúrgicos (4, 5). Los 
algoritmos terapéuticos son importantes guías para el cirujano a la hora de abordar un problema complejo, 
pero debemos pensar siempre más allá, adaptando siempre el tratamiento al estado clínico de los pacientes.
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IMÁGENES

Imagen 1: a) Pieza de resección tras amputación abdominoperineal. b) Defecto subtotal de cara posterior vaginal a reconstruir. 

Imagen 2: a) Colgajo bilateral Singapur - Flor de loto. b) Resultado postoperatorio a los 3 meses. c) Esquema anatómico de los 
ejes que vascularizan el cuádruple colgajo fasciocutáneo Singapur - Flor de loto bilateral. 
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente varón de 51 años con cuadro de pérdida de fuerza y parestesias en miembros inferiores de un mes de 
evolución, asociando posteriormente dificultad para la marcha e incontinencia fecal. En la exploración neu-
rológica, el paciente presenta una paraparesia global 4/5 en miembros inferiores y disestesias sin claro patrón 
radicular. En la RMN de columna dorsal presenta una lesión vascular sugestiva de fístula arteriovenosa dural 
(FAVD) espinal y signos de mielopatía secundaria. La arteriografía posterior confirma la presencia de dicha 
fístula a nivel T8 izquierdo.
El tratamiento consiste en una desconexión quirúrgica de la FAVD, previo marcaje endovascular con coils. 
Tras la intervención, el paciente presenta una mejoría significativa de la paraparesia logrando la bipedestación 
y deambulación asistida y es dado de alta a un centro de convalecencia para continuar la rehabilitación motora.

ANAMNÉSIS
 

Paciente varón de 51 años, sin antecedentes de interés. Acude a Urgencias por cuadro de un mes de evolución 
consistente en sensación de pérdida de fuerza y parestesias en ambos miembros inferiores, condicionando una 
progresiva sensación de torpeza y dificultad para la marcha.  Asimismo, también ha presentado tres episodios 
de incontinencia fecal. El paciente ingresa inicialmente en el servicio de Neurología para completar estudio 
diagnóstico con RMN de columna. Ante el hallazgo de una fístula arteriovenosa dural espinal, el paciente pasa 
a cargo del servicio de Neurocirugía para tratamiento.
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EXPLORACIÓN FÍSICA 

Paciente con GCS de 15/15. Consciente, orientado, obedece órdenes simples y complejas. Mirada centrada, 
campimetría por confrontación normal, no paresia facial. Lenguaje coherente, sin elementos disfásicos.
Fuerza conservada (5/5) en todos los grupos musculares de las extremidades superiores explorados (deltoides, 
bíceps, tríceps, flexores y extensores de muñeca, y pequeños músculos de la mano), sin claudicación en ma-
niobras antigravitatorias. Sensibilidad epicrítica y protopática conservadas. Reflejos osteotendinosos presen-
tes y simétricos (2+). Signo de Hoffman negativo bilateralmente.
En extremidades inferiores se observa paraparesia global (4/5) en ambos miembros, afectando flexores y 
extensores de cadera (4/5), rodilla (4/5) y flexores plantares y dorsiflexores de tobillo (4/5). Maniobra de Min-
gazzini con claudicación progresiva de ambas extremidades. Parestesias y sensación disestésica simétrica, sin 
seguir un patrón radicular definido. Sensibilidad epicrítica y protopática conservadas, sin evidencia de nivel 
sensitivo. Hiperreflexia en reflejo patelar (3+) en ambas extremidades inferiores. Clonus en tobillo izquierdo. 
Reflejo de Babinski con respuesta indiferente en el lado izquierdo y flexora en el derecho.
Marcha dificultosa, con patrón espástico leve, caracterizado por rigidez en miembros inferiores y limitación 
en el balanceo. Maniobra de Romberg negativa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- RMN de columna dorsal: Se aprecia una hiperseñal intramedular desde cono con extensión superior hasta 
el nivel D6. La alteración en la señal es fundamentalmente central extensa con conservación del parén-
quima medular periférico. Presenta captación de contraste. Maraña vascular posterior a la médula en los 
niveles mencionados sugestiva de malformación arteriovenosa. Angiomas en los cuerpos vertebrales D12 
y D9. Conclusión: Infarto medular. Malformación arteriovenosa.
- Arteriografía medular prequirúrgica (imagen 1):  Mediante cateterismo selectivo de ramas segmentarias 
dependientes de arteria aorta (niveles T7-L4), se confirma la presencia de una fistula arteriovenosa dural 
espinal a nivel T8 izquierdo. 
- Arteriografía medular postquirúrgica: Se realiza arteriografía medular de nivel T7 izquierdo, confirmando 
oclusión completa de la fístula arteriovenosa dural espinal.

DIAGNÓSTICO

Fístula arteriovenosa dural espinal tipo I

TRATAMIENTO

Previo a la intervención quirúrgica, y por vía endovascular, se realiza marcaje con coils de la arteria radicular 
responsable de la fístula venosa dural espinal, a nivel T7 izquierdo. 
La intervención quirúrgica consiste en una laminoplastia dorsal y una desconexión de la fístula arteriovenosa 
dural espinal (imagen 2).
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EVOLUCIÓN

Tras el procedimiento el paciente presenta una mejoría progresiva de su paraparesia previa (fuerza 5/5 global 
en extremidades inferiores, logrando bipedestación y deambulando tramos cortos con andador), así como de 
su sensación disestésica. Durante el ingreso, desarrolla una ITU por Klebsiella aerogenes, que se resuelve con 
tratamiento antibiótico dirigido. Si bien inicialmente se retira el sondaje vesical y se logra la micción espontá-
nea, el paciente presenta posteriormente nuevos episodios de retención aguda de orina, logrando únicamente 
micción por rebosamiento, por lo que es necesario colocar una sonda vesical permanente. El paciente es dado 
de alta hospitalaria a un centro de convalecencia para continuar la rehabilitación motora, con seguimiento en 
Consultas Externas de Neurocirugía.

DISCUSIÓN

Las fístulas arteriovenosas durales espinales (FAVD) representan la malformación vascular más común de la 
médula espinal. Su diagnóstico sigue siendo un reto clínico importante debido a su rareza y la inespecificidad 
de sus manifestaciones iniciales (1). 
En estas fístulas, el flujo anómalo entre una arteria radiculomeníngea y una vena radicular genera un aumento 
de la presión venosa intracanal. Esto afecta el drenaje venoso y genera una congestión que compromete la 
microcirculación, lo que conduce a hipoxia crónica y edema medular, provocando una mielopatía progresiva 
que, de no ser tratada, ocasiona a un deterioro neurológico severo (2). 
La región toracolumbar es la más afectada, posiblemente debido a su menor red de drenaje venoso comparada 
con la región cervical.  
 resonancia magnética juega un papel esencial en la identificación de las FAVD, si bien la arteriografía sigue 
siendo el estándar para confirmar el diagnóstico y planificar el tratamiento. La embolización endovascular 
puede ser efectiva si se alcanza la vena de drenaje, aunque la microcirugía es la opción ideal cuando la ana-
tomía es desfavorable para el tratamiento por cateterismo. Ésta suele ser una solución definitiva y con bajas 
tasas de recurrencia (3).  
El pronóstico mejora ostensiblemente con un diagnóstico y tratamiento temprano, evitando la progresión irre-
versible del daño medular. 
Tras la oclusión de la fístula, muchos pacientes presentan una mejoría sustancial en la fuerza motora, aunque 
los déficits sensitivos y la disfunción esfinteriana pueden ser más persistentes. Así, la evolución tras la inter-
vención refleja la complejidad de la fisiopatología de las FAVD.

AGRADECIMIENTOS: Al Dr. Adrián Fernández García y a la Dra. Estefanía Utiel Monsálvez, por su par-
ticipación en el caso.
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IMÁGENES

IMAGEN 1. Arteriografía medular prequirúrgica. Fístula arteriovenosa dural espinal a nivel T8 izquierdo.
 

 
IMAGEN 2. Procedimiento microquirúrgico. Clipaje temporal (A) y posterior desconexión de FAVD, objetivando progresiva 

disminución del calibre de los vasos que la conforman (B). 

SALIM KHAYAT 
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de una paciente diagnosticada de un carcinoma de células renales de bajo grado en el 
riñón derecho que fue tratada mediante tumorectomía endoscópica, sin presentar complicaciones postoperato-
rias inmediatas. Durante el seguimiento, a los dos años, se observa una recidiva tumoral de 20 mm en íntima 
relación con la pelvis renal y los vasos renales. Tras ser valorada por un comité multidisciplinar se decide 
realizar ablación del tumor mediante electroporación irreversible con el objetivo de eliminar el tumor preser-
vando las estructuras nobles del riñón. Se realiza el procedimiento sin observar complicaciones inmediatas 
vasculares ni urológicas. A corto plazo (6 meses) no se ha objetivado recidiva, siendo necesario un control 
estrecho en el futuro.

ANAMNESIS 

Paciente de 44 años valorada en consultas de Medicina Interna por presentar molestias continuas y de intensi-
dad moderada en la fosa lumbar izquierda de seis meses de evolución asociado a un síndrome constitucional 
con pérdida de peso de 10 kg. En la TC inicial se informa de la presencia de una masa de unos 6 cm de diá-
metro en el riñón derecho. Se realiza biopsia percutánea, correspondiendo a un carcinoma de células claras 
de bajo grado. Se lleva a cabo una tumorectomía endoscópica sin presentar complicaciones postoperatorias 
inmediatas. 
En la TC de abdomen a los dos años de la cirugía se aprecia una recidiva de 20 mm en el lecho quirúrgico, 
cercana al seno renal y a la pelvis renal. 
Se valora el caso en el comité multidisciplinar de tumores urológicos y se decide realizar electroporación 
irreversible del tumor con el objetivo de realizar un tratamiento preservador de nefronas minimizando las 
complicaciones que podrían existir con otras modalidades de ablación. 
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EXPLORACIÓN FÍSICA

En el momento de la recidiva la paciente se encuentra asintomática, sin presentar hallazgos reseñables en la 
exploración física.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

TC  de abdomen con contraste intravenoso: Cambios postquirúrgicos en el polo superior del riñón derecho, 
identificando en el lecho quirúrgico una imagen nodular de 20 mm en íntima relación con la pelvis y los vasos 
renales, siendo sugestivo de recidiva/resto tumoral.

DIAGNÓSTICOS

Carcinoma renal de células claras con áreas mixoides, fibrosas y focos de hemorragia, grado nuclear 2 de la 
OMS/ISUP, intrarrenal, con un foco situado a menos de 1 mm del margen quirúrgico de resección renal.
Estadio pT1b.

TRATAMIENTO 

Bajo anestesia general, relajación muscular profunda y sincronización cardíaca durante la emisión de pulsos se 
colocan tres agujas-electrodo de electroporación irreversible con punta activa de 20 mm. Se colocan paralelas 
con disposición en triángulo para conseguir un adecuado posicionamiento. Tras comprobar que la intensidad 
de corriente eléctrica entre las agujas supera los 20 A, se administran 90 pulsos entre cada par de agujas obte-
niendo valores de corriente eléctrica adecuados.
Durante el procedimiento se evidencia la presencia de coágulos en la vía urinaria con hematuria a bolsa; tam-
bién se objetiva un pequeño hematoma laminar perirrenal de 15 mm de espesor máximo.

EVOLUCIÓN

Durante su ingreso la paciente no presenta complicaciones inmediatas. Se realiza una TC-urografía a las 24 
horas confirmando la presencia de un pequeño hematoma perirrenal sin signos de sangrado activo. En la fase 
excretora no se aprecian fugas de orina o de contraste ni ectasia de la vía urinaria. 

DISCUSIÓN 

La electroporación irreversible (IRE) es una técnica que trata tumores sólidos mediante la aplicación de pulsos 
eléctricos de alta intensidad (1). Estos pulsos crean poros en las membranas celulares de las células tumorales, 
lo que provoca su muerte de manera no térmica. Los electrodos se insertan directamente en el tumor y, al no 
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generar calor, la técnica preserva el tejido conectivo y estructuras sensibles como vasos sanguíneos y nervios 
(2). 

Presenta las siguientes ventajas:
- Preservación de estructuras vitales: La IRE destruye células tumorales sin afectar a vasos sanguíneos, 
nervios o conductos importantes, algo que otras técnicas térmicas no logran.
- Mínimos efectos secundarios térmicos: No se genera calor, lo que evita daño en tejidos adyacentes y re-
duce el riesgo de complicaciones.
- Aplicación repetida: Puede realizarse varias veces sin efectos acumulativos, siendo una opción viable para 
tumores recurrentes o difíciles de tratar con cirugía.

Entre los inconvenientes, nos encontramos:
- Tamaño del tumor: Es más efectiva en tumores pequeños o medianos (menores de 4 cm), lo que limita su 
uso en tumores más grandes o avanzados.
- Dificultad técnica: La colocación precisa de los electrodos es crucial y puede ser compleja, requiriendo 
personal especializado y equipos costosos. Las agujas deben disponerse en paralelo a una distancia mínima 
de 0,5 cm y máxima de 2 cm. (3)

Los estudios iniciales muestran un buen control local de los tumores tratado con IRE, con tasa de éxito del 
80-90% en los primeros dos años. Aunque la técnica es prometedora, todavía se están recogiendo datos sobre 
su eficacia a largo plazo, especialmente en la recurrencia de los tumores.
En el caso de los tumores renales, la IRE es una alternativa a la nefrectomía o a técnicas de ablación por calor. 
Es especialmente útil en tumores cercanos a vasos o estructuras sensibles del riñón, donde otros tratamientos 
podrían causar daño.
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IMÁGENES

Imagen 1: Reconstrucción volumétrica en la que se ven las tres agujas dispuestas en paralelo y su cercanía con la pelvis renal

Imagen 2: Izquierda: Corte coronal en el que se aprecia un nódulo tumoral con captación heterogénea de contraste (punta de fle-
cha roja) en íntima relación con la pelvis y la vena renal. Derecha: A los 6 meses tras la electroporación se aprecian los cambios 

postratamiento (punta de flecha negra) sin objetivar captaciones patológicas de contraste.

FERNANDO LOBO BAILÓN
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 65 años, fumador, sin antecedentes personales de interés que acudió a urgencias por hematuria de 
dos meses de evolución con diagnóstico tras realización de tomografía computarizada de masa vesical sólida 
de 8,8x2,5x5,6 cm. 
Tras la realización de resección transuretral la anatomía patológica mostró un carcinoma urotelial de células 
claras. El carcinoma de células claras vesical es una variante de carcinoma urotelial infrecuente representando 
aproximadamente el 1-2% (1). En los casos reportados se ha observado un comportamiento agresivo con una 
tasa supervivencia de 60% a los 2 años.
El tratamiento no está protocolizado, está justificado un tratamiento agresivo según el estadio acompañado de 
un seguimiento estrecho posterior debido a su agresividad. (2)
En nuestro caso se realizó una cistectomía radical con linfanectomía paliativa y tratamiento adyuvante con 
gemcitabina y cisplatino que tuvo que ser reemplazado por avelumab por mala tolerancia y baja respuesta. 
Presentamos un caso de carcinoma de células claras vesical y revisión de la literatura.

ANAMNESIS 

Varón de 65 años, fumador de un paquete diario desde la adolescencia, sin antecedentes personales de interés, 
que acudió a urgencias por hematuria de dos meses de evolución asociada a dolor hipogástrico. En la explo-
ración física destacó el dolor en hipogastrio, resto de exploración fue anodina. No fiebre, no dolor lumbar, no 
pérdida de peso. 
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Consciente, orientado, eupneico
Abdomen: blando, depresible, doloroso en hipogastrio, puñopercusión renal bilateral negativa

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Ecografía 02/01/23: Vejiga con abundante contenido heterogéneo que presenta flujo en el estudio Doppler 
color, hallazgos compatibles con proceso neoplásico. Produce una dilatación ureteropielocalicial izquierda en 
relación con hidronefrosis grado III. 
-Tomografía computarizada (TC) 31/01/23: gran masa vesical de hasta 8 cm de diámetro, que ocupa práctica-
mente su luz, en relación con proceso neoplásico, sin signos de infiltración extraparietal, muy vascularizada, 
con vasos venosos de gran calibre intratumorales.Adenopatías retroperitoneales y pélvicas necróticas. Urete-
rohidronefrosis grado III izquierda, con disminución de tamaño del riñón izquierdo y retraso en su función.
(Imagen 1) 
-TC14/06/24: Resolución de la afectación ganglionar retroperitoneal y pélvica. (Imagen 2)
-PET 18/08/24: Varios ganglios linfáticos con leve captación en región retroperitoneal y otro en cadena ilíaca 
común derecha que no permiten descartar completamente malignidad. 
-TC 23/08/24: Persistencia de adenopatías patológicas retroperitoneales y aparición de adenopatías en mesen-
terio y femoral común.

DIAGNÓSTICOS

Carcinoma urotelial de célula clara que infiltra la lámina propia metastásico (ganglios en cadena ilíaca común 
y retroperitoneales cT2b cN2 M1a

TRATAMIENTO 

22/02/23: Resección transuretral vesical (RTUv) del tumor con destechamiento del orificio ureteral izquierdo 
25/04/23: Cistectomía paliativa  con linfadenectomía y  ureterostomía cutánea

EVOLUCIÓN

Tras la realización de la RTU y el resultado anatomopatológico de mal pronóstico y atípico se decidió cistec-
tomía de carácter paliativo por dolor y hematuria.
Se presentó en el Comité de Tumores y se decidió tratamiento adyuvante con gemcitabina y carboplatino, sin 
embargo, tuvo varios ingresos por neutropenia febril y trombocitopenia inmunomediada por lo que se tuvieron 
que reducir las dosis de quimioterapia. 
A pesar del tratamiento, en agosto de 2023 en una tomografía por emisión de positrones (PET) control, se 
evidenció nueva aparición de adenopatías paraaórticas e interaortocava sugerentes de malignidad. Con estos 
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hallazgos y la mala tolerancia al tratamiento anterior, se cambió el tratamiento por Avelumab. 
Actualmente está obteniendo baja respuesta a avelumab con aparición de nuevas adenopatías y necesidad de 
interrumpir el tratamiento por neutropenias febriles y derrames articulares (en estudio para descartar efecto 
adverso de avelumab).

DISCUSIÓN 

El origen del carcinoma de células claras puede surgir de múltiples localizaciones por lo que puede resultar 
complicado diagnosticar el tumor primario, para ello se deben realizar pruebas de imagen y varias tinciones 
inmunohistoquímicas de la zona biopsiada. (2)
En el carcinoma de células claras se produce un reemplazo focal de células uroteliales por células claras con 
abundante citoplasma eosinófilo glucogenado. La inmunohistoquímica típica es positiva para CK, GATA3, 
P40, CK7 y negativo para CD10 y vimentina que descarta carcinoma de células claras metastásico (3).
Debido a la baja prevalencia no está establecido el manejo de forma protocolizada (3). Por la tendencia a la 
rápida progresión y metástasis, se justifica un tratamiento agresivo ajustada al estadio diagnosticado. La ma-
yoría de los pacientes de la literatura se sometieron a cistectomía radical con linfadenectomía (4) asociada a 
quimioterapia adyuvante, siendo la combinación más recomendable platinos con gemcitabina .
Esta patología tiene un pronóstico desfavorable. En los casos reportados se ha observado un comportamiento 
agresivo, presentando el 83% de los tumores al diagnóstico invasión muscular. La tasa de supervivencia se 
sitúa en torno al 53% al año (5). 
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IMÁGENES

Imagen 1: Imagen A: corte axial con visualización de masa de 8x8x5.6 cm. Imagen B: corte coronal con visualización de masa 
vesical e hidronefrosis izquierda. 

Imagen 2: Desaparición de adenopatías paraaórticas izquierdas

GUADALUPE MACARRO LÓPEZ DE LA TORRE
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RESUMEN / ABSTRACT

Presentamos el caso de un varón de 54 años con antecedentes de dolor abdominal intermitentes en el tiempo 
a nivel epigástrico que ceden espontáneamente con ayunos, y que en esta ocasión decide acudir a Urgencias 
por persistencia de la clínica sumado a vómitos copiosos de aspecto bilioso de 48 horas de evolución. La 
exploración física presenta a destacar ruidos hidroaéreos disminuidos y la analítica no presena alteraciones 
reseñables. 
Se decide realizar un TAC abdominal con hallazgos de malrotación intestinal compleja. El paciente es in-
gresado con manejo conservador  y se interviene de forma programada, encontrando la totalidad del colon 
derecho en flanco izquierdo, el intestino delgado en flanco y fosa iliaca derechas y una obstrucción a nivel de 
la tercera porción duodenal, provocando isquemia con la maniobra de Kocher por lo cual se decide realizar 
un bypass duodenoyeyunal a la tercera porción duodeno latero-lateral mecánica. La evolución postoperatoria 
fue favorable. 
Cabe destacar que en la edad adulta hasta el 50% de los pacientes con malrotación intestinal son asintomáticos 
hasta que desarrollan cuadros de volvulación o isquémicos que generan un cuadro obstructivo. En caso de 
presentar sintomatología el tratamiento es quirúrgico.

ANAMNESIS 

Se presenta el caso de un paciente varón de 54 años que acude a Urgencias por dolor abdominal en región 
epigástrica y vómitos copiosos de aspecto bilioso de dos días de evolución. Refiere cuadros similares durante 
varios años, con resolución espontánea tras ayunos. En esta ocasión existe persistencia de la clínica. 

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Presenta ruidos hidroaéreos disminuidos con dolor a la palpación en epigastrio, sin signos de irritación peri-
toneal. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analíticamente no presenta alteraciones reseñables. Se le realiza un TAC abdominal debido a la persistencia 
de la clínica pese a analgesia en el servicio de Urgencias. En el TAC se visualiza ciego, colon ascendente y  
apéndice cecal en flanco y fosa iliaca izquierdas. Posteriormente el colon transverso cruza al lado derecho 
anteriormente para volver al lado izquierdo cruzando por la pinza aorto-mesentérica el colon descendente de 
nuevo en flanco y fosa iliaca izquierdas. La primera y segunda porción duodenal se encuentran normoposi-
cionadas, cruzando la tercera porción al lado izquierdo por delante del cuerpo pancreático, donde realiza una 
imagen de “remolino” junto con la arteria y vena mesentéricas, estas últimas marcadamente dilatadas y de 
aspecto tortuoso. 

DIAGNÓSTICOS

-Sin enfermedades de interés previas.
-Obstrucción intestinal por malrotación intestinal compleja.

TRATAMIENTO 

-No toma medicación habitualmente. 
-Se ingresa al paciente y se decide un manejo conservador, con reposo digestivo y sonda nasogástrica. 
-Se interviene al paciente de forma programada. 
Bajo anestesia general se realiza una laparotomía media con hallazgos de mal rotación intestinal compleja, en 
la que todo el colon derecho se encuentra colocado sobre flanco izquierdo aunque es movilizable hasta línea 
media. La totalidad del intestino delgado se encuentra en flanco y fosa iliaca derechas. El colon transverso, 
después de un brusco giro hacia la izquierda, profundiza sobre la raíz del mesenterio obstruyendo la salida de 
la tercera porción duodenal. Profundizando en dicha raíz, observamos un hojal en la que se encuentra alojado 
parte del colon. 
Dado que la maniobra de Kocher a nivel del anillo obstructivo empeoraba la vascularización de todo el paque-
te intestinal y su liberación sin dañar el eje vascular mesentérico era imposible, se decide realizar un bypass 
duodenoyeyunal a la tercera porción duodeno latero-lateral mecánica. 

EVOLUCIÓN

La evolución postoperatoria del paciente fue favorable, siendo dado de alta a los 6 días.



DISCUSIÓN 

La malrotación intestinal es una alteración congénita en la rotación y fijación intestinal al retroperitoneo que 
afecta al 1% de la población sin predilección por sexos. La clínica más grave se presenta en la edad pediá-
trica. Hasta el 50% de los adultos que presentan malrotación intestinal son asintomáticos. Su diagnóstico en 
el adulto suele ser casual o asociado a episodios inespecíficos de dolor abdominal como el caso que presen-
tamos, que puede evolucionar a volvulación y a fenómenos iquémicos (1). Por tanto ante un cuadro sinto-
mático el tratamiento definitivo es quirúrgico.  Debido a la posibilidad de dolor abdominal crónico y nuevos 
eventos obstructivos a largo plazo, es necesario un seguimiento postoperatorio prolongado pese a que la re-
currencia no supera el 10% de los casos (2).
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IMÁGENES

Imagen 1: TAC corte axial donde se visualiza la imagen en “remolino” con arteria y vena mesentéricas tortuosas y dilatadas.
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Obstrucción intestinal por malrotación intestinal compleja



Imagen 2: TAC corte coronal donde se observa la disposición intestinal anómala.
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 55 años con derrame pleural maligno diagnósticada con adenocarcinoma de pulmón estadio IV-A 
con PD-L1 positivo al 85%, múltiples adenopatías mediastínicas y metástasis cerebral. Recibió quimioterapia 
e inmunoterapia, logrando respuesta tumoral completa en mediastino y cerebro a los pocos meses de trata-
miento. Ante la buena tolerancia y adecuada respuesta al tratamiento sistémico, se realizó resección pulmonar 
como rescate quirúrgico, lo que permitió la re-estadificación del cáncer a un ypT1aN0 (estadio I-A).  
El carcinoma de pulmón de célula no pequeña (CPCNP) se diagnóstica en estadio avanzado en el 80% de los 
casos, y pese al manejo adyuvante la supervivencia sigue siendo baja, posicionando esta neoplasia como la 
de mayor mortalidad a nivel mundial. En los últimos años, la inmunoterapia ha demostrado ser una opción 
efectiva para pacientes con estadio III, sin embargo, se han reportado pocas series de pacientes con estadio IV 
con respuestas muy favorables, ofreciendo una oportunidad de rescate quirúrgico con un gran impacto en la 
supervivencia. 

ANAMNESIS 

Paciente de 55 años, acudió el 10 de abril del 2021 a urgencias por mareo y astenia intensa de inicio súbito, 
asociado dolor en región poplítea derecha que aumenta al deambular y cede con el reposo de meses de evolu-
ción. Antecedentes HTA, dislipemia, exfumadora, intolerancia a estatinas por mialgias.
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EXPLORACIÓN FÍSICA

Consciente, orientada y colaboradora. Normocoloreada, normohidratada y normoperfundida. Eupneica en 
reposo. Afebril. Carótidas isopulsátiles y sin soplos. Taquicardia arrítmica. No soplos audibles. Murmullo 
respiratorio conservado, no ruidos añadidos Abdomen: blando, depresible, no doloroso, no masas ni megalias. 
Extremidades inferiores: no edemas, pulsos conservados y simétricos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Abril/2021 TC Body: Gran derrame pericárdico, con distribución libre y espesor de cámara basal de hasta 28 
mm con datos que sugieren taponamiento cardiaco.  Adenopatías mediastínicas multinivel en rango patológico. 
Mayo/2021 TC cerebral: En el lóbulo frontal izquierdo se observa una lesión nodular, hipercaptante, de aproxi-
madamente 8 mm de diámetro que produce importante edema perilesional. 
Agosto/2021 TC toracoabdominopelvico: Desaparición de los conglomerados adenopáticos mediastínicos vis-
tos en TC previo, quedando únicamente alguna imagen ganglionar residual, de eje corto subcentimétrico. No 
identifico adenopatías axilares ni supraclaviculares de número o tamaño patológico. No hay derrame pleuro-
pericárdico. En el parénquima pulmonar, la imagen nodular subpleural localizada en lóbulo superior izquierdo 
descrita en TC previo no es ya visible en la actualidad. No identifico imágenes sugestivas de diseminación 
metastásica. Respuesta radiológica completa al tratamiento.
Agosto/2021 TC cerebral: La lesión ocupante de espacio de localización frontal izquierda no es visible en el 
momento actual. No identifico lesiones ocupantes de espacio sospechosas de malignidad de nueva aparición.
Mayo/2024 TC cerebral: No se identifican lesiones ocupantes de espacio. TC torácico: Nódulo de densidad 
heterogénea, que ha ido aumentando progresivamente de tamaño en lóbulo inferior derecho, recomendamos 
realizar PET TC, no se identifican adenopatías mediastínicas, hiliares ni axilares de tamaño patológico, ausen-
cia de derrame pleural y pericárdico.
20/06/2024 TC PET: A nivel torácico no se observan adenopatías hilio-mediastínicas ni axilares de característi-
cas patológicas por tamaño ni grado de captación. Lesión pulmonar subsólida en lóbulo inferior derecho de 13 
x 15, que no muestra captación patológica por el 18F-FDG (SUVmax 0.83).

DIAGNÓSTICOS

Flutter auricular reactivo a derrame pericárdico severo.
- Taponamiento cardíaco.
- Adenocarcinoma pulmonar estadio IV-A (cT1b N3 M1a).
- Adenocarcinoma pulmonar estadio I-A (ypT1a N0).

TRATAMIENTO 

- Cardioversión farmacológica y eléctrica 10/04/2021. Pericardiocentesis 12/04/2021. Quimioterapia más in-
munoterapia (Carboplatino, paclitaxel, atezolizumab, bevacizumab) desde 06/05/2021 hasta 05/2023. Lobec-
tomía inferior derecha 27/08/2024.
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Inmunoterapia, volviendo resecable lo inoperable

EVOLUCIÓN

Paciente que acudió a urgencias en abril del 2021 por mareo y astenia, durante el estudio inicial se identificó 
la presencia de flutter auricular por lo cual se cardivirtió, asi mismo se evidenció derrame pericárdico severo 
el cual se drenó obteniendo citología positiva para células malignas. Como estudio de extensión se realizó TC 
toracoabdominal y EBUS con el cual se diagnosticó metástasis de adenocarcinoma pulmonar en adenopatias 
mediastínicas bilaterales con PD-L1 del 85%. Durante el estudio complementario se evidenció en TC de crá-
neo, metástasis cerebral. 
Dado el diagnóstico de adenocarcinoma pulmonar estadio avanzado, se inició carboplatino, paclitaxel, be-
vacizumab, atezolizumab teniendo en cuenta el perfil clínico del paciente y la biología molecular del cáncer. 
A nivel clínico ha tenido buena tolerancia al tratamiento oncológico, y en las imágenes de reevaluación se 
observó respuesta tumoral completa en agosto del 2021. Recibió inmunoterapia por 24 meses y se suspendió 
el tratamiento en mayo del 2023. 
Se realizó lobectomía inferior derecha el 27/08/2024 al evidenciarse nódulo pulmonar en el seguimiento, el 
diagnóstico anatomopatológico de adenocarcinoma pulmonar ypT1a N0 con PD-L1 del 85%.

DISCUSIÓN 

El cáncer de pulmón es la neoplasia con mayor mortalidad a nivel mundial. A pesar de los programas de cri-
bado, el 80% de los casos de CPCNP se diagnostican en estadios avanzados (1). El manejo de pacientes con 
CPCNP no resecable ha sido tradicionalmente quimioterapia y/o radioterapia, sin embargo, el avance en el co-
nocimiento inmunológico del tumor ha involucrado e impulsado el uso de terapias dirigidas e inmunoterapias, 
transformando la oncología torácica (1-3). Se ha demostrado que, en pacientes seleccionados con estadio III, 
la respuesta al tratamiento sistémico es tan favorable que permite plantear la intervención quirúrgica, lo que 
conlleva una mayor tasa de respuesta patológica completa o mayor, una mejor supervivencia y un intervalo 
libre de enfermerdad más prolongado. No obstante el aumento en la inflamación y adherencias en el tejido tras 
la terapia sistémica añade complejidad a la resección. A pesar de esto, se ha demostrado que la intervención 
en estos pacientes es segura y eficaz (1).
El manejo de pacientes con estadios avanzados debe ser realizado por un comité multidisciplinar para evaluar 
la forma de obtener muestras para un diagnóstico histológico y su biología molecular, el método de estadifi-
cación, el tratamiento sistémico óptimo, reevaluación radiológica según los criterios RECIST y la viabilidad 
de intervención quirúrgica, entre otras (1). Para considerar la resección quirúrgica además de una respuesta 
radiológica locoregional adecuada, es fundamental confirmar la desaparición de lesiones metastásicas (1,2). 
Aunque la terapia local de consolidación con radioterapia tras el tratamiento sistémico ha demostrado eficacia, 
pocos estudios han investigado la resección pulmonar posterior a terapia sistémica en enfermedad oligome-
tastásica. Dentro de los resultados iniciales de estos estudios, se ha evidenciado que la tolerancia y seguridad 
con la administración de quimioterapia y/o inmunoterapia es superior en comparación con la quimioterapia 
convencional (3), así mismo los pacientes sometidos a intervención quirúrgica han demostrado mayor su-
pervivencia frente a no intervenidos (2,3), sin que esto implique mayor riesgo incluso en el contexto de una 
enfermedad inicialmente irresecable (1,2). 
La incidencia de complicaciones no es mayor en comparación con el resto de pacientes intervenidos por cán-
cer de pulmón, no obstante factores como la administración de radioterapia previa podrían acortar la super-
vivencia, y deben considerarse para una selección adecuada de pacientes candidatos a rescate quirúrgico (3).
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IMÁGENES

Imagen 1: Tomografía de tórax en corte coronal comparando las múltiples adenopatías mediastínicas antes de la inmunoterapia 
(izquierda) y su resolución completa después del tratamiento sistémico (derecha). Las imágenes tienen 4 meses de diferencia.

Imagen 2: Tomografía de cráneo en corte axial con metástasis en lóbulo frontal izquierdo de 8 mm con edema (izquierda). TAC 
de cráneo control con desaparición de la metástasis al administrar terapia sistémica (derecha). Las imágenes tienen 3 meses de 

diferencia. 
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RESUMEN 

- Anamnesis: mujer de 50 años que acude a consultas de ORL por insuficiencia respiratoria nasal izquierda 
desde hace años y presencia de bulto en pared lateral nasal izquierda de meses de evolución que aumenta su 
tamaño en el último mes, con dolor a la palpación y con los movimientos faciales.
-Exploración: desviación septopiramidal severa, que condiciona insuficiencia respiratoria izquierda y colapso 
valvular a través de nasofibroscopia. Se palpa lesión subcutánea a nivel de pared lateral nasal izquierda, fluc-
tuante y dolorosa a la palpación.
-Pruebas complementarias: se solicita una EcoPAAF con sospecha de quiste de inclusión epidérmico. Se rea-
liza un TC de nariz y senos paranasales donde se observa una imagen nodular de 14 x 8 x 13 mm localizada 
en la pared lateral izquierda de la nariz.
-Diagnóstico: hemangioma cavernoso de pirámide nasal.
-Tratamiento: septorrinoplastia abierta y exéresis de la lesión a nivel de pirámide nasal izquierda.
-Evolución: la paciente evoluciona de forma favorable. No se objetiva ningún defecto estético en el postope-
ratorio y la función respiratoria nasal mejora considerablemente.
-Discusión breve: el hemangioma cavernoso de pirámide nasal es un tumor benigno infrecuente, de etiología 
desconocida. Ocurren con mayor frecuencia en mujeres (2:1) de medianada edad. Puede causar obstrucción 
nasal unilateral, sangrado o ulceraciones, entre otros. No suelen involucionar espontáneamente, por lo que en 
nuestro caso, se realiza un abordaje de septorrinoplastia abierta, que permite corregir los defectos de la pirá-
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mide nasal que condicionan insuficiencia respiratoria, junto con la exéresis de la lesión subcutánea, evitando 
de esta manera realizar una incisión cutánea externa que condicionaría un defecto estético.

ABSTRACT

- Anamnesis: 50-year-old woman who attended ENT consultations due to left nasal respiratory insufficiency 
for years and the presence of a lump on the left nasal lateral wall for months that has been developing and that 
has increased in size in the last month, with pain on palpation and with facial movements.
- Examination: severe septopyramidal deviation, which causes left respiratory insufficiency and valvular col-
lapse through nasofibroscopy. A subcutaneous lesion is palpated at the level of the left nasal lateral wall, fluc-
tuating and painful on palpation.
- Complementary tests: an EcoPAAF is requested with suspicion of an epidermal inclusion cyst. A CT of the 
nose and paranasal sinuses is performed, where a nodular image of 14 x 8 x 13 mm is observed located on the 
left lateral wall of the nose.
- Diagnosis: cavernous hemangioma of the nasal pyramid.
-Treatment: open septorhinoplasty and excision of the lesion at the level of the left nasal pyramid.
-Outcome: the patient is progressing favorably. No aesthetic defects were observed in the postoperative period 
and nasal respiratory function improved considerably.
-Brief discussion: cavernous hemangioma of the nasal pyramid is a rare benign tumor of unknown etiology. 
It occurs more frequently in middle-aged women (2:1). It can cause unilateral nasal obstruction, bleeding or 
ulcerations, among others. They do not usually regress spontaneously, so in our case, an open septorhinoplasty 
approach was performed, which allows correction of the defects of the nasal pyramid that cause respiratory 
failure, together with the excision of the subcutaneous lesion, thus avoiding making an external skin incision 
that would cause an aesthetic defect.

ANAMNESIS 

Paciente mujer de 50 años que acude a consultas de otorrinolaringología por presencia de insuficiencia respi-
ratoria nasal, de predominio izquierdo desde hace años y aparición de bulto en pared lateral nasal izquierda 
desde hacía unos meses que aumenta de forma considerable en el último mes. La paciente niega traumatismo 
previo. 
Refiere dolor a la palpación de la lesión y con la gesticulación. Comenta rinorrea de predominio izquierdo, 
pero no epistaxis, no fiebre ni otras alteraciones. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Se objetiva una desviación septopiramidal severa que condiciona insuficiencia respiratoria nasal de predomi-
nio izquierdo. Laterorrínea derecha, punta globosa y asimetría del dorso nasal. 
Se realiza nasofibroscopia donde se observa desviación septal izquierda que colapsa fosa nasal y región val-
vular, con rinorrea mucosa densa.
Se palpa lesión subcutánea a nivel de pared lateral nasal izquierda, fluctuante y dolorosa a la palpación. 
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Hemangioma cavernoso de pirámide nasal: abordaje de rinoplastia externa para su exéresis

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza en primer lugar una ecografía con PAAF, con hallazgos de lesión quística paralateronasal de 1x1 cm 
bien delitimada. En la PAAF se muestran escasas escamas cónreas anucleadas que sugieren quiste de inclusión 
epidérmica.
Se solicita en segundo lugar un TC de nariz y senos paranasales donde se observa una imagen nodular de 14 x 
8 x 13 mm (AP x T x CC) localizada en la pared lateral izquierda de la nariz,  por delante de la apófisis frontal 
del maxilar sin erosionarla, que en sentido medial abomba discretamente hasta contactar con el septo nasal, 
radiológicamente indeterminada y sin signos de agresividad.

DIAGNÓSTICOS

Hemangioma cavernoso de pirámide nasal

TRATAMIENTO 

Se realiza un abordaje mediante septorrinoplastia abierta con disección amplia de la pared lateral nasal iz-
quierda. A continuación, se realiza la exéresis de la lesión de aspecto quístico de 1 cm a nivel de pirámide 
nasal izquierda. 

EVOLUCIÓN

El resultado de anatomía patológica una vez se realiza la exéresis de la lesión confirma que los cortes his-
tológicos muestran una proliferación de vasos sanguíneos de luces amplias, con paredes finas revestidas de 
endotelios aplanados sin atipias llenos de sangre. Entre los vasos hay muy poco estroma dérmico. No presenta 
signos de malignidad. El diagnóstico definitivo es de hemangioma cavernoso de pirámide nasal.
La paciente evoluciona de forma favorable. No se objetiva ningún defecto estético en el postoperatorio y la 
función respiratoria nasal mejora considerablemente. 

DISCUSIÓN 

Los quistes nodulares pueden ocurrir a cualquier edad, pero se informan con mayor frecuencia en adultos. El 
hemangioma cavernoso de pirámide nasal es un tumor benigno infrecuente (1). La etiología de los hemangio-
mas de pirámide nasal es desconocida, aunque se ha sugerido que un traumatismo previo podría actuar como 
factor predisponente. Predomina en mujeres (2:1) y ocurren comúnmente en la cuarta o quinta década de la 
vida (2,3). Progresan proporcionalmente al crecimiento o de forma abrupta debido a cambios hormonales, 
presión local o lesiones, que pueden explicar un crecimiento tardío, como en nuestro caso. Estas tumoraciones 
pueden causar obstrucción nasal unilateral o sangrado, ulceraciones e infección, entre otros (4). No suelen in-
volucionar espontáneamente, por lo que el tratamiento se establece cuando hay sintomatología, como sucedió 
con nuestra paciente, siendo la exéresis el tratamiento de elección (5). En nuestro caso, se realiza un abordaje 
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de septorrinoplastia abierta, que permite corregir los defectos de la pirámide nasal que condicionan insuficien-
cia respiratoria, junto con la exéresis de la lesión subcutánea, evitando de esta manera realizar una incisión 
cutánea externa que condicionaría un defecto estético. 
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IMÁGENES

Imagen 1: A: topografía nasal prequirúrgic, donde se aprecia laterorrinia derecha, punta globosa y asimetrís del dorso nasal, junto 
con lesión subcutánea izquierda (flechas). B: TC de nariz y senos paranasales. Corte axial. Se aprecia desviación septal izquierda 

que colapsa fosa nasal y región valvular y lesión nodular a nivel paralateronasal izquierdo (*).

PAULA PÉREZ-CHACÓN



Imagen 2: A: abordaje de septorrinoplastia abierta con extensión a pared lateral nasal izquierda, donde se observa 
lesión nodular. B: extensión de muestra H-E 2X. Se muestra proliferación de vasos sanguíneos de luces amplias, con 
paredes finas revestidas de endotelios aplanados sin atipias llenos de sangre, que sugiere un diagnóstico definitivo de 

hemangioma cavernoso.

Hemangioma cavernoso de pirámide nasal: abordaje de rinoplastia externa para su exéresis
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RESUMEN / ABSTRACT

La inguinodinia postquirúrgica es una de las complicaciones de la hernioplastia inguinal. Un 10-12% de los 
pacientes presentan dolor de moderado a grave. Se define como dolor inguinal crónico, con una duración su-
perior a 3 meses postoperatorios. Con una variabilidad anatómica de hasta un 47%, los tres nervios implicados 
son el nervio iliohipogástrico, ilioinguinal y la rama genital del genitofemoral(1). Es una patología multifacto-
rial, pudiendo presentar causas nerviosas, musculares o complicaciones quirúrgicas. Además, son factores de 
riesgo ser mujer de 40-50 años, con dolor inguinal previo a la cirugía y mantenido en el tiempo, con patología 
psiquiátrica u obseidad como comorbilidades. También lo son aspectos técnicos como la cirugía abierta o 
laparoscópica, el uso de suturas o el tipo de malla empleada. La clínica varía desde un dolor sordo hasta uno 
agudo y punzante por los diferentes territorios nerviosos. Hay que diferenciar entre dolor neuropático (debido 
a la lesión directa del nervio) y un dolor nociceptivo (afectación indirecta del mismo). Hasta en el 22%, apa-
rece dolor crónico genital(2). Presentamos el caso de una mujer de 47años intervenida de una hernioplastia 
inguinal izquierda sin incidencias. Presenta dolor inguinal de hasta 5 años de evolución, urente, incapacitante, 
que llega a presentar ideación autolítica. Tras descartar todas las posibles causas del mismo y agotar todas las 
opciones terapéuticas, se decide la realización de triple neurectomía laparoscópica transabdominal. A los dos 
meses de la intervención, la paciente presenta resolución del cuadro y denervación de los músculos de la pared 
abdominal como complicación.  

ANAMNESIS 

Paciente de 47 años con antecedentes de migraña y trastorno de ansiedad. Intervenida de una hernioplastia 
inguinal izquierda en 2018 sin incidencias. Acude a consultas refiriendo un dolor sordo, punzante en la región 
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inguinal izquierda de 5 años de evolución. Lo describe como incapacitante para todas las actividades de la 
vida diaria, presentando ideación autolítica. Se trata de un dolor que comenzó y se mantiene constante desde 
la hernioplastia inguinal. No responde a ningún tipo de analgesia ni al tratamiento anestésico llevado a cabo 
en la Unidad del Dolor. 

EXPLORACIÓN FÍSICA

Abdomen blando, depresible, no doloroso a la palpación. No masas ni megalias. No signos de recidiva her-
niaria. Dolor urente incapacitante, a punta de dedo en el extremo inferior de la incisión inguinal izquierda. 
En el mapeo inguinal se aprecia una hiperestesia en la región inguinal inervada por los nervios ilioinguinal e 
iliohipogástrico. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Octubre de 2019, se realiza ecografía y tomografía computerizada (TC) abdominopélvico en los que se des-
cartan signos de recidiva herniaria y presencia de colecciones o signos de complicación de la intervención 
quirúrgica. 
-Entre febrero y mayo de 2023, se realiza estudio electrofisiológico que presenta resultados dentro de la nor-
malidad. Se realizan también resonancia magnética pélvica y TC abdominopélvico para descartar todas las 
posibles causas de dolor inguinal crónico, sin presentar estos signos de complicación o de recidiva herniaria. 
-Marzo de 2024, ante la aparición de tumoración indolora en región inguinal izquierda (tras tratamiento qui-
rúrgico definitivo) se realiza un TC abdominopélvico que descarta recidiva herniaria y confirma que la pacien-
te presenta denervación de los músculos abdominales.  

DIAGNÓSTICOS 

Inguinodinia postquirúrgica. Ideación autolítica. Denervación de los músculos de la pared abdominal. 

TRATAMIENTO 

-Noviembre de 2018 se trata con analgésicos habituales, siguiendo la escala analgésica de la OMS.
-Octubre de 2019, tras descartar recidiva herniaria como la causa del dolor, se deriva a la Unidad del Dolor, 
tratamiento que resulta ineficaz. 
-Julio de 2020, con la falta de mejoría, se interviene para retirarle la malla quirúrgica y realizar una fulgura-
ción nerviosa por vía anterior, sin incidencias. Se mantiene el seguimiento en las consultas por persistencia 
del dolor neuropático, incapacitante para la vida diaria. 
-Septiembre de 2022 se deriva de nuevo a la Unidad del Dolor donde se llevan a cabo bloqueos selectivos 
de los nervios ilioinguinal e iliohipogástrico a nivel local y en la raíz dorsal y neuroestimulación del ganglio 
de la raíz del ganglio dorsal, sin lograr el control analgésico. Ante la persistencia de la clínica incapacitante, 
la paciente comienza con ideación autilítica, por lo que es derivada en mayo de 2023 también al servicio de 
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Psqiuiatría. Se ajusta medicación y permanece en seguimiento hasta abril de 2024. 
-Octubre de 2023 se realiza una triple neurectomía laparoscópica por vía transabdominal como última opción. 
Paciente colocada en decúbito lateral derecho. Laparoscopia con tres trócares, con apertura del peritoneo a 
través de la fascia de Told, una vez realizada la disección e identificación de las raíces nerviosas afectas se 
realiza la triple neurectomía  con pinza bipolar, sin incidencias durante la cirugía. Se da el alta hospitalaria a 
las 24h sin presentar dolor inguinal ni complicaciones postoperatorias. 

EVOLUCIÓN

En la primera consulta postoperatoria (diciembre de 2023), la paciente no presenta dolor inguinal. Se mantiene 
el seguimiento hasta abril de 2024, cuando se aprecia tumoración en región inguinal izquierda, que se conclu-
ye (tras TC) que es debida a la denervación de la musculatura de la pared abdominal anterior ipsilateral, siendo 
esta una de las posibles complicaciones de la intervención quirúrgica realizada. Se da de alta. En la consulta 
de psiquiatría, la paciente refiere haber vuelto a ser ella misma y mejoría del estado anímico. 

DISCUSIÓN 

La inguinodina postquirúrgica, se trata de una patología multifactorial de complejo manejo, llegando a ser 
incapacitante para los pacientes. No hay una prueba diagnóstica goldstandard. La más sencilla y anodina es el 
mapeo inguinal(3). Esta permite comparar la clínica antes y después del tratamiento. Lo más importante es su 
prevención. Para ello hay que conocer altísima variabilidad anatómica nerviosa. Además, es esencial identifi-
carlos durante la intervención. Hay técnicas anestésicas que podrían prevenirla. 
El manejo terapéutico es multidiciplinar que va desde el manejo analgésico hasta el quirúrgico. En primer lu-
gar, se recomienda el tratamiento analgésico siguiendo la escala de la OMS, evitando el uso excesivo de opiá-
ceos y pudiendo emplear fármacos como la gabapentina, pregabalina o antidepresivos tricíclicos. Cuando este 
no es eficaz, se opta por la derivación a la Unidad del Dolor para la realización de inyecciones de anestésico 
local, bloqueos nerviosos selectivos, estimulación nerviosa del ganglio de la raíz dorsal, radiofrecuencia pul-
sada o en menor medida la estimulación de la médula espinal. Si esto no logra la resolución a los 6meses/1año 
se recomienda la intervención quirúrgica. La opción más recomendada es la triple neurectomía, por vía abier-
ta, TAPP o endoscópica retroperitoneal. Como complicaciones del TAPP  destacan la afectación motora de la 
extremidad inferior y la denervación de los músculos de la pared abdominal.(4,5)
Como conclusión e importancia del caso, destacamos la complejidad del manejo terapéutico de la inguinodi-
nia postquirúrgica. Se trata de una patología olvidada en muchas ocasiones que puede llegar a ser incapacitan-
te para el paciente. Es esencial que el tratamiento, tras descartar todas las posiles causas, sea multidisciplinar 
y escalonado, empezando por analgesia y llegando a requerir una intervención quirúrgica.
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IMÁGENES

Imagen 1: Triple neurectomía laparoscópica
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Imagen 2: Mapeo inguinal preoperatorio y postoperatorio

Nuevas perspectivas en la inguinodinia postquirúrgica



424

CASOS SELECCIONADOS

CORRECCIÓN DE DEFORMIDAD DE MADELUNG EN PACIENTE 
ADOLESCENTE MEDIANTE GUÍA QUIRÚRGICA Y PLACA 

PERSONALIZADA IMPRESA EN 3D: EL FUTURO DE LA CIRUGÍA

Autor Principal: 
SERGIO VALLE LÓPEZ

MIR 5 Cirugía Ortopédica y Traumotología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Colaboradores:
ALBERTO ESPINEL RIOL

MIR Cirugía Ortopédica y Traumotología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid
PABLO ALMENA RODRÍGUEZ

MIR Cirugía Ortopédica y Traumotología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutor: 
DR. IGNACIO AGUADO MAESTRO

L.E. Cirugía Ortopédica y Traumotología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

Tutora:
DRA. VERÓNICA ÁLVAREZ GARCÍA

 Cirugía Ortopédica y Traumatología, Hospital Universitario Río Hortega de Valladolid

RESUMEN / ABSTRACT

La deformidad de Madelung (DF) es una patología rara que afecta el crecimiento y desarrollo del radio distal, 
generando deformidades en la muñeca que limitan la movilidad y provocan dolor. Se presenta generalmente 
en adolescentes, con un origen congénito o adquirido. En este caso clínico presentamos una paciente de 13 
años con DF que afecta a su funcionalidad diaria. Tras evaluaciones clínicas y radiografícas se decidión por 
realizar una corrección quirúrgica utilizando una guía quirúrgica impresa en 3D, y una placa personalizada, 
basadas en estudios de imagen trimensional de muñeca. El uso de la tecnología de impresión 3D permitió 
crear una guía personalizada para la osteotomía correctiva, optimizando la precisión del procedimiento. La 
planificación preoperatoria detallada permitió modelar la deformidad y simular la corrección necesaria, ajus-
tada específicamente a la anatomía de la paciente. Durante la cirugía, la guía facilitó la resección y alineación 
del hueso afecto, reduciendo el margen de error y el tiempo quirúrgico. El postoperatorio, transcurrió sin 
complicaciones, con una notable mejoría de la alineación del radio distal y una restauración significativa de la 
función de la muñeca. La paciente experimentón una disminución significativa del dolor y un incremento en 
la movilidad. Este caso destaca el valor de las guías de las guías quirúrgicas impresas en 3D como los implan-
tes personalizados, permitiendo simplicar la corrección de deformidad complejas como la DM, mejorando la 
precisión y los resultados funcionales.
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ANAMNESIS 

Niña de 13 años que acude a la consulta de traumatología por dolor tipo mecánico (EVA 7/10) y deformidad 
de muñeca izquierda de un año de evolución, sin traumatismo No antecedentes personales ni familiares de 
interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Deformidad de mano y muñeca izquierda con desviación zamba radial. Tumoración en cara dorsal cubital 
de muñeca izquierda de consistencia dura, asociado a limitación para la extensión y supinación. Neu-
rovascular distal conservado. No alteraciones del crecimiento ni otra sintomatología.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Radiografías anteroposteior y lateral de ambas muñecas y antebrazos: se evidenció en la muñeca izquierda 
una DM. Esta consiste en un acortamiento del radio y curvado hacia la convexidad radial y dorsal con incon-
gruencia de la articulación radiocubital distal y subluxación del carpo. En la proyección lateral, se observa 
subluxación cubital.
- Además, se realizón una Tomografía Axial computerizada (TAC).

DIAGNÓSTICOS

Deformidad de Madelung (DM) muñeca izquierda.

TRATAMIENTO 

Se inició tratamiento tras la primera consulta con analgésicos, fisioterapia durante semanas, sin mejoría del 
dolor, por lo cual se planteó la opción quirúrgica, la cual paciente y familia aceptaron.
Para tal deformidad, dada su complejidad técnica y la inusual frecuencia de tratamiento quirúrgico por nuestra 
parte, optamos por realizar una cirugía guiada con plantilla personalizada para nuestra paciente con impresión 
3D y la creación de una placa de radio a medida. Para la cual, realizamos un TAC del antebrazo y pelvis de la 
paciente previamente para la planificación preoperatoria.
La cirugía consistió en dos actos quirúrgicos: en primer lugar realizamos una extracción de hueso autólogo del 
paciente de cresta ilíaca mediante una guía de impresión 3D.
En segundo lugar, mediante un abordaje volar de Henry de muñeca izquierda, colocamos la guía quirúrgica, y 
seguimos los pasos establecidos según técnica quirúrgica realizada por ingeniero biomédico. Estos consistie-
ron en una osteotomía transversal de radio guiada por la guía quirúrgica, junto con una distracción de manera 
progresiva, corrección de la desviación radial, y colocación de injerto óseo cortical extraído previamente del 
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paciente. No fue necesaria la osteotomía cubital, también planificada gracias a la suficiente distracción, con 
conservación del periostio dorsal del radio.
Se inmovilizó con férula de yeso tras la cirugía.

EVOLUCIÓN

Se realizaron curas semanales e inmovilización con férula de yeso durante 3 semanas, tras lo cual, fue retirada, 
observando una muñeca levemente edematosa, con herida quirúrgica en buen estado, y un balance articular de 
muñeca extensión de 60º y flexión de 65º.
Fue remitida al servicio de rehabilitación durante un mes y seguimiento en consultas externas consiguiendo a 
los 3 meses de la cirugía consolidación radial visible en radiografía y obteniendo a los 4 meses un balance ar-
ticular de mano y muñeca casi completo, leve limitación a pronación, sin dolor, y corrección de la deformidad 
previa. EVA 1/10 y alto grado de satisfacción de la paciente.

DISCUSIÓN 

La DM es consecuencia de un crecimiento desorganizado de la epífisis radial, lo que conlleva una arqueamien-
to del radio, fusión prematura de la epifsis y retraso en el desarrollo de la parte cubital y anterior de la epífisis 
radial distal. 
Esto causa una superficie articular radial distal inclinada hacia cubital, produciendo una translación anterior 
de la mano y muñeca y dislocación dorsal del cúbito (1).
Se han descrito multitud de osteotomías para la corrección de las deformidades radiocarpianas y radiales de 
manera tridimensional; la planificación preoperatoria suele basarse en radiografías e imágenes de TAC, pero 
la evaluación y la verdadera comprensión de esta deformidad compleja suele ser difícil (2)
Por tanto, gracias a aparición de nuevas tecnologías como es la impresión 3D y sus beneficios, nos ayudan a 
mejorar el conocimiento de esta patología y nos facilita su tratamiento.
A pesar del aumento de publicaciones sobre el uso de la impresión 3D, existen muy pocos  informes sobre 
modelos para la corrección de la DM (3)
La principal ventaja del sistema elegido para su tratamiento fue la combinación de una simulación virtual con 
un modelo real, que permitió a los cirujanos una óptima planificación preoperatoria, asi como la toma de deci-
sión para la elección de la placa a utilizar a medida del paciente. Además de la creación de un a guía quirúrgica 
personalizada para facilitar la osteotomía y corrección de dicha deformidad, asi como la provisión de injerto 
óseo autólogo del paciente.
Resaltar el papel fundamental de la ingeniería biomédica en los hospitales, gracias a un trabajo multidiscipli-
nar podemos conseguir resultados de mayor calidad con el paso del tiempo (4,5).
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IMÁGENES

Imagen 1: Izquierda: radiografía prequirúrgica que muestra la Deformidad de Madelung. Derecha: radiografía postquirúrgica al 
año, donde se observa la corrección de la deformidad gracias a la placa de radio personalizada.

Imagen 2: Izquierda: guía quirúrgica impresa en 3D. Derecha: placa personalizada de radio distal para la corrección de la defor-
midad.
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RESUMEN / ABSTRACT

Varón de 40 años que acude al servicio de urgencias por dolor y aumento del hemiescroto izquierdo tras trau-
matismo directo con diagnóstico de hematocele izquierdo. Durante el seguimiento se decide evacuación del 
hematocele por ausencia de mejoría de la sintomatología. En la exploración testicular llevada a cabo en el acto 
quirúrgico se sospechó la presencia de un proceso maligno subyacente al palparse una induración testicular, 
por lo que finalmente se realizó una orquiectomía izquierda. El informe anatomopatológico informó de la 
existencia de un tumor testicular tipo seminoma con infiltración del cordón testicular (pT3 N0 M0, estadio IB), 
por lo que se completó el estudio solicitando una tomografía computarizada toraco-abdomino-pélvica como 
estudio de extensión donde de describió una adenopatía ilíaca izquierda <1 cm que podría ser de origen reac-
tivo, marcadores tumorales sanguíneos que resultaron negativos y se interconsultó al servicio de Oncología 
médica para valoración de tratamiento adyuvante. El paciente recibió un ciclo de quimioterapia (pauta BEP). 
Actualmente se encuentra en seguimiento con una nueva prueba de imagen para evauación de dicha lesión 
nodular.

ANAMNESIS 

Varón de 40 años sin antecedentes personales de interés que acude al servicio de Urgencias hospitalarias por-
que dos semanas antes había presentado un traumatismo directo sobre la región escrotal por un carnero. Desde 

CASOS SELECCIONADOS
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entonces refiere aumento de tamaño y dolor en el hemiescroto izquierdo, sin mejoría. Ausencia de fiebre o 
malestar general asociados.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Hemiescroto izquierdo aumentado de tamaño, a tensión, levemente doloroso en el polo superior. Teste izquier-
do no palpable. No hematoma escrotal ni placas necróticas.
Teste derecho sin hallazgos patológicos. 
Ambos cordones espermáticos no patológicos en lo que se palpa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Ecografía escrotal: “El teste izquierdo está aumentado de tamaño (10 x 9,5 x 7,5 cm de diámetros) y presenta 
una ecoestructura heterogénea difusa en relación con contusión-hematoma. Integridad de la túnica albugínea. 
En el estudio Doppler color se observa un flujo vascular intratesticular conservado. Se asocia un significativo 
hematocele multitabicado (hasta 2,5 cm). CONCLUSIÓN: Severa contusión-hematoma testicular izquierdo 
con túnica albugínea intacta y vascularización intratesticular conservada en el estudio Doppler color. - Mode-
rado hematocele asociado.” 

DIAGNÓSTICOS

Hematocele testicular izquierdo tras traumatismo directo.

TRATAMIENTO 

Tratamiento analgésico (Paracetamol 1g) cada 8h y suspensorio testicular para alivio sintomático. 

EVOLUCIÓN

Al alta del servicio de Urgencias hospitalarias, el paciente fue citado 1 semana después en consultas externas 
de urología. En
 la revisión, el paciente continuaba presentando aumento del hemiescroto izquierdo con zonas fluctuantes por 
lo que se le propuso y aceptó tratamiento sintomático mediante evacuación del hematocele izquierdo, pudien-
do requerir orquiectomía según el estado testicular objetivado en la revisión intraoperatoria. 
A las 2 semanas el paciente fue intervenido. 
En la exploración intraoperatoria se sospechó existencia de un proceso maligno subyacente al hematocele 
dada la heterogeneidad e induración que presentaba a la palpación, por lo que se decidió realizar una orquiec-
tomía radical izquierda.
Un mes tras la intervención quirúrgica, el paciente fue revisado en consulta y se le informó de que el resultado 
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Tumor testicular desenmascarado tras trumatismo escrotal

anatomopatológico de la pieza quriúrgica describía un tumor testicular de tipo seminoma con bordes libres 
pero con invasión directa del cordón espermático (pT3 N0 M0, Estadio IB). Se le solicitó una tomografía 
computarizada toracoabdominopélvica como estudio de imagen de extensión, una analítica con marcadores 
tumorales y se interconsultó al servicio de oncología médica para valoración de tratamiento adyuvante.
En el estudio de imagen se describía una adenopatía ilíaca izquierda que podría ser reactiva, sin otras imágenes 
que sugieran extensión locorregional o a distancia del tumor testicular. 
Los marcadores tumorales (AFP, hCG y LDH) resultaron negativos, aunque se desconocen sus niveles previos 
a la extirpación del tumor dada la ausencia de sospecha de tumoración maligna previa a la intervención.
Tras la valoración en consulta de oncología médica el paciente recibió un ciclo de quimioterapia, pauta BEP 
(bleomicina, etopósido y cisplatino).
Actualmente está pendiente de control mediante prueba de imagen de la lesión ganglionar y controles perió-
dicos en caso de confirmarse su etiología reactiva.

DISCUSIÓN 

Los tumores testiculares de células germinales constituyen las tumoraciones malignas sólidas que más fre-
cuentemente afectan a los hombres de entre 15 y 35 años. Sin embargo, sólo representan el 1% del total de 
cánceres masculinos. 
Además, suponen uno de los tumores sólidos con mayor tasa de curación (1,2).
Estos tumores se clasifican en 2 tipos histológicos: tipo seminoma y no seminoma.
Su presentación es habitualmente en forma de nódulo o inflamación testicular no dolorosa, aunque en ocasio-
nes también se puede presentar en forma de dolor o pesadez a nivel testicular, región perianal o inferior del 
abdomen. 
En casos avanzados que presentan metástasis también pueden presentar síntomas que dependen del lugar de 
asiento de dichas metástasis (1).
El diagnóstico de sospecha se realiza a través de una exploración testicular exhaustiva, ecografia testicular 
y analítica sanguínea con marcadores tumorales. Sin embargo, la orquiectomía radical por vía inguinal es el 
método de diagnóstico definitivo y el tratamiento de elección (3). 
El estudio de extensión se lleva a cabo mediante pruebas de imagen como TC tóracoabdominal o PET, aunque 
este último se suele reservar para la evaluación de masas residuales tras el tratamiento inicial (1). 
En el caso presentado, la sospecha inicial de tumoración testicular fue dificultada por la presencia de hemato-
cele asociado al traumatismo local, siendo solo en la revisión intraoperatoria para el drenaje de éste cuando se 
sospechó un proceso maligno subyacente. El paciente no refería haberse palpado ningún nódulo ni otra clínica 
a dicho nivel, previo al traumatismo.
Aproximadamente el 70% de los pacientes con tumores testiculares “no seminoma” en estadio I y entre el 
80% y el 85% con tipo “seminoma” en estadio I presentan tasas de curación completa sólo con orquiectomía. 
Grandes estudios prospectivos con un seguimiento prolongado han demostrado que un solo ciclo de BEP 
adyuvante, como en el caso de nuestro paciente, reduce el riesgo de recaída en un 90-95% (4).
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IMÁGENES

Imagen 1: A la izquierda, imagen ecográfica que muestra el tamaño tumoral aproximado de 10.2 x 7.4 cm e integridad de la túnica 
albugínea. A la derecha, imagen por ecografía Doppler color en la que se observa flujo intratesticular conservado.

Imagen 2: A la izquierda, imagen anatomopatológica que muestra proliferación neoplásica de crecimiento sólido en lóbulos irre-
gulares separados por septos fibrosos incompletos en los que hay moderados infiltrados de linfocitos. A la derecha, imagen de in-

munohistoquímica OCT 3/4 donde se observa tinción nuclear difusa de moderada/gran intensidad.

PAULA VALLEJO GARCÍA
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RESUMEN / ABSTRACT

Paciente de 77 años con antecedentes de hipertensión y síndrome de Mallory Weiss diagnosticado 8 meses 
previo a este episodio. 
Durante el preoperatorio de una cirugía de hernia inguinal, se detecta un soplo sistólico. Tras estudio, se 
confirma dilatación de la aorta ascendente (6 cm) y descendente (4 cm) mediante un angio-TC. Tras un cate-
terismo en el que se observa enfermedad de tronco, presenta fibrilación ventricular y es trasladado a nuestro 
hospital, donde tras revisar las imágenes, se encuentran anomalías anatómicas: arco aórtico derecho tipo 2 y 
arteria subclavia izquierda aberrante con divertículo de Kommerell.
El paciente es intervenido en un primer tiempo mediante circulación extracorpórea en hipotermia moderada, 
con sustitución del arco aórtico y aorta ascendente, y doble bypass coronario. El postoperatorio es bueno, con 
extubación a las 16 horas y alta hospitalaria al décimo día. Se realiza un segundo procedimiento TEVAR para 
obliterar el divertículo de Kommerell, confirmando posteriormente la correcta evolución sin complicaciones 
a nivel de la aorta.
El caso presenta una rara anomalía congénita, el arco aórtico derecho (0.05-0.1% de prevalencia) junto a una 
arteria subclavia izquierda aberrante que podría estar relacionada con el síndrome de Mallory Weiss, por com-
presión esofágica. 
La combinación con un aneurisma de la aorta ascendente hace que el tratamiento sea un reto, requiriendo una 
cirugía y estrategias de perfusión personalizadas. La literatura documenta menos de 50 casos similares, subra-
yando la complejidad y rareza de esta condición.
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ANAMNESIS 

Paciente de 77 años con antecedentes de hipertensión arterial, hiperuricemia y síndrome de Mallory Weiss tra-
tado con hemoclips 8 meses antes. Durante el preoperatorio de una cirugía de hernia inguinal se le detecta un 
soplo sistólico siendo derivado a consultas de Cardiología, realizándole un ecocardiograma donde se objetiva 
dilatación de aorta ascendente con estenosis aórtica leve y FEVI conservada. Posteriormente, en el angioTC, 
se describe dilatación de aorta ascendente de hasta 6 cm y descendente de hasta 4 cm. Tras comentar con nues-
tro servicio y aceptar el caso se hace cateterismo prequirúrgico en su hospital de referencia en el que se observa 
lesión del tronco coronario izquierdo. El paciente presenta fibrilación ventricular con una parada cardiorres-
piratoria que recupera ritmo a los 2 minutos. Tras ello se contacta con nuestro centro y se traslada el paciente 
a cargo de Cirugía Cardíaca; revisando las imágenes se observan anomalías anatómicas: Arco aórtico derecho 
tipo 2, con arteria subclavia izquierda aberrante sobre divertículo de Kommerell con recorrido retroesofágico 
y salida independiente de la Arteria carótida derecha por ausencia de tronco braquicefálico.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Paciente consciente, colaborador y orientado en las tres esferas. Carótidas palpables, isopulsátiles y sin soplos. 
Auscultación cardiaca: rítmica con soplo sistólico. Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado 
bilateralmente. Ambos pulsos radiales presentes. Extremidades inferiores: sin edemas ni signos de trombosis 
venosa profunda. Pulsos distales conservados. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-Analítica: Hb: 10.8 g/dl, Ht: 32.4%, Leucocitos: 5810 u/mm3, Plaquetas: 268x103/dl, Glucosa: 106 mg/dl, 
Creatinina: 0.64 mg/dl, Sodio: 138 mEq/L, Potasio: 3.8 mEq/L, Cloro: mEq/L, urea: 31.7mg/dl
-Electrocardiograma: Ritmo sinusal a 65 lpm sin alteraciones de la repolarización.
-Radiografía de tórax: índice cardio-torácico aumentado. 
-Ecocardiocardiograma: VI de tamaño normal con FEVI preservada. Insuficiencia mitral igera. Insuficiencia 
aórtica ligera. Raíz aórtica de 40mm con dilatación de aorta ascedente de hasta 57mm. ITV 23. Ventrículo 
derecho de tamaño normal con adecuado colapso inspiratorio. Ausencia de derrame pericárdico. 
-AngioTC Burgos:  dilatación de la raíz aórtica con unas medidas a nivel valvular de 3,3 x 3,6 cm, a nivel 
sinusal de 3,9 x 4,3 cm, a nivel sinotubular de 3,8 x 3,7 cm y a nivel tubular de 5,4 x 6 cm. Existe también di-
latación de la aorta torácica descendente de hasta 4 cm. En cortes abdominal la aorta presenta un calibre de 2,6 
cm. Arco aórtico derecho, arteria subclavia izquierda aberrante sobre divertículo de Kommerell con recorrido 
retroesofágico y salida independiente de la Arteria carótida derecha por ausencia de tronco braquicefálico.
-Cateterismo: Lesión severa en segmento distal del tronco coronario izquierdo.

DIAGNÓSTICOS

-Aneurisma de aorta ascendente sobre arco aórtico derecho tipo 2, salida independiente de arteria carótida 
derecha y arteria subclavia izquierda aberrante sobre divertículo de Kommerell.
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-Cardiopatía isquémica con lesión de tronco coronario izquierdo y circunfleja distal.
-Síndrome de Mallory Weiss.
-Hipertensión arterial.

TRATAMIENTO 

Tras ser trasladado a nuestro centro de manera estable y antes la rareza de los nuevo hallazgos al reevaluar el 
Angio TAC, se estudia el caso de nuevo junto al servicio de Vascular para realizar cirugía en dos tiempos. A los 
pocos días el paciente es intervenido por Cirugía Cardíaca, realizando: entrada en circulación extracorpórea 
por arteria carótida izquierda y aurícula derecha. Sustitución de arco aórtico y aorta ascendente con trompa 
de elefante congelada (Evita stent 33 x 18 mm), anastomosada en unión sinotubular por aorta de porcelana en 
porción tubular y arco proximal.  Se realiza reimplante de arteria subclavia derecha, arteria carótida derecha 
y carótida común izquierda, precisando de enfriamiento corporal a 25ºC  y una  parada circulatoria de 28 
minutos manteniendo perfusión cerebral a través de carótida izquierda. Adicionalmente, se dividió y cerró el 
ligamento arterioso para liberar el anillo vascular que provocaba compresión esofágica. Por último, se reali-
zó un doble bypass coronario a la descendente anterior y obtusa marginal con safena debido a que la arteria 
mamaria interna izquierda dependería de una subclavia aberrante que iba a ser ocluida en un segundo tiempo. 

EVOLUCIÓN

El paciente se mantuvo estable durante el postoperatorio inmediato pudiendo ser extubado a las 16 horas de 
la cirugía, siendo dado de alta a la planta al quinto día postoperatorio. Una vez en la planta se le realizó eco-
cardiograma y TAC de control donde no había complicaciones a nivel cardíaco. Fue dado de alta en el día 
10º postoperatorio y reingresó a los 10 días para cierre endovascular de divertículo de Kommerell mediante 
TEVAR y arteria subclavia izquierda aberrante mediante “plug”; tras la cuál tuvo un postoperatorio sin com-
plicacionmes de nuevo. Al mes se realizó un nuevo Angio TAC en el que se observaba la ausencia de com-
plicaciones a nivel de la aorta, con correcto posicionamiento y permeabilidad de los troncos supraórticos, así 
como, ausencia de flujo en el divertículo y porción proximal de la arteria subclavia que recibía flujo a nivel 
distal a través de ramas vertebrales, confirmando obliteración completa de saco aneurismático. El paciente 
continúa con buen estado actualmente.

DISCUSIÓN 

Un arco aórtico derecho es una anomalía congénita extremadamente rara, la literatura habla de una prevalen-
cia entre el 0.05 y el 0.1% y de estos casos un 50% presentaría un divertículo de kommerell con nacimiento de 
una arteria subclavia izquierda aberrante (1). Nuestro caso presenta además, una ausencia de tronco braquio-
cefálico con una salida directa de la arteria carótida derecha desde el cayado aórtico. Esta anomalía se trata 
de un defecto en la embriogénesis del arco aórtico en el que se pierde el desarrollo del arco aórtico izquierdo 
haciendo que este se desarrolle hacia el lado derecho. Esta anomalía tan poco habitual asociada a un aneurisma 
de aorta ascendente en “porcelana” presenta un gran reto a la hora de ser tratada ya que implica individualizar 
el tratamiento, adaptando la operación y distintas estrategias de perfusión durante la misma para asegurar el 
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éxito de la operación. Actualmente hay menos de 50 casos intervenidos de los que se tenga registro, siendo 
necesario el tratamiento híbrido mediante cirugía abierta y endovascular en la mayoría de los casos (2). Es im-
portante destacar que el paciente presentó ocho meses antes un síndrome de Mallory Weiss que fue tratado con 
hemoclips y, antes de ese episodio, refería disfagia como único síntoma. Esto sugiere que la arteria subclavia 
izquierda aberrante con recorrido retroesofágico podría haber causado dicha disfagia y, en última instancia, la 
lesión en la mucosa que provocó la hemorragia intestinal (3). 
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IMÁGENES

Imagen 1: A la izquierda observamos en la reconstrucción 3D preoperatoria el arco derecho y el divertículo de Kommerell // En la 
derecha se observan los cambios postquirúrgicos.

IGNACIO VÁZQUEZ ALARCÓN DE LA LASTRA



Imagen 2: TAC preoperatorio donde observamos un gran divertículo de Kommerell y TAC postoperatorio con cierre completo del 
mismo.
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RESUMEN / ABSTRACT

Se presenta el caso de una mujer de 34 años con incontinencia anal severa secundaria a parto eutócico com-
plicado con lesión perineal de grado IV. La evaluación clínica reveló un defecto esfinteriano en semicircunfe-
rencia anterior, proponiéndose una cirugía de reconstrucción perineal mediante esfinteroplastia.
La esfinteroplastia es una técnica segura y eficaz para tratar la incontinencia anal por lesiones obstétricas gra-
ves, mostrando tasas de éxito del 64-80% a corto plazo. Sin embargo, la efectividad a largo plazo disminuye 
hasta el 50%. La esfinteroplastia anatómica, que reconstruye esfínteres anales de manera independiente, me-
jora la precisión anatómica y la estabilidad de los resultados. Un manejo postoperatorio adecuado es esencial 
para optimizar la recuperación.

ANAMNESIS 

Mujer de 34 años con antecedente de parto eutócico con fórceps en marzo de 2023 con lesión perineal grado 
IV asociada. Posteriormente, la paciente comienza con emisión de gases y heces por vagina, por lo que se 
realizó perineoplastia por sospecha de fístula rectovaginal con necesidad de reintervención por hematoma 
perineal que posteriormente cicatrizó por segunda intención tras infección y dehiscencia de herida quirúrgica. 
Actualmente, la paciente presenta clínica de incontienencia para gases diariamente y para heces tanto líquidas 
como sólidas unas tres o cuatro veces por semana, con urgencia defecatoria (Índice de Wexner: 18/20).

CASOS SELECCIONADOS
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EXPLORACIÓN FÍSICA

A la inspección perianal se observa ano con cierto ectropión y ausencia de pliegues cutáneos en semicircunfe-
rencia anterior por lesión del corrugador del ano. Se aprecia cicatriz de perineoplastia previa.
Al tacto rectal presenta ausencia completa de esfínteres en semicircunferencia anterior con hipotonía de repo-
so y mínima contractilidad sin palparse solución de continuidad a vagina. Así mismo, el tabique rectovaginal 
se encuentra muy adelgazado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Se realiza ecografía endoanal que demuestra un defecto amplio de esfínter anal externo e interno en cara ante-
rior de canal anal medio, con ausencia de contractilidad y cuerpo perineal casi ausente. 
Se completa el estudio con RMN pélvica que descarta la presencia de prolapso de órganos pélvicos así como 
de rectocele asociados.

DIAGNÓSTICOS

La paciente presenta una incontinencia anal severa secundaria a trauma obstétrico.

TRATAMIENTO 

Se propone cirugía de reconstrucción perineal realizándose plicatura de puborrectal, esfinterorrafia de esfínter 
anal interno, esfinteroplastia de esfínter anal externo y ampliación de cuerpo perineal.

EVOLUCIÓN

La paciente fue dada de alta al 5º día postoperatorio con buen aspecto de herida quirúrgica.
Tras un mes desde la cirugía, la esfinteroplastia se encuentra íntegra, con mínima dehicencia cutánea y la pa-
ciente refiere mejor continencia para heces formadas por lo que se deriva a Rehabilitación de Suelo Pélvico 
para optimización de los resultados quirúrgicos a largo plazo.

DISCUSIÓN 

La esfinteroplastia es una intervención clave para manejar la incontinencia anal causada por lesiones obsté-
tricas graves, como las de grado 4. Este procedimiento, cuando se realiza de forma secundaria, puede lograr 
mejoras notables en la continencia a corto plazo, con tasas de éxito que alcanzan el 64-80%. Sin embargo, 
estudios a largo plazo muestran que esta efectividad disminuye, con solo el 50% de los pacientes manteniendo 
una mejoría después de varios años. Esto subraya la importancia de ajustar la técnica quirúrgica para mejorar 
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la durabilidad de los resultados (1, 2). La esfinteroplastia anatómica mediante la reconstrucción combinada 
de los esfínteres anales interno y externo es una técnica avanzada que se ha propuesto para abordar estas li-
mitaciones. Al disecar y reparar cada esfínter de manera independiente, se logra una restauración anatómica 
más precisa, aumentando la presión basal del canal anal y manteniendo los resultados funcionales a mediano 
plazo. Este enfoque también minimiza la tensión en las suturas, lo que podría reducir las tasas de dehiscencia 
y mejorar la estabilidad de los resultados clínicos en el tiempo (2).
Además, el manejo postoperatorio juega un papel esencial en la recuperación, con recomendaciones de segui-
miento cercano para identificar complicaciones como infecciones y fallos en la reparación. Esto incluye el uso 
de medidas como la administración de antibióticos y el control del dolor. Así, la esfinteroplastia anatómica 
representa un avance en el manejo quirúrgico de la incontinencia anal post-traumatismo obstétrico, con una 
mejoría potencial en los resultados a largo plazo comparado con las técnicas convencionales (3).
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IMÁGENES

Imagen 1: (A) Inspección anal: Ausencia de pliegues cutáneos en cara anterior y disminución del cuerpo perineal. (B) Ecografía 
endoanal: Defecto de esfínter anal interno y externo.
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Imagen 2: (A) Esfinterorrafia de esfínter anal interno. (B) Esfinteroplastia de esfínter anal externo.
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