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PREFACIO

Nuevo libro de la Coleccion Universitaria de la Universidad de Alcala (UAH) de Casos
Clinicos Cerrados de la Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud (FMCCSS). Como
en los previos, recogemos lo tratado en las sesiones clinicas interhospitalarias
realizadas por profesores y estudiantes de sexto curso de los cuatro hospitales
universitarios durante el curso académico 2021-22, y de la ya cldsica Sesion
Interuniversitaria CCC, que este ano pudimos celebrarla presencialmente en el Aula
Magna de la Universidad Complutense de Madrid, en la que participan las
universidades ptblicas madrilefias con estudios de Medicina: U. Auténoma de Madrid
(UAM), U. Complutense de Madrid (UCM), U. Rey Juan Carlos (URJC) y UAH.

Este libro, por tanto, es un proyecto editorial consolidado, fruto de la colaboracién
entre profesionales de la Medicina de numerosas especialidades, hospitales y
universidades, y siempre representa un reto ilusionante para todos los participantes.

Durante el curso académico 2021-22, se normalizaron muchos procesos,
procedimientos, actividades también, esta normalizacion nos permitié volver a las
Sesiones Clinicas presenciales, que facilitan la discusion y enriquecen la reflexién y este
libro, esperamos que reflejen el entorno en que se desarrollaron las sesiones y que se
plasman tras un trabajo colaborativo en este valioso formato para poder compartir con
los lectores lo tratado.

Como siempre, los editores, nos sentimos muy orgullosos al presentar un nuevo libro
de la coleccién, porque significa que ademas del proyecto editorial, el proyecto
formativo innovador continua y permite a estudiantes y profesorado mantener un
contacto muy estrecho.

Los editores y los autores, deseamos que disfruten del texto y que esperen con gusto el
siguiente.

Los Editores

Alcala de Henares 2022
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Casos Clinicos Cerrados de la Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud
Universidad de Alcala

DISNEA Y DERRAME PLEURAL

. . 1 . 1 . . . 2 . .
Natalia Gonzalez Cascos ', Lorena Vazquez Morente ', José Luis Izquierdo Alonso®, Eduardo José Lavina
. 2
Soriano

! Estudiantes de 6° curso Grado en Medicina; Hospital Universitario de Guadalajara; Facultad de Medicina y
Ciencias de la Salud, Universidad de Alcala

2 Servicio de Neumologia; Hospital Universitario de Guadalajara; Facultad de Medicina y Ciencias de la
Salud, Universidad de Alcala

1. Presentacion del Caso
José Luis Izquierdo Alonso, Eduardo José Laviiia Soriano

Motivo de consulta: disnea.

Antecedentes personales:

- No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas.

- FRCV:no HTA, no DM, no DL.

- Habitos toxicos: no fumadora.

- Citologia de ectocérvix y endocérvix (doble toma) con presencia de metaplasia escamosa,
negativa para malignidad en febrero de 2020.

- Antecedentes quirtrgicos: mutilacion genital femenina IA.

- Antecedentes epidemiologicos: natural de Costa de Marfil. Vive en Espafia desde 2018 con su
pareja y su hija. No animales domésticos. Trabaja en Logistica.

- Tratamiento habitual: ninguno.

Enfermedad actual: mujer de 31 afios que acude a urgencias por cuadro de presincope, con sensacion
de disnea, sin haber perdido el conocimiento. Refiere en los tltimos 3 dias disnea, malestar general,
tos, sensacion distérmica (sin haberse tomado la temperatura). Previamente, desde hace
aproximadamente 1 mes, refiere dolor en columna dorsal irradiado a flanco izquierdo, que mejora
escasamente con analgesia (no sabe precisar cual). Durante el tltimo mes ha tomado multiples
tratamientos analgésicos (Zaldiar, Nolotil, Lyrica, Pregabalina y Dexketoprofeno). Sufrié un
esguince de tobillo derecho el 4/6 sin notar aumento del perimetro ni de la temperatura del gemelo.
No refiere viajes recientes. No contacto con personas con sospecha infecciosa.

Exploracion fisica:
- PA131/83 mmHg, FC 93 Ipm, SatO2 97% basal, T* 37,5°C.
- Regular estado general. Obesidad.
- AC: ritmica, no ausculto soplos.
- AP: disminucién del murmullo vesicular en hemitérax izquierdo.
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- Abdomen: RHA presentes. Globuloso y depresible. Dolor a la palpacién en hipocondrio
derecho. Hernia umbilical. Murphy +, Blumberg -. No signos de irritacion peritoneal.

- MMII no edemas ni signos de TVP. No signos de insuficiencia venosa crénica. Pulsos pedios
presentes y simétricos.

Pruebas complementarias:

- Hemograma: leucocitos: 7.90 hematies: 4.10 hemoglobina: 11.5* hematocrito: 33.1* volumen
corpuscular medio: 80.8 hemoglobina corpuscular media: 28.0 concentraciéon hemoglobina
corpuscular media: 34.7 RDW: 13.9 plaquetas: 437.0* volumen plaquetario medio: 7.2 PDW:
15.9 plaquetocrito: 0.32

- Formula leucocitaria: neutroéfilos: 5.00 linfocitos: 1.60 monocitos: 1.10 eosinofilos: 0.10 basofilos:
0.10.

- Coagulacion: T. protrombina: 11.53 control tiempo de protrombina: 11.91 ratio tiempo de
protrombina: 0.97 actividad de protrombina: 109 INR: 0.95 tiempo de tromboplastina P.A: 30
control TTPA: 30 ratio de tiempo de tromboplastina P.A: 1.00 fibrinégeno (calculado): 370*
D-dimero: 2.78**.

- Bioquimica en suero: glucosa: 139** creatinina: 0.63 urea: 20 BUM: 9 FG MDRD-4 IDMS: 110 FG
SEGUN CKD-EPI: 120 sodio: 138 potasio: 3.3* CPK: 258* ALT: 44 AST: 51* GGT: 357** LDH-L:
248* fosfatasa alcalina (AMP): 182* bilirrubina total: 0.7 PCR: 167.1**.

Se realiz6 una radiografia de torax (Figura 1) y un TAC de toérax (Figura 2).

Figura 1. Radiografia de térax.
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Figura 2. TAC de térax.

- Bioquimica liquido pleural: pH: 7.36 leucocitos: 3000 %polimorfonucleares neutréfilos: 10
%mononucleares: 90 hematies: 1380 glucosa: 78 LDH: 1206 proteinas: 57 albumina: 33.0
colesterol: 120 triglicéridos: 47.

2. Diagnostico Diferencial y Juicio Diagnostico de Presuncion

Natalia Gonzdlez Cascos y Lorena Vizquez Morente

En primer lugar, es necesario resaltar los sintomas y signos que mas llaman la atenciéon en nuestra
paciente: el presincope, la disnea, el dolor en flanco izquierdo, el derrame pleural en la radiografia
de toérax, signo de Murphy positivo y patrén de colestasis en la analitica, y una lesion litica en la
columna vertebral en el TC toracico.

1. PRESINCOPE
El presincope se puede dividir en dos tipos principales dependiendo de su etiologia.

Por un lado, estd el presincope reflejo o sincope vagal. Este presincope es caracterizado por poseer
un inicio prodrémico y una recuperacion lenta. Por tanto, algunos argumentos a favor de que haya
sufrido este tipo de presincope es la inexistencia de antecedentes personales de patologia cardiaca o
neurolégica y que nuestra paciente tiene una tension arterial optima. Por otro lado, en
contraposicion, algunos argumentos en contra son la inexistencia de prodromos (nduseas, debilidad,
bostezos, visiéon borrosa o sudoracién) y que no haya habido una situaciéon desencadenante
aparente.

Por otro lado, nos encontramos el presincope cardiaco, donde el inicio es brusco y la recuperacién es
rapida. A su vez, en este tipo de presincope diferenciamos dos subtipos: arritmogénico y
hemodinamico. Dentro del presincope arritmogénico, encontramos algunos argumentos a favor,
como son la inexistencia de prédromos y la regular situacion basal con la que acudié a urgencias la
paciente, pero otros argumentos en contra son la inexistencia de esa clinica brusca y subita de este
presincope y la auscultacion cardiaca era aparentemente normal.
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Por otro lado, para el presincope hemodindmico encontramos los mismos argumentos a favor que en
el arritmogénico mas que nuestra paciente sufria un derrame pleural. En contraposicién, algunos
argumentos en contra son la inexistencia de una alteraciéon de la perfusion y la tensién es
completamente normal.

2. DISNEA, DOLOR EN FLANCO IZQUIERDO Y DERRAME PLEURAL

La diferenciacion entre trasudado y exudado se considera el paso inicial en el diagndstico etioldgico
de cualquier derrame pleural y para ello usamos los Criterios de Light:
- Cociente de proteinas entre el liquido pleural (LP) y el suero superior a 0,5.
Liquido pleural: 57
Suero: no tenemos este dato.
- Cociente de lactato deshidrogenasa (LDH) entre LP y suero superior a 0,6.
- LDH del LP superior a 2/3 del limite superior de la normalidad de la LDH sérica.

Los datos para el andlisis del tipo de liquido pleural que tenemos son LDH liquido pleural: 1206 y
LDH suero: 248, por lo que no se cumplen todos los criterios de Light, lo que significa que estamos
ante un exudado. No obstante, estos criterios identifican correctamente la practica totalidad de los
exudados (98%), pero clasifican erréoneamente como «exudados» alrededor del 30% de DP cardiacos
y el 20% de hidrotérax hepaticos. Esta circunstancia es particularmente frecuente en pacientes que
han recibido tratamiento diurético o que tienen DP hematicos. Para saber si se trata de un
trasudado deberiamos medir el cociente de albtimina en suero y pleura, sin embargo, no tenemos

esos datos.

Es importante descartar el quilotérax y el hemotérax. En un quilotérax, los triglicéridos son
mayores a 110 mg/dL o triglicéridos de 50-110 mg/dL + quilomicrones; queda descartado dado que
la cantidad de triglicéridos del derrame pleural de nuestra paciente es de 47 mg/dL. Por otro lado,
en un hemotdrax el hematocrito del derrame pleural debe ser mayor del 50% del hematocrito en
sangre periférica; en nuestro caso el nimero de hematies en el derrame pleural es mucho menor
(1380) que el ntimero de hematies en sangre periférica (4.1 millones/ pl), por lo que queda

descartado.
En el 80% de las ocasiones el exudado es secundario a cancer, neumonia, tuberculosis o
pleuropericarditis virica. A continuacion, resumiremos los argumentos tanto a favor como en contra

de que el derrame pleural que presenta nuestra paciente se deba a estas etiologias:

e En primer lugar, el derrame pleural paraneumonico es secundario a una infeccion

pulmonar, generalmente una neumonia, un absceso o unas bronquiectasias infectadas.
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Tabla 1

Argumentos a favor

Argumentos en contra

Comienzo brusco (3 dias de evolucion).

No contacto con personas infecciosas

Tos y fiebre No expectoracion purulenta  ni
hemoptoica.

LP compatible: LP no compatible:

- Glucosa en LP > 60 mg/dL. - No predominio polimorfonuclear en LP.

- pH normal. - Aumento de LDH.

Aumento de PCR en suero.

No leucocitosis en suero.

Derrame pleural difuso, no loculado.

No condensacién homogénea visible bien
delimitada ni signos

de consolidacion en radiografia
(NEUMONITA TIPICA)

ni infiltrados multiples e infiltrados con
un patron intersticial

en la radiografia (NEUMONIA ATIPICA).

1Tabla elaborada por Natalia Gonzalez Cascos, Lorena Vazquez Morente

e También deberemos descartar un origen maligno del derrame pleural. Los tipos de

derrame pleural maligno son los siguientes: carcinoma, mesotelioma pleural, afectaciéon de

la pleura por linfoma y derrame pleural paramaligno.

Tabla 2

Argumentos a favor

Argumentos en contra

Disnea, tos seca y dolor toracico

- No sindrome constitucional

- No clinica de tumor subyacente

de

pleural/suero >0,5

Indice glucosa en liquido

Predominio linfocitico en liquido pleural
(>50%)

- Glucosa en liquido pleural > 60mg/dL

- pHnormal

- engrosamiento pleural en hemitdrax
izquierdo.

- Lesidn litica en la vértebra.

2Tabla elaborada por Natalia Gonzalez Cascos, Lorena Vazquez Morente

Para poder realizar un correcto diagnoéstico de un posible derrame pleural maligno es

necesaria la realizacién de una citologia del liquido pleural, biopsia pleural y

determinacién de marcadores tumorales.
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Otra de las principales etiologias del derrame pleural es el derrame pleural tuberculoso:
Tabla 3

Argumentos a favor Argumentos en contra

Epidemiologia (mujer joven proveniente de No contacto con personas infecciosas
Costa de Marfil)

Disnea, malestar general, tos y dolor toracico | No sindrome constitucional

Aumento de los monocitos en suero

- El derrame pleural suele ser unilateral | No signos radiolégicos tuberculosos
en el 95% de los casos visibles subyacentes al derrame pleural

- Lesion litica en vértebra

- Liquido pleural con predominio
linfocitico (90% de mononucleares)
- Indice linfocitos/neutréfilos en liquido

pleural >0,7

- Glucosa en liquido pleural >60mg/dL

3 Tabla elaborada por Natalia Gonzalez Cascos, Lorena Vazquez Morente

Para poder confirmar el diagnéstico de tuberculosis es ttil la determinacion de ADA, la
cual se encuentra en cantidades elevadas en el liquido tuberculoso (el nivel de corte mas
aceptado es de 35 UI). Tiene una sensibilidad del 88-100% y especificidad del 81-97%. El
rendimiento mejora en pacientes menores de 35 afios con una proporcion

linfocitos/neutrofilos en LP >0,7, que es nuestro caso.

Por ultimo, tenemos la pleuropericarditis virica como etiologia frecuente en nuestro medio

de dar lugar un derrame pleural:

Tabla 4

Argumentos a favor Argumentos en contra
Disnea, dolor en hemitoérax izquierdo, No antecedentes personales de infeccion
fiebre. Presincope. virica.
Ensanchamiento mediastinico en En la exploracion fisica no hay signos de
radiografia de térax compromiso cardiaco

- Aumento de PCR No hay leucocitosis con predominio

- Aumento de la CPK linfocitario en suero
Liquido pleural con predominio linfocitico | Glucosa >60mg/dL

¢ Tabla elaborada por Natalia Gonzalez Cascos, Lorena Vazquez Morente

Una vez analizadas las etiologias mas frecuentes de derrame pleural en nuestro medio, de
entre las multiples etiologias que pueden originarlo, el cuadro clinico concomitante que
presenta nuestra paciente nos obliga a descartar dos posibles causas mas: derrame pleural

por tromboembolismo pulmonar y derrame pleural secundario a patologia pancreatica.
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e Tromboembolismo pulmonar

A favor de esta etiologia tenemos la concordancia clinica (disnea, presincope, dolor toracico
pleuritico), el antecedente de inmovilidad debido a un esguince de tobillo y el aumento del
D-dimero. En contra de esta etiologia tenemos que la paciente no ha realizado viajes
recientes, no presenta una exploracion fisica concordante (no tiene edemas ni signos de
trombosis venosa profunda, no presenta signos de insuficiencia venosa crénica y los pulsos
pedios estan presentes y son simétricos) y no tiene ninguna alteracion de la coagulacion en
la analitica.

Sin embargo, ante un D-dimero elevado en un paciente con clinica débil-moderadamente
sugestiva de tromboembolismo pulmonar se debe realizar la escala clinica de Wells:

Tabla 5

Escala de Wells Puntuacion

Diagndstico alternativo menos probable que | 3.0

la TEP
Sintomas o signos de TVP 3.0
Antecedentes de TEP o TVP 15

Inmovilizacién de al menos 3 dias o cirugia | 1.5

en el ultimo mes

Frecuencia cardiaca > 100 Ipm 1.5

Hemoptisis 1.0

Cancer en tratamiento activo o paliativoen | 1.0

los tltimos 6 meses

5Escala clinica de Wells

El resultado de nuestra paciente es cercano a 0, por lo que no es sugestiva de TEP.

e Derrame pleural secundario a patologia pancreatica

A favor de esta etiologia tenemos los hallazgos en la exploracion fisica de dolor a la
palpacion en hipocondrio derecho junto con signo de Murphy positivo, ademas, el derrame
pleural de la paciente es unilateral e izquierdo, los leucocitos en el liquido pleural son de
3000 junto con la presencia de hematies. En contra de esta etiologia tenemos que en la
exploracion fisica no encontramos hallazgos fisicos caracteristicos de una pancreatitis (no
dolor abdominal stibito en epigastrio, no nduseas ni vomitos) y la celularidad del liquido
pleural es de predominio mononuclear.

La determinacion de la amilasa en el liquido pleural nos orientaria hacia un derrame de

este tipo.

3. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Por lo tanto, para esclarecer la etiologia del cuadro clinico de nuestra paciente solicitariamos las

siguientes pruebas:

- Electrocardiograma para descartar un origen cardiogénico del presincope.
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- Gasometria arterial, ya que nos ayudaria a determinar si existe insuficiencia respiratoria y el
tipo de la misma.

- Citologia de la pleura junto con marcadores tumorales.

- Microbiologia del liquido pleural.

- ADA en liquido pleural.

- Ecografia abdominal para descartar una posible colecistitis acompafante y visualizar el

higado.
3. Diagnostico Final
José Luis Izquierdo Alonso, Eduardo José Lavifia Soriano

Se ha desarrollado el caso con muy buen criterio, incluyendo entre los diagndsticos finales el
diagnostico acertado.

Inicialmente ingresa en planta bajo tratamiento antibidtico con Levofloxacino. Dado que el
diagndstico diferencial incluye tuberculosis, se cambia el antibiético por amoxicilina-acido
clavulanico, ante la posibilidad de reducir resistencias.

Ante los hallazgos de las pruebas complementarias iniciales (analitica, radiografia de torax), donde
se observd derrame pleural y masa de partes blandas que afecta a D3-D4-D5, se realizaron las
siguientes pruebas complementarias:

- Toracocentesis diagnoéstica: exudado de predominio mononuclear (90%). ADA=90U/L (<45).
- Biopsia pleural guiada por ecografia: granulomatosis epitelioide necrotizante.
- Biopsia aguda gruesa (BAG) de la lesién 6sea: reaccion granulomatosa necrotizante.

Ante estos resultados se decide iniciar tratamiento con 4 antituberculosos (isoniazida + pirazinamida
+ rifampicina + etambutol). Actualmente estd en seguimiento en consulta tras 2 meses de
tratamiento, cuando le corresponde pasar a pauta de 2 antituberculosos.

Abreviaturas

Las siguientes abreviaturas son usadas en este manuscrito:
FRCV: factores de riesgo cardiovasculares.
HTA: hipertension arterial.

DM: diabetes mellitus.

DL: dislipemia.

PA: presion arterial.

FC: frecuencia cardiaca.

AC: auscultacién cardiaca.

AP: auscultaciéon pulmonar.

RHA: ruidos hidroaéreos.

MMIIL: miembros inferiores.

TAC: tomografia axial computarizada.
DP: derrame pleural.

TEP: tromboembolismo pulmonar.

TVP: trombosis venosa profunda.

ADA: adenosina desaminasa.
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1. Presentacion del Caso

Fernando Noguerales Fraguas

Motivo de Consulta: Varéon de 67 afos que acude a urgencias traido por sus familiares por
hipotermia y mareo (25/09/2020).

Antecedentes Personales: No AMC con AP de: Cancer epidermoide supraglotico y glotico estadio IV
no subsidiario de cirugia. Pendiente de realizacién traqueostomia para valorar quimioterapia+/

radioterapia. Fumador + enolismo croénico.

Enfermedad actual: El dia 3/9/2020 fue programado para laringoscopia directa y toma de biopsias.
Previamente a la cirugia y tras inicio de ansiolisis (sedacién minima anestésica) el paciente presenta
importante deterioro de su estado general con hipotensiéon mantenida que impide la realizaciéon de
la cirugia. En imagenes de RMN posteriores a dicho dia se objetiva progresiéon de tumor con

importante disminucion del calibre de la via aérea a nivel glotico.

Exploracion fisica: A su llegada a urgencias estable clinica y hemodinamicamente; Temperatura
(°C): 34.2, Tension sistdlica (mm Hg): 90, Tensidon diastdlica (mm Hg): 63, Frecuencia cardiaca
(lat/min): 70, Saturaciéon de oxigeno - basal(%): 99. Se explora y valora al paciente objetivando;

desnutricion y deshidratacién, no impresiona de otros datos de alarma.

Se solicitan PPCC:
e ECG: RS sin alteraciones en la repolarizacion.
e HG con leucocitosis y neutrofilia (8.77 10"3/uL), sin linfopenia, anemia leve (HB: 12.8 gr/dL)

ni alteraciones plaquetarias.
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e Hemostasia con INR. Leve elevacion de fibrindgeno 538.

e BQ: glucemia, funcién renal e iones en rango. Enzimas de dafo miocardico negativas.
Ferritina y LDH normales. PCR: 16.0 mg/l Procalcitonina: 0.14 ng/ml y Lactato: 2.4 mmol/l

e Gasometria venosa: sin alteraciones del equilibrio acido-base.

e Rx de torax: sin alteraciones.

03/10/2020: Acude a urgencias por intenso dolor abdominal desde hace 2 semanas y que se
acompaiia de deposiciones liquidas y vomitos de saliva, sin productos patoldgicos.

Durante su estancia en urgencias permanece clinica y hemodindmicamente estable, pero sin control
del dolor abdominal a pesar de la administracién de 25 mg de dolantina.

A la exploracién destaca abdomen globuloso con dolor abdominal periumbilical a la palpacién sin
defensa clara. No globo vesical. TA 60/40.

Se avisa al Servicio de Cirugia: Avisan para valorar al paciente con los AP previamente descritos que
acude por dolor abdominal de dias de evoluciéon que ha empeorado recientemente, asociando

vomitos. No fiebre. Durante su estancia en urgencias, cuadro de hipotension arterial (60/40).

2. Diagnostico Diferencial y Juicio Diagnostico de Presuncion
Jesiis Manuel Araque Marchante, Dana Kubba Consuegra, Hugo Gémez Martinez
Nos encontramos ante un paciente con un cancer de laringe que ingresa con las siguientes

caracteristicas:

*  Dolor abdominal desde hace 2 semanas

*  Deposiciones liquidas y vomitos de saliva, sin productos patoldgicos.

*  Abdomen globuloso con dolor abdominal periumbilical a la palpacién sin defensa clara.
*  No globo vesical.

e No cede con dolantina 25 mg después de dos semanas.

Con respecto a las pruebas complementarias que se nos aportan destacan una radiografia de térax,
sin mostrar hallazgos significativos. Desconocemos datos de la exploracion abdominal del paciente
ademas de los comentados.
Para empezar, seguimos los puntos destacables de la descripcién de un dolor abdominal:

®  Localizacion: inicio periumbilical.

e Instauracién: desconocemos.

e  (Calidad del dolor:

- Dolor visceral: afectacion de la capsula de o6rganos solidos, y de la capa muscular

de visceras huecas. Al inicio es un dolor intermitente, que evoluciona a continuo.
Es difuso y mal delimitado.

- Dolor somatico: afectaciéon del peritoneo parietal. Es un dolor localizado que
aumenta con los movimientos y con la maniobra de Valsalva.

- Dolor relacionado con patologia extraabdominal, causa metabdlica o toxica.
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e Tiempo de evolucién: 2 semanas de evolucion.
e Irradiacion: no refiere.

e  Sintomas acompafiantes: nduseas y vomitos de saliva, sin productos patoldgicos.

Por ello, ante un dolor abdominal de inicio periumbilical (dolor que se extiende desde el ligamento
de Treitz hasta el colon transverso), en un paciente varén de 67 afios en el contexto de ser un paciente
oncoldgico, fumador y con enolismo crénico, que después haber sufrido episodios de hipotension, y
que, tras ser ingresado, el dolor abdominal no cede con un narcético analgésico, planteamos el
siguiente diagnoéstico diferencial:

Apendicitis

Se trata de la inflamacién del apéndice vermiforme. Es la urgencia quirirgica mas frecuente. Es
caracteristica de varones de entre 20 y 30 afos. Comienza como dolor de inicio periumbilical, pero
después de 4-6 horas se desplaza a fosa iliaca derecha. Aumenta con los movimientos y con la
maniobra de Valsalva. Se puede acompanar de sintomas como nauseas y vomitos. En la exploracion
abdominal los signos de Blumberg y de Rovsing suelen ser positivos.

e A favor: el dolor que presenta el paciente es de localizacion periumbilical. Va acompanado
de vomitos.

e En contra: Es un paciente de 67 afios, y no un paciente joven. El signo de Blumberg
probablemente sea negativo, pues el paciente no muestra defensa a la palpacion.

Colecistitis aguda

Se trata de la inflamacién aguda de la vesicula biliar. Se presenta de forma mas frecuente en mujeres
de entre 60 y 70 anos. En muchas ocasiones hay antecedentes de cdlico o ingesta de comida grasa.
Con respecto a la localizacién, suele ser un dolor en linea media superior del abdomen con
irradiacion al hipocondrio derecho y la escapula. Puede verse acompanado de sintomas como
nauseas, vomitos, anorexia y fiebre. El signo de Murphy suele ser positivo.

e A favor: este dolor es caracteristico de personas entre 60-70 anos. Va acompafiado de
vomitos.

e En contra: no manifiesta que haya consumido alimentos grasos.

Obstruccion intestinal
Se trata de un dolor cdlico, acompafiado de nduseas y vomitos, de localizacion difusa, siendo mas
frecuente en el mesogastrio y en el hipogastrio. Se caracteriza por la dificultad del paciente para la
emision de gases y heces, y es un dolor que no se modifica con los movimientos y la maniobra de

Valsalva. En la auscultacién abdominal destacan ruidos hidroaéreos metalicos.

e A favor: el dolor del paciente es un dolor célico y difuso. Va acompaniado de vomitos.

e En contra: al inicio del dolor, el paciente también tenia deposiciones liquidas.

Diverticulitis aguda
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Es la inflamacion de los diverticulos, que son bolsas que forman parte del sistema digestivo. Su
localizacion mas frecuente es el sigma, presentandose como un dolor de forma simétrica en la mitad
inferior del abdomen. Es mas caracteristico de mujeres de entre 60 afios. Puede presentar sintomas
urinarios, y es rara la diarrea. En ocasiones, se ve acompanado de sintomas como anorexia, nauseas
y vomitos.

e A favor: este dolor es caracteristico de personas entre 60-70 anos. Va acompafiado de
vomitos.

e En contra: es un dolor periumbilical y no del cuadrante inferior izquierdo.
Hernia de la pared abdominal

Provoca un dolor en hipogastrio de varias semanas de evolucion. Se exacerba con la tos y el esfuerzo
defecatorio. Las mas frecuentes son las inguinales.

e A favor: dolor abdominal de varias semanas de evolucion.
e En contra: es un dolor periumbilical y no del hipogastrio.
Ulcera péptica

Provoca un dolor epigastrico y urente. Se alivia tras la ingesta de antidcidos o comidas. El
tabaquismo es un factor de riesgo de tilceras y sus complicaciones.

e A favor: el paciente es fumador.

e En contra: es un dolor periumbilical y no del epigastrio. No manifiesta que se alivie con la
ingesta antiacidos y alimentos.

Pancreatitis

Es la inflamacion del pancreas. Genera dolor abdominal epigastrico constante, resistente a
analgésicos habituales, que se irradia “en cinturén” a espalda.

e A favor: en la pancreatitis crénica el dolor se instaura en el transcurso de algunos dias.
Puede presentar hipotensién. Dolor abdominal intenso sobre todo en pacientes con habito
de enolismo. Nauseas y vomitos.

e En contra: El dolor se irradia “en cinturén” a espalda. La sedestacion alivia el dolor. Los
movimientos bruscos y la tos pueden acentuarlo. Signos de Grey Turner y de Cullen.

Sepsis

Estado de infeccidn sistémica con respuesta abrumadora del organismo. Podria darse en el contexto
de una pancreatitis aguda, perforacién intestinal, entre otras.

e A favor: Leucocitosis y neutrofilia. Hipotension arterial.

e En contra: Fiebre, taquicardia y taquipnea. Hipotermia. Signos de inflamacion sistémica.
Oliguria.

Pruebas complementarias
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Dada la informacién disponible y las caracteristicas del abdomen agudo que presenta el paciente,
abordaremos la exploracion con las siguientes herramientas:

Exploracion fisica

Que incluya, en el siguiente orden: Inspeccién, auscultacion, palpacién y percusion abdominal, asi
como exploracion rectal. Hacer especial hincapié en la palpacion para intentar localizar algunos
signos tipicos como Blumberg, Rovsing, Murphy, Courvoisier-Terrier o signo de psoas.

Laboratorio

Que incluya hemograma, bioquimica, gasometria venosa, coagulacion, analisis de orina,
hemocultivo y urocultivo.

Estudios de imagen

Recordando todo lo que sabemos del paciente y siguiendo nuestra sospecha, procederemos a pedir
radiografia de torax y radiografia de abdomen en primera instancia. En la primera descartariamos la
presencia de neumoperitoneo, mientras que en la segunda intentariamos localizar signos plausibles
con la patologia que sospechamos, como son la dilatacién de asas, niveles hidroaéreos, y el signo de
la pila de monedas. Por ultimo, si con la radiografia de térax nos quedase algun tipo de duda
diagnostica, recurririamos a la tomografia computarizada (TAC) como prueba definitiva.

Juicio clinico de Presuncién: Ante los escasos datos de la exploracion del paciente y de pruebas
complementarias, es dificil orientar un posible juicio clinico. Nuestra principal sospecha es la de un
proceso de obstruccion intestinal en relacion con la progresiéon de un proceso oncoldgico
(carcinomatosis), si bien es cierto esta obstruccion pudiera darse por otro proceso abdominal que no
guarde relacion a dicha carcinomatosis. A continuaciéon, enumeramos una serie de factores que
consideramos a favor de una obstruccion intestinal:

Presencia de abdomen globuloso en la exploraciéon abdominal, donde los movimientos y la
respiraciéon no modifican el dolor, y no existe una defensa clara a la palpacion.

Estado hematologico alterado, propio de los procesos oncoldgicos, donde se objetiva un estado
protromboético, fibrindgeno elevado, anemia leve, leucocitosis con neutrofilia. A su vez, la PCR y el
lactato ligeramente elevados nos orientan a procesos de sufrimiento intestinal, que generan un
ambiente de inflamacidn local y posible necrosis. A su vez, esta misma situacion de inflamacion y
edema en la region abdominal puede explicar también la hipotension progresiva que va
desarrollando el paciente.

Para finalizar, datos como los niveles bajos de procalcitonina y que el propio proceso tenga varios
dias de evolucidn, contribuyen a descartar un origen infeccioso y por lo tanto un diagnéstico de

perforacién intestinal o sepsis, por el contrario, que haya varios dias de evolucion nos habla a favor
de un proceso de obstruccion intestinal.

Manejo del paciente

El tratamiento debe plantearse desde una estrategia paliativa pues refleja una enfermedad
oncoldgica avanzada. El objetivo del tratamiento debe ser el alivio sintomatico mediante SNG,
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sueros, antieméticos y corticoides. En ocasiones, se usa octredtica asociado a anticolinérgicos como la
escopolamina para el control de nauseas, vomitos y dolor abdominal. Independientemente de la
causa, es necesaria la intervencién quirtrgica cuando se sospecha estrangulacion, y si la obstruccion
no se resuelve en un plazo de 3-5 dias.

3. Diagnostico Final
Fernando Noguerales Fraguas

La realizacion de un TAC, resulta imprescindible para el diagnostico definitivo ya que los hallazgos
son muy sugestivos de Vélvulo de IG, concretamente de ciego. Ante los hallazgos se opta por la
practica de colonoscopia descompresiva, la cual resulta infructuosa por compromiso respiratorio del
Ppaciente.

Ante esta situacion se opta por el tratamiento quirtrgico, previa realizacién de cricotiroidotomia
urgente y tras la estabilizacion del paciente, traqueostomia reglada. Se practica hemicolectomia

derecha con ileostomia terminal y fistula mucosa en FID.

El interés del este caso clinico radica en la situacion de un cancer avanzado de laringe con situacion
clinica de gravedad que presenta un cuadro de urgencia abdominal. La frecuencia orienta hacia una
relacion de las patologias, pero no hay que olvidar que estos pacientes pueden presentar patologias
paralelas sin relacion con la enfermedad previa. La resolucién de la urgencia abdominal que de otro
modo hubiera resultado de desenlace fatal, es prioritaria, aunque la situacion general el paciente sea
muy delicada.

Referencias Bibliograficas

1. Felix Gutierrez Rodero, de ]J. Manual de Diagnéstico y Terapéutica Médica. Madrid:
Universidad Complutense, Departamento de Medicina Interna, Hospital Universitariol2 de
Octubre.

2. Centro Técnico de Oposiciones (Madrid. Manual CTO de Medicina y Cirugia. Madrid: Cto
Editorial; 2021.
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Casos Clinicos Cerrados de la Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud
Universidad de Alcala

ELEVACION PERSISTENTE DE
GAMMA-GLUTAMIL-TRANSFERASA

. 1 . . al 2 . 12
Ronald Enrique Mena Melgar ', Francisco Javier Serrano Garcia', Juan Ramon Larrubia Marfil®, Pedro
Nicolas Torrego Rivero?

! Estudiantes de 6° curso Grado en Medicina; Hospital Universitario de Guadalajara; Facultad de Medicina y
Ciencias de la Salud, Universidad de Alcala

2 Hospital Universitario de Guadalajara, Servicio de Digestivo; Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud,
Universidad de Alcala

1. Presentacion del Caso
Juan Ramén Larrubia Marfil, Pedro Nicolds Torrego Rivero

Motivo de consulta: elevacion persistente de GGT.

Antecedentes personales:
- No reacciones alérgicas medicamentosas ni alimentarias conocidas.

- Fumador activo de 8 cigarrillos/dia.
-~ Bebedor de 1 copa de vino en las comidas.
- Obesidad grado 2.
- Hiperglucemia.
- Hernia hiatal.
- Historia Angiologia y Cirugia Vascular
o Ulceras mixtas MID (insuficiencia venosa crénica MID por obstruccion
femoropoplitea).
o Trombosis venosa profunda vena femoral comtn y femoral superficial derecha
(abril 2020). Sindrome postflebitico.
o Isquemia arterial crénica en MIL
- Politraumatismo en noviembre 2019. Tras el mismo, inmovilidad relativa.
- Historia Hematologia: Poliglobulia JAK-2 negativo. Poliglobulia secundaria a tabaquismo.

- Historia Urologia: Disfuncidn erectil de origen vascular.
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Tratamiento habitual:
- Adiro 100 mg cada 24 horas.
- Tramadol 100 mg cada 12 horas.
- Metamizol 575 mg cada 12 horas.
- Anticoagulado con sintrom.

- Tadalafilo 5 mg cada 24 horas.

Enfermedad actual: Varén de 57 afos que acude a consultas de Digestivo remitido desde
Hematologia por alteraciéon bioquimica hepatica en rango inferior a 1.5 veces el limite alto de la
normalidad durante 6 meses de seguimiento, acompanado de trombopenia y hepatomegalia. Se
encuentra en estudio por Hematologia por la existencia analitica de poliglobulia y para descartar la
existencia de trombofilia al haber padecido una trombosis venosa profunda. Ademas, desde hace
tiempo presenta ulceras mixtas secundarias a insuficiencia venosa crénica y a isquemia arterial
cronica en ambos miembros inferiores, motivo por el que se realiza seguimiento en las consultas de
Cirugia Vascular. A la valoracion en consultas de Digestivo, el paciente tinicamente referia astenia y
episodios ocasionales de dolor abdominal en hipogastrio, intermitente, autolimitados, sin
irradiacion a otras estructuras y que no le afectan al descanso nocturno. Profesionalmente se dedica a
la banca y refiere gran estrés. Niega la existencia de sindrome constitucional, disfagia, pirosis,
distension abdominal, plenitud posprandial, nauseas, vomitos, alteracion del transito intestinal
(ritmo deposicional 1-2 veces al dia de caracteristicas normales sin visualizaciéon de productos
patologicos). A la anamnesis por drganos y sistemas niega la existencia de otra sintomatologia.
Niega mantener relaciones sexuales de riesgo. No tatuajes ni piercings. Durante su tiempo libre se
dedica a la micologia.

Exploracién fisica:
- Obesidad grado IL
- Peso (mayo02020): 118 kg Talla 1.75 metros IMC: 38.53 kg/m?
- T:36,2°C TA: 132/ 68 mmHg FC: 84 Ipm SatO2 (FiO2: 21 %): 98 %
- BEG. Consciente y orientado. Hiperpigmentacién cutanea. Hipertricosis periorbitaria.
- CyC: No bocio no adenopatias.
- Térax: Hipofonesis. Ritmico.
- Abdomen: globuloso. Obesidad troncular. Se palpa polo de higado en hipocondrio derecho.
No se palpa bazo ni masas. Diastasis de rectos. No semiologia ascitica. RHA presentes.
- MIL Varices en MIIL

- MSS: aisladas maculas costrosas y cicatrices en ambas manos.
Pruebas complementarias:

- Hemograma: * Hemograma: Leucocitos: 6.60 x1000/ul Hematies: 5.24 x106/ul Hemoglobina: 18.2
g/dl ** Hematocrito: 52.9 % * Volumen Corpuscular Medio: 101.0 fL * Plaquetas: 73.0 x1000/ul

3%

- Formula leucocitaria: Neutrdfilos: 4.50 x1000/ul Linfocitos: 1.40 x1000/ul Monocitos: 0.60
x1000/ul Eosinofilos: 0.20 x1000/ul Basofilos: 0.00 x1000/pul

- Coagulacion: T. Protrombina (segundos): 15.30 segundos Control Tiempo Protrombina: 11.54
Actividad de Protrombina: 60 % * INR: 1.35 ** Tiempo de Tromboplastina P.A: 36 segundos
Control TTPA: 33 Ratio Tiempo de Tromboplastina P.A: 1.09 Fibrindgeno (calculado): 304
mg/dL Antitrombina III Actividad: 91 % D-Dimero LOW: 0.56 mg/L ** LA1: 70 segundos

26



CONTROL LA1: 40 LA2: 36 segundos CONTROL LA2: 38 RATIO LA1/LA2:1.94** MEZCLA
LA1: 43 MEZCLA LA2: 35 MEZCLA RATIO LA1/LA2: 1.23 Anticoagulante Lupico: dudoso
FACTORII ¢: 53 % * FACTOR V c: 131 % * FACTOR VII c: 63 % PROTEINA C Actividad: 54 % *
PROTEINA S Actividad: 68 %

Inmunoquimica: Homocisteina 16,7 umol/l, mutacion 20210 gen Protrombina NO SE DETECTA,
mutacion favtor V Leiden NO SE DETECTA, mutacion gen HFE H63D y C282Y NO SE
DETECTA.

Biogquimica en suero: Glucosa: 144 mg/dL **Creatinina: 0.96 mg/dL Filtrado Glomerular : 81
mL/min, CKDEPI: 88 mL/min, NA: 138 mmol/L,K: 4.0 mmol/L, ALT: 36 U/L, AST: 21 U/L,
GGT: 108 U/L **, LDH: 164 U/L, Fosfatasa Alcalina: 66 U/L, Bilirrubina Total: 1.4 mg/dL¥,
Bilirrubina Directa: 0.5 mg/dL, Albimina sérica: 40.6 g/L, Proteinas Totales: 71.4 g/L, Cociente
albimina/globulina: 1.3, Colesterol sérico: 202 mg/dL**, HDL-Colesterol: 36 mg/dL, Colesterol
No HDL: 166 mg/dL *, LDL-Colesterol: 135mg/dL, Cociente Colesterol Total/HDL-Colesterol:
5.6, Triglicéridos: 153 mg/dL *, PCR: 7.0 mg/L, IgA: 497 mg/dL **, IgG: 1045 mg/dL, IgM: 93
mg/dL, Ceruloplasmina: 30 mg/dL,Alfa-1 antitripsina suero: 157 mg/dL, Alfa-fetoproteina 11
ng/mL.

Metabolismo del hierro: HIERRO SERICO: 138 ug/dl (65 -175) TRANSFERRINA: 274 mg/dl (176 —
336) SATURACION DE TRANSFERRINA: 51.4 % (20 -50) FERRITINA: 232 ng/ml (20 -250).

Autoinmunidad: AC. ANTINUCLEARES: 1/160 débil AC-40 5 patréon nuclear granular (positivo
débil) AMA (Ac antimitocondriales): negativo ASMA (Ac antimusculo liso): positivo 1/80
ALKM (Ac anticuerpos anti LKM): negativo ACPA (Ac anticuerpos células parietales):
negativo.

Serologia: HbsAg: Hepatitis B: Negativo ANTI HBc: HEPATITIS B: Negativo ANTI-VHC:
HEPATITIS C: Negativo ANTI-VIH 1+2: Negativo

Proteinograma (Figura 1):

Figura 1. Proteinograma
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Se realizaron las siguientes pruebas de imagen:

Figura 2: Ecografia abdominal.

Figura 3: TC abdominal trifésico.
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Figura 5: Gastroscopia. De izquierda a derecha: cardias, duodeno, fundus gastrico.

2. Diagnostico Diferencial y Juicio Diagnostico de Presuncion

Ronald Enrique Mena Melgar, Francisco Javier Serrano Garcia

Este paciente nos hace pensar en una hepatopatia crénica; nuestra sospecha diagndstica se explica
por los signos y sintomas, asi como por las alteraciones analiticas recogidas en la siguiente Tabla:
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Tabla 1

ARGUMENTOS A FAVOR DEL ARGUMENTOS EN CONTRA DEL
DIAGNOSTICO DIAGNOSTICO
CLINICA:

* ESPLENOMEGALIA
*  HIPERESPLENISMO
* ASTENIA

* ALT y AST en valores normales.

Indice GOT/GPT normal.
LABORATORIO:

* BILIRRUBINA ELEVADA 14
*  Anemia NO. Tiene poliglobulia.
mg/dl. BILIRRUBINA DIRECTA
AUMENTADA 0.5 mg/DL
* Noictericia.
*  Aumento de GGT 106 U/L.
+ TROMBOCITOPENIA 7300
+  ALTERACION  METABOLISMO

DE LA GLUCOSA

'Tabla elaborada por Francisco J Serrano Garcia y Ronald Enrique Mena Melgar

Nuestro juicio diagndstico por lo tanto seria el de una cirrosis hepatica, sin embargo, para confirmar
dicho diagnoéstico creemos necesario la realizacion de un FibroScan. Anteriormente era necesaria
una biopsia hepatica y una ecografia para esta confirmacion, debido a la incorporacién del FibroScan
nos evitar este proceso tan invasivo (biopsia). El FibroScan o elastografia hepatica es una maquina
especializada en ultrasonido de higado. Sirve para medir la fibrosis (las cicatrices) y la esteatosis (los
cambios grasos) del higado.

Su resultado de fibrosis es una medida de la cantidad de cicatrices que tiene en el higado. FibroScan
mide las cicatrices a partir de la rigidez del higado.

El resultado de la fibrosis se mide en kilopascales (kPa), y normalmente es de entre 2 y 6 kPa. El
resultado mas alto posible es de 75 kPa. Muchas personas que tienen una enfermedad hepatica

obtienen un resultado mayor que el normal.

Tabla 2
FO/F1 No hay cicatrices en el higado o las que hay
son leves
F2 Cicatrices de higado moderadas
F3 Cicatrices de higado graves
F4 Cicatrices de higado avanzadas (cirrosis)

2 Tabla elaborada por Francisco J Serrano Garcia y Ronald Enrique Mena Melgar
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1. CIRROSIS:
Asumiendo que se trata de una cirrosis, seria interesante estadiar mediante la clasificacion del

Child-Pugh el curso de la enfermedad.

La escala de Child-Pugh emplea cinco criterios clinicos de la enfermedad hepatica, cada criterio

medido del 1-3, siendo el niimero 3 el que indica el dafio mas severo.

Tabla 3

Medicion 1 punto 2 puntos 3 puntos unidades
Bilirrubina (total) <34 (<2) 34-50 (2-3) >50 (>3) umol/l (mg/dl)
Albtimina sérica >3.5 2.8-3.5 ><2.8 g/l
INR / Tiempo de<1.7  /1.71-2.20/30-50 >2.20 /<30 sin  unidades
protrombina >50 /%
Ascitis Ausente Suprimida con medicinas Refractaria sin unidad
Encefalopatia hepdtica ~ Ausente Grado I-II (o suprimida conGrado HI-IV (osin unidad

medicinas) refractaria)

3Tabla elaborada por Universidad Francisco Marroquin

En la colangitis esclerosante primaria y la cirrosis biliar primaria, las referencias de bilirrubina se
cambian para reflejar el hecho que, en estas enfermedades, lo caracteristico es una elevacion de los
niveles de bilirrubina conjugada. El limite superior para el primer punto es 68 umol/l (4 mg/dl) y el

limite superior de los 2 puntos es de 170 pmol/l (4 mg/dl).

El dafio hepatico crénico secundario a cirrosis u otra enfermedad hepatica, se clasifica en las clases

A, B o C segtin Child-Pugh, usando la sumatoria de la puntuacion de la escala.

Tabla 4
Puntos Clase Supervivencia al cabo de 1 afo Supervivencia al cabo de 2 afios
5-6 A 100% 85%
7-9 B 81% 57%
10-15 C 45% 35%

“Tabla elaborada por Universidad Francisco Marroquin

Por lo tanto, este paciente le corresponde un estadio de Child A (5 puntos). Con esto tenemos
diagnosticado y estadiado a nuestro paciente.
A continuacién, buscaremos la etiologia de esta cirrosis, para ello realizaremos un diagndstico

diferencial de las posibles causas.

2. ETIOLOGIA DE LA CIRROSIS:
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- Hepatitis Viral:
Siendo una de las causas mas frecuentes de cirrosis es importante descartar que el cuadro de nuestro
paciente este causado por una hepatitis viral. Dentro de los virus hepatotropos el VHB y el VHC son

los que mas progresan y se asocian al desarrollo de un proceso cirrético.

En este caso al no tener antecedentes personales de riesgo (VIH-, NO ADVP, No relaciones sexuales

de riesgo) y al presentar una serologia (-) para estos dos virus (B y C) descartamos esta causa.

- Hepatopatia alcohdlica:

Entre los factores que apoyan el diagndstico de una esteatohepatitis cronica alcohdlica nos
encontramos con una elevaciéon de la GGT, un VCM alto y el antecedente personal de consumir una
copa de vino durante cada comida. Sin embargo, no presenta elevacién del resto de transaminasas ni

del indice AST/ALT.

Teniendo en cuenta los argumentos que apoyan el diagnostico, no podemos descartar de inmediato

esta entidad como causa de la cirrosis de nuestro paciente.

- Enfermedad hepatica grasa no alcohdlica:
Siendo la causa mas frecuente en nuestro medio de hepatopatia crénica; junto a una obesidad de
grado II (IMC de 38), hipertrigliceridemia y la hiperglucemia que presenta nuestro paciente, puede

presentarse como posible causa de esta cirrosis.

- Hepatitis autoinmune:

Nuestro paciente presenta una clinica de astenia que junto a una positividad (débil) de los
anticuerpos anti-musculo liso (1/80) puede sugerir dicha etiologia. Sin embargo, es una patologia
mas comun en mujeres con antecedentes de enfermedad autoinmune. Nuestro paciente tampoco

presenta positividad para los anticuerpos anti-LKM.

- Asociada a colestasis:

Dentro de este grupo encontramos dos entidades, la colangitis biliar primaria y la colangitis
esclerosante primaria. Descartamos la primera ya que nuestro paciente es varén con titulos de AMA
negativos y valores de FA normales. Ademas, no tiene antecedentes de enfermedades

autoinmunitarias ni clinica caracteristica (Ictericia, xantelasmas ni prurito).

Por otro lado, con respecto a la CEP, la descartamos de igual forma ya que no presenta la elevacion
de la FA ya comentada, ni anticuerpos p-ANCA positivos. Tampoco presenta enfermedades

tipicamente asociadas como la colitis ulcerosa ni clinica de colangitis de repeticion.
- Hepatitis metabolicas:

Entre las multiples enfermedades metabdlicas que pueden provocar una cirrosis, las que incluiremos

en nuestro diagnodstico son las siguientes:
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o Enfermedad de Wilson: Esta enfermedad la podemos descartar facilmente por la
ausencia de clinica neuroldgica asociada a unos niveles de ceruloplasmina normales

o Hemocromatosis: en este caso al no encontrar la mutacion caracteristica de la
enfermedad (C262Y) y al presentar valores normales de hierro, no consideramos que
pueda ser causa de la cirrosis.

o Porfiria cutanea tarda: Encontramos muchos datos muy sugestivos de dicha patologia,
ya que presenta hiperpigmentacion cutanea, hipertricosis periorbitaria y la clinica de
cirrosis. Por otro lado, vemos las tipicas maculas y costras/cicatrices que orientan al

diagndstico junto al resto de los signos y sintomas.

3. LESION HEPATICA OCUPANTE DE ESPACIO:

Una vez estudiada la cirrosis de nuestro paciente, en las pruebas de imagen se descubrié una LOE

de 35 mm localizada en el 16bulo hepatico derecho en el segmento V.

Tal como se aprecia en la resonancia magnética con contraste (Figura 4), podemos observar una
lesién hiperintensa en la localizaciéon antes descrita en la fase arterial, con una pérdida de la
intensidad en la fase venosa. A continuacion, en la siguiente tabla (Tabla 5), presentamos las tres
entidades de lesiones ocupantes de espacio mas importantes y su comportamiento en las pruebas

de imagen con contraste:

Tabla 5
Prueba de imagen Adenoma Hiperplasia nodular | Hepatocarcinoma
focal
FASE ARTERIAL Hipervascular Hipervascular Hipervascular
FASE VENOSA Retraso en el lavado | Hipervascular Lavado venoso precoz
Venoso

5Tabla elaborada por Francisco ] Serrano Garcia y Ronald Enrique Mena Melgar

En el caso de nuestro paciente, podemos ver que el comportamiento de las pruebas de imagen de la
LOE hepatica coinciden con un carcinoma hepatocelular. Ademas, hay otros datos que apoyan a
nuestra sospecha de CHC tales como su frecuencia, pues es mas comtin en hombres con una mayor
incidencia entre los 50 — 70 afios; o la hepatomegalia, ya que es el signo clinico mas frecuente. Por

altimo, es importante destacar que la gran mayoria de CHC se asientan sobre una cirrosis de base.

4. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Por lo tanto, para esclarecer la etiologia del cuadro clinico de nuestra paciente solicitariamos las

siguientes pruebas:

- Elastografia hepatica, que nos confirmaria el grado de fibrosis y la cirrosis de nuestro

paciente.
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- Niveles de porfirinas en orina y sangre debido a la clinica llamativa de hipertricosis

periorbitaria e hiperpigmentacién cutanea nos hacen pensar en una PCT.
3. Diagnostico Final
Juan Ramén Larrubia Marfil, Pedro Nicolds Torrego Rivero

Efectivamente, el paciente que se ha presentado tiene una cirrosis hepética secundaria a PCT con
datos indirectos de hipertension portal (trombopenia y esplenomegalia) sin varices esofagicas con
funcion hepatica conservada (Child-Pugh A, MELD 6). Ademas, se aprecia una LOE en el segmento
V de 35 mm con datos radiolégicos tipicos de hepatocarcinoma BCLC A. Se encuentra en
tratamiento con flebotomias por la PCT.

El diagnodstico definitivo de la cirrosis es histoldgico, aunque hay manifestaciones clinicas y
hallazgos en pruebas complementarias que pueden orientarnos a su diagndstico, haciendo
innecesaria la realizacién de una biopsia hepatica. Ecograficamente se sospecha una cirrosis hepatica
cuando se aprecia un higado con superficie nodular y ecoestructura de “grano grueso”.
Adicionalmente, pueden apreciarse datos indirectos como esplenomegalia e hipertension portal
(vena portal dilatada, existencia de circulacion colateral, ascitis). Existen otras pruebas que pueden
informarnos del grado de fibrosis que hay en el higado mediante la valoracién de la propagacion de
pulsos mecanicos en el higado y la deformidad o elasticidad que presenta. A mayor elasticidad del
tejido, menor presencia de fibrosis. Esto se conoce como elastografia hepatica.

Una vez que se sospecha el diagnéstico de cirrosis hepatica, hay que realizar el diagndstico
etiologico de la misma. En un paciente cirrético que presenta lesiones cutaneas con ampollas
cronicas en areas expuestas a la luz, a menudo con cicatrices hipo e hiperpigmentadas hay que
sospechar que nos encontramos ante un paciente con una PCT. En la mayoria de los casos, la PCT se
da en adultos debido a una inhibicién adquirida de la UROD hepatica. El diagndstico se realiza
mediante la mediciéon de las porfirinas totales y fraccionadas en plasma (o suero) u orina,
apreciandose un predominio de porfirinas altamente carboxiladas (uroporfirina, hepta, hexa y
pentacarboxil porfirinas) en lugar de coproporfirina. Dicho patron fue el que se aprecié en nuestro
paciente y lo que nos confirmé el diagndstico de sospecha. El tratamiento consiste en evitar la
exposicion solar y en la reduccion de hierro hepatico mediante la realizacion de flebotomias o la
administraciéon de hidroxicloroquina en dosis bajas.

Por ultimo, en relacién con la LOE hepdtica, es importante saber que ante una LOE hepatica de
nueva aparicién en un paciente con cirrosis hay que pensar en CHC como 1° posibilidad. El
diagndstico del CHC es radiologico mediante TC trifasico o RMN con contraste extracelular o con
acido gadoxético. El CHC presenta tipicamente intensa captacion de contraste en la fase arterial
tardia, seguida de un lavado de la lesion en fases venosas. Solamente en los casos dudosos se realiza
diagndstico histoldgico mediante la toma de biopsias.

En nuestro paciente se completd el estudio de extension necesario (estudio citologia de orina,
ecocardiografia, ecografia de TSA, espirometria, colonoscopia) sin hallarse enfermedad a distancia.
Unicamente se detecta captacién en PET-TC de prostata con PSA normal y estudio Uroldgico que
descarta malignidad. Se remite a valoracion para trasplante hepédtico y se realiza
quimioembolizacién como terapia puente. En espera de inclusién en lista para trasplante hepatico,
se observa en pruebas de control posteriores recidiva de CHC primario asi como la aparicion de
nédulos en l6bulo hepatico derecho, sugestivos de multifocalidad. Finalmente, se incluye en lista
para trasplante hepatico en el Hospital 12 de Octubre. Segun Metroticket 2.0 su supervivencia
especifica de CHC prevista a 5 afios después del trasplante hepatico es del 78.4 %.
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Abreviaturas

Las siguientes abreviaturas son usadas en este manuscrito:
GGT: gamma-glutamil-transferasa.

MID: miembro inferior derecho.

MIIL: miembro inferior izquierdo.

BEG: buen estado general.

CyC: cabeza y cuello.

RHA: ruidos hidroaéreos.

TC: tomografia axial computarizada.

RM: resonancia magnética.

ALT/GPT: alanina aminotransferasa.
AST/GOT: aspartato aminotransferasa.
KPa: kilopascales.

INR: ratio internacional normalizado.
VHB: virus de hepatitis B.

VHC: virus de hepatitis C.

VIH: virus de inmunodeficiencia humana.
ADVP: adicto a drogas por via parenteral.
VCM: volumen corpuscular medio.

IMC: indice de masa corporal.

AMA: anticuerpos antimitocondriales.
FA: fosfatasa alcalina.

CEP: cirrosis esclerosante primaria.
p-ANCA: anticuerpos anticitoplasmatico de patrén perinuclear.
CHC: carcinoma hepatocelular

LOE: lesién ocupante de espacio.

BCLC: Barcelona Clinic Liver Cancer
PCT: porfiria cutanea tarda.

UROD: uroporfirinégeno descarboxilasa
TC: Tomografia computerizada

RMN: Resonancia magnética
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Casos Clinicos Cerrados de la Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud
Universidad de Alcala

APNEA CENTRAL DEL SUENO

Sandra Borja Vergelw, Jaime Garcia Gomez', Soffa Romero Peralta

! Estudiantes de 6° curso Grado en Medicina; Hospital Universitario Ramon y Cajal; Facultad de Medicina y
Ciencias de la Salud, Universidad de Alcala

2 Servicio de Neumologia; Hospital Universitario de Guadalajara, Facultad de Medicina y Ciencias de la Salud,
Universidad de Alcala

1. Presentacion del caso

Sofia Romero Peralta

Motivo de consulta: nifa de 8 afos con apnea.

Antecedentes personales: no presenta antecedentes personales de interés.

Antecedentes familiares: madre y hermana de 14 afos presentan diagndstico de AOS grave en
tratamiento con CPAP nocturno, y hermano de 11 afios con diagndstico de AOS moderada.

Enfermedad actual: la paciente acudié a las consultas de la Unidad de Suefio del Hospital
Universitario de Guadalajara del Servicio de Neumologia por sintomas de suefio inquieto, presencia
de apnea acompafiada de ronquidos persistentes, cefalea y bruxismo. No referia enuresis nocturna,

y presentaba un buen rendimiento escolar.

Exploracién fisica: destaca una hipertrofia amigdalina III / IV con paladar normal y auscultacion

cardiopulmonar sin alteraciones.

Pruebas complementarias: se realiza en 2017 una PCR hospitalaria con un resultado de AOS grave
de predominio obstructivo (indice de apneas de hipopnea-IAH 16 / h: IAH obstructiva: 15.3; IJAH
central: 0.7 / h).

Plan: se decide realizar una amigdalectomia, después de lo cual la paciente presenté mejoria clinica
con disminuciéon de la hipersomnolencia diurna, pero persistencia del resto de sintomas, con

predominio de la cefalea.

Seguin protocolo del Hospital se repitié PCR tras cirugia, en octubre de 2018, con un diagnoéstico de
AOS mixta moderada de predominio central (IAH: 9.3 / h: IAH obstructiva: 3.3 / h; IAH central 6/ h).
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Se solicita una nueva evaluacion por otorrinolaringologia, donde se objetivaron pequefios restos
adenoides no obstructivos. Con los resultados de la PCR, se decide realizar una PSG hospitalaria
(imagen 1) siguiendo las recomendaciones de la Sociedad Espafola de Neumologia y Cirugia Toracica
(SEPAR) para la evaluacion diagndstica de la AOS en nifos. En el andlisis manual presenté alteracion
de la arquitectura de suefio para la edad de la paciente, incremento del suefio superficial y frecuentes
despertares entresuefio, Se registraron muy frecuentes eventos respiratorios acompafiados de

desaturaciones de relevancia y de larga duracion.
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Imagen 1. Polisomnografia hospitalaria
2. Diagnostico Diferencial y Juicio Diagnostico de Presuncion

Sandra Borja Vergel, Jaime Garcia Gomez

Los sindromes de apnea central del suefio (SACS) son trastornos que aparecen cuando el centro
respiratorio no genera un correcto estimulo eléctrico o bien éste es mal conducido por las vias
nerviosas o los musculos respiratorios no son capaces de traducirlo en contracciéon con la consecuente
falta de circulacion de aire hacia los pulmones!. El polisomnograma de los SACS muestra ausencia de
actividad en el canal de registro de movimientos toraco-abdominales junto a ausencia de paso de

aire en el canal oronasal2.

A diferencia de lo que sucede en el SAOS los microdespertares electroencefalograficos son mas
frecuentes durante el pico del periodo ventilatorio aunque también pueden observarse en el mismo
reinicio de la ventilacién. Cursan con una clinica de patrén de respiracion irregular al dormir,
cefaleas matutinas, somnolencia diurna excesiva (hipersomnia), cambios en el humor, dificultad de

concentracién, ronquidos...
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Las causas de apneas centrales pueden ser tanto cardiacas como neuroldgicas. Las causas cardiacas las
consideramos poco probables, puesto que la auscultacion cardiopulmonar es normal, aunque habria
que realizar un estudio cardiolégico completo para descartarlas con seguridad. Dentro de las causas
neuroldgicas destacan aquellas que afectan al centro respiratorio, pudiendo ser tanto congénitas como

adquiridas (tumores, fairmacos, craneo-sinostosis, infecciones...).

La causa mas frecuente de SAHS en nifios es la de origen obstructivo. Dentro de las posibles
etiologias destaca la hipertrofia del tejido linfoide amigdalar y adenoideo, como es el caso de nuestra
paciente. No obstante, en adultos y en nifios de mayor edad la causa mas frecuente es la obesidad.?

Entre los diagndsticos que con mayor probabilidad explican la apariciéon de una apnea central del

sueno en una nina de 8 afios de edad nos encontramos:

A) SINDROME DE HIPOVENTILACION CENTRAL CONGENITA (SHCC) O SINDROME DE
ONDINA

Se trata de un sindrome de hipoventilacién producido como consecuencia de una alteracién en el
centro respiratorio. Esta se produce por la mutacion del gen PHOX2B, implicado en la migracién de
las células de la cresta neural, y formacion del sistema nervioso central, lo cual causa el fallo de estos
quimiorreceptores centrales. En la mayoria de los casos (90%) la mutacién se produce de novo, y una

vez se ha producido, posee una herencia autosémica dominante.*

Respecto a la clinica; ésta se inicia en la etapa neonatal y consiste en apneas centrales durante el

suefio, con hipoventilacion, cianosis y respiracion superficial, pero sin signos de distrés respiratorio.*

Esta afeccion aumenta el riesgo de desarrollar Enfermedad de Hirschprung apareciendo en el 16-20%
de los casos. También desde un 50-90% nos encontramos afectacion oftalmolédgica como anomalias
pupilares o defectos de convergencia. Puesto que existe en un defecto en las células migradas de la
cresta neural, ademads aparecen tumores derivados de estas como neuroblastoma y disfuncion del
SNA, consistente en alteracion de la frecuencia cardiaca, de la regulacion de la temperatura, de la

percepcion del dolor y del ritmo intestinal.

El diagndstico definitivo es clinico y se confirma con la existencia de la mutacion PHOX2B.#

Se pensd como posible etiologia puesto que justificaria la presencia de apneas centrales, y porque
tanto la madre, el hermano y la hermana padecen también apneas. No obstante, el inicio de los
sintomas en nuestra paciente se produce de forma tardia (a los 8 afios) y no asocia ninguna otra
sintomatologia (la mencionada). Por otro lado, esta etiologia no justifica la presencia del componente
de apnea obstructiva residual que sigue presentando la paciente y las apneas son de componente
predominante central, mientras que las que presentan los familiares son obstructivas. Esto, nos hizo

plantearnos la posible herencia autosémica dominante de la enfermedad causante del cuadro.
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Para poder realizar el diagndstico de esta enfermedad necesitariamos una mayor anamnesis que nos
aportara otra sintomatologia (como retraso en la expulsiéon del meconio o disautonomia), una
exploracion fisica completa con constantes basales (TA, temperatura, FC) y exploracion abdominal,

asi como un estudio cardiologico completo.
B) SINDROME DE HIPOVENTILACION CENTRAL DE INICIO TARDIO (LO-CHS)

Se trata de una patologia similar al sindrome de Ondina. Sin embargo, su inicio es tardio,
comenzando con la sintomatologia en la infancia, adolescencia e incluso en la edad adulta. La causa
de la enfermedad es la mutacion en el gen PHOX2B (cuya herencia es autosémica dominante), por lo
que la clinica es similar al explicado anteriormente. El inicio mas tardio se debe a que las mutaciones

PARM en el gen son mas cortas y por lo tanto su fenotipo es mas leve.5

Se trata de una etiologia cuyo diagnoéstico es por exclusion, y uno de los criterios para sospecharla es
la presencia de apneas centrales no resueltas tras el tratamiento para la apnea obstructiva como es el

caso actual.?

La presencia de esta patologia justificaria la aparicion de apneas centrales a la edad de la paciente,
pero tampoco tenemos otra sintomatologia afiadida. Esto, sumado a que descartamos que fuera una

patologia hereditaria, nos hizo también descartarla.

C) SINDROME ROHHAD: SINDROME DE OBESIDAD DE INICIO RAPIDO CON
DISFUNCION  HIPOTALAMICA, HIPOVENTILACION Y  DESREGULACION
AUTONOMICA (DISAUTONOMIA)

El sindrome ROHHAD, acrénimo de “Rapid-onset Obesity with Hypoventilation, Hypothalamic
dysfunction and Autonomic Dysregulation”, consiste en un trastorno genético cuya mutacién causante
todavia no ha sido identificada. Posee una mortalidad muy alta, de hasta casi un 50%. Su inicio se da
en la infancia temprana y la sintomatologia consiste inicialmente en un aumento de peso rapido (de
10 a 20 kilogramos en 6-12 meses) asociado a hiperfagia. Meses después del aumento de peso
aparecen trastornos endocrinos como déficit de hormona del crecimiento, sintomas Cushing like,
pubertad precoz (26%), hiperprolactinemia, hipotiroidismo (33%) e incluso diabetes insipida (17%) o
SIADH por disfuncion hipotalamica. Tras la disfuncién hipotalamica, incluso varios afos después del
inicio de la sintomatologia, puede cursar con disautonomia y por lo tanto defecto para regular la
temperatura, reaccién pupilar anormal a la luz, estrabismo, dismotilidad gastrointestinal y alteracion
de la presion arterial y de la frecuencia cardiaca.

Dado que en este sindrome también se produce un defecto en la migracion de las células de la cresta
neural, podemos observar con bastante frecuencia tumores derivados de ésta como ganglioneuromas

o ganglioneuroblastomas.’

El diagnéstico de esta patologia es de exclusidon, descartando los dos sindromes anteriormente
mencionados mediante el despistaje de la mutacion del gen PHOX2B. Ademads, es necesaria la
existencia de obesidad de inicio rapido e hipoventilacion alveolar a partir del afo y medio de edad.>

Sin embargo, en el caso de nuestra paciente no nos aportan el IMC ni datos de obesidad (los cuales
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serian faciles de obtener mediante la anamnesis) y la hipoventilaciéon tampoco esta presente (al menos

en el periodo en el que observamos la capnografia) ni tiene datos de cianosis.

Para poder diagnosticar este sindrome, aparte de lo mencionado nos deberiamos fijar en la aparicién
secuencial del cuadro clinico, larvado en el tiempo, en hallazgos de compromiso respiratorio y en
sintomatologia afiadida por disfuncion hipotalamica. Destacaria que nos deberian ofrecer més datos
de la anamnesis como hiperfagia, habito defecatorio o sudoracion. En la analitica habria que apreciar
un desequilibrio hidroelectrolitico en caso de SIADH o diabetes insipida. Otras pruebas diagndsticas
que solicitar serian un TC toracoabdominal para determinar si existen tumores de la cresta neural, un
estudio cardioldgico (ECG, Holter) y niveles hormonales de prolactina, cortisol, GH y factores de

crecimiento, vasopresina (ADH) en ayunas y un panel tiroideo.

La presencia de esta patologia, por lo tanto, justificaria la presencia de apneas centrales y del
componente restrictivo residual tras la amigdalectomia, asi como su inicio a la edad de la paciente, e

incluso una posible herencia materna, pero no el resto del cuadro.

D) MALFORMACION DE CHIARI

La malformacién de Chiari es una alteracién anatdémica de la base del craneo, en la que se produce

herniacion del cerebelo y del tronco del encéfalo a través del foramen magnums.

Se han sugerido diversos mecanismos de formacion: por un lado, tenemos las malformaciones de
Chiari primarias, probablemente debidas a mutaciones genéticas; y por otro lado, las adquiridas o
secundarias a infeccion, traumatismos o intoxicaciones. Estas tiltimas son mas frecuentes en la edad
adulta.

Se clasifican clinicamente por la severidad de los sintomas y anatémicamente por las partes del

encéfalo que se prolongan en la cavidad espinal:

e Tipo I: se produce un descenso de amigdalas cerebelosas por debajo del plano del foramen
magno. Aparece en infancia tardia, adolescencia y edad adulta. Asocia cefaleas con esfuerzos
(aumento de presién intracraneal), dolor cervical, marcha inestable, incoordinacién motora,
disestesias en manos y pies, mareos, dificultad para deglutir, ronquera y apnea central del

sueno.

e Tipo II: desplazamiento caudal de la unién bulbomedular, bulbo, protuberancia y IV
ventriculo. Asocia hidrocefalia, siringomielia y anomalias del cuerpo calloso en el 90% de los
casos, y a mielomeningocele hasta en el 70% de los pacientes. Aparece en neonatos e infancia.
Se puede manifestar como un rapido deterioro neurolégico con disfuncién troncoencefalica,
incluyendo disfagia, nistagmo en la mirada inferior, hipotonia facial, pausas de apnea,
estridor, neumonias aspirativas, paresia unilateral de extremidades superiores y opistétonos.

e Existen ademas, la malformacion de Chiari tipo III (forma mas grave de la enfermedad) y

malformacion de Chiari tipo IV (caracterizada por hipoplasia sin herniacion).
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