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1 CONCURSO DE CASOS CLINICOS

Hospital Universitario de La Princesa

Comision de Sesiones Generales

La asistencia sanitaria se encuentra en continuo desarrollo. La tecnologia y la inteligencia
artificial aplicada a la sanidad suponen un impulso que tiene ya un impacto relevante en la
prevencion, diagndstico y tratamiento de nuestros pacientes.

Pero en la base de todo ello estan las personas, los pacientes y los profesionales sanitarios.

La continuidad en esta misién de seguir prestando la mejor asistencia posible, que llevamos
desarrollando entre las paredes de este edificio durante 70 afos, se encuentra garantizada en
la figura de nuestros residentes.

Desde la Comisién de Sesiones Generales queriamos brindar un sentido homenaje a
profesionales que con su esfuerzo y entusiasmo diario hacen mejor a nuestro centro cad
dan continuidad al Espiritu Princesa que aulna la excelencia profesional con la humanizadidn.

Este | Concurso de Casos Clinicos surge con este objetivo, reconocer el trabajo de nuestros
profesionales en formacién y debemos admitir que una vez mas habéis conseguido
sorprendernos. Son 25 casos los que se han presentado, todos de una excelente calida
ha puesto en serios aprietos al jurado para poder tomar una decision.

Enhorabuena a los premiados y a todos los demds porque cada caso supone un montdén de(ho
y esfuerzo en su elaboracién para presentarlo sin duda, pero sobre todo en el cui
compromiso con cada uno de los pacientes y la investigacidn que han contribuido a qu
ellos reciban una atencidn excelente.

Aprovechamos igualmente estas lineas para dar las gracias a todos aquellos que os ocup3
preocupadis de la formacidon de nuestros residentes, vuestra dedicacidon y esfuerzo tien
impacto evidente sobre vuestros residentes como podéis comprobar a lo largo de todo
casos presentados.

Recibid un abrazo de los miembros de la Comision de Sesiones Generales del Hospita
Universitario de La Princesa
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Amigdalotomia bilateral por radiofrecuencia bipolar como
tratamiento de la agresividad refractaria en un paciente
portador de un sistema de Estimulacion Cerebral profunda del

hipotalamo posterolateral: primer caso descrito en la literatura.
Autor: Guillermo José Bazarra Castro.
Médico Residente del Servicio de Neurocirugia del Hospital Universitario de La Princesa.

Resumen.
La agresividad patoldgica refractaria constituye un problema terapéutico grave, especialmente
en pacientes con discapacidad intelectual, en quienes el fracaso del tratamiento farmacoldgico
condiciona un importante deterioro funcional y social. La estimulacién cerebral profunda (ECP)
del hipotdlamo postero-lateral ha demostrado ser una opcidén eficaz y segura en casos
seleccionados; sin embargo, la mejoria obtenida con este tratamiento puede ser parcial o
disminuir con el tiempo. Presentamos el primer caso descrito de electrocoagulacion bipolar
bilateral ambas amigdalas cerebrales en un paciente con sindrome de Weaver y agresividad
refractaria tratado previamente mediante un sistema de ECP implantado en el hipotalamo
postero-lateral.

El procedimiento permitid preservar el sistema de neuromodulacién existente y obtenerp
control conductual significativo, con reduccidn sustancial del tratamiento psicofarmacoldgico
Este abordaje hibrido representa una alternativa quirdrgica innovadora en casos complejog de
agresividad refractaria. A dia de hoy, es la Unica intervencién de este tipo reportada en/|
literatura.

Introduccion.

La agresividad patoldgica refractaria es una manifestacién conductual grave que afecta a
porcentaje significativo de pacientes con discapacidad intelectual y trastornos
neurodesarrollo. En los casos mas severos, esta conducta se asocia a autolesiones, agresione
terceros, institucionalizacidn prolongada, uso de contenciones mecdnicas y una marca
reduccion de la calidad y esperanza de vida. Asimismo, estos cuadros implican un eleva
consumo de recursos sociales y econdmicos, dado que muchos pacientes requieren regimen
de inmovilizacidn mantenida para prevenir auto- y heteroagresiones, lo que limita
participacién en las actividades habituales de los centros en los que permanecen ingresado
Aunque el tratamiento farmacoldgico constituye la primera linea terapéutica, un subgrupo d
pacientes no responde adecuadamente, incluso bajo esquemas de polifarmacia intensiva
este contexto, la neurocirugia funcional ha resurgido como una alternativa terapéutica valida
La estimulaciéon cerebral profunda (ECP) del hipotdlamo posteromedial ha demostrad
resultados clinicos prometedores en el control de la agresividad refractaria, con un perfil de
seguridad aceptable.

No obstante, la experiencia acumulada indica que, en algunos pacientes, la eficacia de la ECP
puede disminuir con el tiempo, posiblemente en relacidn con fendémenos de tolerancia.
técnicas ablativas clasicas, como la amigdalotomia, han mostrado eficacia histdrica en el contro
de conductas agresivas, aunque su cardcter irreversible ha limitado su uso en la era de |la
neuromodulacién.

En este trabajo presentamos un caso Unico que combina ambas estrategias: una amigdalotomia
bipolar bilateral realizada en un paciente con ECP hipotaldmica previa, sin retirada del sistemg
implantado, como estrategia complementaria ante la pérdida parcial de eficacia de la
estimulacion.




Descripcion del caso.
Vardn de 32 aios diagnosticado de sindrome de Weaver, con discapacidad intelectual grave y
antecedentes de agresividad patoldgica severa desde la adolescencia, tanto autoagresiva como
heteroagresiva. El paciente presentaba ademas impulsividad extrema, conductas disruptivas
persistentes, celotipia patoldgica y dependencia materna, con multiples ingresos psiquiatricos y
necesidad de institucionalizacion prolongada desde 2011.

En 2019 se realizd estimulacidn cerebral profunda bilateral del hipotdlamo posteromedial, con
una respuesta clinica excelente durante aproximadamente cinco afios, caracterizada por una
reduccion drastica de los episodios agresivos y una mejoria funcional significativa. Sin embargo,
en los meses previos a la intervencion actual, se observd una reaparicién progresiva de la
agresividad hasta tal punto que imposibilitaba un desarrollo normal de su actividad diaria y un
impedimento importante a los cuidados habituales por su familia, refractaria a la optimizacion
de los pardmetros de estimulacion, aunque sin alcanzar la gravedad preoperatoria.

Tras valoracidn multidisciplinar del caso en el comité de psicocirugia, en el que participan
ademas de los servicios de Neurocirugia y Psiquiatria, diversos servicios Neurofisiologia Clinica,
Neuropsicologia Clinica, Neurologia, Anestesiologia y Neurorradiologia, entre otros, se decidid
realizar una electrocoagulacion bipolar bilateral de la amigdala, manteniendo el sistema de ECP
implantado, dado que aun proporcionaba un beneficio parcial. Se obtuvo consentimiento
informado de los tutores legales y aprobacion del comité ético.

Debido a la falta de colaboracion, el paciente permanecié ingresado en Reanimacién Bajo
sedacién profunda para la realizacidn de estudios de imagen preoperatorios. La cirugia se réaliz
bajo anestesia general mediante marco estereotdxico de Leksell, logrando la inserci
simultanea de electrodos bipolares separados 2 mm para la realizacion de una coagulaci
bipolar que permitiese preservar el sistema de ECP implantado previamente. Durant
procedimiento quirdrgico no se empleé la coagulacion monopolar para minimizar el riesg
conduccidn eléctrica a través de los electrodos de ECP.

Empleando un sistema de estereotaxia cerebral, y con el paciente bajo anestesia genera
realizaron lesiones térmicas bilaterales en la amigdala cerebral mediante radiofrec
bipolar (70 2C durante 90 segundos en tres profundidades). El procedimiento transcurti
incidencias intraoperatorias.

En el postoperatorio inmediato, el paciente permanecidé estable, sin signos de agresividad |n
autolesion. El sistema de ECP se mantuvo apagado para valorar el efecto exclusivo de lalesio
Se objetivd una mejoria conductual significativa, lo que permitié una reduccién sustangial
simplificacion del tratamiento psicofarmacoldgico, pasando de un régimen de polifarmakcia
extrema a un esquema mas reducido y tolerable.
Actualmente el paciente se encuentra en su centro de referencia, manteniéndose clinicamen
estable hasta el dia de hoy, con control conductual sostenido, permitiéndole incluso reali

actividades como comidas en restaurantes sin impedimento, logrando una importante mejor
tanto en su calidad de vida como en la de su familia.

Discusion.

Este caso representa, hasta donde alcanza nuestro conocimiento, la primera descripci¢
mundial de una amigdalotomia bipolar bilateral realizada en un paciente con ECP hipotalami
previa. La principal aportacién de este trabajo radica en demostrar que las técnicas ablativas
pueden integrarse de forma segura como complemento de la neuromodulacidn, preservando el
sistema implantado. ‘
Asimismo, queremos sefialar que el abordaje multidisciplinar de los casos mas complejos ofrece
la posibilidad de conseguir mejores resultados que repercuten positivamente en la recuperacio

del paciente. La colaboracion estrecha entre Neurocirugia, Psiquiatria, Anestesiologia
Neurofisiologia y Neurologia, entre otros, ha permitido una clara mejoria en la calidad de vida
del paciente y de su familia, imposible en su situacién previa.




Historicamente, la amigdalotomia ha demostrado eficacia en el control de la agresividad
patoldgica, aunque su uso ha disminuido debido a la irreversibilidad de las lesiones. En
contraste, la ECP ofrece una modulacidn ajustable y reversible, pero puede perder eficacia con
el tiempo. En este contexto, la combinacién secuencial de ambas estrategias permite aprovechar
las ventajas de cada una.

Desde el punto de vista técnico, la modificacién de la técnica quirlrgica y el uso de coagulacion
bipolar fueron claves para garantizar la seguridad del procedimiento, evitando interferencias
eléctricas con los electrodos de ECP. Clinicamente, la mejoria conductual observada, junto con
la reduccion de la carga farmacoldgica, sugiere un impacto terapéutico relevante y una
reduccién en los costes sociales y econdmicos.

Conclusién.
La electrocoagulacién bipolar bilateral de la amigdala puede constituir una estrategia quirurgica
eficaz y complementaria en pacientes con agresividad patoldgica refractaria y pérdida parcial de
respuesta a la estimulacién cerebral profunda. Este abordaje hibrido permite preservar la
neuromodulacion existente y obtener un control conductual significativo. Aunque se trata de un
Unico caso, los resultados apoyan la necesidad de explorar nuevas combinaciones terapéuticas
en el tratamiento neuroquirurgico de los trastornos conductuales graves.

El Hospital de La Princesa es, a dia de hoy y a la luz de la literatura, el Unico centro del mundo
que ha realizado el procedimiento descrito.
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Manejo de la perforacion esofagica cervical como complicacion

de miotomia cricofaringea endoscopica: a propdsito de un caso.
Autores: Carmen Romero Martin (1), Lucia Menéndez Anta (2), Susana Tomas Gonzalez (3).
(1) Médico Residente del Servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa.
(2) Médico Residente del Servicio de Cirugia General del Hospital Universitario de La
Princesa.
(3) Médico Residente del Servicio de Aparato Digestivo del Hospital Universitario de La
Princesa.

Resumen.
Se presenta el caso de una mujer de 76 afios intervenida de miotomia del cricofaringeo que
sufrié una perforacién esofagica cervical iatrogénica desencadenando una mediastinitis.
Requirio cirugia urgente multidisciplinar, con fracaso posterior de la sutura primaria. Ante la
dehiscencia, se emplearon técnicas endoscépicas avanzadas como ESO-SPONGE y VAC-STENT.
La paciente presentdé multiples complicaciones médicas durante un ingreso prolongado en la
unidad de Reanimacion. Tras varios recambios endoscdpicos se consiguié el cierre completo del
defecto. El manejo combinado y multidisciplinar permitié una evolucion favorable y el alta
hospitalaria.

Introduccion.
La perforacién esofagica es una complicacidon poco comun y de las mas graves asociada

suelen diagnosticarse de forma mads precoz y asocian menor riesgo de mediastinitis |a
considerarse mas “limpias”. El manejo de estas complicaciones requiere una interven il’)
multidisciplinar médico-quirurgica.

Descripcion del caso.
Mujer de 76 afios con antecedente de acalasia del cricofaringeo naive derivada a nuestro
hospitalario para miotomia endoscépica peroral cricofaringea (c-POEM). El procedi
discurre sin incidencias evidenciadas. La paciente presenta durante el postoperatorio
retroesternal asociado a la deglucion lo que alarga su ingreso. Al 42 dia ante el empeoram e\n
sintomatico y el hallazgo de enfisema subcutaneo a la exploracion y requerimientos aument
de analgesia y elevacion de reactantes de fase aguda en la analitica (leucocitosis 14500, PC
PCT 1,11) se solicita TAC urgente que evidencia perforacion esofagica y datos de mediastinitis.
Se decide intervencion quirdrgica urgente conjunta de Cirugia General, Otorrinolaringolog
Cirugia Toracica en la que se realiza toracotomia lateral derecha para desbridamie
mediastinico y cervicotomia bilateral objetivando absceso mediastinico retro-esofagic
paraesofagico asociados a perforacion esofagica en cara posterior a nivel de cricofaringeo, d
centimetro de diametro. Se objetivan ademas los clips endoscépicos colocados en el c-POE
través del tejido esfacelado, que se retiran. Se realiza sutura primaria de la perforacion sob
tubo de Kehr debido a la precariedad del tejido. Ademas, se realiza traqueotomia quirurgic
Posteriormente, se coloca gastrostomia laparoscdpica de manera programada. Tras un
evolucidn térpida por distress respiratorio durante su estancia en REA, se reintervien
quirargicamente al 92 dia postquirargico objetivando dehiscencia de la sutura sobre el tubo d
Kehr por lo que se retira y se coloca ESO-SPONGE mediante endoscopia intraoperatoria.

Durante su estancia prolongada en la Reanimacidn precisa de soporte con drogas vasoactivas
multiples ciclos de tratamiento antibidtico guiados por aislamiento para cobertura de
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Stenotrophomonas maltophilia, Enterococcus faecium y Candida parapsilosis. Presenta asi
mismo TEP segmentario con buena evolucién tras manejo médico y hemorragia digestiva alta
secundaria a Ulcera por decubito de sonda PEG manejada endoscépicamente con éxito.

Se realizan seis cambios de ESO-SPONGE con mejoria progresiva de la dehiscencia y cierre parcial
de la neocavidad. Posteriormente, se coloca protesis esofdgica con sistema de vacio (VAC-
STENT) con recambio posterior, tras el cual se objetiva cierre completo de la perforacion y
restauracion del transito faringo-esofagico al 512 dia postoperatorio, que permite retirada de
protesis. Se confirma la deglucién segura tras valoracidon por Otorrinolaringologia y posterior
mejoria respiratoria con destete progresivo hasta retirada de traqueostomia.

La paciente presenta evolucién favorable en planta de hospitalizacidn recibiendo el alta médica
al 602 dia postoperatorio con tolerancia oral a dieta triturada y mejoria de parametros clinicos
y analiticos, sin necesidad de tratamiento antibidtico ni soporte respiratorio.

Discusion.
Histéricamente, el manejo de la perforacién esofdgica alta ha sido el tratamiento quirdrgico
primario, mientras que en perforaciones esofagicas mas bajas se ha basado en procedimientos
endoscopicos y abordaje quirdrgico para tratamiento de las complicaciones asociadas a la
mediastinitis. En funcidn de la localizacion de la perforacidn, estrategias endoscépicas menos
invasivas como stents metdlicos autoexpandibles (SEMS), Eso-SPONGE y VAC-Stent, h
demostrado ser alternativas seguras y eficaces ya sea como tratamiento primario
combinacion con la reparacién quirdrgica primaria, reduciendo tasas de mortalidad y nec
de procedimientos mas invasivos. En este caso, se han utilizado estas técnicas tras el

vasculares laterales cervicales.
Estudios recientes muestran baja mortalidad (aproximadamente 7-12%) con un diag
manejo temprano con técnicas endoscépicas modernas. Estos dispositivos actuan
mecanismos complementarios.

terapia de vacio intraluminal, optimizando el control de la fuga y la cicatrizacién.
Los stents metdlicos autoexpandibles cubiertos sellan el defecto esofagico desde la luz, ais
el paso del contenido endoluminal, permitiendo una reintroduccién precoz de la ingesta
aunque su uso no estd muy extendido a nivel cervical debido a la complejidad para su coloca

Conclusion.

La perforacion esofagica es una complicacidn poco frecuente de muy elevado riesgo vital
puede ocurrir durante la realizacién de intervenciones endoscépicas.

El uso de tratamientos endoscépicos en combinacidon con la cirugia o tras el fracaso d
reparacion primaria ha demostrado ser un manejo efectivo y seguro con buenos resulta
clinicos. La coordinacién entre gastroenterologia intervencionista, cirugia toraci
otorrinolaringologia, cirugia general y anestesia es clave para optimizar los resultados clinic
minimizar complicaciones y acortar la estancia hospitalaria. Ademas, el acceso temprano
imagenes diagndsticas, nutricién y terapia antibidtica dirigida es esencial para abordar
infeccion mediastinica y prevenir complicaciones sépticas.
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Pseudosepsis inducida por hidroclorotiazida.
Autoras: Aitana Alberdi Callejo (1), Cristina Ramos del Moral (2).
(1) Médico Residente del Servicio de Alergologia del Hospital Universitario de La Princesa.
(2) Médico Residente del Servicio de Farmacologia Clinica del Hospital Universitario de La
Princesa.

Resumen.

La hidroclorotiazida (HCTZ) es un farmaco ampliamente utilizado y generalmente bien tolerado;
sin embargo, de forma excepcional puede desencadenar reacciones sistémicas de
hipersensibilidad que simulan un cuadro séptico. Presentamos el caso de una mujer de 79 afios
en tratamiento con irbesartan/hidroclorotiazida que presentd tres episodios consecutivos de
malestar general, hipotensidon y desaturacidn, inicialmente interpretados como sepsis
respiratoria. Durante el primer ingreso se diagnosticd un tromboembolismo pulmonar, con
mejoria clinica posterior. No obstante, en los reingresos sucesivos se objetivé ausencia de foco
infeccioso y escasa elevacién de marcadores inflamatorios. El tercer episodio coincidié
temporalmente con la reintroduccién del tratamiento con irbesartan/HCTZ, lo que motivo la
reevaluacién del caso. La valoracién conjunta por los Servicios de Alergia y Farmacologia Clinica
permitié identificar la hidroclorotiazida como el fdrmaco responsable, con una puntuacién en
Sistema Espafol de Farmacovigilancia compatible con una reaccién adversa “definida”.
pruebas complementarias descartaron un mecanismo mediado por IgE. El cuadro clinico’ fue

pone de manifiesto la importancia de considerar reacciones adversas medicamen
pacientes con episodios pseudosépticos recurrentes sin foco infeccioso, ya que la identificacion
precoz y la suspension del farmaco pueden conducir a una evolucidn clinica favorable.

Introduccion.
La hidroclorotiazida (HCTZ) es un farmaco muy habitual en el tratamiento de la hipertensid
bien en ocasiones puede desencadenar reacciones adversas que se confunden con infeccio
graves. Asi, se han descrito pacientes que, tras tomar HCTZ, desarrollan disnea, fi
leucocitosis y marcadores inflamatorios elevados, llegando a plantear diagndsticos inicia
neumonia severa o shock séptico (1). Sin embargo, la ausencia de un foco infeccioso
repeticion inmediata de los sintomas tras una nueva toma del medicamento apuntan a
reaccién de hipersensibilidad intensa, capaz de simular una sepsis real. Reconocer este pa
el de pseudosepsis o pseudoshock inducida por HCTZ, es clave para evitar tratamie
innecesarios y, sobre todo, para impedir nuevas exposiciones que pueden poner en riesg
paciente.

Descripcion del caso.
Presentamos el caso de una mujer de 79 afos con antecedentes de hipertension arterial,
tratamiento con irbesartan (150 mg) e hidroclorotiazida (HCTZ, 12,5 mg), que acude al servic
de urgencias por malestar general, nduseas, somnolencia, hipotensién, escalofrios y tiritona.
su llegada, presentaba una temperatura de 37,5 °C y una saturacion de oxigeno del 76%. En |
analitica, se observa leucocitosis (12.500/uL) con desviacion izquierda, fracaso renal agud
(creatinina 1,9 mg/dL) y elevacién de la proteina C reactiva (4,8 mg/dL).

En la radiografia de térax presenta opacidades hiliares bilaterales y retrocardiacas co
cardiomegalia leve. La paciente, fue ingresada con el diagndstico presuntivo de sepsi
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respiratoria y tratada con levofloxacino y linezolid, presentando mejoria clinica en las siguientes
24 horas.

Durante el ingreso, diagnosticé un tromboembolismo pulmonar mediante Angiografia por
Tomografia Computarizada (TAC) de Arterias pulmonares, sin sobrecarga del ventriculo derecho.
Tras 10 dias de tratamiento antibidtico y medidas de soporte, la paciente mejord y fue dada de
alta. Durante el ingreso se reinicia Irbesartdn sin incidencias El Unico cambio en su tratamiento
al alta, fue la adicién de Rivaroxaban.

Al dia siguiente del alta, reingresé en urgencias por nuevo episodio de escalofrios, vomitos,
malestar general e hipotensién. Clinicamente, se encontraba con mal estado general,
somnolencia, taquipnea y mala perfusién, con una desaturacidn de oxigeno del 80%.
Analiticamente, minima elevacién de marcadores inflamatorios (proteina C reactiva 1,8 mg/dL,
procalcitonina 0,3 ng/mL). La radiografia de torax mostré un infiltrado retrocardiaco leve.

La paciente es nuevamente ingresada con diagndstico presuntivo de sepsis respiratoria y se
inicid tratamiento empirico con Meropenem y Linezolid. Tanto el ecocardiograma como el TAC
abdominal fueron normales.

Dos dias después, durante el ingreso, presentd un tercer episodio de escalofrios, desaturacion,
taquicardia y febricula (37,8 °C). Este episodio coincidid con la aparicién de leucopenia en la
analitica, mientras que los niveles séricos de triptasa se mantuvieron dentro de la normalidad,
aunque los niveles de ferritina estaban elevados respecto a los valores basales. El estudio
exhaustivo volvid a descartar un origen infeccioso. La revisidon de la medicacidn revelé que/ese
mismo dia se habia reintroducido irbesartan/HCTZ.

Tras estos 3 acontecimientos, el Servicio de Medicina Interna consulté con el Servicig

decide contactar con el Servicio de Farmacologia Clinica para una evaluacion.
El andlisis detallado de la relaciéon temporal entre los tres episodios de presunta sepsis
administracién de la medicacién sugirid a la HCTZ como farmaco responsable.

de la HCTZ, la paciente permanecid asintomatica con irbesartdn en monoterapia, que|h
tolerado correctamente antes del primer ingreso.

superficie entre los mastocitos sensibilizados con suero de la paciente y los mastocitos hai
mientras que los niveles de IgE fueron elevados en mastocitos sensibilizados con sueros
controles alérgicos a leche y epitelio de gato. Ademds, no se observd activacidn mastocitari
mediada por IgE—FceRI tras la estimulacidn con concentraciones crecientes de HCTZ ni tras
estimulacién con anti-IgE, mientras que si se detecté una activacidn robusta en los contrp
positivos tras la estimulacién con anti-IgE.

Discusion.
Aungue la HCTZ es generalmente es bien tolerada, se ha asociado a alteraciones electroliticas
hiperglucemia, hiperuricemia y fotosensibilidad (4). Entre los efectos adversos raros pero gra
se incluyen el edema pulmonar no cardiogénico y las reacciones cutaneas graves, como el DRESS
o la pustulosis exantematica generalizada (AGEP) (1,5). Las reacciones inflamatorias sistémicas
que simulan un shock séptico son muy poco frecuentes y permanecen escasamen
reconocidas.

El mecanismo fisiopatoldgico subyacente a esta presentacién clinica “pseudo-séptica” ©
pseudoshock no estd completamente esclarecido; sin embargo, una reaccién de
hipersensibilidad tipo Il constituye la hipdtesis mds plausible. A diferencia de la anafilaxia
mediada por IgE, los anticuerpos IgG especificos del farmaco pueden interactuar con antigenos
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solubles, dando lugar a la formacidon de complejos inmunes con activacién del complemento,
liberacion de citocinas y aumento de la permeabilidad vascular (6).

En conjunto, estos hallazgos apoyan un mecanismo inmunolégico no dependiente de IgE,
compatible con una respuesta de hipersensibilidad tipo Ill. Ademas, la posible implicacién de
mecanismos mediados por IgG o de activacion macrofagica, reflejada por los niveles elevados
de ferritina (7), podria contribuir a la inflamacién sistémica tipo “tormenta” observada en estos
pacientes (6).

Hasta la fecha, solo se han publicado casos aislados y/o series de casos que sugieren una
asociaciéon entre la HCTZ y una presentacion clinica similar al shock séptico (8). Los pocos casos
descritos refieren reacciones sistémicas graves que se resuelven rapidamente tras la retirada
del farmaco, lo que subraya tanto la aparente rareza de esta entidad como la dificultad
diagndstica cuando el estudio infeccioso es negativo.

Por ello, el diagndstico se basa fundamentalmente en el juicio clinico, especialmente en Ia
relacién temporal entre la exposicidn al farmaco y los sintomas, la exclusién de causas
infecciosas y la resolucidn tras la retirada del medicamento. Herramientas de evaluacion de
causalidad como la escala de Naranjo (9) o el SEFV (2) pueden apoyar el diagndstico. No se
recomiendan de forma rutinaria las pruebas cutdneas ni las pruebas in vitro debido a su utilidad
clinica limitada en este contexto (10).

Conclusion.
La HCTZ, aunque segura para la mayoria de los pacientes, puede inducir de forma excepdio
reacciones sistémicas graves de hipersensibilidad que se presentan como shock séptico.
reconocimiento de esta entidad es crucial ante episodios recurrentes similares a sepsig sjn
foco infeccioso identificable, ya que la retirada precoz del farmaco conduce a una rapid
recuperacion.

Este caso amplia el espectro clinico de la hipersensibilidad inducida por HCTZ, destacand
presentaciones tipo shock séptico como una manifestacién posiblemente rara pero clinica
muy relevante.
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TSH: ¢Thyroid Stimulating Hormone o Takotsubo Syndrome

Hormone?
Autores: Lidia Vilches Miguel, Irene Gonzalez Garcia, Julia Lagunilla Pereda
Médicos Residentes del Servicio de Cardiologia del Hospital Universitario de La Princesa

Resumen.
El sindrome de Takotsubo (STT) o discinesia apical transitoria se engloba habitualmente dentro
del diagndstico diferencial de los sindromes coronarios agudos. Es una miocardiopatia
reversible, cuya peculiaridad radica en su etiologia, que suele estar ligada a desencadenantes
emocionales o fisicos, desde el fallecimiento de un familiar a una patologia grave. La tirotoxicosis
o tormenta tiroidea es un desencadenante poco frecuente, con menos de 30 casos descritos en
la literatura médica.

Presentamos el caso de una mujer de 60 anos, exfumadora y sin otros factores de riesgo
cardiovascular, con reciente diagndstico de tiroiditis subaguda con hipertiroidismo en el
contexto, por lo que habia iniciado tratamiento médico, aunque estaba pendiente de ajuste por
Endocrinologia. Es valorada de forma urgente en nuestro centro por dolor tordcico con sospecha
de infarto agudo de miocardio, siendo finalmente diagnosticada de discinesia apical transitoria
secundaria a tirotoxicosis. Tras tratamiento con ajuste de los betabloqueantes, antitiroideo
corticoides, la paciente presenté una recuperacién completa del cuadro cardiolégico. Este
resalta la necesidad de considerar la tirotoxicosis como un desencadenante sistémico critico
sindrome de Takotsubo para garantizar un manejo etioldgico precoz.

Introduccion.

ligada a un episodio estresante, ya sea emocional o fisico, es el evento principal. Entre\estas
desencadenantes fisicos, pueden encontrarse los estados hipertiroideos o la tirotoxicosis, y
el exceso de hormona tiroidea sensibiliza los receptores adrenérgicos cardiacos
catecolaminas circulantes y potencia la descarga catecolaminérgica.

Demograficamente, el STT asociado a tirotoxicosis es una entidad extremadamente rara
casos descritos hasta 2022). De forma analoga al resto de la cohorte de STT, es mas frecu
en mujeres, especialmente postmenopausicas, con una media de edad de 61 afios, y s
presentarse con sintomas como disnea, dolor toracico y/o palpitaciones. Se estima
alrededor del 2% de los pacientes con sospecha de infarto agudo con elevacidn del segmento
presentan este sindrome.

Por otro lado, el STT en el seno de la tirotoxicosis se ve agravado por el efecto de la tormen
tiroidea sobre el sistema cardiovascular. Ademas de potenciar la descarga catecolaminérgi
gue conduce a la presentacion clasica de la discinesia apical transitoria, la hormona tiroidea e
su forma activa (T3), aumenta la contractilidad miocardica y disminuye las resistenci
vasculares periféricas, lo cual puede favorecer una situacién de insuficiencia cardiaca de alt
gasto. Dentro de las posibles causas de tirotoxicosis, la mds habitual suele ser la secundaria
enfermedad de Graves, aunque otras patologias como las tiroiditis o las iatrégenas también so
posibles.
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Descripcion del caso.
Mujer de 60 afos, exfumadora, sin otros factores de riesgo cardiovascular. Reciente diagndstico
en Atencion Primaria de tiroiditis subaguda de en noviembre de 2025 a raiz de un cuadro de
dolor cervical anterior, elevacién de hormonas tiroideas y VSG. En ese momento se inicid
tratamiento antitiroideo y propranolol a dosis bajas, asi como antiinflamatorios que la paciente
estaba tomando a demanda.

Consulta en Urgencias de otro centro varios dias de evolucién de intolerancia al esfuerzo, disnea
y dolor tordcico de 4 horas de evolucién, acompaifiado por palpitaciones y sensacidon de
ansiedad, sin cortejo vegetativo. A su llegada la paciente estd taquicardica y normotensa, y se
realiza un ECG que muestra elevacion cdncava del ST en derivaciones precordiales de forma
difusa, DI, DIl y descenso difuso del PR (llustracién 1).

Se realiza una primera determinacién de troponina | ultrasensible que est4 alterada (8400 ng/L)
y se traslada de forma urgente, activando el Cédigo Infarto interhospitalario. A su llegada a
nuestro centro, se realiza un ecocardiograma urgente que muestra disfuncidon ventricular
moderada (FEVI 35%) por aquidisquinesia de los segmentos medioapicales de VI e
hipercontractilidad basal. Dado que la paciente persistia sintomatica, pese a la sospecha de que
el cuadro pudiera estar en relacidn al cuadro de hipertiroidismo, se realizé la coronariografia de
forma urgente, que confirmd la ausencia de lesiones coronarias. Se realizé una ventriculografia
qgue confirmaba las alteraciones segmentarias visualizadas en el ETT, compatibles con sindrome
de Takotsubo (llustracidn 2). Se determiné de forma urgente el perfil tiroideo en la analitica, que
confirmé el diagndstico de tirotoxicosis, al estar la TSH suprimida (<0.01 uU/mL) y la T4 libre po
encima de 5 ng/dL.
La paciente ingresd en la Unidad de Cuidados Cardiacos para monitorizacidn, donde s¢ inigi
tratamiento de soporte y dirigido al manejo de la tirotoxicosis, aumentando la dosis/d
antitiroideos y betabloqueantes, y asociando antiinflamatorios de forma pautada y una pduta
descendente de corticoides (prednisona 60 mg/dia) para control de la inflamacidn tirgidea.
paciente fue valorada durante el ingreso por el equipo de Endocrinologia, que confifmé |el
diagndstico de sospecha y ajustd el tratamiento posteriormente. Como parte del estudio
patologia tiroidea, se realizd una ecografia que mostré una glandula aumentada de tama

secundaria a tiroiditis subaguda.
Se realizé asimismo una resonancia magnética cardiaca sugestiva (llustracion 4), que apoyab
diagnostico de sindrome de Takotsubo (presencia de alteraciones segmentarias medioapica
con edema en dichos segmentos, pero sin realce tardio de gadolinio que sugiriera necrosis)
La evolucion posterior fue favorable clinicamente, con disminucidn progresiva de las hormo
tiroideas tras el ajuste de tratamiento, manteniéndose sin datos de insuficiencia cardiaga
arritmias. A nivel cardioldgico, presenté la evolucién habitual del sindrome, con negativiza

difusa de ondas T (llustracidon 5) y normalizacién de la ecografia (llustracion 6), asi ca
disminucién de la troponina y el proBNP. Alcanzada la estabilidad, la paciente pudo ser dada d
alta con revisiones ambulatorias en las que se ha podido ir descendiendo la dosis de corticoide
sin datos de recidiva.

7

Discusion.
El STT es una cardiopatia caracterizada por una disfuncion transitoria del ventriculo izquierdo
acompafiada de dolor toracico, elevacion de enzimas cardiacas y alteraciones
electrocardiograficas que simulan un infarto agudo de miocardio. Su prevalencia es mayor e
mujeres posmenopdausicas y los episodios suelen estar precedidos por estrés emocional (las
llamadas formas primarias) o fisico (formas secundarias). Se ha observado que la mortalidad es
tipicamente mads elevada en varones, probablemente por su mayor prevalencia de formas
secundarias de la enfermedad, que se relacionan con patologias subyacentes graves.
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Para confirmar el diagndstico, se debe verificar en la coronariografia, la ausencia de lesiones
obstructivas significativas en las arterias coronarias. La ventriculografia izquierda revela una
morfologia caracteristica conocida como “balonizaciéon apical” por aquidisquinesia de los
segmentos medios y apicales, que recuerda a la forma de las trampas japonesas para pulpos
denominadas "takotsubo".

Se han propuesto diversos mecanismos fisiopatoldgicos para explicar este sindrome, como el
vasoespasmo coronario epicdrdico multivaso, la disfunciéon endotelial de la microvasculatura
coronaria y el espasmo microvascular; sin embargo, la evidencia que respalda estas hipdtesis es
limitada y, en ocasiones, contradictoria. En la actualidad, la teoria mas aceptada es la
relacionada con el papel central de las catecolaminas enddgenas en la induccién de disfuncion
miocardica y aturdimiento reversible. Estudios han demostrado hiperactividad simpatica,
especialmente en el dpex cardiaco, asi como niveles plasmaticos marcadamente elevados de
catecolaminas y neuropéptidos en comparacion con pacientes con infarto de miocardio. La
afectacién predominante del 34pex cardiaco (aunque se han descrito otros fenotipos:
medioventriculares y atipicos), se explica por un gradiente apico-basal en la densidad de los
receptores adrenérgicos, que hace mds susceptible a las porciones apicales al aturdimiento
miocardico ante una descarga catecolaminérgica. Ademds, casos asociados a tumores
secretores de catecolaminas (feocromocitoma) o a la administracion exdgena de estas
sustancias refuerzan esta hipotesis.
El mecanismo exacto del daifio miocardico inducido por catecolaminas no estd completamen
dilucidado, pero se ha propuesto un efecto tdxico directo sobre los miocitos mediad
sobrecarga de calcio, que causa hipercontractilidad y necrosis en bandas de contracci
otro lado, la inflamacién y el estrés oxidativo parecen desempeiiar un papel relevant

gue hemodinamica, constituyendo potenciales marcadores diagndsticos tempranos.
Finalmente, aunque se desconoce la causa para la marcada predisposicién femenin
estar relacionada con diferencias sexuales en la sensibilidad miocardica a las catecol

tratamiento de soporte y del desencadenante si lo hubiera, intentando evitar el
vasoactivo en la medida de lo posible. Esta en estudio si el betabloqueante, que se utili
practica de forma habitual en estos pacientes por el bloqueo de los receptores
adrenérgicos, puede tener un efecto beneficioso en el prondstico de estos pacientes, yaq
no esta demostrado.

Respecto a la relacién con la tirotoxicosis, se postula que las hormonas tiroideas aumenta
sensibilidad y el nimero de receptores adrenérgicos en el miocardio, los cudles son el sus
para el desarrollo de la discinesia apical. En este perfil de pacientes es de vital importandi
identificacion temprana de la asociacidn del STT con la tirotoxicosis, dado que en ell
tratamiento con betabloqueantes (fundamentalmente propranolol) debe iniciarse de fo
urgente, asi como el resto del tratamiento propio de la tirotoxicosis. Es por tanto una relaci
clinicamente muy relevante, que hace que sea importante evaluar la funcion tiroidea
pacientes que se presenten con STT y, por otro lado, subraya la importancia de una vigilan
activa y un adecuado manejo de la tirotoxicosis, que podria contribuir a la prevencién
tratamiento de este sindrome de Takotsubo.

Conclusion.
El sindrome de Takotsubo (STT) es una miocardiopatia reversible que, aunque infrecuent
puede ser desencadenada por una tormenta tiroidea o tirotoxicosis. Este caso clinico subraya |
vital importancia de considerar la disfuncion tiroidea como un desencadenante critico e
pacientes que presentan STT, garantizando un enfoque diagndstico integral. La identificacio
temprana de esta asociacién es fundamental, ya que el manejo etiolégico oportuno con
betabloqueantes y antitiroideos permite una recuperacion completa del cuadro cardioldgico,
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como se observé en nuestra paciente. Se postula ademas la necesidad de evaluar la funcién
tiroidea en todos los pacientes con presentacidon de STT con desencadenante no identificado
para mejorar el prondstico y prevenir recurrencias.
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llustracion 3. Ecografia de tiroides.
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Vardn de 69 aios con hipercalcemia, lesiones liticas y sindrome

leucoeritroblastico: un diagnodstico integrado.
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(1) Médico Residente del Servicio de Inmunologia del Hospital Universitario de La Princesa.
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Resumen.

Se presenta el caso de un vardn de 69 afios que ingresa con un cuadro de probable etiologia
tumoral (hipercalcemia severa, lesiones liticas y sindrome leucoeritroblastico) que planted
varias sospechas diagndsticas, principalmente, un mieloma multiple, un linfoma dseo u otra
neoplasia no hematoldgica. A pesar de ello, el resultado de las pruebas morfoldgicas e
inmunofenotipicas en médula ésea derivd en el diagndstico de una leucemia linfoblastica B.
Finalmente, la aportacidon de la genética y su correlaciéon con el resto de pruebas permitié
actualizar el diagndstico hacia el de un linfoma B de alto grado con reordenamiento en los genes
MYC, BCL2 y BCL6. Esta presentacidon atipica de linfoma supuso un reto diagndstico que fue
resuelto gracias a la integracion de diferentes hallazgos los cuales discutiremos a continuacidn.

Introduccion.
El linfoma B de alto grado con reordenamiento en MYC, BCL2 y/o BCL6 (HGBL-MBR) se encuepit
en casos de linfoma difuso de células B grandes (LDCBG), linfoma de células B tipo Burkitt o ¢agos

voluminosas y diseminacién sistémica con un comportamiento clinico desfavorable
elevada tasa de refractariedad al tratamiento. De forma incidental se han reportado ta

lesiones de linfoma primario.
Descripcion del caso.

gota e hiperplasia benigna de prdstata. Acude al Servicio de Urgencias derivado de su
de Atencidn Primaria por hallazgos analiticos de hipercalcemia severa y deterioro de f
renal, tras realizarse una analitica de control por presentar clinica de astenia y dolor ingui
diagnosticado inicialmente como una nefrolitiasis, pero que no respondia a analgesia habitual.
A su llegada a Urgencias el paciente estd hemodindmicamente estable y afebril. En la exploracia
fisica solo destaca un dolor a la palpacién del reborde costal inferior derecho, sin otros hallazgo
significativos. Se repite analitica sanguinea con hallazgos de 14000 leucocitos, de los cuales 4120
son monocitos; un deterioro de la funcidn renal con una creatinina de 2.1 mg/dL y un filtrade
glomerular de 31 mL/min; una hipercalcemia de 13.3 mg/dL, con fosforo de 5 mg/dL, y una LDH
de 828 UI/L.
Con estos datos la primera sospecha diagndstica es un sindrome de lisis tumoral, por lo que s
decide ingreso a Medicina Interna para estudio. Se comienza tratamiento para la hipercalce
y se solicita un frotis de sangre periférica, un proteinograma y un TC toracoabdominal.

El frotis en sangre periférica (Figura 1) revelé formas granulares inmaduras (metamielocitos
mielocitos) y monocitosis, con aparicion de algun blasto muy ocasional. Compatible co
sindrome leucoeritroblastico.

El proteinograma muestra un patrén policlonal de las inmunoglobulinas, ademds de que se
encuentran en rango. El TC toracoabdominal sin contraste se hallan lesiones liticas expansivas
una en la rama iliopubiana izquierda y posiblemente en ambas ramas isquiopubianas y 62 arco
costal izquierdo, sospechosas. No se identifican otras lesiones patolégicas.
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Se realiza una interconsulta a Hematologia. Acudimos a valorar al paciente, corroboramos la
historia clinica y, con todos estos datos, planteamos el siguiente diagndstico diferencial:
Mieloma Muiltiple no secretor con sindrome CRAB, linfoma éseo o metdstasis dsea de una
neoplasia no hematoldgica.

Con estas sospechas se realiza Aspirado y Biopsia de Médula dsea. En el aspirado (Figura 2) llama
la atencidn una infiltracion en torno a un 40% por células de aspecto blastico, de tamafio
mediano/pequefio, ocasionalmente con aparente diferenciacidon granulocitica, pero también
blastos con aspecto de espejo de mano. También destaca una serie roja escasa con rasgos
displdsicos. Se realiza tincion con Mieloperoxidasa que resulta negativa. Sospechando una
Leucemia aguda mieloide (LAM) muy indiferenciada o una Leucemia aguda linfoblastica (LAL).
Ante estos hallazgos, compatibles con una Leucemia Aguda, se cursa el traslado a cargo de
Hematologia y se completa el estudio inmunofenotipico.

El inmunofenotipo en sangre periférica revelé la presencia de una poblacion clonal B que apenas
suponia el 1% de la celularidad total con un fenotipo no concluyente por lo que se recomendé
el envio de nueva muestra para confirmar los hallazgos (Figura 3). En médula dsea se encontré
gue la misma poblacién suponia el 40% de la muestra concluyendo que se trataba de un fenotipo
compatible con LAL-B (Figura 4)

En cuanto a los estudios genéticos, el mapeo éptico del génoma en médula ésea concluyo que
se trataba de una LLA-B con reordenamiento de IGH, MYC, BCL2 y BCL6 con fendmenos
cromoplexia asociado (Figura 5), algo que también fue corroborado por FISH (Hibridagid
fluorescente in situ). Ademas, se completd el estudio en el Hospital 12 de Octubre donde/s

B de alto grado con reordenamiento de los genes MYC, BCL2 y BCL6.

Discusion.
El término de Linfoma de células B de alto grado (HGBL) aparece para agrupar neoplas
caracteristicas morfoldgicas similares con alta tasa mitdtica.

Clasicamente la clasificacién de neoplasias linfoides de la Organizacion Mundial de la
(OMS) revisada en 2016 (WHO-4R) los englobaba si presentaban translocaciones concurr
de 8g24/MYC en combinacidn con 18921/BCL2 y/0 3927/BCL6 en linfoma de “doble hit” o “
hit” (independientemente de la apariencia histolégica). Ademds, en ausencia
reordenamientos, se consideraban linfomas de alto grado si tenian una morfologia celular
se parecia a los linfoblastos (blastoide) o una apariencia similar a Burkitt. Recientemente, e
nueva clasificaciéon de la OMS

se engloba como “linfoma de células B de alto grado con reordenamientos de MYC y BCL2
BCL6".

En la maduracién del linfocito B, el reordenamiento de la region variable de la cadena pesa
en el centro germinal se asocia con mayor riesgo de translocaciones cromosdmicas que activ
oncogenes como MYC, BCL2 o BCL6, contribuyendo asi al desarrollo de linfomas de células B.
La activacién de MYC y BCL2 son eventos iniciadores en el linfoma de Burkitt (LB) y el linfom
folicular (LF), respectivamente, pero puede ocurrir en otros linfomas. Estas traslocacion
ocurren en diferentes etapas de diferenciacién de células B.

La fusion IGH-BCL2 resultante de t (14;18) se genera a partir del fallo de la recombinacion VD
en la médula ésea, y codifica una proteina integral de la membrana mitocondrial externa qu
inhibe la apoptosis celular. La fusion IGH-MYC resultante de t (8;14) casi siempre ocurre com
consecuencia de la recombinacién aberrante de cambio de clase en los centros germinales de
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los tejidos linfoides, y esta implicado en la activacidn, proliferacion y crecimiento celular. Y la
fusidn IgH-BCL6 resultante de t (3,14) codifica un represor transcripcional dentro de las células
B del centro germinal que media la linfomagénesis mediante proliferacién aberrante, apoptosis
y bloqueo de la diferenciacién.

De manera que la presencia de estas mutaciones es incompatible con el diagnéstico de una
leucemia aguda.

Los HGBL son células maduras que deben ser positivos para marcadores pan-B (CD19, CD20,
CD79a y PAX5). Sin embargo, en algunas ocasiones, como en este caso presentado, pueden
presentar caracteristicas inmunofenotipicas mds sugestivas de inmadurez, como CD20 atenuado
o ausente, CD45 atenuado o ausencia de cadena ligera de inmunoglobulina de superficie, que
tipicamente aparece en los linfomas con reordenamientos de MYC y BCL2 o BCL6. El CD38,
aunque también positivo en blastos, puede serlo en HGBL. El CD34 es negativo, pero la TdT
puede ser positiva en casos raros, aunque este no parece ser un marcador claro para distinguir
entre LALy HGBL.

Ademas, los HGBL que afectan selectivamente a la médula ésea se conocen como linfoma
primario de médula ésea (PBML). Son poco comunes y tienen un prondstico desfavorable, con
altas tasas de recaida y una supervivencia corta. Actualmente, no existe una definicién claray
unificada ni criterios diagndsticos para su clasificacion en la OMS, lo que podria deberse a la
rareza y variedad de la enfermedad. Los PBML suelen diagnosticarse tardiamente debido/a
manifestaciones clinicas inespecificas.

Evolucion del paciente tras el diagndstico:

El paciente inicia el 03/09/25, con la sospecha diagndstica inicial, una primera line
tratamiento segun el protocolo PETHEMA-19 para LAL-B Philadelphia -, previo a congcer Jo
resultados del estudio de la mutacion IGHV que confirman el diagnéstico de LNH-B agresiv
doble-hit.
Tras el diagndstico definitivo se decide cambiar a un esquema HyperCVAD/R-MTXAraCl

una TVP del miembro superior derecho, hepatitis aguda secundaria a metotrexato, un|shoc
séptico por K.pneumoniae BLEE+ carbapenemasa negativa, con ingreso en UCI (18
26/12/25) durante el 42 ciclo, y una neuropatia periférica durante el 4 y 52 ciclo.

Laboratorio, donde se confirma la presencia de un 12% de blastos. La mitad de esta poblacid
presentan habito mieloide, la otra mitad son blastos de habito linfoide con ocasionales h3
mirror cells. EI 26/01/26 se confirma recaida de su enfermedad hematoldgica en médula ¢sea
y en esta ocasién, también en sangre periférica. Se comenta el caso en sesién clinica|c
Hematologia, el paciente es candidato a terapia CAR-T (Axicabtagene ciloceucel, YescartaR)
Aceptado para tal en el Comité CAR-T del H. La Princesa de fecha 27/01/2026.

Se comienza el 30/01/26 una terapia holding seguin el esquema Polatuzumab (antiCD79)-ICE,
previa a la linfocitoaféresis para el CAR-T que se realizara el 04/02/26.

Conclusion.

Ante la presentacidén de un cuadro clinico con controversias en el diagndstico, es clave |la
integracidn de los datos aportados por los diferentes servicios. En este caso nos encontrabamaos
con un paciente que debuta con un cuadro de aparente etiologia tumoral y, al descartarse €
mieloma multiple, se planted una leucemia linfoblastica B como primera opcién diagndstica. Si
embargo, las pruebas genéticas aportadas posteriormente fueron decisivas para orientar el
diagndstico y tratamiento hacia el de un linfoma B de alto grado con reordenamientos en MYC
BCL2 y BCL6.

El diagnéstico y clasificacion de este linfoma de células B de alto grado ha supuesto un reto
diagndstico, ya que tuvo una presentacion atipica que simulé morfolégicamente a una LAL y se
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ha requerido de un enfoque integrado incorporando hallazgos clinicos, morfolégicos,
inmunofenotipicos y genéticos. En definitiva, un cuadro grave al que hay que sumar los
diferentes diagndsticos comunicados al paciente con cambios de tratamiento segun los datos
recibidos.
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llustracion 1. Frotis en sangre periférica con
presencia de formas granulares inmaduras.
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llustracion 2. Aspirado de médula
Infiltracion por células de aspecto blastoi
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llustracion 3. Plot e citometria de flujo CD45 vs. SSC
la muestra de sangre periférica. En rojo se muestra
los linfocitos B patoldgicos (1% de la celularidad) y e
verde los linfocitos B normales.
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llustracion 4. Plot de citometria de flujo CD19 vs. SSC de
muestra de médula désea. En rojo se muestran los linfocito
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Absceso gluteo como manifestacion de una fistula urinaria

secundaria a uropatia obstructiva crdnica.

Autores: Clara Velasco Balanza, Manuel Saavedra Centeno
Médicos Residentes del Servicio de Urologia del Hospital Universitario de La Princesa

Resumen.

Presentamos el caso de una mujer de 85 afios con una masa glutea de evolucidn lenta,
inicialmente paucisintomatica, que progreso a absceso subcutdneo extenso. El estudio mediante
tomografia computarizada revelé una uropatia obstructiva litidsica derecha crénica complicada
con fistula urinaria desde la pelvis renal hacia el musculo psoas, con extensidn al musculo iliaco
y al tejido celular subcutaneo gliteo. El diagndstico radioldgico permitid identificar el origen
urinario del proceso y guiar el tratamiento quirdrgico y antibidtico. Este caso pone de manifiesto
la importancia de considerar causas profundas y retroperitoneales ante abscesos gluteos
atipicos o de mala evolucién.

Introduccion.
Los abscesos gluteos constituyen una causa frecuente de consulta y suelen asociarse a
infecciones  cutdneas, traumatismos, inyecciones intramusculares o patolo

terapéutica inadecuada, es fundamental descartar procesos profundos o de
retroperitoneal o intraabdominal.

presentacién clinica puede simular patologia de partes blandas y retrasar el trat
adecuado.

Descripcion del caso.
Mujer de 85 afios con antecedentes principales de hipertensidn, dislipemia, ictus isqué

enalapril, acido acetilsalicilico, citrato potdsico y hierro oral.
La paciente fue valorada en Urgencias quirurgicas en noviembre de 2025 por masa indo
nivel lumbar/gliteo derecho de unos 6 meses de evolucidon. Negaba fiebre o sens
distérmica, no dolor abdominal ni lumbar. A la exploraciéon presentaba masa de consist
aumentada a nivel de regién lumbar — pala iliaca derecha, no fluctuante ni eritematosa, |si
aumento de temperatura local ni otros signos de sobreinfeccién. Se solicitd interconsul
Traumatologia ante sospecha de posible trocanteritis complicada, quienes realizaron
exploracién completa y una radiografia de cadera, sin alteraciones, descartando el ori
musculo-esquelético.

Ante la ausencia de datos de alarma fue dada de alta con analgesia, solicitando ecografia
partes blandas ambulatoria y cita en consultas externas de Cirugia General.

La ecografia de partes blandas se realizdé en diciembre de 2025, evidenciando cambi
inflamatorios en partes blandas superficiales de flanco derecho, con una lesién expansi
anecoica, superficial al plano dseo de la cresta iliaca, compatible con coleccion evoluciona
(inflamatoria/infecciosa) o hematoma evolucionado.

Previo a la valoracién en consultas de Cirugia General la paciente volvié a acudir a Urgencia
quirargicas en enero de 2026 por aumento de tamafio de la lesién glutea en la Ultima semana
aparicidon de eritema y dolor. La paciente se encontraba afebril, con buen estado general
hemodindmicamente estable. Se observé una tumoracién de unos 20cm en gluteo derech

31



hacia zona lumbar derecha, eritematosa, con aumento de temperatura local, indurada, no
claramente fluctuante, dolorosa a la palpacidn (ilustracion 1).

La analitica mostré anemia (hemoglobina 10.9 gr/dL, similar a basal), leucocitosis con neutrofilia
(17520 leucocitos/mm3, 87.5% neutroéfilos) y elevacidn de reactantes de fase aguda (proteina C
reactiva de 21.10 mg/dL y procalcitonina de 0.29 ng/mL).

Se inicié tratamiento antibidético empirico con piperacilina-tazobactam y se solicité TC de
abdomen-pelvis urgente, que demostré una uropatia obstructiva litidsica derecha crénica, con
litiasis de 3cm en uréter proximal y atrofia renal asociada. Se identificd un trayecto fistuloso
desde la pelvis renal hacia el musculo psoas, con extension al musculo iliaco y al tejido celular
subcutdneo gluteo, condicionando un absceso multilocular en iliopsoas y una gran coleccion
subcutdnea glutea unilocular, de 17cm de eje mayor.

Se adjuntan las imagenes del TC abdominopélvico (ilustracion 2).

Dados los hallazgos del TC se decidio ingreso a cargo de Urologia y drenaje quirdrgico urgente
del absceso subcutaneo. En la intervencion se realizaron dos incisiones gluteas derechas en
areas de mayor fluctuacién, drenando abundante material hematopurulento, que se mandé a
cultivar, con extensién de la cavidad subcutdnea desde la columna vertebral hasta la pala iliaca
derecha. Se lavé la cavidad de manera abundante con povidona yodada y agua oxigenada y se
dejaron dos drenajes tipo Penrose (ilustraciones 3y 4).

La paciente desarrollé un shock séptico postoperatorio, precisando soporte vasoactivo, escalada
de antibioterapia (meropenem) e ingreso en unidad de cuidados intensivos postquirdrgi
(Reanimacién). Tras su estabilizacién fue dada de alta a planta, con buena evolucién clidi
analitica. En el cultivo del absceso crecieron Peptoniphilus sp y Actinotignum schaalii, 2
sensibles a amoxilicina-clavulanico, permitiendo desescalar el tratamiento antibiético.

psoas y resolucién completa del componente subcutdneo gluteo, persistiendo el trayecto
fistuloso y confirmandose la anulacidn funcional del rifidn derecho en fase excretora.

Ante la situacién de fragilidad de la paciente se solicitd interconsulta a Geriatri
optimizacion de cara a una eventual cirugia de nefrectomia derecha, quienes ajusta

oral.
La paciente fue dada de alta, con inclusidn en lista de espera para nefrectomia simple de
laparoscdpica, encontrandose en la actualidad en domicilio en espera de intervencion.

Discusion.
Las fistulas urinarias espontaneas son una complicacién infrecuente de la uropatia obstructiv
cronica, generalmente asociadas a procesos inflamatorios prolongados, litiasis de larg
evolucidn o infecciones recurrentes. La extension hacia el musculo psoas y, de fo

excepcional, al tejido celular subcutdaneo gluteo puede dar lugar a presentaciones clinj
atipicas, como masas indoloras de crecimiento lento, que dificultan el diagnédstico precoz.

El TC con contraste es la prueba clave para identificar el origen urinario del proceso, delimita
trayecto fistuloso y valorar la extension de las colecciones, permitiendo una planificacig
terapéutica adecuada. El tratamiento suele requerir un abordaje multidisciplinar, combinanda
drenaje quirldrgico, antibioterapia dirigida y resolucion definitiva de la causa subyacente
(derivacion urinaria y litofragmentacion, nefrectomia en casos de rifién no funcional, etc.).

La presentacidn como masa glutea de evolucidn lenta, inicialmente paucisintomatica y con mala
respuesta al manejo local, obligd a plantear un diagndstico diferencial amplio y sistematico. Estle
incluyd desde causas infecciosas superficiales hasta procesos profundos retroperitoneales, as
como patologia musculoesquelética, dsea, digestiva, vascular, neopldsica y uroldgica. La Tabla ]
sintetiza este diagndstico diferencial de forma razonada, integrando los principales datos
clinicos y los elementos clave que permiten orientar o descartar cada entidad en la practica
clinica.
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TABLA 1. Entidades Presentacion Claves diagnésticas Pruebas utiles

Absceso subcutaneoDolor  local, eritema,Evolucion aguda, fiebre ocasional,Ecografia de partes

primario fluctuacion antecedente de herida o inyeccion  blandas

Celulitis Dolor difuso, calor local,Sin coleccion definida, respuesta aClinica + ecografia
eritema antibidticos

Quiste epidermoideDolor local, eritema Nddulo previo, supuracion Clinica + ecografia

infectado

Trocanteritis / bursitisDolor lateral de cadera,Dolor ala palpacion del trocdnter, sinEcografia musculo-
trocantérea mecdnico signos sistémicos esquelética, RM

Absceso del musculoDolor lumbar o inguinal Fiebre, limitacion a la extension deTC abdomen-pelvis

psoas cojera cadera o
/
Absceso gluteo profundoDolor gluteo profundo,Mala respuesta a drenaje superficial TC o RM
mala delimitacion

Tumor de partes blandasMasa indolora o pocoCrecimiento progresivo, ausencia deRM, biopsia

dolorosa infeccion
Hematoma gluteo Dolor subito o progresivo Antecedente traumadtico oEcografia, TC
anticoagulacion

Osteomielitis de caderaDolor persistente, Elevacion de reactantes, dolor 6seo RM, TC dseo /
o sacro evolucion cronica /

Absceso secundario aDolor abdominal asociado Enfermedad inflamatoria, TC abdomen-pelvis
patologia digestiva diverticulitis

Fistula  urinaria con Mala respuesta a tratamiento local, TC-urografia
extension subcutdnea Evolucion lenta, atipica  posible  ausencia de sintomas

urinarios
Conclusion.
Ante abscesos gluteos de evolucién subaguda o atipica, especialmente en pacientes afos
con antecedentes uroldgicos, debe considerarse un origen profundo o retroperitoneal. E
desempefa un papel fundamental en el diagnéstico de fistulas urinarias complicadas y e
identificacion de su causa. El manejo precoz y multidisciplinar es esencial para reduci
morbimortalidad asociada a estas presentaciones infrecuentes.
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llustraciones.

llustracion 1. Valoracion en Urgencias
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llustracion 2. TC abdomen-pelvis. La flecha amarilla marca el trayecto fistuloso
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llustracion 4. Postoperatorio
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Una causa infrecuente de sindrome coronario agudo:
vasoespasmo coronario asociado a Granulomatosis Eosinofilica

con Poliangeitis.
Autores: Ana Pilar Rodriguez Vicente, Blanca Santos Martin, Miguel Garcia Martin.
Médicos Residentes de Cardiologia del Hospital Universitario de La Princesa

Resumen.
Se trata de una mujer de 67 afios con antecedentes que reflejan un importante componente
inmunoalérgico, entre los que destaca enfermedad respiratoria exacerbada por aspirina o EREA
(antiguamente denominada triada ASA), compuesta por asma grave, poliposis nasal y alergia a
acido acetilsalicilico (AAS) con infiltracidn tisular eosinofilica demostrada en biopsia bronquial.
Ingresé por sindrome coronario agudo (SCA) con elevacion transitoria del ST, manejado
inicialmente con tratamiento médico administrandose carga de AAS vy nitratos en perfusion,
qguedando la paciente asintomatica a la espera de realizacién de cateterismo coronario. Durante
las primeras horas de ingreso la paciente presenta un nuevo episodio de dolor tordcico con
elevacién del ST inferior e inestabilidad hemodinamica, por lo que se indica coronariografia
emergente. Se objetiva vasoespasmo coronario multivaso refractario con necesidad de dosi
crecientes y asociacion de vasodilatadores intracoronarios para lograr estabilizacién.

El hallazgo de vasoespasmo coronario llevé inicialmente a considerar el diagndstico de pro
sindrome de Kounis (sindrome coronario agudo secundario a reaccién de hipersensibilid d

un manejo muIt|d|SC|pI|nar apoyado por los servicios de Neumologia y AIergoIogla
mantenian seguimiento previo por sospecha de granulomatosis eosinofilica con poli

conjunta, la afectacién coronaria se interpreté como manifestacidon sistémica d
confirmandose asi el diagndstico.

Introduccion.

sin lesién coronaria obstructiva. Los criterios diagndsticos de esta entidad son la ele
transitoria del ST durante los episodios de angina, la documentacion angiografica de es
coronario sin lesiones coronarias fijas y la excelente respuesta a nitratos que por norma gene
presenta esta entidad. Sin embargo, cuando existe resistencia al tratamiento vasodilatado
nitratos y/o calcioantagonistas, deben descartarse condiciones sistémicas que puedan justific
la refractariedad del cuadro.

Descripcion del caso.
Presentamos el caso de una mujer de 67 afos que acudid al servicio de urgencias por un episodi
de dolor toracico opresivo con cortejo vegetativo asociado de 2 horas de evolucion, relatan
clinica de una semana de evolucién de episodios recurrentes de dolor tordcico noctur
autolimitados.

Entre sus antecedentes médicos relevantes destacan la dislipemia y el tabaquismo previo co
factores de riesgo cardiovascular; ademds, presentaba asma grave de inicio en la edad adul
con poliposis nasal y alergia a AAS; englobandose dentro de la entidad conocida como EREA
antigua triada ASA. Otras comorbilidades incluian artritis reumatoide e hipertiroidismo p q
enfermedad de Graves.

El electrocardiograma (ECG) inicial a su llegada mostré una elevacidn transitoria del segment
ST en las derivaciones inferiores y laterales, que corrigié tras comenzar perfusién d
nitroglicerina intravenosa, quedando asintomatica. Adicionalmente, se administré una dosis de
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carga de 300 mg de AAS tras premedicacidon con 100 mg de hidrocortisona intravenosa, dado el
antecedente de alergia. Posteriormente, la paciente ingresé en la unidad de cuidados cardiacos
agudos para monitorizacién hemodindmica, con coronariografia prevista en las préximas horas.
El andlisis de laboratorio revelé un nivel inicial de troponina | de alta sensibilidad (hs-Tnl) de
151.9 ng/L, junto con un recuento absoluto de eosinéfilos elevado en el contexto de una
leucocitosis leve crénica. La ecocardiografia transtoracica urgente no mostré alteraciones.

A las 12 horas del ingreso, la paciente comenzd con opresidn tordcica y cortejo vegetativo,
evidenciandose una elevacién del segmento ST inferolateral con bloqueo auriculoventricular
completo transitorio en ese contexto, que motivd la realizacién de coronariografia emergente.
En la coronariografia se identificaron lesiones focales criticas en la arteria descendente anterior
izquierda (DA) media y en el ostium de la primera rama diagonal, sugerentes de vasoespasmo
coronario. La discordancia entre la localizacién de las alteraciones electrocardiograficas
(isquemia inferolateral) y el hallazgo angiogrédfico motivé la realizacion de imagen
intracoronaria, que confirmd la sospecha de vasoespasmo coronario a dicho nivel.

Se inicidé tratamiento con nitroglicerina intracoronaria, lograndose Unicamente una resolucién
parcial del cuadro a pesar de dosis crecientes, precisando la asociacién de diltiazem
intracoronario, con resolucidn casi completa. A los pocos minutos, la paciente volvié a presentar
dolor toracico y elevacién del segmento ST inferior. Se evalud la coronaria derecha,
objetivandose una lesién focal critica en la porcién distal, no presente al inicio del estudio, que
se resolvié tras diltiazem intracoronario. La paciente presentaba persistencia de la angina /s
pesar del mencionado tratamiento, lo que obligd a reevaluar el arbol coronario izquiérdo/
identificando un nuevo vasoespasmo oclusivo en la DA media, resuelto nuevamente /cgn
diltiazem intracoronario. Se inicié entonces una infusidn continua de verapamilo intravenoso
logrando la estabilizacion hemodinamica y la resolucion de la clinica.

Analiticamente, presentd un pico precoz de Tnl-us de 24600 ng/L y una notable eosinofilia g
alcanzé los 2090 eosindfilos por mm3 (el 22% de la férmula leucocitaria).

La paciente permanecié asintomatica, pudiéndose secuenciar el tratamiento vasodilatadar &
oral, combinando nitratos y calcioantagonistas. Asimismo, se inicid6 tratamiento CT)
corticoesteroides orales, por la sospecha inicial de un componente alérgico mediando en|e
cuadro.

Discusion.
El hallazgo de vasoespasmo coronario llevd inicialmente a considerar el diagndstico de praobab
sindrome de Kounis en paciente alérgica a AAS, pero, dada la coexistencia de eosinofilia
periférica y EREA y la refractariedad del cuadro se considera adicionalmente la posibilida
diagndstica de GEPA.

El vasoespasmo asociado a eosinofilia se ha descrito en sindromes hipereosinofilicos como
GEPA, atribuyéndose a disfuncién endotelial e hiperreactividad del musculo liso mediadas|pa
eosinodfilos. El sindrome de Kounis, por su parte, corresponde a un SCA secundario a una reacgio
de hipersensibilidad, mediado por degranulacion mastocitaria y liberacion de mediadores
inflamatorios.

Dada la complejidad del caso y los antecedentes de la paciente, esta fue valorada de forma
multidisciplinar por los servicios de Neumologia y Alergologia, quienes mantenian seguimiento
previo por sospecha de GEPA.

En el marco de esta evaluacidn conjunta, la afectacién coronaria se interpreté como
manifestacion de enfermedad sistémica, permitiendo de esta forma alcanzar 11 puntos en las
criterios ACR/EULAR 2022, estableciendo la GEPA como diagnédstico definitivo.

La GEPA es una vasculitis sistémica necrotizante cuya afectacidn cardiaca representa la principal
causa de mortalidad. La manifestacion mas frecuente es la pericarditis, seguida de miocarditis
miocardiopatias e infarto de miocardio con arterias coronarias no obstructivas.

Cabe destacar que el reconocimiento precoz de la afectacidn cardiaca es fundamental para
mejorar los resultados clinicos en esta poblacion de alto riesgo. Por lo tanto, debe mantenerse
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un alto indice de sospecha y realizarse una evaluacion cardioldgica integral en todos los
pacientes con esta entidad.

El vasoespasmo coronario asociado a GEPA puede ser refractario a la terapia vasodilatadora
convencional, lo que subraya el papel central de la inflamacién eosinofilica, y lo que apoya
nuestra hipdtesis diagndstica. Aunque el manejo agudo se basa en aliviar la isquemia mediante
nitratos y calcioantagonistas, la respuesta suele ser variable. El control a largo plazo requiere
tratar la inflamacidn eosinofilica subyacente, principalmente con glucocorticoides a altas dosis,
seguidos de inmunosupresores o terapias bioldgicas dirigidas contra IL-5. Agentes como
mepolizumab y benralizumab han mostrado respuestas favorables, posicionando a la terapia
biolégica como una opcidn prometedora para el manejo a largo plazo.

De esta forma, una vez se alcanzé el diagndstico de GEPA, se inicid tratamiento con
Mepolizumab 300mg mensual, permaneciendo la paciente asintomatica en el seguimiento.

Conclusion.
Este caso ilustra una manifestacion cardiaca infrecuente pero grave de la GEPA, cuyo diagndstico
puede ser complejo y superponerse con otras entidades, y para la cual las estrategias de manejo
aun no estan bien establecidas, si bien las terapias bioldgicas constituyen una opcidén con eficacia
prometedora. El reconocimiento precoz y la evaluacién proactiva de la afectacidn cardiaca son
fundamentales para mejorar el prondstico en esta condicién de alto riesgo
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llustracion 2. ECG con correccion de las alteraciones de la repolarizacion tras comienzo

Nitroglicerina intravenosa.
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llustracion 3. Imagen intracoronaria por OCT que muestra
vaso con integridad de todas las capas, confirmando la
sospecha de vasoespasmo coronario.

Criterio Descripcion Puntuacion

Eosindfilos en sangre >1x10%/L %\

Enfermedad obstructiva de via aérea  Frecuentemente presentada como §\\ \ \ \
asma

Poliposis nasal Presencia de poliposis nasal 1\ \ \ \ \

Inflamacién extravascular Inflamacidn eosinofilica en los tejidos 2 \\\\

predominantemente eosinofilica

Positivida de c-ANCA o antiproteasa 3 Indicador negativo su presencia -3 \\\\

ANCA sugiere bajo riesgo de EGPA

Hematuria Indicador negativo su presencia -1 \\\\
sugiere bajo riesgo de EGPA

Tabla 1. Criterios de clasificacion ACR/EULAR 2022 para la Granulomatosis Eosinofilica ¢
Poliangeitis (EGPA).
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Abordaje endoscopico endonasal para reseccion de lesidn

orbitaria intraconal.
Autora: Victoria Garcia Ledn.
Médico Residente del Servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa.

Resumen.
Introduccidn. Las lesiones orbitarias intraconales representan un reto por su localizacién y la
proximidad a estructuras neurovasculares importantes. Tradicionalmente se han abordado
mediante orbitotomias externas o abordajes transcraneales. Los abordajes endoscépicos
nasosinusales han permitido el acceso a la 6rbita medial e inferomedial con tasas de reseccion
completa elevadas y menor morbilidad.

Caso. Paciente de 30 afios con proptosis progresiva de afios de evolucién. En pruebas de imagen
se objetiva lesidon intraconal medial compatible con malformacién vascular. Se realiza abordaje
orbitario endoscépico endonasal con colgajo en ventana septal con abordaje intraconal binasal
a cuatro manos creando un corredor seguro a través de periorbita, grasa orbitaria y entre
musculo recto medial e inferior con amplia exposicidn de espacios intraconales. Se consigue una
reseccion completa de la lesién con resolucidn de la proptosis.

Discusion. El abordaje endoscépico endonasal, aunque poco extendido por su complejidad dé
ejecucién y necesidad de entrenamiento, resalta por su gran efectividad en la reseccion’ dé
lesiones mediales e inferomediales de la érbita, con tasas de reseccién muy elevadas y/baj
numero de complicaciones y morbilidad en comparacién con abordajes externos en /seri¢s
seleccionadas. Permite una mejor visualizacién del campo quirdrgico, menor morbilid
postoperatoria y puede reducir el riesgo de lesién de la musculatura ocular extringeca./ L

mediales seleccionadas es una alternativa eficaz y minimamente invasiva para el trata
oncoldgico de estas, con preservacién de la funcidn visual y baja morbilidad.

Introduccion.
Las lesiones orbitarias, sobre todo en posicién intraconal, suponen un reto diagndstil
terapéutico debido a su ubicacién anatdmica, las estructuras neurovasculares circundga
(nervio 6ptico, arteria oftdlmica, nervios oculomotores y ganglio ciliar) y las limitaciones téani
para acceder a ellas de forma segura. Aunque muchas de estas lesiones son de caracter benig
su crecimiento puede producir proptosis, diplopia o compromiso visual progresivo. El abordaj
quirargico implica un riesgo relevante de morbilidad y exige un equilibrio entre la agresivid
de la reseccién y la preservacién de la funcidn ocular.

Tradicionalmente, el acceso a tumores intraconales se ha realizado mediante orbitoto
externas o abordajes transcraneales que implicaban amplias incisiones, manipulacion de tejido
orbitarios y necesidad de retraccion muscular. El desarrollo de la cirugia endoscopica endonasa
aplicada a la drbita ha permitido aprovechar la proximidad anatdomica del complejo nasosinusa
con la pared medial orbital para acceder, sin incisiones externas, a lesiones mediales
inferomediales y al dpex orbitario con vision endoscdpica magnificada.

Ademads, el éxito del procedimiento depende de una coordinacién estrecha ent
Otorrinolaringologia (cirugia endoscépica y base de craneo), Oftalmologia (abordaje
endoscépico en equipo, valoracion pre y postoperatoria, funcién motora y visual) \
Neurorradiologia (planificacion anatémica y diagndstico diferencial), dentro de un circuito
asistencial integrado que facilite la comunicacidn y la estandarizacién de resultados.

El objetivo de este caso clinico es poner en valor el proceso asistencial y describir la técnica
quirargica endoscépica endonasal aplicada a una tumoracién vascular intraconal que produce
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proptosis y alteracién visual, destacando los elementos clave de indicacion, que incrementan la
seguridad y la exposicién quirurgica.

Descripcion del caso.
Paciente de 30 afios, vardn, de ascendencia China, sin antecedentes de interés, que consulta por
proptosis izquierda de mas de diez afios de evolucidn, de instauracién lenta y progresiva. No
referia diplopia, dolor ocular significativo ni disminucién de la agudeza visual. En la exploracion
oftalmolégica inicial destacaba una significativa proptosis izquierda de 8 mm con motilidad
ocular extrinseca conservada, sin defectos pupilares aferentes y con agudeza visual preservada.
El fondo de ojo no mostraba signos de papiledema ni neuropatia. Se realizé valoracién conjunta
por Oftalmologia y Otorrinolaringologia para completar estudio etioldgico y determinar plan
terapéutico.

Se solicitd un estudio de imagen mediante RMN orbitaria que evidencié una lesion intraconal en
Orbita izquierda, de localizacidon medial, de aproximadamente 20 mm de didmetro maximo, bien
delimitada, con efecto masa y desplazamiento del contenido orbitario responsable de la
proptosis. La lesién mostraba caracteristicas compatibles con una tumoracién vascular como
primera posibilidad diagndstica.

La planificacion quirdrgica se realizé en base al TAC de senos paranasales y érbita para valorar
si la anatomia del paciente permitia un acceso endonasal.

Ante la progresion de la proptosis y el riesgo de compromiso funcional, se decidié tratami

preservar la agudeza visual y la motilidad ocular, y sobre todo minimizar la morbilida
posibles secuelas y dismorfia facial estética en este joven paciente originario de Asia.
localizacién medial intraconal, y la posibilidad de acceder a través del corredor medial (

sinusotomia frontal Draff IIB, etmoidectomia anteroposterior completa y esfenoi
extendida alcanzando una esqueletonizacién completa de la base del craneo y

descompresidn orbitaria con reseccién de la pared medial orbitaria con fresas de punta
diamante, seguida de una incisidn periorbitaria para acceder al compartimento orbitar
continuacién, se elabord una ventana septal para permitir el acceso binasal y el trabajo a du
manos, lo que maximiza la exposicién lateral con minima morbilidad en comparacién c
abordajes transmaxilares contralaterales. Se identificd el espacio entre el musculo recto m
y recto inferior, creando un corredor hacia el espacio intraconal. Con una retraccién suave
grasa periorbitaria, la lesion fue disecada meticulosamente. La hemostasia se realizd con p
bipolar, evitando el uso de la monopolar para reducir el riesgo de lesiéon por dispersién
corriente sobre estructuras criticas, especialmente el nervio dptico. Para reconstruir el defe
de la pared orbitaria y dar estabilidad al contenido orbitario se utilizé un injerto libre de muc
del suelo de la fosa nasal y ldaminas de Silastic para limitar el defecto estético.

El estudio histolégico informdé de una malformacién vascular, sin criterios de malignidad.

En el postoperatorio inmediato el paciente solamente presentd paresia transitoria del rec
medial durante 3 semanas. La agudeza visual se mantuvo sin alteraciones. La proptosis most
mejoria clinica progresiva hasta su resolucion completa. No se registraron complicacion
mayores (fistula de LCR, infeccion, diplopia, hematoma orbitario o pérdida visual). Actualment
el paciente permanece asintomatico, con funcién visual conservada y sin evidencia de recidiv
en el seguimiento a los 6 meses.
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Discusion.
La literatura reciente respalda la eficacia del abordaje endonasal para tumores orbitarios
benignos mediales/apicales, con altas tasas de reseccion y baja incidencia de complicaciones
mayores cuando se respeta una seleccidn estricta y una técnica depurada (1). La cirugia
endonasal orbitaria presenta limitaciones claras: la accesibilidad disminuye en lesiones de
predominio lateral, y existen dificultades técnicas inherentes a la retraccidn de grasa, la
angulacién instrumental y la proteccion de la musculatura extraocular (2). Por ello, la seleccidn
del paciente es determinante y se apoya en la localizacibn de la lesidon
(medial/inferomedial/apical), la relacién con el nervio dptico y los rectos, y la caracterizacion
radioldgica mediante RM y TC.

Las lesiones intraconales benignas de crecimiento lento pueden debutar como proptosis aislada,
sin diplopia ni deterioro visual, como en nuestro paciente. El crecimiento progresivo suele
desplazar el globo ocular y, en fases mas avanzadas, comprometer la funcidn visual (3); por ello,
la indicacidn quirurgica mas aceptada es la lesién sintomatica (o con crecimiento documentado),
reservando la observacién para lesiones pequeiias y asintomaticas.

Los estudios actuales avalan que el abordaje endoscdpico endonasal es el preferido en lesiones
de la pared medial, compartimento inferomedial y apex orbitario. Este abordaje permite una
vision en “linea recta” y ampliada del contenido orbitario que es superior a la que proporcionan
las técnicas tradicionales (orbitotomias o abordajes transcraneales) (2). La diseccién entre |gs
musculos recto medial y recto inferior se confirma como la via mas segura y efectiva para e
al espacio intraconal (4). Ademas, la técnica a cuatro manos mediante la ventana septal pe

de las fibras musculares que es una de las principales causas de diplopia postoperatoria (5).
En cuanto a los resultados clinicos las series muestran tasas de éxito del 90% en la re
completa de lesiones benignas (5). Se estima una mejoria o estabilizacién de la agudeza
del 80-98% de los pacientes (5). Respecto a la diplopia postquirdrgica inmediata, como
a nuestro paciente, se observa en la gran mayoria de caos (5) debido a la manipulacion

no requirié reconstruccion; cuando se realizd, se empled preferentemente injerto lib
mucosa (83,3%) frente a fascia lata (16,7%). Los protocolos contemporaneos insisten en ad
la exéresis Osea a la localizacién de la lesidn e intentar preservar el suelo orbitario medial
“strut” inferomedial, que contribuye a mantener la estabilidad del contenido orbitari\
reducir el riesgo de enoftalmos (5). Se recomienda realizar reconstruccién si hay fistula de \,
durante la intervencion (5). En nuestro caso se optd por reconstruccidn con injerto libre|d
mucosa, buscando estabilidad del contenido orbitario y cierre del defecto de pared.

En el dmbito de la reseccion endoscépica endonasal de tumores orbitarios benignos, se
propuesto el acronimo ORBIT (Orbital Resection by Intranasal Technique) como una extensi¢
del sistema CHEER (Cavernous Hemangioma Exclusively Endonasal Resection), inicialmente
disefado para malformaciones cavernosas orbitarias, con el objetivo de disponer de un lenguaje
comun que facilite la comunicacién dentro del equipo multidisciplinar y la estandarizacién de
resultados en un espectro mas amplio de patologias benignas (1). ORBIT al igual que CHEER,
clasifica las lesiones seguin sean extraconales o intraconales, su localizacion anterior o posterio
a larama muscular inferomedial de la arteria oftalmica y su proximidad al nervio éptico y al ape
orbitario. Esta clasificacién permite agrupar y comparar lesiones con comportamiento
dificultad quirurgica similares, aunque presenten histologias diferentes (1).

d

Conclusion.
La reseccion endoscépica endonasal de lesiones orbitarias intra y extraconales seleccionadas es
una alternativa eficaz y minimamente invasiva para el tratamiento oncoldgico de estas, con
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preservacion de la funcidn visual y baja morbilidad. En nuestro caso, el abordaje endonasal
permitié una diseccion segura a través del corredor entre recto medial e inferior, con mejoria
progresiva hasta la resolucion completa de la proptosis y sin complicaciones mayores. La
incorporacion de marcos de comunicacidn como ORBIT facilita la discusidn entre especialidades
y la estandarizacidn de resultados en cirugia endonasal orbitaria.
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llustraciones.

llustracion 1. TC de senos paranasales que muestra lesion intraconal en érbita izquierda (flecha).
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Resumen.
La preparacion farmacoldgica preoperatoria (PFP) sistematica previa a la reseccidon de un
feocromocitoma es la norma en la mayoria de los hospitales de nuestro entorno. Esta PFP,
basada principalmente en alfabloqueantes, es mal tolerada. Presentamos el caso de una mujer
de 63 afios con un feocromocitoma adrenal, intervenida en nuestro centro sin PFP. El control
intraoperatorio se basé en una monitorizacién invasiva avanzada y el uso de farmacos de accion
ultra-corta, destacando el Landiolol como betabloqueante selectivo de Ultima generacién para
el control de la taquicardia refleja y la inestabilidad adrenérgica. La paciente presentd una
evolucidon favorable, con requerimientos minimos de vasopresores postoperatorios y alt3
hospitalaria a las 48 horas. Este abordaje demuestra que la optimizacion anestésica dinamica
puede ser una alternativa segura a la PFP cldsica en pacientes seleccionados.

Introduccion.

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino derivado de las células cromafine
caracterizado por la secrecidn paroxistica de catecolaminas, distinguiendo varios fenotipos
funcién del tipo de catecolamina secretada: noradrenérgico, adrenérgico y dopaminérgico,/con
implicaciones clinicas y prondsticas asociadas, ya que el perfil bioquimico se relaciona can el tipo
de sintomas, el riesgo cardiovascular y la genética subyacente del tumor.

Histdricamente, la cirugia de estos tumores presentaba mortalidad de hasta el 45%, debi
principalmente a las descargas adrenérgicas intraoperatorias y fallo multiorganico |e
contexto de las crisis hipertensivas. La introduccion del bloqueo alfa preoperatorio, los estudi
de localizacion precisos y la mejoria en las técnicas anestésicas y quirurgicas redujeron esta di
al < 1-3%.

La preparacion farmacolégica preoperatoria (PFP) clasica consiste en iniciar el alfabloquec
menos 7- 14 dias antes de la cirugia, junto con expansion de volumen con sueroterapia (24 ho
preoperatorias) y dieta rica en sodio. El alfabloqueante no selectivo clasico (Fenoxibenzamina
actua sobre los receptores alfa — 1 y alfa — 2, su vida media (VM) es de aproximadamente 24
Entre los alfabloqueantes alfa —1 selectivos (competitivos) se encuentran la Doxazosina (VM 16
30h), Prazosina (VM 2-3h) y Terazosina (VM 12h). El betabloqueo se afade tras un adecuado
bloqueo alfa si el paciente presenta taquicardia.

Las guias clinicas para el manejo preoperatorio del feocromocitoma (2014) recomiendan la REP
clasica sistematica en todos los pacientes. No obstante, el dogma del bloqueo alfa preoperatoria
se ha cuestionado recientemente poniendo en duda el impacto de la PFP en la reduccién della
morbi-mortalidad intra y postoperatoria (p.o.) de causa cardiovascular. En este contexto, de cara
al manejo de la inestabilidad intraoperatoria ampliamente publicada de estas lesiones, surge

interés por empleo de farmacos intraoperatorios de accién corta (como el Urapidilo) y ultra
corta (como el Clevidipino y Landiolol) que permiten una titulacion "latido a latido" si
comprometer la estabilidad hemodinamica post-reseccién, pasando de una PFP estdtica a u \
manejo intraoperatorio dindmico y proactivo.
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Descripcion del caso.
Presentamos el primer feocromocitoma intervenido en nuestro hospital sin PFP preoperatoria
alguna. Se trata de una mujer de 63 afios (52 kg, 1.55 m) que acude a consultas de Neurologia
por cefaleas holocraneales episddicas desde los 30 afios, que han aumentado en intensidad
desde hace 1 afio, se acompafia de palpitaciones, sudoracidn y arcadas sin vémitos, de alrededor
de 5 minutos de duracién. Como antecedentes personales presenta tabaquismo, vértigo
periférico, insomnio y crisis de ansiedad. Registros de TA de 204/94 mmHg durante las crisis de
ansiedad. Basalmente se mantenia normotensa (100-120/70-80 mmHg).

Se realizaron las siguientes pruebas complementarias: (1) Andlisis bioquimico: adrenalina
urinaria 2042 pg/24h (0,5-20,0) y metanefrinas urinarias 6076.89 pg/24h (64-302), resto de
catecolaminas y metanefrinas fraccionadas normales; (2) TC abdomen: masa sélido-quistica de
5 cm compatible con feocromocitoma; (3) Gammagrafia 1123-MIBG lesién de 5,7cm en lecho
adrenal derecho compatible con tejido cromafin; (4) Estudio cardiolégico: NT-ProBNP normal
(62 pg/mL), ecocardiografia transesofagica y Holter sin hallazgos patoldgicos relevantes.
Comentada en comité multidisciplinar (Endocrinologia, Cirugia General y Anestesiologia), se
decidié no realizar la PFP recomendada en las guias clinicas actuales dado que se trataba de una
paciente normotensa, asi como la falta de evidencia en relacion al beneficio de la PFP y el posible
efecto deletéreo en el p.o. (hipotension arterial y necesidad de tratamiento vasoactivo).

La paciente ingresd el dia de la cirugia. Se realizd anestesia general balanceada y bloque0
locorregional del plano muscular del transverso del abdomen de forma bilateral, con
monitorizacién bdsica junto con una linea arterial radial previa a la induccién bajo sedacid
(indice biespectral) para profundidad anestésica y SPI (indice Pletismografico Quirurgic
nocicepcion.

El control hemodindmico queda reflejado en la llustracion. 1. La cirugia duré 75

1. Induccidn: Crisis de HTA 223/120 mmHg y 55 lpm tras traccion mandibular y

Landiolol (3 pg/kg/min) por taquicardia refleja 95 lpm.

2. Neumoperitoneo y Trdécares: Taquicardia y picos hipertensivos controla
mediante el aumento de la infusién de Landiolol (hasta 4 ug/kg/min) y Fentanilo.

3. Manipulacién Tumoral: Dos episodios de hipertension severa (178/10
160/99) con taquicardia refleja manejados con Urapidilo, Clevidipino y Landio
(hasta 5-6 ug/kg/min).

4, Clampaje Venoso: Caida inmediata de TA (92/65 mmHg) tras la ligadura venosa.
Se suspendieron todos los farmacos vasoactivos, normalizandose |
hemodinamia en < 3 min sin necesidad de aminas intraoperatorias.

El p.o. se realizd con vigilancia en Reanimacién de acuerdo con protocolo ERAS en cir
abdominal. Presentd hipotension leve (PAM < 60 mmHg) a los 30 min de llegada, que requirni
noradrenalina a dosis bajas (0,03 ug/kg/min) durante 12h, atribuible al cese brusco de| |
hipersecrecién masiva de adrenalina. Alta hospitalaria a las 48h sin incidencias.

Discusion.

El manejo perioperatorio del feocromocitoma probablemente va a experimentar un cambio
paradigma en la préxima década. Tradicionalmente, la PFP con bloqueo alfa-adrenérgi
durante 7-14 dias se ha considerado el "gold standard". El fundamento de la PFP es evitar
efecto de las descargas de catecolaminas intraoperatorias y su consecuente repercusio
hemodindmica.

Sin embargo, recientemente se ha cuestionado la PFP sistematica ya que su indicacidn se basa
mayoritariamente, en consensos de expertos y estudios observacionales histéricos, careciend
de evidencia sélida derivada de ensayos clinicos aleatorizados. Meta-anlisis recientes, como los
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de Schimmack et al. (2020) y Wang et al. (2023), sugieren que no existen diferencias
significativas en la mortalidad, la incidencia de complicaciones cardiovasculares mayores, ni en
las cifras de presion arterial sistélica mdxima intraoperatoria entre pacientes con y sin
alfabloqueo previo. Este hallazgo probablemente sugiere que la inestabilidad hemodinamica
intraoperatoria (IHD) estda mas relacionada con la manipulacién mecanica del tumor que con la
ausencia de una PFP rigida.

Por otro lado, los alfabloqueantes son mal tolerados en pacientes normotensos (lo que
frecuentemente implica ingreso hospitalario dias antes de la intervencién). Ademas, la PFP con
Fenoxibenzamina puede empeorar la hemodindmica intraoperatoria y p.o. (hipotension
profunda post-reseccidon y una mayor necesidad de soporte vasopresor secundario a la “down-
regulation” de los receptores catecolaminérgicos y al caracter irreversible por unién covalente
a los receptores adrenérgicos).

Dada la normotension de la paciente y la alta experiencia anestésico-quirdrgica de nuestro
centro en esta patologia, desde el comité multidisciplinar se decidié no emplear la PFP que las
guias clinicas recomiendan como “gold standard”. Se planted llevar a cabo un manejo
intraoperatorio dindmico, evitando los efectos adversos de un bloqueo adrenérgico prolongado
y rigido, permitiendo la preservacidon de la autorregulaciéon vascular basal de la paciente,
limitando la intervencion farmacolégica a la ventana temporal exacta de la cirugia mediante
farmacos de VM ultra-corta. Mientras que el control de la poscarga se realizé eficazmente co
Urapidilo y Clevidipino, el control de la frecuencia cardiaca fue gestionado de forma innovadoya
con Landiolol.

El Landiolol es un bloqueador beta-1 altamente selectivo (cardioselectividad de 255:7, i

estrecho de la frecuencia cardiaca sin interferir con la resistencia vascular periférica ni depri
la contractilidad miocardica de forma prolongada. En un tumor con fenotipo
predominantemente adrenérgico (como el de nuestra paciente, con elevacidn masi
metanefrina), el riesgo de taquiarritmias y miocardiopatia de Takotsubo es elevado.

El Landiolol permitié frenar los episodios de taquicardia refleja y los picos arritmicos tras||

un problema frecuente con betabloqueantes de mayor duracién.
Logramos un control hemodinamico “minuto a minuto” y, con ello, una personalizacign
tratamiento que se adapto a la respuesta fisioldgica real durante la cirugia. La clave del éxil
este abordaje reside en la monitorizacién invasiva continua, la titulacidn inmediata de farma
de accidn ultra-corta y la comunicacidn entre el equipo anestésico y quirdrgico. El nivel
evidencia que existe actualmente es demasiado bajo para concluir que la practica
alfabloqueo preoperatorio pueda ser abandonada con seguridad, por lo que es neces
realizar mas estudios prospectivos. Mientras tanto, las guias clinicas deberian reconocer la

de evidencia y abrir la posibilidad de no realizar la PFP en pacientes seleccionados en ceni
experimentados.

Conclusion.

El manejo anestésico intraoperatorio dindmico mediante monitorizacién invasiva avanzada
uso de farmacos de accién corta y ultra-corta, se posiciona como una alternativa segura frent
al bloqueo alfa-adrenérgico preoperatorio sistematico en las adrenalectomias polr
feocromocitoma en pacientes seleccionados.

Independientemente de los farmacos empleados, es imprescindible la buena comunicacion
sincronizacién entre el equipo quirdrgico y el anestésico.
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El silencio del hambre: desnutricion grave como expresion
somatica de un trastorno depresivo en una paciente con
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Resumen.
Se presenta el caso de una mujer de 62 afos ingresada por diarrea persistente y deterioro del
estado general, en la que se objetivd una proctosigmoiditis estercoracea secundaria a
estreflimiento crénico grave, en el contexto de una desnutricidén caldrico-proteica severa y un
trastorno depresivo mayor de larga evolucién. Durante el ingreso, la paciente fue atendida por
multiples especialidades (Medicina Interna, Endocrinologia-Nutricion, Psiquiatria de Enlace,
Rehabilitacidn, Cirugia General, Radiologia y UCI), presentando una evolucién compleja marcada
por fluctuaciones del estado mental, rechazo persistente a intervenciones nutricionales,
alteraciones hidroelectroliticas graves, episodios infecciosos intercurrentes y deterioro
neuroldgico funcional sin correlato estructural agudo. En el dia 18 de ingreso la pacient
presentd un empeoramiento brusco con broncoaspiracidn masiva, insuficiencia respiratofi
aguda y parada cardiorrespiratoria no desfibrilable, requiriendo reanimacién cardiopulm
avanzada y traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos.

abordajes multidisciplinares coordinados.
Introduccion.

especialmente cuando se asocia a patologia psiquiatrica, escasa conciencia de enfer
rechazo a medidas terapéuticas potencialmente salvadoras. En estos contextos, los limit
enfermedad organica, trastorno mental y toma de decisiones auténomas se dif
generando dilemas clinicos y éticos de alta complejidad. Este caso resulta de especial interés|p
la interaccidn entre alteraciones digestivas graves, desnutricion prolongada, deterioro funci
neuroloégico y un trastorno depresivo mayor con conductas de abandono pasivo, asi co
la implicacién transversal de numerosos servicios hospitalarios en su manejo.

Descripcion del caso.
Mujer de 62 afios, con antecedentes de polineuropatia axonal sensitiva de probable or
carencial, hipotiroidismo autoinmune y seguimiento previo por aparente trastorno depresi
con deterioro funcional progresivo en los uUltimos afos, caracterizado por retraimiento soci
abandono de la actividad laboral y vida predominantemente cama-sillon.

La paciente ingresé el dia 8 de enero en el hospital por diarrea persistente de dos semanas
evolucidn y malestar general, objetivdndose en las pruebas de imagen un fecaloma de gr
tamanfio en recto-sigma con datos de proctosigmoiditis estercoracea. Desde el inicio se evidendi¢
una desnutricion caldrico-proteica grave, con caquexia marcada, pérdida significativa de ma
muscular, hipoalbuminemia profunda, anemia, alteraciones electroliticas multipl
(hipomagnesemia, hipocalcemia, hipopotasemia) y alto riesgo de sindrome de realimentacion
Durante el ingreso, la paciente muestra una ingesta oral claramente insuficiente y erratica, co
preferencia por pequefias cantidades de liquidos o alimentos semisdlidos. Este patrén motiv
valoraciones reiteradas por Endocrinologia y Psiquiatria ante la sospecha inicial de un posibl
trastorno de la conducta alimentaria, no obstante, en las entrevistas psiquiatricas sucesivas s
apreciaron elementos que permitieron descartar progresivamente este diagndstico: la paciente
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no verbalizaba preocupacién por el peso ni por la imagen corporal, ni miedo a la ganancia
ponderal. Tampoco se evidenciaron conductas activas de control del peso, purgas o restriccién
alimentaria con finalidad estética. Por el contrario, la restriccion de la ingesta se enmarcaba en
una actitud pasiva, poco elaborada y escasamente verbalizada, sin un discurso estructurado en
torno a la alimentacion.

La exploracién psicopatolégica estuvo notablemente limitada por una alexitimia marcada, esto
es, una dificultad significativa para identificar, expresar y elaborar estados emocionales internos.
La paciente mostraba pobreza en el lenguaje afectivo y escasa capacidad de introspeccion
emocional, lo que dificultd la evaluacién cldsica de sintomas como apatia, abulia o anhedonia,
gue no fueron verbalizados de forma explicita a lo largo del ingreso. No obstante, si se
objetivaron sentimientos de culpabilidad, que la paciente logré expresar en relacién con su
deterioro fisico y su estado de dependencia, manifestando que se sentia “una carga” para su
familia. Asimismo, a lo largo del ingreso se objetivd la presencia de temores multiples y poco
estructurados, que condicionaban de forma significativa la toma de decisiones y la funcionalidad
de la paciente. Manifestaba miedo persistente a la deambulacién y a la posibilidad de caerse,
incluso en contextos supervisados, lo que limitaba la movilizacién. En una de las entrevistas la
paciente describidé un suefio recurrente, en el que se veia a si misma cayéndose y, en el momento
del impacto contra el suelo, percibia cémo sus extremidades se separaban de su cuerpo. Este
contenido onirico fue interpretado, en el contexto clinico global, como una expresién simbdlica
de la vivencia de fragilidad corporal y pérdida de control que la paciente manifestaba de fo
indirecta a lo largo del ingreso, lo cual reforzé la hipdtesis de un sufrimiento psiquico profund

riesgo-, mas que a una negativa explicita a la ganancia ponderal. Estos temore
acompafiaban de un razonamiento delirante ni de ideas obsesivas estructuradas,

interpretado como parte del cuadro afectivo subyacente, considerandose clini
relevante en la formulacidn diagndstica.

alimentaria se sitla en un periodo de elevado estrés para la paciente, coincidente co
conflicto laboral prolongado, vivido por la paciente como humillante e invalidante. Mas adel
la paciente confirmé dicha informacidn. Desde una perspectiva psicopatoldgica, este context
resulta especialmente relevante en una paciente con rasgos alexitimicos marcados, en la qu
capacidad para identificar, simbolizar y expresar emociones negativas se encuen
significativamente limitada. En este perfil, el sufrimiento psiquico tiende a manifestarse
forma conductual o somatica, mas que a través de un discurso emocional explicito; la condu
de tirar la comida puede interpretarse como una respuesta evitativa y pasiva ante una situaci
vivida como incontrolable.

Durante el ingreso se mantuvo tratamiento con venlafaxina, pautado previo al ingres
ajustandose dosis al alza. De forma progresiva se introdujeron olanzapina, bupropién
posteriormente pregabalina como coadyuvantes. La evolucion se complicd con episodios d
delirium hipoactivo y desorganizacién del pensamiento, probablemente favorecidos por |
desnutricién grave, las alteraciones metabdlicas, los procesos infecciosos intercurrentes vy |
polifarmacia. Por este motivo se revisdé y simplificé el tratamiento, retirdndose bupropién
pregabalina y reajustdndose la olanzapina.

52



A pesar del abordaje multidisciplinar intensivo, la paciente mantuvo una ingesta claramente
insuficiente y rechazdé de forma reiterada estrategias de soporte nutricional invasivo. Se llegé a
plantear la necesidad de valorar medidas de soporte nutricional no consentidas por via judicial,
dada la gravedad del cuadro y la duda razonable sobre la capacidad para la toma de decisiones,
si bien no llegd a materializarse antes del desenlace.

En el dia 18 de ingreso, tras un periodo de aparente estabilidad clinica, presentd vémitos con
broncoaspiracién, deterioro respiratorio agudo y posterior parada cardiorrespiratoria no
desfibrilable, requiriendo reanimacidn cardiopulmonar avanzada e ingreso en la UCl en situacion
critica. Finalmente fallece el dia 30 de enero a causa de un shock séptico.

Discusion.

El caso presentado refleja la dificultad que suponen determinados cuadros clinicos en los que la
expresion del sufrimiento psiquico es limitada o inexistente desde el punto de vista verbal,
obligando a los profesionales a construir la comprensién del cuadro a partir de la observacién
conductual, la evolucidn clinica y la informacidén aportada por el entorno. La presencia de una
alexitimia marcada condiciond una exploracién psicopatoldgica fragmentaria y poco
concluyente, haciendo necesario un seguimiento continuado y una revisidon constante de las
hipétesis diagnodsticas.

La desnutricién grave y la restriccidn de la ingesta constituyeron uno de los principales ejes de
debate clinico. Si bien estos hallazgos justificaron inicialmente la consideracidn de un trastofrno
de la conducta alimentaria, la evolucion del caso mostré un patrén distinto, en el que la negativ
a la ingesta y a determinadas intervenciones pudo entenderse como consecuencia /de
bloqueo conductual y emocional mds que como una conducta finalista.

Un elemento transversal fue la presencia de temores persistentes que interferian de maner
significativa en la funcionalidad: miedo a la caida, a la deambulacién, a procedimientos meédjcos

conductual contribuian precisamente a un empeoramiento progresivo de su estado somatico
con riesgo vital evidente.

El manejo del caso exigio un abordaje coordinado entre distintas especialidades, con un esf
constante por integrar la informacién somatica y psicolédgica sin reducir la clinica a un
marco explicativo. A lo largo del ingreso, las decisiones se tomaron de forma progresi
priorizando la contencidn clinica, la observacién evolutiva y la reevaluacién continuadsg
balance riesgo-beneficio de las distintas intervenciones, en un contexto de complejidad clini
y psicopatoldgica.

Este recorrido clinico pone de manifiesto la importancia de dispositivos asistenciales capaces
sostener procesos prolongados, aceptar la ambigliedad y trabajar de forma conjunta cuando
malestar no se presenta de manera clara ni facilmente clasificable. En estos contextos] ||
comprension del caso no se alcanza en un Unico momento diagndstico, sino que se constr
de manera gradual a lo largo del acompafiamiento clinico.

Conclusion.
Este caso pone de relieve la complejidad de determinados trastornos depresivos graves en [0s
que el malestar psiquico no logra articularse en un relato emocional reconocible y se manifiesta
predominantemente a través del cuerpo. La presencia de una alexitimia marcada, junto co

factores vitales estresantes y una vivencia persistente de fragilidad fisica, condicioné una
expresion clinica dominada por la inhibicién conductual, la restriccién de la ingesta y el deteriorg
funcional progresivo, planteando relevantes dilemas diagndsticos y terapéuticos. La evolucié

del cuadro subraya la importancia de una mirada clinica integradora y longitudinal, recordando
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que, en algunos pacientes, el cuerpo puede convertirse en el principal escenario de expresion
de un sufrimiento emocional no simbolizado.
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Enigma neuroldgico en paciente con mieloma multiple de larga

evolucion.
Autor: Bernardo Soto Roman
Médico Residente del Servicio de Hematologia del Hospital Universitario de La Princesa

Resumen.
Presentamos el caso de un varén de 69 afios con mieloma multiple 1gG A (ISS-3) desde 2012, en
respuesta completa profunda tras multiples lineas de tratamiento, incluyendo trasplante
autdlogo y alogénico, y tratamiento prolongado con daratumumab—pomalidomida—
dexametasona. En un contexto de inmunosupresion mantenida, hipogammaglobulinemia y
linfopenia CD4 severa, desarrolld un déficit neuroldgico focal subagudo progresivo.

El abordaje diagndstico requirié una estrecha colaboracién multidisciplinar entre Hematologia,
Neurologia, Radiologia, Microbiologia, Inmunologia, Enfermedades Infecciosas y Anatomia
Patolégica del Hospital Universitario de La Princesa. La resonancia magnética cerebral mostré
lesiones desmielinizantes de sustancia blanca altamente sugestivas de leucoencefalopatia
multifocal progresiva (LMP), pese a la negatividad repetida de la PCR para virus JC en liquido
cefalorraquideo. Ante el rapido deterioro clinico, se realizé biopsia cerebral, que confirmé la
infeccidn por virus JC.

Se instaurd una estrategia escalonada de reconstitucién inmune con inmunoglobulina
intravenosas, pembrolizumab y maraviroc. Dada la respuesta limitada, se optd por/ un
aproximacién innovadora mediante linfocitos T alogénicos especificos frente al virus 4C
coordinacién con la Unidad de Terapias Avanzadas (Banc de Sang i Teixits, Barcelgha)./E
paciente presenté una evolucion favorable, con recuperacion funcional significativa;/a/ni
radiolégico se observd inicialmente una progresion de las lesiones compatible con P
seguida de estabilizacién y posterior mejoria en los controles sucesivos, sin evidenci
reactivacién viral durante el seguimiento.

Este caso ilustra la complejidad diagndstica de la LMP en pacientes con mieloma

la enfermedad y recuperacién funcional.

Introduccion
Los avances terapéuticos en el mieloma multiple han permitido respuestas profunda
prolongadas incluso en pacientes con enfermedad de larga evolucidn. Sin embargo
exposiciéon acumulada a inmunomoduladores, anticuerpos monoclonales y trasplante
progenitores hematopoyéticos puede condicionar una inmunosupresion celular profunda,) ¢
riesgo de infecciones oportunistas poco frecuentes y de presentacion atipica.

Descripcion del caso
Paciente de 69 afios con mieloma multiple IgG A tratado durante mas de una década, \e
respuesta completa mantenida bajo daratumumab—pomalidomida—dexametasona, co
hipogammaglobulinemia marcada y linfopenia CD4 severa. En enero de 2024 consultd p
torpeza progresiva en el miembro superior derecho, con dificultad para la escritura y actividade
finas. La exploracion neuroldgica evidencid paresia e hiperreflexia derechas. Ante la aparicid
de una focalidad neuroldgica subaguda en un paciente inmunodeprimido, se decidid suspende
el tratamiento inmunomodulador y se solicitdé estudio de imagen mediante resonancig
magnética de base de craneo, columna vertebral y cerebral con el objetivo de descarta

afectacion del sistema nervioso central relacionada con el mieloma, evento vascular, infecciones
u otras neoplasias. La RM de base de craneo y columna mostré una lesion litica estable en clivus
sin datos de progresion del mieloma. (llustracion 1). En la reevaluacion neuroldgica se objetivo
empeoramiento de la paresia en el hemicuerpo derecho, con temblor del miembro superior
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derecho, dificultad para la marcha y disartria leve. Dada la rdpida progresion clinica, se cursé
ingreso hospitalario.

El estudio del liquido cefalorraquideo mostré discreta proteinorraquia, sin infiltraciéon
neopldsica ni aislamiento microbiolégico; la PCR para bacterias, hongos y virus fue negativa en
dos ocasiones. La RM cerebral evidencid lesiones desmielinizantes yuxtacorticales bilaterales,
sin captacidn de contraste ni efecto masa, sugestivas de LMP. (llustracién 2)

Ante el empeoramiento neurolégico progresivo, se inicid tratamiento de soporte e
inmunomodulador con inmunoglobulinas, mirtazapina y antiepilépticos (lacosamida vy
levetiracetam). Se amplid el estudio inmunoldgico, objetivandose ausencia de respuesta de
linfocitos T frente a VP1 (RCT-VP1 negativo). Dada la alta sospecha clinica y el empeoramiento
clinico, se realizé biopsia cerebral, que confirmé LMP por virus JC, con elevada carga viral en
tejido cerebral (396.875.000 copias/ml) y PCR positiva en sangre periférica (442 copias/ml).
(Hustracion 3)

Discusion.
El virus JC (John Cunningham) es un poliomavirus humano ubicuo cuya reactivacién en contextos
de inmunosupresién celular profunda puede dar lugar a LMP, una enfermedad desmielinizante
grave cuyo control depende fundamentalmente de la inmunidad mediada por linfocitos T CD4+
y CD8+ especificos’-*. La negatividad de la PCR para virus JC en liquido cefalorraquideo no
excluye el diagndstico, especialmente en pacientes con inmunodeficiencia avanzada o con paj
carga viral, pudiendo retrasar decisiones diagnodsticas criticas®’.
Nuestro paciente presentaba multiples factores de riesgo bien descritos para el desarrall

y exposicion acumulada a terapias inmunomoduladoras y trasplante alogénico3-°,.
contexto, el abordaje multidisciplinar precoz y continuado permitid integrar de forma

anatomopatoldgicos, justificando decisiones diagndsticas y terapéuticas compleja
escenario de elevada incertidumbre clinica.
Ante la ausencia de tratamientos antivirales especificos eficaces frente al virus JC, el trat

fundamental del manejo de la LMP&. En este sentido, se empled, en consenso con Enferm
Infecciosas y Neurologia, la inhibicion de PD-1 con pembrolizumab para revertir el agota
funcional de los linfocitos Ty potenciar la respuesta antiviral especifica®~", asociando ma
con el objetivo de modular la migracidn celular al sistema nervioso central y reducir el rie
un sindrome inflamatorio de reconstitucion inmune (IRIS) clinicamente significativo',®
progresion radioldgica observada tras el inicio del tratamiento, en el contexto de mejoria cli
fue compatible con PML-IRIS, fendmeno descrito tras la recuperacidn parcial de la resp
inmune y que no debe interpretarse como fracaso terapéutico?,’,". (llustracion 4)

Ante la respuesta clinica limitada a las estrategias iniciales de reconstitucion inmune
progresion radioldgica en el contexto de probable PML-IRIS, se optd por una estrat
terapéutica excepcional e innovadora: la administracién de linfocitos T alogénicos especifi
frente al virus JC, en coordinacidn con el Banc de Sang i Teixits, Barcelona. Esta aproximaci
basada en la restauracién dirigida de la inmunidad antiviral especifica en pacientes c
incapacidad para generar una respuesta T eficaz, cuenta con un nivel de evidencia limitado, cla
IV (series de casos y cohortes pequefias), pero ha demostrado en escenarios seleccionad
estabilizaciéon o mejoria clinica en pacientes con LMP refractaria'®?°. En nuestro paciente,
inmunoterapia celular se asocié a una recuperacion funcional progresiva y clinicament
significativa, con estabilizacién y posterior mejoria radioldgica mantenida, sin evidencia d
reactivacién viral durante el seguimiento, lo que apoya un papel decisivo de esta estrategia e
el control de la enfermedad. (llustacién 5) De forma concordante, la monitorizacién funciona
de la inmunidad antiviral mediante el estudio de reactividad de células T frente a péptidos VP1
del virus JC mostré una respuesta positiva sostenida durante ocho meses tras la infusién de
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linfocitos T alogénicos, apoyando la existencia de una reconstitucién inmune efectiva y
duradera.

Tras la instauracion de estos tratamientos, fruto de la colaboracién multidisciplinar, el paciente
experimentd una mejoria neuroldgica progresiva y clinicamente relevante. Con apoyo de
rehabilitacion intensiva, recuperd la deambulacién independiente y la disartria se resolvié
completamente, persistiendo Unicamente una paresia residual del miembro superior derecho.
Esta mejoria funcional se acompafié de estabilizacion y posterior mejoria radiolégica de las
lesiones desmielinizantes, sin evidencia de nueva actividad inflamatoria ni reactivacién viral
(Hlustracidn 6). Durante el seguimiento, el paciente presento recaida del mieloma multiple, lo
gue obligd a reintroducir tratamiento antineopldsico. Dado el antecedente de LMP, se opté por
un esquema con menor impacto inmunoldgico (carfilzomib + dexametasona). En la actualidad
mantiene respuesta hematoldgica, estabilidad neuroldgica, mejoria radioldgica sostenida y
ausencia de reactivacion de la LMP. (llustracion 7)

Conclusion.
La LMP constituye una complicacion infrecuente pero potencialmente devastadora en pacientes
con mieloma multiple sometidos a inmunosupresidn prolongada, cuyo diagndstico exige un alto
indice de sospecha incluso en presencia de estudios viroldgicos iniciales negativos. Este caso
pone de manifiesto la importancia de un abordaje multidisciplinar precoz y coordina
integrando de forma continua la valoracion de Hematologia, Neurologia, Enfermedades
Infecciosas, Radiologia, Anatomia Patoldgica, Inmunologia y Rehabilitacidn, para la toma/d
decisiones clinicas complejas.
La biopsia cerebral resulté decisiva para establecer el diagndstico definitivo y orientarn
estrategia terapéutica individualizada. En ausencia de tratamientos antivirales eficaces frent
virus JC, la reconstitucion inmune se consolidd como el eje fundamental del
permitiendo la aplicacién escalonada de terapias innovadoras. La combinagidn
inmunomodulacién con inhibidores de puntos de control inmunitario y la inmunoterapi
adoptiva con linfocitos T especificos frente al virus JC se asocid a una evolucion clinica fav
y recuperacion funcional significativa.
Este caso ejemplifica como la aplicacidn de estrategias terapéuticas avanzadas, sustent
la colaboracidn multidisciplinar y en el uso racional de terapias innovadoras, puede tra
en un beneficio clinico tangible para el paciente y contribuir al desarrollo y prestigio
hospital terciario con vocacion docente, investigadora y asistencial.
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llustraciones.
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llustracion 1. Resonancia magnética de base de crdneo y columna vertebral: lesidn litica en cliyu
sin cambios respecto a estudios previos, sin datos de progresion del mieloma multiple.

llustracion 2. Resonancia magnética cerebral al diagndstico: lesiones desmielinizantes
yuxtacorticales bilaterales, sin captacion de contraste ni efecto masa, sugestivas de
leucoencefalopatia multifocal progresiva.
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llustracion 4. Biopsia cerebral: dreas de desmielinizacion parcheada con inmunohistoquimi
positiva para poliomavirus (SV-40), compatible con leucoencefalopatia multifocal progresiva

virus JC.
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llustracion 5. Resonancia magnética cerebral compatible con sindrome inflamatorio de
reconstitucion inmune (PML-IRIS) tras inicio de inmunoterapia

FLA ’
llustracion 6. Resonancia magnética cerebral de seguimiento: estabilizacion y posterior mejori
de las lesiones desmielinizantes tras inmunoterapia celular y rehabilitacion.
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llustracion 7. Resonancia magnética cerebral final: persistencia de la mejoria radioldgica sin
signos de reactivacion de la leucoencefalopatia multifocal progresiva.
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Abordaje neurofisioldgico para tratamiento quirurgico en un

estatus epiléptico refractario.

Daniela Olaya Galindo, Jael Balladares Chavarria

Médicos Residentes del Servicio de Neurofisiologia Clinica del Hospital Universitario de la
Princesa

Resumen.
Se trata de una mujer de 35 afios con una epilepsia focal estructural y estudios de neuroimagen
gue sugieren displasia cortical focal temporosilviana izquierda con propagacién secundaria, de
inicio en la infancia, refractaria, en manejo actual con 4 fdrmacos anticrisis. Durante el ingreso
programado para estudio, se evidencia estatus epiléptico no convulsivo (EENC) de al menos 6
dias. La paciente representaba un reto terapéutico para el control de crisis dado que se
encontraba con infusién de glucosa para la prevencion de porfiria hepatica aguda, lo cual impide
el uso de dieta cetogénica y de ciertos farmacos hepatotdxicos como lo son gran parte de los
farmacos anticrisis. Ante la persistencia del cuadro, se realizd monitorizacién invasiva con
mantas subdurales y mapeo funcional, lo que permitié delimitar la zona de comienzo ictal y su
relacidn con dreas elocuentes del lenguaje, es llevada a cirugia resectiva de foco epileptégeno
temporal guiada por electrocorticografia consiguiendo la resolucién del estatus a niye
intraoperatorio, ademds de mejoria del nivel de consciencia y recuperacion del lenguaje, £o

disminucién posterior de la frecuencia de crisis. Este caso demuestra como el uso de téchigas
neurofisiolégicas, aparte de ser herramientas diagndsticas, pueden llegar a desempefiar un
papel esencial en el tratamiento quirdrgico no solo de la epilepsia refractaria, sino del estatu
epiléptico (EE).

Introduccion.

La ILAE define el estado epiléptico refractario (EER), como la incapacidad de mantener|libre
crisis a un paciente epiléptico a pesar del uso de dos fdrmacos antiepilépticos a dosis apropiadas
toleradas y con la indicacion correcta (Kwan et al., 2010). Un metaanalisis publicado en 20

y del 36.3% en cohortes hospitalarias, siendo a su vez mayor en epilepsia focal (Sultana et
2021).

La epilepsia y su tratamiento crénico generan un alto impacto en la calidad de vida de quie
la padecen teniendo en cuenta su efecto sobre las funciones cognitivas, la integridad fisica
independencia, las conductas sociales y la regulacién emocional, la expectativa de vida,
multiples efectos adversos farmacolégicos, entre otros.

En las dltimas décadas se ha potenciado el desarrollo de abordajes no farmacolégicos co
complemento terapéutico. Entre ellos se encuentran la dieta cetogénica, el tratamient
quirargico que incluye, técnicas resectivas y de estimulacidon, como son la estimulacion|del
nervio vago (VNS) y la estimulacién cerebral profunda (DBS) —(Janmohamed et al., 2020)\ |El
hospital Universitario de La Princesa (HUP) es Unidad de  Referencia Nacional para la Cirugia
de Epilepsia desde el afio 2010. El servicio de Neurofisiologia Clinica ha realizado desde entonces
mas de 1.400 videos EEG (VEEG) para valoracidn pre-quirurgica.

La evidencia disponible, basada principalmente en revisiones sistematicas y meta-analisis
recientes, sugiere que la cirugia puede lograr la interrupcion del estatus en un porcentaje
significativo de adultos con EER/EESR, particularmente cuando se trata de estatus focales
asociados a etiologia estructural y con una zona epileptégena claramente identificable mediante
neuroimagen y electroencefalografia (Jha et al., 2024). Diferentes técnicas quirurgicas, como la
reseccion cortical focal, lobectomia o procedimientos de desconexidn, han demostrado tasas de
resolucidn del estatus superior al 70-80% en series seleccionadas, con mejores resultados
cuando la intervencidn se realiza de forma temprana y dirigida (Niazi et al., 2024). Asimismo, e
uso de EEG invasivo ha permitido optimizar la localizacién del foco epileptégeno en casos
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complejos, facilitando cirugias mds precisas incluso en escenarios de urgencia (Cuello-Oderiz et
al., 2015).

A continuacion, presentamos el caso clinico de una paciente con epilepsia farmacorresistente
que presenta estatus epiléptico no convulsivo (EENC) refractario, en el que la evaluaciéon
neurofisiolégica con técnicas avanzadas resulta esencial para la planeacidn del tratamiento
quirdrgico y su resolucién

Descripcion del caso.
Mujer de 35 afios, diestra, natural de Venezuela, con antecedentes patoldgicos de epilepsia
aparentemente generalizada desde los 4 afios y alteracion del desarrollo cognitivo con
diagndstico de discapacidad intelectual leve. Recibié tratamiento antiepiléptico en varias
combinaciones, sin llegar a obtener un control.

En 2023, coincidiendo con dosis altas de cenobamato, ingresa hasta en dos ocasiones en su
hospital de referencia por crisis de porfiria hepatica aguda y sindrome de secrecién inadecuada
de hormona antidiurética (SIADH).

La paciente es remitida a la Unidad de Referencia Nacional para Cirugia de Epilepsia del HUP
para valorar posibilidad de tratamiento quirdrgico. En ese momento, se encontraba en
tratamiento con lamotrigina, fenitoina, acido valproico y oxcarbazepina con una frecuencia de
crisis diaria (3-4 al dia).

En nuestro hospital se inicia el protocolo de valoracidn preoperatoria que incluye: valoragid
neurolégica, neuropsicoldgica y de neurocirugia, asi como la realizacién de estudios de image
y de neurofisiologia clinica.

La RM de 3T muestra un engrosamiento cortical y una mala diferenciacidn gris — blanca
afecta a la circunvolucion T1 temporal superior izquierda en toda su extensidon y menor mg
la circunvolucién T2 temporal izquierda, siendo dudosa afectacidon del segmento po

izquierda (llustracion 1).
Se realizd estudio de VEEG de scalp durante 24 horas con privacion parcial de suefio y ¢o
medicacidn habitual. Se utilizé un sistema de VEEG digital de 64 canales con un montaje|d
electrodos fijados con colodion al cuero cabelludo y un canal de electrocardiograma (E
Frecuencia de muestreo de 512 Hz con un ancho de banda de 0.5-70 Hz, notch on e impeda
por debajo de 25 kQ. Durante la vigilia se observd una alteracién de la actividad cere
generalizada leve con mayor alteracion en regién temporal izquierda en donde se obse
persistente actividad epiléptogena. Se registraron 2 crisis epilépticas con afectacién de
conciencia y manifestaciones motoras ténicas y patrén ictal en regidon temporal medial izquier
con propagacion generalizada posterior. Los hallazgos sugerian una epilepsia focal peri-silvia
izquierda por lo que se recomendd realizar un estudio invasivo con mantas subdurales pa
determinar con precision el area de comienzo ictal.

Durante el ingreso programado para colocacion de mantas subdurales los familiares de ||
paciente refieren empeoramiento cognitivo con bradilalia, lenguaje hipofluente y somnolengia
Se realiza estudio con VEEG y se observa un patrén de estatus epiléptico no convulsivo (EENC
focal temporal izquierdo (llustracion 2). Se decide manejo por parte del servicio de neurologia
con clonazepam endovenoso en dosis de 0,5 mg cada 8 horas a pasar en 10 minutos, con buena
respuesta inicial, pero persistencia de un patrén ictal interictal continumm (IIC).

Debido a la persistencia del EENC refractario a farmacos, se discute el caso en sesid
multidisciplinar y se decide continuar con el registro neurofisiolégico invasivo para determina \
la posibilidad de un tratamiento resectivo. Se colocé una manta subdural de 8 x 8 electrodos e
region fronto-parieto-temporal del hemisferio izquierdo (ilustracidn 2A) y se pasé a planta para
monitorizacién con VEEG. Se realizé mapeo funcional con potenciales evocados auditivos (PEA)
estimulacién cortical directa (ECD) para determinacion de area motora y potenciales evocados
cortico-corticales (PECC) para area del lenguaje. No fue posible el mapeo de drea sensitiva ya
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que la paciente presentaba disminucidn del nivel de conciencia y no era capaz de colaborar
(ilustracion 3A).

Se registraron dos crisis epilépticas durante el registro, a pesar de que la paciente permanecia
con un patréon de estatus epiléptico. Los eventos tuvieron las mismas caracteristicas clinicas y
electrogréficas, por lo que fue posible la localizacién de la zona de comienzo ictal y su relacidn
con las areas elocuentes identificadas con el mapeo funcional (ilustracién 3). Una region de la
ZCl se encontraba incluida en el drea primaria del lenguaje, por lo que se decidié hacer reseccidn
quirargica solo de los electrodos que se encontraban fuera del area del lenguaje y una
transeccién subpial, de la zona que estaba en el area elocuente (ilustracion 4).

En el postoperatorio la paciente presenta mejoria del nivel de conciencia y de la emisién del
lenguaje, un estudio EEG de control mostré una mejoria en la actividad cerebral de base con
presencia de persistente actividad irritativa, pero sin evidencia de estatus epiléptico (ilustracion
5). En un control posterior un mes después de la cirugia, la paciente habia recuperado su
situacion basal con disminucién de la frecuencia de crisis.

Discusion.
Presentamos el caso de una mujer con epilepsia focal refractaria con evolucién a EENC
refractario. El mapeo funcional Una vez identificado el foco y la localizacion de las areas
elocuentes mediante mapeo cerebral profundo con mantas subdurales, es llevada a cirugfa
resectiva mediante transeccidn supbial multiple en la zona de Wernicke y reseccion de la
de inicio ictal en los electrodos 7 y 15, guiada por electrocorticografia con lo cual se consi
resolucidn del estatus a nivel intraoperatorio.

EE activo. Una revisidn sistematica con busqueda sobre los resultados del manejo quiru
estatus epiléptico a partir de casos clinicos, realizada en 2023, documenté que el 81.5%

asociadas a la heterogeneidad de los casos y técnicas quirlrgicas, no se encontraron var
asociadas con la libertad de crisis, Unicamente el inicio de la crisis en el hemisferio izqui
como el caso en mencién. Adicionalmente, indican que, a la fecha, no existen est
prospectivos, aleatorios o ensayos clinicos que hayan evaluado el rol de la cirugia epilépti
EE (Jha et al., 2024).

Conclusion.
El caso demuestra que el uso de técnicas neurofisiolégicas, aparte de ser herramien
diagnésticas, pueden llegar a desempefiar un papel esencial en el tratamiento quirdrgicono s
de la epilepsia refractaria, sino del estatus epiléptico (EE). Hasta el momento, la literat
existente proviene de casos clinicos muy heterogéneos. Se necesitan estudios parametrizad
aleatorizados, con un seguimiento a largo plazo, para reducir los sesgos y evaluar la utilidad
indicaciones del uso de técnicas neurofisioldgicas en el manejo quirdrgico del EE.
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llustraciones.

B.

llustracion 1. RM, corte coronal (A), sagital (B) y transversal (C) que muestra la localizacion
probable displasia cortical temporal e insular izquierda con especial afectacion d
circunvolucion T1 temporal superior izquierda.
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llustracion 2. A. Registro EEG de scalp con patron de EENC centro-temporal izquierdo6./B
Espectros por canales con componentes andmalos en rango delta en hemisferio izquierdo (azul).
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llustracion 3. A. Resultado del mapeo funcional (rojo: drea motora; azul: drea sensitiva; verde:
drea lenguaje) y y con el patrén de estatus epiléptico (EENC, amarillo). B. Registro con electrodos
subdurales que muestra el inicio de una crisis epiléptica. C. Imagen tras la cirugia que muestra lq
zona ya resecada (rojo) y la region en donde se realizé una transeccion subpial multiple (TSM).
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llustracion 4. Localizacion de la lesion resecada. A. RM, corte sagital y axial que muestra la
localizacion de la probable displasia cortical. B. Imagen intraoperatoria que muestra la
localizacion dela probable displasia (azul), surco de Rolando (blanco) y las zonas de reseccion
cortical (amarillo) y de TSM (verde).
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llustracion 5. A. Registros en crudo durante el EENC (izquierda) y el control un mes después
cirugia (derecha). B. Comparacion del andlisis espectral de ambos registros, se muestra en
el patron de EENC con importante alteracion sobre todo del hemisferio izquierdo y en ros
andlisis control con tendencia a la normalizacion de los espectros.

67




Abordaje multidisciplinar en el tratamiento de la apnea
obstructiva del sueio en pacientes con Sindrome de Down: a

propodsito de un caso.
Autora: Blanca Torroja Soto.
Médico Residente del Servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa.

Resumen.
La apnea obstructiva del suefio (AOS) es una enfermedad multifactorial en la que el paciente
presenta episodios repetidos de obstruccidon completa o parcial de la via aérea superior (VAS)
durante el suefio. En algunas poblaciones, como los pacientes con Sindrome de Down, se
observa una incidencia particularmente alta de este trastorno debido a sus peculiaridades
anatdomicas vy fisioldgicas. Se presenta el caso de un varén de 39 afios, diagnosticado de AOS
moderado, que fue valorado de forma conjunta por los servicios de Medicina Interna,
Neumologia, Anestesia y Reanimacién, Cirugia Oral y Maxilofacial y Otorrinolaringologia.
Considerando sus comorbilidades y discapacidad intelectual y tras exploracion en vigilia y bajo
sueio inducido, en adelante somnoscopia, se desestimaron otras opciones terapéuticas y se
considerd candidato para tratamiento mediante amigdalectomia asociado a faringoplastia.

Introduccion.
La apnea obstructiva del suefio (AOS) es una enfermedad en la que el paciente pre

en los que recupera la permeabilidad de la VAS.

La AOS se trata de uno de los trastornos del suefio mas frecuentes, con prevalencias d
35% en estudios recientes. En algunas poblaciones, como los pacientes con sindrome de
este porcentaje puede ser incluso mayor debido a particularidades en las estructuras de

presion intratoracica y los microdespertares de la AOS facilitan el desarrollo de enferme
cardiovasculares, metabdlicas, neuropsiquicas e incluso propician un mayor riesg
neoplasias.

Dado el caracter multifactorial de esta enfermedad, el abordaje de esta patologia, tanto\e
diagndstico como en el tratamiento, debe ser multidisciplinar y coordinado.

Descripcion del caso.

Se expone el caso de un paciente vardén de 39 afios con sindrome de Down en seguimiento €
Unidad de Sindrome de Down de Medicina Interna del Hospital de La Princesa. Co
antecedentes de interés destacan una discapacidad intelectual grave y una miocardiopatia
hipertrdfica en clase funcional I.

En febrero de 2024 fue derivado a Neumologia desde esta unidad por clinica llamativa de
somnolencia para realizacion de una poligrafia respiratoria (PR) domiciliaria.
A partir de la PR se obtienen los siguientes parametros para el diagndstico y clasificacion de esta
enfermedad: el indice Apnea Hipopnea (IAH) y el CT90. En este paciente el IAH fue 16, quedando
diagnosticado de AOS moderado. El CT90 es el porcentaje de tiempo que la saturacidon de 02
esta por debajo de 90%. En este paciente el CT90 fue 60%, considerandose como alteracio
oximétrica grave y, por tanto, condicionando mayor morbilidad del trastorno. Ademas del IAH
el CT90, otros factores que sirven para valorar la gravedad del trastorno son la somnolencia
diurna medida mediante la escala de Epworth, el IMC y la enfermedad cardiovascular.
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Como primer paso se indica CPAP, que el paciente no tolerd por incomodidad y ahogo, por lo
que se sugiere valoracion por Cirugia Maxilofacial (CMF) y Otorrinolaringologia (ORL).

Tras estudio en consultas y dada la nula colaboracién del paciente, CMF considera que este
paciente no es candidato a cirugia esquelética ni a tratamiento con dispositivos de avance
mandibular (DAM), otro recurso frecuentemente empleado en pacientes que no toleran CPAP
para reducir el colapso de la VAS durante el suefio. Plantean que seria posible probar
tratamiento con una férula customizada con retencidn lingual y placas de anclaje, pero también
esta opcidn requeriria colaboracién. En la exploracidon se objetiva macroglosia e hipertrofia
amigdalar, rasgos tipicos de pacientes con sindrome de Down, por lo que se contacta con ORL
para valoracidn.

Se realiza una primera evaluacion en consultas de ORL, en la que se pide al tutor del paciente
gue proporcione una serie de datos para realizar la valoracién completa. Se calcula un IMC de
28,3 (sobrepeso), un Epworth de 21 (somnolencia patoldgica) y se recoge el antecedente de
miocardiopatia hipertrofica. En el examen fisico se objetiva macroglosia, hipertrofia amigdalar
grado I, Mallampati Il e hipertrofia de base de lengua grado 2. Al final de la consulta, se acuerda
con el tutor realizar una exploracién mediante somnoscopia o endoscopia inducida de suefio
por farmacos, DISE, por sus siglas en inglés, Drug induced sleep endoscopy.

La somnoscopia estd indicada en pacientes diagnosticados de AOS que no toleran la CPAP y son
susceptibles de cirugia. Esta prueba nos permite hacer una exploracidn funcional de la VAS bajo
sedacién que complementa la exploracién en vigilia y ayuda a establecer una mejor estratégi
terapéutica para cada paciente. Es fundamental contar con la colaboracién de un anestgsist
experimentado que consiga alcanzar y mantener la profundidad de sedacién adecuad
simular el estado de suefio. En esta exploraciéon se puede observar de forma det

la exploracién con maniobras posicionales durante el suefio y emplear dispositivos com
o el DAM, viendo cudl de estas opciones resulta eficaz.

colapso lateral completo de las paredes faringeas, responsable del ronquid
desaturaciones. La saturacidon minima bajo sedacién con propofol fue 74%.

Una semana después de la realizacién de la somnoscopia se cita al paciente acompafia
tutor de nuevo en consultas ORL para explicar los hallazgos de la prueba, comentar el
valorar las opciones terapéuticas.

QR de la somnoscopia del paciente

Discusion.
Dada la hipertrofia amigdalar grado Il y el colapso lateral de las paredes faringeas que presen
este paciente durante la somnoscopia, sumado a la falta de adherencia a tratamientos qu
requieren colaboracién (CPAP, DAM) se considerd candidato idéneo para indic
amigdalectomia y faringoplastia modificada con uso de suturas barbadas. La finalidad de est
ultima técnica es evitar el colapso de las paredes faringeas laterales, reforzando su rigidez
creando un cambio en los vectores de traccién para ampliar los diametros anteroposterior
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lateral del espacio retrofaringeo. Es una técnica indicada en este tipo de obstruccién de
pacientes con AOS moderado-severo con intolerancia a la CPAP con escasas complicaciones.
Se explicaron riesgos y beneficios de la cirugia al tutor, que accedié y firmé el consentimiento
informado. Actualmente el paciente estd incluido en lista de espera quirurgica.

Conclusion.

Debido a su alta prevalencia e importante morbimortalidad, la AOS es un problema de salud
publica que requiere un diagndstico y tratamiento multidisciplinar e individualizado. La acciéon
intrahospitalaria coordinada mediante Comités Multidisciplinares propicia un mejor abordaje
de este tipo de patologias, como se demostro en este caso.

En el dmbito de la Medicina del Suefio, cada vez mds relevante, se deben desarrollar protocolos
diagndsticos y terapéuticos especificos, asi como promover la investigacidon y la formacidn
interdisciplinaria para avanzar en la comprension fisiopatoldgica y en la personalizacion del
tratamiento de los trastornos del suefio.
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Correccion de pie zambo neuroldgico en paciente diabético

mediante fijacion externa de ultima generacion.

Autor: Pablo Fernandez Villacaias

Médico Residente del Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia del Hospital Universitario
de la Princesa.

Resumen.
Las deformidades complejas del pie y tobillo contindian siendo uno de los mayores retos en
cirugia ortopédica, no solo por su complejidad anatdémica, sino por su funcionamiento
secuencial, siendo vitales en los 3 rockers del ciclo de la marcha. La cirugia abierta convencional
presenta importantes limitaciones, especialmente en pacientes con comorbilidades como
diabetes mellitus, neuroartropatia de Charcot o enfermedades neuroldgicas que generan
alteraciones tridimensionales, resultando en deformidad y rigidez.

La fijacidn externa hexapoda asistida por software ha re-volucionado el abordaje de estos casos,
al permitir correc—~ciones multiplanares precisas, progresivas y respetuosas con la biologia local.
El andlisis radiografico en carga, la tomografia computarizada y la generacién de biomodelos 3D
han mejorado la comprensién de estas deformidades y optimizado la planificacidon quirurgica.
Las técnicas de osteotomia minimamente invasiva, junto con la capacidad de correccién gradya
gue aportan los sistemas hexapo-dos, permiten alcanzar resultados predecibles incluso ery/los
casos mas complejos.

Introduccion.

Las deformidades graves del pie y tobillo suponen un problema clinico y funcional de/gra
relevancia. Estas alteraciones no solo limitan la capacidad de la marcha, sino que incregmentan
el riesgo de ulceraciones, infecciones y pérdida de la extremidad. El diagndstico y el tratamiento
de estas deformidades son a menudo complejos, al involucrar distintas articulaciones |con
deformidades en varios planos del espacio.

Debemos tener en cuenta que el objetivo de cualquier intervencidén quirurgica es conseguir L
pie indoloro, plantigrado y que permita calzarse de manera corriente, siendo objetiv
secundarios un pie con movilidad completa, flexibilidad y perfeccién anatédmica.

El tratamiento quirlrgico de estos pacientes es complejo y con frecuencia insatisfactorio qua
se emplean técnicas tradicionales. Dichas técnicas se basaban en la realizacidon de osteotomias
abiertas y correcciones agudas de las deformidades mediante el uso de osteosintesis; s
embargo, presentan multiples inconvenientes, como la necesidad de resecar grandes cantidao
de hueso que puede alterar la biomecdnica de la marcha, complicaciones derivadas del ma e{r
de osteosintesis en pacientes complejos, como diabéticos con ulceras, etc.

La fijacion externa circular tiene sus origenes en los trabajos de Gavriil llizarov en la décadalo
1950. Su método, basado en la distraccién osteogénica, permitid realizar correccio
pro-gresivas de deformidades éseas preservando la biologia y las partes blandas. Décadas

tar-de, con la mejora de la tecnologia que ha permitido la evolucién en el material disponible
podemos aplicar estos principios de un hexdapodo mecdnico posibilitando la correcci¢
multiplanar controlada por software, generando un sistema con 6 grados de libertad q
permite corregir cualquier deformidad con exactitud de 1 grado o 1 mm en cualquier plano.

El pie y el tobillo representan un reto especial para la fijacién externa debido a la pequefa
dimensién de los segmentos dseos, la complejidad articular del retropié, el mediopié y e
antepié, y la vulnerabilidad de las partes blandas. Estas dificultades se suman a la frecuente
presencia de comorbilidades como la diabetes y las neuropatias periféricas, que limitan las
opciones de cirugia abierta convencional. En este escenario, los fijadores hexdpodos asistidos
por software se presentan como una alternativa moderna, segura y versatil, ofreciendo una
opcidon minimamente invasiva, dindmica, versatil, fisioldgica y exacta. Sin embargo, no hay que
ignorar algunos inconvenientes, como la curva de aprendizaje, el coste del sistema, la necesidad
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de la colaboracidn del paciente y la familia, el aumento de tiempo en consulta y, en algunos
casos, la necesidad de mantener el miembro en descarga hasta 12 semanas.

Descripcion del caso.
Paciente varén de 57 afios derivado desde consultas de Cirugia vascular por artropatia de
Charcot en pie y tobillo derechos, con antecedentes de recanalizacién mediante bypass fémoro
-popliteo ipsilateral y amputacion metatarso faldngica de tercer, cuarto y quinto dedos.

Como antecedentes personales asociados, una DM tipo Il y tabaquismo prolongado, ambas con
buen control actual.

A la exploracion fisica el paciente presenta un pie equino-varo rigido con gran deformidad que
imposibilita la deambulacién activa desde hace meses, con erosiones en maléolo externo, borde
lateral de 52 radio y 22 dedo por roce con calzado ortopédico.

Tras realizacidon de TAC, Rx en carga, arteriografia y controles seriados de hemoglobina glicada,
se decide proponer tratamiento invasivo al paciente, explicando complejidad del proceso,
tiempos de recuperacién y riesgo real de amputacion. El paciente entiende y acepta la propuesta
quirurgica.

Se realiza bajo anestesia general y bloqueo popliteo con manguito de isquemia en raiz del
miembro, alargamiento percutaneo de tenddn de Aquiles tipo Hoke, fasciotomia plantar medial,
astragalectomiay reseccidn de peroné distal para posterior uso como autoinjerto, acetabulacig
de calcaneo con fresas de cadera y curetaje de extremo distal de tibia. Correccion/ de
deformidades y fijacion externa mediante sistema hexapodo Truelock (MBA) con 2 arco
proximales y uno en mediopié.

El paciente permanece ingresado durante tres dias con cobertura antibidtica intravenosa
amplio espectro, analiticas seriadas, estudio mediante radiografia de rutina, con buen/contral
de dolor y buena evolucién de las heridas.
Posteriormente es valorado en consultas externas de forma regular para modificacion de fijador
segln indicaciones del programa de software pertinente, control evolutivo de estado de pine
presencia de signos de artrodesis.
Se autoriza carga con muletas y adicién de “patines” al fijador externo en la sexta semanalc
buena tolerancia de dolor y correcta evolucién clinica y radiografica.

Tras constatacion radiografica de artrodesis tibiocalcdnea se realiza retirada de fijador ext
a los 6 meses de la intervencion.

Al afio tras la intervencion el paciente consigue deambulacién activa sin uso de muletas, con
de plantillas adaptativas. Resolucién de heridas por friccion y sin complicaciones resefiables.

Discusion.
En comparacién con la cirugia abierta, la fijacion externa hexdpoda asistida por software ofre
ventajas claras. Permite realizar correcciones progresivas y ajustables, con menor agres
quirdrgica y preservacion bioldgica. Posibilita la carga precoz, aspecto fundamental en pacient
con baja tolerancia a la descarga. Sus limitaciones incluyen la incomodidad relativa del fijada
el tiempo prolongado de tratamiento y la necesidad de un equipo quirurgico experimentado.
obstante, sus resultados son reproducibles y se ha consolidado en la literatura como una técnid
de referencia en los escenarios mas complejos, sobre todo para el tratamiento del pie diabétido,
neuroartropatia de Charcot o enfermedades neuroldgicas que generan alteraciones
tridimensionales, resultando en deformidad y rigidez.

Conclusion.

El manejo del pie diabético/artropatia de Charcot contintia constituyendo un reto quirudrgicao,
con un necesario enfoque multidisciplinar y una cuidadosa planificacion preoperatoriz
contemplando la adecuada concienciacién del paciente, adherencia al control clinico de s
enfermedad de base y abandono de posibles factores de riesgo asociados. El uso de la fijacion
externa hexdpoda constituye una herramienta fundamental en el tratamiento, ya que permite
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minimizar las posibilidades de infecciéon, una correccion multiplanar precisa gradual de las
deformidades severas, preservando la biologia y facilitando la carga precoz, lo que la convierte
en una opcidn fundamental en el arsenal terapéutico actual.
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llustracion 1. Imdgenes preoperatorias. / /

llustracion 2. Imdgenes radioldgicas perioperatorias.

74




llustracion 4. Imdgenes posoperatorias.
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llustracion 5. Imdgenes posoperatorias sequimiento y finales.
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Resumen.
Las hemorragias intraparenquimatosas del tronco del encéfalo representan una entidad de
elevada morbimortalidad y complejos desafios diagndsticos, frecuentemente asociados a
hipertension arterial no controlada. Se presenta el caso de un vardn de 49 afios con hipertension
arterial no tratada, encontrado con bajo nivel de consciencia en su lugar de trabajo. A la llegada
de los servicios de emergencia presentaba Glasgow 3, pupilas midticas arreactivas e
hipertension arterial severa, requiriendo intubacion orotraqueal y control intensivo de la
presidn arterial. Los estudios de neuroimagen revelaron un voluminoso hematoma pontino de
probable origen hipertensivo con extension mesencefdlica y hemorragia subaracnoida asociada.
Durante su evolucién en UCI, los EEG iniciales mostraron un patrén alfa difuso no reactivo
compatible con coma alfa, lo que planted un prondstico inicialmente ominoso. Sin embargo/e
EEG continuo posterior demostrd reactividad cortical y preservacion del ciclo vigilia-suéfjo,
permitiendo establecer el diagndstico de sindrome de enclaustramiento. El paciente evolycign
a un sindrome de cautiverio incompleto, con conservacién de movimientos oculares verticalgs
y respuesta minima a o6rdenes simples. A pesar de un manejo intensivo, desarrqlld
complicaciones sistémicas graves y shock séptico, acordandose la adecuacién del esfi
terapéutico, con fallecimiento posterior. El caso ilustra el valor critico del EEG conti

derivados de la correcta interpretacion de la neurofisiologia clinica en lesiones del tron
encefdlico.

Introduccion.

El sindrome de enclaustramiento (locked-in syndrome, LIS), también llamado sindrom
cautiverio o sindrome protuberancial central, es una condicidon rara y frecuenteme
infradiagnosticada, descrita por primera vez en 1966 por Plum y Posner como una pato
infrecuente, caracterizada por la interrupcion de las vias corticoespinales y corticobulbar
nivel pontino, tetraplejia con preservacion de la consciencia y de los movimientos ocul
verticales (Schnetzer et al., 2023). Dentro de esta enfermedad, se distinguen el LIS clasico; &
completo, similar al clasico, pero con pérdida de los movimientos oculares; el LIS incomplet
con las mismas caracteristicas del clasico, pero en el que se pueden mantener algunas funcic
de sensacidon y movimientos en ciertas areas del cuerpo; y el LIS plus, en el que se present
alteraciones adicionales de la conciencia (Laureys et al., 2005), lo que dificulta su distincién
otros trastornos similares, por lo que el diagnéstico diferencial (tabla 1), plantea importan
retos diagndsticos. Estudios han demostrado que el 58% sobreviven mas de tres afios, 34%
de seis afios y 22% mas de ocho afos. Las principales causas de mortalidad son las respiratoria
(infecciones, insuficiencia y embolia) con 50%; complicaciones cardiacas 30%; y extension de
lesion de tronco, sepsis, hemorragia digestiva, en el 20% restante (Ramos et al.,2011).

Debido a su rareza, la literatura sobre LIS se basa en series de casos, revisiones y registro
clinicos. Organizaciones como la ILAE y la SEN enfatizan la valoracion cuidadosa de signos de
conciencia preservada, el diagndstico diferencial con otros sindromes de alteraciéon de
conciencia y la integracién de técnicas neurofisiolégicas avanzadas para orientar el manejo
clinico (Trillo et al., 2023).
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El Hospital Universitario de La Princesa, referente nacional en monitorizacién EEG, EEG
cuantificado y neurodiagnéstico funcional, realiza estudios de EEG convencional y cuantificado,
video-EEG, potenciales evocados y monitorizacion EEG de larga duracién en pacientes criticos y
neurolégicos, incluyendo unidades de UCI y vigilancia de ictus.

Se presenta el caso clinico de un paciente al que gracias a estudios continuos se confirma
sindrome de enclaustramiento, con preservacion de ciclos vigilia-suefio y comunicacién ocular
vertical, destacando la importancia del registro EEG especializado para un diagndstico preciso.

Descripcion del caso.
Varéon de 49 afios, hipertenso no tratado, fumador y consumidor habitual de alcohol, sin
diabetes ni dislipemia conocidas. Fue hallado con bajo nivel de conciencia en su lugar de trabajo,
sin traumatismo craneoencefalico ni caida.

A la llegada del SUMMA presentaba Glasgow 3, pupilas midticas arreactivas y tensiéon arterial
sistélica > 220 mmHg. Se realizé intubacion orotraqueal bajo secuencia rapida con etomidato,
fentanilo y rocuronio, logrando el primer intento sin incidencias. Se administré urapidilo I.V. y
midazolam como rescate, con control parcial de la hipertensién. Al ingreso hospitalario persistia
GCS 4/15, hipertension severa y frecuencia cardiaca 125 lpm.

TC craneal urgente y angio-TC del poligono de Willis evidenciaron hematoma
intraparenquimatoso voluminoso en protuberancia, extensién al mesencéfalo, apertura Al
cuarto ventriculo y hemorragia subaracnoidea asociada. No se identificaron malformaciohes
vasculares ni aneurismas, considerdndose origen hipertensivo (llustracion 1A). Se instaufaro
medidas de neuroproteccidn, se intensifico la terapia antihipertensiva y el paciente ingrésg
UCL.

Controles seriados de TC mostraron evolucién favorable del hematoma, con estabilizagio
presencia de isquemia subaguda en el tectum mesencefdlico izquierdo (llustracit
Permanecié sedoanalgesiado con propofol 8 ml/h y remifentanilo 8 ml/h.

El EEG inicial, solicitado para descartar estatus epiléptico, mostré patron bioeléctrico

aumento de theta temporal izquierda. Con estimulo doloroso, se observé sincronizacio

sin cambios en potencia de bandas llustraciones 2 A D). Se interpretd como posible coma
recomenddndose seguimiento.

EEG de control, solicitado por sospecha de estado vegetativo, evidencié patrén moderadamle
organizado, persistiendo ausencia de reactividad, con aumento de potencia alfa generalizad
alteraciones asimétricas temporales (llustraciones 3 A D). Ante sospecha de LIS, se realizd
continuo, mostrando actividad cerebral fisioldgica, reactividad cortical al dolor, suefio NRE
husos y complejos K, preservacion del ritmo circadiano, compatible con LIS, descartando est3
vegetativo (llustraciones 4 A C).

Neurolégicamente, desarrolld LIS incompleto: movimientos verticales oculares bilatera
permitian comunicacién rudimentaria; ausencia de reflejo corneal y de amenaza, reflegjo
Oculocefalicos negativos; tos, respiracion espontdnea y reflejo fotomotor conservadps.
Movimientos motores limitados: apretaba manos a la orden (mayor fuerza en izquierd
movilizacién espontanea del miembro superior izquierdo sin finalidad, retirada de miembrp
inferiores al dolor, hiperextension al estimulo doloroso, paresia grave de hemicuerpo izquierdo
y plejia de extremidades derechas.

Durante 21 dias en UCI presentd complicaciones sistémicas: hipertension refractaria
insuficiencia renal aguda, traqueobronquitis asociada a ventilacién mecanica y Ulcera cornea
izquierda, bajo seguimiento oftalmoldgico.

Tras estabilizacidn inicial, fue trasladado a planta de Neurologia, manteniendo estabilidad
hemodindmica con triple terapia antihipertensiva y persistencia del LIS con ciclos de vigilia
conservados y seguimiento ocular vertical. Durante la estancia desarrollé traqueobronquitis po
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Klebsiella pneumoniae y Burkholderia cenocepacia, tratadas inicialmente con piperacilina-
tazobactam y escaladas a meropenem IV.

En el sexto dia, presenté empeoramiento con inestabilidad hemodindmica sugestiva de shock
séptico. Se discutid con la familia la adecuacién del esfuerzo terapéutico debido a escasa
probabilidad de mejoria clinica y sufrimiento del paciente, por lo que se propone adecuacién del
esfuerzo terapéutico, con lo que la familia eventualmente estaria de acuerdo. El paciente fallecio
posteriormente.

Discusion.
El sindrome de enclaustramiento (LIS), también denominado sindrome de locked-in, desafe-
rentizacidén o sindrome pontino ventral, fue descrito inicialmente por Plum y Posner como un
cuadro clinico derivado de lesién pontina ventral, que provoca tetraplejia y pardlisis de nervios
craneales, preservando la conciencia (Plum & Posner, 1966). Esta condicidon puede simular un
coma, dificultando la evaluaciéon clinica y retrasando el diagndstico correcto, lo que tiene
implicaciones prondsticas y éticas significativas.

Epidemiolégicamente, el SLI es raro. (Ledn-Carridn et al., 2002) reportaron una serie de 44
pacientes en Francia, con edades entre 22 y 77 afos, con una distribucién de género equilibrada
y supervivencia media de seis afios. La mortalidad es elevada, especialmente en pacientes con
dafio vascular, alcanzando hasta un 87% a los cuatro meses, con complicaciones respiratori

Schnetzer et al., 2023).
Las etiologias del SLI se clasifican en vasculares y no vasculares. Los acci
cerebrovasculares representan la causa principal (52%), afectando principalmente

de movimientos verticales oculares y parpadeo voluntario, signos caracteristicos que p
diferenciar conciencia preservada de estados de conciencia alterada (Plum & Posne
Casanova et al., 2009). En los pacientes en coma verdadero, los ojos permanecen cerrad
hay respuesta voluntaria, mientras que los mutismos acinéticos no presentan tetrapl
alteraciones de conciencia.

El EEG desempefia un papel central en la identificacion del SLI y en la diferenciacidn fre
comas profundos o coma alfa, patrén caracterizado por actividad alfa difusa no rea
asociado a lesiones del tronco encefalico. La monitorizacion EEG seriada y continua, junto
el EEG cuantificado, permite identificar ciclos vigilia-suefio organizados, demostra
consciencia preservada incluso en pacientes no comunicativos, lo que mejora significativam
la deteccién de SLI frente a la exploracidn clinica aislada (Barriga et al., 2004; Laureys et
2005).

El diagndstico correcto tiene implicaciones éticas criticas. Clasificar erréneamente a un pacie
consciente como comatoso puede conducir a limitacidn inapropiada de esfuerzos terapéutic
En el caso presentado, el EEG permitid diferenciar coma alfa de SLI, identificando ciclos vigilia-
suefio conservados y preservacion de reactividad cortical, guiando decisiones terapéuticas
familiares de forma informada y ética.

Aunque la recuperacidn motora completa es rara, mejoras parciales pueden impact
significativamente la calidad de vida y el estado emocional del paciente, subrayando |
importancia del diagndstico temprano y del soporte multidisciplinario en la atencién de esto
pacientes (Ledn-Carrion et al.,, 2002; Schnetzer et al., 2009). La neurofisiologia clinica
combinada con técnicas avanzadas de monitorizacion EEG, constituye actualmente la
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herramienta mas fiable para la evaluacion de la conciencia preservada en pacientes con lesiones
graves del tronco encefilico.

Conclusion.

Este caso destaca la importancia de la neurofisiologia clinica en la evaluacién de pacientes con
lesiones del tronco encefdlico. La utilizacién de EEG seriado permitié diferenciar un coma
aparente de un LIS incompleto, subrayando la necesidad de integrar datos clinicos, radiolégicos
y neurofisiolégicos para valorar correctamente el nivel de consciencia y tomar decisiones clinicas
y éticas. La neurofisiologia clinica debe considerarse una herramienta esencial y no
complementaria en la practica real de las unidades de cuidados intensivos.

Bibliografia.
1. Ledn-Carrién, J., van Eeckhout, P., Dominguez-Morales, M. del R., & Pérez-Santamaria,
2. F.J. (2002). The locked-in syndrome: A syndrome looking for a therapy. Brain Injury,

16(7), 571-582. https://doi.org/10.1080/02699050110119781

3. Barriga, J. D., & Charris, L. (2004). Isquemia vertebrobasilar y sindrome de Locked-In (pp.
41-50).

4. Laureys, S., Pellas, F., Van Eeckhout, P., Ghorbel, S., Schnakers, C., Perrin, F., ... Goldman,
S. (2005). The locked-in syndrome: What is it like to be conscious but paralyzed and
voiceless? https://doi.org/10.1016/50079-6123(05)50034-7

5. Smith, E., & Delargy, M. (2005). Locked-in syndrome. BMJ, 330(7488),
https://doi.org/10.1136/bmj.330.7488.406

6. Schnetzer, L., Steinbacher, J., Bauer, G., Kunz, A. B., Bergmann, J., Kronbichler,
Trinka, E., & McCoy, M. (2023). The vascular locked-in and locked-in-plus syndfo
retrospective case series. https://doi.org/10.1177/17562864231207272

7. Plum, F., & Posner, J. B. (1972). The diagnosis of stupor and coma. Conte
Neurology Series, 10, 1-286.

8. Trillo,S., & Llull, L. (Eds.). (2023). Manual de neurologia critica para neurdlogos. Socied

Espafola de Neurologia.
https://www.sen.es/pdf/2023/MANUAL_NEUROLOGIA_CRITICA.pdf

9. Lujan Ramos, V. P., Monterrosa Salazar, E., & Polo Verbel, L. (2011). Sindr
enclaustramiento: A propdsito de un caso [Locked-in syndrome: A case report].
Ciencias Biomédicas, 2(1), 116-120

llustraciones.
R . Funcion Actividad Electroence
Conciencia Vigilia respiratoria sl falograma Comentario
Legalmente
Muerte Silencio electro| muerto en la
cerebral Ausente Ausente Ausente Ausente cerebral mayoria de las|
jurisdicciones
Coma Alisante AliSente Deprimida Reflejos Ondas_ deita Pronéstico
variable polimoérficas variable
Presente Ondas delta,
Estado cidosde Reflejos teta o silencio Pronéstico
vegetativo Ausente \S/ﬁ:: Intacta | ivoluntarios electro variable
9 cerebral
intactos
Estado de Intacta Variable con 2 Pronéstico
minima Pobre Intacta Intacta movimientos Ngnzzzegggaa:‘ variable
conciencia respuesta voluntarios transitorio
Ausencia de Lentitud Prondstico
Mutismo actividad difuso con variable.
akinético Intacta Intacta Inticts motora ausencia de Actividad
espontanea ondas alfa mental
Intacta la
Sindrome de "g;glla respiracion | Cuadriplejia, Usualmente No hay
enclaustra- coninia: Intacta y otros paralisis :ormal desorden de
miento b0 signos del | pseudobulbar conciencia
tallo
Tabla 1. Diagndstico diferencial del sindrome de enclaustramiento.
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ST:450.7273 mm SP: 10 mm F

llustracion 1. A. TAC cerebral donde se observa voluminoso hematoma intraparenqui
localizado en la protuberancia. B. TAC cerebral de control, con evolucion favorable, ad
isquemia subaguda en tectum mesencefdlico izquierdo
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llustracion 2. A. Registro basal con ojos cerrados. B. Reactividad al dolor. C Periodograma de lo.
canales occipitales. Comparacion de los espectros por canales. D. Dindmica de las bandas y de |
correlacion con el dolor.
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llustracion 3. A. Registro basal con ojos cerrados. B. Ausencia de reactividad cortical a estim
C. Dindmica de la sincronizacion y de las potencias con el estimulo doloroso. D. Superposicié
los espectros por canales (05/11/2025).
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llustracion 4. Registro al inicio de la monitorizacion. B. Grafoelementos de suefio NREM fisiolégico. C. Registro
al final de la monitorizacion.




Perfil de evaluacidon neuropsicolégica en un paciente con dafio
cerebral adquirido secundario a accidente cerebrovascular

hemorragico.
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Resumen.
Los accidentes cerebrovasculares (ACV) constituyen una de las principales causas de dafo
cerebral adquirido (DCA), generando diversas secuelas que afectan a la funcionalidad y calidad
de vida de las personas. Se presenta el caso de un hombre de 59 afos con DCA secundario a un
ACV hemorragico temporo-occipital izquierdo, derivado para evaluacion neuropsicoldgica siete
anos después del evento. La valoracién incluyd pruebas de inteligencia, memoria y atencién. Los
resultados mostraron un perfil cognitivo heterogéneo, con rendimiento intelectual global
dentro o por encima de la media, sefal de una elevada reserva cognitiva, junto con déficit
especificos en memoria de trabajo, velocidad de procesamiento y memoria verbal. En el ambi
atencional se observé impulsividad cognitiva sin alteraciones relevantes en la atencién sost

intervencidn rehabilitadora y el seguimiento clinico.

Introduccion.

define como una lesién permanente en el cerebro que se produce de forma repentina.
los datos proporcionados por la Federacion Espafiola de Dafo Cerebral (FEDACE), los acci
cerebrovasculares —tanto hemorragicos como isquémicos— constituyen la principal ca
dafio cerebral adquirido, representando el 78 % de los casos. El DCA puede afe
componentes sensoriomotores, cognitivos, emocionales o conductuales.

Si bien el DCA no es completamente reversible, los programas de neurorrehabilitacion
demostrado eficacia para mejorar las funciones cognitivas que han sido dafadas y potenciar||l
que se encuentran preservadas. Dado que el DCA no afecta porigual a todas las personas, a
de plantear cualquier programa de rehabilitacién, es imprescindible trazar el perfil cognitiv
cada paciente. Para ello, la evaluacién neuropsicoldgica individualizada se presenta como
pilar fundamental antes, durante y después del proceso, sirviendo como herramienta p
seguir la evolucion en cada momento de los procesos cognitivos.

Descripcion del caso.
Se trata de un hombre de 59 afos, natural de Madrid, con estudios universitarios en Economi
que ha ejercido como director de una compafiia de inversiones. Tiene concedida un
incapacidad laboral absoluta desde el 2019 debido a un ACV hemorragico.

No presenta alergias medicamentosas conocidas, y como factor de riesgo cardiovascular sol
tiene dislipemia. En 2018 sufrid una hemorragia cerebral intraparenquimatosa en la regid
temporo-occipital izquierda de etologia desconocida. A raiz de esto, en ese afio comienza
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realizar seguimiento por parte de Psicologia y Psiquiatria en las Consultas Externas del hospital
por clinica adaptativa.

Su tratamiento habitual consiste en: ezetimiba 10mg, quetazolam 15mg, lacosamida 600mg,
vortioxetina 15mg, quetiapina 50mg y lorazepam si precisa por ansiedad.

Es derivado a la consulta de evaluacién neuropsicolégica por su psicologa de referencia para
valoracion del rendimiento cognitivo. Se realiza la primera entrevista con el paciente en abril del
2025. Relata que en el afio 2018 notd de forma subita que no era capaz de leer ni comprender
el lenguaje, acompafnado de un intenso dolor de cabeza, por lo que decidié acudir a urgencias.
Se evidencié la hemorragia descrita anteriormente y estuvo ingresado durante tres dias. Al alta,
refiere irritabilidad, dificultades en la planificacidn de la accidn y en la comprensién del lenguaje.
Realizd rehabilitacién con logopeda en el circuito privado, mejorando significativamente en la
lectura.

En la actualidad, sefiala sentir una elevada facilidad para fatigarse tras realizar un esfuerzo
mental. Ademads, persisten las dificultades en la lectura, en el acceso al |éxico y la construccién
gramatical de las oraciones. Refiere tener alteraciones en el recuerdo de informacién biografica
reciente y en la memoria prospectiva. Por esta razén, utiliza estrategias como calendarios y
agendas para no olvidar citas importantes. La memoria biografica lejana se encuentra
conservada.

En el mes de junio, en dos sesiones de una hora cada una, se aplican las siguientes pruebas
neuropsicolégicas:

- Escala de Inteligencia Wechsler para Adultos (WAIS-1V): permite una valoracion global del/ni
de inteligencia, asi como la distribucion del rendimiento en los distintos dominios cognitiyos.
- Seleccidn de pruebas de la Escala de Memoria Wechsler (WMS- Ill): solo las pruebas de/Texto
y Caras, disefiadas para la evaluacién del rendimiento mnésico verbal y visual en maodalida
inmediata y demorada.

- Test de Colores y Palabras (STROOP): valoracidon de la atencidn selectiva y contrpl|d
interferencia, parte de las funciones ejecutivas.

- Test de los Senderos (Trail Making Test, TMT): valoracion de la velocidad de procesamie
atencion alternante.

- Test de Atencidn d2: valoracidn de la atencidn selectiva y el rendimiento atencional, tant
velocidad como en precision.

Tras la evaluacién, se obtiene un perfil cognitivo que se caracteriza por la heterogeneidad.To
los indices intelectuales se encuentran dentro o por encima de la media poblacional, lo
indica una reserva cognitiva elevada, pero la diferencia entre ellos es significativa en el |p
estadistico. La puntuacidon mas baja se obtiene en los indices de memoria de trabajo y velocid
de procesamiento.

En el plano atencional el paciente presenta impulsividad cognitiva, ya que se co ntabilizan vari
errores de comision. Sin embargo, no aparecen déficits en la atencidn sostenida, alternante
en procesos de control de la interferencia. Ademas, es capaz de supervisar su rendimie
cometiendo pocos errores de omision.

Por ultimo, el recuerdo de informacion visual se encuentra preservado, tanto inmediato co
demorado. No obstante, cuando la informacidn a codificar y memorizar es de cardcter verbal, s
se aprecia un déficit en el recuerdo inmediato y demorado.

Discusion.
El caso clinico expone el perfil neuropsicoldgico de un paciente con dafo cerebral adquirido
secundario a un ACV hemorragico en regién temporo-occipital izquierda. Los resultado
muestran un perfil cognitivo heterogéneo, en el que coexisten funciones preservadas co
déficits especificos. A pesar de un rendimiento intelectual global dentro o por encima de |3
media, se observan puntuaciones inferiores en la memoria de trabajo y velocidad de
procesamiento, hallazgo compatible con la localizacidn de la lesién.
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En el area atencional, destaca la presencia de impulsividad cognitiva, reflejada en una elevada
cantidad de errores de comision, sin dificultades significativas en la atencién sostenida,
alternante ni en el control de la interferencia. Este patrdn sugiere una alteracién en los
mecanismos de autorregulacion mas que un déficit atencional primario.

En cuanto a la memoria, se aprecia un déficit en memoria verbal inmediata y demorada,
coherente con la afectacidon del |6bulo temporal izquierdo y las alteraciones linguisticas
residuales. La queja de fatiga cognitiva y problemas en memoria prospectiva se relaciona con las
alteraciones en la memoria de trabajo y velocidad de procesamiento.

Si bien los resultados pueden estar influenciados por la medicacién, son globalmente
compatibles con un dafio cerebral adquirido de origen vascular. La evaluacidon neuropsicolégica
permite orientar la intervencidn rehabilitadora hacia la estimulacidn de la memoria verbal y el
uso de estrategias compensatorias.

Conclusion.
El perfil neuropsicoldgico del paciente refleja déficits especificos en memoria verbal, memoria
de trabajo y velocidad de procesamiento, compatibles con el dafio cerebral adquirido tras un
ACV hemorrdgico en regién temporo-occipital. A pesar de una reserva cognitiva elevada,
presenta alteraciones en la regulacidén atencional y signos de fatiga cognitiva. Estos resultados
subrayan la importancia de una intervencién rehabilitadora personalizada, enfocada
estimular las dreas afectadas y utilizar estrategias compensatorias, con el objetivo de mejorar
funcionalidad y calidad de vida a largo plazo.
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Vasculitis leucocitoclastica asociada a infeccion sistémica
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Resumen.
Paciente de 56 afios con agammaglobulinemia ligada al cromosoma X (ALX), bronquiectasias
bilaterales e infeccién bronquial crénica por Pseudomonas aeruginosa ingresado por
sobreinfeccion de bronquiectasias, artralgias y edema en miembro inferior izquierdo (MIl) que
inicia a las 48h de ingreso con cuadro de exantema purpurico en extremidades y tronco, con
biopsias de las lesiones compatibles con vasculitis leucocitoclastica, y una infeccién persistente
(dada su inmunodeficiencia de base) por enterovirus como Unico posible mecanismo etioldgico
detectado, por lo que se decide tratamiento con gammaglobulinas y anti-IL6 en sesion
multidisciplinar, con buena evolucién respiratoria y cutdnea que permite el alta a domicilio.
Posteriormente al alta sufre trombosis venosa profunda (TVP) en miembro superior derecho
(MSD), donde se habia colocado catéter central de insercidon periférica (PICC), complicada
ulteriormente con cuadro de fascitis necrotizante por lo que requiere de ingreso prolongado£
Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), complicado con insuficiencia respiratoria aguda con pnhala
evolucidn clinica y fallecimiento del paciente.

Introduccion.
La agammaglobulinemia ligada al cromosoma X (ALX) o sindrome de Bruton [e
inmunodeficiencia primaria debida a mutaciones en el gen que codifica la tirosin quinas

especialmente de las vias aéreas, por la falta de produccién de anticuerpos funcionales.
tratamiento consiste en terapia de reemplazo con inmunoglobulinas de por vida, para pre
las infecciones. Se recomienda, ademas, acudir a consulta de consejo genético para las familias
afectadas, debido a la herencia ligada a X [1, 5].

Por su parte, la vasculitis leucocitoclastica es una patologia inflamatoria de pequefio \Xa
mediada principalmente por depdsito de inmunocomplejos, con distintos desencadenAt
(bacterias, virus, farmacos, enfermedades autoinmunes...). Se presenta como una purp

palpable, localizada con mayor frecuencia en miembros inferiores y que a menudo asocia do
abdominal, artralgias y dafio renal [6-9].

Finalmente, el sindrome dermatositis-like asociado a la infeccién por enterovirus o “ecze
coxsackium” se caracteriza por un exantema vesiculobulloso y erosivo en zonas con dermatiti
eczematosa preexistentes, con mas frecuencia durante infecciones por virus coxsackie At
asociado a la enfermedad mano-pie-boca. El exantema puede extenderse desde la zona periora
a extremidades y regiones en el tronco, ademas de los sitios cldsicos como palmas, plantas
nalgas. Puede tener distintas morfologias e incluso imitar otras dermatosis (impétigo bulloso
eczema herpeticum, vasculitis, enfermedades inmunobullosas...) [10] La patogenia subyacen
a este sindrome esta relacionada con la afectacion directa del virus a la epidermis, como se ha
demostrado al localizar antigenos y ARN del enterovirus en células escamosas de la piel y la
mucosa oral [11]. El manejo es de soporte, ya que esta patologia es autolimitada y no suele tene
complicaciones sistémicas graves [10].
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Descripcion del caso.

Paciente de 56 afios, con diagndstico de ALX a los 4 afios de edad en H. U. La Paz, en seguimiento
por Inmunologia en ese centro y en tratamiento sustitutivo por su parte con gammaglobulinas
cada 21 dias.

Realiza seguimiento por Neumologia en H.U. La Princesa por bronquiectasias cilindricas
bilaterales (llustraciones 1-4) e infeccién bronquial crénica por Pseudomonas aeruginosa. En
tratamiento con tobramicina 100mg cada 12 horas y colistina inhaladas 2 millones Ul a meses
alternos, B2 adrenérgico de accidn larga asociado corticoesteroides inhalado y anticolinérgico
de larga duracién, como inhaladores habituales y oxigeno crénicos domiciliario a flujo de 2| por
minuto durantel6 horas diarias. Antecedentes, también, de neumonia bacteriana en 2002 y
sinusitis de repeticion.

Como otros antecedentes médicos relevantes, hipertensién arterial, hipertrigliceridemia,
hiperuricemia, eczema cutaneo frecuente y enfermedad renal crénica (ERC) G3a probablemente
secundaria a nefritis tubulointersticial crénica por procesos infecciosos de repeticién, en
seguimiento por Nefrologia.

Acude a Urgencias de nuestro centro por exacerbacién respiratoria, artralgias y edema en
miembro inferior izquierdo (MIl) de 1 semana de evolucién, con cuadro autolimitado de diarrea
en las 48-72 horas previas a consultar en Urgencias. Valorado en dias previos en otro centrg,
con aislamiento en esputo de Elizabethkingia miricola (primer aislamiento) sensiblé /4
ciprofloxacino; iniciando pauta con ciclo antibiético con leve mejoria respiratoria inicial,/pér
asociando posteriormente nuevo empeoramiento. Llega a Urgencias afebri
hemodindmicamente estable, con saturacién de oxigeno basal del 84%, destacando crepitante
bibasales a la auscultaciéon, edema en MIl y tumefaccién caliente y dolorosa en/ ro
contralateral. Analiticamente leucocitosis, neutrofilia y elevacién de reactantes de fase ag
(RFA). En radiografia aumento de densidad bibasal, compatible con bronquiectasias
sobreinfectadas. Se realiza también eco-doppler urgente de miembros inferiores (MMIl), |q
descarta la existencia de trombosis venosa profunda, y se inicia tratamiento con amikacina|8
mg en dosis Unica y pauta de piperacilina-tazobactam 4g/0.5g, asi como metilprednisalon
mg/8 horas, con posterior ingreso en Neumologia.

Se solicita interconsulta al servicio de Reumatologia por la gonalgia derecha y las artralgias,
impresion diagnodstica de oliartralgias/itis tras cuadro infeccioso digestivo y respiratario
paciente con antecedente de hiperuricemia, e indican manejo con analgesia basica ya paut
y solicitan analitica con autoinmunidad y radiografias de manos, pies y rodillas. Se co
asimismo, con Inmunologia del H.U. La Paz, puesto que tenia programada nueva infusid
gammaglobulinas para 2 dias después del ingreso en nuestro centro; tras comentarlo se reali
la infusion de las gammaglobulinas seguln estaban previstas.

Buena evolucion clinica inicial, bajandose dosis de metilprednisolona, pero a las 48h de ingre
comienza con lesiones petequiales purpuricas palpables inguinales, que se asocian
sensacion distérmica vespertina sin fiebre termometrada y astenia. Se interconsulta el caso ¢o
Dermatologia, con impresién diagndstica inicial de vasculitis séptica po
gonococo/meningococo, por lo que se afiade ciprofloxacino al tratamiento, y se realizan biops
cutdnea de una de las lesiones.

Ademas, se solicita interconsulta a Nefrologia, para manejo de ERC, con sospecha por su parte
de amiloidosis versus vasculitis, ampliando estudio inmunolégico, de autoinmunidad
proteinograma y serologias. Por parte de Reumatologia, la evolucion de las artralgias y |3
tumefaccién de rodilla derecha es positiva y quedan pendientes de evolucion de lesione
cutdneas.

En las siguientes 24h, las lesiones cutdneas se extienden también a miembros superiores
(MMSS) e inferiores (llustraciones 5-7). Aun pendientes de resultados de las biopsias cutaneas
se comenta el caso con Medicina Interna y se consensua, dada la mejoria inicial de las artralgias
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con corticoterapia, y el empeoramiento cutdneo con su bajada de dosis, iniciar bolos de
metilprednisolona de 125 mg diarios durante 3 dias.

Se comenta el caso en sesion multidisciplinar con Infecciosas y Reumatologia, acordando
ampliar estudio microbioldgico (serologias VIH y VHB negativas al ingreso); se amplian
serologias de lues, toxoplasma, parvovirus, microorganismos de neumonia adquirida en la
comunidad y Bartonella, ademas de solicitar nuevo exudado nasofaringeo de virus respiratorios
(negativo al ingreso para COVID, gripe y Virus sincitial respiratorio), ampliar estudio de virus en
la biopsia cutanea y solicitar en sangre periférica microarray de virus linfotropos y respiratorios.
Ademas, se solicita TC cervico-toraco-abdominal, resonancia magnética (RM) cerebral y
electroencefalograma, de cara a descartar procesos infecciosos, autoinmunes y tumorales, y se
modifica antibioterapia intravenosa a meropenem 1g cada 8 horas y linezolid 600mg cada 12
horas, anadiéndose ademads cotrimoxazol profildctico dadas las altas dosis de corticoides
recibidas. Posteriormente se amplia cobertura antimicrobiana con ceftazidima/avibactam
2/0.5g cada 12horas y aztreonam 1g cada 8horas, sin suspension de meropenem-linezolid, al no
poder asumir que la infeccidn respiratoria ha estado adecuadamente cubierta por ser la
Elizabethkingia un microorganismo dificil de tratar en un paciente inmunodeprimido.

Como dato afiadido, se interconsulta también a Nutricion, para optimizar aportes como soporte
en paciente con ingreso prolongado y desnutricién proteica en contexto de hipercatabolismo.
También es valorado por Endocrinologia para ajuste de glucemias en paciente con tratamiento
prolongado y con altas dosis de corticoides.

Dermatologia reevalla en dias sucesivos al paciente, con persistencia de lesiones purpuric
impresionan ahora mas de vasculitis, y realizan nueva biopsia cutdnea. La primera

cutanea es compatible con una vasculitis leucocitoclastica, inespecifica, por lo que M

exudado nasofaringeo un Rhinovirus/enterovirus. Por parte de Medicina Interna, y tra
la evidencia disponible, el aislamiento de este microorganismo justifica el

diagndstica, compatible con un cuadro reactivo de inmunidad celular a la persistencial de
enterovirus.

Con la bajada progresiva de corticoides se objetiva empeoramiento de las lesiones, por
se consensua nueva pauta de 3 dias de bolos de metilprednisolona y valorar introduci
inmunosupresor como ahorrador de corticoides. Se amplian niveles de IL-6, elevados, por |
se inicia tratamiento bloqueador con Tocilizumab, se baja tratamiento corticoideo, y se so i\:l
también Pocapavir (como tratamiento antiviral para el enterovirus en paci
inmunodeprimido con infeccién persistente y sospecha de sindrome hiperinflamat
secundario a la misma). Ademas, se acuerda entre Reumatologia, Medicina Interna —Infecci
y Neumologia (H.U. La Princesa), tras consultar también con Inmunologia del H.U. La Paz, nu
infusion de gammaglobulinas.

Pese a la mejoria de las lesiones cutaneas, sufre tras 17 dias de ingreso, empeoramiento a ni
respiratorio con atelectasia en lébulo inferior izquierdo de nueva aparicion, que precisa
escalada de oxigenoterapia a gafas nasales de alto flujo (GNAF) y traslado a Unidad de Cuidad
Respiratorios Intermedios (UCRI) para monitorizacién. Tras interconsulta a Rehabilitacién
tratamiento por parte de Fisioterapia se logra mejorar la situacién respiratoria y volver
oxigenoterapia convencional.

La buena evolucidn clinica y respiratoria, en ausencia de nuevos aislamientos microbioldgico
en policultivos, permite la suspension sucesiva de los distintos antibiéticos iniciados durante e
ingreso, ademas de por aparicién de anemia y leucopenia de probable etiologia farmacoldgica.
Al alta se mantiene PICC, ensefiando a sus familiares a su limpieza semanal y heparinizacion po
si precisara reingreso hospitalario. A los pocos dias clinica presenta clinica compatible con
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trombosis venosa profunda en miembro superior derecho (MSD) confirmandose con eco
doppler, complicdndose ulteriormente con cuadro de fascitis necrotizante que requiere de
ingreso prolongado en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), complicado con insuficiencia
respiratoria aguda con mala evolucién clinica y fallecimiento del paciente.

Discusion.
Se trata de un caso muy complejo, de un paciente con una inmunodeficiencia primaria, y
manifestaciones sistémicas (cutdneas, articulares...) secundarias a una infeccién persistente por
enterovirus, poco comunes, pero ya descritas en la bibliografia, que finalmente fallece por una
complicacién iatrogénica en contexto de 2 ingresos prolongados, con estancia también
prolongada en la UCI.

Respecto a la fisiopatologia del cuadro, puede parecer paraddjico que, en un paciente con ALX
y, por tanto, déficit practicamente total de IgA, 1gG e IgM, pueda darse una patologia mediada
por inmunocomplejos. Sin embargo, en pacientes con ALX, los enterovirus (echo, coxsackie...)
no se eliminan adecuadamente y pueden producirse infecciones crdnicas o persistentes, con
una carga antigénica viral sostenida que puede inducir citotoxicidad directa e inflamacién en el
endotelio vascular incluso en ausencia de anticuerpos e inmunocomplejos.

Por otro lado, estos pacientes pueden presentar trazas de IgM o IgG, que incluso en pequenas
cantidades, si el antigeno es persistente pueden formar complejos patogénicos. Adem3

qgue quede hiperestimulada, con activacién de toll-like receptors (TLR), de la via altern
complemento, asi como de los neutréfilos y sus redes extracelulares (NETs), lo qu
producir una vasculitis neutrofilica indistinguible histolégicamente de una
leucocitoclastica clasica.

Conclusion.
En conclusidn, pese al fallecimiento del paciente, se trata de un caso en el que fue fund
la colaboracién y el manejo multidisciplinar, tanto para llegar al diagndstico, comq len |e
seguimiento diario del paciente y las decisiones terapéuticas que se fueron tomando.
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llustraciones.

llustraciones 1-4. Cortes de TAC de alta resolucion realizado en marzo de 2021, dond
describen “bronquiectasias cilindricas generalizadas y engrosamiento muy marcado de
paredes bronquiales especialmente en los I6bulos inferiores”, asi como “ocupacion de la
bronquial por secreciones en varios bronquios subsegmentarios de la pirdmide basal izquier
de predominio en I6bulos inferiores”
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llustraciones 5-7. (tomadas previa autorizacion verbal del paciente). Lesiones purpuricas
palpables en miembros inferiores de inicio a las 48 horas del ingreso hospitalario.
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Mas alla de la conducta: proceso diagnostico y dilemas éticos en
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Resumen.
La evaluacidn psicopatoldgica en la adolescencia plantea retos especificos cuando confluyen
conductas autoagresivas, malestar identitario intenso y ciertos rasgos de personalidad en
desarrollo. Presentamos el caso de un/a adolescente con historia de malestar emocional de
larga evolucidn, conductas autoagresivas de caracter instrumental y una demanda urgente de
intervenciones médicas relacionadas con la transicion de género.

Durante el proceso diagndstico emergié un dilema clinico relevante entre la hipdtesis de un
trastorno de personalidad en formacion, con conductas interpretables como antisociales, y u
trastorno del espectro autista (TEA), en el que dichas manifestaciones podian entenderse de
la rigidez cognitiva, la literalidad y las dificultades en la cognicidn social. La aparente fal
empatia, la escasa critica del dafo autoinfligido y la instrumentalizacién del entorno sanitari
generaron inicialmente interpretaciones psicopatoldgicas potencialmente iatrogénicas.
La evaluacién longitudinal y multidisciplinar, que incluyé exploracidn clinica detallada y prueba
estandarizadas del neurodesarrollo (ADOS-2), permitid finalmente establecer el diagndstica d

terapéuticos en contextos de alta complejidad clinica.

Introduccion.

desarrollo, junto con la construcciéon de la identidad y la reorganizacién de los vinculos, pu
generar manifestaciones clinicas ambiguas, susceptibles de interpretaciones diagnds
divergentes.

En los ultimos afios, la creciente visibilidad de la disforia de género en poblacion adolescent
afiadido nuevas capas de complejidad a la préctica clinica. Las demandas de intervencidn médi
asociadas a los procesos de transicidn pueden adquirir un caracter de urgencia subjet
situando al clinico ante la necesidad de tomar decisiones con implicaciones potencialme
irreversibles. En este contexto, la interpretacién que se realice de los sintomas —co
expresion de un trastorno de personalidad en formacién, de un trastorno del neurodesarroll
de un malestar reactivo— puede condicionar de manera significativa el abordaje terapéutico
el acompafiamiento del proceso de transicién.

El presente caso pone de relieve como determinadas manifestaciones conductuales
relacionales pueden inducir a lecturas psicopatoldgicas dispares si no se sitian dentro de u
recorrido psicobiografico amplio y una evaluacidn longitudinal rigurosa. La ausencia de un
exploracién profunda del neurodesarrollo y de la historia vital puede favorecer errore
diagndsticos con consecuencias clinicas, éticas y legales relevantes.
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Descripcion del caso.
Se presenta el caso de un/a adolescente de 17 afios, asighado/a mujer al nacer, que ingresa de
forma urgente en una unidad de hospitalizacidn psiquiatrica tras llevar a cabo lesion mutilante
autoinfligida a nivel mamario (intento de mastectomia en domicilio). El/la paciente refiere la
finalidad del gesto no era suicida, sino la obtencidn de una intervencidn quirargica relacionada
con su deseo de transicion de género. El malestar psicoldgico se describe como de larga
evolucidn, con intensificacion a partir del inicio de los cambios puberales. Desde la adolescencia
temprana se objetivan sentimientos persistentes de vacio, despersonalizacién y rechazo intenso
hacia los caracteres sexuales secundarios, especialmente la menstruacién y el desarrollo
mamario. A los 15 afios presenta un intento autolitico mediante sobreingesta medicamentosa,
con posterior desvinculacidn del seguimiento especializado.

Durante la valoracion clinica destaca un discurso reiterativo, centrado en la urgencia de acceder
a tratamientos hormonales y quirudrgicos, con escasa flexibilidad cognitiva y limitada capacidad
de mentalizacion. El/la paciente muestra una comprension literal de los procesos sanitarios y
una instrumentalizacién de las conductas autoagresivas como medio para alcanzar sus objetivos,
sin una critica clara del dafio producido. A nivel evolutivo, se recogen antecedentes de
dificultades persistentes en la interaccion social, intereses restringidos, rigidez conductual y un
estilo comunicativo peculiar desde la infancia, con adaptacién social limitada, pero sin
aislamiento completo. La historia familiar esta marcada por relaciones parentales disfuncionalgs
y experiencias de pérdida afectiva temprana.
Durante el ingreso, la evolucidn clinica muestra una disminucién progresiva de la hostilidad
percibida hacia el entorno sanitario, una mayor participacién en intervenci

del espectro autista.

Discusion.

El caso expuesto pone de manifiesto la complejidad del diagndstico diferencial
adolescencia cuando concurren conductas autoagresivas, dificultades relacionales

demanda intensa de intervencidn médica. En fases iniciales del proceso asist
determinadas manifestaciones clinicas —instrumentalizacién del entorno sanitario, ause
critica del dafio autoinfligido, discurso centrado en la consecucién de objetivos propi
aparente frialdad emocional— orientaron la reflexién clinica hacia la posibilidad de un trast
de personalidad en formacién, con rasgos disociales o limite.

Sin embargo, una evaluacidn longitudinal y contextualizada permitidé cuestionar esta hipdtesi
inicial. En particular, la ausencia de impulsividad generalizada, la falta de conducta
transgresoras persistentes fuera del contexto del malestar identitario, la capacidad |d
planificacion compleja y la mejora significativa en entornos estructurados resultaron po
congruentes con un trastorno de personalidad emergente. Estas observaciones favoreciero
una reinterpretacioén de la clinica desde un modelo de neurodesarrollo.

Las conductas inicialmente interpretadas como antisociales pudieron comprenderse co

explican, en este marco, la aparente falta de empatia y la utilizaciéon instrumental de
autoagresion como medio para alcanzar un fin percibido como imprescindible. Este
replanteamiento diagndstico resulta especialmente relevante en la adolescencia, etapa en la
que la personalidad se encuentra en construccidn y en la que el riesgo de sobrediagnostica
trastornos de personalidad puede conllevar consecuencias estigmatizantes y terapéuticamente
iatrogénicas.

La disforia de género emerge en este caso como un eje organizador del sufrimiento psiquico,
particularmente a partir del inicio de los cambios puberales. En pacientes con TEA, la vivencia
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corporal y la identidad pueden adquirir un caracter rigido y dicotdmico, con dificultades para
integrar ambivalencias o procesos graduales de cambio. Esta rigidez puede intensificar el
rechazo corporal y favorecer interpretaciones absolutistas del malestar, en las que la transicién
médica es percibida como la Unica via posible de alivio. Asimismo, las dificultades en la
regulacion emocional y en la identificacion de estados internos pueden contribuir a la
externalizacién del malestar a través del cuerpo, favoreciendo conductas autoagresivas con una
finalidad no suicida, sino instrumental. La comprension de estas conductas desde el marco del
neurodesarrollo permitié orientar intervenciones mdas ajustadas, centradas en la
psicoeducacion, la estructuracién del entorno y el desarrollo de estrategias alternativas de
manejo del malestar.

Resulta pertinente destacar que el diagndstico de TEA en este caso se produjo de forma tardia,
en la adolescencia avanzada, lo cual se alinea con la evidencia existente sobre las dificultades
diagndsticas del denominado fenotipo femenino del TEA. Diversos estudios han sefalado que
las personas asignadas mujer al nacer tienden a presentar manifestaciones menos
estereotipadas del autismo, con mayores habilidades de camuflaje social, mejor imitacién de
normas relacionales y un repertorio de intereses que puede pasar inadvertido por su aparente
adecuacidn social. Estas caracteristicas favorecen que el malestar se exprese de forma
internalizante, a través de sintomas afectivos, ansiedad, trastornos de la conducta alimentaria
o conductas autoagresivas, retrasando el reconocimiento del trastorno del neurodesarrollo. E
este contexto, no resulta infrecuente que la clinica sea inicialmente interpretada desde mayco’s
diagndsticos alternativos, como trastornos afectivos o de personalidad en formacion.
La coexistencia de disforia de género puede afadir una capa adicional de complejjdad
diagndstica, tanto por el solapamiento fenomenoldgico como por el riesgo de que el focd clinjc
se centre exclusivamente en la identidad de género, relegando la exploracid
neurodesarrollo. Este caso pone de relieve la importancia de mantener una hipdtesis diagn6
amplia y revisable, especialmente en adolescentes con trayectorias clinicas complejas.

El caso plantea dilemas éticos de especial relevancia en el contexto actual de atencion a menor

psicopatoldgica y el desarrollo neuropsicolégico del menor. Desde el punto de vista éti
clinico se enfrenta a la tension entre el respeto a la autonomia progresiva del adolescente
principios de beneficencia y no maleficencia. En este contexto, la presencia de rigidez cognitiva
y dificultades de mentalizacion obliga a extremar la prudencia, evitando respuestas precipita
a demandas urgentes que puedan estar condicionadas por una comprensidn literal o absolutist
del malestar.

Conclusion.
Este caso ilustra la complejidad inherente a la evaluacion psicopatoldgica en la adolescenci
cuando confluyen conductas autoagresivas, malestar identitario intenso y rasgos d
neurodesarrollo. La identificacion de un trastorno del espectro autista permitio resignifi
conductas inicialmente interpretadas como antisociales o propias de un trastorno

personalidad en formacidn, evitando potenciales errores diagndsticos y terapéuticos. Asimis

el caso pone de relieve la necesidad de integrar una reflexidn ética y legal en la practica clinica
especialmente en contextos de elevada sensibilidad social como los procesos de transicion de
género en menores. Una evaluacidn prudente, longitudinal y no reduccionista resulta esencia
para acompafar al paciente de forma respetuosa, minimizando riesgos iatrogénicos
favoreciendo decisiones clinicas fundamentadas.
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Estimulacion Magnética Transcraneal en Trastorno Obsesivo
Compulsivo resistente a tratamiento: presentacion de un caso
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Resumen.
El trastorno obsesivo-compulsivo resistente a tratamiento (TOC-RT) representa un importante
reto clinico y terapéutico. La estimulacion magnética transcraneal repetitiva (EMT/rTMS) y la
estimulacidn cerebral profunda (ECP/DBS) constituyen alternativas de neuromodulacion para
casos graves y refractarios. Presentamos el caso de un varén de 45 afios con TOC de inicio
precoz, evolucidon crénica y refractariedad a miltiples tratamientos farmacoldgicos vy
psicoterapéuticos, que fue evaluado para ECP tras estudio preoperatorio completo y aceptado
como candidato quirurgico. No obstante, el procedimiento no se llevé a cabo debido a la
preferencia del paciente por recibir nuevamente EMT, dada la buena respuesta clinica obtenida
con esta técnica en un episodio previo. El caso ilustra el papel de la EMT como alternativa
terapéutica menos invasiva en TOC-RT y la importancia de integrar la evidencia cientifica, Aa
valoracion multidisciplinar y la autonomia del paciente en la toma de decisiones clinicas.

Introduccion.
El trastorno obsesivo-compulsivo (TOC) es una enfermedad psiquiatrica cronica que afec

discapacidad funcional, con un impacto significativo en la calidad de vida, el funcionamiento.
social y laboral y la carga familiar (1). A pesar de que la mayoria de los pacientes respan

serotonina (ISRS), clomipramina y terapia cognitivo- conductual con exposicién y prevencio
respuesta, entre un 10 y un 20 % desarrolla una forma grave y resistente a tratamiento |(
RT), caracterizada por la persistencia de sintomas clinicamente significativos a pesar
intervenciones adecuadas y mantenidas en el tiempo (1).

En pacientes con TOC-RT, las estrategias de neuromodulacién han adquirido un papel crecie
dentro de los algoritmos terapéuticos especializados. La estimulacion cerebral profunda |(E
cuenta con la base de evidencia mas sélida en los casos extremadamente refractarios
reducciones clinicamente relevantes de la sintomatologia obsesivo-compulsiva demostradas
ensayos controlados y confirmadas por metaanalisis recientes (2). Sin embargo, su cardc
invasivo y los riesgos inherentes al procedimiento neuroquirdrgico limitan su indicacid
contextos muy seleccionados y a centros con experiencia especifica.

De forma paralela, la estimulacion magnética transcraneal repetitiva (EMT) se ha consolidad
como una alternativa no invasiva, con un perfil de seguridad favorable y evidencia creciente|d
eficacia clinica en TOC resistente. Ensayos clinicos aleatorizados, doble ciego y controlados co
estimulacién simulada (procedimiento placebo disefiado para reproducir la experiencia de
estimulacidn sin inducir un efecto neuromodulador efectivo) han demostrado que la EMT activa
produce reducciones significativas de la sintomatologia obsesivo-compulsiva frente a simulada
incluso en pacientes con fracaso previo a multiples tratamientos farmacolégicos
psicoterapéuticos (3,4). Estos hallazgos han sido posteriormente respaldados por metaanalisis )
revisiones sistematicas que confirman tamafios del efecto moderados y consistentes a favor de
la EMT (5,6,7).
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Descripcion del caso.
Vardn de 45 afos, natural de Madrid, con diagndstico de TOC grave desde los 14 afios de edad
y seguimiento psiquidtrico continuado desde la adolescencia. Presenta antecedentes familiares
relevantes, incluyendo un hermano con TOC y trastorno limite de la personalidad, fallecido por
suicidio.

El paciente inicid sintomatologia obsesiva en la infancia (alrededor de los 7 afios), con evolucién
fluctuante y multiples recaidas a lo largo de la vida. Ha requerido numerosos ingresos
hospitalarios desde la adolescencia, incluyendo episodios de conducta suicida en etapas previas.
A lo largo de su evoluciéon ha recibido multiples tratamientos farmacoldgicos, entre ellos
distintos ISRS a dosis altas, clomipramina oral e intravenosa, antipsicoticos como potenciadores
y benzodiacepinas, con respuesta parcial o nula. El uso de clomipramina quedd contraindicado
por la aparicién repetida de bloqueo de rama.

En 2012, ante un episodio de TOC resistente, recibié tratamiento con EMT, con una respuesta
clinica favorable y recuperacion funcional mantenida durante varios afios. Tras este periodo,
permanecié sin tratamiento farmacolégico especifico durante casi una década, con
funcionamiento parcial pero aceptable.

A partir de 2020-2021, coincidiendo con la pandemia por COVID-19, se produjo un
empeoramiento progresivo de la sintomatologia obsesiva, centrada en el miedo a Ia
contaminacion (biolégica y por metales pesados), acompafiado de rituales de lavado, conductas
de evitacidn extrema y restriccion grave de la ingesta alimentaria e hidrica, con repercugid
nutricional significativa. A finales de 2025 el paciente llegd a abandonar por completo/ e
seguimiento psiquiatrico, el tratamiento psicofarmacoldgico y las actividades basicas de la yvida
diaria, pues permanecia largos periodos encamado y habia perdido 20 kg.

Precisando ingreso en unidad psiquiatrica de hospitalizacidn, durante dos meses, presentand
en un inicio, un alto riesgo de sindrome de realimentacion, se optimizé el tratamiento
farmacoldgico (sertralina a dosis altas, fuera de ficha técnica y olanzapina como potenciador),
se realiz6 seguimiento nutricional y se planted la derivacidon a neuromodulacion avanzada.
paciente fue valorado por el equipo de Neurocirugia, realizdndose estudio preopgeratori
completo y siendo aceptado como candidato a ECP.
Sin embargo, tras un proceso de deliberacidn compartida, el paciente expresd su preferenci
por intentar nuevamente tratamiento con EMT, basandose en la buena respuesta obtehida
2012 y en su rechazo a una intervencidn quirudrgica invasiva en ese momento. Se decidid
forma consensuada, priorizar la EMT y reservar la ECP como opcidn terapéutica posterior
caso de respuesta insuficiente. Siendo derivado finalmente a una unidad de transicid
hospitalaria con Programa de Trastorno Obsesivo Compulsivo resistente.

Discusion.

El presente caso ejemplifica la complejidad clinica del trastorno obsesivo-compulsivo resiste
a tratamiento (TOC-RT) y la necesidad de un abordaje escalonado y basado en la mejor evidencia
cientifica disponible. En los casos de TOC-RT grave, la estimulacidon cerebral profunda (E
constituye actualmente la técnica de neuromodulacién con mayor nivel de evidencia
Metaanalisis recientes muestran reducciones medias cercanas al 50 % en la puntuacién de
Yale-Brown Obsessive Compulsive Scale (Y-BOCS), asi como tasas de respuesta clinica en tornp
al 60-70 % en pacientes adecuadamente seleccionados (2).
No obstante, la ECP implica un procedimiento neuroquirdrgico invasivo, con riesgos asociado's
necesidad de seguimiento prolongado y un impacto relevante para el paciente, aspectos que
deben ser cuidadosamente valorados en el proceso de indicacion, especialmente e
enfermedades crdnicas y de larga evolucion como el TOC- RT (2).

En este contexto, la estimulacion magnética transcraneal repetitiva (EMT) se ha consolidado
como una alternativa terapéutica no invasiva, con un perfil de seguridad favorable y evidencia
creciente de eficacia en el TOC resistente. Ensayos clinicos controlados han demostrado que la
EMT activa produce reducciones clinicamente significativas de la sintomatologia obsesivo-
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compulsiva frente a estimulacién simulada, incluso en pacientes con fracaso previo a multiples
tratamientos farmacoldgicos y psicoterapéuticos (3,4).

Estos resultados han sido confirmados por metaanalisis y revisiones sistemdaticas posteriores,
gue muestran tamafios del efecto moderados y consistentes a favor de la EMT, especialmente
cuando los protocolos de estimulacion se dirigen a circuitos frontoestriatales implicados en la
fisiopatologia del TOC. Asimismo, revisiones sistematicas y metaanalisis de alta calidad
metodolégica apoyan su utilidad clinica en subgrupos de pacientes con TOC grave y refractario,
destacando su adecuado perfil de seguridad y riesgo-beneficio en comparacién con técnicas
invasivas (5,6).

En el caso presentado, la existencia de una respuesta clinica previa favorable a la EMT adquiere
especial relevancia. La literatura sugiere que una buena respuesta anterior a neuromodulacién
no invasiva puede constituir un predictor clinico de respuesta futura, lo que refuerza la
racionalidad de reintentar esta estrategia antes de proceder a una intervencién quirurgica
irreversible (4,5).

Desde una perspectiva ética y asistencial, el caso ilustra la importancia de la toma de decisiones
compartida, el respeto a la autonomia del paciente y la proporcionalidad terapéutica. En este
sentido, la EMT puede considerarse un escaldon terapéutico intermedio razonable dentro del
algoritmo de tratamiento del TOC-RT, sin excluir la ECP como opcién posterior en caso de
respuesta insuficiente.

Conclusion.
La estimulacién magnética transcraneal constituye una opcién terapéutica valida y mengs
invasiva en pacientes con trastorno obsesivo-compulsivo resistente a tratamiento, incluso
casos de elevada gravedad evaluados para estimulacién cerebral profunda. La existencig de
respuesta previa favorable, junto con la preferencia informada del paciente, puede justifica
eleccién antes de recurrir a procedimientos neuroquirudrgicos.
Este caso pone de relieve la importancia de un abordaje individualizado y multididciplinar,
basado en la coordinacidon estrecha y continua entre los servicios de Psiquiatria y Neurocirugja
integrando la evidencia cientifica disponible, la experiencia clinica y la toma de decisione
compartida con el paciente.
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Illustraciones.

PRIMARI

llustracion 1.RM que se informa como: se realiza RM cerebral obteniéndose secuencio
neuronavegador axial holocraneal postcontraste, secuencia del tensor de la difusion y secuendcia
de susceptibilidad magnética. No se observan alteraciones del parénquima cerehra
supratentorial, con linea media centrada y ventriculos laterales simétricos, no dilatados) No
detecto realces patoldgicos. Estructuras infratentoriales sin alteraciones. Quiste retencio
mucoso alojado en el interior del seno maxilar derecho de aproximadamente 2 cm. Conclusion:
Sin alteraciones significativas. \
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Uso de mogamulizumab en combinacion secuencial con
fototerapia, bexaroteno y baino de electrones en el tratamiento

del Sindrome de Sézary.
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Resumen.

Se expone un caso clinico en el que se aborda de forma multidisciplinar (servicios de
dermatologia, hematologia y farmacia hospitalaria) el tratamiento secuencial de un paciente
con sindrome de Sézary con mogamulizumab y fototerapia, bexaroteno y radioterapia con bafio
de electrones, asi como las incidencias que han ido surgiendo y su evolucién hasta el momento
actual.

Introduccion.
El sindrome de Sézary es un tipo de linfoma cutaneo caracterizado por una proliferacion de
linfocitos T, afectacion cutanea (eritrodermia), afectacion ganglionar (adenopatias) y presenci
de células atipicas (células de Sézary) en sangre periférica (SP). También puede aparege

tratamientos.

Descripcion del caso.

ectropidn en ambos pdrpados inferiores y adenopatias significativas axilares e ingui
bilaterales (llustracién 1). Se sealizaron biopsia y estudio de inmunofenotipo, a
compatibles con infiltracion de células de Sézary en SP en un 36% de la celularidad total \con
estos marcadores: CD3+, CD26-, CD27+, CD28+, CD7+ (débil).
Evolucion: Se inicid tratamiento con fototerapiay corticoides topicos y sistémicos y seguimie
conjunto por parte de los servicios de dermatologia y hematologia. En febrero de 2020,
persistencia de eritrodermia y falta de respuesta en SP, se inicié bexaroteno 225 mg/di
interferdn a-2a semanal. Se descartaron TPH, quimioterapia y fotoaféresis por edad, esta
general y elevado riesgo de infeccidn, respectivamente.

Tras un afo con bexaroteno e interferdn, se vio notable mejoria a nivel cutaneo (llustracién 2)
disminucién de la poblacidn patoldgica en SP (14-22%); pero tuvo reacciones adversas asociad
a bexaroteno (dislipemia e hipotiroidismo) y a interferén (hiporexia y desnutricion caldric
proteica) que condicionaron la suspension del interferdn. Se inicid mogamulizumab (MOG) e
monoterapia tras solicitar el acceso temprano a este medicamento a través del servicio d
farmacia hospitalaria.
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La primera infusion de MOG (1 mg/kg), se realizd en agosto de 2021 con buena respuesta en SP
y reduccidn del porcentaje de células de Sézary al 8% y respuesta parcial cutdnea al mes y
posterior estabilidad hasta los 10 meses de tratamiento. En ese momento, una lesién con
confirmacién histopatoldgica de linfoma difuso de células grandes con fenotipo activado CD30+
conllevd la suspensién transitoria de MOG durante un mes y tratamiento de la lesién con
radioterapia. Tras reanudar MOG, en marzo de 2022, aumentd la poblacién de Sézary (17%) y
reaparecio la eritrodermia, por lo que se combind con radiaciéon ultravioleta B de banda estrecha
(UVBBE), con empeoramiento cutaneo, sanguineo y del tamafio de las adenopatias. Se asocio,
entonces, bexaroteno 150 mg/dia con requerimientos de ajuste de dosis hasta suspension
definitiva en mayo de 2023. (Tabla 1).

Por falta de respuesta cutdnea, se decidié radioterapia con bafio de electrones continuando con
las infusiones quincenales de mogamulizumab, con mejoria cutanea muy notable, disminucion
en el tamafio de los ganglios y estabilizacidén de la poblacion de Sézary (17%). A partir de enero
de 2024, por buena respuesta mantenida, se ha ido disminuyendo la frecuencia de MOG hasta
infusiones cada 6 semanas con buen control cutaneo, adenopatico y en SP (llustracién 3).

Discusion.
El sindrome de Sézary es un linfoma T agresivo, con una supervivencia media de 2 afios, lo que
requiere un abordaje multidisciplinar especializado en el entorno hospitalario. En este contexto,
el farmacéutico contribuye a la conciliacién de la medicaciéon prescrita por las distintas
especialidades, gestion de los tratamientos y apoyo de las recomendaciones clinicas realizadas
al paciente por el equipo médico.

Conclusion: El enfoque multidisciplinar facilita la toma de decisiones terapgutica
individualizadas, la optimizacion del tratamiento y el seguimiento de la farmacoterapi
mejorando la seguridad del tratamiento y la continuidad asistencial.
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llustraciones.

Ty T
llustracion 1. Imagen inicial del paciente. Tronco, eritrodermia con tono pardusco y descamaci
intensa. Area ocular, ectropién con conjuntivitis asociada. Biopsia con células atipita,
epidermotropas, microabscesos de Pautrier e infiltrado linfocitario difuso dérmico acompanante.

llustracion 2. Seguimiento. Eritrodermia con engrosamiento cutdneo importante, descamacic
fina y tonalidad pardo-grisdcea.
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llustracion 3. Imagen actual. Resolucion completa de las lesiones cutdneas. Coloracion normal
sin engrosamiento ni descamacion.
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Tabla 1. Dosis de bexaroteno y pauta de mogamulizumab hasta la actualidad.
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“Doctora, se me cae la cabeza”
Cristina Gil-Olarte, Maria Alvarez-Maldonado, Teresa Arangoa, Maria Gonzdlez
Médicos Residentes del Servicio de Oncologia Médica del Hospital Universitario de la Princesa.

Resumen.

Se presenta el caso de una paciente con neoplasia colorrectal avanzada tratada con
inmunoterapia, que desarrolla un cuadro clinico compatible con toxicidad inmunomediada poco
frecuente. A través de este caso se revisan las manifestaciones clinicas, el abordaje diagndstico
y las dificultades en el manejo de complicaciones neuromusculares y cardiacas asociadas a
inhibidores de puntos de control inmunitario, destacando la importancia de su reconocimiento
en la practica clinica.

Introduccion.
El beneficio de la inmunoterapia ha cambiado el paradigma del tratamiento en distintos
tumores. A pesar de un manejo de los efectos adversos cada vez mas definido, contindan
existiendo eventos relacionados con la inmunoterapia dificiles de identificar por su
infrecuencial.

Se estima una incidencia de 1-5% de miastenia gravis (MG) inmunomediada, un 1% de miopati
y <1% de miocarditis2.

Aunque estas entidades clinicas pueden presentarse de forma aislada, a veces ocurren asoci
o en triada, lo que se conoce como el sindrome de overlap (SO), cuya aparicidn

componentes, lo que hace muy dificil su diagnéstico3.
La miocarditis tiene la tasa de mortalidad mas alta (25-50%); que ademas

sospechar la miocarditis concurrente en pacientes que presentan miositis
inmunomediada para evitar retrasos en el diagndstico y tratamiento4.

Descripcion del caso.
Mujer de 78 afios con antecedentes personales de adenocarcinoma de colon interveni
2015 y un Linfoma no Hodking, tratado en 2016 con buena respuesta a la quimioterapia.
En noviembre de 2022 es intervenida mediante colectomia subtotal de un adenocarcino
colon transverso localmente avanzado, grado 3 con invasion perineural y linfovascular. Est
IIIC, pT3N2b (7/46) MO. Ausencia de expresion de PMS2 y MLH1. Mutacién BRAF V600 E/D.
Inicia tratamiento el 25/01/23 con FOLFOX quincenal. Tras 12 ciclos con buena tolerancia fin
el 28/06/23.

En febrero de 2024 presenta recidiva sistémica en forma de carcinomatosis perito
irresecable. Inicia 12 linea de tratamiento con pembrolizumab (anti-PD1).

Tras dos ciclos, el 22/03/24 acude a urgencias por malestar general y debilidad muscular cerv
posterior que la paciente describia como “se me cae la cabeza hacia abajo todo el tiempo”.
En la analitica urgente destaca alteracién del perfil hepatico y renal. Ante este deterioro clini
y analitico, se cursa ingreso a cargo de Oncologia para completar estudio. Desde urgencias inigi
tratamiento con corticoides a dosis de 1mg/kg por sospecha de toxicidad inmunomediada.
Durante el ingreso se realiza TAC y ecografia abdominales y TAC cerebral, que descart
progresidon tumoral.

Dada la persistencia de la clinica de debilidad muscular craneofacial y ptosis bilateral de nuev
aparicidn, se solicita valoracion por parte del S2 Neurologia.

Se realiza EMG que identifica un patrén miopatico en la musculatura proximal de ambo
miembros superiores con datos de destruccion muscular activa, signos que sumado a |
elevacién de CK, sugieren cuadro de miositis.
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Con la clinica descrita y las alteraciones analiticas presentadas (elevacion de transaminasas, CK
y troponinas), se plantea como primer diagnéstico el SO miocarditis-miositis-miastenia.

Ante ausencia de mejoria clinica, se aumenta prednisona a 2mg/kg y recibe bolos de
metilprednisolona 1g/dia durante 3 dias, precisando ademas tratamiento inmunosupresor con
tocilizumab.

En el ecocardiograma no se objetivan lesiones estructurales y no se contintda con el proceso
diagndstico de la miocarditis ante la rapida progresién del cuadro neurolégico.

Se valora la indicacién de plasmaféresis, que se desestima por el marcado deterioro clinico y se
inician medidas conservadoras con el objetivo de garantizar el maximo confort.

La paciente fallece finalmente el 20/04/24 a causa de una parada cardiorrespiratoria.

Discusion.
El sindrome de overlap esta asociado con una alta tasa de mortalidad intrahospitalaria. El
reconocimiento rapido y la intervencidon temprana son necesarios para tratar esta condicién
potencialmente mortal.

El tratamiento recomendado por las principales guias clinicas son los corticosteroides
(prednisona 1-2 mg/kg/d o si fuera necesario bolos de metilprednisolona 1g/d). Ante ausencia
de respuesta clinica se debe considerar los fdrmacos inmunosupresores, el tratamiento con
inmunoglobulinas o plasmaféresis5. Por supuesto, es necesario un enfoque multidisciplinar c
la participacion de otros especialistas para una correcta atencién y manejo del paciente.

Conclusion.

Este caso ilustra la rapida evolucién y elevada mortalidad de la triada miocarditis—
miastenia gravis inmunomediada tras tratamiento con pembrolizumab, a pesar de un
precoz y escalonado.
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Glositis a estudio.

Autor: Fernando Ruiz Berraco
Médico Residente del Servicio de Medicina Interna del Hospital Universitario de La Princesa

Resumen.

Mujer de 64 ainos derivada a consultas externas de Medicina Interna por macroglosia persistente
tras descartar angioedema como etiologia del caso, que condiciona disnea y disfagia para
solidos. Como otra clinica relevante, presenta parestesias en miembros superiores persistentes
a pesar de tratamiento quirudrgico por sindrome del tunel carpiano bilateral. Se realiza una
biopsia lingual que muestra depdsito de amiloide con tincién rojo-congo positiva,
confirmdndose finalmente que se trata de una amiloidosis AL sin manifestacion sistémica, con
depdsito en lengua y probablemente en sistema nervioso periférico. Se deriva a consultas
externas de hematologia para inicio de tratamiento dirigido.

Introduccion.
Se trata de una mujer de 64 afios, con varias alergias a medicamentos (penicilinas, cloranfenicol,
estreptomicina). Por otro lado, hipertensa y con AOS en tratamiento con CPAP. En seguimiento
por Dermatologia y Alergologia por urticaria crénica en tratamiento con Omalizumab. Como
antecedentes quirurgicos: histerectomia, safenectomia, amigdalectomia, implantacidn /e
prétesis mamarias, extirpacion de angiomiolipoma en MSD, e intervencion del tunel del carpo
bilateral (octubre 2022 y enero 2023).

La paciente es derivada a Consultas Externas de Medicina Interna para completar estudio
glositis persistente en contexto de angioedemas de repeticion.

Descripcion del caso.
El cuadro comienza en 2022, cuando la paciente comienza a presentar cuadro de Uurtigaria

antihipertensivo con IECAs por posible causa de angioedema, pero persiste inflamacion y prurit
por lo que se inicia tratamiento con Omalizumab, aunque a nivel analitico no muestra eosinafili
o elevacion de IgE. Se descarta ademas presencia de mastocitosis o elevacién de C1 inhibid
Por otro lado, la paciente presenta cuadro progresivo de parestesia en ambos mie
superiores, con dificultad para movilizacién sobre todo de la musculatura de lamano y los de
Se realiza diagnéstico electrofisioldgico de sindrome del tinel carpiano bilateral, interviniénd
quirdrgicamente entre 2022 y 2023.

Finalmente, ante persistencia de inflamacidn lingual con macroglosia significativa, sin cla
mejoria de los sintomas de urticaria ni de parestesia en miembros superiores a pesa
tratamiento quirdrgico, se decide derivacidon a consultas externas de Medicina Interna pa
completar estudio.

En consultas externas de Medicina Interna, con inicio de seguimiento en agosto de 2025, lla
la atenciodn a la exploracién fisica macroglosia importante que condiciona trismus y disfagia pa
solidos. En la anamnesis dirigida, la paciente presenta disnea de esfuerzo, persistencia d
parestesia en miembros superiores con rigidez en dedos. La exploracion fisica mas alla della
macroglosia es rigurosamente normal.

Se solicita estudio analitico que muestra hipogammaglobulinemia, con funcién renal normal, s
otras alteraciones significativas. Ante sospecha de enfermedad por depésito a nivel de lengua
sistema nervioso periférico, se decide completar estudio con pruebas de imagen que confirma
macroglosia y discreto engrosamiento difuso de pliegues aritenoepigléticos e hipofaringe a nivel
retrocricoideo, de cardcter inespecifico.

Se decide solicitar un TC cérvico-toraco-abdomino-pélvico dada que la primera sospecha
diagndstica es una enfermedad por depdsito dentro de un sindrome paraneoplasico de una
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neoplasia primaria no conocida. Como otras opciones, se plantea que pueda deberse a una
enfermedad por I1gG4. En el TAC no hay datos de neoplasia primaria ni otros datos que refuercen
la sospecha diagndstica.

Finalmente, en diciembre se realiza biopsia lingual con los siguientes hallazgos: ‘Mucosa lingual
con extensos multiples depdsitos intersticiales de amiloide rojo congo positivo con
birrefringencia caracteristica de disposiciéon. Con técnicas de IHQ e IFD son concordantes con
AMILOIDOSIS AL lambda.

En lo que se obtiene el informe definitivo de la biopsia, se completa estudio analitico con orina
de 24 horas que muestra leve proteinuria (0.31 g/24h) y presencia elevada de cadenas ligeras
lambda con cociente lambda/kappa de 27.

Tras confirmacidn diagndstica, la paciente es remitida a consultas externas de Hematologia para
inicio de tratamiento dirigido. Queda pendiente realizacion de PET-TC dentro del estudio
etioldgico.

Discusion.
La macroglosia es una entidad con multiples etiologias: alteraciones genéticas como
cromosomopatias (trisomias de cromosoma 13, 18 o 21) o enfermedades hereditarias;
enfermedades por depdsito primarias (IgG4, amiloidosis) o secundarias a procesos
linfoproliferativos o tumores de drgano sélido; mixedema en contexto de hipertiroidismg;
iatrogénica...

En esta paciente, se fueron descartando las causas mas frecuentes de macroglosia, y/ant
persistencia de clinica adquirida, se derivd a consultas externas de Medicina Interna donde
inicié estudio de enfermedad por depdsito y despistaje de neoplasia primaria no conacida
teniendo un papel fundamental la biopsia donde se apreciaron los hallazgos patognomdnico
de depdsito de amiloide.

En la literatura existen pocos casos en los que la amiloidosis AL se manifieste como magragl
sin presentar alteraciones renales ni otro tipo de manifestaciones sistémicas. Por ello, este
es interesante de cara a plantear asociaciones entre macroglosia y enfermedades por depdsito
con importancia de tenerlo en cuenta a la hora del diagnéstico diferencial.

Conclusion.
Ante macroglosia persistente, una vez decartadas causas frecuentes, se debe descdart
presencia de enfermedad por depdsito a través de biopsia dirigida, y despistaje de negp|asia
primaria con estudios analiticos y pruebas de imagen.

La presenta de neuropatia periférica refractaria a tratamiento dirigido como en este caso apo
la sospecha de enfermedad por depdsito.
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Alemtuzumab en leucemia prolinfocitica T estadio IV.

Autoras: Sara Garcia Lobato, Patricia Duque Tébar, Alba Collado Mohedano.

Farmacéuticas Residentes del Servicio de Farmacia Hospitalaria del Hospital Universitario de La
Princesa

Resumen:
La leucemia prolinfocitica de células T (LLP-T) es rara y agresiva. Solo se trata cuando hay
sintomas o enfermedad activa. Los tratamientos convencionales son poco eficaces y el farmaco
preferido es alemtuzumab, un anticuerpo contra CD52 que destruye linfocitos T y B. En Espafia,
para esta indicacién, debe solicitarse como medicamento en situacion especial (MSE):
Campath®. El presente caso presenta a un paciente con LLP-T que recibié tratamiento con
alemtuzumab, y, que, en el inicio del mismo aparecieron reacciones adversas a medicamento
(RAM).

Introduccidn:

La leucemia prolinfocitica de células T (LLP-T) es una neoplasia de células T rara, clinicamente
agresiva, compuesta por células linfoides, tipicamente con afectacion de la sangre periférica,
médula ésea, ganglios linfaticos y bazo.

No todos los pacientes requieren tratamiento en el momento del diagndstico. El tratamient
estd reservado para pacientes sintomaticos o con enfermedad “activa”.
Los datos sobre el tratamiento de la LLP-T provienen principalmente de analisis retrospectiyog'y,
pequeinos ensayos prospectivos. No se han realizado ensayos aleatorizados en esta poblacjon.

dosis inicial que se va escalando si es bien tolerada, hasta alcanzar la dosis de manten
con una duracioén total de 4 a 12 semanas.
Dosis de escalado:
DiA 1 DIiA 2 DIiA 3 DiA 4 DIA 5 DiA 6 pia7 || |
3mg 10 mg 30 mg
Dosis de mantenimiento: 30 mg 3 veces a la semana.

Descripcion del caso.
Vardn de 55 afios, diagnosticado de leucemia prolinfocitica T en 2024 estadio IV-A (adenopatias
infiltracidn cutdnea, sangre periférica), exfumador, y con antecedentes de dislipemia
Inicia Alemtuzumab.
DiA 1 DiA 2 DIiA 3 DiA 4 DIA 5 DiA 6 pia7 |||
3mg RAM 1]

El paciente sufre una reaccién transfusional con fiebre asociada, ademas, sufre hepatopatia c
elevacién de las transaminasas (reaccion imputable a alemtuzumab), imposibilitando complet
el tratamiento.

Se consultd con el servicio de farmacia dicho hallazgo, por si se pudiera tratar de una reaccid
adversa a medicamento (RAM), que fue imputada tras la revision de la bibliografia disponibl
sobre el medicamento.

Debido a esta RAM, el paciente fue dado de alta, para continuar el ciclo una vez que s
recuperasen los valores normales de los parametros hepaticos.
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Semanas mas tarde, se reinicia el tratamiento, siguiendo el siguiente esquema:

DiA 1

DIA 2

DIA3

DiA 4

DIAS5

DiIA 6

DIA 7

3mg

10 mg

30 mg

Como reacciones adversas se observé una elevacidn de transaminasas tras el dia 1, y, tras el dia
4, aparicion de rash.

Posteriormente, se administraron 30 mg de alemtuzumab 3 veces a la semana como
mantenimiento hasta septiembre 2025, completando 8 semanas sin otras incidencias,
alcanzando respuesta completa con enfermedad minima residual (EMR) negativa.

Tras finalizar el tratamiento, el paciente recibe un trasplante alogénico de progenitores
hematopoyéticos (alo-TPH) acondicionado con fludarabina y melfalan, recibiendo, ademas,
ciclofosfamida post-trasplante.

Discusion.
El tratamiento de la leucemia prolinfocitica T esta reservado para pacientes sintomaticos o con
enfermedad activa. Las terapias convencionales son, en gran medida, ineficaces y se prefiere
usar alemtuzumab intravenoso como agente Unico para la induccién inicial de remisién en la
mayoria de los pacientes.

Alemtuzumab se une al CD52, un antigeno de superficie celular presente en grandes cantidadés
en los linfocitos T (CD3+) y B (CD19+) y, en menores cantidades, en los linfocitos citoliticds
naturales (natural killer), monocitos y macréfagos. El antigeno CD52 se expresa poco o nada/e
los neutrdfilos, células plasmaticas o células madre de la médula 6sea. Alemtuzumab actiia/a
través de la citolisis celular dependiente de anticuerpos y la lisis mediada por el complement
tras la unién de la superficie celular con los linfocitos Ty B.

En Espafia, existe una presentacion de alemtuzumab comercializada: Lemtrada ® 12 mg vial,
estd indicado y financiado con restricciones para esclerosis multiple remitente recurrente.
Sin embargo, para esta indicacién hematoldgica, se solicita mediante MSE, que requier
consentimiento informado, un informe del paciente, dado que se trata de un medicament
estudio especial,) y la conformidad del laboratorio. La presentacion disponible es Campath ® 1
30 mg/ml, medicamento extranjero.

En el momento del hallazgo de los valores analiticos alterados, el servicio de hematol
contactd con el servicio de farmacia, para consultar la posible imputabilidad del farma
ademads, como proceder en esa situacion. Desde el servicio de farmacia, se recomendo ret
el ciclo hasta normalizacion de los pardmetros, siendo posible hacer el escalado de dosis &
mg si no habian transcurrido mas de 7 dias.

Al final, el paciente comenzé su ciclo de nuevo tras el espaciamiento de 2 semanas, de fo
continuada.

En este aspecto, la colaboracion del hematdlogo y farmacéutico es clave para garantizar
acceso al medicamento y la seguridad del paciente a través de una labor multidisciplinar.

Conclusion.
La creacién de equipos multidisciplinares con la participacidon del farmacéutico es clave dad
que garantiza el seguimiento farmacoterapéutico, la gestién y el acceso a los tratamientos, |la
individualizacidn y la seguridad del paciente.

Como experto en el medicamento, el farmacéutico, se encuentra capacitado para integrar s
conocimientos en la practica clinica habitual, aportando valor al tratamiento del paciente.
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Importancia del manejo multidisciplinar en el carcinoma
hepatocelular y papel de la inmunoterapia. A propodsito de un

caso con respuesta completa prolongada.

Autoras: Lucia Castillo, Maria Iribarren, Rafael Borregdn, Isabel Medina.
Médicos Residentes del Servicio de Oncologia Médica del Hospital Universitario de la Princesa.

Resumen.
El carcinoma hepatocelular (CHC) es una patologia cuyo manejo requiere un enfoque
multidisciplinar, guiado principalmente por la clasificacion BCLC.

Se presenta el caso de un varén de 76 afos con cirrosis por hepatitis C, diagnosticado de CHC
localizado, tratado quirdrgicamente y con terapias locorregionales ante las recurrencias
iniciales. Tras la apariciéon de enfermedad multicéntrica (CHC estadio BCLC B), y valorando el
caso en comité multidisciplinar, se inicié tratamiento sistémico con atezolizumab-bevacizumab,
logrando una respuesta completa radiolégica mantenida hasta la actualidad, con excelente
tolerancia clinica.

El caso ilustra la evolucidén terapéutica del CHC y la importancia del abordaje secuencial y
coordinado entre distintas especialidades. En los ultimos afios, la inmunoterapia ha desplazad
a los inhibidores de tirosina quinasa como tratamiento de primera linea en estadios avanzado

investigacion se centra en optimizar la seleccién de pacientes para los distintos esqu
inmunoterapia disponibles.

Introduccion.
El manejo del carcinoma hepatocelular (CHC) probablemente sea uno de |
multidisciplinares del panorama oncoldgico. El sistema de clasificacién mas utilizado enl|
de decisiones es el de la BCLC (Barcelona Clinic Liver Cancer), ya que, ademas de tener e
el volumen tumoral, incorpora la funcién hepdtica (escala Child-Pugh) y el estado funcion
paciente. Divide el CHC en cinco estadios: muy precoz (0), precoz/inicial (A), intermedi
avanzado (C) y terminal (D); elaborando un algoritmo terapéutico que abarca desde la cir
el trasplante, hasta el tratamiento de soporte, pasando por los abordajes locales y tratami
sistémicos (1,2).

Descripcion del caso.
Vardn de 76 afios con antecedente de cirrosis hepatica por virus de la hepatitis C, tratad
2021 con respuesta viral sostenida. Durante el seguimiento posterior, el paciente
diagnosticado en 2022 de una lesién de 12mm en segmento (S) 5 compatible con CHC, sie
intervenido mediante reseccidn atipica laparoscépica. A lo largo de 2023 se evidencian
nuevos focos de CHC. El primero (S5, 19mm) es tratado con ablacién percutdnea; el segun
(56, 14mm), mediante quimioembolizacién transarterial. El paciente permanece en to
momento asintomatico y con exploracidn fisica anodina, sin ascitis ni encefalopatia (Child-Pu
A5). Un afio después, un nuevo control muestra progresion de la lesién conocida en S5, asi co
la aparicidon de dos nuevos focos de 13mm y 8mm en SS 7 y 3 respectivamente (ilustracién 1
Por sospecha de CHC multicéntrico (LI-RADS 5), estadio B de la BCLC, y presentado el caso e
comité de tumores, se decide tratamiento sistémico. Tras descartar varices esofagicas mediant
estudio endoscdpico, el paciente inicia el 12.06.2024 primera linea con atezolizumab
bevacizumab con excelente tolerancia y respuesta completa radioldgica que mantiene hasta |
actualidad (ilustracién 2).
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Discusion.
El caso clinico que presentamos es un buen ejemplo de la secuencia de tratamientos en el
manejo del CHC; de los distintos especialistas que participan en el mismo; y por tanto, de la
relevancia del comité multidisciplinar (ilustracion 3).

Centrandonos en el papel del oncdlogo médico, en los estadios avanzados o intermedios que
progresan a terapias locorregionales, ha habido importantes actualizaciones terapéuticas en los
ultimos afos. La primera linea con inhibidores tirosina quinasa ha sido sustituida por la
inmunoterapia, siendo los esquemas empleados hoy en dia: atezolizumab-bevacizumab /
durvalumab-tremelimumab (1,3).

La combinacidn atezolizumab-bevacizumab, utilizada en el caso clinico que nos ocupa, fue
aprobada por las agencias reguladoras en 2020 en base a los datos del ensayo fase Il
IMbravel50 (3). En este estudio, 501 pacientes con CHC avanzado (82% estadio-C, 15% estadio-
B) fueron aleatorizados 2:1 a recibir atezolizumab-bevacizumab / sorafenib. Tras 15.6meses de
seguimiento, atezolizumab-bevacizumab redujo el riesgo de muerte un 34%; mediana de
supervivencia global 19.2meses, frente a 13.4meses para sorafenib (hazard ratio [HR]=0.66;
intervalo de confianza del 95% [IC95%]:0.52- 0.85). La supervivencia libre de progresion para la
combinacion fue 6.9meses, frente a 4.3meses con sorafenib (HRO,65; 1C95%:0.53-0.81); y las
tasas de respuesta objetiva 30% y 11% respectivamente. Analizando estas respuestas, ambgds
brazos lograron estabilizar la enfermedad en un porcentaje similar de pacientes (43-44%)/Sj
embargo, la diferencia fue notable en las respuestas parciales (22% con atezoliz

inmunoterapia-antiangiogénico (atezolizumab-bevacizumab); y con ello lograr identificar qr]'
pacientes son mejores candidatos a una u otra opcién terapéutica.

Conclusion.

El manejo del carcinoma hepatocelular requiere un abordaje multidisciplinar y una ad
secuenciacién terapéutica basada en la clasificacién BCLC. La incorporacidn de la inmunoterapia
en primera linea ha supuesto un avance significativo en el tratamiento de este tumo
mejoras en supervivencia y tasas de respuesta. Casos como el presentado ponen de relie
potencial para lograr respuestas completas incluso en enfermedad avanzada.
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llustraciones.

llustracion 1. Lesiones hepdticas multiples, hiperdensas en fase arterial y con lavado precoz en
fase portal, sospechosas de CHC.

llustracion 2. Respuesta completa radioldgica al tratamiento con atezolizumab-bevaciz

Cirugia general: Radiologia intervencionista:
reseccion atipica quimioembolizacion

laparoscopica. transarterial.

2021: “

Cirrosis hepatica
por VHC.

Febrero.2022 Abril.2023 : Septiembre.2023 Abril.2024
Lesion S5 12mm Lesion S5 19mm Lesion S6 14mm Lesiones multiples bilobares

- -

Tratamiento VHC e inicio de Radiologia intervencionista: Oncologia médica:
seguimiento por Digestivo: ablacion percutanea. atezolizumab-bevacizumab.
cribado CHC con ecografias
semestrales.

llustracion 3. Secuencia de tratamientos en el manejo multidisciplinar del CHC.
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De la inestabilidad extrema a la recuperacion.
Autor: David Corredor Jiménez
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Resumen.
Paciente que ingresa en shock cardiogénico secundario a cardiopatia isquémica con enfermedad
de tres vasos, disfuncidén ventricular severa y arritmias malignas. Se inicié precozmente soporte
farmacolégico y mecdnico La monitorizacion hemodinamica avanzada y la ecocardiografia
seriada fueron clave para la estabilizacion.

Durante la evoluciéon presentd deterioro hemodindmico y parada circulatoria, requiriendo
escalada a ECMO y soporte combinado con IMPELLA. La monitorizacidn en UCI permitié detectar
y tratar multiples complicaciones.

Se realizd revascularizacién quirurgica diferida mediante triple bypass coronario, con evolucion
favorable. Las complicaciones hemorragicas, vasculares, infecciosas y digestivas pudieron
manejarse gracias a la disponibilidad de técnicas especializadas.
El abordaje multidisciplinar fue determinante.

Introduccion.
Vardn que en contexto de isquemia miocdrdica desarrolla disfuncidon ventricular severa
parada circulatoria requiriendo de inicio de soporte mecanico. Durante el ingreso el paci
sufre numerosas complicaciones.

Descripcion del caso.

centro se objetiva deterioro de nivel de consciencia y taquicardia de QRS estrec
severamente deprimida e hipoxemia.

presenta parada circulatoria de 2 minutos saliendo en TVMS que se resuelve
cardioversiones eléctricas y 300mg de amiodarona. En ECG se observa onda Q en deri
V1-V3.

Se traslada al paciente a la sala de hemodinamica para la realizacidon de cateterismo u
Mala situacion hemodinamica requiriendo de perfusién de noradrenalina y dobutamina.
Debido a que se trata de un cateterismo de alto riesgo se implante IMPELLA CP. Se diagn
de la presencia de enfermedad de 3 vasos. De manera multidisciplinar entre el equi
Cardiologia, Medicina Intensiva y Cirugia cardiaca se decide revascularizacion en seg
tiempo.

Se traslada al paciente a UCl y se monitoriza de forma avanzada la hemodindmica medi
catéter de Swan-Ganz. Durante las primeras 24 horas el paciente se mantiene esta
requiriendo de soporte circulatorio mecanico con IMPELLA CP, noradrenalina y dobutami
Respiratoriamente tendente a la hipoxemia pese a FiO2 alta en VMI. Con la intencidn de reali
balance hidrico negativo se inicia perfusién de furosemida.

El segundo dia de ingreso ocurre malposicién de IMPELLA CP lo que implica una caida del gas
cardiaco que se aprecia gracias a la monitorizacién invasiva. En estas circunstancias vuelve
sufrir una parada circulatoria en ritmo de FV de 18 minutos de duracion.

Durante la parada se avisa a Cirugia Cardiaca para la canulacién de ECMO V-A. Se traslada
hemodindmica nuevamente para recolocacion de IMPELLA CP y lograr adecuada descarga del
ventriculo izquierdo.
El paciente permanece en UCI durante las siguientes 72 horas. Tendencia hacia la estabilizacion
manteniéndose asistido con ECPELLA, dobutamina y noradrenalina:
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Presentd fracaso renal y datos de sobrecarga biventricular medidas por ETT, ETE vy
monitorizacién invasiva con Swan-Ganz. Se inicia TRSC con el objetivo de realizar BH negativo.
Hemorragia orofaringea, secundaria a ETE, que requiere de taponamiento posterior. FA/Flutter
de dificil control por mala tolerancia a amiodarona. Se inicié digoxina. Datos precoces de
isquemia de miembros inferiores, secundarios a la canulaciéon arterial en ambas arterias
femorales. Pese a los esfuerzos de Cirugia Cardiaca no se logré canalizar cdnula de reperfusiéon
en miembro inferior izquierdo. En una reunidon multidisciplinar con los tres equipos mas
implicados en el momento se decide revascularizacion quirlrgica. El paciente es trasladado a
quiréfano de Cirugia Cardiaca y se realiza triple bypass coronario. Ademas, se intercambia
IMPELLA CP por IMPELLA 5.

El paciente durante los siguientes dias mejora su situacién hemodindmica hasta lograrse retirada
de ECMO. En quiréfano se observa lesion de ambas arterias femorales que requieren de
trombectomia, reconstruccién y anastomosis. Tras ello el paciente fue seguido por Cirugia
Vascular y se inicid anticoagulacion y antiagregacion.

Debido a la isquemia-reperfusion de miembros inferiores el paciente presenta SRIS y shock
distributivo con mala distribucién hidrica. Como consecuencia el paciente presenta
taponamiento cardiaco que requiere de pericardiocentesis ecoguiada.

Tras haber resuelto el taponamiento y el shock el paciente mejora. Se va retirando asistencia
con IMPELLA 5.5, que se logra retirar. Se administra ciclo de levosimendan.

Durante el ingreso en UCI, sin causa aparente, el paciente presenta taquicardia ventri
polimorfa que degenera en FV, realizando RCP avanzada de 8 minutos y dos descargas. Medi
Intensiva comenta este evento con Cardiologia y se programa para la colocacién de DAL

ulceracidn, pero con cubrimiento de fibrina que, comparada con la colonoscopia previa pres
mejoria. Se suspende anticoagulacién una semana y se reinicia sin incidencias.
El resto del soporte vital instaurado por Medicina Intensiva fue retirdndose. Se r
traqueotomia percutanea. Para el procedimiento se contd con la ayuda de Neumologia qui
realizaron FBC. Se fue destetando de TRSC recuperando diuresis espontanea.
Como complicacidon infecciosa presenta colonizacién por S.marcenses con post
bacteriemia. Mediante ETE se descartd El y se traté con cefiderocol.

El paciente tras todo ello mejora y es dado de alta a la Unidad Coronaria a la espera de|ser
trasladado al Hospital puerta de Hierro para implante de DAl y posterior alta domiciliaria.

Discusion.
El paciente llega a nuestro centro en situacién critica por cardiopatia isquémica. Precozmente
se inicid soporte farmacoldgico (1) y soporte mecdnico antes del procedimiento, lo cual es
avalado en estudios publicados (2). En situaciones de inestabilidad hemodindmica como
nuestro caso esta descrito que el uso de monitorizacion avanzada (3) y la realizacién de ecograf
es de ayuda en la estabilizacion del paciente (4).

Sin embargo, el caso no esta exento de complicaciones, requiriendo de escalar en el soport
mecanico en situacion de parada circulatoria (5). Durante la estabilizacion del paciente s
encontraron numerosas complicaciones que pudieron ser solventadas gracias a |
monitorizacién propia de una Unidad de Cuidados Intensivos (3)
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Debido a que la asistencia con ECMO periférico implica un aumento de la postcarga cardiaca se
escalé de IMPELLA CP a IMPELLA 5.5, que es actualmente, el dispositivo transadrtico que mas
flujo puede otorgar y por lo tanto mayor descarga del ventriculo izquierdo puede aportar (6).
Las complicaciones que ha ido presentando durante el ingreso se han ido solventando gracias a
la disponibilidad de equipos con técnicas diagndsticas adecuadas (7).

En la retirada de soporte vital fue de interés el uso de levosiméndan, que permitio la retirada de
soporte vasoactivo e inotrépicos (8). Respecto al destete respiratorio la traqueotomia fue de
gran importancia, siendo ventajosa la técnica percutanea con visién directa (9).

El papel de los servicios implicados fue crucial para la recuperacion del paciente:

¢ Medicina Intensiva quienes manejaron el soporte vital, la monitorizacién y la interpretacién
de los datos. A destacar el papel de coordinacidn.

¢ Cardiologia realizd el diagndstico, colocaron IMPELLA CP vy resolvieron el taponamiento.
Realizaron multiples ecocardiografias durante el ingreso.

e Cirugia Cardiaca implantaron ECMO, IMPELLA 5.5 y realizaron triple bypass.

e Cirugia Vascular valoraron y siguieron las complicaciones isquémicas.

¢ ORL que realizé taponamiento posterior dado el sagrado en cavidad orofaringea.

¢ Radiodiagndstico, Digestivo y Cirugia General que colaboran en el diagnéstico y toma de
decisiones ante los episodios de hemorragia digestiva baja.

¢ Neumologia que colabora en la realizacién de traqueotomia.
¢ Microbiologia quienes manejan las muestras biolégicas.

Conclusion.
En nuestro caso el shock cardiogénico puede ser potencialmente reversible con soport
mecdnico y revascularizacion adecuada. La supervivencia del paciente se asocio/a/ |
monitorizacion invasiva estrecha, la coordinaciéon del intensivista, la detecdio
complicaciones y el abordaje multidisciplinar.
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