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a Medicina se construye cada dia junto al paciente,

pero también a través de la reflexion y del aprendizaje

compartido. Ese es, precisamente, el valor del Certamen
de Casos Clinicos para Médicos Internos Residentes del
Colegio de Médicos de Navarra, que alcanza ya su duodécima
edicién consolidado como un espacio de encuentro con el
conocimiento y la excelencia profesional.

Este libro digital recoge los veinte mejores casos clinicos
de esta edicion: cinco defendidos en la fase final y quince
presentados en formato péster. Todos ellos reflejan el rigor
cientifico, la capacidad de andlisis y el compromiso de nuestros
residentes, que encuentran tiempo para investigar, compartir
experiencias y seguir creciendo como profesionales, pese a la
exigencia de su formacion.

Los trabajos abarcan las dreas de Atencién Primaria
y Comunitaria, Patologia Quirurgica y Patologia Médica
Hospitalaria, mostrando la riqueza y diversidad de una
formacion especializada orientada siempre a ofrecer la mejor
atencién posible a los pacientes.

Quiero expresar mi reconocimiento a los médicos internos
residentes que han participado, asi como mi agradecimiento
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generosidad hacen posible este Certamen afo tras afio.
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aprendizaje, inspiracion y estimulo para quienes las lean. Y
deseo que, en las proximas ediciones, muchos mas residentes
se animen a compartir aquellos casos que les han hecho crecer
como médicos y como personas.

Tomas Rubio Vela
Presidente del Colegio Oficial de Médicos de Navarra (COMNA)
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RESUMEN

Lactante de 2 meses que acude al centro de salud por un episodio fe-
bril acompafiado de regresiéon psicomotora. Destacaba que, en las semanas
previas, habia sido valorada por irritabilidad y rechazo de las tomas, orien-
tados como posible alergia a la proteina de la leche de vaca, sin evoluciéon
favorable pese a medidas dietéticas. La gravedad del cuadro motivé su de-
rivacion inmediata. En el estudio etiolégico se incluyé un exoma urgente,
que permitio identificar su origen metabélico e iniciar un tratamiento po-
tencialmente modificador del curso clinico.

Este caso enfatiza la necesidad de reconsiderar diagnésticos frecuentes
cuando la clinica no progresa como se espera y resalta el papel clave del
pediatra de Atencién Primaria en la deteccién precoz de signos de alarma
neurolégicos. Asimismo, pone de manifiesto como el acceso a diagndstico
genético rapido no solo acelera el proceso diagnéstico, sino que puede
cambiar el pronéstico.

PALABRAS CLAVE
Neurodesarrollo, retraso psicomotor, regresién psicomotora, signos de
alarma, enfermedad metabdlica, Atencién Primaria, exoma urgente.

INTRODUCCION

Las revisiones de pediatria en Atencion Primaria son esenciales para
el cuidado integral de la salud infantil desde los primeros dias de vida.
El desarrollo psicomotor es un proceso continuo que se extiende desde la
concepcion hasta la madurez, con una secuencia de adquisicion de hitos
similar en todos los nifios, aunque con un ritmo individual variable. La vi-
gilancia sistematica del desarrollo en cada consulta, independientemente
del motivo de la visita, constituye una herramienta clave para la deteccién
precoz y el abordaje de los trastornos del neurodesarrollo. La planificacién
actual del programa de control del nifio sano permite identificar desviacio-
nes sutiles o signos de regresion, que pueden representar la primera mani-
festacién de enfermedades graves y potencialmente tratables. Un signo de
alarma no confirma la existencia de un trastorno, pero si obliga a realizar
un seguimiento estrecho y/o a valorar la derivaciéon para un estudio mas
completo. No obstante, debe prestarse especial atencion a los casos con
pérdida de hitos previamente adquiridos, dado que constituyen un signo
de alarma mayor y requieren una actuacién preferente.
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CASO CLiNICO

Lactante de 2 meses que acude al centro de salud por fiebre y rechazo de
las tomas de varias horas de evolucién. En la exploracion fisica se objetiva
una alteracion significativa del examen neurolégico, con irritabilidad inten-
sa no consolable, ausencia de fijaciéon de la mirada y estrabismo intermiten-
te del ojo izquierdo. A nivel motor presenta hipotonia axial, hipertonia de
extremidades superiores, inclusion de pulgares y postura en opistétonos.

Como antecedentes destaca que el paciente habia sido valorado en
multiples ocasiones durante el Gltimo mes por un cuadro de célicos per-
sistentes atribuidos a una posible alergia a las proteinas de la leche de
vaca, sin clara mejoria a pesar de las medidas dietéticas instauradas. En
las consultas previas no se habia interrogado de forma especifica acerca
del neurodesarrollo ni de posibles regresiones, y no constaban signos de
alarma en este ambito.

Durante el episodio febril actual, ante una exploracion neurolégica tan
anémala, se realiza una anamnesis dirigida sobre el desarrollo psicomo-
tor, y la madre refiere que en el Ultimo mes el lactante ha mostrado una
pérdida progresiva de habilidades, con pérdida de la sonrisa social y de la
fijacion visual, irritabilidad persistente y disminucién de la movilidad es-
pontanea. No constan antecedentes perinatales, personales o familiares de
interés, y el cribado neonatal fue normal.

Debido a la severidad del cuadro neurolégico y la presencia de fiebre,
el paciente es derivado a Urgencias de Pediatria del hospital terciario. Aun-
que la regresién del desarrollo hacia sospechar un proceso subyacente no
infeccioso, se inicia el protocolo habitual para descartar infeccién aguda,
realizdndose analitica sanguinea, despistaje de infeccién urinaria, hemo-
cultivo y PCR para parechovirus y enterovirus, todos ellos negativos, salvo
una PCR respiratoria positiva para rinovirus.

A nivel neurolégico se completa el estudio con una ecografia transfon-
tanelar que muestra una extensa afectacion simétrica de los ganglios ba-
sales —de predominio taldmico— y de la sustancia blanca periventricular
y frontoparietal, hallazgos que se confirman mediante resonancia magné-
tica cerebral.

Durante su estancia en urgencias, ademas de los hallazgos neurolégi-
cos previamente descritos, el lactante inicia episodios paroxisticos de movi-
mientos de chupeteo, por lo que también se realiza un electroencefalogra-
ma (EEG) que muestra una lentificacion global con actividad epileptiforme
ocasional de predominio temporoparietal izquierdo. Ante estos hallazgos,
se inicia tratamiento anticrisis con levetiracetam.
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La combinacién de una clinica neurolégica grave, una neuroimagen
caracteristica y un EEG compatible con encefalopatia orienta el diagnésti-
co hacia una enfermedad metabdlica, por lo que el paciente ingresa para
completar el estudio.

El despistaje metabdlico especifico (sangre, orina y liquido cefalorra-
quideo) muestra piruvato elevado y tendencia a acidosis metabélica con
hiperlactacidemia, sin otras alteraciones relevantes.

Ante la sospecha de un trastorno mitocondrial, se inicia tratamiento
empirico con cofactores esenciales a dosis altas (tiamina 150 mg/12 h, car-
nitina 100 mg/8 h, biotina 30 mg/24 h y riboflavina 100 mg/24 h). Tras su
administracién se observa una mejoria clinica clara, con desapariciéon de la
irritabilidad y normalizacién de las tomas.

El estudio genético urgente mediante exoma confirma el diagnéstico:
se identifican dos variantes probablemente patogénicas en heterocigosis
compuesta en el gen SLC19A3, responsables de una enfermedad de los gan-
glios basales sensible a biotina y tiamina. Dado que esta entidad responde
al tratamiento con altas dosis de biotina y tiamina, se ajusta la pauta de
ambos farmacos y se suspenden el resto de cofactores.

Tras la mejoria clinica sostenida y la confirmacion diagnéstica, el pacien-
te es dado de alta a domicilio con seguimiento estrecho por la Unidad de
Crénico Complejo.

Evolucién

En los controles posteriores, el EEG muestra una mejoria significativa
respecto a registros previos, mientras que la resonancia magnética cerebral
evidencia cambios encefalicos secundarios a la metabolopatia, con marca-
da atrofia cortical y subcortical parieto-occipital bilateral y encefalomalacia
de ambos talamos.

En la exploracion neuroldgica a los 4 meses de vida se aprecia una me-
joria global, con mayor reactividad y una motricidad mas fluida. El paciente
presenta buen contacto ocular y seguimiento visual en las cuatro direccio-
nes. Persisten signos piramidales (Rossolimo y Babinski positivos), reflejo
tonico cervical asimétrico e hipotonia axial moderada, aunque en decubito
prono logra mantener brevemente la cabeza en vertical.

DISCUSION

Este caso pone de relieve el papel esencial del pediatra de Atencion Pri-
maria en la observacion sistematica del nifio, mas alla del motivo que ori-
gine la consulta. En ocasiones, las familias no comentan pequefios cambios
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en el desarrollo de su hijo porque los consideran sin importancia o los atri-
buyen a etapas pasajeras. Sin embargo, detrds de detalles menores —como
un rechazo del alimento o una mayor irritabilidad— puede esconderse el
inicio de un problema neurolégico. Por eso es tan valioso que el pediatra
pregunte de forma sistematica por los avances y posibles retrocesos en el
desarrollo. Detectar a tiempo esas sefiales permite actuar antes, orientar
el diagnéstico y, en muchos casos, cambiar por completo la evolucion del
nifno.

Sin embargo, en los primeros meses de vida, los signos de alarma pue-
den pasar facilmente inadvertidos si no son especialmente llamativos. Esto
ocurre porque el desarrollo psicomotor, reflejo de la maduracion progresi-
va del sistema nervioso central, no sigue un patrén rigido ni debe alcanzar-
se a una edad exacta, sino que presenta una variabilidad individual dentro
de la normalidad que conviene conocer. Aun asi, existen sefiales que siem-
pre deben despertar sospecha: un retraso evidente en la adquisicion de
hitos, la persistencia de patrones que deberian haber desaparecido (como
los reflejos primitivos), la aparicion de signos anémalos en cualquier etapa
(por ejemplo, movimientos oculares anormales o asimetria motora) o las
regresiones en habilidades previamente adquiridas (1).

A su vez, cada etapa del desarrollo presenta signos de alarma propios
que orientan la valoracién clinica y que hay que conocer. En el recién na-
cido y durante los primeros meses, deben llamar la atencién la falta de
seguimiento visual, una sonrisa social pobre o una irritabilidad persistente.
En el segundo trimestre, la ausencia de gorjeo, de respuesta ante estimu-
los sonoros o la persistencia de reflejos primitivos. Hacia los seis meses, la
ausencia de prension voluntaria, de control cefalico o de sedestacién con
apoyo son sefiales que no deben pasarse por alto. Mas adelante, entre los
nueve y doce meses, preocupa la falta de balbuceo, la imposibilidad de
mantenerse erguido o las asimetrias motoras, asi como una manipulacién
torpe o repetitiva. Conocer estos hitos permite al pediatra distinguir la va-
riabilidad normal de los signos tempranos de patologia y actuar con rapi-
dez cuando aparecen desviaciones significativas (2).

Ademas de la valoracién programada de los hitos del desarrollo en las
revisiones del niflo sano, es importante tener presente que los signos de
alarma pueden aparecer o acentuarse en el contexto de situaciones agu-
das, como los procesos infecciosos. Eso fue precisamente lo que ocurrié
en nuestro caso: los indicios previos habian sido sutiles y pasaron inad-
vertidos hasta que el estrés metabdlico de la infeccién desencadend una
descompensacion mas evidente. En ese momento se pudieron identificar
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con claridad los signos de alarma correspondientes a los dos meses de
vida, junto con la regresion de habilidades que ya se habian adquirido.

En un paciente que presenta regresiéon del neurodesarrollo asociada a
fiebre, es fundamental valorar tanto la posibilidad de una infecciéon agu-
da como la de una enfermedad subyacente cuya sintomatologia se haya
precipitado por el episodio febril. En el enfoque inicial deben considerarse
entidades infecciosas graves, como meningitis bacteriana, encefalitis viral
o encefalomielitis aguda diseminada, que deben descartarse mediante las
pruebas especificas correspondientes (3). Una vez excluidas, es necesario
ampliar el estudio hacia causas congénitas o metabdlicas, como los errores
innatos del metabolismo, el sindrome de Leigh o las leucodistrofias, patolo-
gias que pueden desencadenarse o agravarse tras una infeccion.

El abordaje diagndstico incluye un despistaje metabdlico en sangre,
orina y liquido cefalorraquideo, asi como una resonancia magnética ce-
rebral que oriente la etiologia. Dado que la mayoria de estos trastornos
tienen base genética, las pruebas moleculares constituyen un pilar esencial
del estudio. En los ultimos afios, la introduccién de la secuenciacion del
exoma —particularmente en modalidad urgente— ha supuesto un avance
decisivo, al aumentar de forma notable la tasa de deteccion y permitir un
diagnéstico preciso en tiempo clinicamente Gtil. Este progreso tecnolégico
no solo optimiza el manejo del paciente, sino que posibilita la instauracién
temprana de tratamientos potencialmente modificadores del curso de la
enfermedad (g).

Una vez descartada la patologia infecciosa y ante la sospecha de un posi-
ble trastorno metabdlico, resulta recomendable iniciar de forma empirica un
céctel vitaminico con funcién potenciadora mitocondrial. Este enfoque pue-
de marcar una diferencia decisiva en la evolucién clinica, como ocurrié en
nuestro paciente, en quien la administraciéon precoz de cofactores permitié
una mejoria notable mientras se completaban las pruebas complementarias.

Finalmente, el estudio genético mediante exoma urgente confirmé el
diagnostico de enfermedad de los ganglios basales sensible a biotina y tia-
mina, un trastorno neurolégico hereditario poco frecuente caracterizado
por una encefalopatia subaguda que suele manifestarse tras episodios fe-
briles y puede asociar crisis epilépticas y alteraciones del movimiento. La
neuroimagen muestra tipicamente lesiones bilaterales en los ganglios ba-
sales, y el diagnéstico definitivo es genético. Sin tratamiento, la evoluciéon
puede ser fatal; sin embargo, la administraciéon temprana de altas dosis de
biotina y tiamina no solo previene la progresién, sino que puede revertir
los sintomas y modificar de forma sustancial el pronéstico (5).
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CONCLUSION

Este caso pone de manifiesto que, incluso en enfermedades neurome-
tabdlicas infrecuentes, la Atencion Primaria desempefia un papel crucial en
la deteccidén tempranay la continuidad asistencial. Una observacion atenta
del desarrollo, la capacidad de reconocer variaciones sutiles y la decision de
derivar pueden cambiar el curso de la enfermedad.

Mantener la sospecha ante signos poco especificos y comprender que
detras de un cuadro banal puede ocultarse un trastorno grave y tratable
resulta esencial.

La coordinacién entre niveles asistenciales y el acceso a herramientas
diagnésticas rapidas, como el exoma urgente, permiten ofrecer una aten-
cién mas agil y efectiva, mejorando de forma notable el pronéstico y la
calidad de vida de los pacientes.
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RESUMEN

La apnea central del suefio emergente del tratamiento (TECSA) se de-
fine como la aparicién de apneas centrales tras iniciar la terapia con pre-
sion positiva en la via aérea (PAP) en paciente con apnea obstructiva del
suefio (AOS). Se presenta el caso de un varén de 76 afios con antecedente
de apnea obstructiva del suefio con mala tolerancia a CPAP, que presenta
episodios nocturnos autolimitados de desconexién del medio y movimien-
tos involuntarios. Las pruebas complementarias, especialmente el analisis
detallado del registro de la auto-CPAP, evidencia la aparicion de apneas
centrales durante el tratamiento. Se destaca la importancia de comprender
los mecanismos fisiopatoldgicos de los trastornos respiratorios del suefio,
asi como el seguimiento estrecho de los pacientes, facilitado por la telemo-
nitorizacién, para una mejor adherencia terapéutica.

PALABRAS CLAVE
Apnea central del suefio emergente del tratamiento, apnea obstructiva del
suefio, CPAP, “loop gain”, telemonitorizacion.

INTRODUCCION

La apnea central del suefio emergente del tratamiento (TECSA), cono-
cida previamente como “apnea del suefio compleja”, hace referencia al
desarrollo de apnea central después del inicio de la terapia con presién
positiva para la apnea obstructiva del suefio (AOS). La aparicién de ap-
nea central del suefio (ACS) durante la terapia con presién positiva en la
via aérea (PAP) se observa en aproximadamente el 10% de los estudios de
titulacion para la apnea obstructiva del suefio (1). Hasta el momento, exis-
te un conocimiento limitado sobre las caracteristicas clinicas, el trasfondo
fisiopatolégico y los algoritmos terapéuticos para el tratamiento de dicha
patologia (2).
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CASO CLiNICO

Varén de 76 afios con antecedente médico de apnea obstructiva del sue-
o, sin otras comorbilidades asociadas (indice de masa corporal 24,8 kg/m2).
En el momento del diagnéstico, en 2013, se realizé un estudio polisomnogra-
fico con los siguientes valores de parametros respiratorios fundamentales:
indice de apnea/hipopnea por hora (IAH): 72,84 (obstructivas: 64,46, cen-
trales: 0,00, mixtas: 8,38). Después de 5 meses de tratamiento con CPAP con
mala tolerancia, fue valorado por Otorrinolaringologia, siendo candidato a
intervencién quirargica de septoplastia con cauterizacién de cornetes, uvu-
lopalatofaringoplastia, amigdalectomia y reseccién de base de la lengua.

Tres afios mas tarde, en 2015, presenta nuevamente sintomas compa-
tibles con trastorno respiratorio durante el suefio, por lo que se realizé
un nuevo estudio polisomnografico, con persistencia de AOS severo (IAH:
31,95). En ese momento inicié tratamiento con CPAP a 6 cmH20, que inte-
rrumpid por mala tolerancia.

En 2022, dada la persistencia de sintomas del suefio acudié nuevamente
a valoracion, con empeoramiento en el nuevo estudio polisomnografico
realizado (IAH: 62,9). Ante dicho resultado, se volvié a indicar tratamiento,
en este caso con auto-CPAP a 6-16 cmH20 con buena tolerancia, pero el
paciente no realizé seguimiento clinico.

Este afio, en 2025, el paciente consulta en Neumologia tras haber pre-
sentado 4-5 episodios por noche, autolimitados, de despertares nocturnos
con desconexion del medio, contraccion muscular involuntaria y amnesia
de los mismos. De primeras, se revisaron los datos registrados en la CPAP,
directamente desde el dispositivo, sin realizar la lectura del registro de la
tarjeta mediante el software especifico, observando un buen cumplimiento
del tratamiento con CPAP, con un buen ajuste de interfaz, poca fuga detec-
tada (un 7%) y un IAH residual de 4.2. Se solicita valoracion por Neurologia,
que describen una exploracion neuroldgica sin alteraciones. Se completa
estudio con resonancia magnética cerebral que evidencia leucoaraiosis y
analitica de sangre con determinaciéon de anticuerpos onconeuronales y
antineuropilo en suero, entre otras determinaciones, que fueron negati-
vos. Como parte del estudio, se realizé nuevo EEG-polisomnografico basal:
IAH 60,1 (indice de apneas obstructivas: 43,0, indice de apneas centrales:
0,6, indice de hipopneas: 16,5) (Figura 1). En la segunda noche del EEG-po-
lisomnografia utilizando auto-CPAP, a pesar de una mala tolerancia y fuga
de aire a través de la mascarilla (media: 61L/min, percentil go: 87L/min), se
observé: IAH 22,8 (indice de apneas obstructivas: 7,2, indice de apneas cen-
trales: 11,2, indice de hipopneas: 4,3) (Figura 2).
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En la interpretacién de ambos estudios polisomnograficos, llama la
atencién el incremento de apneas centrales con el uso de auto-CPAP, a
pesar de haber mejorado las apneas obstructivas. Dicho hallazgo motivé a
realizar un andlisis detallado de la auto-CPAP ante la posible apariciéon de
apnea central del suefio emergente asociada al tratamiento.

Se analizaron los registros de presién y eventos de la tarjeta de auto-
CPAP del paciente, considerando la totalidad de los dias de uso del disposi-
tivo desde el inicio de la clinica. Se presenta el registro de uno de los dias en
el que se documentaron episodios coincidentes con los descritos durante la
consulta (Figuras 3y 4): presion del percentil g5: 12,4 cmH20 (maximo 12,8
¢mH20) y una fuga del percentil 95 de 3,6 L/min (maximo 4,8 L/min), con
un IAH de 14,9 eventos/h, compuesto principalmente por apneas centrales
(13,7/h) y minimas apneas obstructivas (o0,1/h), durante un uso total de 8
horas. En las graficas se observan eventos de apneas centrales agrupadas,
acompanadas con limitacion de flujo. Todo ello, sugiere un patrén de ap-
nea central del suefio asociada a CPAP.

DISCUSION

La apnea central del suefio emergente del tratamiento (TECSA) hace
referencia al desarrollo de apnea central tras el inicio de la terapia con
presidn positiva en pacientes con apnea obstructiva del suefio (AOS). Entre
los factores de riesgo asociados a TECSA destaca el sexo masculino, la edad
avanzada y un bajo indice de masa corporal (IMC), comorbilidades médicas
como insuficiencia cardiaca congestiva, enfermedad coronaria, accidente
cerebrovascular y uso de opioides, y valores del estudio polisomnografico
basal como un alto IAH, el indice de despertares, la fuga detectada y la baja
eficiencia del suefio (3).

La aparicién de apneas centrales al iniciar la terapia con PAP evidencia
la superposicién fisiopatoldgica entre la AOS y la ACS. Esto incluye la ines-
tabilidad del control ventilatorio, el “loop gain” (LG) elevado en pacientes
con AOS, asi como el estrechamiento u obstruccion de la via aérea superior
durante las apneas e hipopneas centrales (3).

El concepto de “loop gain” (LG) se originé en el area de la ingenieria,
sirviendo como una herramienta para analizar y medir la estabilidad de un
sistema de control (4). Enfocando su aplicacion médica en el contexto de
control de la respiracion, LG evalia como responde el sistema respiratorio
ante algunas alteraciones, reflejando la sensibilidad del sistema respirato-
rio para ajustar la respiracién en funcién de los cambios en los niveles de
pH y CO2 en sangre (control quimiorreflejo) (5).
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Al inicio del sueiio y en las diferentes fases del mismo, se modifica la
sensibilidad y capacidad de respuesta (habitualmente disminuyendo) de
los quimiorreceptores centrales y periféricos a los niveles sanguineos de
PCO2, PO2 y pH. La respuesta quimiorrefleja depende del umbral ventila-
torio, que es el nivel de pCO2 en el cual la ventilacion empieza a responder
al CO2 y a activar las motoneuronas de los musculos respiratorios y de la
via aérea superior (5). En individuos sanos se produce una reduccién natu-
ral del volumen corriente, denominada “hipoventilacién relativa”, acom-
pafiada de niveles elevados de PaCOz2. Esto puede conducir a episodios
de hiperventilaciéon relativa que reducen los niveles de CO2 por debajo
del umbral de apnea. El LG mantiene esta respuesta ventilatoria frente
a cambios en la PaCOz2 proporcional a la magnitud de la alteracién, man-
teniendo el control ventilatorio estable, evitando oscilaciones excesivas y
garantizando la homeostasis de los gases sanguineos durante el suefio,
sin eventos respiratorios destacables (6). Sin embargo, hay algunas situa-
ciones clinicas en las que puede producirse un exceso ventilatorio y que la
respuesta ventilatoria sea mayor que la perturbacién, este exceso refleja
un LG elevado.

Varios estudios destacan la necesidad de diferenciar los distintos en-
dotipos en pacientes con AOS, comprendiendo mas detalladamente la
fisiopatologia de esta enfermedad (7). El desarrollo de AOS se atribuye
principalmente a una via aérea superior estrecha o colapsable, amplia-
mente reconocida como el principal factor anatémico implicado, con una
contribucién variable de otros tres factores: inestabilidad ventilatoria o LG
elevado, disfuncién neuromuscular de la via aérea superior y bajo umbral
de apnea (AT) (5). El reconocimiento de los endotipos de AOS permite
enfoques de tratamiento mas personalizados. Los pacientes con LG eleva-
do suelen presentar AOS severo, por lo que la CPAP es la primera opcién
terapéutica en la practica clinica (5). Al iniciar la CPAP, se resuelve la obs-
truccién y mejora la ventilacién alveolar, en ocasiones pudiendo disminuir
la PaCO2 por debajo del umbral apneico en pacientes con LG elevado. Esto
provoca una supresion transitoria del impulso ventilatorio y la aparicién
de apneas centrales, conocido como apnea central emergente del trata-
miento (TECSA).

Para el diagndstico se consideran cuatro criterios principales: primero,
predominio de AOS en la polisomnografia diagnéstica (PSG); segundo, re-
solucién de los eventos obstructivos con PAP sin necesidad de un respal-
do ventilatorio; tercero, aparicién o persistencia de apneas o hipopneas
centrales durante la terapia con PAP con un indice de apnea central (IAC)
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mayor a 5 eventos/horay que los eventos constituyan mas del 50%; y cuar-
to, que la ACS no pueda explicarse por otro trastorno de apnea central
(3). La TECSA transitoria se caracteriza al aparecer los eventos al iniciar
el tratamiento del AOS (habitualmente CPAP), pero desaparecen espon-
taneamente sin requerir cambios en la modalidad terapéutica. La TECSA
transitoria suele asociarse con una adaptacion y estabilizacion progresiva
del centro ventilatorio (7). La TECSA persistente se define por la persisten-
cia de eventos centrales a pesar de un uso adecuado y prolongado, lo que
puede asociarse a un mayor indice de apnea residual, peor adherencia y
mayor riesgo de abandono (7).

La telemonitorizacién en pacientes con apneas tratados con PAP se
ha consolidado como una herramienta relevante en la practica clinica (8).
Permite realizar seguimiento estrecho de pardmetros importantes como la
adherencia, presion requerida y ajuste de la misma, fugas y correccién co-
rrespondiente, eventos respiratorios residuales, entre otros. El monitoreo
regular basado en datos de telemonitorizacion podria facilitar la identifi-
cacién de pacientes con este tipo de apneas, clasificar su fenotipo, detectar
precozmente las alteraciones e intervenir oportunamente para la optimi-
zacién del tratamiento (8).

El objetivo general del tratamiento es disminuir el IAH y mejorar los
sintomas residuales. La estrategia de manejo debe individualizarse en fun-
cion de la etiologia subyacente, las comorbilidades del paciente y la gra-
vedad de los sintomas (3). Una estrategia inicial de tratamiento se basa
en que la apnea central se resolvera espontaneamente en la mayoria de
los pacientes tras 2-3 meses de tratamiento con PAP. En este escenario es
importante una vigilancia cautelosa, corrigiendo las fugas de mascarilla o
ajustando los niveles de presién, si es necesario. La persistencia de TECSA
o de sintomas moderados-severos puede requerir un cambio a un modo
alternativo de PAP, como ventilaciéon servoadaptativa (ASV) o presién po-
sitiva binivel (BiPAP) con frecuencia respiratoria de respaldo (modo ST).
Ambos modos proporcionan una presion positiva espiratoria (EPAP) para
eliminar los eventos obstructivos y una presién inspiratoria por encima de
la EPAP (PS) para aumentar la ventilacion. Por otro lado, se han probado
diferentes agentes farmacoldgicos dirigidos a mecanismos fisiopatoldgicos
especificos. La acetazolamida es un diurético que se asocia con un aumento
del impulso ventilatorio al inducir acidosis metabédlica. Su eficacia a largo
plazo aun no ha sido determinada, no obstante, en casos de pacientes con
TECSA que presentan sintomas persistentes puede ser un complemento a
la terapia con PAP (3).
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CONCLUSION

La apnea central del suefio emergente del tratamiento es una entidad com-
pleja que resalta la importancia de comprender los mecanismos fisiopatolo-
gicos implicados en los diferentes fenotipos de los trastornos respiratorios
del suefio. Del mismo modo, subraya la importancia de una evaluacién con-
tinua y detallada de los datos obtenidos mediante la telemonitorizacion,
pudiendo ser una alternativa favorable en el seguimiento del tratamiento
con PAP, facilitando una buena adherencia al tratamiento. Dada la variabi-
lidad en la presentacion y la evolucién de la TECSA, seria conveniente de-
sarrollar guias clinicas o protocolos que potencien el abordaje de la misma.
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Figura 1.

Estudio EEG-polisomnogréfico basal.

EEG-Polisomnografia 1 noche

Tabla de eventos respiratorios por la posicion del cuerpo
Formato: nimero (nimero/hora)

Evento Supina Derecha Prono lzquierda Todos
Apnea central 4(0.6) - - - 4(0.6)
Apnea mixta - - - - -
Apnea obstructiva 299 (43.0) - - - 299 (43.0)
Apnea 303 (43.5) - - - 303 (43.5)
Hipopnea central - - - - -
Hipopnea mixta - - - - -
Hipopnea obstructiva 40 (5.7) - - - 40 (5.7)
Hipopnea 115 (16.5) - - - 115 (16.5)
IAH 60.1 - - - 60.1
CAHI 0.6 - - - 0.6
OAHI 48.7 - - - 48.7

Tabla de eventos respiratorios por la etapa del suefio
Formato: nimero (nimero/hora)

Evento

Apnea central
Apnea mixta
Apnea obstructiva
Apnea

Hipopnea central
Hipopnea mixta
Hipopnea obstructiva
Hipopnea

IAH

CAHI

OAHI

Laraiiion o virios Ao Ton

NREM
‘ NREM1 ‘ NREM2 NREM3 (14243 ‘ REM ‘ Todos ‘
1(0.8) 2(0.6) = 3(0.5) 1(08) 4(06)
96(758)  130(39.6)  17(156)  243(431)  42(31.9) 299 (43.0)
97(766)  132(402)  17(156)  246(436)  43(327) 303 (435)
3(24) 21(6.4) 4(3.7) 28(5.0) 11(84) 40(5.7)
9(7.1) 70(21.3) 14(128)  93(165)  21(159)  115(165)
837 615 284 60.1 4856 60.1
08 06 - 05 08 06
782 46.0 19.2 480 403 487
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Figura 2.

ESTUDIO EEG-POLISOMNOGRAFICO TITULACION CPAP.

Tabla de eventos respiratorios por la posicion del cuerpo

Formato: nimero (nimero/hora)

Evento Supina Derecha Prono lzquierda Todos
Apnea central 54 (11.2) - - - 54 (11.2)
Apnea mixta - - - - -
Apnea obstructiva 35(7.2) - - - 35(7.2)
Apnea 89 (18.4) - - - 89 (18.4)
Hipopnea central - - - - -
Hipopnea mixta - - - - -
Hipopnea obstructiva 21(4.3) - - - 21(4.3)
Hipopnea 21(4.3) - - - 21(4.3)
IAH 228 - - - 22.8
CAHI 1.2 - - - 1.2
OAHI 11.6 - - - 1.6
Tabla de eventos respiratorios por la etapa del suefio
Formato: niamero (nimero/hora)
Evento ‘ NREM1 ‘ NREM2 NREM3 ‘ (szihg) ‘ REM ‘ Todos
Apnea central 7(24.7) 19 (17.5) 25(10.8) 51(13.8) 2(1.7) 54 (11.2)
Apnea mixta - - - - - -
Apnea obstructiva 3(10.6) 11(10.2) 20 (8.6) 34(9.2) 1(0.9) 35(7.2)
Apnea 10 (35.3) 30 (27.7) 45 (19.4) 85 (23.1) 3(26) 89 (18.4)
Hipopnea central - - - = = -
Hipopnea mixta - - - - - -
Hipopnea obstructiva 3(10.6) 4(3.7) 9(3.9) 16 (4.3) 5(4.3) 21(4.3)
Hipopnea 3(10.6) 4(37) 9(3.9 16 (4.3) 5(4.3) 21(4.3)
IAH 45.9 314 233 274 7.0 228
CAHI 24.7 175 10.8 13.8 1.7 1.2
OAHI 21.2 13.8 125 13.6 52 1.6
farslieeys iy Evmdos rymning e
- iE s T T E’ T n’ 'I'I I' T
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Figura 3.
Registro-estadisticas auto-CPAP.

Parametros del dispositivo
Modo tratamiento: AutoSet
Habilitar APE: ON

Tiempo de rampa: 30,0 min.
Presién minima: 6,0 cmH20

APE: RAMP_ONLY

Activas APE del paciente: ON
Funciones basicas: PLUS
Presién minima: 16,0 cmH20

Nivel de APE: 2,0 cmH20
Activacion de rampa: RAMP_ON
Respuesta: STANDARD

Presion - cmH20

Percentil 95: 12,4

Maximo/a: 12,8

Mediana: 9,0

Fuga - Im Percentil 95: 3,6 Maximola: 4,8
Mediana: 1,2 o o
[ndices respiratorios - episodios/h )

Indice de apnea: 13,9 Indice de hipopnea: 1,0 AHI: 14,9

Obstructiva: 0,1
% de tiempo en RCS: 0,0

Central: 13,7

Desconocida: 0,0

Uso total

Dias de uso >= 4 horas: 1
Dias no usado: 0

Mediana del uso diario: 8:29

Dias de uso <4 horas: 0
Total de dias: 1
Uso diario promedio: 8:29

% dias de uso >= 4 horas: 100
Total de horas usado: 8,29

Figura 4.
Graficas detalladas auto-CPAP.
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RESUMEN

La enfermedad de Hirschsprung es un trastorno congénito caracteri-
zado por la ausencia de células ganglionares en los plexos nerviosos del
colon, lo que provoca una obstruccion funcional intestinal. Se manifiesta
principalmente en el neonato con retraso en la expulsiéon del meconio y se
confirma mediante biopsia rectal que demuestra la aganglionosis. El trata-
miento de eleccién es quirurgico, mediante reseccién del segmento afecta-
do y descenso del colon sano hasta el canal anal.

Existen diversas técnicas quirdrgicas descritas, con sus variantes minima-
mente invasivas, adaptadas a la experiencia del equipo y los recursos dispo-
nibles. Si la deteccién es tardia, el paciente puede presentar estrefiimiento
crénico e incluso enterocolitis grave, complicaciéon potencialmente mortal.

Se presenta el caso de un paciente con diagndstico tardio a los 3 afios,
en el que se realizé con éxito la reseccion combinada por via transumbilical
videoasistida y endoanal, logrando una buena evolucién postoperatoria.

PALABRAS CLAVE

Enfermedad de Hirschsprung, anomalia congénita, diagndstico tardio, ciru-
gia colorrectal, procedimiento quirdrgico minimamente invasivo, asistencia
quirudrgica.

INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es una malformacién congénita
del intestino en la que la pared intestinal carece de células ganglionares.
Esto provoca un trastorno crénico de la motilidad intestinal, equivalente a
una obstruccién intestinal. Se trata de una enfermedad rara con una inci-
dencia de 1 de cada 2.500 nacidos vivos, con afectacion en la mayoria de los
casos (aproximadamente el 80%) del recto y sigma (1).

El 90% de los pacientes son diagnosticados en el periodo neonatal o en
la primera infancia, basandose en sintomas como retraso en la expulsién del
meconio, distension abdominal y dificultad en el desarrollo ponderal. Ante
la sospecha de la enfermedad, se realiza una manometria anorrectal que
evidencia la ausencia del reflejo inhibitorio recto-anal normal, y un enema
opaco que permite identificar el segmento intestinal afectado y la zona de
transicion con el intestino sano, apreciada como un cambio marcado de ca-
libre. Su diagnéstico se confirma mediante una biopsia de mucosa y submu-
cosa rectal, que revela la ausencia de células ganglionares (2). El diagnéstico
tardio de la EH, definido como la deteccién después de los 12 meses de edad,
suele ser poco frecuente y se asocia con un peor pronoéstico, pudiendo dar
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lugar a complicaciones graves, como megacolon téxico, vélvulo sigmoideo
y perforacion intestinal (3).

El tratamiento es quirdrgico y busca resecar el segmento agangliéni-
co y restablecer la continuidad intestinal sin comprometer la continencia.
En las ultimas décadas, se han desarrollado diversas técnicas quirurgicas
para corregir esta anomalia, proponiendo diferentes formas para realizar
la anastomosis del colon sano con el recto. Estos procedimientos han evo-
lucionado con el tiempo, incorporando técnicas minimamente invasivas y
adaptaciones segun la extension de la enfermedad y las caracteristicas ana-
tdmicas del paciente. La cirugia del descenso endoanal (o pull-through),
se basa en identificar y eliminar la porcién del colon que carece de células
nerviosas y descender el intestino sano ganglionar hasta el canal anal, pre-
servando la funcion esfinteriana para mantener el control de la defecacion.

En la mayoria de los casos, el segmento aganglidnico se limita al recto
o al colon sigmoide, permitiendo el descenso endoanal completo median-
te via transanal. Sin embargo, en situaciones de segmentos afectados mas
largos, donde el tramo de colon sin células ganglionares se extiende mas
proximalmente, o bien pacientes diagnosticados de forma tardia, en que
las asas coldnicas presentan mayor dilatacién y los vasos mesentéricos son
de mayor calibre y complican el momento de la diseccién, la reseccién y el
descenso seguro pueden resultar un procedimiento muy complejo. En estos
escenarios, la asistencia laparoscépica convencional se ha consolidado como
una herramienta clave para realizar el descenso endoanal de forma segura.

Nuestro equipo cuenta con una amplia trayectoria en el abordaje la-
paroscopico videoasistido por puerto Unico, realizando la mayoria de las
apendicectomias mediante esta técnica (4). Aprovechando dicha experien-
cia, se decidio realizar, por primera vez en nuestro pais, el tiempo abdo-
minal de un paciente con enfermedad de Hirschsprung mediante acceso
Unicamente transumbilical, siendo una técnica poco frecuente en el trata-
miento de esta patologia.

CASO CLiNICO

Paciente de 3 afos con antecedente de estreAimiento crénico desde la
retirada de la lactancia materna exclusiva a los 15 meses de edad y en trata-
miento con laxantes osméticos desde entonces. Estuvo ingresado en la uni-
dad de observacién de urgencias por un episodio de impactacién fecal tras
7 dias sin realizar deposiciéon con vémitos abundantes acompafiantes. Dado
el malestar general y la gran distensién abdominal que presentaba, se so-
licité una radiografia (Figura 1A) y una ecografia abdominal en la que se

38



Premio Patologia Quirurgica | Esther Comajuncosas Pérez
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG CON DIAGNOSTICO TARDIO: DESAFIOS EN EL MANEJO Y
RESOLUCION QUIRURGICA COMBINADA POR ViA TRANSUMBILICAL VIDEOASISTIDA Y ENDOANAL

objetivaban una marcada dilatacién del marco célico izquierdo con presen-
cia de una gran cantidad de heces. Tras el manejo de forma conservadora
en urgencias, con enemas con suero fisioldgico y vaciados con sonda rectal,
se resolvié el episodio, siendo controlado posteriormente en consultas de
Gastroenterologia Pediatrica. Se intentd manejar el estrefiimiento crénico
con laxantes y, al no lograr una mejoria notoria de la sintomatologia, se
solicitd un enema opaco con contraste baritado en el que se consigui6 vi-
sualizar un cambio de calibre a nivel de la unién recto-sigma, alcanzando
el colon sigmoide un didmetro de hasta 8.6 cm, sugiriendo hallazgos com-
patibles con enfermedad de Hirschsprung (Figuras 1B, 1C).

Con estos resultados, fue derivado a la consulta de Cirugia Pediatrica,
desde donde se indicd necesidad de realizacion de biopsias rectales para
confirmar el diagnostico. Bajo sedacion, se realizé biopsia por succién en
pared posterior del recto, a aproximadamente 2, 3y 5 cm de la linea denta-
da. El estudio anatomo-patolégico de las muestras confirmé el aganglionis-
mo célico, por lo que se planted la intervencién quirdrgica para su correc-
cién y la realizacién de enemas seriados cada 48 horas hasta el momento
de la cirugia con el propésito de disminuir la dilatacion del colon proximal
no afectado y facilitar su descenso endoanal posteriormente.

Un nuevo enema opaco preoperatorio, permitié delimitar el segmento
aganglidnico y visualizar una amplia zona de transicién rectosigmoidea (Fi-
gura 1D). Con estos resultados, se realizé bajo anestesia general e intuba-
cién orotraqueal, una laparoscopia exploradora videoasistida por el ombli-
go. Se identifico el recto y el sigma de aspecto distréfico, exteriorizandolo
exclusivamente por via umbilical (Figuras 2A, 2B). Se efectué una primera
biopsia en la pared total del sigma macroscépicamente sano y no dilatado,
y una segunda en la zona del recto-sigma aparentemente correspondiente
al area de transicion, confirmandolo asi con el estudio histopatoldgico de
forma intraoperatoria (Figura 3). Se procedié a la desvascularizacién en
sentido craneal del intestino grueso afecto, desde la reflexién peritoneal
rectal hasta el sigma sano y se cerré por planos la incision infraumbilical
aplicando como adhesivo tisular cutaneo, un pegamento quirudrgico de cia-
noacrilato (Figura 4A). Seguidamente se colocé al paciente en posicién ge-
nupectoral y en un segundo tiempo perineal endoanal, se presenté el ano
con un retractor permitiendo marcar una circunferencia a 1,5 cm proximal
a la linea pectinea. Se realiz6 traccién con suturas de seda y una diseccién
submucosa del recto-sigma por via endorectal, hasta un total de 8 cm com-
probando entrar en peritoneo tras realizar una apertura longitudinal a las
12h y circunferencial del manguito muscular. Se exteriorizé el recto-sigma
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disecado en el tiempo abdominal hasta la zona de la biopsia proximal, ex-
tirpando posteriormente el colon agangliénico (45 cm) (Figuras 4B, 4C) y
realizando una anastomosis coloanal con 16 puntos reabsorbibles (Figura
4D). Se dejaron tres sondas avanzadas 8-10 cm en el colon descendido, tu-
torizando la anastomosis.

En el postoperatorio, se mantuvo a dieta absoluta con nutriciéon pa-
renteral durante los tres primeros dias, iniciando tolerancia oral al cuarto
dia. El paciente evolucioné sin complicaciones, con buen control del dolor
y consiguiendo retirar la sonda vesical al segundo dia postoperatorio, y
los tutores rectales al cuarto, realizando posteriormente deposiciones es-
pontaneas de consistencia liquida por ano. Dada la evolucion favorable, se
decidi6 alta hospitalaria al séptimo dia.

Al décimo dia de la intervencién, acudié de nuevo a urgencias por dolor
abdominal de 24 horas de evolucién acomparnado de fiebre, vomitos y de-
posiciones liquidas. Tras extraccién de una analitica sanguinea que reflejaba
leucocitosis y neutrofilia, y una radiografia abdominal en la que se eviden-
ciaba dilatacion de asas intestinales, se ingresé con la sospecha de un episo-
dio de enterocolitis que se traté de forma conservadora con antibioterapia
intravenosa con cefotaxima y metronidazol durante una semana, mante-
niendo este ultimo de forma oral en el domicilio durante tres semanas.

Con una progresién favorable, cinco meses después de la intervencion,
se encuentra bien, manifestando una buena evolucidon clinica, con buen
aspecto de la herida quirurgica infraumbilical y sin nuevos sintomas ni com-
plicaciones derivados de la intervencién. Permanece realizando deposicio-
nes diarias con la ayuda de irrigaciones rectales ocasionales pudiendo tener
una calidad de vida normal.

DISCUSION

Esta patologia congénita, se manifiesta habitualmente con estrefiimien-
to crénico, distension abdominal y retraso en la eliminacién del meconio.
No obstante, estos signos son compartidos con numerosos trastornos fun-
cionales del transito intestinal, lo que complica la diferenciaciéon temprana
y da lugar a otro de los dilemas relacionados con esta enfermedad y una
de las discusiones diagndsticas mas debatidas en los pacientes pediatricos:
icuando es ética y clinicamente justificable realizar estudios invasivos, como
la biopsia rectal o la manometria anorrectal, frente a sintomas inespecifi-
cos? El momento 6ptimo para el manejo de estos pacientes y la derivacién a
centros con servicios de atencidn especializada sigue siendo discutible (5). El
retraso en el diagnéstico se debe a menudo a una combinacion de factores,
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como el escaso conocimiento entre los pacientes y los profesionales sanita-
rios y el uso generalizado de enemas tradicionales (3).

Desde una perspectiva conservadora, la prudencia diagnéstica sugie-
re evitar estudios invasivos de manera indiscriminada, especialmente en
pacientes pediatricos, dado que estos procedimientos conllevan riesgos y
requieren recursos especializados. La biopsia rectal por succiéon, aunque
constituye el estandar diagnostico de la enfermedad, no estd exenta de
riesgos como sangrado, perforacioén, dolor o infecciones locales. Es por este
motivo que el enema opaco constituye una herramienta diagnéstica util
en la EH, ya que permite identificar de forma indirecta la transicion entre
el segmento aganglidnico y el intestino sano mediante la visualizaciéon de
cambios en el calibre colénico. Se considera una alternativa menos invasiva
que la biopsia rectal por succiéon, especialmente en la evaluacién inicial, al
proporcionar informacién morfolégica relevante sin requerir intervenciéon
quirurgica. No obstante, su interpretacién debe realizarse con precauciény
siempre en el contexto clinico y funcional del paciente.

La mayoria de los nifios con estrefiimiento presentan causas funciona-
les, lo que refuerza la tendencia clinica a optar por tratamientos empiricos
y observacion clinica antes de indicar estudios confirmatorios. No obstante,
postergar el diagndstico tiene consecuencias significativas. La literatura re-
ciente evidencia que el retraso diagnéstico se asocia con un mayor riesgo
de enterocolitis, perforacién intestinal y necesidad de procedimientos qui-
rargicos mas complejos como sucedié en nuestro caso (3,6). Los pacientes
diagnosticados tardiamente suelen presentar dilatacion del intestino sano
severa, desnutricién y deterioro general del estado clinico, factores que
aumentan la morbimortalidad perioperatoria, dificultan la cirugia e incre-
mentan las complicaciones a largo plazo.

En relacion con los eventos adversos posquirdrgicos, se constata mayor tasa
de fugas en la anastomosis de los pacientes con diagndstico y tratamiento mas
tardio. Una explicacién plausible podria estar relacionada con los problemas
de una dilatacion grave del colon y la dificultad de la diseccién por encima de
la linea dentada al realizar el descenso endorectal del colon sano. Es por este
motivo que, como en nuestro caso, se recomienda la realizacién de enemas se-
riados previamente a la cirugia para conseguir una disminucién del segmento
no afectado y como consecuencia, facilitar la anastomosis posterior. Ademas,
los pacientes mas mayores tienden a tener una pelvis mas profunda y vasos
sanguineos mesentéricos mas abundantes, lo que dificulta la diseccion (7). La
clave, por tanto, radica en encontrar un equilibrio clinico y ético entre ambos
extremos y combinar la prudencia inicial con una actitud proactiva.
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La eleccién de la técnica quirdrgica mas adecuada sigue siendo un as-
pecto central en el manejo de la EH. Existen diversas opciones, como los
procedimientos de Swenson, Soave y Duhamel, cada uno con sus variantes
minimamente invasivas. Las técnicas laparoscépicas, transanales y asistidas
por robot han demostrado su eficacia para reducir el trauma quirurgico,
mejorar la recuperaciéon y mantener resultados funcionales a largo plazo
(8). La eleccion de una u otra técnica quirirgica depende fundamental-
mente del material e instrumental disponible, del nivel de experiencia del
equipo quirurgico y de las preferencias o destrezas del cirujano responsa-
ble.

Por la anatomia particular de nuestro paciente, al tratarse de un diag-
nostico tardio con gran dilatacion de las asas intestinales y afectacion de
un tramo largo de intestino grueso, la técnica mas habitual para realizar
el descenso endoanal es la asistida por laparoscopia convencional. En este
contexto, el abordaje videoasistido por puerto Unico transumbilical que se
llevé a cabo en nuestro servicio, representa una alternativa poco frecuente
pero prometedora, que combina los beneficios de la cirugia minimamente
invasiva con una mejor estética y una recuperacién mas rapida.

En un estudio en el que se evalla la técnica de abordaje por incisién
Unica laparoscopica para la realizacion del descenso endoanal en nifios con
EH, tanto mediante un analisis prospectivo institucional como con una revi-
sion sistematica y metandlisis de la literatura existente, se demostré que se
trata de una técnica segura, eficaz y con resultados funcionales y estéticos
favorables, pudiendo adoptarse como técnica de referencia en centros con
experiencia (9).

Otros estudios en los que se analiza también el papel de la cirugia robé-
tica en el tratamiento de la EH, comparandola con la técnica laparoscépica
convencional y la videoasistida por puerto Unico transumbilical, refleja que
este Ultimo abordaje ofrece ventajas importantes en términos de menor
dolor postoperatorio y mejor estética, logrando beneficios similares a la
cirugia robética, pero con menor complejidad y costos (10).

Este caso y realizando esta estrategia, se demuestra que incluso en ca-
sos con diagndstico tardio y anatomia desafiante, es posible realizar un
pull-through endoanal eficaz, optimizando la recuperaciéon postoperatoria
y preservando la funcién esfinteriana. Resalta también la importancia de
considerar la EH incluso fuera del periodo neonatal, optimizar los algorit-
mos diagnésticos y no prolongar innecesariamente el manejo conservador
cuando no se observa respuesta clinica, con el fin de prevenir complicacio-
nes y favorecer resultados funcionales éptimos.

42



Premio Patologia Quirurgica | Esther Comajuncosas Pérez
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG CON DIAGNOSTICO TARDIO: DESAFIOS EN EL MANEJO Y
RESOLUCION QUIRURGICA COMBINADA POR ViA TRANSUMBILICAL VIDEOASISTIDA Y ENDOANAL

CONCLUSION

Aunque la via transumbilical sigue siendo poco utilizada en la EH, nues-
tro caso sugiere que se trata de un abordaje seguro y factible para realizar
el tiempo abdominal, especialmente en centros con experiencia previa en
procedimientos por puerto Unico. La selecciéon de esta via requiere consi-
deracién de la pericia del cirujano y del equipamiento disponible, pero el
resultado de este caso sugiere las ventajas comparables o superiores a las
técnicas laparoscopicas tradicionales en términos de resultados estéticos y
recuperacién postoperatoria.

La deteccion tardia de la EH sigue siendo un desafio clinico, especial-
mente en pacientes con estrefiimiento crénico de larga evolucién. La deri-
vacion temprana a Gastroenterologia Pediatrica es fundamental cuando el
manejo conservador no logra controlar los sintomas, ya que permite una
evaluaciéon especializada y oportuna para descartar patologias estructura-
les o congénitas. Su demora puede prolongar el sufrimiento, incrementar
riesgos postoperatorios y afectar el desarrollo del paciente. La intervencién
quirurgica adecuada previene complicaciones graves, ademas, un abordaje
multidisciplinario garantiza que el paciente reciba un seguimiento inte-
gral, optimizando los resultados funcionales y mejorando significativamen-
te la calidad de vida y la funcion intestinal.
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Figura 1.

A: Radiografia abdominal en la que se objetiva dilatacion significativa de asas colénicas con presencia de
heces en hemiabdomen inferior y niveles hidroaéreos asociados.

By C: Enema opaco con contraste baritado en el que se visualiza cambio de calibre a nivel de la union
recto-sigma (indice recto-sigma menor de 1). Proyeccion antero-posterior y lateral que permiten objetivar
la clara dilatacién del colon sigmoide, alcanzando un didmetro de 8.6 cm, con presencia de irregularidades
en la pared del recto compatibles con contracciones sugestivas de discinesia anorrectal y abundante
contenido fecaloideo en su interior.

D: Enema opaco preoperatorio en el que se delimita el segmento agangliénico y una amplia zona de
transicion rectosigmoidea, con presencia de fecalomas no evacuados.

Figura 2.
Exteriorizacion total por via umbilical del colon (A) hasta localizar el segmento afectado de aspecto
distréfico (B).
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Figura 3.

A: Tincién de hematoxilina y eosina que permite observar criptas bien formadas en la mucosa colénica
(parte superior de la imagen). Mientras que en submucosa y muscular propia (parte media e inferior) se
visualizan troncos nerviosos hipertréficos con ausencia de células ganglionares.

B: Tincion de hematoxilina y eosina que permite identificar infiltrado inflamatorio linfocitario prominente,
probablemente asociado a la proximidad del area de transicion.

C: Tincién inmunohistoquimica con calretinina en la que se observan (parte superior) glandulas colénicas
normales, mientras que en la submucosa y muscular (parte inferior) se aprecia ausencia de células
ganglionares. La ausencia de tincién positiva (marrén) en el plexo submucoso y mientérico confirma la
aganglionosis.

Figura 4.

A: Aspecto de la incision infraumbilical al finalizar la intervencion.
B'y C: Pieza de colectomia parcial agangliénica (45 cm).

D: Resultado de la anastomosis coloanal por abordaje endoanal.
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RESUMEN

Paciente de 33 afios que acude a Urgencias por perforacion esofagica de
48 horas de evolucién en situacién de sepsis grave.

Se realizé intervencion quirdrgica urgente, objetivandose mediastinitis
secundaria a la perforacion. Se efectud sutura primaria del defecto y exclu-
sion esofagica modificada con reservorio gastrico tipo bypass.

El paciente ingresé en UCI durante veinticinco dias por shock séptico
secundario a mediastinitis. Como parte del manejo de la perforacion se
aplicé terapia de vacio endoscépica con stent sobre esponja, posteriormen-
te sustituida por protesis esofagica metalica, y drenaje de derrame pleural
derecho mediante tubo toracico y drenaje percutaneo por parte del ser-
vicio de Radiologia Intervencionista. El decimonoveno dia postoperatorio
pudo realizarse reconstruccidn del transito digestivo. Durante el ingreso en
UCI fue valorado y tratado por los servicios de Otorrinolaringologia, Car-
diologia, Hematologia, Digestivo, Nutricién y Rehabilitacion.

Fue dado de alta de hospitalizacion el trigésimo segundo dia postope-
ratorio, con buena tolerancia oral.

PALABRAS CLAVE

Perforacién esofagica, Sindrome de Boerhaave, esofagitis eosinofilica, ex-
clusién esofagica, terapia de vacio endoscopica.
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CASO CLiNICO

Hombre de 33 afios con antecedente de esofagitis eosinofilica diagnos-
ticada mediante gastroscopia (Figura 1) dos meses antes, pendiente de va-
loracion en consulta de Digestivo y de inicio de tratamiento.

Acude a Urgencias por sensacién de disnea y dolor toracico de 48 ho-
ras de evolucién con empeoramiento progresivo en las ultimas horas. El
paciente refiere que el dolor comenzé tras comer un trozo de carne con
impactacién y dolor posterior.

Avisan desde Urgencias con sospecha de mediastinitis e inestabilidad
hemodinamica y respiratoria. Cirugia General valoré mala mecanica respi-
ratoria y taquipnea junto con taquicardia de 150-160 latidos por minuto y
fiebre de 39°C. En la exploracion fisica destacé enfisema subcutaneo impor-
tante en la zona cervicofacial. Se realizé tomografia computarizada (TC)
donde se evidencia neumomediastino, enfisema cervicotoracico extenso y
perforacion de eséfago distal, probablemente desde la pared anterolateral
izquierda (Figura 2). Ante los hallazgos de la TC, se decidié intervencién
quirdrgica urgente.

Mediante abordaje laparoscopico, se objetivé mediastinitis (Figura 3A)
secundaria a perforacion de unos 4 cm de longitud en cara anterior iz-
quierda de es6fago distal (Figura 3B-C). Se realizé sutura de la perforacién
con sutura continua. Debido a la situacién local de los tejidos esofagicos se
decidio realizar exclusién esofagica mediante la confeccién de un reservo-
rio gastrico tipo bypass sobre la curvadura menor con sutura mecanica y
colocaciéon de drenajes mediastinicos periesofagicos (Figura 4B).

Tras la intervencion quirurgica, el paciente ingresé en la Unidad de Cui-
dados Intensivos (UCI) durante 25 dias debido a la situaciéon de vasoplejia
y shock séptico con necesidad de noradrenalina secundarias a la mediasti-
nitis.

Precisé de conexién a ventilacion mecanica invasiva en contexto de
sepsis con mala tolerancia a las pruebas en espontanea durante la pri-
mera semana, sin problemas a nivel de intercambio gaseoso. Se realizé
traqueostomia percutanea por parte de Otorrinolaringologia y finalmente
permitié decanulacién tras nueve dias de afianzamiento de autonomia
respiratoria.

Durante el ingreso en UCI presenté fibrilacion auricular de novo, que
revirtié con administracion de amiodarona, asi como elevacion difusa del
ST en relacién a pericarditis y disfuncién cardiaca severa por miocardiopa-
tia séptica en el contexto de la mediastinitis, con mejoria progresiva en la
primera semana hasta recuperacion de la funcién previa.
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Fue valorado y tratado por Hematologia por flebitis en vena cefélica
izquierda en relacién a via periférica, coagulopatia con INR alargado con
factor VIl bajo, por lo que precisé administracion de plasma fresco congela-
do y acido tranexamico para la realizaciéon de procedimientos.

Desde el punto de vista infeccioso en el liquido mediastinico se aislaron
S. mitis, S. aureus, K. pneumoniae y Lancefieldella parvula por lo que siguié
tratamiento antibidtico endovenoso de amplio espectro inicialmente de
forma empirica y posteriormente dirigido segun antibiograma.

El 4° dia postoperatorio (DPO) se realizdé drenaje de derrame pleural
derecho con repercusion respiratoria, con bioquimica de exudado y sin da-
tos de infeccidn ni aislamientos, por lo que se retird en los dias posteriores.
El 11° DPO, debido a la presencia de fiebre persistente, se realizé TC tora-
coabdominal que no evidencié colecciones mediastinicas, pero si aumento
del derrame pleural derecho, loculado, con realce pleural asociado, por lo
que el 12° DPO se colocé, por parte de Radiologia Intervencionista, drenaje
pigtail con salida de contenido escaso, sin aislamientos microbiolégicos en
muestras obtenidas, pero con desaparicién de la fiebre.

Se empled terapia de vacio endoscépica de stent sobre esponja para
favorecer el cierre de la perforacién esofagica colocandose dos dispositivos,
el 1°y 10° DPOy, dada la buena evolucion, se sustituyoé por protesis esofagi-
ca metdlica el 15° DPO, que portaba en el momento del alta.

El 19° DPO se realizé intervencién quirurgica de forma programada
para reconstruccion del transito digestivo mediante anastomosis gastro-
gastrica laparoscopica y colocacién de sonda nasoyeyunal para nutricién
enteral (NE).

El 25° DPO fue dado de alta de la UCl y el resto del postoperatorio trans-
currié en planta de Hospitalizacién de Cirugia sin incidencias, pudiéndose
reintroducir de forma progresiva la alimentacién oral y retirando la NE asi
como los drenajes mediastinicos y abdominales.

Durante el ingreso fue valorado por los servicios de Nutricién para el
control de la NE y de Rehabilitaciéon para su recuperacién funcional.

Dada su enfermedad esofagica de base fue valorado por el servicio de
Digestivo, iniciandose tratamiento con lansoprazol y budesonida.

El 32° DPO fue dado de alta de hospitalizacion, presentado buen estado
general, encontrandose afebril, con constantes mantenidas y buena tole-
rancia oral a dieta triturada fraccionada.

Tras el alta, se realizé gastroscopia de forma ambulatoria para retirada
de la prétesis esofagica (37 dias), evidenciando anastomosis gastro-gastrica
y sutura esofagica sin alteraciones.
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DISCUSION

La perforacion esofagica es una emergencia quirlirgica grave asociada a
alta mortalidad debido a la salida de contenido esofagico hacia el medias-
tino o la cavidad pleural, lo que puede causar mediastinitis y sepsis grave.
La etiologia principal incluye traumatismos, procedimientos iatrogénicos,
ingestion de cuerpos extrafios, causticidad y el sindrome de Boerhaave
(ruptura espontanea por vomito intenso). La gravedad depende de la loca-
lizacion, extensién, tiempo de evolucién y comorbilidades (1-3).

La esofagitis eosinofilica es una enfermedad crénica, inmunomediada,
caracterizada por sintomas de disfuncion esofagica (disfagia, impactaciéon
alimentaria) y una infiltracién predominante de eosinéfilos en la mucosa
esofagica (>15 eosinéfilos por campo en biopsia), en ausencia de otras cau-
sas de eosinofilia esofagica como reflujo gastroesofagico. Es mas frecuente
en varones jovenes y se asocia a enfermedades atdpicas (4).

Los pacientes con esofagitis eosinofilica presentan mayor fragilidad de
la pared esofdgica debido a la inflamacién crénica y remodelado tisular,
lo que los predispone a perforaciones espontaneas. Los principales fac-
tores de riesgo son la impactacién alimentaria prolongada, la presencia
de estenosis focal y la enfermedad no diagnosticada o no tratada, como
sucede en este caso, en el que el paciente aun no estaba en tratamiento
(4.5).

El riesgo de perforacion esofagica en pacientes con esofagitis eosinofi-
lica es significativamente mayor que en la poblacién general. En cohortes
de esofagitis eosinofilica, la tasa de perforacion esofagica se ha estimado
en aproximadamente 2% a lo largo del seguimiento, especialmente en pa-
cientes con impactacion alimentaria o estenosis esofagica (5,6).

El manejo de la perforacién esofagica debe ser multidisciplinar y basa-
da en la evolucién clinica, imagenes y respuesta al tratamiento inicial. El
manejo conservador esta indicado en pacientes hemodindmicamente es-
tables, con perforaciones pequefias y contenidas, minima contaminaciény
sin signos de sepsis; criterios que establecieron Cameron et al. ya en 1979.
El manejo incluye dieta absoluta, antibiéticos de amplio espectro, inhibi-
dores de bomba de protones, soporte nutricional y vigilancia clinica y ra-
dioldgica estrecha. Por el contrario, el manejo quirurgico esta indicado en
pacientes con inestabilidad hemodinamica, perforaciones no contenidas,
contaminacién extensa, diagnostico tardio (>24h), tamafo grande (>2 ¢cm),
signos de sepsis, o presencia de malignidad u obstruccién. La interven-
cién precoz mejora el prondstico y reduce la mortalidad (3,7,8). En nues-
tro caso, se opté por tratamiento quirdrgico urgente dada la situacién de
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inestabilidad hemodinamica y que se trataba de una perforaciéon de unos
4 ¢cm, no contenida y ocurrida 48 h antes.

El tratamiento quirdrgico recomendado se basa en los siguientes princi-
pios generales: control inmediato de la contaminacién mediastinica y pleu-
ral, reparacion del defecto esofagico, drenaje adecuado de colecciones, y
soporte nutricional enteral. La eleccidén de la técnica debe individualizarse.
Las opciones incluyen reparacién primaria (preferiblemente dentro de las
primeras 48h), drenaje quirurgico, esofagectomia en casos de dafio exten-
so o malignidad, y técnicas de exclusion en casos seleccionados. El abordaje
quirdrgico puede ser toracotomia/toracoscopia videoasistida (usualmente
izquierda para lesiones distales, derecha para proximales), laparotomia/
laparoscopia o abordajes hibridos, segun la localizacién anatémica. Las téc-
nicas endoscoépicas (stents, clips, terapia de vacio) pueden considerarse en
casos seleccionados de perforaciones tempranas, contenidas y en pacientes
estables, pero no sustituyen a la cirugia en casos de contaminacién extensa,
necrosis o inestabilidad (2,3,7,9,10).

Clasicamente las perforaciones esofagicas se trataban mediante exclu-
sion esofagica (seccién distal a la lesion) y esofagostomia izquierda (Figu-
ra 4A). Habitualmente, este procedimiento condicionaba la realizaciéon de
una esofaguectomia posterior, dado el elevado riesgo de complicaciones
al realizar una anastomosis es6fago-esofagica. Por tanto, la eleccién de
realizar una exclusion, resulta altamente mutilante y conlleva una elevada
morbimortalidad (3,7,10).

En nuestro caso, debido a la situacion de mediastinitis, se opté por rea-
lizar, mediante laparoscopia, una reparacién primaria de la perforacién y
una exclusion esofagica modificada, confeccionando un reservorio gastrico
tipo bypass (Figura 4B), asociada a terapia de vacio endoscépica de stent
sobre esponja. Esto permite no realizar la exclusion directamente sobre el
eséfago perforado y, por tanto, mantener la continuidad de la luz esofagi-
ca asi como una reconstruccién del transito precoz.

CONCLUSIONES

La perforaciéon esofdgica constituye una emergencia quirirgica grave en
pacientes en situacion de sepsis. En nuestro caso, el drenaje quirurgico
laparoscopico del mediastino junto con la reparacién primaria de la per-
foracion y la exclusiéon esofdgica sobre el estdmago asociada a la terapia
de vacio endoscépica permite ofrecer al paciente un tratamiento indivi-
dualizado sin incumplir los principios generales del manejo inicial de la
perforaciéon (control del foco infeccioso y reparacion del defecto) y una
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reconstruccion del transito temprana, lo que implica una disminucién de la
morbimortalidad sin empeorar la calidad de vida.

De igual manera, es fundamental un manejo multidisciplinar del pa-
ciente con perforaciéon esofagica, implicando a diferentes servicios, dadas
las potenciales complicaciones secundarias a la misma.
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Figura 1.
Endoscopia diagnéstica esofagitis eosinofilica. Traquealizacion esofagica.

; 56



Premio mejor poster | Maria Guadalupe Talavera Utrera
MANEJO MULTIDISCIPLINAR DE LA PERFORACION ESOFAGICA DISTAL
(SINDROME DE BOERHAAVE)

Figura 2.

TC diagnéstico de perforacion esofagica.

A. Extravasacion de contraste oral a nivel de la perforacion y mediastinitis.
B. Neumomediastino.

C. Enfisema cervical.
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Figura 3.

Mediastinitis y perforacion esofagica.

A. Drenaje purulento tras diseccion y acceso a mediastino.
By C. Detalle de perforacion esofagica.
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Figura 4.

Exclusién esofagica.

A. Técnica clasica: esofagostomia y grapado distal a la lesion.
B. Confeccion de reservorio gastrico tipo bypass.
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RESUMEN

Paciente varén de 60 anos con cancer avanzado de laringe, propuesto
para laringectomia total y extension a faringe y eséfago cervical por parte
de cirujano oncolégico de Cabeza y Cuello.

El equipo de Cirugia Plastica decide realizar una reconstruccién com-
binada de via aerodigestiva y fonatoria, mediante transferencia libre de
colgajo ALT en “J” (modificacién de Chung Kan Tsao, 2019), sin necesidad
de empleo de protesis para rehabilitaciéon vocal.

El paciente presenta un postoperatorio sin incidencias, progresando a
dieta oral a las dos semanas de la intervencién, asi como iniciando rehabi-
litacion fonatoria en ese tiempo.

PALABRAS CLAVE
Recuperacion de la voz, colgajo libre, colgajo ALT, laringectomia.

INTRODUCCION

La laringectomia total continua siendo el tratamiento de eleccién en
el carcinoma avanzado de laringe o hipofaringe. Este procedimiento, a
veces acompainado de resecciones adicionales de faringe o eséfago cer-
vical, implica la interrupcién de la continuidad del tracto aerodigestivo
superior y la pérdida de la laringe, perdiendo de forma irreversible la voz,
y disminuyendo o perdiendo completamente la capacidad de deglucién.
Esta cirugia ablativa supone una pérdida muy importante de calidad de
vida para los pacientes intervenidos a tal fin (1). Es por ello por lo que el
tratamiento quirurgico no se debe limitar Unicamente a su parte ablativa,
sino que debe ser planificado atendiendo a las secuelas esperables, en
este caso, la recuperacion de la continuidad del tracto aerodigestivo y de
la fonacién.

Actualmente, la técnica mas empleada en occidente para la rehabili-
tacién vocal es la puncién traqueoesofagica (TEP), descrita por Singer y
Blom en 1980 (1). Mediante el empleo de una prétesis fonatoria ubicada
en una fistula que comunica la traquea y el es6fago, permite alcanzar una
voz aceptable en un alto porcentaje de pacientes, aunque no estad exenta
de complicaciones, tales como la necesidad de recambios protésicos perio-
dicos, la colonizacién fungica o bacteriana de la protesis, el aumento de
tamaiio de la fistula existente o la aparicién de fistulas periprotésicas, con
la consiguiente fuga de contenido alimenticio y aparicién de abscesos (2).
Gracias a los avances en cirugia reconstructiva, han surgido alternativas
que emplean tejido autélogo buscando integrar la reconstruccion de la via

62



Presentacion oral finalista | /figo Arroyo Pérez
RECONSTRUCCION DE VIAAERODIGESTIVA Y FONATORIA COMBINADA TRAS
LARINGECTOMIA TOTAL. A PROPOSITO DE UN CASO

digestiva y la funcionalidad fonatoria en una misma intervencion, evitando
el uso de material aloplastico y sus complicaciones asociadas.

Estas técnicas pueden dividirse en aquellas que utilizan colgajos de
tubo digestivo y las que utilizan colgajos fasciocutaneos tubulizados para
reconstruir la via digestiva. Los primeros aportan un tejido mas similar al
extirpado (yeyuno, ileon o colon) con propiedades fisiolégicas muy simi-
lares al eséfago, aprovechandose de las uniones en T preexistentes en la
anatomia para crear una fistula fonatoria (3). Sin embargo, aparte de que
su elevacién supone asumir el riesgo de complicaciones intraabdominales
adicionales, la voz obtenida suele ser excesivamente humeda vy dificil de
entender (4). El colgajo anterolateral del muslo (ALT) es un colgajo fascio-
cutdneo basado en las arterias perforantes de la rama descendente de la
arteria circunfleja femoral lateral que emergen a través del vasto lateral y
por la fascia entre el recto anterior y el vasto lateral (4). El disefio en “J” de
este colgajo, descrito por Chung Kan Tsao en 2019, emplea dos segmentos
tubulizados: uno dedicado a la reconstrucciéon de la via digestiva y otro
(el tubo fonatorio) a modo de “fistula” desde el segmento reconstruido
al exterior. Al colocar el extremo distal de este tubo fonatorio adyacente
al traqueostoma, el paciente puede conducir el paso de aire desde el tra-
queostoma hacia el tubo fonatorio y, a través del segmento reconstruido, a
la cavidad oral (de forma similar a la puncién traqueoesofagica) generando
una voz "aireada” [breathy]. Adicionalmente, gracias a la mayor firmeza
de la piel del colgajo ALT y la habilidad de algunos pacientes, puede lle-
garse a producir de forma controlada vibracién en el tubo fonatorio, y con
ello la produccion de voz util sin emplear material aloplastico adicional
(Figura 1) (4).

CASO CLiNICO

Vardn de 60 aifos, sometido a laringectomia total por carcinoma avan-
zado de laringe. El procedimiento generé un defecto circunferencial de
la hipofaringe y de la pared anterior del es6fago cervical. Para su recons-
trucciéon se empled un colgajo anterolateral del muslo (ALT) en “J". El seg-
mento proximal del colgajo se utilizé para la reconstruccion del defecto en
pared anterior de eséfago e hipofaringe, y el distal como tubo fonatorio.

Como puede apreciarse, el extremo proximal del tubo fonatorio se
mantiene unido al segmento principal (es decir, comunicado con el neo-
es6fago). Una vez tubulizado, esta unién no debe tener mas de 1-2 mm
de didmetro y debe tener una angulacién craneal suficiente para evitar la
salida de comida por el tubo fonatorio (Figura 1y 2).
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El extremo distal se talla en bisel y con una apertura exterior aproxi-
mada de 2-4 mm de didmetro mayor. Este se exterioriza adyacente al tra-
queostoma en su extremo supero-lateral; su posicion relativa debe permitir
al paciente dirigir el flujo aéreo desde la traquea al tubo fonatorio al apo-
yar la yema de un dedo (Figura 3), debiendo ajustar el exceso de piel en
el extremo distal del tubo fonatorio y en el borde del traqueostoma hasta
que éstos queden contiguos.

El postoperatorio cursé sin complicaciones. La porcion distal del conduc-
to fonatorio exteriorizada fue utilizada para la monitorizacién del colgajo,
sin evidenciarse signos de sufrimiento del mismo. A las dos semanas, tras
comprobar que las anastomosis digestivas no presentaban fugas, se retira-
ron las sondas nasogastricas y la que tutorizaba el tubo fonatorio, se empe-
z6 a progresar la ingesta oral y se inici6 la rehabilitacion vocal del paciente.

DISCUSION

La reconstruccién del tracto aerodigestivo superior tras cirugia ablativa
debe perseguir restaurar la anatomia local preservando la deglucién, asi
como la recuperacion de la fonacién. En este contexto, las dos principales
estrategias actuales son aquellas que emplean prétesis, como la puncién
traqueoesofagica (TEP), frente a las que emplean tejidos autélogos, como
los colgajos compuestos de tubo digestivo libre o el colgajo ALT “en J”.

Dentro de los colgajos de tubo digestivo, el colgajo de yeyuno ha sido
tradicionalmente la opcién de referencia para reconstrucciones circunfe-
renciales del tracto aerodigestivo superior. Las caracteristicas anatomo-
fisioldgicas propias del yeyuno, relacionadas con su peristalsis natural y la
secrecion de mucosa, facilitan la deglucién y reducen las tasas de estenosis
a lo largo del trayecto del colgajo (no asi a nivel de las anastomosis a los
muriones residuales), respectivamente (5). Sin embargo, dicha anatomia
intrinseca restringida a un tubo de luz Unica disminuye su capacidad de
recuperacién fonatoria (3). Cuando se combina con una prétesis fonatoria
(TEP), la voz resultante suele ser humeda y fatigosa, debido al exceso de
secreciones y al grosor de la pared intestinal (6). Incluso cuando se utilizan
colgajos compuestos de otras secciones del tubo digestivo con una anato-
mia mas favorable a la rehabilitacion fonatoria simultanea sin requerir de
puncién traqueoesofagica, el resultado dista de ser ideal (3). Asimismo, es-
tudios previos han demostrado que con este tipo de técnica solo un tercio
de los pacientes pudo alcanzar un discurso fluido (6). Por ultimo, la eleva-
cién de estos colgajos requiere experiencia en cirugia abdominal y se asocia
inevitablemente a morbilidad y complicaciones intraabdominales (s,6).
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El colgajo ALT en “J” tiene una utilidad especial en casos con defectos
compuestos de via aerodigestiva superior tras cirugia ablativa. Segun la se-
rie publicada en 2022 por Chung-Kan Tsao (36 pacientes reconstruidos me-
diante esta técnica tras faringo-laringectomia), casi la totalidad de los pa-
cientes (35/36) recuperd la capacidad de deglucién y un 50% de los mismos
alcanzaron un discurso fluido a través del tubo vocal, siendo mas eficaz
que la rehabilitacion fonatoria conseguida con colgajos de tubo digestivo
(7). En casos seleccionados, los resultados de la rehabilitacion fonatoria con
ALT “en J” fueron equivalentes a los logrados con la puncién traqueoeso-
fagica aislada (7), sin asociar potenciales complicaciones derivadas del em-
pleo de proétesis. Gracias a la rigidez controlada que aporta el componente
cutdneo del colgajo ALT al conducto fonatorio, la vibracion del aire que se
obtiene es mas seca y clara que con el yeyuno, produciéndose asi una voz
mas inteligible (Figura 4) (8).

Otra de las ventajas que aporta el colgajo ALT es la posibilidad de trans-
ferencia intrinseca de un tejido sano adecuadamente vascularizado sin ne-
cesidad de protesis a una region anatémica con antecedentes de, o que va
a recibir una dosis significativa de radiacién, que desaconseja el uso de pro-
tesis por el riesgo afladido de infeccion, o extrusién (4). La transferencia de
este tejido fasciocutaneo permite, cuando el caso lo requiere, la proteccién
de estructuras vitales en el cuello, disminuyendo el riesgo de perforacién
de los grandes vasos del cuello, con resultados fatales para el paciente (4),
asi como el aporte de piel sana en casos de defectos de cobertura por mala
calidad de la piel local y agotamiento de opciones de transferencia de teji-
do locorregional (4).

Por ultimo, comparado con el colgajo de yeyuno libre, el colgajo ALT “en
J" presenta menor tasa de estenosis a nivel de las anastomosis digestivas y
menor riesgo de fistulizacion (g), asi como ausencia de morbilidad abdominal
y mejor tolerancia a la radioterapia adyuvante, al transferir mayor volumen
de tejido (6). Frente a la TEP, evita la necesidad de prétesis y de recambios
periddicos de las mismas, lo que representa una ventaja significativa en pa-
cientes irradiados o sin acceso a seguimiento especializado, aunque la calidad
en términos de claridad vocal restituida puede ser algo inferior a la obtenida
con una proétesis bien mantenida (9, 10). No obstante, el colgajo ALT en “J”
presenta una excelente estabilidad del conducto fonatorio a largo plazo, con
una baja incidencia de estenosis y fistulas del mismo (7). Sus principales limi-
taciones son la necesidad de un equipo experimentado en microcirugia tanto
para el disefio y elevacion del colgajo como para la realizaciéon de anastomo-
sis en campos irradiados y con vasos receptores subéptimos (4,7).
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CONCLUSION

La reconstruccién fonatoria tras laringectomia total continta siendo
un reto funcional. El colgajo de yeyuno y otros colgajos de tubo digestivo
siguen siendo una opcién para la restitucion de la continuidad digestiva,
pero su valor en la reconstrucciéon fonatoria es limitado. La técnica de pun-
cién traqueoesofagica (TEP) ofrece los mejores resultados de voz, aunque a
costa de dependencia de dispositivos y complicaciones crénicas.

En este contexto, el colgajo ALT “en J” surge como una alternativa que
aporta una buena recuperacién de la deglucion y de la fonacién, similar en
muchos casos a los resultados obtenidos con la puncién traqueoesofagica,
obviando la necesidad de una prétesis.
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Figura 1.

Disefio del colgajo ALT en “J”.

Izquierda: Disefio original del colgajo ALT en “J”. Imagen tomada del articulo original de CK Tsao e YH
Hsieh. Se aprecian adecuadamente los dos segmentos del colgajo ALT, el proximal en forma de trapezoide
para la reconstruccion esofagica, y el sequndo de disefio domal para la construccion del conducto
fonatorio [4].

Derecha: Disefio de planificacion del colgajo en el presente caso siguiendo el esquema de Tsao. Notese
en el dibujo inferior el segmento para el conducto fonatorio, disefiando desde un inicio con la posibilidad de
incluir perforantes adicionales a dicho segmento.
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Figura 2.

Disefio y elevacion del colgajo ALT en “J” sobre el paciente.

Abajo, derecha: Disefio del colgajo ALT en “J” sobre la piel del paciente. Notese el disefio de los dos
segmentos.

Arriba, derecha: Colgajo elevado. Segmento para el conducto fonatorio desepidermizado en sus bordes
para la tubulizacién del mismo.

Izquierda: Tubulizacion del conducto fonatorio, una vez desepidermizados los bordes.
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Figura 3.

Insetting del colgajo al defecto en el paciente.

Izquierda: Defecto resultante tras laringectomia total. Nétese la presencia de la pared posterior del
esofago remanente y el mufién traqueal.

Centro: Segmento tubulizado en amarillo.

Derecha: Anastomosis y salida del segmento distal del conducto fonatorio alestoma traqueal (en amarillo).

Figura 4.

Ejemplo alternativo de ALT tubulizado para reconstruccion aislada de conducto fonatorio.

Izquierda: ALT plegado sobre si mismo para reconstruccion de tubo vocal.

Derecha: Insetting del colgajo anastomosado a vasos faciales y a margen superior de estoma y mufién
faringeo.
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RESUMEN

Mujer de 66 afios, no fumadora, con antecedentes de hipertensién arte-
rial, dislipemia, diabetes mellitus insulinodependiente y osteoporosis, que
consultd por tos crénica de cinco anos de evolucidn, sin fiebre ni disnea
asociadas. Ante la persistencia de la sintomatologia, se realizé una tomo-
grafia computarizada (TC) toracica que mostré multiples nédulos pulmona-
res bilaterales inicialmente sospechosos de enfermedad metastasica. Tras
descartar un origen primario abdominal, se realizé una biopsia pulmonar
de uno de los nédulos mediante videotoracoscopia, cuyo resultado ana-
tomopatolégico confirmé un tumor carcinoide atipico. Posteriormente, se
realizé un PET-TC con Ga-DOTATOC que no evidencié expresion de recep-
tores de somatostatina. En los controles radiolégicos de seguimiento, la TC
mostré areas de atrapamiento aéreo y la persistencia de multiples nédulos
pulmonares bilaterales, hallazgos compatibles con una hiperplasia difusa
idiopatica de células neuroendocrinas pulmonares (DIPNECH) con tumores
carcinoides multiples asociados. La paciente permanece estable en segui-
miento clinico-radioldgico.

PALABRAS CLAVE
Hiperplasia difusa idiopatica de células neuroendocrinas pulmonares, DIP-
NECH, tumor carcinoide.

CASO CLiNICO

Mujer de 66 afios que acude a consultas de Neumologia para estudio de
tos crénica. Presenta desde hace 5 afos tos persistente, a temporadas muy
intensa, ocasionalmente productiva, sin fiebre ni disnea asociadas.

Como antecedentes médicos presenta hipertensién arterial (HTA), disli-
pemia, diabetes mellitus (DM) insulinodependiente y osteoporosis. Antece-
dente de tiroidectomia total y paratiroidectomia parcial por hiperparatiroi-
dismo primario secundario a un adenoma paratiroideo, en seguimiento por
Endocrino. Su tratamiento farmacolégico habitual consistia en calcitriol,
levotiroxina, insulina glargina y empagliflozina+linagliptina. No presenta
antecedentes de habito tabaquico ni alergias medicamentosas conocidas.

Se realiza analitica que no muestra alteraciones significativas al igual
que PCR de SARS-CoV-2 negativa. Las pruebas de funcién respiratoria re-
sultan normales, sin modificacién mediante la prueba broncodilatadora. Se
prescribe tratamiento con Cefditoreno durante 10 dias. Ante la persistencia
de la clinica de la paciente, se realiza una tomografia computarizada (TC)
toracica en el que se identifican multiples nédulos pulmonares bilaterales
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de tamano inferior al centimetro, que plantea la posibilidad de afectacién
pulmonar metastasica. Tras descartar afectacion primaria a nivel abdomi-
nal, se decide realizar biopsia pulmonar de un nédulo localizado en el 16-
bulo inferior derecho por video-toracoscopia, realizandose el procedimien-
to sin incidencias. Se obtiene el resultado definitivo anatomopatoldgico de
tumor carcinoide atipico (estudio inmunohistoquimico TTF-1 +, Citoquerati-
na-7 +, CD-56: intensamente positivo, Sinaptofisina: intensamente positivo,
Cromogranina: intensamente positivo, indice de proliferacion KI-67: 5%).

Ante estos hallazgos se realiza PET-TC con Ga-DOTATOC, en el que no
se evidencia expresion de receptores de somatostatina. Se decide segui-
miento clinico y radiolégico. En estudios de TC toracico posteriores se de-
muestra la estabilidad de los nédulos pulmonares bilaterales conocidos,
ademas de identificarse un patrén pulmonar en mosaico, manifestado por
areas parcheadas de atrapamiento aéreo. No se observaban adenopatias
toracicas ni derrame pleural asociados. Teniendo en cuenta estos datos, los
hallazgos eran compatibles con una hiperplasia difusa idiopatica de células
neuroendocrinas (DIPNECH) con tumores carcinoides multiples sincrénicos.
La paciente permanece en seguimiento radiolégico sin presentar cambios
significativos de la afectacion pulmonar durante el mismo.

DISCUSION

Las células neuroendocrinas pulmonares (PNECs), también denomina-
das células de Kulchitsky, se encuentran distribuidas a lo largo del epitelio
de las paredes bronquiales, desde la traquea hasta los bronquiolos termi-
nales. Estas células desemperian un papel fundamental en el desarrollo pul-
monar fetal y, en la vida adulta, su funcién fisiolégica principal consiste en
modular la ventilacion y participar en los mecanismos de reparacién tisular
ante la hipoxia o la lesién epitelial. Esta funcion la realizan gracias a la se-
crecion de diferentes neurotransmisores como la serotonina (1,2).

Las PNECs pueden proliferar de forma reactiva o, en el caso de la DIP-
NECH, sin una causa conocida. La hiperplasia reactiva de PNECs se suele
observar en pacientes fumadores, personas que viven a grandes alturas y
en pacientes con enfermedades crénicas (EPOC, enfermedades intersticia-
les difusas (EPID), fibrosis quistica o bronquiectasias). Por el contrario, la
DIPNECH se observa en pacientes sin una condicién predisponente y en este
caso la hiperplasia de las PNECs es mas florida. También se ha observado
que en el caso del DIPNECH, tiene un perfil de expresion diferente de varios
antigenos implicados en la regulacién del ciclo celular (p53, p16 y Ki67), en
comparacion con la proliferacion reactiva de PNEC (3,4,5). La DIPNECH se
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asocia con mayor frecuencia al desarrollo de tumores carcinoides, siendo
reconocida por la Organizacién Mundial de la Salud como la Unica lesion
pre-invasiva para el desarrollo de tumores carcinoides (1,3,5). A pesar de
ello, contintia siendo una patologia infradiagnosticada y frecuentemen-
te subestimada, ya que sus manifestaciones clinicas son inespecificas y su
deteccion depende en gran medida de las pruebas radioldgicas. Se esti-
ma que hasta un 5% de los pacientes con tumores carcinoides presentan
DIPNECH concomitante, lo que sugiere que su prevalencia real podria ser
mayor (4,6).

En cuanto a su fisiopatologia, se produce una proliferacion e hiperpla-
sia de células neuroendocrinas. Inicialmente adopta un crecimiento lineal,
sin sobrepasar la membrana basal y que no es visible macroscépicamente.
Posteriormente, cuando la proliferacién de las PNECs se extiende mas alla
de la membrana basal, la proliferacion se denomina “tumorlet” o tumor
carcinoide, que si son visibles macroscépicamente. Los “tumorlets” y los
tumores carcinoides presentan un patrén de crecimiento similar y solo se
diferencian por su tamafo, las lesiones de <5 mm se denominan “tumor-
lets” y los mayores se clasifican como tumores carcinoides (1,3).

La secrecién de neurotransmisores y péptidos por estas células puede
provocar una bronquiolitis constrictiva, secundaria a fibrosis peribronco-
vascular. Del mismo modo, la propia proliferacién de PNEC es responsable
de un engrosamiento de la pared de las vias respiratorias que puede estre-
charse y obliterar las vias respiratorias pequefas. Esto explica las areas de
atrapamiento aéreo observadas en las pruebas de imagen (3,6).

Desde el punto de vista clinico, la DIPNECH afecta predominantemente
a mujeres no fumadoras, con una media de edad cercana a los 60 afos.
Mas del 50% de las pacientes son sintomaticas al diagnéstico, presentando
generalmente tos seca crénica, disnea de esfuerzo y, en menor medida,
sibilancias o dolor toracico. Las pruebas de funcion respiratoria suelen ser
normales. En los casos mas avanzados donde se desarrolle una bronquiolitis
constrictiva severa secundaria a fibrosis peribronquiolar puede observarse
un patrén obstructivo irreversible o mixto (restrictivo-obstructivo) en la es-
pirometria. Sin embargo, hasta un tercio de los pacientes pueden perma-
necer asintomaticos y ser diagnosticados de manera incidental en estudios
de imagen realizados por otras causas, especialmente en el seguimiento de
neoplasias extratoracicas. En estos casos, la distincién entre DIPNECH con
tumores carcinoides asociados y la afectacion metastasica pulmonar dise-
minada puede resultar especialmente compleja (5,7).

La radiografia de térax suele ser normal, por lo que la TC torécica es
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la prueba de eleccién. Los hallazgos mas caracteristicos en TC incluyen la

presencia de multiples ndédulos pulmonares bilaterales, bien delimitados,

sélidos o en vidrio deslustrado, de distribucién centrolobulillar o peribron-
quiolar, junto con un patrén de perfusion en mosaico. Este patron refleja
la coexistencia de areas ventiladas normales y regiones hipoventiladas (mas

"oscuras” en TC) secundarias a la obstruccion bronquiolar. La TC en espira-

cién resulta especialmente Gtil, ya que acentua la diferencia de densidad

entre los Iébulos con y sin atrapamiento aéreo. Ademas, pueden obser-

varse engrosamiento de las paredes bronquiales, bronquiectasias leves e

impactaciones mucosas. En casos con tumores carcinoides asociados, estos

suelen presentarse como nédulos dominantes de 1 a 3 cm, bien definidos

y lobulados, localizados habitualmente en la periferia del pulmén. Esta

caracteristica permite diferenciarlo académicamente de los tumores car-

cinoides no asociados a DIPNECH, los cuales presentan clasicamente una

localizacion predominantemente central (1,3).

A nivel radiolégico, la DIPNECH plantea varios diagnosticos diferencia-
les. Clinicamente, muchos pacientes son inicialmente diagnosticados de
asma bronquial debido a la presencia de tos y sibilancias. Ante la presencia
de ndédulos pulmonares bilaterales, el principal diagnéstico diferencial que
suele crear mayor confusién es la afectacién pulmonar metastasica (sobre
todo cuando existe un nédulo pulmonar dominante). En el diagnéstico di-
ferencial debemos incluir aquellas causas de nédulos pulmonares bilatera-
les y causas de patrén de perfusion en mosaico. Algunas de estas entidades
incluyen (5,6):

— Tromboembolismo pulmonar crénico: En este caso la perfusion hetero-
génea se debe a un mecanismo vascular y no se asocia con atrapamien-
to aéreo en espiracién. Del mismo modo, no suelen observarse nédulos
pulmonares bilaterales.

— Asma: Aunque puede observarse un patrén de perfusidn en mosaico,
los micronddulos presentan una distribucion predominantemente cen-
trolobulillar, secundaria a impactacién mucoide.

— Sindrome de Sjogren: Pueden coexistir dreas de atrapamiento aéreo,
nédulos pulmonares bilaterales y engrosamiento de las paredes bron-
quiales, pero suele acompanfarse de quistes pulmonares finos, hallazgo
poco habitual en la DIPNECH.

— Artritis reumatoide: En este caso, los nédulos suelen ser transitorios vy,
a menudo, cavitados.

— Sarcoidosis: El patron perilinfatico y la presencia de adenopatias me-
diastinicas ayudan a distinguirla de la DIPNECH.
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Aunque la TC puede sugerir el diagnéstico con alta probabilidad, los
hallazgos radiolégicos son inespecificos. Sin embargo, la asociaciéon de un
patrén de perfusiéon en mosaico (atrapamiento aéreo) con nédulos pul-
monares bilaterales en una mujer de mediana edad con tos crénica puede
hacernos sospechar el diagnéstico (6). En el diagndstico por imagen fun-
cional, los estudios de PET-TC con andlogos marcados de somatostatina
(Ga-DOTATOC) son utiles para valorar la expresién de receptores neuroen-
docrinos, especialmente en los carcinoides tipicos (6). Sin embargo, en los
carcinoides atipicos, menos diferenciados, pueden ser negativos debido a
la pérdida de dichos receptores. Por otro lado, el PET-FDG suele mostrar
baja captaciéon en carcinoides tipicos por su bajo metabolismo glucidico,
siendo mas frecuentemente positivo en los atipicos (5,6).

Sin embargo, el diagnéstico definitivo requiere confirmacién histopato-
légica. La heterogeneidad espacial de la enfermedad hace que las biopsias
transbronquiales sean a menudo insuficientes, por lo que se recomienda la
biopsia pulmonar quirurgica, preferiblemente por videotoracoscopia, que
permite obtener muestras amplias y representativas (3,5,6). Cabe destacar
que, en los casos con hallazgos clinicos y radiolégicos tipicos, algunos auto-
res consideran suficiente la demostracién de proliferacion de PNECs en una
biopsia transbronquial (5,6).

A dia de hoy no existen guias basadas en la evidencia para el manejo
del DIPNECH. A pesar de que se considera una condicién preinvasiva que
puede conducir a un tumor carcinoide, la DIPNECH se sigue considerando
una entidad benigna, con un prondstico generalmente favorable (3,5-7).
En este sentido, el prondstico se encuentra condicionado mas por el dete-
rioro respiratorio progresivo asociado a la severidad del sindrome obstruc-
tivo que a la aparicion de tumores carcinoides (5—7). Incluso en casos con
metdastasis derivadas de carcinoides atipicos, el pronéstico suele ser mejor
que el de otras neoplasias pulmonares malignas (5-7).

Tampoco existen recomendaciones sélidas para el manejo terapéuti-
co. El tratamiento se orienta principalmente al control de los sintomas
respiratorios. Los pacientes con formas leves se benefician de terapias in-
haladas broncodilatadoras o con corticosteroides, mientras que los casos
moderados o severos pueden requerir el uso de anadlogos de somatostati-
na, como octreétido o lanreétido, que reducen la liberacion de péptidos
neuroendocrinos y mejoran los sintomas obstructivos (3,5-7). En los casos
mas avanzados o refractarios se han descrito opciones paliativas, como la
reseccion del tumor dominante o, excepcionalmente, el trasplante pul-
monar (5-7).
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CONCLUSIONES

La DIPNECH debe sospecharse en mujeres no fumadoras de edad media
con tos crénica y que en la TC presenten multiples nédulos pulmonares
bilaterales con patrén de perfusién en mosaico. Su identificacion precoz
evita diagndsticos erroneos de metdstasis pulmonares y permite un segui-
miento clinico y radiolégico adecuado.

En conclusiéon, la DIPNECH representa una entidad preinvasiva y poco
reconocida, caracterizada por una proliferacion difusa idiopatica de célu-
las neuroendocrinas que produce obstruccion de la via aérea pequena de
gravedad variable.

El diagndstico requiere una combinacién de hallazgos clinicos, radiol6-
gicos e histoldgicos. Pese a su potencial evolucién hacia tumores carcinoi-
des, el pronéstico depende fundamentalmente de la afectacién funcional
respiratoria, por lo que el sequimiento periédico es esencial para detectar
progresién y ajustar el manejo terapéutico.
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Figura 1.

Imagenes axiales de TC toracica en ventana de parénquima convencional (A) y en proyeccion de maxima
intensidad (MIP) (B). Pequefios nédulos pulmonares bilaterales (flechas), probablemente “tumorlets”.

En el I6bulo medio se identifica un nédulo de mayor tamafio (cabeza de flecha), compatible con un

tumor carcinoide debido a su mayor tamafio. Se observa como la proyeccion MIP destaca la distribucion
peribroncovascular de los nédulos.
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Figura 2.

Imagen axial de TC toracica en ventana de parénquima en proyeccion de minima intensidad (MinPR)
que destaca la presencia de éreas parcheadas de menor atenuacion (asteriscos naranjas), indicativas
de atrapamiento aéreo, probablemente secundario a bronquiolitis obstructiva asociada a hiperplasia de
células neuroendocrinas.
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Figura 3.

Imagen histopatoldgica con tincion de hematoxilina-eosina (A) (aumento de 100x) que muestra infiltracion
tisular por células fusiformes con ntcleos de pequefios a medianos y cromatina caracteristica en “sal

y pimienta”, dispuestas en un patrén de crecimiento en nidos. Imagen histopatolégica (B) que revela
positividad difusa de las células tumorales para sinaptofisina, hallazgo caracteristico de una proliferacion
de células neuroendocrinas.
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RESUMEN

Varon de 88 con una lesion exofitica de 1x1,5cm en el tercio medio de la-
bio blanco superior, de al menos 1 afio de evolucién. Por biopsia incisional,
resultd ser un carcinoma basocelular nodular y en el estudio de extension
con TC cervicofacial. Ademas del tumor descrito, se detecté un ganglio pro-
minente en el nivel Ib derecho (puncionado, sin evidencia de malignidad).

Bajo anestesia general, se realizdé una escisiéon total de la lesién prima-
ria con margenes de 0,5 mm y reconstrucciéon inmediata con un colgajo de
avance perialar semilunar bilateral de Webster (1,2), con excelente resulta-
do funcional y estético: minima microstomia y competencias masticatoria y
fonatoria preservadas.

Ejemplos como éste, hacen resaltar que los carcinomas basocelulares de
>1cm en la “T centrofacial” o pabellones auriculares tienen mas riesgo de
recidiva o metastasis (ganglios cervicales, pulmén o hueso) y que la explo-
racion cervical en consulta en estos casos es mandatoria.

PALABRAS CLAVE
Carcinoma, escamoso, epidermoide, labio, filtrum, boca.

INTRODUCCION

Los canceres de piel no melanoma (CPNM) suponen las neoplasias ma-
lignas mas frecuentes en el ser humano, siendo sus principales exponen-
tes el carcinoma basocelular (CB) (70-80%) y el epidermoide (15-25%). Se
producen por activaciéon del protooncogén MYC, resultado del dafio solar
crénico (luz UVB). Otros factores de riesgo del CB son la edad avanzada,
los fototipos I-Il de Fitzpatrick, el tabaco (particularmente en labio y en
mujeres) y la inmunosupresion. En datos del Observatorio Global del Can-
cer de la OMS, en 2022 se diagnosticaron 1.234.533 nuevos casos de CPNM,
causando 69.416 muertes en todo el mundo (3).
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CASO CLiNICO

Varén de 88 con antecedentes personales de HTA, fibrilaciéon auricu-
lar, hemicolectomia izg. por adenocarcinoma de colon en 2017 en remisién
completa, no fumador y bebedor de >10 g/dia de etanol. Acudié a consulta
en abril de 2025 con una lesién exofitica y ulcerada de 1x1,5cm en el ter-
cio medio del labio blanco superior, desde la base de columnela hasta el
bermellén (Figura 1), de al menos 1 afio de evolucidn sin poder precisar su
debut exacto.

Se hizo una biopsia incisional, diagnosticAndose un carcinoma basocelu-
lar nodular (cTiINoMo) y el estudio de extensién con TC cervicofacial, en el
que ademas del tumor descrito, se detecté un ganglio prominente en nivel
Ib derecho. Comentado el caso en Comité Oncoldgico Multidisciplinar de
Cirugia Oral y Maxilofacial, se decidié puncién ecoguiada de la adenopatia
(sin evidencia de malignidad) y la escisién total de la lesién primaria con
margenes de 0,5 mm bajo anestesia general. Se procedié a la reconstruc-
cién inmediata con un colgajo de avance perialar semilunar bilateral de
Webster (1,2) (Fig. 2-4). En la reseccién, en el plano profundo, se respeté el
musculo orbicular para preservar lo maximo posible la funcién labial. Las
dos pequefias semilunas perinasales de epidermis extirpadas, permitieron
el adecuado avance de los tejidos, los cuales fueron suturados con puntos
simples reabsorbibles de acido poliglicélico y poliglactica 4/0 (mucosa y te-
jido celular subcutdneo) y la piel con suturas continuas no reabsorbibles de
poliamida s/o. Se retiraron los puntos a los 10 dias, se muestra el resultado
a las 5 semanas postcirugia.

DISCUSION

Entre los CPNM, el CB es el mas frecuente y el carcinoma escamoso, el
de mayor mortalidad. Otras entidades menos frecuentes pero agrupadas
en dicha categoria son el de células de Merkel, el de anejos cutaneos y los
sarcomas como los dermartofibrosarcomas, angiosarcomas o el sarcoma de
Kaposi (4).

El CB se manifiesta en areas fotoexpuestas en un 80% de las ocasiones,
particularmente la cara, encontrandose mutaciones que inactivan el gen
PTCH1 en el 70% de los casos considerados esporadicos (mediados princi-
palmente por traslocaciones en el ADN de tipo C/T o CC/TT, secundarias al
efecto de los rayos UVB, especialmente en la infancia y adolescencia) aun-
que también se conocen variantes familiares asociadas a trastornos genéti-
cos como la xeroderma pigmentosa, albinismo, proqueratosis, epidermalisis
bullosa o sindromes como el de Rombo, Gorlin o Bazex-Dupre-Christol (s).
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Se admite la existencia de mas de 26 variedades, siendo la nodular la
mas habitual. Otros tipos son: el superficial, el pigmentado, el basoescamo-
so, el micronodular, el infiltrate y el morfeiforme. Estas ultimas 4, son las
formas consideradas de alto riesgo histoldgico por su tendencia a la recidi-
va local y/o a distancia, dada la dificultad que en ocasiones plantean para
dar margenes de reseccion libres, al estar muchas veces mal delimitadas o
invadir en profundidad los tejidos (5).

Tradicionalmente se ha considerado, dado su bajo riesgo de metastasis
a distancia (0,0028-1%), que los CB en localizaciones comprometidas para
la reconstruccién como los de la cara pueden ser tratados con resecciones
sin margenes o si no, dejando de forma testimonial 4 mm de tejido sano
(6), sin embargo, las extirpaciones con bordes afectos pueden tener tasas
de recurrencia del 10%, siendo la cirugia de Mohs con comprobacion his-
tolégica inmediata, el gold standard actual (7) con tasas de recidiva del
1% aprox. El curetaje, la crioterapia, la terapia fotodindmica, la radiote-
rapia y los tratamientos tépicos como el s-fluoracilo o el Imiquimod son
otras alternativas con tasas de recurrencia similares, a plantear segun las
comorbilidades del paciente, limitacion de tejido sano locorregional para
la reconstruccion, etc.

Aunque muy escasos, actualmente hay unos 915 casos de metastasis a
distancia por CB publicados, el 54% de ellos en cabeza y cuello, presentan-
do especial tropismo por los ganglios linfaticos cervicales, el pulmén y el
hueso, con un intervalo de aparicion de metastasis de 6 a 9 aflos de media,
siendo la supervivencia menor a los 2 afios la mayoria de las veces. Ante
la sospecha clinica de extensién locorregional, estaria indicado el estudio
citolégico dirigido de las adenopatias, tal y como se planteé en nuestro
paciente.

Con idea de conseguir margenes adecuados en una regién de alto ries-
go de recidiva como es la “T centrofacial”, se decidié un abordaje quirur-
gico como el propuesto en este articulo mediante un colgajo de avance
perialar semilunar bilateral de Webster y, como detalle de interés, plantea-
mos una revision dental previa con su dentista para realizar los tratamien-
tos pertinentes ante de la eventual microstomia que pudiera quedar tras
la reseccién (principal secuela en estos casos). Tras nuestra intervencion, la
apertura oral siguié siendo adecuada y obtuvimos la reseccion total de la
enfermedad, otorgando una gran satisfaccion estética y funcional al pa-
ciente, quien, ademas, esta libre de enfermedad desde la cirugia hasta el
presente.
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CONCLUSIONES

Dependiendo su tamano y localizacion, los CB en la cara pueden supo-
ner todo un reto quirdrgico a la hora de obtener tanto una exéresis com-
pleta como resultados funcionales y estéticos aceptables.

Es importante que los pacientes con CPNM en la region perioral que
requieran extirpaciones amplias, acudan previamente a su odontélogo de
referencia para realizarse los tratamientos dentales que precisen (exodon-
cias, restauraciones, proétesis...), anticipando la posible microstomia resul-
tante de la intervencién.

Finalmente, se debe tener en mente que las variantes de alto riesgo
como las basoescamosa, micronodular, infiltrante y morfeiforme de >1cm
en la "T centrofacial” y/o pabellones auriculares, son consideradas de peor
prondstico, puesto que tienen mas posibilidades de recidiva y/o dar metas-
tasis a ganglios linfaticos cervicales (su exploracion en consulta es inelu-
dible) (5), pulmén o hueso. Es en estos casos en los que la realizacion de
estudios de extensidn cobra especial relevancia.
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Figura 1.
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Figura 2.




Figura 3.
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Figura 4.
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RESUMEN

La mucormicosis es una infeccién fungica oportunista y fulminante,
causada por hongos del orden Mucorales, con especial predileccién por
pacientes inmunodeprimidos o con comorbilidades graves. Se presenta el
caso de un varén de 58 afios con antecedentes de adenocarcinoma esofa-
gico estadio IV y hepatopatia crénica con cirrosis hepatica, que desarrollé
una mucormicosis hemifacial izquierda de evolucién rapidamente progre-
siva tras picadura de arafa. A pesar del diagnéstico precoz, el tratamien-
to antifungico intensivo con Anfotericina B Liposomal e Isavuconazol, y
multiples desbridamientos quirurgicos radicales, la infeccién avanzé con
extension a espacios profundos, provocando un shock séptico que junto a
las comorbilidades del paciente acabaron en un fallo multiorganico.

Este caso ilustra la agresividad y elevada mortalidad de la mucormicosis
facial invasiva, y subraya la necesidad de un abordaje multidisciplinar pre-
coz y una sospecha clinica alta para mejorar el pronéstico.

PALABRAS CLAVE
Mucormicosis, infeccion fungica invasiva, anfotericina B, fascitis necroti-
zante facial, desbridamiento quirurgico.

INTRODUCCION

La mucormicosis es una infeccion fungica invasiva de evolucion rapida
causada por hongos oportunistas del orden Mucorales (1). Su incidencia
ha aumentado en los ultimos afios, especialmente en pacientes inmunode-
primidos, diabéticos, oncolégicos o en tratamiento inmunosupresor (2,3).
Eltropismo vascular de este grupo de hongos produce una angioinvasiéon que
desencadena trombosis, necrosis tisular extensa y una elevada mortalidad,
incluso con tratamiento combinado antifingico y quirdrgico agresivo (4-6).
La localizacién rinocerebral o maxilofacial representa una de las for-
mas mas devastadoras por su proximidad a estructuras vitales (7,8).
Este caso ejemplifica la evolucién fulminante de una mucormicosis facial
izquierda con extension hemifacial y desenlace fatal, a pesar de una inter-
vencion precoz multidisciplinar.
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CASO CLiNICO

Varén de 58 afios que acudié a urgencias del Hospital Universitario de
Navarra el 23 de junio de 2023 por empeoramiento de un cuadro de celulitis
malar izquierda por picadura de arafia, previamente tratado durante diez
dias con amoxicilina-acido clavulanico en otro centro. Entre sus anteceden-
tes destacaban un adenocarcinoma epidermoide de eséfago estadio IV en
tratamiento activo con CAPOX-Nivolumab, y una hepatopatia crénica ené-
lica en fase de cirrosis con hipertension portal (Child-Pugh A6).

En la exploracion fisica se observé una tumefaccion hemifacial izquier-
da con cierre ocular y desviacién de la comisura labial ipsilateral, limitacion
de la apertura oral y una placa necrética de 4x3 cm en regién malar con
supuracién activa (Figura 1). La TC facial mostré una extensa celulitis malar
con burbujas aéreas superficiales y signos de fascitis sin afectacién orbitaria
ni intracraneal. Analiticamente presentaba neutrofilia leve, PCR 53 mg/L sin
leucocitosis.

Se realiz6 desbridamiento local con anestesia infiltrativa y cura con po-
vidona yodada diluida y apdsito con plata, instaurdandose antibioterapia
inicial con ceftriaxona y cloxacilina, envidndose muestra a microbiologia.

Ante la persistencia de fiebre y empeoramiento local, se escalé el tra-
tamiento a Ertapenem y Ceftarolina. Pese a los cuidados, la necrosis facial
progresé (Figura 2), precisando desbridamientos seriados y nuevos apésitos
con plata.

El cultivo reveld estructuras filamentosas compatibles con Mucor, con-
firmandose mucormicosis invasiva. Se afadié tratamiento antifungico con
Anfotericina B Liposomal ajustada a peso y talla.

El 29 de junio, ante la elevacion de leucocitos (24 ooo/pL), neutrofilia (22
000/uL) y PCR (80 mg/L), se realizé un desbridamiento quirtrgico extenso
de fascitis necrotizante hemifacial izquierda que abarcé desde la regién
paranasal hasta el reborde mandibular, el trago y la regién temporal (Fi-
guras 3y 4). Se aplicé anfotericina B tdpica sobre el lecho quirudrgico. El
paciente ingresé posteriormente en UCI con tratamiento combinado de
Meropenem 2 g/8 h, Linezolid, Anfotericina B Liposomal e Isavuconazol
200 mg/8 h.

Durante los dias siguientes, pese a una aparente estabilizacién local de
la necrosis facial, desarrollé un deterioro sistémico progresivo con shock
séptico, insuficiencia renal, hepatica y respiratoria, requiriendo ventilacién
mecanica y soporte vasoactivo.

El 5 de julio presenté un nuevo episodio de inestabilidad hemodindmica
con fallo multiorganico refractario. A pesar del manejo médico-quirurgico
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intensivo y del abordaje multidisciplinar, el paciente fallecié el 6 de julio
de 2023.

DISCUSION

La mucormicosis rinomaxilofacial constituye una urgencia médica y qui-
rargica (1). Su diagnostico precoz es complejo, ya que los sintomas iniciales
pueden simular una celulitis o sinusitis bacteriana (2).

Los principales factores predisponentes son la inmunosupresién, la dia-
betes mellitus mal controlada, las neoplasias hematoldgicas y el tratamien-
to con quimioterapia o corticosteroides (3,4).

El agente causal mas frecuente es Rhizopus oryzae (5). La agioinvasion
y la trombosis provocan necrosis tisular, hipoperfusién y diseminacién ra-
pida a estructuras profundas (6). La confirmacién diagndstica se obtiene
mediante examen histopatolégico o cultivo, que revela hifas anchas, irre-
gulares y no septadas (7).

El tratamiento requiere una estrategia combinada: control del factor
predisponente, antifungicos sistémicos (Anfotericina B Liposomal, Isavuco-
nazol o Posaconazol) y desbridamiento quirurgico radical (8,9). La cirugia
agresiva es decisiva para eliminar tejido necrético y mejorar la penetraciéon
del farmaco antifungico (10). No obstante, la mortalidad global contintda
siendo elevada, oscilando entre el 40 y el 80 %, segln la extensidon anaté-
mica y el estado inmunoldgico del paciente (1,3).

En este caso, la inmunosupresién oncoldgica, la hepatopatia cré-
nica y el curso fulminante contribuyeron a la evoluciéon desfavorable.
Pese al diagnostico microbioldgico rapido, el tratamiento antifungico y
los desbridamientos seriados, la infeccién progresé hacia un shock sépti-
co irreversible. El desenlace fatal resalta la agresividad de la mucormicosis
invasiva y la importancia de una sospecha clinica temprana, coordinacién
interdisciplinar y tratamiento quirurgico inmediato (2,4,8).

CONCLUSIONES

La mucormicosis facial invasiva es una infeccidon rapidamente progre-
siva y potencialmente mortal. El diagndstico precoz, el inicio inmediato
de tratamiento antifungico y la cirugia radical son esenciales para mejorar
la supervivencia. Los pacientes inmunodeprimidos o oncolégicos requieren
vigilancia estrecha ante infecciones faciales atipicas. Este caso evidencia los
limites del tratamiento médico-quirurgico en estadios avanzados y la nece-
sidad de protocolos multidisciplinares de actuacién rapida.
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Figura 1.
Primera atencion en urgencias. Placa necrotica en region malar izquierda de 4x3 cm.
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Figura 2.
Progresion de la infeccion tras 4 dias de tratamiento intensivo.
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Figura 3.
Progresion de la infeccion tras 6 dias de tratamiento. Intensa necrosis hemifacial izquierda con micelios del
hongo.
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Figura 4.
Desbridamiento radical hemifacial izquierdo con el objetico de salvar al paciente.
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RESUMEN

Mujer de 67 afios que consulté por distensién abdominal progresiva
y epigastralgia postprandial. La ecografia a pie de cama revel6 una gran
masa abdominal quistica multiloculada, que motivé derivacién urgente. La
tomografia computarizada mostré una tumoracién de 30 cm dependiente
del ovario izquierdo. La paciente fue intervenida mediante anexectomia
bilateral laparoscépica, confirmandose cistoadenoma mucinoso de ovario
izquierdo y tumor de Brenner en el derecho.

El cistoadenoma mucinoso es una neoplasia epitelial benigna que re-
presenta el 10-15 % de los tumores ovaricos, habitualmente asintomatica,
aunque puede alcanzar tamanos gigantes y provocar compresién de 6rga-
nos adyacentes. Este caso destaca la relevancia del diagnéstico diferencial
de masas abdominales en mujeres postmenopausicas y subraya la utilidad
de la ecografia a pie de cama en Atencién Primaria como herramienta re-
solutiva, capaz de orientar el manejo y optimizar la derivacion al nivel es-
pecializado.

PALABRAS CLAVE
Cistoadenoma mucinoso de ovario, masa quistica abdominal, distensién
abdominal, ecografia a pie de cama.

CASO CLiNICO

Mujer de 67 afios con antecedentes personales de hipertensién arterial
y hemorragia intraparenquimatosa y subaracnoidea secundaria a angioma
cavernoso en 2007. Fumadora de un paquete de tabaco diario.

Acude a consulta de enfermeria de Atencion Primaria para control
de la tensién arterial y comenta presentar aumento progresivo del peri-
metro abdominal en los ultimos ocho meses, acomparnado de ligera epi-
gastralgia tras las ingestas, por lo que se deriva a valoracion médica. A
pesar de ello, refiere pérdida de aproximadamente 2 kg de peso en los
ultimos diez dias. No asocia alteraciones del ritmo intestinal, nduseas ni
vémitos. Niega clinica respiratoria o genitourinaria, fiebre, sangrados,
astenia o anorexia. No refiere contacto con mascotas ni viajes recientes
al extranjero.

A la exploraciéon fisica destaca abdomen llamativamente distendido,
empastado y duro desde epigastrio hasta hipogastrio, con molestia a la
palpacion epigastrica. No signos de irritaciéon peritoneal. Peristaltismo con-
servado.
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Se realiza ecoscopia a pie de cama, en la que se objetiva gran masa
bien definida que ocupa practicamente todo el abdomen, con multiples
estructuras quisticas, contenido heterogéneo y septos en su interior. Se vi-
sualizan los rifiones bien delimitados, sin relacién aparente con la masa. No
se observa liquido libre en saco de Douglas ni en los recesos hepatorrenal
y esplenorrenal. No se identifican lesiones hepaticas ocupantes de espacio
sugestivas de metastasis.

Ante los hallazgos ecograficos se planted un diagnéstico diferencial en-
tre una masa de origen ginecolégico (cistoadenoma, carcinoma de ovario)
o abdominal (pancreatica, quiste hidatidico). Dado el gran tamaio de la
masa y el riesgo potencial de complicaciones, asi como la incertidumbre
sobre su origen, su aspecto ecografico de lesién compleja con septos en su
interior, y la presencia de clinica postprandial compatible con compresion
de estructuras digestivas, junto con la pérdida de peso reciente como signo
de alarma, se decidié finalmente derivar a la paciente a Urgencias para
completar estudio mediante tomografia computarizada (TC).

Tras valoracién en Urgencias no se realizé TC de forma urgente debido
al tiempo de evolucion, y la paciente fue ingresada en Medicina Interna
para completar el estudio. La TC toracoabdominopélvica evidencié una vo-
luminosa tumoracién de 30 cm en el plano sagital, que ocupaba abdomeny
pelvis, de predominio quistico, con multiples septos y areas sélidas, sugesti-
va de cistoadenoma o carcinoma de probable origen anexial, posiblemente
izquierdo. Se observé minima cantidad de liquido libre en pelvis, sin signos
de carcinomatosis.

Ante estos hallazgos se consulté con el servicio de Ginecologia, que tras
ecografia ginecolégica de tercer nivel confirmé la presencia de un quiste
anexial gigante compatible con cistoadenoma mucinoso. Diez dias después
la paciente fue intervenida mediante anexectomia bilateral laparoscopica,
identificAndose un quiste ovarico izquierdo de unos 30 cm que alcanzaba
xifoides, con aspirado total de 8 litros de contenido mucinoso sanguino-
lento.

El estudio anatomopatolégico confirmé diagndstico clinico de cistoade-
noma mucinoso de ovario izquierdo y tumor de Brenner en el derecho, éste
ultimo como hallazgo incidental.

DISCUSION

El cistoadenoma mucinoso de ovario es una neoplasia epitelial benig-
na que representa alrededor del 10-15 % de todos los tumores ovaricos
y suele diagnosticarse en mujeres entre los 40 y 70 afios (2,5,6). Aunque
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habitualmente son asintomaticos, su crecimiento lento y progresivo puede
producir aumento del perimetro abdominal, molestias postprandiales o
compresién de érganos adyacentes debido al gran volumen que a veces
alcanzan (3,5). En ocasiones, como en este caso, pueden alcanzar tamafios
gigantes, ocupando gran parte de la cavidad abdominal, como han docu-
mentado series de casos recientes (4,5).

La presentacién clinica de distensién abdominal progresiva en una pa-
ciente postmenopausica obliga a contemplar un amplio diagnéstico dife-
rencial que incluya tanto lesiones anexiales benignas y malignas (tumores
epiteliales mucinosos, serosos, tumores de Brenner, cancer ovarico) como
lesiones extraovaricas (quistes mesentéricos, linfangiomas, pseudoquistes
pancreaticos o ascitis loculada). Las guias y revisiones radiologicas ofrecen
criterios y claves para esta aproximacion diagnoéstica (1,3,7). Ademas, tra-
bajos recientes recalcan la importancia de distinguir tumores mucinosos
ovaricos primarios de metdstasis mucinosas de origen extraovarico, ya que
el pronéstico y el manejo difieren significativamente (6).

En este caso, la ecografia a pie de cama mostré una masa quistica mul-
tiloculada y compleja con septos; hallazgo que orienta hacia una lesion
anexial compleja pero sin poder excluir otras etiologias por el gran vo-
lumen y por la presencia de septos y areas heterogéneas (3,5). La clinica
asociada —epigastralgia postprandial y pérdida de peso reciente- afiadié
datos de alarma que justificaron la derivacién para estudio por TC y valo-
racién especializada, en consonancia con las recomendaciones para masas
abdominales complejas (1,3).

Es importante destacar la utilidad demostrada de la ecografia a pie de
cama en Atencién Primaria: la evidencia reciente muestra que su incor-
poraciéon puede mejorar la precision diagnéstica inicial, reducir pruebas
complementarias innecesarias y acelerar la toma de decisiones clinicas y la
derivacién cuando procede (8,9,10). En el contexto de masas abdominales,
la posibilidad de diferenciar una masa quistica de una sélida o de descartar
ascitis permite estratificar la urgencia y orientar adecuadamente la deriva-
cién (1,8,9). En este caso concreto, el uso de ecografia en consulta permitié
una deteccion precoz de una lesion que motivé una derivacion urgente y
un abordaje diagndstico-terapéutico adecuado.
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CONCLUSIONES

El cistoadenoma mucinoso ovdrico puede presentarse como una masa
abdominal gigante en mujeres postmenopausicas, con clinica inespecifica
y evolucion lenta (2,5,6).

El diagnéstico diferencial debe incluir lesiones anexiales benignas y
malignas, asi como masas quisticas de origen mesentérico o peritoneal; la
aproximacioén radiolégica y clinica dirigida es esencial para priorizar prue-
bas y derivacion (1,3,7).

La ecografia a pie de cama en Atencion Primaria es una herramienta
clave para orientar la etiologia de una masa abdominal, acotar el diag-
nostico diferencial y priorizar la derivacion a niveles especializados, como
respaldan estudios y revisiones recientes (1,8,9,10).

La integracion de la ecografia clinica en la practica de la Medicina de
Familia mejora la capacidad diagndstica inicial, la eficiencia del sistema y
refuerza el papel del médico de Atencién Primaria como primer eslabén en
la deteccién de patologias relevantes (8,9,10).
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Figuras 1,2y 3.
Imagenes de la ecografia a pie de cama, donde se observa una gran masa con estructuras quisticas,
septos y contenido ecogénico heterogéneo en su interior.
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Figura 4.
TC toracoabdominopélvico: Corte abdominal a nivel renal que muestra voluminosa masa de aspecto
heterogéneo.
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Tabla 1.

Diagnastico diferencial de masa quistica abdominal.

Ginecoldgico

Mesentérico /

Retroperitoneal

Pancreatico

Digestivo /
Peritoneal

Entidad /
Diagnéstico

diferencial

Cistoadenoma

Cistoadenoma
seroso de ovario

Neoplasia ovarica
borderline /

i Masa multiloculada
i gigante, septos finos,
;contenido ecogénico
i heterogéneo (“en panal’),
i sin flujo significativo.

mucinoso de ovario

Caracteristicas
ecograficas / clinicas

¢ Unilocular o escasamente
: septado, contenido
i anecoico, paredes finas.

i Masa multiloculada con
¢ nddulos murales o papilas;
¢ vascularizacion al Doppler;

carcinoma mucinoso . "
i posible ascitis.

Datos que lo
diferencian del
cistoadenoma
mucinoso ovarico

© Menor tamafio, contenido
: mas claro, menos
: heterogeneidad.

i Presencia de

¢ componentes solidos
i 0 papilares sugiere

i malignidad.

Quiste mesentérico /
linfangioma quistico

Quiste

i Multiloculado, paredes
i finas, desplazamiento

: de asas, no relacion con
i Uterofovario.

| Masa quistica adyacente

i Se separa del utero/

¢ ovario en cortes

: sagitales; contenido

i anecoico homogéneo.

i No relacionado con

retroperitoneal no i agrandes vasos, sin i anejos; posicion
pancreatico ¢ tabiques. i retroperitoneal.
Pseudoquiste : Masa quistica epigastrica, : Paciente sin pancreatitis
pancreatico / i uniloculada o multiloculada; : ni alteraciones
neoplasia quistica i antecedentes de i pancreaticas; rifiones y
pancreética i pancreatitis. i bazo normales.
Pseudomixoma i - . ;
. : Ascitis mucinosa, : . —
peritoneal I . : Ausencia de liquido libre
: implantes peritoneales, L e
/ mucocele : . . ¢ o implantes ecograficos.
. ¢ masa gelatinosa difusa. :
apendicular ;

Ascitis loculada /
absceso / quiste
peritoneal

¢ Coleccién liquida sin
: tabiques o con pared
i irregular; sintomas
i sistémicos.

i Lamasa del caso es bien
: delimitada, multiloculada,
¢ sin signos inflamatorios.
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¢ QUE ESCONDE UN SHOCK ANAFILACTICO PERIOPERATORIO EN UN ADOLESCENTE?

RESUMEN

Los sindromes de activacién mastocitaria (MCAS), agrupan enferme-
dades caracterizadas por episodios recurrentes de sintomas sistémicos
desencadenados por la liberacion de mediadores mastocitarios. Precisan
valoracién multidisciplinar para un correcto diagndstico, seguimiento y
prevencién de recurrencias. En adultos, se sospecha MCAS en anafilaxia
grave con hipotension y/o en anafilaxia idiopatica. Los MCAS son excep-
cionales en edad pediatrica, dado que los nifios presentan mastocitosis con
afectacién cutanea, baja carga de mastocitos y rara vez sintomas sistémicos.

Presentamos el caso de un varén de 15 afios atépico, valorado en Aler-
gologia por un episodio de shock anafilactico perioperatorio. El estudio
alergologico incluyé pruebas cutédneas con los farmacos empleados en la
induccién anestésica y antisépticos, determinaciones analiticas y estudio
genético. Ante la sospecha de MCAS, fue valorado por Hematologia, con-
firmando el diagnéstico.

PALABRAS CLAVE
Sindrome de activacidon mastocitaria, anafilaxia, mastocito, nifio, adoles-
cente, shock.

INTRODUCCION

La anafilaxia es una reaccién alérgica grave potencialmente mortal
que requiere valoracién por parte de Alergologia para confirmar su diag-
noéstico. Se debe sospechar la presencia de un Sindrome de Activacién
Mastocitaria (MCAS) en casos de anafilaxia recidivante, idiopatica o con
afectacion cardiovascular (1, 3). Su presentacién clinica es variada, pudien-
do comprometer varios sistemas, con gravedad impredecible. La varia-
bilidad en la presentacién clinica de la anafilaxia depende de multiples
factores entre los que se incluyen el tipo de alérgeno, cantidad, via de
administracion y la presencia de cofactores. Los cofactores son aquellas
circunstancias o elementos que, asociados a la exposicion a los alérgenos,
modifican la gravedad de una reaccién alérgica. En el caso de los nifios,
los mas frecuentes son las infecciones, el ejercicio fisico y toma de antin-
flamatorios (AINEs).

Los MCAS son una patologia subyacente en algunos casos de anafilaxia.
El tratamiento de la anafilaxia consiste en la administracién precoz de
adrenalina intramuscular. Los MCAS necesitan valoracion adicional tanto
a nivel diagnostico como terapéutico, con medidas preventivas para evitar
recurrencias, ademas del tratamiento agudo de los sintomas. Los MCAS son
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excepcionales en edad pedidtrica. Se presenta el caso de un varén de 15
anos con shock anafilactico perioperatorio, su abordaje diagnéstico y la
ampliaciéon del mismo.

CASO CLiNICO

Varén de 15 afos por el que se solicita interconsulta urgente desde la
Unidad de Cuidados Intensivos de Pediatria (UCIP) tras ingreso a su cargo
por shock anafilactico perioperatorio durante cirugia de fimosis. En la in-
duccién anestésica se emplearon: Midazolam, Atracurio, Fentanilo y Pro-
pofol, mantenimiento con Sevoflurano inhalado. Ademas, se realizé do-
ble profilaxis antiemética con Dexametasona y Ondansetrén. No precisé
profilaxis antibidtica. Se empleé Povidona iodada en campo quirurgico y
Clorhexidina en areas de acceso venoso. La intervencion se realizé en un
quiréfano libre de latex.

El procedimiento quirdrgico transcurrié sin incidencias (duracion apro-
ximada de 30 minutos), al finalizar y descubrir campos quirdrgicos se ob-
jetivé un rash cutaneo generalizado con habones inicialmente aislados. A
los pocos minutos asocié hipotensién (59/39 mmHg) por lo que se inicié
tratamiento de soporte con adrenalina endovenosa (dos bolos de 100 mcg
seguida de perfusion continua a 0,1 mcg/kg/min), hidrocortisona, dexclor-
feniramina, famotidina y expansion de volemia con cristaloides, precisando
hasta 3 litros de suero salino fisioldgico.

La determinacion seriada de triptasa mostré (al inicio de reaccién, 30y
60 minutos mas tarde: 15,8 mcg/l; 29,1 mcg/l y 66,6 mcg/l, respectivamen-
te (valor normal <11.4mcg/l)). Precisé ingreso en UCIP y posteriormente en
planta de Pediatria, presentando ademas lesiones habonosas evanescentes
que se prolongaron durante las siguientes 24 horas con buena respuesta a
dosis altas de Ebastina y Prednisona.

El estudio alergoldgico realizado 4 semanas después del episodio in-
cluyé pruebas cutdneas en Prick e Intradermorreaccién con Midazolam,
Atracurio, Fentanilo y Propofol que resultaron negativas. La prueba cu-
tanea con clorhexidina fue positiva en intradermorreaccién. El estudio
analitico solicitado en Pediatria incluyé un hemograma, bioquimica con
funcién renal y hepatica, con resultados normales. Se solicitaron ademas
PCRs de Epstein-Barr, Citomegalovirus y Mycoplasma pneumonie, que no
mostraron alteraciones. El estudio de fracciones de complemento mostré
descenso leve de C3 y C4, siendo normales las determinaciones de C1 in-
hibidor cualitativo y cuantitativo. La determinaciéon de inmunoglobulinas
IgA, IgM e IgG fue normal, siendo los niveles de IgE total 258KU/L. Se
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solicitaron determinaciones de IgE especifica para latex, Alpha-gal, succi-
nilcolina y clorhexidina, siendo todas negativas. Se realiz6 también eco-
grafia abdominal sin hallazgos patoldgicos.

Entre los antecedentes, el paciente habia presentado dos episodios pre-
vios de anafilaxia. El primero habia ocurrido 3 afios antes coincidiendo con
la ingesta de un puré de verduras que contenia patata, puerro, zanahoria'y
calabaza. Como cofactores se habia identificado la realizacién de ejercicioy
los sintomas habian consistido en un episodio de urticaria asociado a dolor
toracico y sensacion de opresion tordcica. Precisé manejo en urgencias con
corticoide oral y Salbutamol. En el estudio alergolégico se habia identifi-
cado la sensibilizacion a profilina, por lo que se habia recomendado evitar
ingesta de alimentos vegetales crudos y se habia instruido en el uso de auto
inyector de adrenalina.

El segundo episodio habia ocurrido 1 afio antes de la presente consulta.
Se habia identificado como desencadenante la ingesta de manzana asocia-
da a la presencia de cofactores (infeccién viral febril, ayuno previo y toma
de paracetamol). Los sintomas fueron en este caso urticaria y tos. Acudio a
Urgencias recibiendo tratamiento con corticoide y antihistaminico, con re-
solucién del cuadro. La reevaluacién alergoldgica incluyé pruebas cutaneas
con manzana y avellana que resultaron negativas. La determinacion de IgE
especifica a Manzana: o,27kU/L, asi como la IgE Mal d 1 (PR10 manzana):
okU/L.

En ambas ocasiones se habia solicitado determinacion de niveles de IgE
frente a alérgenos (extracto completo y alérgenos purificados) por micro-
matriz ISAC 112 (Immunocap ISAC), confirmando la sensibilizacién a profili-
nay a alérgenos de pdlenes. Ambos episodios cursaron con elevacién de las
cifras de triptasa durante los episodios y normalizacién posterior.

Se habia solicitado ademas estudio genético para buscar la mutacién
D816V en sangre periférica para descartar mastocitosis por la discordancia
entre la gravedad de los episodios referidos y los desencadenantes identifi-
cados. La profilina es una proteina alergénica que en nuestro medio causa
habitualmente sintomas orales leves, termosensible y sensible a la diges-
tién gastrica, con baja frecuencia de reacciones sistémicas (1). El resultado
fue negativo.

El diagnéstico fue de shock anafilactico perioperatorio, con estudio
alergoldégico negativo para los farmacos empleados en inducciéon anestési-
ca, con sensibilizacién a clorhexidina demostrada en test cutdneos. Se die-
ron recomendaciones de manejo sintomatico y se reforzé la importancia
del entrenamiento en uso de auto inyector de adrenalina.

15



Certamen de Casos Clinicos para Médicos Internos Residentes
Colegio Oficial de Médicos de Navarra

La gravedad del episodio referido mantuvo la sospecha de MCAS, por lo
que se realizé una anamnesis dirigida respecto a la presencia de sintomas
de liberacién de mediadores en otros contextos (cirugia, exposicion a anes-
tésicos locales) o sintomas espontaneos. No referia episodios de flushing ni
presentaba lesiones cutaneas sugestivas de mastocitoma. Referia episodios
de dolor abdominal recurrentes y autolimitados que no asociaban nduseas
ni vémitos.

Ademas, se remitié al paciente al Servicio de Hematologia, donde se
corrobord la anamnesis realizada en Alergologia. Se propuso tratamiento
preventivo indefinido con cromoglicato sédico oral y antihistaminicos ora-
les. Se propuso a la familia realizar biopsia coxal para valorar el nimero y
caracteristicas mastocitarias, a lo que la familia no dio consentimiento y
solicitd valoracion en el centro de referencia nacional (Instituto de Mas-
tocitosis de Castilla La Mancha CLMAST), que corroboré el diagndstico de
MCAS. No se realizd biopsia de médula 6sea. Recomendaron ademas la
evitacion de AINEs e indicaron un protocolo especifico de actuacién para
el tratamiento de sintomas en caso de reacciéon o de necesidad de procedi-
mientos tales como cirugia, endoscopia, exposicion a medios de contraste,
que el paciente porta consigo, ademas de la indicacion de adrenalina.

DISCUSION

Los mastocitos son células efectoras del sistema inmune, que se originan
en la médula ésea y se diferencian por completo cuando alcanzan los teji-
dos. Estan distribuidos por todo el cuerpo, en especial en la proximidad de
los vasos sanguineos: dermis, conjuntiva, alveolos pulmonares y mucosa del
tracto gastrointestinal (1, 2, 6). Tienen multiples receptores de membrana,
entre ellos el receptor de alta afinidad de IgE (FcRI) y el c-kit. Su funcion de
activacion y degranulacion celular es importante para producir la respues-
ta alérgica. Su activacién conlleva a la secrecién de mediadores: triptasa,
histamina, proteoglicanos, carboxipeptidasa, quimasa, prostaglandina D2
(PGD2), leucotrieno C4 y el factor activador de plaquetas (1, 2).

La triptasa y la metilhistamina en orina son marcadores sensibles de la
activacién del mastocito. La triptasa sérica es el marcador de eleccién por
tratarse de un mediador accesible, de mayor vida media que la histamina.
Su determinacién debe solicitarse entre 1-4 horas desde el inicio del episo-
dio, y se debe realizar también una determinacién basal por lo menos 24 h
posterior a la finalizacién del mismo (1, 2).

La liberacion de mediadores producidos por la activacion del mastoci-
to puede dar lugar a una clinica muy variada: sintomas digestivos, prurito
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cutadneo, urticaria, sintomas neuroldgicos, anafilaxia, arritmias e hipoten-
sion que pueden comprometer la vida (1, 2, 3). Esta variabilidad puede ser
explicada por la distribucion de los mastocitos en los diferentes érganos, el
desencadenante, la presencia de comorbilidades del paciente e incluso la
cantidad de mediadores liberados (1, 6).

Las mutaciones en el receptor c-kit condicionan alteraciones en la ma-
duracion del mastocito, su supervivencia y su funcion (adhesién, activacién
y transduccién de sefiales), siendo responsables de los MCAS (1). Los MCAS
son excepcionales en edad pediatrica, dado que los nifios presentan masto-
citosis con afectacién cutdnea y rara vez presentan sintomas sistémicos (1,
5, 8). Se debe sospechar MCAS en pacientes con sintomas graves, sistémicos
(mas de 2 sistemas) y recurrentes (3, 4). Los criterios diagnésticos son tres
y se deben cumplir todos; el primero es clinico, sintomas y signos tipicos
(anafilaxia, hipotensién, urticaria, flushing, angioedema, cefalea, nauseas
o vémito y diarrea); el segundo es la evidencia de liberaciéon de mediado-
res (aumento del 20% de triptasa basal, metabolitos de histamina y PGD2)
y, por ultimo, la respuesta al tratamiento con farmacos que bloquean la
activacion del mastocito o la produccién de mediadores, tales como el cro-
moglicato sédico oral y los antihistaminicos. (1, 2, 3, 4, 5, 6).

Una vez establecido el diagndstico de MCAS es necesario determinar la
etiologia y clasificarlo fenotipicamente (1, 2, 4). De acuerdo con el consenso
internacional de 2022, la clasificacién de MCAS se divide en 5 fenotipos
clinicos: primario por la activacion de mastocitos clonales (se detecta mu-
tacién en gen KIT variante D816V), secundario que involucra mastocitos
no clonales activados mediados por IgE y otras enfermedades (combinado
activaciéon de mastocitos clonales y no clonales), a-triptasemia hereditaria
(HaT) e idiopatica (2, 3). Estas entidades se pueden presentar de forma con-
comitante en el mismo paciente, por lo cual requieren un manejo indivi-
dualizado (3).

Para confirmar la clonalidad de los mastocitos, es recomendable reali-
zar una biopsia de médula ésea (1). Sin embargo, la rentabilidad de dicha
biopsia depende de la carga mastocitaria del paciente. Se ha descrito la
presencia de la mutacion D816V en adultos diagnosticados de desérdenes
mastocitarios. Esta mutacion es menos frecuente en nifios. Ademas, la de-
teccion de la mutacién en sangre periférica o en médula ésea no siempre
conlleva al diagndstico de mastocitosis sistémica (8).

La Red Espafiola de Mastocitosis (REMA) desarrollé el REMA score, una
herramienta clinica para predecir la clonalidad de los mastocitos en médula
6sea en pacientes con sintomas de activaciéon sistémica de mastocitos, con
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alta sensibilidad y especificidad. Esta herramienta sélo se puede aplicar en
pacientes que no tengan lesiones cutdneas sugestivas de mastocitosis y tie-
ne en cuenta el género, la ausencia de urticaria o angioedema, la presencia
de sincope y los niveles de triptasa plasmatica. Una puntuacion = 2 predice
una alta probabilidad de tener un MCAS-clonal y un puntaje < 2 sugiere
enfermedad no clonal (1, 6).

Ante un paciente que presenta episodios de anafilaxia grave, idiopatica
o recidivante, es crucial realizar una anamnesis completa (1). El diagnéstico
se debe orientar con la historia clinica, realizar pruebas cutaneas y comple-
tar el estudio con analitica de sangre incluyendo un hemograma, IgE total
y especifica a los alérgenos que sospechamos. Ademas, por la sospecha de
MCAS solicitaremos: niveles de triptasa basal, mutacién de D816V en san-
gre periférica, analitica por laboratorio central y se evaluara la posible in-
dicacion de biopsia de médula ésea. Estos pacientes pueden tener distintas
formas de la enfermedad, con posible afectacién visceral (visceromegalias)
y osteopenia, por lo que suelen precisar la realizacién de otras pruebas
como ecografia abdominal y densitometria ésea.

El tratamiento consiste en administrar farmacos que bloquean la ac-
tivacion del mastocito o la produccién de sus mediadores. Ademas, en
caso de que el MCAS sea secundario y se confirme la sensibilizaciéon IgE
mediado a alérgenos especificos, se debe recomendar la evitacién de es-
tos cuando sea posible y entrenamiento en uso de autoinyector de adre-
nalina (4, 6, 8). De acuerdo con la guia espafiola de anafilaxia (GALAXIA),
estos pacientes deben portar 2 auto inyectores de adrenalina (9). Tam-
bién precisan manejo multidisciplinar por parte de especialidades como
Hematologia, para completar la valoracién clinica, realizacién de estudios
de citometria de flujo, biopsia de médula 6sea e indicacién de farmacos
citorreductores.

Existen factores y situaciones que favorecen a la presentacién de sin-
tomas de liberacién de mediadores mastocitarios que pueden desencade-
nar sintomas potencialmente graves. Dentro de estos desencadenantes,
los mas frecuentes son: agentes fisicos (temperatura, infecciones, endosco-
pias), emociones (estrés o ansiedad), medicamentos, venenos (himendpte-
ros y serpientes) y contrastes (3, 7). Es importante identificar los desencade-
nantes para cada paciente para orientar mejor el tratamiento. En casos en
que se ha identificado alergia a picadura de himendpteros, estd indicada
la inmunoterapia de manera permanente (3, 4). La REMA ha desarrollado
protocolos de actuacién especificos para los procedimientos o situaciones
de riesgo (7).
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En nuestro caso, la clinica fue muy variada y diferente en cada uno de
los episodios, variando también en la gravedad y tratamiento recibido. To-
dos los episodios presentaron clinica sugestiva, elevacién de triptasa y bue-
na respuesta a tratamiento. Sin embargo, destacaba la discordancia entre
la gravedad de los sintomas y los desencadenantes referidos. Los desenca-
denantes mas frecuentes de anafilaxia en nifios con mastocitosis son los
alimentos, la exposicion a estimulos fisicos como el calor, los cuadros fe-
briles y la administracion de vacunas. También son frecuentes los episodios
de anafilaxia idiopatica. Sin embargo, los medicamentos y procedimientos
anestésicos son desencadenantes muy raros (8). La deteccién de la muta-
cién D816V en sangre periférica es la prueba recomendada en las revisiones
de mastocitosis pediatrica para el diagndstico. Nuestro paciente tenia un
REMA score +1 (Género: hombre +1, ausencia de urticaria o angioedema -2,
sincope o, triptasa durante el episodio >25mcg/l +2). Este dato, junto con
la normalidad de los niveles de triptasa, sugieren la posibilidad de que la
carga mastocitaria no fuera elevada y la biopsia coxal no fuera rentable.
Estariamos ante un MCAS probablemente no clonal.

Actualmente, el paciente se encuentra en tratamiento antimediador
con cromoglicato disédico con buena tolerancia y ausencia de nuevos epi-
sodios. Tiene permitida la ingesta de frutas y verduras ricos en profilina,
pero se recomienda que sean cocinados y evitar ingerirlos en asociacién
con cofactores.

Cumple criterios para el diagnéstico clinico de Sindrome de activacién
mastocitaria, con fenotipo secundario IgE mediado con alergenos identi-
ficados (profilina y clorhexidina). En caso de precisar procedimientos de
riesgo debe seguir los protocolos REMA con indicaciones individualizadas
de premedicacién asociadas al riesgo de procedimientos sanitarios tales
como cirugia, anestesia, endoscopias y/o exposicion a desencadenantes y
eventos previos.

CONCLUSIONES

Los episodios de anafilaxia recurrente (grave, idiopatica, afectacién car-
diovascular) deben hacer sospechar un Sindrome de activaciéon mastocita-
ria. Es importante realizar un diagnéstico acertado y clasificar el fenotipo
de cada paciente para individualizar su tratamiento y prevenir nuevos epi-
sodios.
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RESUMEN

La artrodesis de rodilla (AR) es un procedimiento quirurgico destinado
a conseguir una articulaciéon estable e indolora. Actualmente se conside-
ra una cirugia de salvamento ante el fracaso no revisable de una protesis
total de rodilla, la pérdida irreparable del aparato extensor o la infeccion
persistente.

Se presenta el caso de una mujer de 43 afios que, tras una fractura
de rétula, desarrolld la pérdida completa del aparato extensor y exposi-
cion articular. Tras varios intentos reconstructivos fallidos, se realizé una
AR mediante clavo endomedular y cobertura con colgajo fasciocutaneo,
obteniendo consolidacién completa y marcha independiente sin dolor. La
AR continua siendo una alternativa eficaz frente a la amputacién transfe-
moral, ofreciendo estabilidad, menor mortalidad y mejor calidad de vida.

PALABRAS CLAVE
Artrodesis de rodilla, amputacion, infeccién, cirugia de salvamento.

INTRODUCCION

Entendemos por artrodesis de rodilla aquellas técnicas quirurgicas des-
tinadas a bloquear totalmente la articulacién mediante la fusion perma-
nente de los huesos que la conforman (fémur distal, tibia proximal y, en
algunos casos, la rétula), suprimiendo por completo la movilidad articular
de la misma, logrando asi una articulacién estable y sin dolor.

A finales del siglo XIX e inicios del XX, esta técnica era utilizada habi-
tualmente en el tratamiento de la tuberculosis articular, de las inestabilida-
des secundarias a poliomielitis y las artritis sépticas. Debido a la prevencion,
el diagnéstico precoz y las mejoras en el tratamiento de estas enfermeda-
des, las indicaciones clasicas han cambiado y la artrodesis se considera un
procedimiento de salvamento.

En el momento actual, la indicacion mas comuin para una AR es el fallo
no revisable de una prétesis total de rodilla (PTR), principalmente debido a
una infeccion (representa del 58% al 89% de las indicaciones de AR), pero
también secundaria a un dafo irreparable del mecanismo extensor, una
reserva 6sea inadecuada o un dafio masivo de los tejidos blandos (1).

Otras situaciones donde la AR es una opcion es en pacientes con tumo-
res malignos periarticulares donde otras formas de reconstruccion no son
posibles, artritis postraumaticas y en menor frecuencia, artropatia neuro-
patica de Charcot (2). Esta técnica es excepcional como rescate de fracturas
articulares y todavia mas raro tras fracturas simples de rétula.
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Sin embargo, no todos los pacientes son candidatos a esta cirugia. Entre
las contraindicaciones absolutas de la AR podemos incluir la amputacién
contralateral transfemoral y la presencia de avances degenerativos graves
en la cadera y pie ipsilateral.

Por lo tanto, la decisidon debe de ser individualizada dependiendo de la
situacion clinica y de las expectativas del paciente (3).

CASO CLIiNICO

Mujer 43 afos con antecedentes personales de interés: alcoholismo cré-
nico, mutacién heterocigota del factor V de Leiden. Acude a urgencias tras
sufrir una caida accidental, siendo diagnosticada de una fractura transversa
de rétula. Fue intervenida al dia siguiente, realizandose osteosintesis me-
diante cerclaje en obenque, sin incidencias intraoperatorias y es dada de
alta permitiendo carga parcial mediante ortesis de marcha en extension.

A las tres semanas, en la consulta de revision, la herida quirdrgica se
encontraba en buen estado, la radiografia de control sin cambios y la pa-
ciente conseguia 9o° de flexién y una extensién completa.

Diez dias después de esta Ultima revisién, la paciente acudié a urgencias
tras una nueva caida en su domicilio, presentando una herida transversa
en la rodilla intervenida que afectaba a planos profundos evidenciandose
seccién del tenddn rotuliano y desmontaje de la osteosintesis (Figura 1). Se
realizé una limpieza urgente y cura de la herida y se instauré tratamien-
to antibidtico empirico con cefazolina y gentamicina por via intravenosa.
Posteriormente, fue intervenida mediante desbridamiento tipo Friedrich,
retirada del material de cerclaje y reanclaje del tendén rotuliano utilizando
sistema de suturas para evitar dejar material metdlico en la zona expuesta.

La evolucién de la herida y lesiéon del aparato extensor fue correcta
pero, a los dos meses, la paciente sufrié dos nuevas caidas que ocasionaron
complicaciones en la herida.

En la primera ocasidon se observaba una dehiscencia de la herida con
zona central necrética sin exudado activo. La paciente se encontraba afe-
bril sin datos de infeccidn analiticos pero los cultivos de la herida revelaron
el crecimiento de Staphylococcus aureus por lo que, tras consultar con el
servicio de Medicina Interna, se inicié tratamiento antibiético con Levo-
floxacino oral durante 10 dias. Ademas, precisé de curas diarias y posterior-
mente de la colocacion de un sistema de presién negativa.

La segunda caida ocasiond la exposicién articular completa, visualizan-
dose céndilos femorales, rétula y ausencia completa de aparato extensor,
por lo que precisé de la colaboracion del servicio de Cirugia Plastica para
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desbridamiento y cobertura con injerto cutdneo de espesor parcial, obteni-
do de la cara anterolateral del muslo. Durante el ingreso se objetivé salida
de liquido articular a través del injerto. Pese a ello, la paciente manifesté
deseo de alta hospitalaria, por lo que se accedidé, quedando la supervisidon
y curas ambulatorias a cargo de Cirugia Plastica.

Ante la falta de mejoria durante el sequimiento ambulatorio, se decididé
realizar una sesién conjunta entre los servicios de Traumatologia y Cirugia
Plastica. Tras la evaluacion interdisciplinaria, se decidié el reingreso hos-
pitalario de la paciente para llevar a cabo una nueva intervencién quirur-
gica que consistié en un desbridamiento quirdrgico exhaustivo con toma
de muestras para estudio microbiolégico y anatomopatolégico, seguido de
la reconstruccién del aparato extensor mediante colgajo de gastrocnemio
medial extendido hasta el tendén de Aquiles que fue suturado al remanen-
te de tenddn rotuliano (Figura 2). Sin embargo, la evoluciéon posoperatoria
se vio comprometida tras un nuevo episodio de caida, que ocasiond la ro-
tura del neoaparato extensor.

Ante los intentos fallidos de reconstruccion del aparato extensor y la
infeccion persistente, tras consenso multidisciplinar, se ofrecié a la pacien-
te la realizacién de una AR mediante clavo endomedular y cobertura con
colgajo de avance fasciocutaneo de vasto medial (Figura 3). Tras el proce-
dimiento se aislaron Staphylococcus aureus y Estafilococos coagulasa ne-
gativos en el cultivo intraoperatorio, por lo que el Servicio de Medicina
Interna comenzé con tratamiento antibiético con Cefazolina, Daptomicina
y Rifampicina endovenosas. La paciente presentd buena evolucion durante
el ingreso y fue trasladada a un centro de cuidados intermedios para con-
tinuar el proceso de rehabilitacion y completar el tratamiento antibiético
con Doxiciclina oral.

Después de la cirugia y tras haber completado el tratamiento antibiéti-
co, la paciente presentaba un buen estado general (afebril, sin signos ana-
liticos de infeccidn). Casi un afio después a nivel local la rodilla intervenida
presenta una adecuada evolucién, con herida quirtrgica completamente
cicatrizada sin signos de infeccidn, las analiticas se mantienen normalesy la
artrodesis estd consolidada en los estudios de imagen, permitiéndole una
marcha estable y sin dolor (Figura 4).

DISCUSION

La AR continda siendo, en la actualidad, una alternativa quirurgica va-
lida como rescate cuando han fracasado las técnicas reconstructivas o los
procedimientos de preservacion articular, como es el caso que presentamos.

125



Certamen de Casos Clinicos para Médicos Internos Residentes
Colegio Oficial de Médicos de Navarra

La térpida evolucion de una fractura de rétula, a consecuencia de una
serie de complicaciones como son la pérdida irreparable del aparato exten-
sor (tras multiples intentos reconstructivos), infeccidén persistente y partes
blandas comprometidas, desembocé en la decision multidisciplinar de rea-
lizar una AR como cirugia de salvamento. Este escenario coincide con la
literatura, donde la principal indicacion de artrodesis es la infeccion asocia-
da a artroplastia o lesiones irreparables del mecanismo extensor (1).

Existen varias técnicas quirurgicas para conseguir la fusion femorotibial.
La artrodesis anatémica es la mas empleada y es la que precisa del contacto
entre la superficie 6sea del fémur distal y la tibia proximal. Existen dife-
rentes técnicas para llevarla a cabo mediante el uso de fijadores externos
(sobre todo en casos de infeccion activa o partes blandas comprometidas),
placas de compresion o clavos endomedulares (recomendado en patologia
tumoral) (4). En nuestro caso, debido al riesgo de incumplimiento tera-
péutico por las caracteristicas de la paciente, se descarté el uso de fijador
externo y se opté por un clavo endomedular, técnica que segun diversos
estudios ofrece una consolidacién fiable, buena alineacién y permite una
carga precoz, con tasas de éxito superiores al 85 % (5).

El abordaje multidisciplinar, con la participacion de los servicios de
Traumatologia, Cirugia Plastica, Rehabilitacion y Medicina Interna, fue
determinante para el resultado favorable. Este enfoque integral permitié
resolver el problema infeccioso, lograr una cobertura adecuada de partes
blandas y asegurar la correcta integraciéon del implante, demostrando la
importancia de la coordinaciéon entre especialidades en casos complejos.
Un estudio sistematico de 2024 destaca que los principios clave para la ar-
trodesis tras infeccion son: optimizacién preoperatoria del paciente, erradi-
cacion de la infeccion, alineamiento adecuado de la fusién, maxima super-
ficie 6sea de contacto y control de la longitud de la pierna (4).

Asimismo, resulta imprescindible subrayar la importancia de la educa-
cién preoperatoria y el acompafiamiento psicolégico en pacientes con en-
fermedades de base o trastornos conductuales, como en el caso descrito.
La reiterada salida de la paciente durante su hospitalizacién y su insistente
deseo de alta voluntaria, pese a conocer la gravedad de su patologia, pro-
longaron y complicaron el proceso de recuperacion, evidenciando coémo
los factores conductuales pueden influir negativamente en el prondstico
funcional.

Desde el punto de vista funcional, la AR ofrece resultados superiores
a la amputacion transfemoral, ya que permite una marcha mas estable,
con menor gasto energético y una mejor calidad de vida (6). Ademas, la
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artrodesis se asocia a una menor mortalidad a cinco afios en comparacion
con la amputacion (7).

La rodilla queda fijada en extension de entre 0-10°, un valgo de en-
tre 5°-7° y una rotacién neutra, proporcionando una marcha estable e
indolora. Sin embargo, esto influye indudablemente en las articulacio-
nes vecinas favoreciendo la aparicion de artrosis de cadera, tibio-talar
ipsilateral y escoliosis lumbar compensatoria por el acortamiento de la
extremidad de entre 1-3 cm de media (8). Aun asi, la paciente logré una
marcha independiente sin ayudas técnicas, refiriendo solo dolor lum-
bar leve, controlado satisfactoriamente mediante plantillas ortopédicas.

CONCLUSION

La AR debe considerarse una cirugia de rescate eficaz en pacientes con
fracaso de reconstruccion articular, pérdida del aparato extensor o infec-
cién persistente. Aunque implica una pérdida funcional importante, puede
proporcionar una extremidad indolora, estable y util, mejorando signifi-
cativamente la calidad de vida del paciente frente a otras opciones mas
mutilantes.
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Figura 1. Figura 2.
Desmontaje de cerclaje de Imagen intraoperatoria de la
rétula y herida con rotura de reconstruccion del neo aparato extensor:
aparato extensor tras nueva colgajo de gastrocnemio medial
caida. extendido hasta el tendén de Aquiles

suturado al remanente de tendén
rotuliano.
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Figura 3.
Control postoperatorio clavo endomedular
como técnica de artrodesis femorotibial.

Figura 4.
Estado de partes blandas tras cirugia de cobertura con colgajo de avance fasciocutaneo de vasto medial.
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RESUMEN

La fascitis necrosante (FN) es una infeccién rara, rdpidamente progresiva
y agresiva de tejidos blandos que pone en peligro la vida. Se caracteriza por
necrosis de la fascia y el tejido celular subcutaneo, pudiendo provocar sepsis,
shock séptico y fallo multiorganico. La mortalidad es alta, oscilando entre el
20-35%. Se clasifica en Tipo | (Polimicrobiana), la mas comun en pacientes cro-
nicos, y Tipo Il (Monomicrobiana), causada fundamentalmente por Strepto-
coccus del grupo A. La Diabetes Mellitus es el factor de riesgo mas frecuente.

El diagnodstico precoz es complicado debido a los sintomas iniciales
inespecificos, siendo el dolor desproporcionado el sintoma cardinal. El
diagnostico es fundamentalmente clinico y debe confirmarse por cirugia.
El tratamiento es una emergencia triple que debe iniciarse de inmediato:
desbridamiento quirdrgico urgente, agresivo y extenso; antibioterapia em-
pirica de amplio espectro; y cuidados de soporte. El retraso en la cirugia es
el principal factor asociado a peor pronéstico.

PALABRAS CLAVE
Fascitis necrosante, infeccién de partes blandas, bacterias, emergencia qui-
rdrgica.

INTRODUCCION

La FN, también conocida como fascitis necrotizante o infecciéon necro-
sante de tejidos blandos, es una infeccién rara, rapidamente progresiva y
agresiva que pone en peligro la vida del paciente (1,2). Esta patologia se
caracteriza por la necrosis de fascia y tejido celular subcutaneo, con una
preservacion relativa de los musculos y la piel en sus fases iniciales (1). Su
progresién es rapida, lo que puede desembocar en una grave toxicidad
sistémica (3), sepsis, shock séptico, fallo multiorganico y un desenlace po-
tencialmente fatal (4). La FN es una emergencia quirurgica.

La dificultad en el diagnéstico temprano y el retraso en la intervencién
quirurgica impactan negativamente en el prondstico, manteniendo la tasa
de mortalidad alta, la cual oscila entre el 20% y el 35%, y llegando hasta
el 67% si se asocia al sindrome de shock toxico (TSS) (3,4). La incidencia en
el mundo occidental se estima alrededor de 0,24-0,4/100.000 personas al
afo (1).

La FN se origina, aproximadamente en el 80% de los casos, tras una
alteraciéon de la integridad cutdnea, como traumatismos, laceraciones, he-
ridas quirdrgicas o quemaduras (1). Sin embargo, puede surgir también sin
haber presentado un evento previo definido (5).
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Los factores de riesgo y comorbilidades son cruciales para el desarrollo
de la enfermedad: Diabetes Mellitus (la comorbilidad mas frecuente) (3),
edad avanzada, obesidad mérbida, inmunosupresién (1), malignidad, abu-
so de alcohol y enfermedades crénicas del higado o rifién (2).

Microbiolégicamente, la FN se clasifica en dos tipos principalmente:

Tipo | (Polimicrobiana): es la forma mas frecuente (5). Supone la sinergia
de multiples microorganismos, incluyendo bacterias aerobias y anaerobias
(1). Afecta predominantemente a pacientes con enfermedades crénicas o
inmunodeprimidos (2).

Tipo Il (Monomicrobiana): es causada fundamentalmente por Strepto-
coccus del grupo A (GAS), con o sin una infeccién estafilococica coexistente
(2). Suele presentarse en personas de cualquier edad sin comorbilidades,
junto con una evolucién mas rapida (s).

Asimismo, microorganismos transmitidos por el agua, como Vibrio vul-
nificus y Aeromonas hydrophila, aunque menos comunes, presentan una
mortalidad muy alta (hasta el 50% en 48 horas), especialmente en pacien-
tes con enfermedad hepatica o exposicion marina (2).

El diagnostico precoz es vital para el pronéstico, pero especialmente
complicado debido a que los sintomas iniciales son inespecificos y se con-
funden facilmente con otras infecciones de piel y partes blandas como la
celulitis o la erisipela (1). El diagnéstico erréneo inicial esta presente en una
media del 71,4% de los pacientes (3).

Los signos y sintomas que deben hacer sospechar una FN son:

— Dolor desproporcionado: es el sintoma cardinal y mas identificativo
(1). Un dolor intenso e insoportable en el lugar de la lesién que es
desproporcionado respecto a los hallazgos fisicos visibles en las pri-
meras horas (3).

— Signos locales tardios: con la progresiéon de la infeccion, aparecen
edema a tension, eritema con rapida extensién, piel empastada,
ampollas hemorragicas, decoloraciéon purpurea, necrosis y anestesia
local por destruccion nerviosa superficial (1).

— Signos sistémicos: la taquicardia es comun, pero la fiebre puede es-
tar ausente al inicio (s6lo alrededor del 40-44% de los pacientes la
presenta) (3).

El diagnéstico de la FN es fundamentalmente clinico y debe confirmar-
se mediante cirugia (5). Existen pruebas complementarias que se emplean
como soporte diagndstico, pero que nunca deben retrasar la exploracién
quirurgica en caso de alta sospecha clinca:
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— Score LRINEC (Laboratory Risk Indicator for Necrotizing Fasciitis):
esta basado en seis valores de laboratorio (PCR, leucocitosis, hemog-
lobina, sodio, creatinina y glucosa). Una puntuacién mayor o igual
de 6 (u 8 en algunas referencias), indica un alto riesgo de FN (2). Sin
embargo, debido a su baja sensibilidad, un resultado bajo no des-
carta la enfermedad (4).

— Pruebas de imagen: la Resonancia Magnética (RM) es la prueba de
eleccion para una evaluacion detallada, aunque la Tomografia Com-
putarizada (TC) es mas accesible en la urgencia y ofrece una sensibi-
lidad del 100% y especificidad del 80-98% para detectar FN (1). Las
imagenes no deben emplearse para descartar la FN, ya que un falso
negativo puede ser fatal (2).

— Prueba del dedo (Finger test): util ante casos dudosos. Es una explo-
racion a pie de cama, que consiste en incisién de 2 cm, bajo aneste-
sia local, hasta la fascia profunda. Se considera positiva si el tejido
subcutaneo se separa facilmente de la fascia (falta de resistencia),
hay ausencia de sangrado por tejido no vital, o se observa un liquido
fino y maloliente (“pus de agua de fregar”) (3).

La FN es una emergencia que requiere de un enfoque triple iniciado
de inmediato y de manera simultanea (2), basado en la terapia quirurgica,
como pilar del tratamiento mediante desbridamiento (1); terapia antibiéti-
ca, primero empirica de amplio espectro (4) y después, dirigida basada en
el antibiograma resultado de las muestras obtenidas en la cirugia (1); y por
ultimo, cuidados de soporte, tanto hemodindmicos como de las heridas (2).

La mortalidad general de la FN es de aproximadamente el 25% (2) a los
tres meses, pero puede alcanzar hasta el 50% en ciertas infecciones (1). Los
factores que se asocian con un peor prondstico incluyen la edad avanzada,
hipotensién, bacteriemia, infeccién por microorganismos como Aeromonas
o Vibrio y, principalmente, el retraso en la intervencién quirurgica (1). Los
supervivientes enfrentan un largo y complejo proceso de recuperacién que,
a menudo, conlleva una reduccién en la calidad de vida, problemas psicolo-
gicos (TEPT, depresion) y dificultades sociales (5).

CASO CLIiNICO

Paciente de 49 afios que, estando sano y sin antecedentes de interés,
comienza con dolor desproporcionado, hematoma en regién anterolateral
de pierna y rodilla y signos de sufrimiento cutaneo. Refiere previamente
haber sufrido un episodio de traumatismos repetidos en rodilla derecha
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durante la practica de deportes de contacto, 8 dias antes, con herida en
region prerrotuliana (posible puerta de entrada). El paciente acude a ur-
genciasy es trasladado rapidamente a la sala de reanimacion (REA) por una
situacion de shock.

A la exploracién fisica se aprecia eritema; aumento de volumen y de
temperatura local desde tobillo hasta regién inguinal; extremidad empas-
tada, sin crepitacion a la palpacion; herida prerrotuliana contusa, de 1 cm;
flictenas hemorragicas en cara anteromedial y lateral de muslo derecho; y
movilidad de rodilla limitada (Figuras 1, 2y 3).

Se solicita una ecografia de partes blandas, en la que informan de sig-
nos de fascitis y piomiositis en muslo derecho, sin objetivarse signos de
trombosis venosa profunda, ni derrame articular en rodilla. Ante estos re-
sultados, se solicita un TC que informa de extensa afectacién de partes
blandas en extremidad inferior derecha, con signos de celulitis y miositis
probablemente infecciosa en el contexto clinico del paciente (Figura 4).

La analitica sanguinea que presentaba el paciente a su llegada a la REA
era de Leucocitos (24,7 *109/L), Neutrofilia (17,5 * 109/L), coagulacion alte-
rada, PCR (300,7 mg/L), Procalcitonina (29,83 ng/L), Hemoglobina (14,6 g/
dL), Sodio (134 mEg/L), Creatinina (2,66 mg/dL), Glucosa (153 mg/dL). Con
estos datos, el paciente presentaba un LRINEC de 10 puntos, lo que supone
una probabilidad elevada de que se trate de una FN.

Se instaurd tratamiento antibiético empirico mediante Piperacilina-Ta-
zobactam, Linezolid y Clindamicina.

Ante esta situacion clinica y la alta sospecha de una FN, se decide rea-
lizar una intervencion quirdrgica de urgencia conjunta entre los servicios
de Cirugia Ortopédica y Traumatologia y de Cirugia Plastica, en la que se
realizé un desbridamiento quirdrgico agresivo y limpieza, junto con envio
de muestras a Microbiologia para su cultivo. Durante la cirugia se hallé
abundante edema purulento con necrosis de grasa subcutanea, sobre todo
a nivel de regién proximal de muslo en caras medial y posterolateral. Asi-
mismo, se realizé artrotomia interna exploradora de rodilla, sin evidencia
de infeccién intraarticular y cuyos cultivos resultaron negativos. En este
momento, no se realizé cierre de las heridas.

En las muestras remitidas se obtuvieron resultados positivos en los
cultivos para Streptococcuss pyogenes (Grupo A) (multisensible. Sensible
a Cefotaxima, Clindamicina, Penicilina) y Staphylococcus aureus (sensible
a Amoxicilina/Clavulanico, Clindamicina, Oxacilina, Trimethoprim/Sulpha-
methoxazole) (sensibile a altas dosis a Levofloxacino) (resistente a Genta-
micina, Penicilina).
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Con dichos resultados se implanté antibioterapia dirigida para FN tipo
Il, mediante el empleo de Amoxicilina/Clavulanico junto con Clindamicina.

El paciente permanecié ingresado 2 meses, durante los cuales requiriod
de dos cirugias adicionales para realizar cobertura de las heridas con injer-
tos libres de piel parcial, junto con tratamiento antibidtico, tras las cuales
fue dado de alta hospitalaria.

Durante el seguimiento, el paciente presenté una evolucién sin compli-
caciones.

DISCUSION

El caso presentado es un ejemplo paradigmatico de FN de Tipo Il en un
paciente joven y previamente sano, ilustrando la rapida progresién y la
naturaleza de emergencia quirurgica de esta patologia.

Aunque el paciente de 49 afnos se presenta sano y sin comorbilidades
de interés, la FN surgié tras una alteracién en la integridad cutanea (heri-
da prerrotuliana por traumatismos repetidos en deportes de contacto), lo
cual concuerda con la etiologia en aproximadamente el 80% de los casos
(1). Pese a que nuestro paciente no presentaba comorbilidades, la Diabetes
Mellitus es la mas frecuente, presente aproximadamente en el 44,5% de los
pacientes, y se correlaciona fuertemente con la necesidad de amputacién
(3). Asimismo, otras comorbilidades incluyen la edad avanzada, obesidad
morbida, malnutricidon, inmunosupresién (1), malignidad, abuso de alcohol
y enfermedades crénicas del higado o rifidén (2). La cirrosis hepatica presen-
ta una fuerte correlacién positiva con la mortalidad (3).

Microbiolégicamente, el caso se confirma como FN de Tipo Il (Monomi-
crobiana), causada por Streptococcus pyogenes (Grupo A) y la coexistencia
de Staphylococcus aureus (2). Es importante sefalar que la FN Tipo Il suele
presentarse en personas sin comorbilidades y con una evolucién mas rapida
(5). La ausencia de comorbilidades sistémicas importantes (como la Dia-
betes Mellitus, que es el factor de riesgo mas frecuente) en este paciente
lo distingue del Tipo | (Polimicrobiana), que afecta predominantemente a
pacientes créonicos o inmunodeprimidos (2).

El paciente exhibié el sintoma cardinal de la FN: el dolor despropor-
cionado (1). Este dolor intenso es incongruente con los hallazgos fisicos
iniciales y es el signo mas identificativo (3). Pese a que nuestro paciente
no emplea antiinflamatorios no esteroideos (AINEs), se ha visto que estos
pueden enmascarar este sintoma, dificultando su diagnéstico (4). Ademas,
se presentaron signos locales tardios como edema a tensién, extremidad
empastada y flictenas hemorragicas en el muslo (1).
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El diagnéstico de la FN es fundamentalmente clinico y debe conducir a
la intervencion quirudrgica sin demora (5). La presencia de un score LRINEC
de 10 puntos supone una alta probabilidad de FN (2). Las pruebas comple-
mentarias, como la ecografia (que informo signos de fascitis y piomiositis)
y la TC (que mostré extensa afectacion de partes blandas), sirvieron como
soporte (1). Sin embargo, se reitera que las pruebas de imagen nunca de-
ben retrasar la intervencién quirdrgica en caso de alta sospecha, ya que
un falso negativo puede ser fatal (2.) El diagnéstico erréneo inicial es muy
frecuente (media del 71,4%), lo que subraya la importancia de identificar el
dolor desproporcionado (3).

El manejo del paciente siguié el enfoque triple de emergencia que re-
quiere la FN, iniciado de inmediato y de forma simultanea:

- Terapia Quirurgica (Desbridamiento Urgente): El paciente fue lleva-
do a cirugia de urgencia para un desbridamiento agresivo y extenso,
el gold standard del tratamiento. Este desbridamiento quirurgico
debe ser urgente, agresivo y extenso de todo el tejido necrético,
extirpando hasta el tejido sano y vital sangrante. Se encontré la ne-
crosis de grasa subcutanea, confirmando el diagnéstico (1). El retraso
en la cirugia es el principal factor asociado a un peor pronéstico y
un aumento de la mortalidad, incluso si es de pocas horas (3). Los
pacientes, a menudo, requieren de multiples intervenciones de re-
exploracién, dentro de las primeras 12-24 horas al desbridamiento
inicial (2), sin embargo, en nuestra paciente no se dio el caso.

- Terapia Antibiotica Dirigida: Debe iniciarse inmediatamente un tra-
tamiento empirico de amplio espectro (4), que se realizé mediante
Piperazilina-Tazobactam, Linezolid y Clindamicina. Tras obtener los
cultivos positivos para S. pyogenes y S. aureus, se implementé una
antibioterapia dirigida para FN Tipo I, mediante Amoxicilina/Cla-
vuldnico y Clindamicina (1). Se debe destacar la necesidad de afadir
Clindamicina al régimen (generalmente junto con Penicilina) en in-
fecciones por S. pyogenes, ya que la clindamicina inhibe la sintesis
de toxinas bacterianas, siendo efectiva incluso con alta carga bacte-
riana (2).

Cuidados de Soporte: El traslado rapido a REA por una situacién de shock
y el inicio del soporte hemodindmico agresivo y el cuidado avanzado de las
heridas son esenciales para el manejo de la sepsis y el shock séptico (2).

El requerimiento de un segundo procedimiento quirdrgico para co-
bertura de injerto libre de piel es comun, ya que los pacientes a menudo
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requieren multiples reintervenciones o procedimientos de reconstruccion
(5). A pesar de la gravedad inicial, el paciente presentd una evolucion sin
complicaciones mayores durante el ingreso, lo que enfatiza el éxito de la
intervencién quirdrgica inmediata y el manejo de soporte intensivo.
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Figuras 1,2y 3.
Estado de la extremidad del paciente a su llegada a Urgencias.
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Figura 4.

Resultado del TC. Marcada asimetria de extremidades inferiores, identificando aumento significativo

de volumen en el lado derecho con aumento de grosor del tejido subcutaneo asociado a aumento de la
densidad de la grasa de forma difusa que sugiere edema, que en el contexto del paciente seria compatible
con celulitis infecciosa. Ademas, existe hipodensidad y pérdida de definicién de los contornos musculares,
con importante edema intermuscular en planos profundos relacionado con miositis infecciosa, por el
contexto del paciente.
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RESUMEN

Paciente femenina que sufrié una avulsion facial secundaria a una mor-
dedura de perro, con pérdida parcial de tejido en la regién labial. En el
manejo inicial se realizé una reconstruccién primaria mediante un colgajo
nasogeniano, con el objetivo de restaurar la continuidad anatémica y fun-
cional del labio afectado. Posteriormente, en un segundo tiempo quirur-
gico, se completé la reconstruccidon con un colgajo de Abbé, permitiendo
una mejor simetria, funcién oral y resultado estético. La evolucion posto-
peratoria fue satisfactoria, sin complicaciones significativas y con adecuada
integracion de los tejidos. Este caso destaca la importancia de una planifi-
cacién quirurgica escalonada y del uso combinado de colgajos locales para
la reconstruccién facial en lesiones traumaticas por mordedura.

PALABRAS CLAVE
Colgajo nasogeniano, colgajo de Abbé, reconstruccion facial.

INTRODUCCION

Las mordeduras de perro en region facial constituyen lesiones trauma-
ticas de alta complejidad debido a la combinaciéon de dafio tisular, riesgo
de infeccion y necesidad de preservar tanto la funcién como la estética del
area perioral (1).

El reto reconstructivo radica en restaurar la continuidad anatéomica, la
competencia labial y la estética de la sonrisa, con tejido lo mas parecido
("like-with-like") al original. En este contexto, los colgajos locales ofrecen
una opcion valiosa y relativamente predecible.

Presentamos el caso de una mujer que sufrié una avulsién labial por
mordedura de perro y fue sometida a reconstruccion primaria mediante un
colgajo nasogeniano, seguida en un segundo tiempo de reconstruccién con
colgajo de Abbé, para optimizar resultados funcionales y estéticos.
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CASO CLiNICO

Mujer adulta, sin otros antecedentes relevantes, que presenté una mor-
dedura de perro en el labio superior con avulsién parcial del tejido labial
(piel, musculo del musculo orbicular de los labios, mucosa) y pérdida anato-
mica significativa en la regién perioral. En la evaluacién inicial se constaté
la pérdida de continuidad del labio, exposiciéon de vasos y musculo, y dafio
del borde bermellén-cuténeo (Figura 1).

Se procedié a limpieza extensa de la herida, profilaxis antibiotica, va-
cunacién antitetanica y valoracién del riesgo de rabia segun el protocolo
local (1). Se estabilizo la paciente y se planificé la reconstruccion en dos
tiempos.

Manejo quirargico
Primer tiempo: colgajo nasogeniano (Figura 2).

En el primer procedimiento se realizé reconstrucciéon inmediata (prima-
ria) mediante un colgajo nasogeniano.

Este colgajo, ampliamente descrito por su versatilidad en reconstruc-
cién facial, permite el uso de tejido adyacente a la zona del defecto con
buena vascularizacion (2,3).

Se disefi6 el colgajo sobre el surco nasolabial, trasladando tejido sano
para cubrir el defecto labial, suturando en planos anatémicos (mucosa,
musculo orbicular, piel) y preservando la funcién del labio. La intencién fue
restablecer la continuidad anatémica, evitar retraccién excesiva, y preparar
el lecho para un segundo tiempo reconstructivo.

El resultado inmediato fue satisfactorio en términos de cobertura del
defecto y estabilidad del injerto, con ausencia de necrosis o dehiscencia (2).
Se instruyé a la paciente en cuidados posoperatorios (higiene, proteccion,
limitacién de movimientos excesivos del labio) y se programé el segundo
tiempo a las 6-8 semanas.

Segundo tiempo: colgajo de Abbé (Figura 3).

En el segundo tiempo quirurgico se procedié a la reconstruccion defi-
nitiva mediante un colgajo de Abbé. Este colgajo consiste en un trasplante
cruzado de tejido labial desde el labio sano al lado afectado, manteniendo
su pediculo vascular (arteria labial superior o inferior) hasta que la neovas-
cularizacién permite la divisién del pediculo (4,5).

En nuestro caso, se disefid el colgajo desde el labio contralateral, ase-
gurando la correspondencia de bermellén y piel, restaurando la simetria y
la funcién oral (cerrado labial apropiado, sellado del esfinter labial). Tras
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un periodo de integracién de unas tres semanas, se dividié el pediculo y se
refind la sutura definitiva. No se presentaron complicaciones importantes.
La evolucion fue favorable (5).

Evolucién y seguimiento

La paciente continla en seguimiento por nuestro servicio una vez al
mes. Durante este tiempo, presenta buena cicatrizacién, adecuada funcién
de cierre labial (sin significativa microstomia), buena movilidad del labio
y simetria aceptable en la sonrisa. No se observaron signos de necrosis del
colgajo, infeccién ni dehiscencia (Figura 4).

Desde el punto de vista estético, la integraciéon del segundo colgajo
permitié una reconstruccién del borde bermellén y del labio afectado, in-
tentando simular su anatomia original. Se monitored la competencia oral
(salivacion, pronunciacion, alimentacién) y la satisfaccion de la paciente
fue elevada.

DISCUSION

Este caso ilustra la importancia de una planificacion escalonada en la
reconstruccion de lesiones traumaticas complejas del labio: primero la esta-
bilizacion y cobertura inmediata mediante un colgajo local (nasogeniano)
para restablecer la arquitectura basica; luego, en un segundo tiempo, una
reconstruccién refinada mediante el colgajo de Abbé, que aporta tejido
"idéntico” (piel/lbermelléon/mucosa) para optimizar los resultados funciona-
les y estéticos. La literatura respalda la versatilidad del colgajo nasogenia-
no en defectos faciales adyacentes al labio (2,3). De igual modo, el colgajo
de Abbé ha sido reportado como estandar en defectos de 1/3 a 2/3 del labio,
preservando funciéon y estética (4,5).

En traumatismos por mordedura de perro, donde la contaminacién e
inflamacion pueden complicar la cirugia, la etapa inicial permite controlar
esos factores antes de la reconstruccion definitiva (1).

Cabe senalar que el momento adecuado para la division del pediculo
del colgajo de Abbé ha sido objeto de estudio: se ha documentado que
dividirlo después de la primera semana es seguro en muchos casos (5). Las
limitaciones del presente caso incluyen la falta de comparacién con otros
métodos reconstructivos (por ejemplo, colgajos libres) y la necesidad de
seguimiento a largo plazo para evaluar resultados definitivos en funcién
estética y sensorial.
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CONCLUSIONES

La reconstruccién escalonada de una avulsién labial por mordedura de
perro, utilizando inicialmente un colgajo nasogeniano seguido de un col-
gajo de Abbé, permitio restaurar la continuidad anatémica, la funcién oral
y una buena estética. Este enfoque muestra que, frente a lesiones trauma-
ticas complejas del labio, la combinacion de colgajos locales bien planifi-
cados representa una alternativa eficaz, evitando técnicas mas agresivas y
con mayor morbilidad.

Finalmente, la adecuada seleccion del momento quirdrgico, el disefio
del colgajo y el respeto de los principios reconstructivos (“like with like”,
preservacién de la vascularizacién, cobertura en planos anatémicos) son
determinantes del éxito.
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Figura 1.
Imagen de la paciente tras el accidente.

Figura 2.
Imagen comparativa tras reconstruccién con colgajo nasogeniano.
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Figura 3.
Representacion de la extirpacion del defecto y reconstruccion con colgajo de Abbé.

Figura 4.
Comparacion evolutiva en 2 meses de las diferentes fases de la reconstruccion labial desde el accidente.
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CASO CLINICO

Mujer de 58 anos con los siguientes antecedentes personales de interés:

— Antecedentes ginecolégicos: Menarquia a los 15 aflos. Menopausia a
los 56 afos, sin tratamiento hormonal sustitutivo.
Férmula gestacional: 1 embarazo, 1 parto a los 35 afios tras 1 ciclo de
fecundacién in vitro.
Sin empleo conocido de anticonceptivos orales hormonales.

- Habitos téxicos: Ex fumadora desde 2002.

Como antecedentes familiares de interés presenta Unicamente una
prima paterna diagnosticada de carcinoma de mama con perfil molecular
desconocido.

Paciente incluida en circuito rapido de diagnéstico de cancer de mama,
en diciembre de 2024, por hallazgo en contexto de mamografia realizada
en programa de cribado poblacional de densidad asimétrica espiculada de
nueva aparicion y altamente sospechosa de malignidad, BIRADS 5, en cua-
drante superior interno de mama izquierda.

Se procede, en este contexto, a realizar una biopsia asistida por vacio
con resultado de carcinoma ductal in situ de alto grado con necrosis y mi-
crocalcificaciones, candidato a segmentectomia local y biopsia selectiva de
ganglio centinela.

Con diagnéstico final de carcinoma de mama izquierda pTicNo estadio
IA con inmunofenotipo

luminal A es derivada a Oncologia Médica para valoracién de trata-
miento adyuvante.

Valorada en consultas externas, se solicita Oncotype, de cara a valorar
necesidad de instaurar tratamiento quimioterdpico, que objetiva recurren-
ce score de 31 (alto riesgo de recaida a 9 afios) por lo que se plantea inicio
de tratamiento adyuvante con esquema basado en Adriamicina Ciclofos-
famida por 4 ciclos cada 3 semanas + 12 ciclos posteriores de Paclitaxel se-
manal.

Previo uso de Antraciclinas, se realiza ecocardiografia transtoracica ba-
sal, sin alteraciones.

Tras tercer ciclo de Adriamicina-Ciclofosfamida, acude a Urgencias por
clinica de dolor en parrilla costal izquierda de caracteristicas pleuriticas,
de unas horas de evolucion, asociado a febricula termometrada de hasta
37,7°C sin tos ni expectoracion o aumento de disnea acompafiante.

Se solicita por ello analitica sanguinea que objetiva elevacién de
Dimero D, por lo que se amplia estudio con angioTAC, que evidencia
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tromboembolismo pulmonar agudo periférico bilateral en ambos I6bu-
los inferiores asociado a opacidades parcheadas por hipoventilacién y
escaso esfuerzo inspiratorio que en Iébulo inferior izquierdo se encuen-
tran en posicion mas periférica y resultan sugestivas de infarto incipien-
te (Figura 1).

Con ese diagnostico y con neutropenia febril grado 4 sin foco infeccioso
aparente en cobertura antibiética con Piperacilina/Tazobactam, ingresa en
planta de hospitalizacién.

Durante su estancia, presenta una rapida recuperacién de serie blanca
en sangre periférica sin nuevos picos febriles, por lo que tras 4 dias de anti-
bioterapia intravenosa, esta se desescala a via oral. Tras ello, inicia nueva-
mente con fiebre y tiritona, por lo que se reinicia antibioterapia de amplio
espectro con Piperacilina/Tazobactam + Vancomicina y se cursan nuevos
cultivos, todos ellos negativos; hemocultivo, urocultivo, PCR de virus respi-
ratorios y citomegalovirus, frotis de microorganismos multirresistentes, se-
rologia para neumonias atipicas, quantiferon, sifilis y VIH. A pesar de ello,
mantiene fiebre persistente con franco empeoramiento respiratorio con
saturaciones basales en torno a 88% remontando hasta 92% con el empleo
de gafas nasales 2 litros. Se solicita en base a ello nuevo TAC que descarta
enfermedad oncolégica y causa infecciosa subyacente, con hallazgos radio-
I6égicos de patron en vidrio deslustrado migratorio (previamente presen-
cia en bases, con predominio a nivel de campos superiores bilaterales en
prueba de control) (Figuras 2 y 3). Por dicho motivo se realiza interconsulta
a Neumologia, en déonde realizan broncoscopia sin apreciar alteraciones
macroscopicas. Se lleva a cabo lavado broncoalveolar reglado, sin evidencia
de aislamiento microbioldgicos, con citologia negativa para malignidad, y
con recuento diferencial 6% polimorfonucleares, 6% eosinéfilo, 32% lin-
focitos, 57% macréfagos, todo ello sugestivo de neumonitis de etiologia
farmacolégica.

Ante dichos hallazgos, con sospecha de toxicidad secundaria a Adria-
miacina y de acuerdo con Neumologia, se inicia corticoterapia con Me-
tilprednisolona a dosis de 1 mg/kg/dia, con excelente evolucién clinica,
analitica y radiografica. Con desaparicion de la fiebre, mejoria de la hi-
poxemia y sin necesidad de oxigenoterapia se procede finalmente a alta
domiciliaria.

Dada la grave toxicidad secundaria a tratamiento y una vez valorado
riesgo-beneficio, se decide en consultas externas de Oncologia Médica, sus-
pender de manera definitiva tratamiento adyuvante iniciando controles sin
evidencia de enfermedad en el momento actual.
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DISCUSION

La neumonitis por hipersensibilidad se define como aquella enferme-
dad inflamatoria del parénquima pulmonar y de pequefa via aérea, pro-
vocada por una reacciéon inmunomediada ante la exposicidn repetida a un
antigeno en individuos susceptibles.

Histéricamente se ha denominado “alveolitis alérgica extrinseca” y se
clasifica actualmente en formas no fibréticas (inflamatorias) y fibréticas,
segun la presencia de fibrosis pulmonar, lo que determina el pronéstico (1).

La mayoria de los casos de neumonitis por hipersensibilidad estan rela-
cionados con antigenos ambientales, siendo los fairmacos una causa menos
frecuente pero relevante.

El porcentaje de casos de neumonitis por hipersensibilidad inducida por
estos resulta bajo en comparacién con otras causas, representando aproxi-
madamente el 3-13% del total de ellos, si bien es cierto puede variar segin
la poblacién y el método diagnéstico utilizado (1-2).

Los medicamentos mas frecuentemente incluyen antibiéticos como
penicilinas, cefalosporinas, minociclina o nitrofurantoina. También anti-
neoplasicos e inmunosupresores como Metotrexato, Temozolamida y Lena-
lidomida y otros como Amiodarona, Daptomicina, Tacrolimus o Sertralina.

En lo que respecta a la proporcién de casos inducida especificamente
por agentes quimioterapicos, este es de aproximadamente el 3-5%. Entre
los agentes quimioterapicos mas frecuentemente implicados se encuentran
la Bleomicina, el Metotrexato, la Ciclofosfamida, taxanos (Paclitaxel, Do-
cetaxel), platinos (Cisplatino, Carboplatino, Oxaliplatino), Asparaginasa vy,
mas recientemente, los inhibidores de puntos de control inmunitario (2-6).

Segun la literatura, aunque la toxicidad pulmonar inducida por qui-
mioterapia es poco frecuente en términos absolutos, los agentes mencio-
nados serian los responsables de la mayoria de los casos dentro de este
subgrupo.

Abordando el perfil de toxicidad pulmonar de las antraciclinas, este
resulta poco frecuente pues clasicamente se han asociado principalmente
con toxicidad hematoldgica y cardiaca, siendo la neumonitis inducida por
farmacos una complicacion rara y generalmente descrita en casos aislados
0 en combinacién con otros agentes citotdxicos o radioterapia (1-2).

Cuando se da, suele presentarse en forma de enfermedad pulmonar
intersticial aguda o subaguda, con cuadro clinico respiratorio consistente
en disnea, tos seca, fiebre, y hallazgos radioldgicos compatibles con infil-
trados intersticiales difusos. El diagnostico requiere de correlacion clinica,
radiolégica y, en ocasiones, histopatoldgica siendo este de exclusién tras
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descartar procesos infecciosos subyacente y otras causas potenciales de in-
filtrados pulmonares.

La tomografia computarizada de térax resulta esencial, mostrando pa-
trones diversos, como dafo alveolar difuso, neumonia organizada, neumo-
nitis por hipersensibilidad o neumonia intersticial no especifica (1-3).

En lo que respecta al tratamiento, la piedra angular del mismo incluye
la interrupcién del farmaco, medida mas importante y fundamental y el
empleo de corticoesteroides sistémicos, si bien es cierto la evidencia sobre
la respuesta especifica a esteroides en neumonitis por antraciclinas es li-
mitada. En casos refractarios, estaria indicado el empleo de otras terapias
inmunomoduladoras.

El prondstico de la neumonitis inducida por agentes quimioterapéuti-
cos es variable y depende principalmente de la gravedad inicial, la rapidez
en la suspension del farmaco y el inicio de corticosteroides sistémicos. La
mayoria de los casos responde a la suspensién del agente y al tratamiento
con corticosteroides, si bien es cierto los casos graves pueden evolucionar
a insuficiencia respiratoria aguda y fibrosis pulmonar, con desenlace fatal
(3). La presencia de patrones radioldgicos de dafio alveolar difuso y la ex-
tensién pulmonar =25% se asocian con peor prondstico y mayor mortalidad
(4-5). De igual modo, la neumonitis suele limitar la posibilidad de continuar
el tratamiento antineoplasico, lo que impacta negativamente en la supervi-
vencia y el control tumoral de estos pacientes (1-2; 5-6).

En resumen, el prondstico puede resultar desfavorable en casos graves,
sin embargo, la deteccién temprana con la consiguiente instauracion de
medidas terapéuticas dptimas puede favorecer una adecuada evolucion

CONCLUSIONES

La neumonitis inducida por antraciclinas es una toxicidad pulmonar
rara, con mayor relevancia clinica en el contexto de poliquimioterapia o
exposicion concomitante a radioterapia. La vigilancia debe ser estricta en
pacientes con factores de riesgo o sintomas respiratorios nuevos durante
el tratamiento con antraciclinas, requiriendo de una vigilancia estrecha y
manejo multidisciplinario.
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Figura 1.
Angio TAC realizado en Urgencias (08/05) que objetiva opacidades parcheadas en segmento basal de
I6bulo inferior izquierdo, que podrian corresponder con areas de infarto incipiente.
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Figuras 2y 3.

TAC de reevaluacion (20/05) que objetiva opacidades parcheadas de predominio en campos superiores
compatibles con patrén en vidrio deslustrado migratorio.
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RESUMEN

La esclerosis sistémica es una enfermedad crénica y generalizada que
progresa de manera muy heterogénea. El compromiso vital se establece
cuando dicha enfermedad afecta a érganos vitales, siendo el de peor pro-
nostico el pulmon.

Dentro de las posibles afectaciones pulmonares se encuentran la enfer-
medad intersticial pulmonar (EPI) y la hipertensién arterial pulmonar. Esta
ultima se trata de hipertension precapilar diagnosticada segun parametros
hemodinamicos. El origen puede ser debido a afectacion de la arteria pul-
monar, a EPl o a una entidad menos frecuente y con peor pronéstico: la
enfermedad venooclusiva pulmonar (EVOP).

Se presenta el caso de una mujer de 65 anos diagnosticada desde 2021
de esclerosis sistémica, que debuta con cuadro de disnea rapidamente pro-
gresiva e hipertensién pulmonar con parametros de gravedad clinicos. Se
realiza diagnéstico de probable EVOP y se deriva a trasplante pulmonar.
La paciente acaba falleciendo debido al abrupto empeoramiento sin poder
optar a dicho trasplante pulmonar.

PALABRAS CLAVE
Esclerosis sistémica, hipertension arterial pulmonar, Enfermedad venooclu-
siva.

INTRODUCCION

La esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune crénica y genera-
lizada del tejido conectivo. Se caracteriza por disfuncién vascular y alteracio-
nes microvasculares que producen isquemia y fibrosis de diversos tejidos: va-
sos sanguineos, articulaciones, musculos, piel y érganos (aparato digestivo,
pulmén, corazény rifidn principalmente). Su curso clinico es muy variado con
diferentes grados de afectacién tanto en la piel como en el resto de los 6rga-
nos y su pronéstico depende del compromiso renal, pulmonar y cardiaco (1).

La afectacion pulmonar es la principal causa de mortalidad en pacientes
con esclerosis sistémica. Las principales manifestaciones son la enfermedad
intersticial (EPI) y la hipertensién arterial pulmonar (HAP). La prevalencia
de la enfermedad intersticial oscila entre el 33 y el 90% de los casos, aun-
que menos de la mitad de los pacientes desarrolla un patrén moderado
o grave. Las alteraciones mas frecuentes son: la neumonia intersticial no
especifica (NINE) y la neumonia intersticial usual (NIU). En el momento del
diagnostico, se recomienda realizar tomografia computarizada axial (TAC)
para evaluar la presencia de EPI asociada (2).
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La hipertension arterial pulmonar (HAP) tiene una prevalencia estimada
entre el 7-15% de los pacientes. Esta afectacion puede aparecer tanto en
la esclerosis limitada como en la sistémica y con frecuencia se asocia a EPI,
resultando de esta manera dificil de diferenciar cual es el principal deter-
minante de la hipertension y de la clinica asociada (1).

La hipertensiéon pulmonar (HTP) es una complicacidon que se caracteriza
por el aumento de presién en la arteria pulmonar y aumento de la resisten-
cia vascular. Se diagnostica mediante cateterismo cardiaco derecho (1). Se
da predominantemente en mujeres de edad media (50 afios) (2).

La enfermedad venooclusiva pulmonar (EVOP) es una entidad infre-
cuente dentro de las patologias causantes de HTP y su diagndstico precoz
es importante, debido a su mal prondstico y a la mala respuesta a los agen-
tes vasodilatadores pulmonares (cominmente utilizados en el tratamiento
de la HTP), pudiendo provocar cuadros de edema pulmonar grave (3). Se
origina por una lesién en los vasos pulmonares postcapilares que, a través
de la hipertrofia de la media y la fibrosis de la intima, producen el tapona-
miento de la luz vascular. En algunas ocasiones se puede producir también
proliferacion de las células musculares, acumulacién de calcio en la pared
y oclusion trombética de la microvasculatura, asi como hemorragia pul-
monar oculta por dicho bloqueo postcapilar (4). El sintoma mas frecuente
es la disnea de esfuerzo progresiva. En ocasiones se puede presentar con
hemoptisis y tos crénica. La biopsia pulmonar es el gold standard para el
diagnodstico de esta patologia; sin embargo, no suele realizarse ya que el
riesgo que conlleva el procedimiento puede llevar a los pacientes incluso a
la muerte. En las pruebas de funcién respiratoria la capacidad de difusién
del diéxido de carbono (DLCO) esta disminuida y presentan patrén venti-
latorio restrictivo medido por espirometria. En la TAC los hallazgos mas
frecuentes son opacidades centrolobulillares con vidrio deslustrado, lineas
septales y adenopatias mediastinicas. En fases avanzadas se puede encon-
trar derrame pleural (4,5).

El prondstico de la EVOP es malo y el Gnico tratamiento curativo actual-
mente es el trasplante pulmonar.

CASO CLIiNICO

Mujer de 65 afios, exfumadora con un indice acumulado de 35 paque-
tes-afio, jubilada, previamente trabajadora de limpieza. Como anteceden-
tes personales destaca una esclerosis sistémica progresiva diagnosticada en
2021 con isquemia digital crénica, Raynaud y en tratamiento activo con
Sildenafilo 20 mg cada 8 horas y dosis puntuales de lloprost endovenoso.
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Desde 2023, la paciente refiere disnea de esfuerzo, por lo que es deri-
vada al servicio de Cardiologia. Durante el proceso diagnéstico se realiza
test de marcha, ecocardiografia y cateterismo cardiaco derecho. En el test
de 6 minutos marcha se constata una marcada desaturacién durante el es-
fuerzo, por lo que se pauta oxigenoterapia portatil. En el ecocardiograma
existen signos indirectos de hipertensién pulmonar tales como el rebote
septal anémalo e insuficiencia tricuspidea, que permite estimar una pre-
sion sistolica de la arteria pulmonar (PSAP) sugestiva de HTP. En el catete-
rismo derecho se confirma la hipertensiéon pulmonar precapilar.

Desde septiembre de 2024 sigue en revisiones en consulta de HTP de
Cardiologia escalando el tratamiento vasodilatador a Tadalafilo 20 mg y
Macitentdn 10 mg con mala tolerancia, presentando asi disnea de minimos
esfuerzos con altos requerimientos de oxigeno, lo cual motiva el ingreso
hospitalario. Durante este episodio se sospecha que la enfermedad venoo-
clusiva es la causa de la HTP y se retira el tratamiento vasodilatador inicia-
do (Unicamente se deja el Sildenafilo que llevaba previamente la paciente
como tratamiento de su esclerosis sistémica).

Se revisa, junto con el equipo de Radiologia Toracica, los TAC realizados
y se describe: marcado aumento de calibre de arteria pulmonar en relacién
con hipertensiéon pulmonar ya conocida, imagenes de ganglios en mediasti-
no con aumento de tamafo y opacidades y nodulillos centrolobulillares en
vidrio deslustrado con derrame pleural leve. Estos hallazgos son sugestivos
de enfermedad venooclusiva con edema intersticial afiadido.

La paciente mejora clinicamente y se deriva a la consulta de Trasplante
Pulmonar perteneciente al servicio de Neumologia para la valoracién ini-
cial. En dicha consulta la paciente presenta disnea de minimos esfuerzos,
pero relativamente bien tolerada, insuficiencia respiratoria parcial créonica
con requerimiento de oxigenoterapia las 24 horas del dia y ausencia de
datos de insuficiencia cardiaca. Se realiza un nuevo test de 6 minutos mar-
cha donde se objetiva una distancia recorrida muy inferior a la esperada
junto con desaturacion pese a oxigenoterapia portatil importante (satura-
cién media de 83%). La espirometria revela patrén ventilatorio normal y la
difusion se encuentra gravemente disminuida (DLCO = 21%). Se completan
el resto de las pruebas pertinentes para la valoracién pretrasplante siendo
todas éstas normales y se deriva al centro de referencia trasplantador (en
nuestro caso es Hospital Universitario Marqués de Valdecilla en Santander
(HUMV)).

Desde el centro trasplantador se acepta a la paciente para trasplante y
comienza la habilitacién y acordandose una nueva cita de control.
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En ese periodo de tiempo la paciente vuelve a ingresar en el Hospital
Universitario de Navarra por empeoramiento funcional de su disnea y au-
mento de los requerimientos de oxigenoterapia. Es necesario el ingreso en
la Unidad de Criticos Intermedios Respiratorios (UCRI) y el tratamiento con
oxigeno en alto flujo (OAF) dado que necesitaba concentraciones del 100%
de oxigeno para movilizaciones y del 60% en reposo. Durante este episo-
dio se remite a la paciente nuevamente al HUMV para valoracién siendo
en este momento desestimada para trasplante por el mal estado funcional.

Al conocer la decisién del HUMV, se informa a la paciente de la irrever-
sibilidad de su enfermedad pulmonar con escasas posibilidades de supervi-
vencia, se contacta con el servicio de Cuidados Paliativos del hospital y, en
un segundo tiempo, se ofrece la posibilidad de ser donante de 6rganos tras
el fallecimiento.

Después de unos dias de reflexién, la paciente acepta ser donante, por
lo que se contacta con el servicio de coordinaciéon de trasplante de 6rga-
nos. Personal sanitario de dicho servicio acude a valorar a la paciente y a
explicarle cémo es el procedimiento habitual, se le explica que una vez
llegado el momento de sedaciéon se contactara con el servicio de Cuidados
Intensivos para proceder a la intubacién y el traslado a su cargo. Tanto la
paciente como la familia se muestran conformes y la paciente ratifica su
decision.

Después de 47 dias de hospitalizacion la paciente sufre un episodio
brusco de insuficiencia respiratoria aguda muy grave, siendo trasladada
al servicio de Cuidados Intensivos del hospital para realizar la donacién de
érganos.

Tras el fallecimiento se solicita necropsia clinica que confirma el diag-
nostico de enfermedad venooclusiva.

DISCUSION

Dentro de la hipertensién pulmonar que se desarrolla en pacientes con
esclerodermia, es muy dificil diferenciar el origen de esta afectacién, sobre
todo si se produce en un paciente con patrén intersticial en el TAC. En
nuestro caso, al no haber patrén intersticial en el parénquima, nos fue mas
sencillo discernir la posible causa de las presiones tan elevadas.

La enfermedad venooclusiva es una patologia infrecuente que se en-
cuentra clasificada dentro del grupo 1 de HAP (grupo 1.5) (2). Su diagnés-
tico precoz es importante, dado que los tratamientos habituales con va-
sodilatadores generan empeoramiento en el paciente y pueden provocar
edema pulmonar grave.
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A pesar de que la biopsia quirurgica es el método diagnéstico de elec-
cién (4), no se suele realizar y en el caso de nuestra paciente debido a su
estado funcional los riesgos que implicaban una cirugia toracica eran ina-
sumibles.

De este modo, el diagnéstico de EVOP es siempre de presuncién hasta
que se obtenga la histopatologia, por lo que es importante realizar necrop-
sias clinicas que nos confirmen el diagnéstico.

El momento de la desestimacién de la paciente para trasplante supuso
un giro en el caso ya que no existia una alternativa y el escenario tras la
negativa del trasplante era un desenlace fatal precoz. En ese momento, se
le ofrece ser donante de 6drganos como ultimo gesto de generosidad por su
parte. En el Hospital Universitario de Navarra la donacion la lleva el servicio
de Cuidados Intensivos. Se establece que una vez sea el momento clinico
indicado para iniciar sedacion paliativa se les avise para intubar e ingresar
al paciente en su unidad. En todo momento la familia puede acompafiar al
paciente y ser participe del proceso.

Espafa es lider mundial en trasplante con una tasa de 52,6 por millén
de poblacion en 2024 (6). Para continuar siendo lideres mundiales no sélo
es importante que la poblacion general conozca este derecho, sino que el
sanitario que atiende también recuerde ofrecerlo.
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Figura 1.
Hallazgos descritos en TAC: zonas de enfisema centrolobulillar con areas en vidrio deslustrado, aumento
del calibre de la arteria pulmonar y discreto derrame pleural izquierdo.

H 164.:3



Presentacion poster seleccionado | Andrea Ortega Picon
UNA ENTIDAD POCO HABITUAL: LA ENFERMEDAD VENOOCLUSIVA PULMONAR

Figura 2.
Grabacion del ecocardiograma donde se objetivan datos indirectos de HTP.

Figura 3.

Hallazgos histopatoldgicos tipicos de EVOP: A) Congestion capilar pasiva y focos de extravasacion
hematica. B) Vaso arterial de mediano calibre con pared engrosada a expensas de la proliferacion fibrosa
de la capa media. (3)
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RESUMEN

La fistula perineal es una malformacion anorrectal caracterizada por un
desplazamiento anterior del orificio anal con respecto al centro del com-
plejo esfinteriano. Su diagnéstico temprano es crucial para optimizar los
resultados funcionales y reducir complicaciones postoperatorias. Presenta-
mos el caso de un lactante de 15 meses con estreiimiento crénico desde el
nacimiento, en quien se identificé una fistula perineal al afio de vida. Se
realizé una anorrectoplastia sagital posterior (ARPSP) limitada con recons-
truccion del complejo esfinteriano, logrando una evolucion postoperatoria
favorable sin complicaciones.

La revision de la literatura respalda que la cirugia precoz, idealmente
antes de los seis meses de edad, se asocia con mejores resultados funciona-
les. La ARPSP sigue siendo la opcién de referencia por su eficacia y menor
riesgo de secuelas. Este caso enfatiza la importancia de la exploracién fisica
neonatal detallada, la identificacién anatomica precisa y la intervencién
oportuna en malformaciones anorrectales.

PALABRAS CLAVE
Fistula perineal, malformacion congénita, estrefiimiento crénico, malfor-
macién anorrectal.

INTRODUCCION

La fistula perineal es una malformacion anorrectal caracterizada por
un desplazamiento anterior del orificio anal con respecto al centro del
complejo esfinteriano. El orificio anal suele presentar un estrechamiento
o estenosis, ya que no existe un canal anal verdadero y el orificio no esta
completamente rodeado (360°) por el mecanismo esfinteriano. Epidemio-
I6gicamente, la fistula perineal es una de las malformaciones anorrecta-
les mas frecuentes que se presenta en 1:4000/5000 neonatos, ocupando el
segundo lugar en varones y el tercer lugar en mujeres. Se considera una
malformacién benigna en términos funcionales, ya que el 100% de los pa-
cientes logra una continencia adecuada después del tratamiento quirudrgi-
co apropiado (1).

El diagnéstico suele realizarse mediante inspeccién perineal, identifi-
cando un orificio estenético en posicidn anterior al esfinter, cuyo extremo
distal esta constituido por tejido fibroso (2). La deteccién temprana y el
tratamiento quirdrgico especializado constituyen la base del tratamien-
to y tienen un importante impacto en los resultados (3). Las dilataciones
anales se consideran una medida temporal en neonatos con multiples
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malformaciones graves o comorbilidades importantes (recién nacidos pre-
maturos con cardiopatias severas) en los que una reparacion quirdrgica
definitiva es de alto riesgo (1).

La anorrectoplastia sagital posterior (ARPSP) es el tratamiento quirurgi-
co de eleccion. Este procedimiento consiste en una incision sagital media,
seguida de la identificacion y diseccion del recto, previa delimitacion de
los margenes del esfinter mediante estimulacién muscular. Finalmente, se
realiza la reconstruccién del cuerpo perineal y la anoplastia. Se trata de
una intervencién quirurgica que puede realizarse en el periodo neonatal
sin necesidad de colostomia. La complicacion mas frecuente es la lesion
uretral, con mayor incidencia en varones, prevenible mediante cateteriza-
cién uretral y una diseccién cuidadosa de la pared anterior del recto (4). El
correcto manejo del estrefiimiento o de las posibles alteraciones espinales
o sacras asociadas determinan el pronéstico funcional que por lo general
es excelente (5). Se describe el caso de un paciente con una fistula perineal
de diagnéstico tardio que fue tratado exitosamente mediante ARPSP, ana-
lizando la importancia de la exploraciéon anal neonatal en el diagnéstico
oportuno para establecer un tratamiento adecuado.

CASO CLINICO

Lactante varéon de 15 meses sin antecedentes relevantes conocidos con
estrefiimiento crénico desde el nacimiento, sin otra sintomatologia motora
ni uroldgica. Inicialmente acude de forma reiterada a su médico de Aten-
cién Primaria por episodios de estrefiimiento y deposiciones cada 3—4 dias.
No es hasta el primer afio de vida cuando se identifica la presencia de una
anomalia en la posicién anatémica del ano, momento en el que se deriva
a Cirugia Pediatrica.

En la exploracion fisica realizada en la consulta externa, se objetiva una
fistula perineal con ano anterior al complejo muscular (Figura 1). Con esta
sospecha diagndstica, se completa el estudio con ecografia abdominal,
enema opaco y se programa para exploracién anatémica bajo anestesia
general y preparacion intestinal previa a correcciéon quirdrgica.

La ecografia abdominopélvica no mostré hallazgos patoldgicos. El ene-
ma opaco evidencié un ano en posicién anterior, con ampolla rectal an-
gulada posteriormente hasta su ubicacién normal. El sigma se dirige a la
derecha y retorna hacia la izquierda y el colon se rellena y distiende hasta
el ciego, sin dilataciones ni extravasacién del contraste (Figura 1).

A los 15 meses de vida, se realizé una ARPSP limitada, sin incidencias.
Durante la intervencion se delimité el aparato esfinteriano mediante
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electroestimulacién, realizando incisién en “raqueta” de tres centime-
tros, diseccion y liberacion del recto hasta alcanzar la longitud necesaria
para su reubicacion centrada en el complejo muscular, identificado por
electroestimulaciéon y vision directa. Se completé la reconstruccion del
complejo esfinteriano y el cierre por planos (Figuras 2 y 3, video).

Tras la intervencién quirurgica, el paciente presentd una evolucion fa-
vorable y, sin complicaciones postoperatorias, realizando deposicién es-
pontanea al tercer dia de la cirugia con tolerancia oral posterior adecuada,
dandose de alta el 14 de octubre (6° dia de postoperatorio). El 14° dia de
postoperatorio se realizé calibracidon anal bajo anestesia general mediante
tallos de Hegar, iniciando con calibre de 8 mm y progresando hasta 10 mm,
observandose Unicamente un leve sangrado. Se instruyé a la madre en la
técnica de dilataciéon anal domiciliaria, indicada dos veces al dia con tallo
de 10 mm, junto con las recomendaciones de cuidados locales perineales y
la administracién de enema en caso de ausencia de deposicién por mas de
48 horas.

DISCUSION

La deteccidon temprana de la fistula perineal tiene un impacto decisivo
en los resultados funcionales del paciente. Pelizzo et al. demostraron que
los pacientes intervenidos antes de los tres meses de vida alcanzan mejo-
res niveles de continencia intestinal y calidad de vida en comparacién con
aquellos operados entre los seis y nueve meses o mas tarde. Por ello, un
reconocimiento precoz, una derivacion oportuna y la cirugia constituyen
la terapia adecuada en este grupo de pacientes, mientras que un retraso
terapéutico conlleva un mayor riesgo de complicaciones persistentes (3). De
manera similar, Mahmoud et al. encontraron que los lactantes con correc-
cién temprana presentaban resultados significativamente superiores en
la funcién intestinal y urinaria, mientras que los tratados de forma tardia
mostraban mayor incidencia de estrefiimiento, incontinencia y alteraciones
del control esfinteriano (6).

Es fundamental diferenciar correctamente entre un ano anterior y una
fistula perineal, ya que la diferencia no es meramente posicional sino ana-
tomica. En el ano anterior, el orificio, aunque desplazado, estd completa-
mente rodeado por el complejo esfinteriano, presenta calibre normal y no
se asocia a otras malformaciones anorrectales. En cambio, en la fistula peri-
neal, el orificio se encuentra fuera del centro del complejo esfinteriano, no
estd circundado por el esfinter externo en su totalidad, y puede presentar
estenosis o ausencia del canal anal verdadero. Por tanto, la exploracion
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fisica neonatal debe valorar no solo la posicién del orificio, sino también
la integridad esfinteriana, el calibre del canal anal y la presencia de tejido
fibroso que sugiera un trayecto malformado (7).

En el caso presentado, se observé un retraso significativo en la identifi-
cacién de la malformacién hasta el primer afio de vida, a pesar del estrefi-
miento persistente desde el nacimiento. Durante este tiempo, se produje-
ron alteraciones digestivas como distensién abdominal, transito intestinal
irregular y adaptacion disfuncional del intestino, lo que podria aumentar la
probabilidad de persistencia de sintomas como estrefiimiento, alteraciones
esfinterianas o necesidad de intervenciones adicionales.

Para mejorar la deteccién temprana de malformaciones anorrectales,
seria deseable que se implementaran sesiones de capacitacién, cursos ins-
tructivos y guias clinicas dirigidas a los médicos encargados de la explora-
cién fisica neonatal, complementadas con un calendario quirdrgico pedia-
trico adecuado para facilitar la planificacién de intervenciones oportunas.

La ARPSP continua siendo la técnica de referencia para la correccién de
la fistula perineal en nifios con malformaciones anorrectales. Esta inter-
vencién permite una reposicion anatémica precisa del canal anal dentro
del complejo esfinteriano, restaurando la integridad funcional del esfinter
externo y minimizando el riesgo de secuelas como incontinencia fecal o
estenosis anal (4).

CONCLUSION

Este caso subraya la importancia de una exploracion fisica neonatal de-
tallada y la diferenciaciéon anatémica precisa entre fistula perineal y ano
anterior, asi como la deteccidon temprana para garantizar resultados fun-
cionales 6ptimos. La exploracion debe incluir la evaluacién de la posicién
del orificio, la integridad esfinteriana y la presencia de trayecto malforma-
do.

La ARPSP continua siendo la técnica quirdrgica de eleccién, permitiendo
una reposicion adecuada del canal anal dentro del complejo esfinteriano
y minimizando complicaciones como incontinencia o estenosis. La capaci-
tacién continua de los profesionales de salud y la implementacién de pro-
tocolos de seguimiento son fundamentales para reducir retrasos diagnos-
ticos, prevenir complicaciones y mejorar la calidad de vida de los pacientes
con fistula perineal.
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Figura 1.

Exploracion fisica en la que se observa una fistula perineal con ano anterior al complejo muscular, proximo
a escroto (A). Enema opaco en el que se aprecia sigma hacia la derecha que vuelve hacia la izquierda, se
rellena y distiende todo el marco cdlico hasta el ciego, con colon no dilatado con contenido moderado de
morfologia y disposicién normal (B) y ampolla rectal angulada hacia posterior hasta su situacioén normal (C,
flecha).

Figura 2.
ARPSP limitada: Aplicacion de suturas en la circunferencia de la fistula perineal (A), diseccion del recto
(B), liberacion de longitud necesaria para reubicacion al centro del complejo muscular (C y D).
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Figura 3.
Cirugia ARPSP limitada: Reubicacion de recto en complejo muscular (A), reconstruccién del complejo y
cierre por planos (B), electroestimulacién de neoano (C).

Video.
https://drive.google.com/file/d/1ESrb4-mS88xxWvKXtp4WnAHP4YUMgmAL/view?usp=sharing


https://drive.google.com/file/d/1ESrb4-mS88xxWvKXtp4WnAHP4YUMqmAL/view?usp=sharing
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RESUMEN

Los traumatismos ocasionados en eventos taurinos son frecuentes en
Espafia. Las lesiones por asta de toro, se consideran traumatismos de alta
cinética y por ello el manejo del paciente que la padece debe asemejarse al
abordaje del paciente politraumatizado. Se presenta el caso de un varén de
22 afos con cornada inciso-contusa penetrante en regién lumbar izquierda
con trayecto hacia flanco izquierdo y diseccién de musculo oblicuo externo
sin solucién de continuidad con cavidad abdominal a la exploracién digital.
Dada la estabilidad hemodinamica y las caracteristicas de la exploracién se
lleva a cabo TC, evidenciando herniacién intestinal, mediante via laparos-
cdpica se reduce el colon descendente herniado con herniorrafia, presen-
tando buena evolucién postoperatoria.

En definitiva, la evaluacion mediante TC es primordial, aportando in-
formacion importante para un 6ptimo manejo de estos pacientes. La via de
abordaje quirurgico debe individualizarse a las caracteristicas del paciente,
siendo la via laparoscépica factible.

PALABRAS CLAVE
Asta de toro, laparoscopia, prueba de imagen, herniacién.

INTRODUCCION

Los eventos taurinos constituyen una tradicion vinculada a la cultura es-
pafola. En el pais, se llevan a cabo alrededor de 20.000 festejos, a lo largo
de un afo, siendo considerada la nacién con mas eventos de esta indole a
nivel mundial (1,2). Las lesiones por asta de toro, se consideran traumatis-
mos de alta cinética y por ello el manejo del paciente que la padece debe
asemejarse al abordaje del paciente politraumatizado. Por consiguiente,
el empleo de protocolos estandarizados como ATLS Advanced Trauma Life
Support) en el manejo es esencial, proporcionando de esta forma un abor-
daje adecuado al paciente, centrado en los aspectos especificos de este tipo
de lesiones tales como su mecanismo lesivo, multiples trayectorias asocia-
das y posibles dafios concomitantes ocasionados (1,3).

El empleo de pruebas de imagen como la TC (Tomografia Computari-
zada) es de gran utilidad en todo paciente politraumatizado, tanto para
esclarecer el lugar, tamafo y repercusion de la lesién; como para descartar
la presencia de lesiones intraabdominales asociadas (3,4). Su utilidad es
especialmente relevante en las lesiones ocasionadas por asta de toro, ca-
racterizadas por mecanismos lesionales complejos y trayectorias multiples,
que con frecuencia provocan dafio vascular, nervioso o visceral (1,4). La
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evaluacién mediante estudios de imagen resulta esencial para la planifi-
cacion precisa de un tratamiento 6ptimo y seguro en este tipo de lesiones

(4).

CASO CLiNICO

Varoén de 22 afios, remitido al Hospital Universitario de Navarra tras su-
frir una cornada penetrante por asta de toro durante los encierros de San
Fermin. Durante la embestida, el pitén izquierdo del toro, de conformacién
corniveleta, penetro en la regién lumbar izquierda del joven (Figura 1). Tras
una primera valoracion del paciente y dada su estabilidad hemodinamica,
se decide su traslado al centro sanitario para completar estudio y realizar
tratamiento.

A su llegada se procede a la exploracion de la uUnica lesion presente,
la cual se ve dificultada por dolor a pesar de analgesia. Se evidencia una
herida inciso-contusa de 6 cm en regién lumbar sin sangrado aparente y
acompanada de enfisema subcutdneo; se realiza exploracion digital de la
misma para valorar posibles trayectos; se evidencia un trayecto de cornada
hacia flanco izquierdo con diseccién de musculo dorsal ancho y musculo
oblicuo externo palpandose integridad de este ultimo, sin apreciar solucién
de continuidad con la cavidad abdominal a nivel de la lesién. El paciente
presenta dolor abdominal asociado, sin signos de irritacion peritoneal.

Se decide llevar a cabo una TC toraco-abdominopélvico para completar
estudio. En dicha prueba se aprecia una solucién de continuidad del muscu-
lo oblicuo externo e interno de unos 3.3 ¢cm a nivel del flanco izquierdo, con
salida de un segmento del colon descendente a su través (aisladas burbujas
de neumoperitoneo adyacentes con aparente integridad de este), que se
encuentra contenido con la fascia superficial en su vertiente superior (Fi-
gura 2).

Con dichos resultados se indica la cirugia, dada la estabilidad hemodi-
namica del paciente y la localizacién de la lesiéon, se decide llevar a cabo
un abordaje laparoscépico. Se realiza exploracion de la cavidad abdominal
con presencia de liquido sero-hematico. A nivel del dngulo esplénico se
objetiva un defecto de unos 3.5 cm en pared abdominal, a través del cual se
constata una protrusién herniaria de epiplén mayor y de un segmento de
colon descendente (Figura 3). En primer lugar, se reduce el epiplén mayor
y el segmento de colon herniados, reintroduciéndolos en la cavidad abdo-
minal. Posteriormente, se procede a la diseccion del parietocdlico izquier-
do, para una correcta exploracién del colon descendente y el resto de las
visceras huecas, sin evidenciarse lesiones. Asimismo, se revisan las visceras
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macizas, sin hallarse alteraciones. Se procede a cerrar el defecto de pared
abdominal via laparoscépica con sutura barbada, obteniendo un 6ptimo
cierre del defecto.

Tras verificar la limpieza y hemostasia de la cavidad abdominal y el cie-
rre de las incisiones de acceso, se procede a examinar de nuevo la herida
presente en region lumbar izquierda. Se profundiza la incision a través del
plano muscular evidenciando el defecto herniario reparado. Se efectiia un
lavado de la herida con suero fisiolégico y povidona yodada. Posteriormen-
te, se desbrida tejido desvitalizado de la herida, realizando un Friedrich
sobre la misma, se aproxima la musculatura, se cierra la fascia del musculo
oblicuo externo y se coloca un drenaje Penrose (Figura 4). El paciente pre-
senta una evolucién favorable, con dificil control del dolor durante el in-
greso. Es dado de alta al octavo dia postoperatorio afebril, tolerando dieta
oral, con ritmo intestinal mantenido y con buen control del dolor.

DISCUSION

Las heridas traumaticas por asta de toro son frecuentes en nuestro me-
dio, por ello, es primordial comprender sus caracteristicas especificas, asi
como sus posibles complicaciones, con el objetivo de garantizar un correc-
to abordaje (1). De acuerdo con Martinez-Hernandez et al. estas heridas
se pueden clasificar segun el dafio tisular ocasionado, diferenciando entre
contusiones y cornadas, refiriéndose a estas Ultimas cuando la lesion atra-
viesa el plano fascial (1). En el caso presentado, se describe una cornada pe-
netrante despistante, localizandose el orificio de entrada en regién lumbar
izquierda con trayecto de cornada hacia flanco izquierdo, encontrandose
a dicho nivel el foco lesivo. La exploracién digital del trayecto de cornada
es primordial en este tipo de lesiones, aportando datos esenciales para el
manejo del paciente (1,3). En el caso descrito, la exploracion de la herida a
la llegada del paciente al centro hospitalario se ve dificultada por dolor, a
pesar de analgesia, no obstante, es posible la palpacion de una diseccién
del musculo oblicuo externo, sin apreciarse solucion de continuidad con
la cavidad abdominal. Este ultimo dato de la exploracion orienta hacia la
realizacién de una prueba de imagen previo a decidir la indicacion de la
intervencion quirurgica y el tipo de abordaje que se llevaria a cabo (1,3).

En conformidad con los protocolos estandarizados tales como ATLS
(Advanced Trauma Life Support), teniendo en cuenta que las lesiones por
asta de toro son consideradas traumatismos de alta cinética, el abordaje
de estos pacientes deberia asemejarse al abordaje del paciente politrau-
matizado (1,3). Por lo tanto, de acuerdo con el algoritmo de manejo del
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traumatismo abdominal en pacientes con estabilidad hemodinamica y au-
sencia de evisceracion, peritonismo, rectorragias o hematemesis, tras la
exploracion de la herida y constatando que se trata de una herida pene-
trante, deberia llevarse a cabo un TC abdomino-pélvico con contraste (1,3).
El empleo de pruebas de imagen complementarias en estos casos, ademas
de ayudar en el diagnéstico, permite descartar lesiones intraabdominales
concomitantes (1,5). Asimismo, en el caso de las hernias traumaticas, el TC
abdominal permite localizar con precision el lugar de la lesion, asi como el
tamanfio de esta y el contenido que presenta el defecto herniario (5).

El caso presentado ejemplifica el beneficio que aporta la realizaciéon
de un TC abdominal previo a la realizacién de la intervencion quirurgica.
En primer lugar, tanto la estabilidad hemodinamica que presentaba el pa-
ciente como la ausencia de peritonismo, evisceraciéon u otros signos que
orientaran a la necesidad de una cirugia emergente, respaldaban la reali-
zacién de la prueba de imagen. Ademas de ello, teniendo en cuenta que el
mecanismo lesional en las heridas por asta es complejo, que la exploraciéon
de la herida en el caso estaba condicionada por dolor y que no se palpaba
una solucién de continuidad con la cavidad abdominal, la realizacion de la
tomografia era una practica éptima para descartar lesiones intraabdomi-
nales asociadas a la herida y valorar el tipo de tratamiento quirdrgico que
recibiria el paciente. Tras evidenciarse la herniacién traumatica en la prue-
ba de imagen realizada, se corrobora la importancia de la realizacién de la
tomografia, sin la cual se podria haber planteado un cierre directo de la he-
rida quirurgica previa limpieza y desbridamiento de esta. En consecuencia,
el segmento de colon descendente herniado contenido, habria quedado a
expensas de un posible sufrimiento isquémico con las consecuencias asocia-
das a dicha patologia tales como la perforacion intestinal. Dicha complica-
cién, habria conllevado un tratamiento quirdrgico con resecciéon intestinal,
relacionandose con una mayor morbimortalidad.

Otro aspecto relevante en el manejo del herido por asta de toro es la
eleccion de la técnica quirdrgica. En el paciente con traumatismo abdomi-
nal penetrante, la laparotomia exploradora es el abordaje de eleccién, es-
pecialmente, en el paciente inestable o con evisceracién (3,6). No obstante,
la morbimortalidad asociada a dicho procedimiento no es despreciable (6).
Por ello, ante la ausencia de eventracién, inestabilidad hemodinamica o
sangrado activo, se podrian plantear otros abordajes diferentes a la laparo-
tomia media convencional (6,7). En el presente caso, la ausencia de los sig-
nos de alarma previamente mencionados, asi como la presencia de una her-
niacién traumatica orientaban hacia el abordaje laparoscépico por varios
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motivos. En primer lugar, la via laparoscépica se asocia a menor estancia
hospitalaria, menor dolor y menor morbimortalidad en comparacién con la
laparotomia, aspectos que se deben de tener en cuenta, especialmente en
un paciente tan joven (6). Asimismo, la excelente vision que ofrece esta via
permite la localizacion exacta de la lesidon y en este caso la accesibilidad de
la herniacion por via laparoscépica era mejor en comparacién con la otra
técnica. No obstante, cabe destacar que este abordaje en este tipo de pato-
logias requiere cirujanos experimentados que puedan asegurar el correcto
manejo de la patologia mediante esta via (6).

Por ultimo, otro matiz destacable en el manejo de la herniacién trau-
matica es la técnica de cierre de la pared abdominal. Si bien en términos
generales la hernioplastia se prefiere a la herniorrafia, el empleo de una
malla en cirugia de urgencias se ha desaconsejado por la posibilidad de
contaminacion (8). Si bien la lesién visceral con contaminacién intestinal se-
ria la Unica contraindicacion absoluta, la decision debe ser individualizada
teniendo en cuenta los riesgos y beneficios de cada paciente (8). En el caso
presentado, se opta por lleva a cabo una herniorrafia, teniendo en cuenta
las caracteristicas del defecto herniario, asi como el contexto del paciente,
politraumatizado con herida sucia inciso-contusa penetrante.

CONCLUSION

En definitiva, los traumatismos ocasionados en eventos taurinos son fre-
cuentes en Espafa. Es primordial establecer unas pautas de actuacion es-
pecificas para el abordaje de este tipo de pacientes, considerdandolo como
politraumatizado y teniendo en cuenta las caracteristicas especificas de
este tipo de lesiones.

La evaluacion por imagen mediante TC es primordial, aportando infor-
macién importante para un 6ptimo manejo.

La via de abordaje quirurgico debe individualizarse a las caracteristicas
del paciente, siendo la via laparoscopica factible. Ha de tenerse en cuenta
el tipo de herida en estos pacientes, realizando las técnicas necesarias para
un correcto control del posible foco infeccioso.
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Figura 1.
Mecanismo de lesion de la cornada durante la embestida por el toro.

Figura 2.
TC toraco-abdominal. Herniacién de colon descendente a través de pared abdominal contenido por la
fascia superficial del musculo oblicuo externo (flecha roja).

181



Certamen de Casos Clinicos para Médicos Internos Residentes
Colegio Oficial de Médicos de Navarra

Figura 3.

A. Defecto de unos 3.5 cm en pared abdominal, a través del cual se constata una protrusion herniaria de
epiplén mayor B. Protusion de segmento de colon descendente. C. Cierre del defecto de pared abdominal
con sutura barbada.

Figura 4.
A. Herida inciso-contusa de 6 cm B. Tras diseccién de plano muscular, en regién superior a la herida se
evidencia defecto herniario reparado. C. Cierre de herida y drenaje colocado.
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RESUMEN

La lipoproteina (a) (Lp (a)) es un marcador de riesgo cardiovascular
de actualidad e infrautilizado en Atencién Primaria en nuestro medio. Se
presenta un caso de una familia residente en el medio rural, en la que la
determinacién de Lp (a) en un paciente de 72 afios con factores de riesgo
cardiovascular conocidos permitié identificar un riesgo alto no sospechado
en su hija de 47 afios. La reestratificacién del riesgo y la determinacién de
Lp (a) se pudo llevar a cabo gracias al abordaje familiar integral con am-
plio conocimiento de sus miembros, longitudinalidad de su unidad basica
de salud y la utilizacién de ecografia clinica de forma accesible. Este caso
destaca la importancia del papel de atencién primaria rural en la deteccién
y seguimiento de factores de riesgo cardiovascular con componente gené-
tico, la necesidad de incorporar la medicién de Lp (a) y la ecografia en la
prevencién primaria de los médicos de familia.

PALABRAS CLAVE
Lipoproteina (a), riesgo cardiovascular, medicina rural, ecografia.

INTRODUCCION

La enfermedad cardiovascular aterosclerética (ECVA) es una principal
causa de mortalidad, a pesar de los avances en prevencién y tratamiento.
Para la clasificacion del riesgo cardiovascular nos basamos en los factores
modificables mas clasicos como la hipertension arterial, la dislipemia, la dia-
betes, el tabaquismo o la obesidad. Sin embargo, existen determinantes ge-
néticos y factores emergentes, entre los que destaca la lipoproteina (a), que
contribuyen al riesgo residual no explicado por los marcadores tradicionales
y que es importante tener en cuenta para un abordaje completo (1).

La Lp (a) es una lipoproteina que contiene una combinacién peculiar de
apolipoproteina B1oo y apolipoproteina (a) cuya concentracion plasmatica
estd determinada en mas del 8o % a nivel genético. Niveles elevados se
asocian con un incremento del riesgo de infarto de miocardio, ictus isqué-
mico, estenosis adrtica y enfermedad arterial periférica, independiente-
mente del colesterol LDL. Algunas de las recomendaciones se basan en de-
terminar la Lp (a) al menos una vez en la vida, especialmente ante historia
familiar de ECVA precoz o valores lipidicos discordantes. Sin embargo, su
solicitud no esta incorporada de forma sistematica en la Atencién Primaria,
y mucho menos en el &mbito rural, donde los recursos asistenciales son mas
limitados por la desventaja geogréafica de algunas zonas de la Comunidad
Foral de Navarra (2).
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Por contrapartida, la medicina de familia en el medio rural ofrece una
ventaja Unica: el conocimiento longitudinal e integral de las familias, que
permite detectar patrones hereditarios de riesgo y realizar intervenciones
preventivas personalizadas en prevencién primaria, de forma precoz.

CASO CLiNICO

Varén de 72 aios, residente en un nucleo rural, que acude a la consulta
de su médico de familia a la revision periddica estipulada. Como anteceden-
tes personales de interés, destaca hipertension arterial en tratamiento con
Candesartan 8 mg al dia con buen control y dislipemia en tratamiento con
Rosuvastatina 20 mg al dia. No ha tenido enfermedad cardiovascular previa
conocida ni es fumador. Presentaba un SCORE2-OP del 9%, clasificAndolo
inicialmente al manejo en alto riesgo con objetivos de C-LDL < 7omg/dl.

Durante la revisién se indaga con mayor profundidad acerca de antece-
dentes familiares, recalcando el antecedente de fallecimiento de su padre
a los 68 afios por probable cardiopatia isquémica, ya registrado en la his-
toria clinica (sin disponer de mas datos), y refiriendo un antecedente que
no teniamos contemplado de un hermano fallecido de infarto agudo de
miocardio en la comunidad de Aragon a los 61 afios por infarto agudo de
miocardio. Tras valoracion del resto de factores de riesgo y medicacion ac-
tual se decide ampliacién del estudio lipidico solicitando Lipoproteina (a).

En la analitica sanguinea, que vemos unos dias mas tarde revisando el
caso sin el paciente, se muestran los siguientes resultados: Colesterol to-
tal: 128 mg/dl, LDL-C: 96 mg/dl, HDL-C: 57 mg/dl, Triglicéridos: 184 mg/dlI,
Lipoproteina(a): 146 mg/dl.

Ante este hallazgo, procedemos a una reevaluacién completa de su
riesgo cardiovascular y, gracias a que tenemos pleno conocimiento de la
situacion familiar, le comentamos que venga acompafiado de su Unica hija,
solicitdndole a ella también una analitica sanguinea con perfil lipidico con
Lp (a) para evaluacién de ambos.

En este caso, tendriamos el paciente previamente descrito y su hija, mu-
jer de 47 afios, residente en la misma localidad, que trabaja en el sector
agricola. Como antecedentes personales destacados se identifica la meno-
pausia temprana a los 42 afios y dos abortos espontaneos en la tercera
década de la vida. Es fumadora de 10 cigarrillos dia, sin dislipemia conocida
IMC 27 kg/m2. Exploracién fisica sin hallazgos relevantes.

Su analitica sanguinea tenia los siguientes resultados: Colesterol total:
198 mg/dl, LDL-C: 109 mg/dl, HDL-C: 47 mg/d|, triglicéridos: 131 mg/dI, gluce-
mia: 92 mg/dl, Lipoproteina(a): 117 mg/dl.
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Este resultado modifico la estratificacion del riesgo cardiovascular, pa-
sando a riesgo alto segun las tablas SCORE2 (ESC 2021). Ante este contexto,
se decidio realizar ecografia clinica orientada a riesgo cardiovascular en re-
gion carotidea y femoral a pie de cama, que evidencié presencia de placas
ateromatosas incipientes bilaterales femorales sin estenosis significativa
(<50 %), confirmando la sospecha de inicio de afectacion subclinica.

Se acordo un plan integral de intervencién, reforzando las medidas hi-
giénico-dietéticas, con ayuda del servicio de enfermeria, haciendo hincapié
en un plan nutricional basado en dieta mediterranea y restriccion de grasas
saturadas, promocionando la actividad fisica y control de peso.

Por otro lado, se establece un plan de accién con los objetivos analiticos
a conseguir y el tratamiento farmacoldégico a iniciar con Rosuvastatina de
20 mg al dia. Posteriormente, se programa un seguimiento longitudinal
con revisiones cada 6-12 meses con perfil lipidico y funcién hepatica, revi-
sando la progresién de placa con imagen ecogréfica.

Finalmente, para entrar en los objetivos de su padre, se decide usar
terapia combinada de estatina de alta potencia con Ezetimiba 10 mg para
la potenciacién del efecto.

DISCUSION

La determinacion de la Lp (a) en este caso permitié identificar un com-
ponente genético de riesgo cardiovascular que habria pasado inadvertido
con la valoracién convencional. Es por ello que se destaca la importancia
de conocer su existencia, cuando solicitarla y su interpretacién (Tabla 1y
Tabla 2).

La Lp (a) elevada confiere un riesgo aterogénico independiente, media-
do por efectos proinflamatorios, oxidativos y trombogénicos. Su concentra-
cién es estable y no se modifica con modificaciones del estilo de vida ni con
la farmacologia disponible en Atencién Primaria, por lo que hay que ser
intensivos con el LDL-Cy los factores modificables es esencial (2).

Este caso demuestra el valor del abordaje familiar en Atencién Primaria,
donde el conocimiento de los antecedentes y la continuidad asistencial per-
miten detectar patrones hereditarios con mayor facilidad y accesibilidad.
La ecografia vascular clinica, ademas, mejora la estratificacion del riesgo en
entornos rurales con gran aplicabilidad y bajo coste (5,6).

Ademas, es importante resaltar la inclusién de factores especificos fe-
meninos (menopausia precoz, abortos, sindrome del ovario poliquistico o
preeclampsia). Por lo que deben integrarse en la valoracion global del ries-
go cardiovascular, reforzando asi la interpretacién de un potencial riesgo
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aumentado y la necesidad de un abordaje integral con perspectiva de gé-
nero (1, 3).

Por todo ello, en este caso clinico se expone la necesidad de reevalua-
cién con las estrategias mencionadas, todas ellas posibles desde el centro
de salud con el objetivo de atajar en prevencién primaria la progresion de
enfermedad vascular, que en un futuro puede suponer un riesgo de evento
cardiovascular. Asimismo, se puede solicitar la Lp (a) y otros marcadores
que nos ayudan como la Apo B, entre otros, desde Atencion Primaria.

Para finalizar, comentar la importancia de plasmar claramente en la his-
toria clinica los antecedentes personales y familiares relevantes, establecer
un objetivo segun el riesgo establecido y un inicio terapéutico acorde al
propdsito que convenga (7).

CONCLUSIONES

En primer lugar, concluimos que la determinacién de lipoproteina (a)
debe considerarse en Atencién Primaria como complemento de rutina en
la practica clinica habitual respaldada por la inclusién de la ecografia para
detectar enfermedad ateromatosis subclinica. Ademas, queremos destacar
que el médico de familia rural estad en posicién privilegiada para integrar
informacién familiar, antecedentes personales que pueden pasar desaper-
cibidos, incluyendo la perspectiva de género. Por lo que la prevencién per-
sonalizada y longitudinal en Atencién Primaria detecta riesgos silenciosos y
mejora la prevencién primaria.
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Tabla 1.
Recomendaciones de cuando determinar la Lp (a) (2).

Recomendaciones

Notas

Se recomienda la primera determinacion de
lipoproteina(a)en los siguientes casos:

* Pacientes con una manifestacion clinica de EVA
(pacientes en prevencion secundaria)

EVA de cualquier territorio, en especial en casos de
presentacién precoz

* Estenosis adrtica (calcificada)

En sujetos <65 afios

* Hipercolesterolemia familiar (confirmada o
sospecha clinica)

Independiente del estudio genético para HF

* Familiares de primer grado con Lp(a) elevada

Ineludiblemente si caso indice presenta Lp(a) >200
nmol/l, o si el caso indice presenta >100 nmol/l

y el paciente al que se le va a extrear analitica
presenta otros factores de riesgo CV

* Historia familiar de ECV preccoz de causa
desconocida (familiares de primer grado)

En especial si no ha sido evaluado o se desconoce
el estudio del caso indice

* Pobre respuesta al tratamiento con estatinas

Reduccién <20% del c-LDL con estatinas de
intensidad media o elevada

* Primera valoracion de riesgo CV

Para mejorar la estratificacion del riesgo

Se sugiere la determinacion de lipoproteina (a):

» Como recomendacion general, es aconsejable
hacer una determinacion de Lp(a) a toda
la poblacion al menos una vez en la vida,
haciéndola coincidir con otra extraccién para un
perfil lipidico

Una vez en la vida (en la primera oportunidad que
se plantee) si existe disponibilidad de la técnica

c-LDL: concentracion de colesterol de lipoproteinas de baja densidad; CV: cardiovascular; ECV:
enfermedad cardiovascular; EVA: enfermedad vascular aterosclerética; HF: hipercolesterolemia familiar;

Lp(a): lipoproteina (a).
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Tabla 2.
Interpretacion valores Lp (a) (2).

Tabla VI.Reclasificacion del riesgo cardiovascular global con los niveles de lipoproteina (a). Modelo
simplificado para calcular el exceso de riesgo asociado a la Lp(a): para incluir el exceso de riesgo por

Lp(a) se debe multiplicar la estimacion del riesgo (v. gr. SCORE) por el coeficciente de correccion de
la tabla.

Niveles de Lp(a) . . Factor corrector aproximado
. Exceso de riesgo asociado . .
Coefeciente para punto central aLp(a) del riesgo CV estimado
del intervalo P (SCORE2)

Adaptada de Delgado-Lista y cols.’.
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RESUMEN

Varén de 29 afios con episodios intermitentes de plenitud posprandial,
saciedad precoz y dolor epigastrico desde 2022, inicialmente tras ingestas
copiosas y luego con comidas ligeras. La gastroscopia evidencié compresion
extrinseca y lesion submucosa en la curvatura mayor gastrica. La ecoendos-
copia mostré coleccién liquida, que fue drenada mediante prétesis Axios,
con sospecha inicial de tumor del estroma gastrointestinal (GIST) con de-
generacién quistica. Tras el procedimiento, presenté dolor abdominal que
se manejo de forma conservadora con antibioterapia (Piperacilina-Tazo-
bactam y posteriormente Amoxicilina-Clavulanico), con clara mejoria cli-
nica y sin recurrencia. Los estudios microbiolégicos y anatomopatolégicos
iniciales fueron negativos. Debido a la persistencia de la lesién, se realizé
exéresis quirurgica el g de junio de 2025. El estudio histolégico final reveld
restos de un parasito enquistado en la submucosa gastrica, sin evidencia
de neoplasia, confirmando una etiologia parasitaria inusual de la lesién
submucosa gastrica.

PALABRAS CLAVE
Lesion submucosa gastrica, parasito enquistado, tumor del estroma gas-
trointestinal, diagnéstico histopatoldgico, exéresis quirdrgica.

INTRODUCCION

Las lesiones subepiteliales gastricas representan un desafio diagnostico
y terapéutico, debido a la variedad de etiologias que incluyen tumores del
estroma gastrointestinal (GIST), lipomas, leiomiomas, quistes y procesos in-
flamatorios o parasitarios.

La larva migrans visceral se produce debido a la migracién de larvas de
nematodos en su segunda fase a través de las visceras humanas. Los agen-
tes etioldgicos incluyen Toxocara canis, Toxocara cati, Baylisascarisprocyo-
nis, Cappilaria hepatica y Ascarissuum. Los seres humanos son huéspedes
accidentales y la infeccidon se produce al ingerir alimentos contaminados
con huevos infecciosos o al consumir higado animal poco cocinado que
contiene larvas encapsuladas. Los huevos y las larvas ingeridos se convier-
ten en larvas migratorias, que se liberan en el intestino delgado. Desde
alli, atraviesan la pared intestinal y pasan al sistema venoso portal, desde
donde se propagan por todo el cuerpo e infestan diversos érganos, como
el higado, los pulmones, el cerebro, el corazoén, los ojos, etc. Las manifes-
taciones clinicas son fiebre, hepatomegalia, pérdida de peso y sintomas
respiratorios similares al asma (1-3).

192



Presentacion poster seleccionado | Valeria Sosa Vera
CUANDO UN PARASITO SE DISFRAZA DE TUMOR;
EL RETO DIAGNOSTICO DE UNA LESION GASTRICA

Toxocara canis es la principal causa de larva migrans visceral en humanos.
Puede afectar a multiples érganos viscerales, siendo el higado el mas afec-
tado, y suele imitar procesos tumorales. Las lesiones suelen describirse como
nodulos ovales mal definidos, nicos o, mas frecuentemente, multiples (4,5).

Se ha defendido un enfoque no invasivo para contribuir al diagnéstico,
combinando pruebas de imagen y seroldgicas. El tratamiento de las formas
sintomaticas no esta bien codificado, y se ha informado que el albendazol
solo o en combinacién con ivermectina es eficaz (6).

CASO CLiNICO

Varén de 29 afios, sin antecedentes médicos de interés, que acudié en
diciembre de 2024 al Servicio de Aparato Digestivo por disfagia y dolor ab-
dominal recurrente, con episodios mensuales caracterizados por sensacion
de impactacion esofagica y vomitos con alivio ocasional. Los sintomas se
intensificaban durante la comida principal del dia.

La gastroscopia (27/12/2024) mostré una protrusién de aspecto extrinse-
co en la curvatura mayor, a nivel subcardial del cuerpo gastrico, bajo la cual
se identificé una formacion submucosa redondeada e indurada de 15-20
mm. La mucosa antral se observé irregular y eritematosa, mientras que
piloro y duodeno eran normales (Figura 1).

La ecoendoscopia (31/01/2025) evidencié una lesién subepitelial de 17
mm en la muscular propia, con componente quistico, sugestiva de GIST con
degeneracion quistica. Se observé ademas una coleccién extrinseca sub-
serosa gastrica de 8 cm, con contenido turbio y denso, dependiente de la
cara serosa de la lesién. Se realizé puncion con aguja de 19G, obteniéndose
1 ml de liquido amarillento-verdoso, purulento, que fue enviado a cultivo.
Dada la baja fluidez del contenido, se colocé una prétesis Axios (6 mm x 8
c¢m) con catéter multiperforado tipo pigtail de 8F, logrando el drenaje de
abundante material purulento.

En la valoracion por Cirugia General (08/05/2025) se decidié realizar
una gastrectomia parcial laparoscépica. Un mes mas tarde, se efectud la
reseccion del fundus gastrico ante la sospecha de GIST perforado al retro-
peritoneo, con coleccion previamente drenada mediante la prétesis Axios
(Figura 2).

El estudio anatomopatoldgico (26/06/2025) revelé la presencia de restos
de parasito enquistado en la submucosa gastrica, sin evidencia de células
neoplasicas.

El paciente evolucioné favorablemente tras la intervencién quirdrgica,
sin complicaciones posoperatorias ni recurrencia clinica. Fue valorado por
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el Departamento de Enfermedades Infecciosas que, tras integrar los hallaz-
gos clinicos, quirurgicos y seroldgicos, concluyé el diagnéstico de geohel-
mintiasis gastrica resuelta mediante exéresis quirurgica. La serologia re-
sultd reactiva para larva migrans, compatible con toxocariasis, aunque no
se descarta una reacciéon cruzada con otros helmintos. No fue necesaria
terapia antiparasitaria adicional y en controles posteriores no se observa-
ron nuevas lesiones.

CONCLUSION

El caso destaca la importancia del diagnéstico diferencial de las lesiones
subepiteliales gastricas, particularmente en presencia de colecciones o sig-
nos inflamatorios.

Si bien el GIST constituye la principal sospecha ante masas submucosas de
la muscular propia, las infecciones parasitarias gastricas extremadamente
raras pueden simular este cuadro.

Este hallazgo demuestra la necesidad de mantener un enfoque multidisci-
plinario y considerar causas infecciosas o parasitarias en pacientes jovenes
con masas gastricas atipicas, especialmente en regiones endémicas.
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Figura 1.
Gastroscopia: protrusion de aspecto extrinseco en la curvatura mayor.

Figura 2.
Pieza gastrectomia parcial.
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RESUMEN

El carcinoma de pancreas es una de las causas mas comunes de muerte
por cancer en el mundo. La incidencia aumenta con la edad, siendo habi-
tual en hombres entre 65y 70 aflos. La mayoria de casos son diagnosticados
en estados metastdsicos y localmente avanzados. Tener la posibilidad de
realizar ecografia a pie de cama en Atencién Primaria es vital para un diag-
nostico precoz y el aumento de la supervivencia.

Presentamos un caso de un varén de 63 aflos con epigastralgia de un
mes de evolucién y su abordaje integral desde Atencién Primaria, haciendo
especial hincapié en los beneficios de la ecografia a pie de cama.

PALABRAS CLAVE
Ecografia, epigastralgia, carcinoma de pancreas.

CASO CLIiNICO

Vardn de 63 afios, sin antecedentes personales ni familiares de interés.
Comenta una epigastralgia de un mes de evolucién, con ligera irradiaciéon
hacia espalda e hipocondrio derecho. Refiere que el dolor no cesa tras las
ingestas, limitando asi el volumen de las mismas. No obstante, la hipore-
xia la relacionaba con la toma durante 15 dias previos de antibioterapia
(Amoxicilina con acido clavulanico) para el tratamiento de un absceso cu-
taneo en la region dorsal. Se trata de un dolor continio que no cambia
con la postura, sin llegar a despertar por la noche. Pérdida ponderal de 7
kilos en los ultimos dos meses. Habito deposicional conservado, con heces
amarillentas sin otros productos patoldgicos. No sefiala nduseas, voémitos,
ni pirosis. Sin fiebre ni sensacion distérmica asociada que justifique el cua-
dro. Escasa mejoria tras la toma de Pantoprazol en las Gltimas dos semanas.

Tras la exploracién fisica exhaustiva, destaca una molestia a la palpa-
cién profunda en zona epigastrica, llegando a constatar una zona indura-
da. El resto de abdomen es blando y depresible, no doloroso. Con ruidos
peristalticos conservados dentro de la normalidad. Es la palpacién de la
masa en el epigastrio lo que nos hace completar el estudio con una ecogra-
fia a pie de cama.

Observamos una vesicula muy distendida, con barro biliar (Figuras 1y
2). Asi como dilatacién de la via biliar intrahepatica y extrahepatica (Figura
3), dilatacién del conducto de Wirsung, y un area mas heterogénea en ca-
beza de pancreas (Figura 4). Ante las imagenes que obtenemos, se decide
derivar al paciente a Urgencias con la sospecha de neoplasia de pancreas.
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A su llegada al Hospital Universitario de Navarra, se reexplora al pacien-
te, completando el estudio con analitica sanguinea, electrocardiograma y
radiografia de térax. Cabe destacar una elevacion de transaminasas junto
con bilirrubina. Con estos hallazgos, se solicita ecografia abdominal urgen-
te.

La ecografia abdominal refiere higado con tamaro, morfologia y ecoge-
nicidad normales. Pequefia imagen anecoica redondeada en l6bulo hepa-
tico izquierdo, que pudiera corresponder a un quiste simple (sin imagenes
previas con las que comparar). Vesicula biliar distendida, con paredes de
grosor normal y contenido anecoico. Dilatacién de la via biliar intrahepa-
tica y extrahepatica. Pancreas parcialmente visualizado, identificando con-
ducto pancreatico principal dilatado y una masa hipoecoica irregular y mal
delimitada de 3,2 x 3,4 cm aproximadamente, que probablemente dependa
de la cabeza pancreatica. Resto de hallazgos dentro de la normalidad.

Con la confirmacién de la sospecha inicial, se realiza interconsulta a Di-
gestivo para valorar el ingreso. El paciente es ingresado en su servicio para
terminar el estudio y plantear tratamiento. A los tres dias del ingreso se le
realiza TC Abdominopélvico, con hallazgos compatibles de neoplasia en
cabeza/proceso uncinado de pancreas superior a 5 cm de didmetro, local-
mente avanzado y con metastasis hepaticas. Se concluye estudio con CPRE
y PAAF endoscopica (citologia compatible con adenocarcinoma ductal de
cabeza de pancreas), ademas de colocaciéon de prétesis plastica pancredtica
y biliar. El caso es planteado en el Comité de Tumores para valoracién por
el servicio de Oncologia.

DISCUSION

El adenocarcinoma de pancreas representa aproximadamente el 85%
de las neoplasias pancreaticas. Es el octavo tumor mas frecuente en Espa-
fa. Sin embargo, ocupa el tercer puesto en lo que respecta a la mortalidad
debido a su mal pronéstico. La mayoria asocian astenia, pérdida de peso,
anorexia, epigasrtalgia e ictericia. Otros sintomas a tener en cuenta son
nauseas, vomitos, diarrea y dolor lumbar (1).

La presentacion inicial de la neoplasia de pancreas depende de su loca-
lizacion, lo que dificulta todavia mas la orientacion diagnéstica y el abor-
daje de la clinica. El 60% de las neoplasias pancreaticas exocrinas estan
localizadas en la cabeza del pancreas, como era nuestro caso (2). En dicha
localizacion, sintomas como la ictericia (por compresion de la via biliar), la
pérdida de peso y epigastralgia (por efecto masas a nivel abdominal) sue-
len estar presentes.
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Por lo tanto, nos encontramos ante una entidad que tiene un curso
larvado, donde los pacientes van empeorando progresivamente. Debemos
tener en cuenta que pueden ser pacientes que consulten varias veces por la
misma clinica y que, sin una exploracién y anamnesis exhaustiva, podemos
pasar por alto la gravedad del cuadro. Independientemente de la sinto-
matologia, nunca podemos olvidar tres signos de alarma que nos pueden
orientar hacia un cuadro con cierta malignidad: fiebre, dolor que despierta
por la noche y pérdida ponderal (3).

Nuestro paciente comentaba una pérdida de 7 kilos en dos meses, aun-
que teniamos el distractor de la toma de antibioterapia. Uno de los efec-
tos adversos mas frecuentes de la Amoxicilina/acido clavulanico, segun la
Agencia Espainola del Medicamento, es la mala tolerancia digestiva, hecho
que puede enmascarar otras patologias subyacentes (4). En Atencién Pri-
maria tenemos mucha informacién que nos puede despistar, por ello debe-
mos indagar en la anamnesis, estableciendo un juicio propio y eliminando
datos poco relevantes.

En todo abordaje inicial, la clinica debe ser lo prioritario. No obstante,
en los ultimos afios se ha normalizado el uso de ecografia a pie de cama
en la mayoria de los centros de Atencién Primaria. Es una herramienta util,
réapida y sencilla que ofrece multiples beneficios al paciente (s5). Diagnos-
ticos mas rapidos y precisos (evitando traslados innecesarios), apoyo en la
toma de decisiones, junto con una evaluacién integral y seguridad para
el paciente, hacen que la ecografia a pie de cama se haya convertido en
nuestro mejor aliado en consulta. Con una buena curva de aprendizaje,
todos podemos ser capaces de diagnosticar patologias que antes sélo eran
imaginables en el &mbito hospitalario (6).

Cuando llegd nuestro paciente y tras la exploracién pertinente, cogimos
el ecégrafo y completamos la valoracidon en aproximadamente 15 minutos.
En menos de una hora, el paciente tenia orientacién diagndstica y estaba a
las puertas del ingreso hospitalario. Sin esperas innecesarias, ni derivacio-
nes redundantes. Tener una herramienta de este calibre nos permite deri-
var al paciente con entidad, asi como evitar pérdida de tiempo. Un tiempo
de vital importancia, dada la situacién de la sanidad en la actualidad (7).

CONCLUSIONES

La neoplasia de pancreas es una patologia que solemos diagnosticar
en estadios avanzados. La clinica es difusa y depende habitualmente de
la localizacion, siendo una entidad frecuente pero que pasamos por alto.
Tener acceso a una prueba de imagen répida, precisa, no invasiva y segura,
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facilita la toma de decisiones en consulta. Ayuda a decidir si un paciente
necesita derivacién urgente, hospitalizacién o manejo ambulatorio.

La Atencién Primaria es un pilar fundamental del sistema sanitario. Con-
fiar en ella y dotarla de recursos, como es la ecografia, hace que se convier-
ta en un eslabén imprescindible a la hora de detectar patologias relevantes
y graves. Estas herramientas, junto con la continuidad asistencial, abordaje
integral de la persona y humanidad que ofrecen la medicina familiar, me-
jora la calidad de vida del paciente y optimiza el uso de recursos sanitarios.
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Figura 1.
Corte transversal de vesicula biliar. Contenido en su interior, compatible con barro biliar.

Figura 2.
Corte longitudinal de vesicula biliar. Contenido en su interior, compatible con barro biliar.
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Figura 3.
Dilatacion de via biliar intra y extraheopética.

Figura 4.
Masa irregular hipoecoica, mal delimitada. Localizacion en cabeza de pancreas.

T
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