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RESUMEN

La neumoni� s por hipersensibilidad, también llamada alveoli� s alérgica extrínseca, cons� tuye un grupo de en-

fermedades en las que aparece bronquioalveoli� s. Se trata de una reacción inmunológica a agentes inhalados, de 

naturaleza orgánica que producen una reacción infl amatoria en la pared alveolar y bronquiolar1. 

Presentamos un caso respecto a este tema.

PALABRAS CLAVE

Disnea, neumoni� s por hipersensibilidad, agentes inhalados.

ABSTRACT

Hypersensivity pneumoni� s, also called extrinsic allergic alveoli� s,  are a part of a group of diseases in which 

appears bronquiolalveoli� s. It represent an inmunologic reca� on to an inhaled agent, par� cularly organic agents, that 

cause an infl amatory reac� on in the alveolar and bronquilar wall.

We report a case in rela� on. 

KEY WORDS

Dyspnea, hypersensi� vity pneumoni� s, inhaled agents.

INTRODUCCIÓN

La disnea o sensación subje� va de falta de 
aire , es uno de los síntomas más frecuentemen-
te referidos por nuestros pacientes, suele refl ejar 
habitualmente la presencia de una enfermedad  
pulmonar o cardiaca avanzada. Es muy importante 
realizar una correcta anamnesis. Como primer paso 
se debe intentar establecer el origen de esa disnea. 
La presencia de tos y expectoración nos suelen 
orientar hacia el origen broncopulmonar. También 
debemos establecer la cronicidad de la disnea, ya 
que en la disnea de instauración lenta  y prolonga-
da el paciente suele adaptar su es� lo de vida a las 
limitaciones que le provoca.

Presentamos un caso de una mujer joven con 
disnea de larga evolución.  

CASO CLÍNICO 

Presentamos el caso de una paciente mu-
jer de 47 años de edad,  exfumadora desde hace 

2 años con antecedentes personales de hiperco-
lesterolemia, hipo� roidismo para el que llevó tra-
tamiento hormonal sus� tu� vo de los 8 a los 14 
años y posteriormente no ha seguido controles,  
fractura de Colles, y como antecedentes quirúrgi-
cos una polipectomía endometrial. En tratamiento 
con an� concep� vos orales. La paciente consulta 
por disnea progresiva hasta hacerse de reposo, 
que había aparecido 15 días antes acompañada 
de sensación distérmica y tos persistente no pro-
duc� va. Los días previos a su ingreso presentó or-
topnea. Como constantes presenta: Tª: 37.3 ºC, 
TA: 136/88 mmHg, FC: 112lpm y SatO2: 83% con 
aire ambiente.  En la exploración destaca taquip-
nea en reposo con trabajo respiratorio y en la au-
cultación presencia de crepitantes fi nos secos en 

ambas bases y campos medios bilaterales, el resto 

de la exploración aparece normal. Se solicitan ex-

ploraciones complementarias, electrocardiograma 

en el que destaca taquicardia sinusal a 110lpm, eje 

izquierdo; radiogra" a de tórax posteroanterior (Fig. 
1) con hipoven� lación pulmonar bilateral, aumen-
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to de densidad bibasal, patrón inters! cio acinar 
con broncograma y alveolograma aéreo com-
pa! ble con neumopa" a bibasal difusa; analí! ca 
completa( hemograma, coagulación, bioquímica) 
en la que destaca leucocitosis con desviación iz-
quierda, TSH: 147.1 uUI/ml, T4: libre: 0.32 ng/dl, 
Colesterol total: 233 mg/dl, Triglicéridos: 428mg/
dl y una gasometría arterial con hipoxemia.  Las 
serologías de Legionella, Neumococo y neumo-
nías " picas fueron nega! vas y los hemocul! vos 
también resultaron nega! vos. Se realizó un Man-
toux con resultado nega! vo. También se realizó 
una PCR de Gripe H1N1 que resultó nega! va.  Se 
inició tratamiento an! bió! co, cor! coideo y de 
sus! tución ! roidea con ligera mejoría, pero ante 
la persistencia de disnea y saturación de oxígeno 
baja se decide realizar un TC torácico con proto-
colo de  tromboembolismo pulmonar en el que 
no se observan defectos de repleción intravas-
culares suges! vos de tromboembolismo, no hay 
alteraciones radiológicas signifi ca! vas en el pa-
rénquima pulmonar  y pruebas funcionales res-
piratorias que muestran un patrón restric! vo con 
una difusión disminuida: FVC: 64%, FEV1: 67%, 
FEV1/FVC: 94%, DLCO: 56%.  La paciente con! -
nua mejorando y se decide alta a domicilio con el 
diagnós! co de neumonía bibasal a" pica y control 
en consultas externas en el plazo de 1 mes.

Es valorada en consulta donde se observa 
mejoría parcial con persistencia de la disnea de 
moderados- mínimos esfuerzos, la radiogra$ a de 

tórax ha mejorado pero persiste patrón inters! -
cial en bases. Se solicita TC torácico de alta reso-
lución para completar el estudio y nuevo control 
en consultas. 

Tras una semana de la valoración ambula-
toria la paciente consulta de nuevo por aumento 
de su disnea en esta úl! ma semana, que se ha 
hecho de reposo y se acompaña de tos intensa 
y expectoración blanquecina.  A la exploración 
destaca SatO2: 84%, taquipnea en reposo con 
FR 48 resp/min, FC:130lpm y en la auscultación 
crepitantes fi nos secos en bases, campos medios 
bilaterales anteriores y posteriores. En estos mo-
mentos la paciente es dependiente de oxigeno-
terapia ya que presenta importante hipoxemia y 
desaturación en ausencia de O2. Se realiza nueva 
radiogra$ a donde se observa la persistencia del 
patrón inters! cial en bases. Se decide realizar TC 
torácico de alta resolución (Fig. 2) donde apare-
cen opacidades  en vidrio deslustrado de distri-
bución bilateral y difusa, con áreas parcheadas 
de radiolucencia lobulillar. Estos hallazgos nos 
sugieren enfermedad del espacio aéreo distal 
(neumoni! s viral vs neumoni! s por hipersensibi-
lidad). Se realizan pruebas de función respirato-
ria que la paciente no es capaz de realizar debido 
a su disnea.

Fig. 1. Rx Tórax PA.

Fig. 2. TC torácico alta resolución.
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Tras los hallazgos se reinterroga a la pacien-
te. Trabaja como ama de casa en un entorno rural 
y está habitualmente en contacto con animales 
domés! cos (perros, gatos, pájaros, palomas), re-
fi ere algún episodio de rinorrea al realizar la lim-

pieza de ropas con polvo de cereales. Con esta 

nueva información se deciden solicitar precipi-

! nas en sangre frente a hongos y animales que 

resultan posi! vos para periquito y paloma.

Se comenta el caso con el servicio de Ciru-

gía Torácica para la realización de biopsia pulmo-

nar y durante la espera para la realización de la 

misma se inicia tratamiento con cor! coides, ob-

servando mejoría evidente de la disnea. 

Se realiza biopsia pulmonar mediante tora-

coscopia y se envía cuña pulmonar para análisis 

anatomopatológico con unos resultados: macros-

cópicamente el parénquima pulmonar presenta 

múl! ples áreas blanquecinas de consistencia au-

mentada y mal delimitada, múl! ples zonas de he-

morragia dispersas. En la microscopia se observa 

el parénquima pulmonar con infl amación granu-
lomatosa no necro! zante de localización aleato-
ria con predominio peribronquilar, granulomas 
pobremente confi gurados cons! tuidos por célu-

las gigantes mul! nucleadas ! po Langhans, algu-

nas de ellas con cuerpos de Schaumann. Infi ltra-

do infl amatorio leve- moderado de predominio 
linfocí! co. Todos estos hallazgos son compa! bles 
con el diagnós! co de neumoni! s por hipersen-
sibilidad. Se con! nua con el tratamiento cor! -
coideo con prednisona a dosis altas con mejoría 
progresiva de la paciente. Actualmente con! nua 
con tratamiento cor! coideo de mantenimiento y 
la disnea prác! camente ha desaparecido. 

DISCUSIÓN

La neumoni! s por hipersensibilidad es un 
síndrome complejo de intensidad, clínica e his-
toria natural variable. El pulmón del granjero es 
una de las formas más frecuentes de neumoni! s 
por hipersensibilidad, afecta al 0.4-7% de la po-
blación dedicada a la agricultura. La prevalencia 
varía según la región, el clima y las prac! cas agrí-
colas de cada región. Otra de las formas más fre-
cuentes es la neumoni! s del cuidador de aves, 
cuya prevalencia es muy variable ya que depende 
mucho de la época del año y de la localización 
geográfi ca en que las diferentes especies de aves 

se encuentran.  La incidencia de esta patología 

está muy infl uenciada por los mismos factores 
que la prevalencia (clima, región, época del año 
…) y varía considerablemente.

Todas las profesiones que produzcan con-
tacto3 con an$ genos orgánicos transportados 
por el aire incrementan el riesgo de padecer una 
neumoni! s por hipersensibilidad. Más de 300 
agentes e! ológicos ha sido descritos para esta 
enfermedad. Las profesiones y ac! vidades más 
frecuentemente asociadas son: agricultura, ga-
nadería, exposición a sistemas de ven! lación y 
depósitos de agua, cuidadores de pájaros y aves 
de corral, cuidadores de animales, procesamien-
to de cereales, trabajadores de la madera, indus-
tria electrónica y de plás! cos y trabajadores de la 
industria tex! l. 

Se suele presentar clínicamente2 de forma 
aguda, con comienzo brusco de los síntomas tras 
la exposición al agente causal con fi ebre, cuadro 

catarral, disnea. En la exploración & sica se suele 
encontrar taquipnea y crepitantes fi nos difusos. 

La radiogra& a de tórax puede ser normal o mos-
trar condensaciones transitorias o patrón micro-
nodular. Se suele resolver de forma espontánea 
(en horas o días) tras evitar la exposición al agen-
te causal. También hay formas de presentación 
subagudas con un desarrollo gradual acompaña-
do de tos produc! va, disnea, pérdida de peso. La 
afectación respiratoria suele ser más pronuncia-
da que en las formas agudas y los hallazgos radio-
lógicos son más extensos. Se resuelve también al 
evitar la exposición pero de forma más lenta y a 
veces es necesario el tratamiento con glucocor-
! coides. 

Hay descritas formas crónicas de presenta-
ción con una clínica más insidiosa, se pueden en-
contrar dedos en palillo de tambor que muestran 
enfermedad avanzada. Ya solemos encontrar en 
las pruebas de imagen signos de fi brosis pulmo-

nar por lo que habría que plantear diagnós! co 

diferencial con otras patologías causantes de fi -

brosis pulmonar.

El diagnós! co precoz4 es muy importan-

te, ya que la enfermedad es reversible cuando 

es diagnos! cada precozmente. El correcto diag-

nós! co se basa en una historia de exposición al 

an$ geno causal, evaluación clínica, hallazgos ra-
diológicos y , si es posible, ver la respuesta clínica 
al evitar el posible agente causal.  Los criterios 
diagnós! cos descritos son: exposición conocida 
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al an! geno causante (la inves" gación medioambiental muestra la presencia del an! geno), presencia del 
Ac IgG específi cos contra un an! geno iden" fi cado, clínica compa" ble (síntomas cons" tucionales y/o res-
piratorios con disnea, crepitantes fi nos, y en algunos casos sibilantes a la auscultación, sensación febril), 
hallazgos radiológicos en TC de alta resolución (predominado las lesiones en zonas medias y vér" ces con 
opacidades en vidrio deslustrado y signos de atrapamiento aéreo) y alteración en las pruebas de función 
respiratoria, lavado broncoalveolar con linfocitosis, test de inhalación posi" vo al reexponer al paciente al 
an! geno e histopatología tras biopsia pulmonar (suele ser la que confi rma el diagnós" co) que muestre 
granulomas pobremente formados, no caseifi cantes o infi ltrado de células mononucleares. Habitual-
mente no se cumplen todos estos criterios. 

La medida de precipi" nas séricas en bloque " ene una alta tasa de falsos nega" vos, se debe orientar 
siempre hacia el an! geno que creemos causal. Las pruebas cutáneas no son ú" les en esta enfermedad.
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RESUMEN

El signo de Chilaidi�  es un signo radiológico que consiste en la visualiación de la interposición de una parte del 

colon entre el hígado y el diafragma. Se trata de un signo de baja incidencia, y que generalmente cursa de forma asin-

tomá� ca, por lo que suele diagnos� carse de forma casual tras una exploración radiológica por otras causas1.

Presentamos el caso de un varón de 92 años que fue atendido en el servicio de urgencias tras presentar episodio 

de síncope, y en el que tras realizar radiogra� a de tórax se evidenció el signo de Chilaidi� .

PALABRAS CLAVE

Signo de Chilaidi� . Síndrome de Chilaidi� . Interposición hepatodiafagmá� ca.

CHILAIDITI´S SIGN AS CASUAL FINDING  

ABSTRACT

Chilaidi� ´s sign is a radiologic sign consis� ng of the viewing of the interposi� on of a part of the colon between 

the liver and the diaphragm. It´s a low frequent picture, and which usually courses asymptoma� cally, so it is o! en diag-

nosed by chance a! er a radiological examina� on by other causes.

We present the case of a 92 year old male that was treated in the emergency service a! er presen� ng episode of 

syncope, and that a! er a chest x-ray showed Chilaidi� ´s sign.

KEY WORDS

Chilaidi� ´s sign. Chilaidi� ´s syndrome. Hepato-diaphragma� c interposi� on.

INTRODUCCIÓN 

El signo de Chilaidi�  es un signo radiológico 
que consiste en una alteración anatómica en la que 
se presenta una interposición hepatodiafragmá� ca 
del colon. Su presentación es asintomá� ca, por lo 
que se descubre generalmente de forma casual en 
estudios radiológicos realizados de forma ru� na-
ria2.

Se presenta con una incidencia muy baja, 
aproximadamente del 0.02 al 0.14% de todas las 
exploraciones radiológicas toracoabdominales1.

Cuando el hallazgo radiológico se acompa-
ña de síntomas clínicos, generalmente diges� vos, 
como dolor abdominal, náuseas, vómitos, estreñi-
miento, distensión abdominal e incluso obstrucción 
intes� nal intermitente, o respiratorios como dolor 

pleurí� co o disnea, nos encontramos ante lo que 
se conoce como síndrome de Chilai� . Su aparición 
como síndrome es mucho más infrecuente, pero 
debe ser tenido en cuenta en el diagnós� co dife-
rencial con otras en� dades, especialmente aquellas 
que cursan con elevación diafragmá� ca o aparición 
de aire en el espacio subdiafragmá� co2,3,4.

La interposición hepatodiafragmá� ca suele 
ser intermitente, y su diagnós� co se establece me-
diante radiogra� a simple, ecogra� a o tomogra� a 
computerizada (TC) abdominal5.

CASO CLÍNICO

Varón de 92 años, con antecedentes de hi-
pertensión arterial, fi brilación auricular paroxís� ca, 
insufi ciencia cardiaca e hiperuricemia, que acude al 
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servicio de urgencias tras sufrir síncope con re-
cuperación espontánea tras pocos segundos de 
duración. No presentó movimientos tónico-clóni-
cos durante la crisis, ni relajación de es! nteres. 
No mordedura de lengua. Tras la recuperación 
no presenta estado postcrí" co. No otra clínica 

acompañante.

A la exploración presenta buen estado ge-

neral, con estabilidad hemodinámica. Conscien-

te, orientado y colaborador. Pares craneales y 

exploración neurológica normal, sin focalidad. 

Auscultación cardiaca: arrítmica, sin soplos. Aus-

cultación pulmonar: buen murmullo vesicular, 

sin ruidos sobreañadidos. Abdomen blando y 

depresible, no masas ni megalias, no doloroso a 

la palpación. No defensa ni signos de irritación 

peritoneal. Peristal" smo conservado.

Analí" ca sanguínea y sedimento de orinas 

normales. Electrocardiograma: fi brilación auricu-

lar a 97 lpm.

En radiogra! a de tórax posteroanterior se 
aprecia interposición de gas entre hemidiafrag-
ma y pulmón derechos, con morfología de intes-
" no grueso, en probable relación con signo de 

Chilaidi"  (ángulo hepá" co del colon). 

El paciente permaneció estable durante su 

estancia en urgencias, sin presentar nueva sinto-

matología, por lo que se decidió alta a domicilio y 

control por su médico de cabecera.

DISCUSIÓN

El signo de Chilaidi"  fue descrito en 1910  

por el radiólogo vienés Dimitrius Chilaidi" 3. Se 

trata de un signo radiológico que consiste en la 

interposición de una parte del colon, general-

mente el derecho, entre el hígado y el diafragma. 

Aunque mucho menos frecuente, también ha 

sido descrita la interposición en el lado izquier-

do1,3.

Su e" ología es poco clara, y se relaciona 

con varias causas, como la presencia de altera-

ciones anatómicas en hígado, colon y diafragma, 

como parálisis del nervio frénico, eventración 

diafragmá" ca, elongación o malrotación colóni-

ca, defectos congénitos en los ligamentos hepá-

" cos o disminución del tamaño del hígado, entre 

otros3,6,7.

En cuanto a su epidemiología, se ha obser-

vado que el signo de Chilaidi"  aparece de forma 

más frecuente en hombres, y que la posibilidad 

de encontrarlo aumenta con la edad, con un pico 

a par" r de los 65 años, siendo extremadamente 

rara su aparición en niños, aunque existen casos 

descritos en la bibliogra! a5.

Como principal factor predisponente en 
los adultos destaca el estreñimiento crónico, se-
guido por  antecedentes de cirugía abdominal 
previa, obesidad, embarazo, aerofagia, retraso 
mental, cirrosis, asci" s o enfermedad pulmonar 

obstruc" va crónica, entre otros3,4,5,8. En el caso de 

los niños suele asociarse únicamente a alteracio-

nes anatómicas5.

Se han descrito tres formas de interposi-

ción hepatodiafragmá" ca posibles:

1.Interposición del colon transverso y/o in-

tes" no delgado en el espacio subfrénico anterior 

derecho, forma clásica descrita por Chilaidi" .

2.Interposición del colon o estómago en el 

espacio extraperitoneal derecho.

3.Interposición del colon transverso en el 

espacio subfrénico posterior derecho2,5.

El diagnós" co de esta en" dad se estable-

ce mediante radiología simple de tórax, realizada 

preferiblemente en bipedestación, en la que se 

observan varias caracterís" cas radiológicas como 

elevación del hemidiafragma derecho, interposi-

Fig. 1. Rx Tórax. Imagen aérea caracterís" ca entre hemidiafragma 

derecho y la superfi cie hepá" ca, Signo de Chilaidi" .
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ción de asas de intes! no delgado o grueso (iden! fi cable ante la presencia de haustras) y el diafragma, y 

desplazamiento caudal y medial del hígado. Podemos apoyarnos además en otras pruebas como la eco-

gra# a, TC, la gammagra# a o el enema con contraste, que pueden ser necesarias para realizar un diagnós-
! co diferencial con otras patologías más graves, como neumoperitoneo, absceso subfrénico, neumatosis 
intes! nal, quiste hida$ dico infectado o tumores hepá! cos2,5.

Otra en! dad a tener en cuenta en el diagnós! co diferencial será el cólico renal, ya que el síndrome 
de Chilaidi!  puede en ocasiones cursar con una clínica muy similar a éste1.

En la mayor parte de los casos, el tratamiento es conservador, basado en medidas higiénico-die-
té! cas des! nadas principalmente a evitar el estreñimiento, a la eliminación de gases y a prevenir la 
acumulación de los mismos. Los síntomas disminuyen con reposo en cama, descompresión nasogástrica, 
dieta líquida y enemas5.  Sin embargo, si se asocia a complicaciones severas como vólvulo u obstrucción 
intes! nal, puede requerir tratamiento quirúrgico3,5,7.
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RESUMEN

La luxación posterior glenohumeral bilateral es una lesión poco frecuente que representa entre el 0,5 y 3 % de 

las luxaciones glenohumerales.

Hasta el 50% de las luxaciones glenohumerales posteriores pueden pasar desapercibidas durante semanas e 

incluso meses, denominándose a par� r de la tercera semana luxaciones bloqueadas.  En aquellos casos que el defecto 

óseo origine un bloqueo de la cabeza humeral con la glena, es necesario recurrir a técnicas reconstruc� vas como la 

Técnica de McLaughlin-Kokkalis que permiten salvar la cabeza humeral sin recurrir a la artroplas� a de hombro.

PALABRAS CLAVE

Luxación glenohumeral posterior, Técnica Mc Laughlin

ABSTRACT

Bilateral posterior glenohumeral disloca� on is a rare injury which represents between 0.5 and 3% of the gleno-

humeral disloca� ons.

Up to 50% of subsequent glenohumeral disloca� ons may go unno� ced for weeks or even months, denomina� ng 

from the third week blocked disloca� ons. In cases where the bone defect originates a blockade of the humeral head 

in the glenoid, it is necessary to resort to reconstruc� ve technique as the McLaughlin-Kokkalis that save the humeral 

head without resor� ng to shoulder arthroplasty technique.

KEY WORDS

Posterior glenohumeral disloca� on, McLaughlin-kokkalis technique

INTRODUCCIÓN

La luxación posterior glenohumeral bilateral 
es una lesión poco frecuente que representa entre 
el 0,5 y 3 % de las luxaciones glenohumerales1.

La escápula presenta una angulación de unos 
45º con respecto a la pared posterior de la cavidad 
torácica, con la glenoides en situación posterior a 
la cabeza humeral6. Debido a esta par� cularidad 
anatómica es menos probable el desplazamiento 
posterior de ésta ante un trauma� smo. 

La luxación glenohumeral bilateral posterior 
aparece en varones jóvenes tras trauma� smos de 
elevada intensidad, contracturas musculares brus-
cas o secundariamente a crisis convulsivas por 
cuadros de hipoglicemia4, descargas eléctricas o 

terapia de electroshock2, enfermedades neuromus-
culares y psiquiátricas, síncopes o epilepsia. Dentro 
de su rareza no es infrecuente la bilateralidad3.

Durante las crisis comiciales la extremidad 
superior se encuentra en posición de aducción, ro-
tación interna y fl exión. Esta situación ayudada por 

una contracción masiva presiona la cabeza humeral 

contra acromion y fosa glenoidea, dándose

las condiciones necesarias para la luxación 

posterior5.

En algunas situaciones en las que la contrac-

ción muscular es con� nua, los músculos subesca-
pular e infraespinoso producen una tensión que 
� ene como resultado fracturas asociadas de la ca-
beza humeral de localización inferomedial3.
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El principal signo durante la palpación del 
paciente suele ser la posición posterior de la 
epífi sis proximal del humero, debemos tener en 

cuenta que la presencia de hematoma, el derra-

me ar" cular o la contracción del deltoides puede 

difi cultar la palpación9.

En lo referido a la inspección del paciente 

la extremidad se suele encontrar en aducción y 

rotación interna6. A su vez encontramos la im-

posibilidad del paciente para realizar la rotación 

externa.

El estudio radiológico debe constar de una 

proyección AP en la cual encontramos una serie 

de signos indirectos:

1. Rotación interna excesiva de la cabeza 

humeral

2. Ausencia de la media luna formada por 

el borde inferior de la cavidad glenoidea y la ca-

beza humeral

3. Superposición excesiva en la proyección 

oblicua de la cabeza humeral con respecto a la 

glenoides.

CASO CLÍNICO

Mujer de 78 años de edad ingresada por 

episodio de convulsión tónico-clónica en el con-

texto de ACV hemisférico izquierdo, como secue-

la presenta afasia motora que difi culta la comu-

nicación y exploración clínica. Transcurridas tres 

semanas es remi" da al servicio de Traumatología 

por dolor en ambos hombros.

A la exploración, se observa deformidad si-

métrica en ambas cinturas escapulares con pér-

dida de los relieves óseos anatómicos. Presenta 

dolor a la palpación del húmero proximal bilate-

ralmente e impotencia funcional para la abduc-

ción y rotación externa. La exploración neurovas-

cular es normal.

- Rx simple: luxación posterior  glenohu-

meral  bilateral con lesión de Hill-Sachs inver" da 

asociada (Fig. 1).

- TC: luxación humeral  izquierda con im-

pactación de la cabeza en el reborde inferior de 

la glenoides y deformidad;  luxación humeral de-

recha, fractura subcapital y fractura porción infe-

rior glenoides derecha.

Tratamiento

Se realizó reducción cerrada bajo sedación 

observando en el estudio radiológico de con-

trol congruencia ar" cular en hombro derecho y 

persistencia de luxación posterior en hombro iz-

quierdo. 

Se decidió  tratamiento conservador (Orte-

sis en Abducción y rotación neutra)  en la frac-

tura/luxación de la  ar" culación glenohumeral 

derecha e intento de reconstrucción del defecto 

óseo en el hombro izquierdo.

Se es" mó que el defecto humeral era del 

30-40% de la superfi cie por lo que se refrescaron 

los bordes del defecto , se realizó trasposición del 

tendón subescapular y tuberosidad menor para 

rellenar el defecto anteromedial de la cabeza (Hill 

Sachs inver" do) y se fi jó ésta al defecto con  dos 
anclajes bio corkscrew FT de 5,5 y sutura fi berwi-
re (Técnica de McLaughlin, modifi cación descrita 

Fig.1. RX AP hombro derecho y hombro izquierdo.
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por Kokkalis).

Se comprobaron la esfericidad y la ausen-
cia de bloqueo de la cabeza con la glena durante 
todo el arco de rotación y fi nalmente, se compro-

bó la estabilidad ar" cular bajo escopia.

La paciente se mantuvo inmovilizada du-

rante cuatro semanas, iniciándose rehabilitación 

progresivamente. Trascurridos  3  meses desde la 

intervención quirúrgica, la paciente se encuen-

tra asintomá" ca y presenta una fl exión de 80º, 

una extensión de 10º, una rotación interna hasta 

L2 y una rotación externa de 45º. No ha sufrido 

ningún nuevo episodio de luxación. La Rx simple 

muestra una ar" culación congruente (Fig. 3).

DISCUSIÓN

Se trata de un caso de inestabilidad gleno-

humeral posterior desapercibida, tratada 3 se-

manas después del episodio.  Son lesiones que 

a menudo pasan infradiagnos" cadas ya que los 

Fig.3. Radiogra$ a de control a los 3 meses pos" ntervención, Ar" culación congruente.

Fig.2. Imagen intraoperatoria reconstrucción defecto óseo.
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signos clínicos no son demasiado evidentes y las radiogra! as simples son de di! cil interpretación11.

Ante un paciente con episodio de crisis comicial que acude a urgencias con dolor e impotencia fun-
cional de ambas extremidades superiores encontrándose estas en posición de adducción y rotación in-
terna, la primera patología en la que deberíamos pensar es la luxación genohumeral posterior bilateral.

Más del 50% de las luxaciones posteriores pasan desapercibidas, lo que difi culta el tratamiento y 
empeora el pronós# co.

En aquellos casos en los que existe un defecto óseo menor del 40% que origina bloqueo de la ca-
beza humeral con la glena, existe  la posibilidad de mantener las estructuras ar# culares sin recurrir a la 
artroplas# a mediante el relleno del defecto mediante la técnica de McLaughlin, modifi cación descrita 
por Kokkalis11-13.

En el caso presentado, se optó por la  reconstrucción del defecto  en un intento de salvar la cabeza 
en una paciente con manguito viable y con demanda funcional no demasiado alta.
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RESUMEN

La luxación de las prótesis de rodilla  es una complicación poco frecuente 15 casos de cada 3000 en algunas 

series1. Estas luxaciones pueden ser anteriores, posteriores, mediales, laterales o rotatorias en función de la dirección 

del desplazamiento de la � bia respecto al fémur. Las prótesis que sacrifi can el ligamento cruzado posterior son aque-

llas en las que se describe este � po de patología, cuya frecuencia varía, según el modelo2,3. El optar por el tratamiento 

conservador puede dar buenos resultados aunque persita la laxitud4,5 no obstante en muchos casos se decide por el 

tratamiento quirúrgico para corregir el defecto técnico o cambiar el modelo protésico. Dado la gran prevalencia de la 

enfermedad degenera� va de rodilla en la cual se opta por la artroplas� a total de rodilla, el siguiente caso nos ha pare-

cido de elevado interés.

PALABRAS CLAVE

luxacion, revisión, rodilla

ABSTRACT

The disloca� on of the knee is a rare complica� on 15 cases in 3000 in some series1. These disloca� ons can be 

anterior, posterior, medial, lateral or rota� onal depending on the direc� on of movement of the � bia rela� ve to the 

femur. Prostheses who sacrifi ce the posterior cruciate ligament are those in which this pathology is described, whose 

frequency varies by model2,3. Op� ng for conserva� ve treatment can be successful even persita laxity4,5 however in 

many cases it is decided for the surgical treatment to correct the technical defect or change the prosthe� c model. Gi-

ven the high prevalence of knee degenera� ve disease in which you opt for total knee arthroplasty, the following case 

has seemed high interest

KEY WORDS

luxa� on, revision, Knee

INTRODUCCIÓN

La luxación de las prótesis de rodilla  es una 
complicación poco frecuente 15 casos de cada 3000 
en algunas series1. Estas luxaciones pueden ser an-
teriores, posteriores, mediales, laterales o rotato-
rias en función de la dirección del desplazamiento 
de la � bia respecto al fémur. Las prótesis que sa-
crifi can el ligamento cruzado posterior son aque-
llas en las que se describe este � po de patología, 
cuya frecuencia varía, según el modelo2,3. El optar 
por el tratamiento conservador puede dar buenos 
resultados aunque persita la laxitud4,5 no obstante 
en muchos casos se decide por el tratamiento qui-

rúrgico para corregir el defecto técnico o cambiar 
el modelo protésico. Dado la gran prevalencia de 
la enfermedad degenera� va de rodilla en la cual se 
opta por la artroplas� a total de rodilla, el siguiente 
caso nos ha parecido de elevado interés.

A con� nuación presentamos un caso clínico 
que nos resulta interesante dada la gran can� dad 
de reemplazos de rodilla que realizamos en nuestra 
área, en los cuales esta complicación aparece de 
manera muy infrecuente. Una luxación posterior 
sobre una prótesis total de rodilla de revisión, que 
fue tratada de manera ortopédica con unos resul-
tados excelentes.
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CASO CLÍNICO

Paciente de 72 años de edad que acude a 
urgencias con dolor, tumefacción e impotencia 
funcional de rodilla izquierda, que inicia al incor-
porarse desde la posición de sedestación. 

Antecedentes patológicos: HTA, DM ! po 
II.  Medicación habitual: Exforge/HCT, Janumet.  
Antecedentes quirúrgicos: Recambio prótesis to-
tal de rodilla izquierda en 2005, prótesis total de 
rodilla derecha de dos meses de evolución.

EF: Tensión Arterial: 139/89 mmHg , Fre-
cuencia Cardiaca: 77 p.m., Temperatura: 36,30 
ºC, Timpánica , Saturación de Oxigeno: 95 %.

Presenta intenso dolor a la palpación, de-
formidad lateral externa con edema e impoten-
cia funcional. No afectación neurovascular distal

Pruebas complementarias: Radiología sim-
ple AP (Fig. 1): Se observa lateralización de la ró-
tula, sin imagen de fractura. No signos radiológi-
cos de afl ojamiento protésico.

Radiología simple Lat. (Fig. 1): Se observa 
luxación posterior de recambio protésico de ro-
dilla. No imagen de fractura asociada. No signos 
radiológicos de afl ojamiento protésico. 

Diagnós! co: Luxación posterior de próte-
sis total de rodilla izquierda de revisión.

Con carácter de urgencia se procede a rea-
lizar una reducción cerrada bajo anestesia ge-
neral.  Se observa que la luxación se reproduce 
en fl exión y en rotación externa, pero a su vez 
queda estable en extensión. La revisión de posi-
bles alteraciones musculoligamentosas así como 
de las estructuras nobles vasculonerviosas es sa-
! sfactoria, por lo que termina el procedimiento, 
colocando una férula de yeso inguinopédica en -5 
grados de extensión, quedando el paciente hos-
pitalizado para control evolu! vo. Se realiza con-
trol de la reducción bajo escopia en quirófano.

Fig. 1. Recambio protésico rodilla izquierda AP sin alteraciones.

Fig. 2. Recambio protésico rodilla izquierda Lat. sin alteraciones.
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Evolución: Al quinto día de hospitalización 
se procede a la sus! tución de la férula de yeso, 
por un disposi! vo ortopédico ar! culado con 
control de la fl exo-extensión, la deambulación 
se realizará en carga asis! da por bastones ingle-
ses. En consultas externas a través de revisiones 
semanales se aumentó la fl exión en 10º, hasta 
conseguir un arco de movilidad de 100º. En este 
momento se re! ra la ortesis, aunque se insta al 
paciente a mantener la deambulación asis! da 
hasta completar dos meses. En la actualidad el 
paciente deambula con normalidad, sin haberse 
repe! do el episodio y sin sensación de inestabi-
lidad.

DISCUSIÓN

La luxación de una artroplas! a total de ro-
dilla es una complicación poco frecuente1que se 
ha descrito en modelos protésicos que sacrifi can 
el ligamento cruzado posterior. Su frecuencia de 
presentación oscila del 0,15 al 2,91está en clara 
relación con el diseño protésico6.

La e! ología de la luxación de una próte-
sis semi-constreñida no está bien establecida; 
se cree que en ella podrían intervenir múl! ples 
factores, aparte del diseño protésico. Para que 
se produzca la luxación es necesario que se des-
encaje el disposi! vo protésico de estabilización 
antero-posterior, y esto sólo es posible si coexiste 
una alteración de la estabilidad de la rodilla por 
laxitud ligamentosa6 o desequilibrio del aparato 
extensor7o ambos8. 

La luxación suele producirse al adoptar 
la rodilla una posición forzada, en ligera fl exión 
20°9  o fl exión máxima9,  asociada a una fuerza 
en dirección posterior o varo, respec! vamente, 
y un componente de rotación en ambos casos. 
Se cree que cuanto mayor es el grado de fl exión 
alcanzado en el postoperatorio inmediato mayor 
es la probabilidad de luxación9 Los errores técni-
cos durante la implantación de la prótesis1,7,8 ge-
neralmente son la causa de estas alteraciones en 
la estabilidad de la misma y en raras ocasiones 
existe un antecedente traumá! co2.

En la luxación de rodilla el desplazamiento 

de la ! bia respecto al fémur puede ser en cual-
quier dirección1,5, pero en las prótesis de rodilla 
semiconstreñidas sólo se han descrito subluxa-
ciones o luxaciones posteriores3. Este caso de-
muestra que cuando la e! ología es traumá! ca la 
luxación protésica puede ser en una dirección di-
ferente a la hasta ahora descrita e independiente 
de que el modelo protésico conserve o no el LCP.

A la hora de decidir el tratamiento de una 
luxación traumá! ca de PTR existen varias difi cul-
tades; la primera es que no hay experiencia pre-
via, la segunda que no hay acuerdo sobre cual es 
el mejor tratamiento de las luxaciones traumá! -
cas, incluso en las luxaciones de rodillas no pro-
fe! zadas1 por úl! mo no se puede extrapolar la 
experiencia acumulada en el tratamiento de lu-
xaciones protésicas sin antecedente traumá! co 
porque su e! opatogenia es diferente.

A favor de la reparación quirúrgica de las 
estructuras capsuloligamentosas lesionadas irían 
los buenos resultados obtenidos tras el trata-
miento de luxaciones traumá! cas de rodillas no 
profe! zadas3. Este ! po de tratamiento ! ene la 
ventaja de que permite apartar y reparar las es-
tructuras interpuestas en la ar! culación, asegu-
ra la cicatrización de las mismas sin elongación y 
proporciona una mayor estabilidad inicial, lo que 
faculta a iniciar precozmente la rehabilitación. 
Frente a estas ventajas existe el inconveniente de 
que las lesiones capsuloligamentosas pueden ser 
irreparables de por si10 o por la concurrencia del 
implante protésico.

Ante los posibles inconvenientes del tra-
tamiento quirúrgico en este caso se optó por el 
tratamiento conservador, el cual ha demostrado 
que puede dar resultados sa! sfactorios, aunque 
persista laxitud, tanto en la luxación traumá! ca 
de rodilla7 como en las luxaciones posteriores de 
PTR7. Naturalmente, el tratamiento conservador 
no soluciona la laxitud ni los errores técnicos o de 
diseño protésico preexistentes, pero puede con-
seguir la cicatrización, sin elongación, de las es-
tructuras lesionadas que se producen en el mo-
mento de la luxación. Si la función de la prótesis 
empeorara o si se produjeran episodios de sublu-
xación o reluxación se aconsejaría el recambio de 
la misma por un modelo más constreñido10.
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RESUMEN

El hiperpara� roidismo primario es una enfermedad rara, cuya principal causa es la presencia de un adenoma 

solitario o por hiperplasia mul� glandular, raramente su e� ología se debe a un carcinoma para� roideo. El diagnós� co 

se establece por la presencia de hipercalcemia asociada a niveles de paratohormona elevados, sin embargo en muchos 

pacientes el diagnós� co se sospecha por el daño en órganos suscep� bles a los efectos de la hipercalcemia, como el 

riñón y el hueso.

PALABRAS CLAVE
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NEPHROCALCINOSIS SECONDARY TO PRIMARY HYPERPARATHYROIDISM

ABSTRACT

Primary hyperparathyroidism is a rare disease in children. It can be caused by a solitary adenoma, or by mul� -

glandular hyperplasia, and is rarely caused by parathyroid carcinoma. The diagnosis is made when there are hypercal-

cemia and high serum parathyroid hormone concentrata� ons, but in many pa� ents the end organ damage is the fi rst 

manifesta� on. We report the case of a male adolescent who presented nephrolithiasis and a parathyroid adenoma. 

KEY WORDS

Primary hyperparathyroidism, hypercalcemia, parathyroid adenoma.

INTRODUCCIÓN

El hiperpara� roidismo primario (HPTP) es un 
desorden metabólico caracterizado por una hiper-
secreción de paratohormona (PTH) como conse-
cuencia de la afectación de al menos una glándula 
para� roidea1. 

El exceso de paratohormona (PTH) en pre-
sencia de hipercalcemia (HPTP) se explica por dos 
mecanismos: 1) Aumento del umbral al que el cal-
cio suprime la secreción de PTH, ya que se encuen-
tran niveles inapropiadamente altos de hormona 
con relación a la calcemia. 2) Aumento de la masa 
total de tejido para� roideo, lo que lleva a una ma-
yor fracción de tejido no suprimible2. Pudiéndose 
deber a: adenoma para� roideo (85%), hiperplasia 
para� roidea (13%), adenomas múl� ples (3%), y en 
menor frecuencia a neoplasia maligna (1%)1,2.

La automa� zación de los análisis clínicos y 

el dosaje sistemá� co de la calcemia ha llevado su 
frecuencia de 1/10.000 habitantes/año a 1/1.000, 
o sea un aumento de 10 veces2.

La hipersecreción de hormona para� roidea, 
por aumento del umbral en que la Calcemia supri-
me a la PTH o por aumento de la masa de tejido pa-
ra� roideo, provoca hipercalcemia mantenida que 
puede afectar a la función ósea y renal de los pa-
cientes, así como repercu� r sobre otros órganos y 
sistemas1. Puede presentarse en forma: a) sintomá-
� ca o b) asintomá� ca (mínimamente sintomá� ca); 
esta úl� ma es la más frecuente desde que se dosa 
en forma sistemá� ca la calcemia. No obstante, la 
expresión clínica no está relacionada con el grado 
de elevación de la calcemia3.

Las manifestaciones clínicas del HPTP inclu-
yen sintomatología osteoar� cular (artralgias, do-
lores óseos generalizados, y localizados más fre-
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cuentemente en huesos ilíacos, osteoporosis 
y condrocalcinosis o artropa! a por pirofosfato 
cálcico), li" asis renal, HTA, alteraciones gastroin-
tes" nales (diarrea, ulcus, dispepsia), alteraciones 
psíquicas y prurito3,4.

En la actualidad, no existe ningún trata-
miento médico para el HPTP que aporte datos 
convincentes de efi cacia y seguridad, el único 
tratamiento defi ni" vo es la ex" rpación del tejido 
para" roideo patológico5. 

Respecto a la indicación de para" roidec-
tomía en pacientes con hiperpara" roidismo pri-
mario sintomá" co con o sin complicaciones de la 
enfermedad, no existe ninguna duda. En el caso 
de pacientes asintomá" cos, la para" roidectomía 
estaría indicada en los casos que se describen a 
con" nuación6:

1. Calcemia, con concentraciones de 1 mg/
dL por encima del límite superior de la normali-
dad.

2. Calciuria de 24 horas con valores supe-
riores a 400 mg.

3. Aclaramiento de crea" nina reducido en 
más del 30% y ajustado según la edad del pacien-
te.

4. Reducción de la densidad ósea en la co-
lumna lumbar, la cadera o la parte distal del radio 
mayor de 2.5 desviaciones estándar por debajo 
del punto más alto de la masa ósea (T-score < 2.5) 
ajustado para la edad y el sexo.

5. Edad menor de 50 años.

6. Pacientes que no aceptan el control mé-
dico, o cuando éste no es posible.

Con la llegada de los autoanalizadores, la 
hipercalcemia se diagnos" ca con más frecuencia, 
encontrándonos mayor número de pacientes con 
hiperpara" roidismo asintomá" co5,6.

En los úl" mos años se han ido proponien-
do diversas técnicas de imagen para ra" fi car el 
diagnós" co previamente a la cirugía. Entre ellas 
la ecogra$ a cervical, el TAC, la gammagra$ a con 
talio-tecnecio o la gammagra$ a con Tc-99 sesta-
mibi, siendo esta úl" ma el método de localiza-
ción preoperatorio más fi able7.

Respecto a la para" roidectomía, inicial-
mente el planteamiento quirúrgico estaba ba-
sado en realizar simultáneamente durante la 
intervención el diagnós" co y el tratamiento de 
la enfermedad, requiriendo una exploración cer-
vical exhaus" va. Con la llegada de la gammagra-
$ a y la sonda gamma portá" l, podemos tener 
un diagnós" co previo a la cirugía, al igual que la 
localización exacta de la glándula o glándulas pa-
tológicas, pudiendo realizar un abordaje cervical 
mínimo6,7.

En cuanto a la incidencia de esta enferme-
dad en niños, aunque es muy poco frecuente 
produce gran morbilidad, por lo que la sospecha 
temprana y el tratamiento oportuno permi" rá 
evitar secuelas serias y permanentes.
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NEFROCALCINOSIS SECUNDARIA A HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO

CASO CLÍNICO

Varón de 40 años de edad, sin anteceden-
tes de interés, que presenta dolor persistente en 
hipogastrio con hasta 5 vómitos en las úl! mas 
24h. Ritmo deposicional normal, con heces sin 
productos patológicos. Afebril. A la exploración 
destaca abdomen doloroso a la palpación en 
epigastrio, sin defensa, Blumberg y Murphy ne-
ga! vos, peristal! smo conservado. Puño-percu-
sión renal nega! va bilateral. Bioquímica: crea! -
nina 2.1 mg/dL (0.8-1.3mg/dL), Ca 14,7 mmol/L 
(8.8-10.4mmol/L), P 2,7 mmol/L (2.2-5.4mmol/L), 
resto normal (crea! nina previa 1,6 hace 6 meses). 
Hemograma normal. Sedimento de orina: pro-
teínas +, resto nega! vo. Rx abdomen: múl! ples 
opacidades de pequeño tamaño sobre ambas 
siluetas renales, compa! bles con nefrocalcinosis 
bilateral (Fig. 1). Ecogra" a abdominal: ambos ri-
ñones de tamaño y morfología habituales, sin di-
latación del sistema excretor. Múl! ples imágenes 
hiperecogénicas con sombra acús! ca posterior, 
compa! bles con calcifi caciones de gran tamaño 
de localización cor! comedular, compa! bles con 
nefrocalcinosis bilateral (Fig. 2). Ingreso en Ne-
frología para completar estudio.

Durante el ingreso se prosiguen estudios, 
encontrando: PTHi 1959 pg/mL (15-65pg/mL). 
Proteinuria e inmunoglobulinas normales. Ori-
na de 24h: aclaramiento de crea! nina 42,21 mL/
min. Calciuria 1019 mg/24h (7.8-28.2mL/min). 
Microalbuminuria nega! va. Ecogra" a de cuello/
región ! roidea: lóbulo izquierdo alterado morfo-
lógicamente a expensas de lesión nodular bien 
delimitada, que ocupa gran parte del polo inferior 
con extensión hacia el istmo, y que parece com-
primir el parénquima glandular ! roideo. Lóbulo 
! roideo derecho conservado. Hallazgos compa! -
bles con adenoma de para! roides.  Gammagra" a 
de para! roides compa! ble con patología para-
! roidea inferior izquierda.  Se realiza interven-
ción quirúrgica, para! roidectomía izquierda, con 
resultado de la biopsia de la pieza de adenoma 
a$ pico con bordes quirúrgicos libres de lesión. 
Seguimiento en CCEE de Nefrología por hipercal-
cemia severa secundaria a adenoma de para! roi-
des como causa de hiperpara! roidismo primario, 
con deterioro de la función renal (crea! nina 3,1 
mg/dL) secundaria a nefrocalcinosis.

Actualmente en tratamiento con Paricalci-
tol 1mcg 1/48h, Vitamina D3 1/24h y Alopurinol 
100mg 1/24h. 

CONCLUSIONES

La nefrocalcinosis es un trastorno renal en 
el que se producen depósitos de calcio en los ri-
ñones debido a un exceso de éste. Presenta ha-
bitualmente una sintomatología silente, siendo 
la primera manifestación una insufi ciencia renal 
crónica8. 

Existen múl! ples causas, todas ellas tras-
tornos que llevarán a presentar altos niveles de 
calcio en sangre, como es el caso del hiperpara! -
roidismo primario que presentamos en este caso. 

La hipercalcemia, también puede asociar 
compromiso óseo signifi ca! vo, lo cual muchas 
veces no es reconocido y es causa de morbilidad 
extrarrenal importante. Así, la evidencia indica 
que en pacientes con hipercalciuria idiopá! ca 
hay disminución de la masa ósea, del orden de 
5-15% menos densidad mineral ósea al compa-
rar con controles normocalciúricos pareados por 
edad, sexo, lo cual se observa preferentemente 
en hueso trabecular (columna). El remodelamien-
to óseo en estos pacientes se caracterizaría por 
formación ósea disminuida con resorción normal 
o elevada. El riesgo de fractura, comparado con-
troles, está aumentado del orden de 4 veces. Por 
tanto, en estos pacientes, dado el compromiso 
óseo asociado ya descrito, es recomendable am-
pliar el estudio de extensión con la realización de 
densitometría ósea y caderas8,9. 

El tratamiento es preven! vo, evitando la 
formación de nuevos depósitos, siendo imposi-
ble eliminar los existentes y reestablecer una fun-
ción renal normal si ésta ya está alterada. 

Por úl! mo, hay que incidir en la importan-
cia de la detección de la enfermedad de forma 
precoz, ya que la efec! vidad del tratamiento de-
pende de la rapidez en el diagnós! co de la mis-
ma. En efecto, un diagnós! co tardío conduce a 
IRC y depósito masivo de oxalato en órganos y 
tejidos10. 

En el caso de nuestro paciente cabe desta-
car la coexistencia de dos afecciones relacionadas 
entre ellas, siendo la neforcalcinosis resultado de 
su adenoma de para! roides, ambas asintomá! -
cas, lo que probablemente retrasó el diagnós! co, 
viéndose así afectada la función renal en el mo-
mento del mismo.
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RESUMEN

El cáncer de mama es el tercer cáncer diagnos� cado en nuestro país, tras el cáncer colorectal y el de pulmón. 

La clínica habitual es la presentación como cáncer infi ltrante, que se ex� ende por con� güidad a los tejidos cercanos, 

infi ltrando la grasa, el tejido conec� vo, los vasos linfá� cos y sanguíneos,  mestasta� zando a distancia posteriormente. 

Las metástasis de carcinomas extragenitales al útero es rara y el compromiso al cuello uterino es excepcional, especial-

mente del � po histológico de carcinoma de células en anillo de sello.

El desarrollo de las técnicas inmunohistoquímicas, a su vez, ha permi� do develar caracteres tumorales que son 

factores pronós� cos y predic� vos. El avance de los estudios moleculares en cáncer, ha proporcionado argumentos para 

establecer subclasifi caciones de importancia diagnós� ca y terapéu� ca, las cuales están acercando a la prác� ca diaria 

la deseada posibilidad de una terapia personalizada para las pacientes de cáncer de mama.

Se presenta el caso clínico de una paciente de 72 años, con carcinoma ductal infi ltrante de grado moderado en 

mama y axila, con metástasis en endometrio y cuello uterino.  

PALABRAS CLAVE

cáncer de mama, cuello uterino, metástasis.

ENDOMETRIAL INFILTRATION, FOR LOBULAR BREAST CARCINOMA, APROPOS OF A CASE

ABSTRACT

In our country, breast cancer is the third most diagnosed cancer a! er colorectal cancer and lung cancer. The 

usual symptoms as an invasive cancer, extends throughout nearby � ssues, infi ltra� ng the fat, connec� ve � ssue, lymph 

and blood vessels, subsequently producing distant metastases. Extra genital carcinoma metastases to the uterus is 

rare, especially the histologic type of carcinoma of signet ring cell. 

 The development of immunohistochemically techniques has allowed to reveal tumor characteris� cs that are 

predic� ve and prognos� c factors. The progress of molecular studies in cancer has provided arguments to establish sub 

classifi ca� ons of therapeu� c and diagnos� c importance which are approaching the daily prac� ce, the desired possibi-

lity of a personalized therapy for breast cancer pa� ents.

The case of a 72 year old pa� ent is presented, with moderate infi ltra� ng ductal carcinoma in breast and armpit, 

with endometrial and cervix metastases.

KEY WORDS

breast cancer, cervix, metastases.
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INTRODUCCIÓN

El cáncer de mama es el cáncer  más fre-
cuente diagnos! cado a nivel mundial, incluyendo 
los países desarrollados y en vías de desarrollo. La 
incidencia de esta patología sí que es variable en 
función de dónde nos encontremos: las mayores 
tasas se dan  Norte-América, Australia, Nueva Ze-
landa y en norte de Europa; frente a cifras mucho 
menores en Asia y el África Subsahariana. Parece 
que estas diferencias son resultado de la indus-
trialización y los cambios sociales que la acompa-
ñan, como el aumento de la ingesta de grasas, el 
sobrepeso, el adelanto de la menarquia, la me-
nor tasa de lactancia materna, la disminución del 
número de gestaciones y el aumento de la edad 
en la primera de ellas.  Está teoría se ve avalada 
por los estudios en los patrones migratorios: la 
incidencia de cáncer de mama es mayor en los 
inmigrantes de segunda generación, y aumenta 
aún más en las terceras y cuartas generaciones.  
Encontramos un feno! po “par! cular” en las pa-
cientes con cáncer de mama: mujeres blancas de 
clase media/alta, con primer parto tardío o sin 
hijos, pero sin lactancia y con alimentación rica 
en grasas; también la  menarquia temprana y 
menopausia tardía, el sobrepeso y el  uso de con-
tracep! vos orales o THS de larga duración, junto 
con el consumo de alcohol, el défi cit de folatos y 
la exposición a pes! cidas organoclorados se rela-
cionan con un aumento del riesgo1.

En Europa la incidencia ha mostrado dife-
rentes patrones, probablemente por la hetero-
geneidad de los programas de cribado. Mientras 
que en el Reino Unido muestra una estabilización 
de la incidencia, mejora de supervivencia y dismi-
nución de la mortalidad; en países como España, 
o los países nórdicos, han experimentado un no-
table aumento de la incidencia. Esto es explicable 
por la mejora en los registros de tumores y en 
los programas de cribado, que permiten dimen-
sionar mejor la magnitud de la incidencia y en 
aumento de la misma por el diagnós! co precoz 
autolimitado1.

El cáncer de mama es el cáncer más fre-
cuente en la mujer española (aproximadamente 
un 29%) y es el tercero en números absolutos, 
tras el cáncer colorectal y el de pulmón; con un 
número de casos de 26000/año aproximadamen-
te. La frecuencia es levemente ascendente, con-
siderándose que en la Unión Europea la probabi-

lidad de desarrollar un cáncer de mama antes de 
los 75 años ronda el 8%. En España este aumento 
se es! ma en un 2-3% anual, pero no disponemos 
de un registro nacional para conocer las cifras 
exactas1,2.

La mortalidad también es diferente si ana-
lizamos la población estadounidense frente a la 
europea. En Europa el cáncer de mama se en-
cuentra en el 18% de las muertes por cáncer, se-
guido por el de pulmón (11%). En EEUU las cifras 
se invierten, encontrando el cáncer de pulmón 
en primer lugar (26%) y en segundo el de mama 
(15%)2.

La supervivencia ha mejorado en todos los 
países desarrollados, siendo de 89.2 % a 5 años 
nuestro país. España es uno de los países donde la 
mejora en supervivencia ha sido mayor; en 1984 
ocupaba la cola europea en supervivencia (65% a 
5 años), y actualmente se encuentra encabezan-
do esta lista, con un casi 83 % frente al 79 % de la 
media europea. Uno de los factores que más in-
fl uyen en la supervivencia es el estadio en el que 
se diagnos! ca, con una variabilidad del 98 % en 
estadio I hasta tan solo en 24% en estadio II2.

Parece que la aparición del cáncer de 
mama ! ene una presentación etaria bimodal, 
con dos picos de máxima incidencia a los 45 y a 
los 55 años, aunque hasta el 10 % de los cánce-
res de mama se diagnos! can en menores de 40 
años, siendo estos casos más agresivos y de peor 
pronós! co1.

CASO CLÍNICO

Nos encontramos ante una mujer de 72 
años, con antecedentes de hipertensión arterial, 
asma intrínseca e insufi ciencia venosa crónica; 
que acude a su médico de cabecera en noviem-
bre de 2014 por aparición de dos bultos en axila 
izquierda de unas semanas de evolución, por lo 
que es derivada a cirugía general para estudio.  
La paciente refi ere bulto no doloroso en cua-
drante inferior de mama izquierda de 6-7 años de 
evolución, ya conocido y evaluados en programa 
de cribado poblacional (mamogra$ as bianuales) 
y e! quetados como benignos.  

Como antecedentes destaca la presencia 
de una obesidad ! po II. Menarquia a los 14 años  
y menopausia a los 46 años, con una fórmula 
menstrual de 4/28 días. Ha tenido tres embara-
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zos y partos normales, el primero de ellos a los 
29 años. Lactancia materna a sus tres hijos. No ha 
seguido de forma regular el  programa de cribado 
de cáncer cervical.

Ante los hallazgos, se realiza BAG de mama 
y axila, con resultado de carcinoma ductal infi l-

trante de grado moderado en mama y axila. 

En diciembre de 2014 es some" da a mas-

tectomía radical modifi cada izquierda con vacia-

miento axilar izquierdo. El resultado anatomopa-

tológico es:

- Mama: carcinoma lobulillar infi ltrante de 

localización central, que afecta a todos los cua-

drantes. Bordes quirúrgicos libres.

- Vaciamiento axilar: 20 de 21 ganglios ais-

lado con presencia de metástasis, con infi ltración 

de grasa axilar (R2)

- Estadio IIIC pT3N3Mx.

- Estadio Inmuno-histoquímico: posi" vidad 

intensa y difusa para receptores de estrógenos y 

progesterona (Quick score 8/8). HER -2 nega" vo. 

Bcl-2 con posi" vidad de intensidad moderada y 

difusa, CK 5/6 nega" va, E-Cadherina posi" vidad 

moderada; Ki 67 posi" vidad en el 10-15%

Durante el postoperatorio, la paciente pre-

senta metrorragia postmenopáusica aislada, por 

lo que se remite para  estudio ginecológico. En la 

ecogra# a trasnvaginal se visualiza un endometrio 
de 16 mm, heterogéneo y se programa para his-
teroscopia.  

En la primera valoración por parte del servi-
cio de Oncología se solicita estudio de extensión, 
para valorar estadiaje y tratamiento,  en enero de 
2015. Se comienza tratamiento quimioterápico  
con esquema AC cada 21 días.

 En febrero  de 2015 se realiza histeroscopia 
+ legrado, con resultado anatomopatológico de 
infi ltración difusa endomiometrial por carcinoma 

lobulillar de mama, con predominio de células en 

“anillo de sello”.  Para valoración de infi ltración 

miometrial se realiza resonancia nuclear magné-

" ca, que sugiere infi ltarción de cérvix. 

Conjuntamente, se decide fi nalización de 
tratamiento quimioterápico y posterior interven-
ción quirúrgica: histerectomía + doble anexecto-
mía. 

En julio de 2015, la paciente es some" da 

a una anexectomía bilateral, por ser imposible la 
histerectomía por infi ltración de estructuras ve-
cinas.  La anatomía patológica demuestra metás-
tasis de carcinoma lobulillar en ambas trompas y 
mesosálpinx; ovarios no invadidos. 

DISCUSIÓN

En cáncer de mama es el tercer cáncer 
diagnos" cado en nuestro país, tras el cáncer co-
lorectal y el de pulmón. La clínica habitual es la 
presentación como cáncer infi ltrante, como en-
fermedad invasiva, que se ex" ende por con" güi-
dad a los tejidos cercanos, infi ltrando la grasa, el 
tejido conec" vo, los vasos linfá" cos y sanguíneos,  
mestasta" zando a distancia posteriormente. Más 
de tres cuartas partes de los casos se diagnos" -
can en estadios avanzados, especialmente de 
forma locorregional; los más frecuentes son los 
estadios II y III3.

Los síntomas más frecuentes son la pre-
sencia de tumor y la alteración cutánea, como la 
retracción del complejo areola-pezón  o de otras 
áreas. Menos frecuentes son otros síntomas, 
como dolor, secreción mamaria, edema o afecta-
ción axilar1,2,3.

La diseminación a distancia sucede tanto 
por vía linfá" ca como hemá" ca, considerándose 
las adenopa$ as supraclaviculares ya metástasis a 
distancia. 

El diagnós" co exige la prác" ca de, al me-
nos, tres exploraciones básicas: exploración # sica 
de las mamas y los territorios adyacentes, ma-
mogra# as bilaterales en dos proyecciones y estu-
dio citológico mediante PAAF. Ante la sospecha, 
la realización de una punción con aguja gruesa 
o trucut para estudio histológico es ineludible, 
estudio que en nuestra paciente se demoró ante 
la aparente benignidad de la lesión en las ma-
mogra# as de cribado. La ecogra# a o la RNM son 
pruebas complementarias que apoyan y mejoran 
el diagnós" co, siendo esta úl" ma muy recomen-

dable en caso de diagnós" co de malignidad, para 

valorar mul" centricidad y bilateralidad3.

Los " pos histológicos más frecuentes son 

los originados en la unidad ducto-lobulillar, sien-

do generalmente un carcinoma epitelial. El 80-85 

% son carcinomas ductales, siendo del 5-15 % 

lobulillares y el resto dependientes del estroma 

(sarcomas). El patrón de crecimiento es lo que 
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determina si un cáncer se clasifi ca como ductal o 

lobulillar, sin embargo la clasifi cación que mejor 

se relaciona con el pronós" co es la realizada res-

pecto a la expresión génica4 (Tabla 1)

El carcinoma lobulillar de la mama, el sub" -

po histológico que afecta a nuestra paciente, re-

presenta tan solo el 5-15% de los cánceres invasi-

vos, con un promedio de edad al diagnós" co tres 

años mayor que el carcinoma ductal invasivo; ge-

neralmente se diagnos" ca en un estadio clínico 

más avanzado, y por debut como tumoración de 

gran tamaño e invasión de territorios gangliona-

res axilares2,3, tal y como se diagnos" có la patolo-

gía en nuestro caso.

 Generalmente son tumores de bajo grado, 

que no forma microcalcifi caciones, lo que demo-

ra el correcto diagnós" co, al interpretarse como 

alteraciones radiológicas benignas: por ello la pa-

ciente estuvo en controles de cribado sin levan-

tar sospecha. Estos sub" pos " enen con mayor 

frecuencia aparición bilateral y predilección para 

metasta" zar en  tejidos como el peritoneo, sis-

tema gastrointes" nal, órganos genitales, médula 

ósea y leptomeninges. La supervivencia a 5 años 

es ligeramente superior al ductal infi ltrante (79 

frente a 84%)2,3.

El mecanismo de diseminación sigue sien-

do controver" do,  y aunque se ha considerado 

una enfermedad sistémica desde el inicio, esto 

no está demostrado. Los tejidos más frecuente-

mente afectados son el hueso, pulmón e hígado. 

Las metástasis en tracto genital son muy poco 

frecuentes y su forma de debut usualmente es 

un sangrado genital anómalo, que debe ser estu-

diado mediante citología cervical y histeroscopia 

para correcta valoración endometrial5.

La metástasis al tracto genital femenino 

desde un carcinoma primario extragenital ocurre 

principalmente al ovario y vagina, mientras que 

el compromiso del útero es más raro, por lo que 

el interés de nuestro caso clínico es evidente. A 

su vez, en el útero, la infi ltración tumoral de cuer-

po uterino es más frecuente, en tanto que el cue-

llo uterino es muy raramente afectado. La rareza 

de la metástasis extragenital al cuello uterino se 

ha explicado por el alto contenido fi broso, por el 

drenaje linfá" co de la pelvis alejado o centrífugo 

del cuello uterino, lo reducido del fl ujo sanguí-
neo de la circulación distal, lo pequeño del si" o 

anatómico, la ausencia de estudio sistemá" co 

del cuello en busca de la lesión y a la tendencia 

a considerar la existencia sólo de carcinomas pri-

marios cervicales6.

La metástasis al cuello uterino ocurre prin-

cipalmente a par" r de carcinomas de la mama 

(47,3%), estómago (29%), melanoma (5,4%) y 

colorrectal, sin embargo se han reportado casos 

originados en diversos si" os anatómicos como 
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pulmón, riñón y vesícula biliar entre otros6,7. La metástasis al cuello uterino de carcinoma con patrón de 
células en anillo de sello, que son las que predominan en la anatomía patológica de nuestro estudio, y 
representan una  forma de adenocarcinoma, es aún más rara y ha sido originada especialmente en car-
cinomas lobulillares invasores de la mama así como en carcinomas gastrointes! nales6,7.

CONCLUSIÓN

Tras revisar la literatura, tan sólo hemos encontrado 13 casos de metástasis cervicales de cáncer de 
mama entre 1984 y 2015, siendo el patrón lobulillar el más frecuente8.

Sin embargo, existen casos muy raros de carcinoma de células en anillo de sello primario, usual-
mente asociados a otros carcinomas considerados primarios como son adenocarcinoma endocervical y 
carcinomas endometrioides, mucinosos o adenoescamosos. Por lo tanto, ante un sangrado genital anor-
mal y sospecha de patología oncológica, debemos tener presente la posibilidad de metástasis y realizar 
un correcto diagnós! co diferencial, con las pruebas per! nentes. 
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RESUMEN

El neumomedias� no se defi ne como la presencia de aire libre en el medias� no. Más frecuentemente se da en 

varones jóvenes sin comorbilidades. Se trata de una en� dad infrecuente  e infradiagnos� cada. Los síntomas más fre-

cuentes son el dolor torácico, la disnea y el enfi sema subcutaneo. La radiogra� a de tórax es de elección y establece el 

diagnos� co en la mayoría de los pacientes. El tratamiento es conservador. La evolución y el pronós� co son favorables, 

las recidivas  infrecuentes.

PALABRAS CLAVE

Neumomedias� no espontáneo. Enfi sema subcutaneo. Diagnós� co.

ABSTRACT

Pneumomedias� num is defi ned as the presence of free air in the medias� num. Most o! en it occurs in young 

men without comorbidi� es. This is a rare and underdiagnosed condi� on. The most common symptoms are thoracic 

pain, dyspnea and subcutaneous emphysema. Simple radiography of the thorax is choice and establishes the diagnosis 

in most pa� ents. Treatment is conserva� ve. The evolu� on and the prognosis is favorable, relapses are infrequent.

KEY WORDS

Spontaneus pneumomedias� num. Thoracic pain. Diagnosis. 

INTRODUCCION

El neumomedias� no o enfi sema medias" nico 

se defi ne como la presencia de aire en el medias� no.

Se trata de una patología infrecuente, que 

ocurre en mayor  medida en varones jóvenes en 

ausencia de enfermedad o factores precipitantes. 

Como media su incidencia es de 1 por cada 10.000 

ingresos, algunos estudios sugieren que esta baja 

incidencia fuera debida al infradiagnos� co1.

Puede ser traumá� co, iatrogenico o espon-

táneo. Las causas mas frecuentes implicadas son 

heridas o trauma� smos penetrantes, infección 

por bacterias productoras de gas, rotura esofágica 

secundaria a vómitos o exploraciones endoscópi-

cas1,2. En algunos casos no hay evento traumá� co o 

iatrogenico, esta situación se conoce como neumo-

medias� no espontáneo o síndrome Hamman.

En 1939, Hamman describe por primera vez 

el neumomedias� no espontáneo asociado a la aus-

cultación de crepitantes secosen los diferentes fo-

cos cardiacos (signo de Hamman), y se traduce en 

la existencia de aire en el saco pericárdico1,2,3. 

Debido a su escasa frecuencia y a la difi cultad 

en su diagnos� co por su sintomatologia relaciona-

da con otras patologías frecuentes y banales consi-

deramos interesante revisar esta en� dad a raíz de 

un caso que acudióa un punto de atención con� -

nuada y fue remi� do posteriormente al hospital.
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CASO CLÍNICO

Presentamos a un varón de 17 años visto en 
un Punto de Atención Con! nuada por odinofagia  
y tos al que se le pautó tratamiento sintomá! co. 
A las 3 horas consulta nuevamente por enfi sema 
subcutáneo en cara lateral de cuello y ambas fo-
sas supraclaviculares tras episodio de tos intensa 
que le ha despertado. Tras el cual ha presentado 
mareo acompañado de sudoración profusa auto-
limitado por lo que es remi! do a al Servicio de 
Urgencia del Hospital.

A su llegada a nuestro servicio el pa-
ciente presenta constantes estables y a la 
anamnesis,además de lo ya comentado,refi ere 
desde hace 7 días dolor retroesternal intermiten-
te que aumenta con la inspiración profunda, sin 
sensación disneica.

A la exploración # sica el paciente presen-
taba crepitación dolorosa en ambas fosas su-
praclaviculares y zona paravertebral bilateral. La 
auscultación cardiopulmonar era normal como el 
resto de la exploración.

Se solicitó hemograma, bioquímica y gaso-
metría venosa cuyos valores estaban dentro de 
rango normal.

También se le realiza radiogra# a cervical y 
de tórax en las que se obje! va un enfi sema sub-

cutáneo en  espacios supraclaviculares y latero-

cervicales de forma bilateral. Las fi nas láminas 

radiolúcidas (densidad aire) se ex! enden hasta el 

medias! no, disecando los músculos prevertebra-

les, dejando por delante la tráquea (Fig. 1. Ver 

asterisco). 

Para evaluar correctamente la extensión y 

el origen del aire ectópico, se completa con estu-

dio cérvico-torácico.

La Fig. 2 (TC axial simple con ventana de 

partes blandas) es a nivel de los espacios supra-

claviculares donde se diferencia claramente la 

vía aérea normal (asterisco) y la gran can! dad de 

aire anómalo entre los planos musculares.

La Fig. 3 (TC coronal con ventana de pul-

món) pone de manifi esto la extensión medias$ ni-
ca del enfi sema subcutáneo (neumomedias! no).

El paciente permanecióingresado en el Ser-

vicio de Cirugía durante 4 días con una evolución 

favorable  y disminuyendo el enfi sema subcutá-

neo. En el control en consultas externas tras 3 

semanas el paciente permanece asintomá! co clí-

nicamente por lo que es dado de alta defi ni! va.

Fig. 1.

Fig. 2. TC axial simple con ventana de partes blandas.

Fig. 3. TC coronal con ventana de pulmón.
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DISCUSIÓN

Como hemos comentado anteriormente 
el neumomedias! no espontáneo es un proceso 
poco frecuente que afecta principalmente a va-
rones jóvenes sin un factor desencadenante apa-
rente como es el caso de nuestro paciente.

Macklin  publicó en 1944 el mecanismo fi -
siopatológico de esta en! dad. El primer paso es 
la ruptura de de los alveolos terminales con la 
consiguiente liberación de aire al inters! cio pul-
monar que migra al medias! no. Finalmente el 
aire puede extenderse a los hacia los tejidos sub-
cutáneos de la pared torácica y del cuello, y even-
tualmente hacia el canal raquídeo (neumatosis).

Primero se produce una rotura alveolar por 
la hiperinsufl ación de la vida aérea provocando 
la formación de burbujas de aire que migran por 
las vainas de las arterias y bronquios, las cuales 
disecan el medias! no3,6.

Los factores relacionados con la producción 
del llamado neumomedias! no espontáneo, que 
es el diagnos! cado a nuestro paciente, producen 
un incremento de la presión endopulmonar. Ata-
ques de tos, crisis asmá! ca, vómitos, cetoacidó-
sis diabé! ca, maniobras de valsalva (defecación o 
trabajo de parto), la inhalación profunda de dro-
gas, pacientes some! dos a espirometrias y en in-
dividuos sanos durante ac! vidades depor! vas3,5.

Clínicamente se caracteriza por dolor to-
rácico, disnea, disfagia, odinofagia o enfi sema 
subcutaneo. los signos mas frecuentemente pre-
sentes son el dolor torácico, disnea y enfi sema 
subcutaneo1,2,3.  Un signo caracterís! co a la ex-
ploración pero no muy frecuente es el Signo de 
Hamman quees la auscultación de crepitantes 
secosen los diferentes focos cardiacos que nos 
haría sospechar la presencia de aire en el saco 
pericardio1,3.

Esta alta variabilidad clínica su baja inci-
dencia hace que se necesite una alta sospecha 
para su diagnos! co.

En el caso de nuestro paciente no podre-
mos establecer el momento de aparición del 
neumomedias! no, ya que una semana antes de 
acudir al servicio de urgencias ya presentaba un 
dolor retroesternal intermitente que se agrava-
ba con la respiración profunda. Tras una semana 
consulta en el centro de salud por una odinofa-
gia. Estos dos síntomas se han relacionado con 
dicha patología.

En cualquier caso se considera imprescindi-
ble para el diagnós! co es la radiogra$ a de tórax 
en la cual podremos obje! var con mas fi abilidad 

la presencia de aire libre. Tanto la proyección an-

teroposterior para poder visualizar aire libre en 

corazón, medias! no y grandes vasos; como la la-

teral, que es considerada la mas adecuada para 

el diagnos! co. Es el método diagnos! co inicial 

mas u! lizado1,2,3,7.

Múl! ples estudios afi rman que el diagnos-

! co debería realizarse únicamente con la radio-

gra$ a de tórax, y que el uso del TC sería cues! o-
nable. Sin embargo otras publicaciones abogan 
por la realización de TC en todo paciente en los 
que se sospecha un neumomedias! no, para es-
tablecer un diagnos! co diferencial con otras 
patologías cardiacas, pulmonares, esofágicas y 
músculo-esquelé! cas1,2.

El diagnos! co diferencial debe realizarse 
con otras patologías que cursen con dolor torá-
cico y/o enfi sema subcutáneo como la perfora-
ción esofágica espontánea tras vómitos excesivos 
(Síndrome Boerhaave) y el neumotorax espontá-
neo, ya que estas son patologías de mayor grave-
dad y con mayor Índice de complicaciones3.

El tratamiento es conservador1,4,5. Basado 
en el reposo,  la oxigenoterapia y la analgesia. El 
! empo de ingreso oscila entre 2- 7 días1,5.

Patología benigna, autolimitada y evolucio-
na hacia la resolución espontánea en 3-15 días. 
Las recidivas son infrecuentes2,3.
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RESUMEN

La cianosis como signo clínico en pediatría se presenta con rela� va frecuencia en los servicios de urgencias, y 

se manifi esta en gran variedad de enfermedades cardiopulmonares y sistémicas. Al descartar alteraciones cardiacas o 

pulmonares como mo� vo de la cianosis debe sospecharse otras causas sistémicas, entre ellas metahemoglobinemia. 

La falta de respuesta a la administración de oxígeno y el examen cardiopulmonar normal sugieren transporte anormal 

de oxígeno por la hemoglobina.

PALABRAS CLAVE

Metahemoglobinemia, cianosis, nitratos

ABSTRACT

Cyanosis as pediatric clinical sign occurs  frequently in the emergency services , and manifests itself in a variety 

of cardiopulmonary and systemic diseases. Firstly cardiac or pulmonary disorders must be descarded as the reason 

for cyanosis. Then, we should  suspect other systemic causes, including methemoglobinemia. The lack of response to 

oxygen administra� on and normal cardiopulmonary exam suggest abnormal oxygen transport by hemoglobin.

KEY WORDS

Methemoglobinemia, cianosis, nitrates

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 15 meses sin antecedentes 
patológicos de interés. Acude a nuestro servicio de 
Urgencias trasladado en ambulancia desde su Cen-
tro de Salud, donde los padres han acudido por ob-
je� var en domicilio que presenta “mal color”.

En el Centro de Salud se constata a la explora-
ción coloración cianó� ca generalizada, con satura-
ción  de oxígeno de 88%. Se pauta oxigenoterapia y 
se ac� va traslado al Hospital.

La familia refi ere que el niño se encontraba 
afebril, síntomas respiratorios ni diges� vos. La ma-
dre refi ere que aproximadamente una hora tras 
la comida ha notado que el niño presentaba una 
coloración gris azulada, por lo que han acudido al 
Centro de Salud.

A su llegada a urgencias el niño  presentaba 
cianosis generalizada, con saturación de 88% a pe-
sar de oxigenoterapia con mascarilla con reservorio 

(FiO2 100%), frecuencia cardiaca 180 la� dos por 
minuto y tensión  arterial en límite inferior de nor-
malidad para su edad.

A la exploración ! sica destacan la normalidad 
de la auscultación cardiopulmonar, con ausencia 
de signos de distrés respiratorio. Cianosis genera-
lizada, algo parcheada en tronco, con buen relleno 
capilar y signos meníngeos nega� vos. Glasgow 15, 
irritable, sin défi cits neurológicos.

Inicialmente se canaliza vía endovenosa, se 
extraen analí� cas y cul� vos, y se inicia an� biotera-
pia empírica ante la posibilidad de sepsis grave.

En las analí� cas se obje� va leucocitosis 
(22.890 totales con 75,5% de neutrófi los), hemato-
crito de 34.3%, plaquetas 567.000. En bioquímica, 
parámetros hepá� cos y renales normales, con pro-
teína C reac� va  y procalcitonina nega� vas. En la 
hemostasia destaca una ac� vidad de protrombina 
del 55%.
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La radiogra! a de tórax y abdomen son nor-
males y se realiza una ecogra! a abdominal que 
no muestra resultados patológicos. El ECG mues-
tra una taquicardia sinusal con trazado normal 
para su edad.

Tras la administración de dos cargas de sue-
ro fi siológico se obje# va mejoría de las cifras de 
tensión y descenso de la taquicardia inicial.

Dada la persistencia de la cianosis y ante la 
imposibilidad de descartar patología cardiológica 
en nuestro centro se traslada a la Unidad de Cui-
dados Intensivos Pediátricos de nuestro hospital 
de referencia.

Llega estable, con mejoría de la saturación 
de oxígeno (en torno a 92-93%) y hemodinami-
camente estable. Se solicita valoración por car-
diología pediátrica y se repite gasometría, esta 
vez con determinación de metahemoglobinemia, 
detectándose una concentración de 21% (valor 
normal por debajo de 1,5).

Reinterrogando a la madre, refi ere que el 
niño había comido un puré con acelgas, prepa-
rado el día anterior y que no fue conservado en 
nevera.

Ante la confi rmación del diagnós# co se 
man# ene con oxigenoterapia (mascarilla con re-
servorio) en la Unidad de Cuidados intensivos, 
sin realizar más pruebas diagnós# cas. Se observa 
mejoría progresiva de la saturación de oxígeno y 
desaparición de la cianosis. A las 8 horas de in-
greso en UCI los valores de metahemoglobina se 
habían normalizado y el niño se encontraba asin-
tomá# co.

DISCUSIÓN

El nitrato está presente de forma natural en 
el medio ambiente como consecuencia del ciclo 
del nitrógeno y se encuentra ampliamente distri-
buido en los alimentos. Algunas especies vege-
tales como acelgas, espinacas y lechuga # enen 
gran capacidad para acumular nitratos, pero en 
general el contenido de nitrito en los alimentos 
es poco signifi ca# vo1.

La metahemoglobina es un derivado de la 

hemoglobina obtenido por la oxidación del gru-
po HEM, que se convierte en ión férrico, siendo 
incapaz de captar oxígeno y por lo tanto de trans-
portarlo, originándose hipoxia # sular y cianosis2.

La metahemoglobinemia sucede cuando 
la hemoglobina es oxidada a una velocidad que 
excede la capacidad de la enzima nico# namida 
adenina dinucleo# docitocromo b5 reductasa de 
reducirla de nuevo a hemoglobina o cuando hay 
un défi cit de esta enzima, como ocurre en las me-
tahemoglobinemias congénitas3.

Los lactantes son más suscep# bles de pre-
sentar este cuadro por la baja ac# vidad de la en-
zima que presentan.

Determinadas verduras como las acelgas 
no deben introducirse en la dieta antes del nove-
no mes de vida. Así mismo, la conservación defi -
ciente o prolongada de estas verduras cocinadas 
cons# tuye un factor de riesgo4.

La principal manifestación clínica es la cia-
nosis y puede aparecer con concentraciones de 
metahemoglobina del 3%. Según aumenta la 
concentración se produce un incremento rápido 
de la cianosis mucocutánea, irritabilidad, taquip-
nea  y alteración del estado mental. En los casos 
más graves acidosis metabólica, arritmias cardia-
cas, convulsiones y coma5.

El diagnós# co se basa en la realización de 
una cooximetría, que nos proporciona los niveles 
de metahemoglobina. En casos dudosos es fun-
damental descartar causas cardiacas, respirato-
rias o infecciosas.

El tratamiento de elección si el paciente se 
encuentra estable y las concentraciones de meta-
hemoglobina son inferiores al 30% es administra-
ción de oxígeno y descontaminación intes# nal. Si 
aparecen síntomas o la metahemoglobinemia su-
pera el 30% debe administrarse azul de me# leno 

intravenoso3.

Como conclusión, ante un lactante que pre-

sente un cuadro de cianosis de inicio agudo, que 

no responde a la administración de oxígeno de-

beremos pensar en este cuadro, una vez descar-

tada patología respiratoria o cardiaca. 
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RESUMEN

La esclerosis múl� ple (EM) es una enfermedad de predominio en la edad adulta. Sin embargo, hasta el 10% de 

los casos pueden debutar en la infancia, lo que conlleva un impacto tanto a nivel individual como social, muy signifi -

ca� vo. 

El diagnós� co precoz de la enfermedad cons� tuye un reto para el pediatra, ya que permite iniciar tratamientos 

que modifi can el curso de la enfermedad y el pronós� co. Existen nuevos fármacos que se están evaluando en ensayos 

clínicos y que si demuestran su efi cacia, se introducen en el tratamiento de los adultos. Sin embargo, estos nuevos 

fármacos de administración oral, intravenosa o subcutánea no han sido aprobados en los niños, por lo que su uso en 

este periodo de edad se realiza fuera de indicación (off  label). Son necesarios estudios mu� céntricos, con seguimien-

tos de los pacientes a largo plazo que incluyan casos de EM pediátrica, para asegurar que todos los individuos puedan 

benefi ciarse de estas nuevas terapias independientemente de la edad. 

PALABRAS CLAVE

terapias modifi cadoras de la enfermedad, esclerosis múl� ple, infancia. 

EVALUATION OF NEW AND EXISTING THERAPEUTICS FOR PEDIATRIC MULTIPLE SLEROSIS

ABSTRACT

Mul� ple sclerosis (MS) is typically considered to be a disease of young adults. However, MS presents before the 

age of 18 in approximately 10 percent of pa� ents, which causes a signifi cant individual and social impact. 

Early iden� fi ca� on of the disease is a challenge for the paediatrician because of the possibility of establishing 

treatments that modify the course of disease and prognosis. New therapies are being evaluated by clinical trials and, 

if effi  cacious, introduced of adult MS. However, these new oral, intrevenous and injectable drugs are currently being 

used off -label in children because have not been formally approved in pediatric MS. Mechanisms for conduc� ng mul-

� center studies, including long-term follow-up in pediatric MS, are required to ensure that children benefi t from ad-

vances in MS therapeu� cs.  

KEY WORDS

disease-modifying therapies, mul� ple sclerosis, childhood.
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INTRODUCCIÓN

Entre el 2,5-10% de los pacientes con EM se 
diagnos! can a una edad menor a los 18 años. De 
ellos, menos del 1% reciben el diagnós! co antes 
de cumplir los 10 años ya que en la mayoría apa-
rece en la adolescencia1,2. El debut de la enferme-
dad más precoz ha sido descrito a los dos años3. 
La prevalencia es! mada de la EM pediátrica es de 
1,35-2,5/1000004. 

Al igual que ocurre en la edad adulta, es 
más frecuente en mujeres, aunque por debajo de 
los 11 años la relación mujer/varón casi se equi-
para, y a medida que se alcanza la adolescencia 
es más frecuente en el sexo femenino.

La causa de la EM se basa en la desregu-
lación del sistema inmune periférico de forma 
que ocasiona daño sobre las estructuras del sis-
tema nervioso central. La evidencia soporta que 
para el desarrollo de la enfermedad se requiere 
la combinación de una predisposición gené! ca 
individual con uno o varios factores ambientales 
que desencadenen la enfermedad. Se han descri-
to múl! ples factores de riesgo o desencadenan-
tes para el desarrollo de la EM en la infancia5. 

- Contribución gené! ca 

En numerosos estudios se ha perfi lado la 
relación del haplo! po HLA DRB*1501 con el ries-
go de padecer la enfermedad. No obstante, los 
mecanismos subyacentes por lo cuales este ale-
lo favorece el desarrollo de la enfermedad no se 
conocen con exac! tud. Además, se ha ampliado 
la lista de genes asociados con la EM fuera de la 
región HLA, llegando a superar en total la cente-
na. Inves! gaciones recientes apuntan a un pa-
pel de las vías coes! muladoras de las células T 
helper en el aumento de riesgo de padecer EM 
observado en los individuos con este haplo! po. 
La farmacogené! ca se presenta como una puerta 
abierta a la iden! fi cación de variantes gené! cas 

que respondan al tratamiento6,7.

- Agentes infecciosos 

Se ha intentado asociar el desarrollo de la 

enfermedad con agentes infecciosos o vacunas. 

Los resultados han sido contradictorios entre los 

estudios, excepto en el caso del virus del Epstein 

Barr (VEB). En diversos trabajos se ha demostra-

do que los niños que tenían un primer brote des-

mielinizante, presentaban serología posi! va para 

el VEB en un 85% de los casos, frente al 40-60% 
de los controles sanos. No se ha conseguido de-
mostrar la relación verdadera entre estas pato-
logías. Una de las principales hipótesis es que la 
infección por VEB predispone al desarrollo de la 
EM, sea por mime! smo molecular o por efecto 
ac! vador patológico y prolongado sobre los lin-
focitos B8,9. 

Por otra parte se han realizado estudios 
bien diseñados que han descartado la asociación 
entre la vacunación contra la hepa! ! s B y el de-
sarrollo de EM en la infancia10. 

- Vitamina D

Numerosos estudios en niños has estableci-
do una relación entre los niveles séricos bajos de 
vitamina D y un riesgo aumentado de presentar 
EM así como una mayor tasa de recurrencias en 
los pacientes con la enfermedad confi rmada. No 
se han delineado los niveles óp! mos de vitamina 
D 25 (OH) en los individuos afectos de EM. Por 
ello, la dosis debe individualizarse, aunque la ma-
yor parte de los niños precisan entre 800 y 3000 
UI diarios por vía oral para mantener una niveles 
ideales entre 30 y 80 mg/mL11,12. Un estudio re-
ciente en población adolescente ha demostrado 
que la defi ciencia grave de la vitamina D provoca 
cambios en la me! lación del ADN de los leucoci-
tos, lo cual demuestra que dicha defi ciencia de 
lugar a cambios epigené! cos involucrados en la 
regulación de las células inmunes13.

- Índice de masa corporal (IMC) 

Según los resultados del estudio Sueco 
EIMS, un IMC elevado en la adolescencia incre-
menta el riesgo de suscep! bilidad a EM en pa-
cientes HLA DRB1*1501 y HLA A*02. Entre las 
posibles explicaciones se sugiere que la obesidad 
podría inducir un estado crónico de bajo grado 
de infl amación que favorecería la ac! vación de 
la autoinmunidad del sistema nervioso central, 
que la lep! na podría ser el nexo de unión entre 
obesidad, estado metabólico y autoinmunidad, o 
que la obesidad estaría ligada a niveles bajos de 
vitamina D. 

- Exposición al tabaco 

Varios estudios observaciones han deter-
minado que fumar incrementa el riesgo de de-
sarrollar EM en adultos. La exposición al tabaco 
de forma pasiva de los niños también se ha rela-
cionado con este incremento de riesgo, con una 
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relación directamente proporcional al ! empo de 
exposición14.  

Con respecto a la clínica, la EM de inicio en 
la edad infan! l debuta de forma a" pica frecuen-
temente. Entre el 50-70% sufren un episodio mul-
! focal, con o sin encefalopa" a, pudiendo condi-
cionar un ingreso hospitalario por su gravedad. 

Se afectan las vías largas (motora, sensi! -
va o esfi nteriana) con mayor probabilidad que en 
los adultos alcanzando un porcentaje del 76%. 
Siguen en frecuencia la afectación del tronco 
(42%), la neuri! s óp! ca (22%) y la mieli! s trans-
versa (14%). Destaca que hasta un 25% de los ni-
ños menores de 10 años pueden presentar fi ebre 
y un 5% convulsiones en el primer brote15. 

En el año 2007 se publicaron las defi nicio-
nes de las enfermedades desmielinizantes en la 
edad pediátrica por el Grupo Internacional de Es-
tudio de la EM Pediátrica (Tabla 1)16.

Estos criterios ! enen como obje! vo dar 
una alta especifi cidad, a expensas de la sensibi-
lidad. 

No es posible predecir con exac! tud qué 
pacientes desarrollarán una EM tras un primer 
episodio desmielinizante, aunque existen dis! n-
tos factores que incrementan la probabilidad. La 
edad de inicio menor de diez años, la ausencia 
de encefalopa" a en el primer brote, la neuri! s 
óp! ca bilateral y la presencia de antecedentes 
familiares de EM incrementan el riesgo. Por otra 
parte, hasta un 30 % de los niños que presentan 
un episodio de encefalomieli! s desmielinizante 
aguda desarrollan EM en su evolución, pero no 
hay sufi cientes datos para predecir la evolución a 
nivel individual17.

DISCUSIÓN

Las lesiones ocasionadas por la enfermedad 
en los niños presentan un mayor componente in-
fl amatorio, son más difusas y edematosas, están 

peor defi nidas y presentan un mayor número en 
el territorio posterior que en los adultos18,19. La 
realización de una resonancia magné! ca (RM) en 
la infancia requiere sedación en una parte de la 
población infan! l lo que difi culta la inclusión de 
éstos en los ensayos clínicos, ya que los hallazgos 
encontrados en la neuroimagen ayudan a moni-
torizar la efi cacia de los tratamientos. 

A menor edad, la progresión de la enferme-
dad es más lenta, aunque en comparación con 
los adultos se describe una mayor tasa de brotes 
en los dos primeros años y el intervalo entre el 
primer y el segundo brote es menor. Sin embar-
go, se han descrito tasas de recuperación tras un 
brote mayores que en los adultos, con mayor ca-
pacidad de remielinización de las lesiones15,17. 

En un estudio realizado con 1775 indivi-
duos afectos de EM, se vio que los pacientes de 
inicio precoz tardaban 10 años más que los adul-
tos hasta llegar a un grado de discapacidad gra-
ve (EDSS 4). Sin embargo, son una media de 10 
años más jóvenes que los pacientes de inicio en 
la edad adulta con un grado de discapacidad si-
milar ya que el ! empo total de enfermedad ha 
sido mayor15. 

Aunque existen múl! ples diferencias entre 
niños y adultos, los tratamientos que se aplican 
son los mismos. A con! nuación se discuten los 
fármacos principales u! lizados en la fase aguda 
y los modifi cadores de la enfermedad en función 
de la evidencia disponible en este momento.  

 

TRATAMIENTO DE LAS EXACERBACIONES AGU-
DAS20-23

Glucocor! coides

El tratamiento con glucocor! coides dis-
minuye la duración de los síntomas y reduce el 
número de lesiones captantes en la RM. Aunque 
no se han realizado ensayos clínicos controlados 
en la edad pediátrica, los glucocor! coides cons-
! tuyen la primera línea de tratamiento para los 
brotes agudos.

Dosis: La pauta más usada son pulsos de 
me! lprednisolona por vía intravenosas a dosis de 
10 – 30 mg/kg/día durante 3 a 5 días en función 
de la resolución los síntomas. La dosis máxima 
diaria no debe sobrepasar los 1000 mg. En oca-
siones, si la resolución de la clínica ha sido parcial 
las dosis intravenosas se siguen de una pauta oral 
descendente de 14 días de duración. Ésta se ini-
cia a 1mg/kg/día (dosis máxima 60 mg/kg) y se 
va disminuyendo de forma progresiva. 

Efectos adversos: Los más comunes son 
aumento del ape! to, irritabilidad y difi cultades 
para conciliar el sueño. Otros efectos más gra-
ves son el sangrado diges! vo, la hipertensión ar-



1. Defi niciones de las enfermedades desmielinizantes en la edad pediá-
trica del Grupo Internacional de Estudio de la EM Pediátrica

ADEM (monofásica)

- Primer evento clínico con causa infl amatoria o desmielinizante (presunta), de inicio agudo o subagudo que afecta a múl" ples áreas del SNC. 

Debe haber:

 - Clínica polisintomá" ca. 

- Encefalopa# a defi nida como cambios de la conducta o alteración del nivel de conciencia.

 - El episodio debe seguirse de mejoría clínica o radiológica o ambas. Puede haber défi cit residual.

 - No antecedentes de episodio desmielinizante previo.

 - No existe otra causa del cuadro.

 -Síntomas, signos y hallazgos en la RM nuevos o fl uctuantes en los 3 primeros meses se consideran como parte del mismo evento agudo.

 - Neuroimagen muestra lesión o lesiones focales, predominantemente en la sustancia blanca, y ausencia de cambios indica" vos de daño 
previo de la sustancia blanca.

 - RM cerebral: imágenes en secuencias FLAIR o T2 de lesiones grandes (>1 hasta 2 cm), mul" focales, hiperintensas localizadas en la 
sustancia blanca supra o infratentorial; la sustancia gris, sobre todo los ganglios basales y tálamo, está frecuentemente afectada. 

- Rara vez se halla una única lesión grande (>1 hasta 2 cm) en la sustancia blanca.

 - La RM medular puede tener lesion(es) intramedular(es) confl uente(s) con captación de contraste iv variable.

ADEM Recurrente

 - Nuevo evento de ADEM con recurrencia de los síntomas y signos iniciales, tras un intervalo de 3 o más meses desde el primer episodio de 
ADEM, sin afectación de nuevas áreas en la exploración o la neuroimagen.

 - El episodio no ocurre durante el tratamiento cor" coideo; debe haber un intervalo mínimo de un mes entre el fi n del tratamiento y el inicio 
del episodio.

 - No hay lesiones nuevas en la RM. Puede haber agrandamiento de las lesiones previas. 

- No existe otra causa.

ADEM Mul! fásica

 - Un episodio de ADEM se sigue por otro, que también cumple citerios de ADEM, que afecta a áreas del SNC no afectadas en el primer epi-
sodio, demostradas por los síntomas, exploración y neuroimagen. - El intervalo entre los dos episodios debe ser igual o mayor a los 3 meses.

 - El segundo episodio debe ocurrir por lo menos un mes tras la fi nalización del tratamiento esteroideo. - El segundo episodio debe incluir 
clínica polisintomá" ca con encefalopa# a y con síntomas y signos diferentes al primero.

 - La RM cerebral debe mostrar nuevas áreas afectadas, pero también resolución parcial o completa de las lesiones del primer episodio.

Neuroptomieli! s Óp! ca

 - Criterios mayores: neuri" s óp" ca y mieli" s aguda.

 - Debe haber, por lo menos, uno de:

 - Una lesión medular en la RM, longitudinalmente extensa en tres o más segmentos.

 - Detección de an" cuerpos NMO

Síndrome Clínico Aislado

 - Primer episodio de síntomas del SNC, de presunta causa desmielinizante sin historia previa de otro evento desmielinizante.

 - La sintomatología puede ser monofocal o mul" focal.

 - No hay encefalopa# a excepto en casos de síndromes del tronco

Esclerosis Múl! ple Pediátrica

 - Dos omás episodios desmielinizantes del SNC con intervalos entre ellos igual que en los criterios para la edad adulta (30 días). Por lo menos 
2 episodios que no cumplan criterios de ADEM.

 - La neuroimagen de RM se puede usar para cumplir los criterios de diseminación en espacio. La RM debe tener 3 de los siguientes 4:

 - Nueve o más lesiones en sustancia blanca o una lesión con captación de contraste.

 - Tres o más lesiones periventriculares.

 - Una lesión yuxtacor" cal.

 - Una lesión infratentorial.

 - La combinación de LCR patológico y dos lesiones en la RM de las cuales por lo menos una es cerebral también cumple el criterio de disemi-
nación en espacio. LCR patológico: bandas oligoclonales o elevación del índice de IgG.

 - La RM se puede usar para cumplir el criterio de diseminación en " empo incluso en ausencia de nuevo evento clínico si se demuestran lesio-
nes nuevas en T2 o lesiones captantes 3 meses tras el primer episodio.

 - Un episodio de ADEM no se puede considerar como el primer episodio de EM.
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terial, el glaucoma y la hiperglucemia. Aquellos 
pacientes que requieren regimenes frecuentes 
con cor! coides presentan un riesgo elevado de 
necrosis óseas avasculares, obesidad, osteoporo-
sis y edema. 

Consideraciones especiales: Se debe aso-
ciar un inhibidor de la bomba de protones duran-
te la duración del tratamiento y monitorizar de 
forma estrecha la tensión arterial y la glucemia.

Inmunoglobulinas intravenosas

Esta opción de tratamiento debe ser con-
siderada cuando los cor! coides estén contrain-
dicados, se intente reducir la dependencia a los 
mismos o bien cuando no son efec! vos. Las in-
munoglobulinas actúan frente a la infl amación 
disminuyendo los niveles de citoquinas, uniéndo-
se a los an! cuerpos que actúan frente a la mielina 
y bloqueando los receptores Fc. Algunos estudios 
han descrito que favorece la remielinización23 y 
disminuye el número de recaídas en adultos24. 

Dosis: 2 gr/kg en total repar! do en 2-5 días.

Efectos adversos: Los más comunes son la 
cefalea, mialgias y la fi ebre. Algunos pacientes 
desarrollan meningi! s asép! ca. Existe la posibi-
lidad de presentar una reacción alérgica grave en 
aquellos niños afectos de défi cit de IgA. El trom-
boembolismo también está descrito como reac-
ción muy grave. 

Consideraciones especiales: En cada Hos-
pital existe un protocolo de infusión propio, ha-
bitualmente para prevenir las reacciones más 
comunes se premedica con un an! histamínico, 
hidrocor! sona y/o paracetamol. Se debe infundir 
lentamente y ajustar la dosis si el paciente pre-
senta insufi ciencia renal asociada.

Plasmaféresis

En caso de un brote que amenace la vida 
del niño por encefalopa$ a, depresión respirato-
ria o tetraplejia, y que no responda a cor! coides 
se debe considerar el recambio plasmá! co. Esta 
técnica reduce los an! cuerpos y citocinas proin-
fl amatorias y es muy ú! l en el caso de la Neuro-
mieli! s óp! ca dado el componente humoral de 
la misma. 

Administración: La pauta habitual es reali-

zar entre 5 y 7 recambios a lo largo de 2 semanas. 

Consideraciones especiales: La realización 
de esta técnica requiere un catéter central y se 
puede asociar a depleción de los factores de la 
coagulación y alteraciones iónicas por lo que re-
quiere una monitorización estrecha. Si se están 
administrando otras medicaciones como an! epi-
lép! cos puede ser necesario administrar dosis 
extras.

 

TRATAMIENTOS MODIFICADORES DEL CURSO 
DE LA ENFERMEDAD20-22 

PRIMERA LÍNEA

Interferones

El interferon beta 1 actúa como un inmuno 
modulador mediante varios mecanismos como la 
inhibición de las células T autoreac! vas, aumen-
tando la producción de citoquinas an! infl ama-
torias, disminuyendo las proinfl amatorias y blo-
queando la migración de los linfocitos al sistema 
nervioso central.

Los estudios realizados con interferon en 
la infancia demuestran una reducción en la tasa 
de brotes así como las lesiones en T2 en la RM. 
En los niños menores de 10 años la elevación de 
transaminasas es mayor por lo que se ! ende a 
pautar dosis más bajas  (en torno al 25-50% de 
lo habitual) y se aumentan si lo precisan según la 
tolerancia25. 

Dosis subcutánea: 22 mcg en menores de 
10 años o 30 kg y 44 mcg en mayores tres veces 
a la semana con una separación de al menos 48 
horas. 

Dosis intramuscular: 30 mcg una vez a la 
semana. 

Efectos adversos: Los síntomas más fre-
cuentes son la fa! ga, mialgias, cefaleas y fi ebre 
que se mi! gan con fármacos como el paraceta-
mol. Se puede encontrar elevación de transami-
nasas, leucopenia y alteraciones ! roideas, aun-
que suelen tener un curso asintomá! co. Se han 
descrito casos de desarrollo de otros fenómenos 
autoinmunes como la trombocitopenia idiopá! -
ca y fenómenos alérgicos.

Consideraciones especiales: Para evitar las 
reacciones locales se debe variar el punto de in-
yección. Se recomienda iniciar el tratamiento con 



89

Notas clínicas

Revista Atalaya Médica nº 8 / 2015

dosis bajas y llegar a la dosis correspondiente de 
forma progresiva a lo largo de 4-6 semanas. Su 
administración debe ser suspendida durante el 
embarazo.

Acetato de gla! rámero 

Se considera que esta sal actúa modulando 
la función de las células presentadoras de an" -
genos y a nivel de la secreción de citoquinas por 
los linfocitos T helper. Estudios realizados en ni-
ños han reportado buenos niveles de efi ciencia 
y tolerabilidad, se han descrito disminución del 
número de brotes y una menor puntuación en las 
escalas de discapacidad26. 

Dosis vía subcutánea: 20 mg diaria o 40 mg 
tres veces a la semana (con una separación míni-
ma de 48 horas).

Efectos adversos: Son muy frecuentes las 
reacciones locales infl amatorias. Está descrita 
inmediatamente tras la inyección la aparición de 
ansiedad, dolor torácico, disnea, enrojecimiento 
facial y palpitaciones de resolución espontánea. 

Consideraciones especiales: Debe rotarse 
el punto de inyección debido al riesgo de lipoa-
trofi a. 

SEGUNDA LÍNEA

Natalizumab

Esta molécula es un an! cuerpo monoclo-
nal que bloquea las integrinas que se expresan 
en la superfi cie de los linfocitos y que permiten 
la migración de los mismos al sistema nervioso 
central. En los adultos, disminuye el número de 
brotes hasta en un 70%. El estudio que enrola 
un mayor número de pacientes pediátricos has-
ta la fecha, 55 niños que recibieron una media 
de 26 infusiones, se observó una disminución en 
la puntuación de la escala de discapacidad, así 
como ausencia de ac! vidad en la RM en un 83 % 
de los pacientes27.

Dosis: 300 mg intravenosos cada 4 semanas.

Efectos adversos: El principal efecto dada 
su gravedad es la leucoencefalopa" a mul! focal 
progresiva (LMP) que aparece en uno de cada 
1000 adultos. Esta infección oportunista es pro-
ducida por el virus JC cuya tasa de primoinfección 
son inferiores en los pacientes pediátricos sanos 

que en adultos. No obstante, dado el riesgo acu-
mula! vo de que aparezca, su uso queda limita-
do para niños con enfermedad refractaria o bien 
baja tolerancia a los fármacos de primera línea. 
Hasta la fecha no se han descrito casos de LMP 
en niños aunque no existen series publicadas 
que hayan seguido un tratamiento durante más 
de dos años.  

Otros efectos descritos son discrasias san-
guíneas (anemia, leucocitosis), cefalea e hiper-
sensibilidad.

Consideraciones especiales: Se recomienda 
realizar controles frecuentes de an! cuerpos con-
tra el virus JC así como estra! fi cación del riesgo 
de LMP. En la población pediátrica es muy impor-
tante la realización de estudios que determinen 
el riesgo de LMP en la primoinfección por el virus. 

Ciclofosfamida

Los estudios realizados con ciclofosfamida 
en adultos muestran resultados controver! dos 
con respecto a la efi cacia y sugieren una mayor 
efec! vidad en pacientes jóvenes (< 40 años) y en-
fermedad agresiva. Hasta la fecha se ha publica-
do un estudio realizado con niños que engloba a 
17 pacientes con enfermedad muy agresiva en el 
que se redujeron las recaídas y la progresión de 
la discapacidad28. 

Dosis: 600-1000 mg/m2 intravenosa, se ad-
ministra mensualmente y se ajusta la dosis a la 
mínima requerida para mantener los linfocitos 
por debajo de 3000/mm3 medida en los días 7,14 
y 28 pos! nfusión. 

Efectos adversos: Los más comunes son las 
náuseas y vómitos, infecciones, amenorrea y alo-
pecia. Los más graves son las cis! ! s hemorrági-
cas, la infer! lidad y el cáncer de vejiga. 

Consideraciones especiales: Para mi! gar 
las náuseas se recomienda el uso de cor! coides 
y an! emé! cos previo a la infusión. Es necesaria 
hiperhidratación y uso de uromitexan para dismi-
nuir los efectos sobre la vejiga. Se debe realizar 
una prueba de embarazo previa a la administra-
ción del mismo y recuentos de linfocitos a los 7, 
14 y 28 días pos! nfusión. Pueden ser necesarios 
protocolos de inducción cuando se administra 
por primera vez. 
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Rituximab

El uso de este an! cuerpo monoclonal fren-
te a los linfocitos CD20+ no ha sido aprobado en 
el tratamiento de la EM. Estudios retrospec! vos 
y de casos clínicos en niños afectos de enferme-
dades infl amatorias autoinmunes y desmielini-
zantes sugieren que es bien tolerado y puede ser 
efi caz en el tratamiento de la EM29.

Dosis: 750 mg/m2/dosis, máximo 1000 mg, 
administrado en 2 dosis separadas 2 semanas. 

Efectos adversos: Su uso está contraindica-
do en pacientes afectos de hepa! ! s B por el ries-
go de reac! vación fulminante. Se han descrito 
casos de LMP en presencia de antecedentes de 
inmunosupresión. 

Consideraciones especiales: Se debe inmu-
nizar a los pacientes que no lo estén de hepa! ! s 
B antes de iniciar el tratamiento. Su uso es con-
trover! do si posteriormente se van a u! lizar te-
rapias como el natalizumab por el riesgo de LMP.

Mitoxantrona

Este fármaco se usa en adultos que presen-
tan mala evolución. La cardiotoxicidad y el ries-
go de desarrollar leucemia aún años después de 
suspender el tratamiento desaconsejan su uso en 
la edad pediátrica. 

Fingolimod

Esta molécula ha sido aprobada en Europa 
en 2010 y ! ene la gran ventaja de administrarse 
por vía oral. No existe información sobre la to-
lerabilidad, seguridad y dosis óp! mas en niños. 
Recientemente se ha diseñado un plan de inves-
! gación en niños sobre este fármaco por la EMA 
(agencia reguladora de fármacos europea), pero 

todavía se encuentra en fase de captación. Con 
respecto al fi ngolimod existe una especial preo-
cupación sobre el efecto sobre la maduración de 
los linfocitos T en el ! mo, así como el riesgo ele-
vado de infección. 

Cladribine,Terifl unomide, BG00012, Laqui-
nimod, Alemtuzumab, Daclizumab, Ocrelizumab

Según el grupo de Estudio Internacional de 
la EM pediátrica los datos reportados en adultos 
no son sufi cientes para poder realizar recomen-
daciones sobre su uso en niños.  

OTROS TRATAMIENTOS

La fa! ga es un síntoma frecuente en los ni-
ños afectos de EM. El tratamiento inicial suelen 
ser medidas no farmacológicas como el ejercicio 
$ sico suave. Si no es sufi ciente se pueden prescri-
bir fármacos como la aman! dina o el modafi nilo 
aunque no se han realizado estudios de efi cacia 
ni tolerabilidad en la edad pediátrica y los resul-
tados obtenidos en adultos han sido dispares18. 

El dolor neuropá! co descrito como quema-
zón en las extremidades por la mayor parte de 
los individuos se ha tratado con éxito con gaba-
pen! na, aunque su uso no se ha extendido a los 
niños. Efectos secundarios como la somnolencia 
o la dispepsia obligan a valorar cada caso de for-
ma individual.

FRACASO TERAPEÚTICO

El Grupo Internacional de Estudio de la EM 
Pediátrica ha publicado los criterios de enferme-
dad con fracaso terapéu! co que indican la nece-
sidad de cambio a otro tratamiento (Tabla 2). Las 
opciones posibles son cambiar a otro inmuno-
modulador de primera línea (interferon y acetato 
de gla! rámero), o a un agente de los que hemos 

2. Criterios de fracaso de tratamiento del Grupo de Estudio Internacional de EM Pediátrica
Mínimo 6 meses de tratamiento.

Buena adherencia al tratamiento.

- Por lo menos unos de los siguientes:

- Aumento o no decremento en la ac! vidad de la enfermedad respecto al periodo previo al tratamiento.

- Por lo menos dos recurrencias confi rmadas (clínicas o radiológicas) en un periodo de 2-12 meses.

- Recuperación incompleta tras un brote: aumento persistente de > 1 punto en la EDSS durante más de 3 meses. 
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denominado de segunda línea de tratamiento. 
Aunque no se han realizado estudios formales 
sobre la posi! vidad de los an! cuerpos neutrali-
zantes contra interferon, ante su presencia se re-
comienda cambiar a otra pauta libre del mismo. 
En individuos en los que no se consigue una bue-
na respuesta a las diferentes terapias se propone 
la administración de pulsos de me! lprednisolona 
a grandes dosis una vez al mes en conjunto con el 
tratamiento de base. Esta pauta no debe prolon-
garse más allá de 6-12 meses debido a los efectos 
secundarios de los cor! coides22. 

La decisión de cambiar el tratamiento debe 
ser individualizada en función de las caracterís! -
cas del paciente valorando los riesgos y benefi -
cios de cada una de las opciones. 

BIBLIOGRAFÍA

1. Belman AL1, Chitnis T, Renoux C, et al; Interna! onal Pediatric MS Study Group. Challenges in the classifi ca! on of pediatric 

mul! ple sclerosis and future direc! ons. Neurology. 2007 Apr 17;68(16 Suppl 2):S70-4.

2. Boiko A, Vorobeychik G, Paty D, et al. Early onset mul! ple sclerosis: a longitudinal study. Neurology. 2002 Oct 8;59(7):1006-

10.

3. Guilhoto LM, Osório CA, Machado LR, et al. Pediatric mul! ple sclerosis report of 14 cases. Brain Dev. 1995 Jan-

Feb;17(1):9-12.

4. Deryck O, Ketelaer P, Dubois B. Clinical characteris! cs and long term prognosis in early onset mul! ple sclerosis. J Neurol. 

2006;253:720-3.

5. Banwell B, Bar-Or A, Arnold DL, et al. Clinical, environmental, and gene! c determinants of mul! ple sclerosis in children 

with acute demyelina! on: a prospec! ve na! onal cohort study. Lancet Neurol. 2011 May;10(5):436-45..

6. Beecham AH, Patsopoulos NA, Xifara DK, et al. Analysis of immune-related loci iden! fi es 48 new suscep! bility variants for 

mul! ple sclerosis. Nat Genet. 2013 Nov;45(11):1353-60

7. Nurdinov R, Urcelay E, Costa C, etl al. Gene expression profi ling in peripheral blood mononuclear cells of mul! ple scle-

rosis pa! ents posi! ve and nega! ve for HLA-DRB1*15:01. 29th Congress of the European Commi# ee for Treatment and 

Research in Mul! ple Sclerosis. Copenhagen, Denmark. 2013.

8. Pohl D, Krone B, Rostasy K, et al. High seroprevalence of Epstein-Barr virus in children with mul! ple sclerosis. Neurology. 

2006 Dec 12;67(11):2063-5..

9. Alotaibi S, Kennedy J, Tellier R, et al. Epstein-Barr virus in pediatric mul! ple sclerosis. JAMA. 2004 Apr 21;291(15):1875-9.

10. Mikaeloff  Y, Caridade G, Rossier M, et al. Hepa! ! s B vaccina! on and the risk of childhood-onset mul! ple sclerosis. Arch 

Pediatr Adolesc Med. 2007 Dec;161(12):1176-82.

11. Mowry EM , Krupp LB, Milazzo M, et al. Vitamin D status is associated with relapse rate in pediatric-onset mul! ple sclero-

sis. Ann Neurol. 2010 May;67(5):618-24.

12. Mowry EM.Vitamin D: evidence for its role as a prognos! c factor in mul! ple sclerosis. J Neurol Sci. 2011 Dec 15;311(1-

2):19-22.

CONCLUSIÓN

Los niños y adolescentes presentan for-
mas más infl amatorias de EM y están en riesgo 
de presentar serias secuelas y problemas de ! po 
cogni! vo. El inicio precoz de terapias modifi cado-

ras de la enfermedad ! ene un impacto favorable 

sobre la evolución. Los fármacos aprobados en la 

EM pediátrica son el interferon beta y el acetato 

de gla! rámero por lo que todos los niños afectos 

deben tener acceso a los mismos. El desarrollo 

de nuevos fármacos hace necesario la realización 

de estudios robustos que permitan a todos los 

individuos benefi ciarse de las ventajas en cuanto 

a efi cacia y tolerabilidad independientemente de 

su edad. 



92

Notas clínicas

EVALUACIÓN DE LOS FÁRMACOS ACTUALES Y NUEVOS EN EL TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSIS MÚLTIPLE PEDIÁTRICA

13.  Zhu H, Wang X, Shi H, et al. A genome wide methyla! on study of severe vitamin D defi ciency in African American adoles-

cents. J Pediatr. 2013 May;162(5):1004-9.

14. Mikaeloff  Y,Caridade G, Tardieu M, et al. Parental smoking at home and the risk of childhood-onset mul! ple sclerosis in 

children. Brain. 2007 Oct;130(Pt 10):2589-95.

15. Ozakbas S, Idiman E, Baklan B, et al. Childhood and juvenile onset mul! ple sclerosis: clinical and paraclinical features. 

Brain Dev. 2003 Jun;25(4):233-6.

16. Krupp LB, Tardieu M, Amato MP, et al. Interna! onal Pediatric Mul! ple Sclerosis Study Group criteria for pediatric mul! ple 

sclerosis and immune-mediated central nervous system demyelina! ng disorders : revisions to the 2007 defi ni! ons. Mult 

Scler. 2013, 19:1261.

17. Mikaeloff  Y, Suissa S, Vallee L, et al. First episode of acute CNS infl ammatory demyelina! on in childhood: prognos! c factors 

for mul! ple sclerosis and disability. J Pediatr. 2004;144:246-52.

18. Waldman A, Ghezzi A, Bar-Or A, et al. Mul! ple sclerosis in children: an update on clinical diagnosis, therapeu! c strategies, 

and research. Lancet Neurol. 2014 Sep;13(9):936-48.

19. Callen DJ, Shorff  MM, Branson HM, et al. MRI in the diagnosis of pediatric mul! ple sclerosis. Neurology. 2009; 72:961-7.

20. Narula S, Banwell B. Treatment of mul! ple sclerosis in children and its challenges. Presse Med. 2015 Apr;44(4 Pt 2):e153-

8. 

21. Narula S, Hopkins S, Banwell B. Treatment of Pediatric Mul! ple Sclerosis. Curr Treal Op! ons Neurol. 2015 Feb; 17: 10.

22. Chitnis T, Tenembaum S, Banwell B, et al. Consensus statement: evalua! on of new and exis! ng therapeu! cs for pediatric 

mul! ple sclerosis. Mult Scler. 2012 Jan;18(1):116-27.

23. Trebst C, Stangel M. Promo! on of remyelina! on by immunoglobulins: implica! ons for the treatment of mul! ple sclerosis. 

Curr Pharm Des. 2006;12(2):241-9.

24. Sorensen PS, Fazekas F, Lee M. Intravenous immunoglobulin G for the treatment of relapsing-remi%  ng mul! ple sclerosis: 

a meta-analysis. Eur J Neurol. 2002 Nov;9(6):557-63.

25. Pohl D, Rostay K, Gartner J, et al. Treatment of early onset mul! ple sclerosis with subcutaneous interferon beta 1a. Neu-

rology 2005;64:888-90.

26. Ghezzi A, Amato MP, Capobiano M, et al. Disease-modifying drugs in childhood-juvenile mul! ple sclerosis: results of an 

Italian co-opera! ve study. Mult Scler. 2005;11:420-4.

27. Ghezzi A, Pozzilli C, Grimaldi LM, et al. Natalizumab in pediatric mul! ple sclerosis : results of a cohort of 55 cases. Mult 

Scler. 2013;19(8):1106-12.

28. Makhani N, Gorman MP, Branson MH, et al. Cyclophosphamide theraphy in pediatric mul! ple sclerosis. Neurology. 

2009;72:2076-82.

29. Beres SJ, Graves J, Waubant E. Rituximab use in pediatric central demyelina! ng disease. Pediatr Neurol. 2014;51:114-8.



Notas clínicas

93

LA INTOXICACIÓN POR LITIO: URGENCIA ORGÁNICA EN PACIENTE PSIQUIÁTRICO

Dra. Mª Teresa Mongay Elola / Dra. Sandra Jiménez Motilla / Dra. Zelma González Vega / Dra. Silvia Sanz Llorente
Residentes de Psiquiatría. Hospital Obispo Polanco. Teruel

Revista Atalaya Medica nº 8 / 2015

Pág. 93-96

Original entregado 04/11/2015  Aceptado 30/11/2015

RESUMEN

Se presentan dos casos clínicos que plasman algunos aspectos relevantes de la intoxicación por el tratamiento 

con sales de li� o. El interés que se ha visto en su relato, reside en que, pese a que es el tratamiento de primera elección 

para el trastorno bipolar, y que su efi cacia está sufi cientemente comprobada, el margen terapéu� co de este fármaco es 

estrecho, y son muchas las circunstancias que pueden llevar a la intoxicación, de forma accidental. El tratamiento de la 

intoxicación hace necesario un abordaje mul� disciplinar, ya que en numerosas ocasiones cons� tuye una urgencia vital. 

PALABRAS CLAVE

Sales de Li� o, trastorno bipolar, intoxicación.

ABSTRACT

We present two cases that refl ect some relevant aspects of the lithium salts treatment poisoning. The interest 

in this ma" er is that it’s the treatment of choice for bipolar disorder, and that their eff ec� veness is suffi  ciently proven, 

but, the therapeu� c range of this drug is narrow, and there are many circumstances that can lead to accidentally poiso-

ning. The treatment of poisoning requires a mul� disciplinary approach, because many � mes is a vital urgency.

KEY WORDS

Lithium, bipolar disorder, poisoning.

INTRODUCCIÓN

El li� o fue descubierto por Johann Arfvedson, 

químico sueco, en 1817, pero no fue hasta el año 

1948 cuando el psiquiatra australiano John F.Cade 

descubrió el efecto de las sales de li� o en casos de 

depresiones bipolares. En 1967 Baastrup y Schou 

publicaron un estudio con 88 pacientes con tras-

torno bipolar tratados con li� o, y se incorporó a la 

farmacoterapia del tratamiento habitual de este 

trastorno. 

En la actualidad, el li� o se u� liza como indi-

cación terapéu� ca en diferentes alteraciones psi-

quiátricas. La American Psychiatric Associa� on lo 

considera tratamiento de primera elección (junto 

al ácido valproico) en los episodios de manía aguda 

y en el tratamiento de mantenimiento del Trastor-

no Bipolar y junto a la lamotrigina, también es de 

primera elección en el tratamiento de la depresión 

bipolar. Otros usos del li� o en la prác� ca clínica son 

la depresión resistente o la neutropenia secundaria 

al tratamiento con citostá� cos.

CASOS CLÍNICOS

Caso clínico 1: Mujer de 45 años de edad, 

diagnos� cada de trastorno bipolar desde los 32 

años, en seguimiento por la Unidad de Salud Men-

tal de su zona. Ha estado ingresada en dos ocasio-

nes por descompensación de su patología de base. 

No es fumadora. No consumo de alcohol. Su trata-

miento habitual desde hace cinco años era carbo-

nato de li� o 400mg/día (1-1/2-1) y olanzapina 2,5 

mg/día. Buena adherencia terapéu� ca y niveles en 

rango desde hace años. 

Es traída por el 061 al servicio de urgencias, 

por cuadro de un día de evolución con desorien-

tación temporoespacial y disminución del nivel de 

conciencia,, además de náuseas y vómitos. En la ex-

ploración, alterna momentos de agitación con mo-

mentos de somnolencia. Se aprecia temblor fi no y 

disartria. En la analí� ca: Tóxicos en orina nega� vos, 

leucocitosis de 25000 con neutrofi lia moderada, 

litemia de 3,1 mEq/L. Pruebas complementarias 
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(EEG y Rx de tórax) fueron normales. Se Realizó 
hemodiálisis en dos sesiones con disminución 
de la litemia de forma progresiva e ingreso en 
Medicina Interna para control orgánico de la in-
toxicación. Se re! ró el li! o y tras pasar tres días 
en observación los niveles de li! o fueron inde-
tectables. Tras la normalización de la analí! ca y 
remisión del cuadro clínico se da el alta, previa 
introducción del li! o por psiquiatría a dosis de 
400mg/día. 

Tras cinco días después del alta, acude de 
nuevo a urgencias por cuadro de dos días de 
evolución con disminución del nivel de concien-
cia, gran agitación y desorientación. La analí! ca 
muestra leucocitosis de 27000 y litemia de 1,26. 
A la exploración " sica está bradipsíquica y con 
temblor fi no distal en miembros superiores. Tras 
la re! rada del li! o se nega! vizan los niveles y se 
realiza ingreso en medicina interna. A los diez 
días se da alta hospitalaria con probable episodio 
de toxicidad por li! o. Se decide introducir ácido 
valproico como estabilizador permaneciendo el 
paciente estable psicopatológicamente. 

Caso clínico 2: Varón de 64 años, diagnos-
! cado de trastorno depresivo recurrente desde 
los 35 años. Resistente a diversos tratamientos 
an! depresivos. Constan 7 ingresos en la Unidad 
de Psiquiatría, el úl! mo con importante inhibi-
ción psicomotriz e ideas delirantes de ruina. Su 
tratamiento habitual desde el úl! mo ingreso era 
venlafaxina 150 mg y carbonato de li! o 400 mg 
(1/2-1/2-1/2) presentando una evolución favora-
ble. Se obje! va buena adherencia terapéu! ca.

Es traído por su familia al servicio de urgen-
cias por cuadro de fi ebre, temblor en las cuatro 
extremidades, inestabilidad en la marcha, som-
nolencia y poliuria. A la exploración se encontra-
ba consciente, desorientado en ! empo y espa-
cio. Temperatura axilar de 38,3ºC, Glasgow 9, no 
focalidad neurológica, temblor intencional y ROT 
exaltados simétricos en las cuatro extremidades. 
La analí! ca mostraba leucocitosis de 19000 y li-
temia de 2,2 mEq/L.. Tras la re! rada del li! o y 
sueroterapia se ob! enen niveles de 1,2mEq/L. Se 
decide ingreso en medicina interna para estabi-
lización del cuadro. Se realiza el diagnós! co de 
intoxicación por li! o.

Debido a la descompensación del trastorno 

depresivo con ideas de culpa y ruina, inhibición 
e ideación autolí! ca se ingresa en la Unidad de 
Psiquiatría. Se prefi ere esperar a la introducción 
del li! o. A los dos días nuevo episodio de agita-
ción, alternado con somnolencia y disminución 
progresiva del nivel de conciencia. Se solicita 
nueva litemia que muestra una concentración 
de 1,4mEq/L y un sodio de 149mEq/L.  Se realiza 
nueva sueroterapia y los niveles van disminuyen-
do hasta nega! vizarse. Es valorado nuevamente 
por medicina interna debido al cuadro de polidip-
sia-poliuria con hipernatremia, el cual se corrigió 
sa! sfactoriamente y se diagnos! có como proba-
ble diabetes insípida. Tras ingreso de 20 días se 
da el alta por estabilización del cuadro afec! vo 
con dosis altas de an! depresivo y an! psicó! co. 
Se decide no reintroducir li! o debido al deterioro 
de la función renal 

DISCUSIÓN

Como se ha refl ejado en la exposición de 
los dos casos clínicos, el uso del li! o presenta 
riesgos debido al estrecho margen terapéu! co 
que ! ene. 

Los valores óp! mos de li! o en sangre se 
encuentran entre 0,6 a 1,2 mEq/L. Tiene una 
ventana terapéu! ca estrecha y se observa toxi-
cidad con concentraciones plasmá! cas de más 
de 1,5 mEq/l. Las concentraciones por encima 
de 3 mEq/l se asocian con síntomas graves que 
suelen requerir hemodiálisis. Aunque la toxicidad 
se relaciona con la concentración del fármaco en 
sangre, pueden observarse síntomas de toxicidad 
incluso en las concentraciones plasmá! cas reco-
mendadas.  Por lo tanto, el manejo clínico debe 
basarse no sólo en la concentración plasmá! ca, 
sino también en las manifestaciones clínicas.

Una mención especial merece el tratamien-
to con li! o en pacientes con enfermedad renal 
crónica. La Agencia española de medicamentos 
y productos sanitarios incluye como advertencia 
que, en presencia de enfermedad renal grave, el 
li! o se u! lizará “bajo extrema vigilancia y precau-
ción y solo en caso de que el balance-riesgo be-
nefi cio sea favorable y de que otras alterna! vas 
terapéu! cas estén contraindicadas o sean inefi -
caces”. Hay que realizar determinaciones diarias 
de los niveles séricos de li! o, e instaurar las dosis 
a niveles más bajos de lo normalmente tolerado 
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por estos pacientes.  En caso de insufi ciencia re-

nal leve o moderada es necesario usar el li" o con 
precaución.

Se propone la medición del aclaramiento 
de crea" nina en 24 horas, de la capacidad de 
concentración renal, y la realización de un aná-
lisis de orina antes de iniciar el tratamiento con 
li" o. Posteriormente, recomienda reevaluar la 
función renal cada 2-3 meses durante los prime-
ros 6 meses de la terapia y después cada 6-12 
meses mientras dure el tratamiento o cuando 
esté clínicamente indicado. En el caso de que se 
aprecien cambios repen" nos o progresivos en la 
función renal, incluso dentro del rango normal, 
durante el tratamiento con li" o, el sumario plan-
tea reevaluar la necesidad del tratamiento con 
este fármaco.

También presenta interacción con numero-
sos fármacos. Para el tratamiento an" hiperten-
sivo se recomendarían los betabloqueantes. En 
caso de que sea necesario administrar un diuré-
" co el de elección sería el amiloride. Habría que 
evitar los IECAs. El uso de AINES (excepto aspirina 
y sulindaco) requeriría una reducción del 20% de 
la dosis diaria. 

El cuadro clínico abarca varios sistemas or-
gánicos (Tabla 1). El efecto adverso más frecuen-
te en el SNC es un temblor de acción o fi no pos-

tural, pero también son caracterís" ca la disartria, 
ataxia, nistagmo, disminución del nivel de con-

ciencia, irritabilidad, mioclonías, fasciculaciones, 
crisis convulsivas, hipertonía e hiperrefl exia...etc. 
También son frecuentes los síntomas gastrointes-
" nales: (diarrea, náuseas, vómitos, distensión y 
dolor abdominal). En el ECG pueden producirse 
alteraciones inespecífi cas de la repolarización, 

depresión de onda T o T nega" va, que no jus" -
fi can la interrupción del tratamiento. Se puede 

producir leucocitosis con desviación izquierda y 

síntomas o$ almológicos (visión borrosa, lagri-
meo, fotofobia).

Un efecto del tratamiento con li" o muy a 
tener en cuenta es la diabetes insípida nefrogéni-
ca, con un cuadro de poliuria y polidipsia secun-
daria. Esta es una de las complicaciones cuyo ma-
nejo incluye la suspensión permanente del li" o. 

Existen tres situaciones posibles de sobre-
dosifi cación de li" o: la sobredosis aguda, la so-
bredosis sobre tratamiento crónico (la más fre-
cuente) y la intoxicación crónica.

Entre los factores desencadenantes y pre-
disponentes de una intoxicación destacar cual-
quier alteración en el funcionamiento renal, las 
interacciones medicamentosas, la deshidratación 
(vómitos, fi ebre, diarrea...), las dietas hiposódi-

cas, la edad avanzada o el daño cerebral previo.

El tratamiento consiste en llevar a cabo 

lavado gástrico o aspiración y administrar po-

lie" lenglicol antes de las 3-4 primeras horas. El 
carbón ac" vado no absorbe el li" o por tratarse 
de una molécula con carga eléctrica. Si ha trans-
currido más de estas horas, se realizará diuresis 
forzada si la intoxicación ha sido leve o hemodiá-
lisis hasta alcanzar límites terapéu" cos en las in-
toxicaciones graves (>2mmoles/litro). En muchas 
ocasiones es necesario el ingreso en UCI para 
monitorización estrecha. Es imprescindible la vi-
gilancia de la litemia para corregirla en caso de 
nueva elevación. También se debe mantener una 
adecuada hidratación y corregir las alteraciones 
hidroelectrolí" cas.

Para la reintroducción del fármaco hay que 
estudiar cada caso por separado. La reintroduc-
ción debe realizarse con precaución, teniendo en 
cuenta que puede ocurrir una liberación del li" o 
desde tejidos corporales como el hueso o el ce-
rebro, donde este se almacena. Según la eviden-
cia disponible es conveniente esperar un " empo 
mínimo de 10 días para reintroducirlo, en el caso 

Tabla 1. Sintomatología de la intoxicación por li" o.

FUENTE: E. Herrera de Pablo, B. Climent, D.  Análisis de las intoxicacio-

nes por li" o ingresadas en un servicio de medicina interna.  An. Med. 

Interna (Madrid) 2008; 25: 3
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de que el balance riesgo-benefi cio para el paciente lo jus" fi que, ya que se produce una liberación pro-
gresiva del fármaco desde los tejidos hasta la sangre. Se ha visto que, tras diez días de la úl" ma dosis, los 
niveles de li" o en el cerebro son indetectables, pero hay una retención a largo plazo en el hueso, desde 
donde se elimina durante varios meses.

En el primer caso clínico, destaca la reintroducción del fármaco de manera precoz, generando pro-
bablemente una saturación de los depósitos de li" o en los tejidos y, produciendo un cuadro clínico de 
intoxicación con niveles de litemia dentro del rango terapéu" co. 

En el segundo caso clínico, el empleo de li" o se llevó a cabo, ante una resistencia terapéu" ca a 
numerosos tratamientos an" depresivos, en un paciente con trastorno depresivo recurrente, como estra-
tegia de potenciación. En este caso la intoxicación produjo una diabetes insípida, por lo que se suspendió 
defi ni" vamente este tratamiento. Además, se vio la necesidad de controlar la litemia durante un periodo 
de " empo sufi ciente, por la liberación progresiva de li" o desde determinados tejidos, aunque la concen-
tración se hubiera normalizado.

El uso de este fármaco hace necesaria una completa exploración # sica y pruebas complementarias, 
así como la monitorización de los niveles plasmá" cos para prevenir intoxicaciones accidentales. En caso 
de que se produzca una intoxicación es fundamental el tratamiento y seguimiento posterior pese a la 
normalización de la litemia.

Este manejo requiere el trabajo conjunto de diversos servicios médicos: Urgencias, UCI, nefrología, 
psiquiatría…etc. para facilitar un abordaje global de un paciente psiquiátrico que en esos momentos está 
en una situación orgánica grave. 
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RESUMEN

El mieloma múl� ple es una enfermedad maligna caracterizada por la proliferación anormal de células plas-

má� cas y la secreción de inmunoglobulina monoclonal en sangre y orina. Representa el 1% de las neoplasias y el 12 

-15%  de las neoplasias hematológicas malignas. La aparición de metástasis óseas es un problema devastador en su 

curso clínico. Las consecuencias incluyen dolor refractario a tratamiento analgésico, fenómenos compresivos, fracturas 

patológicas y alteraciones metabólicas. El incremento en la supervivencia es debido entre otras cosas, a un abordaje 

mul� disciplinar, que comprende cirugía ortopédica profi lác� ca y técnicas de radiación.

Presentamos un caso de fractura patológica en paciente con diagnós� co de mieloma múl� ple tratado en nuestro 

servicio.

PALABRAS CLAVE

Mieloma múl� ple. Metástasis óseas.

ABSTRACT

Mul� plemyelomais a clonalmalignancycharacterizedbyprolifera� on of abnormal plasma cellstra� mpairhemato-

poiesis, ac! vate boneresorp� on, and secrete a monoclonal paraprotein in serum and urine. Mul� plemyelomaaccou-

ntsforabout 1% of human neoplasms and 12-15% of hematologicalmalignancies. Bonemetastasesrepresent a devas-

ta� ngclinical problema in mul� plemyeloma.  Theconsequencesincludepainwhichisrefractorytoconven� onalanalgesics, 

osteolysiso" enleadingtobonemarrowcompression and pathological fractures, and metabolicdisorders. Theincrease in 

survival has improvedthrough a mul� modal approachcombining, inhibi� on of osteolysis, withprophylac� corthopae-

dicsurgery and radia� ontherapy. 

Wepresent a case os pathological fracture in a pa� entdiagnosedwithmul� plemyelomatreate in ourdepartment. 

KEY WORDS

Mul� plemyeloma. Bonemetastases. 

INTRODUCCIÓN

El mieloma múl� ple es la neoplasia primaria 
más frecuente, representando más del 40% de los 
tumores óseos primarios.  Su pico de incidencia 
se encuentra entre la quinta y la sép� ma décadas 
de la vida con un predominio masculino de 2:1.  
El mielom múl� ple y el carcinoma metastásico se 
deben incluir en el diagnós� co diferencial de cual-
quier neoformación ósea de nueva aparición en pa-
cientes mayores de 40 años. El cirujano ortopédico 
suele ser consultado para tratar las fracturas pato-
lógicas inminentes o ya presentes en columna, ace-
tábulo y porción proximal de fémur o del húmero. 

A pesar del tratamiento agresivo el pronós� co del 
mieloma múl� ple con� núa siendo pobre. La mayo-
ría de los pacientes fallece debido a la enfermedad 
en los 3 años siguientes al diagnós� co. La supervi-
vencia a largo plazo es la excepción. 

CASO CLÍNICO

Mujer de 63 años de edad. Como antece-
dentes presenta bocio simple nomofuncionante. 
Bronqui� s espás� ca. Paraidectomía en 1993 por 
adenoma paro! deo. Apendicectomía. Sin alergias 
medicamentosas conocidas. Diagnos� cada hace 
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20 años de mieloma múl! ple en tratamiento 
quimioterápico con respuesta parcial al mismo y 
múl! ples cambios de pauta, apareciendo compli-
caciones infecciosas ( infecciones urinarias, hér-
pes zoster…) ha recibido tratamiento con EPO, 
factores es! mulantes de colonias, transfusiones 
de CH y plaquetas, an! bioterapia, ácido zolen-
drónico y aciclovir.

Acude a Urgencias refi riendo dolor e impo-
tencia funcional de ambas extremidades inferio-
res sin antecedente traumá! co. A la exploración 
se obje! va aumento de volumen y deformidad 
de las mismas, con imposibilidad para la movi-
lización ac! va por dolor. No había compromiso 
vascular. Tras realización de estudio radiológico 
se observa osteoporosis generalizada, imágenes 
de osteólisis, fracturas patológicas de 1/3 proxi-
mal de fémur izquierdo y 1/3 distal de fémur de-
recho. La paciente ya había sido diagnos! cada de 
imágenes lí! cas en cos! llas y cráneo habiendo 
presentado con anterioridad fracturas patológi-
cas en radio y húmero intervenidas quirúrgica-
mente con evolución favorable hasta la fecha. 

Tras estudio preoperatorio óp! mo y va-
loración pre anestésica favorable la paciente es 
intervenida realizándose enclavado endomedu-
lar largo de ambos fémures con buena evolución 
postoperatoria. Actualmente la paciente con! -
núa con proceso rehabilitador siendo capaz de 
deambular con ayuda. 

DISCUSIÓN

El mieloma múl! ple es una enfermedad 
maligna de las células plasmá! cas que suele ori-
ginarse en la médula ósea, pero que puede afec-
tar también a otros tejidos. Suele asociarse a la 
presencia de inmunoglobulina monoclonal en 
sangre, en la orina, o en ambas, y a la presencia 
de lesiones óseas lí! cas. Representa aproximada-
mente el 1% de todas las neoplasias malignas. En 
la serie de la Clínica Mayo, cons! tuía el 43% de 
todos los tumores óseos malignos. La media de 
edad es de 60 a 70 años, y es rara en pacientes 
menores de 40 años. Es algo más habitual en va-
rones ( 2:1)1,2,3. 

El dolor es el principal mo! vo de consulta 
de los pacientes con mieloma múl! ple. Sin em-
bargo, a diferencia de la mayoría de los tumores 
óseos, se puede encontrar en el momento del 
diagnós! co, otra sintomatología sistémica, como 
debilidad, pérdida de peso, anemia. Tromboci-
topenia, neuropa# a periférica ( en el especial el 
! po escleró! co) hipercalcemia o insufi ciencia re-

nal4,5. El 80% de los pacientes con mieloma múl-
! ple ! ene alteraciones radiológicas en forma de 
osteoporosis, osteólisis y fracturas patológicas 
en el momento del diagnós! co. Afecta con más 
frecuencia al esqueleto axial, sobre todo, a la co-
lumna vertebral, las cos! llas, el cráneo, la pelvis 
y el fémur. Las lesiones # picas son puramente 
osteolí! cas (70%) en forma de focos bien circun-
scritos con escasa o nula reacción esclerosa circu-
lante. Sólo el 1-2%  de los casos presenta lesiones 
osteoescleró! cas. En la patogenia de las lesiones 
óseas intervienen una serie de citoquinas (IL-6, 
TNF-a, RANKL) que favorecen la ac! vación de os-
teoclastos y la subsiguiente reabsorción ósea6,7.

El diagnós! co se suele confi rmar mediante 

inmunoelectroforesis de proteínas séricas, que 

demuestra una gammapa# a monoclonal. Ade-
más de un hemograma y una bioquímica com-
pleta, el estadiaje debe incluir una serie ósea y 
una biopsia de médula ósea. De forma ocasional, 
es necesaria la biopsia para la confi rmación del 
diagnós! co. El tratamiento primario del mielom-
múltple es la quimioterapia. Las lesiones óseas 
sintomá! cas suelen responder de forma rápida a 
la radioterapia. Ante una fractura patológica el ci-
rujano ortopédico  debe realizar todo el esfuerzo 
necesario para realizar la intervención que per-
mi! ría intentar recuperar la función de la manera 
más rápida posible. Esto puede incluir la dismi-
nución de la masa tumoral o u! lizar sistemas de 
fi jación interna profi lác! ca suplementados con 

metacrilato. Otras opciones para fomentar carga 

inmediata serían una artroplas! a total o hemiar-

troplas! a cementada. A pesar del tratamiento 

agresivo, el pronós! co del mieloma no es muy 

favorable. La supervivencia a largo plazo es la ex-

cepción8,9,10.
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Fig. 1.

Fig. 2.

Fig. 3. Fig. 4.
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RESUMEN

El vólvulo consiste en un giro axial, de cualquier tramo del sistema gastrointes� nal (GI), sobre su mesenterio, que 

condiciona obstrucción y puede llegar a ocasionar fenómenos isquémicos. Afecta � picamente a hombres y a pacientes 

por encima de los 60 años.

En nuestro medio cons� tuye la tercera causa de obstrucción de intes� no grueso tras las neoplasias y la enfer-

medad diver� cular. 

De manejo conservador en inicio, se reserva la cirugía para aquellos casos evolucionados o recidivantes.

PALABRAS CLAVE

vólvulo; obstrucción intes� nal; vólvulo intes� nal; descompresión

COLONIC VOLVULUS MANAGEMENT IN A PRIMARY HOSPITAL, CON!

SERVATIVE OR SURGICAL TREATMENT? 5 YEAR!REVIEW.

ABSTRACT

Volvulus consists in an axial rota� on, on any stretch of the  gastrointes� nal (GI) system , on its mesentery , which 

determines obstruc� on and can poten� ally cause ischemic events . It typically aff ects men and pa� ents over 60 years.

In our environment is the third cause of bowel obstruc� on a" er neoplasms and diver� cular disease.

Conserva� ve management at fi rst, surgery is reserverd for those evolved or recurrent cases.

KEY WORDS

 volvulus; intes� nal obstruc� on; intes� nal volvulus; decompression

INTRODUCCIÓN

El término “volvulus” procede del la� n “vol-
vere”1.  Consiste en un giro anormal del intes� no  
alrededor del eje de su mesenterio, lo que produ-
ce una obstrucció n mecá nica que conlleva torsión 
de los vasos mesenté ricos con isquemia intes� nal 
y necrosis.

Esta patología ha sido ampliamente refl ejada 
a lo largo del � empo. En el Papiro de Ebers, 1550 
A.C, se describe el curso de la enfermedad como la 

reducción espontánea o la descomposición del in-
tes� no. Hipócrates en “Las Enfermedades”, aboga 
por la inserción anal de un supositorio de 22cm1-

3, tamaño similar al proctoscopio actual para des-
compresión. 

El primer dato en la literatura Occidental data 
de 1841, con la descripción de Von Rokitansky del 
vólvulo de sigma como causante de obstrucción in-
tes� nal2-3. Posteriormente, en 1883, Atherton defi -
nió la laparotomía con lisis de adherencias como el 
tratamiento de elección.
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Aunque no fue hasta fi nales de la primera 

mitad del siglo XX cuando se introdujo la posibi-

lidad del tratamiento conservador de la mano de 

Brusgaard en 1947, con el empleo de la descom-

presión mediante sigmoidoscopía y la colocación 

de un sondaje rectal en aquellos pacientes esta-

bles y en ausencia de signos de peritoni" s.

En cuanto a la localización del vólvulo en 
el colon, es más frecuente en sigma (65%-85%), 
mientras que el vólvulo de ciego alcanza el 15%-
30% y el de transverso sólo un 2%-5%4.  Ya solo 
el vólvulo de sigma cons" tuye la tercera causa de 
obstrucción de intes" no grueso4-7 tras las neo-
plasias y la enfermedad diver" cular en los países 
desarrollados.

No existe consenso en cuanto a la causa de 
aparición, ya que se piensa que podrían infl uir 
factores anatómicos, como ocurre en el vólvulo 
de intes" no delgado secundario5. Pero sin duda 
existen múl" ples factores predisponentes como 
pueden ser la edad, una dieta con alto contenido 
en fi bra, medicaciones que alteran la mo" lidad 
intes" nal, la asociación a enfermedades neuroló-
gicas como la demencia y la esquizofrenia, la exis-
tencia de cirugías previas, el estreñimiento cróni-
co, la diabetes mellitus (DM) y el embarazo6-12.

Los síntomas de presentación son inespe-
cífi cos y comunes a otras causas de dolor abdo-
minal, siendo clásicos el  dolor abdominal, la dis-
tensión y " mpanismo y la ausencia de emisión 
de gas y heces. Los vómitos aparecen de manera 
más tardía en función de la competencia o in-
competencia de la válvula ileocecal. 

Cuando el paciente presenta signos de sep-
sis, fi ebre, leucocitosis y peritoni" s el cuadro ha 
evolucionado hacia la gangrena intes" nal, siendo 
necesaria la exploración quirúrgica3. 

Ante la sospecha clínica, el diagnós" co 
debe confi rmarse con una prueba de imagen. La 
radiología simple debe realizarse con el pacien-
te en bipedestación, siempre que sea posible, 
en su defecto, una radiogra$ a en decúbito late-
ral izquierdo puede ser ú" l. En los casos en los 
que existan dudas en cuanto a la localización del 
vólvulo se puede realizar un enema opaco con 
contaste diluido o una tomogra$ a axial compute-
rizada (TC) abdominal11.

Respecto al tratamiento, la descompresión 
endoscópica ha sido el avance más importante 
dentro de las opciones terapéu" cas, permi" en-
do diferir el tratamiento quirúrgico cuando el 

paciente se encuentre en mejores condiciones 
generales y el intes" no esté limpio y preparado3. 

La descompresión está aceptada como 
tratamiento primario5-8-9, siendo efec" va en el  
70%-90% de los pacientes3-7-8, pudiendo valorar 
el estado de la mucosa en el mismo acto. Sin em-
bargo, a pesar de las altas tasas de éxito, existe 
una tasa de recurrencia que varía del 40%-60% 
hasta el 90%3-8-13, con una mortalidad asociada 
que puede alcanzar el 40%3. 

La cirugía urgente se realiza en aquellos pa-
cientes en los que la descompresión endoscópica 
haya fallado, se encuentren inestables o que pre-
senten signos que hagan sospechar perforación7, 
estando este acto asociado a mayores tasas de 
morbimortalidad3-7. 

Sobre el procedimiento quirúrgico urgente, 
no existe un consenso establecido. En los casos 
en los que el intes" no no es viable, es imprescin-
dible la resección13, pero en aquellos casos con 
colon viable las opciones quirúrgicas aumentan 
siendo las más u" lizadas y recomendadas el pro-
cedimiento de Hartmann para el vólvulo de sig-
ma y la desrotación, cecopexia y cecostomía para 
el vólvulo de ciego4.

En los pacientes ancianos muy frágiles, con 
mal estado general y elevado riesgo quirúrgico, la 
realización de una colostomía percutánea endos-
cópica (PEC en inglés), es un procedimiento me-
nos agresivo y que ofrece buenos resultados10-14.

En cuanto a la cirugía elec" va, el procedi-
miento más realizado es la resección con anasto-
mosis primaria8.

Las recurrencias tras procedimientos en-
doscópicos se asocian a un mayor riesgo de gan-
grena y por lo tanto, mayores tasas de mortali-
dad12. Ésta puede alcanzar tasas de hasta el 80% 
en los casos con gangrena establecida, siendo 
signifi ca" vamente menor, del 6%-24%, en los pa-
cientes con vólvulo de sigma no gangrenoso6. 

Muchos de estos fallecimientos son el re-
sultado de complicaciones cardíacas o pulmona-
res durante el periodo de recuperación y no tan-
to causadas por el procedimiento empleado para 
la corrección del vólvulo6.

Otro factor que determina el pronós" co de 
estos paciente es el " empo transcurrido desde el 
momento de inicio de los síntomas hasta el mo-
mento en el que se diagnos" ca la enfermedad6-11. 
Por lo tanto, un diagnós" co temprano y adecua-
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do es esencial para corregir los cambios fi siopa-

tológicos secundarios a la obstrucción intes" nal y  
restaurar un correcto tránsito intes" nal7-12.

El obje" vo de este trabajo es ofrecer una 
visión global del paciente que ingresa  o presenta 
durante su ingreso el diagnós" co de vólvulo de 
colon en un hospital de primer nivel durante los 
úl" mos 5 años.

MÉTODOS

 En esta revisión se incluyen un total de 23 
pacientes con el diagnós" co de vólvulo de colon 
desde Enero de 2010 a Diciembre de 2014.

Los datos a tener en cuenta fueron los si-
guientes: sexo, edad en el momento de presen-
tación, comorbilidades presentes, clínica al diag-
nós" co, " empo de evolución hasta la admisión 
hospitalaria, pruebas de imagen u" lizadas y sus 
hallazgos, localización del vólvulo, tratamiento 
seguido y " po de cirugía en caso de que se haya 
precisado, necesidad de estancia en Cuidados 
Intensivos (UCI), aparición de complicaciones, ci-
fras de estancia total, tasa de reingresos y el des-
" no al alta.

RESULTADOS

Se contabilizó un total de 23 pacientes, 13 
mujeres y 10 varones, con edades comprendidas 
entre los 47 y los 95 años, con una media de 77 
años. La distribución por edades en ambos sexos 
es bastante diferente, siendo la media femeni-
na de 82 años, mientras la masculina se sitúa 10 
años por debajo. 

El número total de ingresos generados fue 
de 29.

Las comorbilidades más frecuentes fue-
ron la hipertensión arterial (HTA), presente en 
el 43% de los pacientes, episodios de accidente 
cerebrovascular(ACV) en el 26% y alteraciones 
endocrinas: DM 21,7%, hipo" roidismo 13% e hi-
per" roidismo 4,3%.  

Otros factores como alteraciones neuroló-
gicas, tales como diferentes grados de demencia 
o alteraciones psiquiátricas, y la presencia de ci-
rugías abdominales previas se dieron en un 43% 
y un 21% respec" vamente.

Respecto al momento de demanda médica, 
los pacientes observados lo hicieron en momen-

tos extremos, o bien con un inicio de los síntomas 
inferior a 24h o bien llegados hasta 5 días. 

Los síntomas en este momento correspon-
den a los clásicos como son el dolor abdominal( 
69%) y distensión (56%). La ausencia de emisión 
de gas y heces, los vómitos y el " mpanismo estu-
vieron presentes en el 26% de los pacientes. Sig-
nos de mal pronós" co como fi ebre, defensa ab-
dominal, disminución del estado de consciencia e 
inestabilidad hemodinámica se dieron en menos 
del 25% de los casos.

Sobre las pruebas de imagen u" lizadas 
para confi rmar la sospecha diagnós" ca, a la tota-
lidad de los pacientes se les prac" có la radiología 
simple de abdomen, aunque sólo en un 13% se 
apreció claramente la # pica imagen en omega o 
grano de café. A 6 de los pacientes (26%) se les 
some" ó a una TC abdominal debido a las dudas 
diagnós" cas.

Los hallazgos más frecuentes fueron disten-
sión de asas (26%), seguida de la imagen radioló-
gica # pica, como se indica más arriba. Únicamen-
te en un caso se iden" fi có pneumoperitoneo.

La localización más frecuente del vólvulo 
fue sigma, hasta en un 67% de los casos, seguida 
de ciego en un 33%. En las historias revisadas no 
queda refl ejada la existencia de vólvulo a nivel 
de transverso o colon ascendente. Estos datos se 
corresponden a las cifras sobre la localización en-
contradas en la bibliogra& a consultada4. 

Respecto al tratamiento, el 53% de los epi-
sodios fueron resueltos mediante tratamiento 
conservador en un primer momento. Casi el 35% 
de los pacientes precisó una intervención quirúr-
gica urgente .

En dos de los pacientes intervenidos, el 
estudio anatomopatológico de la pieza reveló la 
existencia de procesos tumorales avanzados, de 
localización sigmoidea y cecal.

La evolución posterior a la resolución del 
cuadro fue favorable en la mayoría de los pacien-
tes, con baja tasa de complicaciones mayores. Un 
paciente presentó un cuadro de neumonía y otro 
un síndrome oclusivo adherencial en el postope-
ratorio que precisó reintervención. Sin embargo, 
se produjeron 6 muertes, 4 de ellas en pacientes 
que requirieron estancia en UCI.  

La tasa de reingresos fue baja, con un total 
de 5 pacientes (22%), siendo el tratamiento con-
servador la medida inicial en el 80% de ellos.  
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En 3 de estos pacientes el cuadro se repi! ó 
hasta en 3 ocasiones, siendo el tratamiento fi nal 
quirúrgico. 

Cabe destacar que la mortalidad en este 
grupo fue especialmente alta (66%).

El total de los 29 episodios generaron una 
estancia media de 10,6 días por ingreso, situán-
dose el rango entre 2 y 50 días, con mayor ten-
dencia a ingresos de menos de 5 días (34%).

En referencia al des! no al alta, el 72% re-
tornó a su residencia habitual, 52% domicilio fa-
miliar y 21% centro ins! tucional.

CONCLUSIONES

La distribución por géneros y edades en 
nuestro centro no se corresponde totalmente 
con los datos encontrados en la bibliogra# a, ya 
que se han dispuesto de más mujeres y de edad 
media más elevada. Sin embargo los síntomas 
presentes en el momento de consulta así como 
las comorbilidades por paciente, sí concuerdan 
con la bibliogra# a disponible.

También queda patente que la radiología 
simple no siempre confi rma el diagnós! co, como 

ocurre en esta serie, con la iden! fi cación de la 

imagen $ pica en “omega” o “grano de café” sólo 
en un 13% de los pacientes.

Con los datos disponibles, se refl eja la im-
portancia de la atención precoz en estos pacien-
tes, ya que una demora en la consecución de un 
tratamiento adecuado conlleva mayor riesgo de 
complicaciones e incluso eleva las tasas de mor-
talidad.

El tratamiento inicial conservador, ya sea 
mediante descompresión endoscópica o tras la 
aplicación de sondaje rectal, se demuestra efec-
! vo, aunque con una tasa de recidiva menor que 
la encontrada en la bibliogra# a. A pesar de esto, 
la mortalidad de este grupo se encuentra muy 
elevada respecto a la mortalidad total, por lo que 
debería considerarse este tratamiento conserva-
dor como una medida terapéu! ca temporal, indi-
vidualizando la decisión de una cirugía programa-
da en función de las caracterís! cas del paciente.

Puesto que no existe un consenso unifi cado 
a cerca de la mejor técnica a realizar en caso de 
cirugía urgente, no podemos comparar los datos 
con guías clínicas, aunque la tendencia en este 
centro ha sido hacia la realización de un procedi-
miento defi ni! vo, como la resección con anasto-

mosis primaria, mismo procedimiento que se u! -

liza y aconseja para los casos de cirugía elec! va.

Tabla 1.  Conducta terapéu! ca seguida

Tipo de tratamiento Frecuencia Técnica Frecuencia

Conservador 53,1 % Colonoscopia 58,8 %

Sondaje rectal 41,2 %

Quirúrgico Urgente 34.4 % Anastomosis primaria 72,7 %

Hartmann 27,3 %

Quirúrgico programado 12,5 % Anastomosis primaria 75 %

A1ª+ Cecopexia 25 %

Sexo y edad 1 Ep Tiempo 2ºep Tiempo 3 ep Complicaciones

M89a C+SR 1m C 5d A1ª Éxitus

M83a SR 1a+3m A1ª Neoplasia en AP

V86a C 12d SR 16d A1ª Éxitus

M47a C 8m C 10m A1ª

V84a A1ª 5a SR

Tabla 2. Datos rela! vos a los reingresos: edad del paciente, tratamientos empleados, ! empo transcurrido entre las recurrencias y compli-

caciones.
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RESUMEN

Las esofagi� s infecciosas son una causa poco frecuente de patología esofágica, relacionadas en general con 

estados de inmunosupresión y otros factores predisponentes. La incidencia de este � po de patología en individuos in-

munocompetentes es muy baja, siendo la causa más frecuente en estos casos la infección por Virus del Herpes Simple 

(VHS).

 Se presenta el caso de un paciente joven, sin factores predisponentes e inmunocompetente, que fue diagnos-

� cado de esofagi� s vírica.

PALABRAS CLAVE

Esofagi� s infecciosa. Paciente inmunocompetente. Disfagia. 

INFECTIOUS ESOPHAGITIS IN INMUNOCOMPETENT PATIENT:  A CASE REPORT

ABSTRACT

Infec� ous esophagi� s are a rare cause of esophageal pathology, related in general with states of immunosup-

pression and other predisposing factors. The incidence of this type of pathology in immunocompetent individuals is 

very low, being the most frequent in these cases of the Herpes Simplex Virus (HSV) infec� on. Presented the case of a 

young immunocompetent pa� ent without predisposing factors, who was diagnosed with viral esophagi� s.

KEY WORDS

Infec� ous esophagi� s. Immunocompetent pa� ent. Dysphagia.

INTRODUCCIÓN 

Las esofagi� s infecciosas son una causa in-
frecuente de patología esofágica, que se relaciona 
principalmente con estados de inmunosupresión, 
generalmente en pacientes VIH posi� vo1. Las cau-
sas más frecuentes son, en orden de frecuencia, la 
infección por Candida albicans, el Virus del Herpes 

Simple 1 y 2 y el Citomegalovirus. Otros agentes 
infecciosos causantes son las micobacterias (Myco-
bacterium tuberculosis y Mycobacterium avium 
complex), las bacterias y los protozoos2. La apari-
ción de este � po de patología puede verse favoreci-
da por la presencia de otras enfermedades o facto-
res predisponentes. 

Así, la infección por Candida puede ser indu-
cida por el uso de an� bió� cos o cor� coides, el tra-

tamiento an� secretor o estados de hipocloremia, 
alcoholismo, malnutrición, edad avanzada, la radio-
terapia de cuello y cabeza y alteraciones en la mo-
� lidad esofágica como la acalasia, además de la in-
fección por VIH y la toma de inmunosupresores en 
el contexto de un trasplante. La infección por VHS 
se verá favorecida en pacientes trasplantados, VIH 
posi� vo, afectados de neoplasias o en tratamiento 
con cor� coides, radioterapia o quimioterapia. La 
infección por CMV la encontramos esencialmente 
en pacientes VIH posi� vo y trasplantados, siendo 
muy rara su aparición en otros casos. En cuanto a 
la infección por micobacterias, es más frecuente 
encontrarla en países subdesarrollados, donde las 
manifestaciones extrapulmonares de la tuberculo-
sis son más prevalentes. Por úl� mo, las infecciones 
bacterianas también son muy raras, y se describen 
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preferentemente en pacientes con neutropenia 
importante en el contexto de una neoplasia he-
matológica1.

Por otra parte, los pacientes inmunocom-
petentes también pueden presentar infecciones 
esofágicas, aunque en mucho menor grado de 
frecuencia. En estos casos, el principal agente 
e! ológico es el VHS, siendo más frecuente la in-
fección por VHS-13. La aparición de la esofagi! s 
herpé! ca se debe principalmente a la reac! va-
ción de una infección viral previa o, con menor 
frecuencia, a una primoinfección como tal por 
VHS-12,4. En este caso, también existen factores 
favorecedores a la aparición de esofagi! s infec-
ciosa, como serían el uso de cor! coides inhala-
dos, la diabetes mellitus, la edad avanzada, el 
alcoholismo, la insufi ciencia renal o la malnutri-
ción3. Estos factores, aunque predisponen a la 
infección por cualquier agente e! ológico, se ha-
cen más importantes en el caso de la infección 
por Candida. Asimismo, infl uyen en la infección 
en estos pacientes con inmunidad normal deter-
minadas condiciones que debiliten las barreras 
de defensa del organismo o alteren la fl ora co-
mensal normal. También facilitan la infección la 
presencia de alteraciones esofágicas que favorez-
can una éstasis de residuos alimen! cios, crean-
do condiciones para la formación de un medio 
de cul! vo propicio para el sobrecrecimiento de 
agentes infecciosos. La peristalsis se verá afecta-
da en las neoplasias de esófago, la enfermedad 
de Chagas, la esclerosis sistémica progresiva y la 
acalasia5.

En cualquier caso, cuando nos encontre-
mos ante una infección que afecta a un paciente 
inmunocompetente sin ningún ! po de factor pre-
disponente, debe descartarse siempre la existen-
cia de algún trastorno inmunológico subyacente, 
que incluye la infección por VIH.

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de un paciente varón de 
45 años sin antecedentes de interés, que acude a 
urgencias por presentar dolor centrotorácico de 
tres días de evolución, que se inicia tras la inges-
ta. No otra sintomatología acompañante. Refi ere 
no haber comido ni bebido nada debido al dolor 
en las úl! mas 24h. Exploración $ sica anodina. Rx 
tórax y cuello partes blandas/cávum sin hallazgos 

patológicos. Bioquímica y hemograma normales. 
Se inicia tratamiento analgésico en urgencias, y 
se intenta tolerancia oral, presentando el pacien-
te la misma sintomatología, sin mejoría.

Se comenta el caso con el servicio de Di-
ges! vo, quienes realizan endoscopia, encontran-
do en tercio medio del esófago escasas erosiones 
ulcerosas superfi ciales fi brinadas, compa! bles 

con esofagi! s viral (herpé! ca, CMV…), que se 

biopsian. Estómago sin alteraciones mucosas 

destacables. Distensión normal. Píloro sin alte-

raciones, así como la segunda porción duodenal.

Se decide entonces ingreso en Medicina 

Interna con tratamiento con Aciclovir iv. y dieta 

absoluta para completar estudio inmunológico y 

ver evolución. Serología: Toxoplasmosis IgG po-

si! vo, CMV IgG posi! vo, Virus de Epstein Barr 

VCA IgG positvo, EBNA posi! vo, Ag nuclear posi-

! vo. Anatomía patológica: mucosa escamosa sin 

displasia, con signos infl amatorios agudos pre-
dominantes. No evidencia de candidiasis. Estu-
dio inmunológico: normal. Durante el ingreso el 
paciente muestra lenta pero progresiva mejoría, 
con desaparición de la disfagia. Alta con toleran-
cia oral sin dolor.

DISCUSIÓN

La presentación clínica de la esofagi! s in-
fecciosa es similar en pacientes sanos e inmuno-
comprome! dos2. Asimismo, los síntomas predo-
minantes son similares para todos los agentes 
infecciosos, y además es posible que en un mis-
mo paciente coexistan varias infecciones1. En 
general, la odinofagia es un síntoma común en 
todos los ! pos de esofagi! s infecciosa, y será la 
presencia de otros síntomas la que nos ayude a 
orientar el diagnós! co e! ológico1.

 En el caso de las esofagi! s herpé! cas, 
nos encontramos ante el inicio agudo y sin cau-
sa aparente de una triada sintomá! ca consis-
tente en odinofagia, pirosis y fi ebre4. El paciente 
presentará además dolor retroesternal y puede 
exis! r disfagia, así como herpes labial o coexis-
! r afectación orofaríngea por VHS. La esofagi! s 
candidiásica se manifi esta como odinofagia que 
suele localizarse a nivel retroesternal, a menu-
do coincidente con afectación de la orofaringe. 
En el caso de la infección por CMV, pueden pre-
sentarse cuadros muy diversos, que dependerán 
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del estado inmunológico del paciente. En los pa-
cientes inmunodeprimidos, esta infección asocia 
una elevada morbimortalidad, mientras que en 
los pacientes inmunocompetentes suele cursar 
de forma asintomá! ca o manifestarse como un 
síndrome mononucleósico3. La aparición de do-
lor torácico y hemorragia diges! va alta es más 
frecuente en las infecciones esofágicas virales, ya 
que éstas pueden asociar la presencia de úlceras. 
Finalmente, la fi ebre es más frecuente en las in-
fecciones bacterianas y por micobacterias1. En la 
esofagi! s tuberculosa será raro además encon-
trar afectación esofágica primaria, ya que suele 
deberse a una extensión desde un foco pulmonar 
o ganglionar, o a par! r de enfermedad laríngea 
o faringea6. Las esofagi! s bacterianas serán nor-
malmente secundarias a la extensión local a par-
! r de la laringe3.

Para el diagnós! co de estas en! dades es 
esencial realizar una correcta anamnesis que de-
fi na la clínica y la presencia de enfermedades o 
factores predisponentes. Aunque en la gran ma-
yoría de los casos la exploración # sica es anodina, 
una exhaus! va exploración nos permi! rá descu-
brir signos que orienten al diagnós! co e! ológi-
co, como otras lesiones causadas por el mismo 
agente en dis! ntos órganos. El diagnós! co fi nal 

se realizará mediante la endoscopia, que permite 

la visualización de las lesiones y la toma de mues-

tras para estudio histológico o microbiológico1, 

Será ú! l para el diagnos! co el detectar, en el caso 

de primoinfección, una clara seroconversión4.

Endoscópicamente, la infección por Candi-

da se caracteriza por la presencia de placas blan-

quecinas aisladas o confl uentes, inicialmente en 
esófago distal y que progresivamentese ex! en-
den de forma distal.  El VHS suele producir una 
lesión mucosa superfi cial, con vesículas como 
lesiones más precoces, aunque es raro encon-
trarlas en la endoscopia, siendo más habitual 
encontrar pequeñas úlceras superfi ciales (<2 cm) 
con apariencia de volcán. La infección por CMV 
presenta un aspecto endoscópico variable, en-
contrándose úlceras múl! ples, úlceras solitarias 
gigantes o una esofagi! s difusa superfi cial. Por 

úl! mo, en las esofagi! s bacterianas encontrare-

mos generalmente úlceras esofágicas superfi cia-

les con placas asociadas, y en las causadas por 

micobacterias el segmento esofágico afectado 

será el tercio medio a nivel de carina, pudiéndo-

se encontrar úlceras, # stulas del árbol bronquial 
o del medias! no y estenosis1.

Al encontrarnos ante un paciente con esta 
sintomatología, aunque las lesiones endoscó-
picas ! enen un aspecto caracterís! co sobre el 
papel, en la prác! ca a veces puede ser di# cil di-

ferenciarlas. Además, debemos tener en cuen-

ta la posibilidad de que nos encontremos ante 

una coinfección entre varios agentes e! ológicos. 

También debemos diferenciar estas lesiones de 

otras causas de esofagi! s, como la esofagi! s quí-

mica, las inducidas por radiación y quimioterapia, 

la esofagi! s eosino# lica, la enfermedad por refl u-
jo gastroesofágico y la mucosi! s1,3.

Las posibles complicaciones que pueden 
presentar las esofagi! s infecciosas son escasas 
pero severas. Se han descrito dos complicaciones 
fundamentales, la hemorragia diges! va alta y la 
perforación esofágica, con frecuencias en torno 
al 5,2% y 1,8% de los casos, respec! vamente4. 
Existe además documentado en la literatura el 
carcinoma esofágico como complicación extre-
madamente rara, con una incidencia en torno al 
0,01 y 0,04% de los casos7,8.

En cuanto al tratamiento, la esofagi! s in-
fecciosa puede ser tratada con éxito en la mayo-
ría de los casos, incluso si el paciente está inmu-
nocomprome! do5. En la infección por Candida, 
debemos tratar siempre con an! fúngicos sisté-
micos, como son los azoles, las equinocandinas y 
amfotericina B. El fármaco de elección es el fl uco-
nazol, que deberá administrarse durante 2 a 3 se-
manas desde su mejoría clínica. Para la esofagi! s 
por VHS los fármacos de elección son el aciclovir 
y el ganciclovir. En pacientes inmunocompeten-
tes el cuadro podrá resolverse de forma espon-
tánea en 1-2 semanas, pero la administración de 
aciclovir oral durante 7-10 días acortará el proce-
so., debiendo administrarse este fármaco de for-
ma intravenosa durante 14-21 días en los pacien-
tes inmunodeprimidos. El ganciclovir intravenoso 
de 2 a 4 semanas es el tratamiento de elección en 
la infección por CMV en pacientes VHI posi! vo. 
La esofagi! s tuberculosa debe tratarse con una 
combinación de fármacos que incluya la rifampi-
cina e isoniazida durante 9 meses6. Por úl! mo, en 
las infecciones bacterianas, emplearemos de for-
ma intravenosa an! bió! cos de amplio espectro 
que cubran los gérmenes gramposi! vos y gram-
nega! vos propios de la cavidad oral. 
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En conclusión, remarcar que las esofagi! s infecciosas son un cuadro muy poco frecuente en pacien-
tes inmunocompetentes, por lo que su diagnós! co se verá infravalorado en muchas ocasiones. Debemos 
basarnos para su diagnós! co en la triada clínica de disfagia, dolor torácico o retroesternal y pirosis, y en 
la visualización de lesiones y biopsia de las mismas para estudio histológico y microbiológico mediante la 
endoscopia, ya que la exploración " sica es anodina en la gran mayoría de los casos.
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