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CASO CLINICO

Varén de 16 arios traido al Servicio de Urgencias por gonalgia dere-
cha. La madre referia el antecedente de enfermedad de Perthes en
ambas caderas con secuelas en la cadera izquierda, siguiendo revi-
siones en las Consultas Externas de Traumatologia. Negaba consumo
de toxicos, ni de farmacos de forma habitual.

El paciente explicaba que hacia aproximadamente un mes habia
sufrido un traumatismo sobre su rodilla derecha de escasa intensi-
dad, que le ocasiono un fuerte dolor pero que siendo tratado con
reposo, aplicacién de hielo local y AINES, obtuvo una mejoria signifi-
cativa. Previo a la consulta actual habfa sufrido un traumatismo simi-
lar, pero que en esta ocasion no le permitfa la deambulacion.

En la exploracion el paciente permanecia apoyado sobre su miembro
inferior izquierdo con el derecho semiflexionado a nivel de la rodilla
que estaba bloqueada, con importante impotencia funcional.
Presentada tumefaccion local de partes blandas, con rebote rotulia-
no, sugestivo de derrame articular. La exploracion ligamentosa y

FIGURA 1

meniscal parecian estar dentro de la normalidad. Se le realizaron
radiografias de la rodilla derecha (figuras 1y 2) en las que se evi-
dencio, en la regién lateral del condilo femoral externo un despren-
dimiento de varios fragmentos ¢seos de pequefio tamario y con bor-
des esclerosados.

Ingresé y se completd el estudio con més pruebas complementarias
(analitica, resonancia magnética (RM) y tomografia computarizada
(TC) de la rodilla derecha). Se intervino, realizando una exéresis de
los fragmentos libres que se enviaron al Servicio de Anatomia
Patologica, en donde no se evidencio malignidad. El paciente fue
dado de alta con el juicio diagndstico de osteonecrosis del cdndilo
femoral externo de la rodilla derecha.

DISCUSION

La osteonecrosis (necrosis avascular, necrosis aséptica) no es una
enfermedad especifica sino una condicién en la cual un érea cir-
cunscrita del hueso sufre una necrosis debido a una alteracion del
riego sanguineo'. Habitualmente, se trata de un proceso progresivo

FIGURA 2

Radiografia rodilla derecha

Radiografia rodilla derecha
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que puede conducir a la fragmentacion y hundimiento de la estruc-
tura dsea y secundariamente a la destruccion de la articulacion, en
un periodo de 3 a 5 afios”.

Hay dos formas bien diferenciadas de osteonecrosis de la rodilla:
necrosis espontanea y necrosis secundaria. La primera, (descrita por
Alhback en 1968) aparece en pacientes sin factores de riesgo para
la osteonecrosis, es mas comuin en mujeres mayores de 60 afios y
afecta con mayor frecuencia al condilo femoral interno, suele ser uni-
lateral y el dolor con frecuencia es de comienzo brusco. Por el con-
trario, la necrosis secundaria se asocia a unos factores predisponen-
tes, afecta a ambos géneros por igual, pudiendo observarse en
pacientes jovenes, la presencia de otros focos de necrosis fuera de la
rodilla no es rara y el comienzo del cuadro clinico suele ser gradual
(este es el tipo de osteonecrosis que mas se ajusta a la del pacien-
te presentado en el caso clinico). Debido a que la osteonecrosis afec-
ta con més frecuencia a individuos jovenes, entre la tercera y quinta
décadas de vida, sus consecuencias presentan un verdadero proble-
ma sociosanitario.

Para realizar un diagnostico temprano, que traerd consigo una impor-
tante mejora del prondstico®, resulta necesario, ante la sospecha cli-
nica, realizar una correcta anamnesis y exploracion fisica.

Respecto a las pruebas complementarias, debe realizarse inicialmen-
te un estudio radioldgico con radiografia simple. Los signos radiogré-
ficos de la necrosis secundaria son similares a los de la necrosis
espontanea, aunque en la primera la afectacién dsea suele ser mas
extensa. Cuando el estudio radioldgico es normal y hay sospecha
diagnostica de osteonecrosis, el estudio de eleccion es la RM. La
gammagrafia dsea es una técnica menos sensible y especffica que la
RM en estadios precoces, aunque es Util en el diagnostico de la

enfermedad multifocal. Otra técnica de imagen como la TC puede ser
util en la deteccidon de fractura subcondral oculta, pero es poco sen-
sible en el diagndstico precoz de la osteonecrosis®.

El diagndstico diferencial' debe de plantearse con otras afecciones
con un cuadro clinico similar como:

-Lesiones meniscales.
-Osteocondritis disecante.
-Artrosis.

-Fracturas por insuficiencia.
-Tumores metastésicos.
-Bursitis de la “pata de ganso”.
-Osteoporosis transitoria.
-Contusion dsea.

El principal objetivo del tratamiento de la necrosis de la rodilla es con-
seguir una rodilla con funcién normal y sin dolor®. El tipo de trata-
miento (conservador y/o quirdirgico) se decidird teniendo en cuenta
tanto el estadio de la enfermedad, asi como el tamario de la lesion
y la edad del paciente.
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HISTORIA DE ENFERMEDAD Se realiza una radiografia de tdrax en 2 proyecciones (ver Figura 2 y 3.
Mujer de 37 afios, blanca, G1P1A, sin alergias medicamentosas

conocidas, no intervenciones quirdrgicas, no patologfa previa de inte- ¢CUAL ES SU SOSPECHA CLINICA?

rés, no fumadora, IMC normal y habito grécil, que realiza su primer
chequeo medico laboral donde se le diagnostica un bloqueo com-
pleto de rama derecha (Figura 1). Es enviada a su Medico de Familia
para estudio.

FIGURA 2
Radiografia de tdrax PA

FIGURA 1

Imagen electrocardiograma

FIGURA 3

Radiografia de torax lateral

EXAMEN FiSICO

- Mucosas normales. No cianosis, no acropaquias.

- Orofaringe, oidos y cuello normal.

- Torax con morfologfa normal, no alteraciones en mama.

- Murmullo vesicular normal no estertores, FR16 Saturacion capilar 98%

- Ruidos cardiacos ritmicos, 1er ruido cardiaco desdoblado, 2do ruido
cardiaco desdoblado ampliamente y fijo tanto en expiracién como
en inspiracion, soplo sistolico eyectivo en 2do espacio intercostal
izquierdo, no roce pericardico. Onda venosa normal, Pulso arterial de
amplitud y frecuencia normal TA 110/72, presente en la periferia

- Abdomen, Plano, no megalias RHA normales, no masas pulsatiles
no hernias.
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PALABRAS CLAVE: Fosfatasa alcalina, nifios. {Cual es tu sospecha diagndstica?

- Enfermedad dsea.

CASO CLINICO - Enfermedad hepética.
Nifio de 19 meses de edad, sin antecedentes familiares ni personales - Error de laboratorio.
de interés, que acude a nuestra consulta porque desde hace unos - Hiperfosfatasemia transitoria benigna de la infancia.

dias presenta disminucion del apetito asociado a un aumento del
nimero de deposiciones (3-4/dia) de caracteristicas y consistencia {Cual seria la actitud a tomar?

normales. Exploracion fisica normal salvo ligero estancamiento en el - No hacer nada.

progreso ponderal. Se solicita estudio analitico encontrando una fos- - Remitir al paciente al hospital para ingreso.
fatasa alcalina de 9994 UI/L (limites normales para su edad en nues- - Solicitar serie dsea y ecografia abdominal.
tro laboratorio 300-1410 UI/L). El resto del estudio analitico incluyen- - Repetir la analitica a las 12-16 semanas.

do pruebas hepéticas, VSG, inmunoglobulinas y anticuerpos antigliadi-
na y antitransglutaminasa fueron normales. Orina y heces normales.

Correspondencia
Maria José Méndez Bustelo
Rua Lino Villafinez, 4 -1° « 15704 Santiago de Compostela
majomendez@wanadoo.es * Teléfono 981563824 / 679245476

246  Casos Clinicos



CaSOS CllnICOS Lesiones cutaneas recalcitrantes en manos

Lesiones cutaneas recalcitrantes en manos

waww .
agamfec
.com

Mareque Rivas, Fernando
Médico Especialista en Medicina Familiar y Comunitaria. Consultorio de Meicende-Arteixo. A Corufia

Cad Aten Primaria
Afo 2008
Volume 15

Pag. 247247

Mujer de 41 afios con antecedentes personales de queratitis herpé- _

tica. Acude a la consulta por una lesién cuténea en dorso de mano Lesion cutdnea en el dorso de la mano izquierda.
izquierda de unos 12 afios de evolucion, de forma redondeada con
bordes elevados y crecimiento lento centrifugo (Figura 1). Otra lesion
similar en el dorso de la otra mano de 1 cm. de didmetro y una ter-
cera lesion en el antebrazo, mas extensa y menos elevada con des-
camacion en los bordes.

PREGUNTA

{Cudl seria el diagndstico mas probable de esta lesion?
1.- Eritema migratorio (Enfermedad de Lyme).

2.- Granuloma anular.

3.- Eritema anular centrifugo.

4.- Tinea corporis.

5.- Eczema numular.
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RESPUESTA AL CASO CLINICO PACIENTE CON BLOQUEO
COMPLETO DE RAMA DERECHA

En la radiografia de tdrax se aprecia un indice cardiotorécico den-
tro de los limites normales con un arco del tronco de la arteria pul-
monar rectificado asociado a hiperaflujo de las arterias pulmona-
res. Apex ventricular redondeado y no datos de crecimiento auri-
cular.

Estos elementos de la radiografia unidos a la auscultacion cardiaca
patoldgica y los resultados del electrocardiograma nos hicieron sos-
pechar la posibilidad de una comunicacion interauricular (CIA), por lo
que se derivd a consultas externas de Cardiologfa que posteriormen-
te confirmo nuestra sospecha.

REVISION DEL TEMA
Centraremos la discusion en las patologias que puedan acompaniar-
se de bloqueo completo de rama izquierda (BCRDHH).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CLINICO:

CAUSAS ADQUIRIDAS:

Isquemia miocéardica del VD: Se descarta porque no hay patrén eléc-
trico patoldgico en la repolarizacion ademas de no haber tenido cli-
nicamente cuadro de 4ngor o sincope en ninglin momento de su
vida, teniendo ademds un riesgo coronario bajo.

Enfermedades pulmonares cronicas, en este caso se descarta total-
mente por la ausencia de clinica compatible.

Traumaticos, son posteriores a cateterismo de cavidades derechas
(que generalmente son reversibles) o tras la cirugfa cardiaca, como
el la reparacién de cardiopatias congénitas (Fallot , Transposicion de
grandes vasos, Drenaje andmalo de venas pulmonares)

CAUSAS CONGENITAS:

Alteraciones del sistema de conduccion idiopéticas, dadas por pequefias
interrupciones de la rama derecha y que no traducen gravedad y ni rele-
vancia. En estos casos se suele auscultar un desdoblamiento del 2do
ruido pero a diferencia de lo que ocurre en la CIA, el desdoblamiento se
presenta sdlo en la inspiracion, desapareciendo con la espiracion.

Sindrome de Brugada, presenta un tipico patrén de rama derecha
con supradesnivel del .ST en forma de aleta de tiburon mas frecuen-
te en V1-V2 que puede extenderse hasta V3, acompafiada de QRS
>120ms, se acomparia de sincopes, aunque puede ser asintomatico
dependiendo de el patrén genético que lo genere, es mas frecuente
en la poblacion asidtica y negra, agregando que no se acompana de
alteraciones radiologicas

Cardiopatias congénitas, dada la edad de la paciente la diferenciacion
hay que hacerla entre Comunicacion interauricular y el Drenaje de

venas pulmonares, clinicamente el diagnostico es a veces imposible,
ya que dependiendo del tipo de defecto del tabique y la cantidad de
venas pulmonares anémalas pueden coexistir ambas defectos.

Teniendo en cuenta los datos clinicos, eléctrocardiogréficos y radiolo-
gicos de la paciente estamos en condiciones de decir que la pacien-
te es portadora de una Comunicacion interauricular.

{Que tipo de CIA?

La comunicacién auricular es una de las patologias cardiacas con-
génitas diagnosticadas con mas frecuencia en el adulto, pero es
mas infrecuente que se diagnostique en el lactante. Hay cinco
espacios potenciales de comunicacion interauricular, el clasico
ostium secundo que se encuentra en la fosa oval, el segundo
defecto maés frecuente es el ostium primo que se acompana de
defectos del tabique ventricular y de las vélvulas autrioventriculares,
seguidos por el tipo seno venoso de cava superior situado en la
parte posterosuperior de la auricula derecha en la union de la cava
superior y las venas pulmonares, la forma seno venoso inferior y
por ultimo la comunicacion a través de seno coronario®.Defectos
mayores de 4 Mm. Tienen escasa probabilidad de cierre esponté-
neo®.

Los pacientes con CIA generalmente estdn asintomaticos, aunque
pueden tener diferentes grados de insuficiencia cardiaca y frecuentes
neumonias, por lo tanto puede aparecer fatiga, disnea de esfuerzo o
simplemente tos irritativa. En presencia de HTP, el intervalo de des-
doblamiento del segundo ruido dependerd de de los cambios de
presiones de VD, si el shunt es importante el flujo sanguineo aumen-
tado a través de la tricispide provoca un soplo meso sistolico en el
borde esternal izquierdo inferior por estenosis funcional, ademas se
puede encontrar un latido de VI hiperdindmico si se acompafia de
insuficiencia mitral leve, la cianosis y la acropaquia aparecen cuando
el shunt es de derecha a izquierda (Sindrome de Eisemeger) por
aumento de las resistencias pulmonares®?.

Eléctricamente el ostium secundum se acompafia de BCRHH con
patron de hipertrofia de VD y desviacién del QRS hacia la derecha®”.

En la radiografia de torax habitualmente se muestra crecimiento de
la aurcula y el ventriculo derecho, dilatacién del tronco de la arteria
pulmonar (convexidad del TAP) y sus ramas y un aumento de la
trama vascular pulmonar, puede haber dilatacion de vena cava supe-
rior en defecto tipo seno venoso y muy rara vez dilatacion de la auri-
cula izquierda.®

Este importante saber que el ostium secundum no es lo mismo que
el foramen oval permeable, este Ultimo no se considera un defecto

de septacién auricular.

Evolucion natural de la enfermedad:
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Las manifestaciones clinicas dependen de la relacién entre flujo pul-
monar y flujo sistémico (QP/QS) >1,5/1. En la tercera década de la
vida, el 30% presentan disnea, desarrollan arritmias como la fibrilacion
y el fluter auricular, e insuficiencia cardiaca puede desarrollarse en la
cuarta década de la vida, es probable que la esperanza de vida de estos
pacientes sea menor que la media si no se repara el defecto, por lo
que hay que ser muy riguroso al interpretar los datos clinicos eléctricos
y radioldgicos de estos pacientes, y una vez que se sospeche el diag-
nostico remitirlos a la consulta de Cardiologia para completar estudio.
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RESPUESTA AL CASO CLINICO

HIPERFOSFATASEMIA EN LA INFANCIA

El diagnostico es una HIPERFOSFATASEMIA TRANSITORIA BENIGNA
DE LA INFANCIA. Por lo tanto, deberemos REPETIR LA ANALITICA A
LAS 8-10 SEMANAS y comprobar que las cifras de fosfatasa alcalina
se han normalizado.

REVISION

La fosfatasa alcalina (FAL) es un éster ortofosférico hidrolasa que
interviene en la fosforilacion y desfosforilacion de diversos metaboli-
tos a nivel hepético asi como en el proceso de mineralizacién dsea'.
Presenta diversas isoenzimas genéticamente diferentes y codificadas
en cuatro loci independientes'. Estas isoenzimas son: la FAL de célu-
las germinales, FAL placentaria, FAL intestinal y la FAL de tejido ines-
pecifico, que se presenta en hueso, higado, pulmdn, rifién, gldndula
adrenal y leucocitos.

En la poblacién infantil, la distribucion de las isoenzimas de la FAL es
diferente respecto a los adultos, predominando la fraccion 6sea
(859%) sobre la hepética (15%) hasta los 17-20 afios'. En neonatos,y
en mayor medida en prematuros, se observa un pico de actividad
enzimatica que perdura hasta los seis meses de vida. Durante la ado-
lescencia se produce un incremento significativo, mas precoz y de
menor magnitud en mujeres que en varones. En ambos casos, el
aumento de la FAL es a expensas de la fraccion dsea originada por la
mayor actividad osteobldstica caracteristica de estas etapas'.

Se han descrito diversas formas de hiperfosfatasemia en la infancia:
- Hiperfosfatasemia transitoria benigna (la més frecuente)?

- Hiperfosfatasemia familiar persistente sintomatica o asintomatica’
- Hiperfosfatasemia persistente no familiar*

- Secundaria a determinadas patologfas: osteoclasia, malformacio-
nes esqueléticas, anomalias faciales, Paget juvenil...

La forma maés frecuente es la denominada hiperfosfatasemia transito-
ria benigna de la infancia que se define como la elevacion despro-
porcionada y transitoria de la fosfatasa alcalina sérica en ausencia de
datos clinicos y de laboratorio sugestivos de patologia dsea o hepati-
ca. Fue descrita por primera vez por Bach en 1954. Posteriormente,
en 1985, Kraut® establecio los criterios diagndsticos (tabla 1), que atn
se mantiene vigentes. Estos criterios son los siguientes:

TABLA 1
Criterios diagnosticos de hiperfosfatasemia transitoria de la infancia®

1) Edad menor de 5 afos.
2) Sintomas variables, aparentemente no relacionados, que van desde la normalidad hasta
sindromes severos neuroldgicos o gastrointestinales.

3) Ausencia de lesion ¢sea o hepdtica en la exploracion fisica

4} Ausencia analitica de alteracion osea o hepatica a excepcion del aumento espectacular de la
fosfatasa alcalina.

5) Elevacion de las isoenzimas osea y hepatica de la fosfatsa alcalina,
6) MNormalizacion de los valores de fosfatasa alcalina antes de los 4 meses.

Edad menor a cinco anos: si bien han sido descritos pacientes de
mayor edad e incluso adultos, el limite establecido abarca mas del
95% de los casos publicados.

Sintomas clinicos variables: aunque la hiperfosfatasemia transitoria
benigna de la infancia se ha asociado a un gran nimero de entida-
des (encefalitis, orquidoblastoma, leucemias, nifios con trasplantes,
ingesta medicamentosa sobre todo fenobarbital y trimetroprin-sulfa-
metoxazol...), la mayor incidencia esta en relacién con infecciones
virales de vias aéreas y gastrointestinales y pacientes con retraso pon-
deral'™™, Se han realizado algunas observaciones en gemelos', por
lo que se especula la existencia de una predisposicion genética que
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podria ponerse de manifiesto ante un estimulo exdgeno. Por ultimo,
no se excluye considerar este fenémeno como un rasgo fisioldgico,
en relacion a la maduracion y crecimiento'.

Ausencia de enfermedad dsea y/o hepatica tanto en la explora-
cion fisica como en las determinaciones analticas. Es imprescindi-
ble para su diagndstico. El isoenzimograma electroforético de la FAL
muestra un aumento caracteristico de las fracciones 6sea y hepati-
ca. El pico de fosfatasa alcalina alcanza 2 a 20 veces el limite supe-
rior de los valores de referencia para edad y sexo, con una media
de 4 veces'. El mecanismo por el que se elevan las FAL permane-
ce sin aclarar aunque se han sugerido diferentes teorfas como sin-
tesis o liberacién excesiva del tejido de origen, hiperactividad de la
enzima circulante o disminucién de su aclaramiento plasmético’.
Esta Ultima propuesta es el mecanismo mas probablemente impli-
cado.

Los niveles de la enzima retornan a la normalidad en aproximada-
mente cuatro a seis meses, si bien se han descrito algunos casos
aislados de normalizacion en lapsos mayores”. Nuestro paciente a los
3 meses presentaba una cifra de FAL de 492 Ul/L.

Frente a la sospecha de una hiperfosfatasemia transitoria benigna
de la infancia proponemos realizar seguimiento clinico del pacien-
te con evaluacién de FAL a las 12-16 semanas'. La ausencia de
descenso significativo o persistencia en el tiempo del valor elevado
hallado inicialmente hacen necesaria la evaluacion familiar ya que
ha sido descrita la denominada hiperfosfatasemia benigna familiar.
La ausencia de familiares afectos a la vez que de clinica acompa-
fiante, exige un estudio mas amplio y un seguimiento periddico
que, a la larga, nos permitird identificar el cuadro como una hiper-
fosfatasemia persistente benigna esporadica o una hiperfosfatase-
mia secundaria'".

El conocimiento de esta entidad evitard exploraciones complementa-
rias innecesarias con el consiguiente beneficio para el paciente, ade-
més del beneficio econdmico.
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RESPUESTA AL CASO CLINICO
LESIONES CUTANEAS RECALCITRANTES EN MANOS

DIAGNOSTICO
El diagndstico confirmado por estudio de anatomia patolégica tras
biopsia-punch es granuloma anular.

EXPLICACION FINAL

El granuloma anular es una enfermedad granulomatosa benigna de
etiologia desconocida, pero se han descrito casos secundarios a trau-
matismos locales, enfermedades malignas, infecciones virales (inclui-
do VIH, Epstein-Barr, herpes zoster), picaduras de insectos y tests
tuberculinicos. En un estudio restrospectivo, el 12% de los pacientes
con granuloma anular tenian Diabetes Mellitus.

La lesion se caracteriza por un anillo de papulas o nodulos violdceos
0 rojo congestivos dérmicos en forma anular o semianular, localizados
o diseminados en la piel. La histologia muestra histiocitos en empali-
zada que rodean el tejido necrético resultante de las estructuras de
coldgeno alteradas. La localizacion tipica es en el dorso de las manos
y pies, pero puede aparecer en brazos, pieras o tronco. Mas fre-
cuente en nifos y jovenes con predominio femenino. Es asintométi-
ca y tiende a la resolucién esponténea. Las formas localizadas se
resuelven en uno o dos afos y pueden tratarse con corticoesteriodes
tdpicos o nitrogeno liquido. Las formas diseminadas suelen tardar més
tiempo en desaparecer, pueden asociarse a diabetes y se utilizan
varios tratamientos sistémicos como dapsona, retinoides, antipaltdi-
cos, psolarenos y terapia con ultavioleta A, ésteres del acido fumarico,
tacrolimus y pimecrolimus.
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