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CASO CLINICO: PRESENTACION

Varén de 33 afios es derivado por su médico de atencién primaria por
clinica de 2-3 meses de evolucién de:

. Tossecay disnea.

. Astenia, sensacién distérmica sin fiebre termometrada y pérdida de

peso (5 kg).

. Dolor costal derecho de tipo pleuritico.

. Dolor en columna cervical y lumbar de predominio derecho.

. Aparicion de maculas hipocrémicas, no pruriginosas en piel.

No refiere consumo de tdxicos, relaciones sexuales de riesgo, dolor
abdominal u otra clinica por aparatos. En atencidon primaria se le realiza
radiografia de térax donde se observa engrosamiento pleural apical
derecho.



CASO CLINICO: ANTECEDENTES

» Sin alergias medicamentosas conocidas.
* Sin habitos toxicos.

» Natural de Costa de Marfil. Desde 2010 reside en
Espafia. No ha realizado viajes a su pais ni fuera de
Espaifa desde que llego.

« No antecedentes médicos de interés ni tratamiento
habitual.




CASO CLINICO: PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica: Hb 8.3 mg/dl; VCM 55.8, Leucocitos 9.500 con un 73% neutrofilos.

Inmunoglobulinas: normales.

Serologia de VIH, VHC y VHB: negativa.

Quantiferon: positivo.

PCRy cultivo de esputo: negativo para micobacterias.

TCAR toracico: engrosamiento pleural en I6bulo superior derecho de 30x13x23 mm. Derrame
pleural ipsilateral.

Fibrobroncoscopia: no compresion extrinseca ni intrinseca. Citologia con fondo hematico con
linfocitos aislados. Negativa para células malignas.

Biopsia de ganglio: negativa para micobacterias.

RMN: a nivel de la columna multiples lesiones focales intravertebrales y costales, las de mayor
tamafio con lesidn de partes blandas extradésea asociada. Se trata de lesiones atipicas
sospechosas de metastasicas.
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ENGROSAMIENTO PLEURAL

Son consecuencia de procesos inflamatorios, tumorales, exposicion al

asbesto y toracotomias o pleurodesis.
Puede ser localizado o difuso.



ENGROSAMIENTO PLEURAL LOCALIZADO

- Apical:
- No tiene relevancia clinica, se cree que se debe a isquemia crénica apical relacionada

con la edad; sin embargo, si el engrosamiento es mayor de 2 cm que el contralateral, se

debe sospechar tumor de Pancoast.

Aumento de densidad en ambos apices pulmonares, de
borde inferior concavo y bien delimitado.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL LOCALIZADO

- Placas pleurales:
- Exposicion al asbesto: afectan a la pleura parietal, suelen ser multiples y bilaterales y se
localizan en la pleural lateral o en la pleura diafragmatica. En un 15% calcifican.
- Relacionadas con enfermedad intersticial.

A) Imagenes de aspecto nodular, bilaterales algunas con calcificaciones en su interior.
B) Engrosamientos de la pleura parietal y calcificaciones.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL LOCALIZADO

- Atelectasia redonda:
- Diagndstico diferencial con carcinoma bronquioloalveolar.

Masa lenticular en base pulmonar derecha asociada a engrosamiento pleural y obliteracion del seno costofrénico
posterior, retraccion del tracto broncovascular por la atelectasia y pérdida de volumen del LID.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL DIFUSO

- Engrosamiento pleural difuso: en la TC, se define como un
engrosamiento mayor de 3 mm que se extiende mas de 8 cm en sentido

craneocaudal o mas de 5 cm en sentido lateral.

- Se asocia a pérdida de volumen pulmonar, calcificaciones y a aumento de la grasa
extrapleural.

Se observa engrosamiento pleural liso y difuso con calcificaciones.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL DIFUSO

- Causas:

- Exposicion laboral (asbestosis, silicosis), sarcoidosis, fibrosis pulmonar, enfermedades
autoinmunes (enfermedad por 1gG4, artritis reumatoide), empiema, hemotorax,
radioterapia, trauma, cirugia previa, tuberculosis, drogas y neoplasias.

- Causas mas raras: histiocitosis de células no-Langerhans (Enfermedad de
Erdheim-Chester) y linfangiomatosis toracica difusa.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL: TUMORES

- Benignos
- Lipomas.
- Esplenosis intratoracica.
- Tumor fibroso localizado.
- Malignos
- Mesotelioma:

- Se manifiesta como engrosamiento pleural
nodular concéntrico, derrame pleural (es
frecuente el derrame hemorragico), placas
pleurales, calcificadas o no, asociadas a la
exposicion al asbesto.

- Metastasis (lo mas frecuente):

- Mas frecuentes en carcinoma de pulmén, mama,
linfoma, timoma invasivo. Se presentan Engrpsamiento pleural nodular y circunfgrencial en
caracteristicamente con derrame pleural. pamenteconanteceder;te’deadenocarcmomade
Pueden asociarse a engrosamientos pleurales pmen.
lisos o0 nodulares o a masas pleurales.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL

- Placas pleurales: exposicion laboral, enfermedades
intersticiales.
- Atelectasia redonda: neoplasia pulmonar.

- Engrosamiento pleural difuso:

- Exposicion laboral (asbestosis, silicosis), sarcoidosis, fibrosis
pulmonar, enfermedades autoinmunes (enfermedad por 1gG4,
artritis reumatoide), empiema, hemotdérax, radioterapia, trauma,
cirugia previa, tuberculosis, drogas y neoplasias.

- Causas mas raras: histiocitosis de células no-Langerhans
(Enfermedad de Erdheim-Chester) vy linfangiomatosis toracica
difusa.

- Tumores (malignos):

- Mesotelioma.

- Metastasis.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




ENGROSAMIENTO PLEURAL

- Placas pleural: exposicion laboral, enfermedades
intersticiales.

- Atelectasia redonda: neoplasia pulmonar. ¢Qué pedimos?
. . ] - Exposicion laboral.
- Engrosamiento pleural difuso: . Autoinmunidad.
- Exposicion laboral (asbestosis, silicosis), sarcoidosis, fibrosis - Fibrobroncoscopia
pulmonar, enfermedades autoinmunes (enfermedad por 1gG4, con lavado
artritis reumatoide), empiema, hemotdérax, radioterapia, broncoalveolar.
trauma, cirugia previa, tuberculosis, drogas y neoplasias. - Biopsia pleural (por
- Causas mas raras: histiocitosis de células no-Langerhans toracocentesis o.
(Enfermedad de Erdheim-Chester) y linfangiomatosis toracoscopia).

toracica difusa.

- Tumores (malignos):
- Mesotelioma.
- Metastasis.

Diaz AMV, Cisneros VF, Fonte CO, Diaz JG, Castro CES, Labrador TGDLH. Manifestaciones radiolégicas de la patologia pleural. Seram [Internet]. 15 de noviembre de 2018 [citado 27 de noviembre de 2023].




SINTOMAS GUIA




SINTOMAS GUIA




LESIONES FOCALES OSEAS

Benignos
(mas frecuentes)

Tumores primarios Mesenquimales
LESIONES PRIMARIAS Malignos

Lesiones congénitas Hematopoyéticos

Hiperparatiroidismo
primario /paraneoplasico

LESIONES ADQUIRIDAS

Sarcoidosis
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METASTASIS Préstata, mama, rifon,
(mas frecuentes) tiroides y pulmon.

Ehara S, Khurana J. Systematic Approach to Tumors and Focal Lesions of Bone. En: Diagnostic Imaging of Musculoskeletal Diseases: A Systematic Approach. 2010. p. 241-311.
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CLASIFICACION DE TUMORES OSEOS PRIMARIOS

Mesenquimatosos  (principalmente  hueso, cartilago):  osteoma,
osteosarcoma (tumor primario maligno de estirpe mesenquimatosa mas
frecuente), osteocondroma (tumor d0seo mas frecuente), condrosarcoma,
sarcoma de Ewing.

Células hematopoyéticas (médula o0sea). mieloma multiple (tumor
primario maligno mas frecuente), leucemia, linfoma, histiocitosis de
Langerhans.

Afectacion vertebral: mas frecuente en tumores de
células hematopoyéticas y metastasis.
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Mesenquimatosos  (principalmente  hueso, cartilago):  osteoma,
osteosarcoma (tumor primario maligno de estirpe mesenquimatosa mas
frecuente), osteocondroma (tumor d0seo mas frecuente), condrosarcoma,
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Afectacion vertebral: mas frecuente en tumores de
células hematopoyéticas y metastasis.



MIELOMA MULTIPLE

- El mieloma mdltiple es una gammapatia monoclonal, en el cual las células
plasmaticas producen inmunoglobulina monoclonal (las mas frecuente IgG e IgA) e
invaden y destruyen el tejido éseo adyacente.

- Para su diagndstico requiere >10% de células plasmaticas (CP) clonales

en médula 6sea o0 biopsia diagnostica de plasmocitoma (6seo o

extramedular) y 1 o mas de los siguientes criterios:
- Dafio organico atribuible a melanoma (CRAB): hipercalcemia (>11 mg/dl), insuficiencia
renal (creatinina sérica >2 mg/dl), anemia (hemoglobina <10 g/dl), lesiones éseas (una o

mas lesiones osteoliticas).
- Si ausencia de CRAB: CP clonales en médula ésea >60%, cadenas ligeras libres en suero
alterada, presencia de > 1 lesion focal de >5 mm en RMN.

MSD Profesionales Sanitarios [Internet]. [citado 27 de noviembre de 2023]. Hematologia y oncologia. Gammapatias monoclonales.



MIELOMA MULTIPLE

Expresiones variantes de mieloma multiple

Forma Caracteristicas

Plasmocitoma extramedular Plasmacitomas que aparecen fuera de la médula 6sea

Plasmocitoma 6seo solitario Plasmocitomas 6seos aislados que, en general, no producen proteina M

Polineuropatia (polineuropatia inflamatoria crénica)

Organomegalia (hepatomegalia, esplenomegalia o linfadenopatias)
Mieloma osteoesclerético (sindrome POEMS) Endocrinopatia (p. €j., ginecomastia, atrofia testicular)

Proteina M

Alteraciones cutaneas (p. €j., hiperpigmentacion, vello excesivo)

Ausencia de proteina M en suero y orina

Mieloma no secretor . A g
Ausencia de aumento de cadenas livianas libres en suero

MSD Profesionales Sanitarios [Internet]. [citado 27 de noviembre de 2023]. Hematologia y oncologia. Gammapatias monoclonales.



MIELOMA MULTIPLE: DIAGNOSTICO

¢Qué mas pediriamos?

MSD Profesionales Sanitarios [Internet]. [citado 27 de noviembre de 2023]. Hematologia y oncologia. Gammapatias monoclonales.
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LESIONES FOCALES OSEAS

Table 7.2 Congenital and hereditary disorders related to bone tumors

Syndrome Mode of inheritance Gene Locus Associated tumors

Bloom syndrome AR BLM 15926 Osteosarcoma

Li Fraumeni syndrome AD TP53 17p13. 22ql11 Osteosarcoma

McCune—-Albright syndrome SP GNASI 20q13 Osteosarcoma

Multiple exostosis AD EXTI1 8q24 Chondro- and osteosarcoma
EXT2 11pl1-12

Ollier disease SP PTHRI1 3p21-22 Chondrosarcoma

Retinoblastoma syndrome AD RB1 13q14 Osteosarcoma

Rothmund-Thomson syndrome AR RECQL4 8q24 Osteosarcoma

Werner syndrome AR WRN 8pll-12 Various sarcoma
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TUMOR PARDO: HIPERPARATIROIDISMO

El tumor pardo es una forma localizada de osteitis
fibrosa quistica, parte del compromiso déseo por
hiperparatiroidismo. Puede aparecer en cualquier
hueso.

Lesidn litica en metatarso.




SARCOIDOSIS OSEA

- La afectacién ésea normalmente consiste en lesiones focales de caracter litico (con esclerosis
periférica) en huesos apendiculares y axiales, siendo las manos el sitio de mayor afectacion (bilateral

pero asimétrica).
- En cuanto a la afectacion axial, es mas frecuente su manifestacion a nivel dorsal bajo y lumbar alto, pero

también se pueden afectar las cervicales (sobre todo C1-C2).
- Aparece entre la tercera y quinta década de la vida, afecta mas a mujeres y suele cursar de forma

asintomatica.

Lesion focal.

Rohit Aggarwal, MD, MSc. Sarcoidosis of bone. UptoDate 2023.
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METASTASIS

- Pueden ser lesiones liticas (mas frecuentes) o esclerodticas/blasticas.

- Es el tumor 6seo mas frecuente (50-100x mas frecuente que tumores
primarios).

- Eslatercera localizacion mas frecuente de metastasis, tras higado y pulmon.

- Los tumores que con mayor frecuencia metastatizan a hueso: prostata,
mama, rifidn, tiroides y pulmaon.

Metastasis 6sea (carcinoma
prostatico).

Michael H Yu, MD, ScM, Sarah E Hoffe, MD. Epidemiology, clinical presentation, and diagnosis of bone metastasis in adults. UptoDate 2023.
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LESIONES FOCALES OSEAS: ALGORITMO DIAGNOSTICO

Sospecha de lesién litica / blastica
sugestiva de metdstasis en resonancia
magnética (con y sin contraste)

Si No
Descartar ¢Sintomas
compresién medular persistentes?
Si No

Realizar PET-TC o
gammagrafia ésea

Seguimiento

Michael H Yu, MD, ScM, Sarah E Hoffe, MD. Epidemiology, clinical presentation, and diagnosis of bone metastasis in adults. UptoDate 2023.
s




LESIONES FOCALES OSEAS: DIAGNOSTICO

PET-TC: evidencia de enfermedad tumoral activa pleural derecha con adenopatia hiliar ipsilateral y
afectacidn metastasica multiples con captacion en C1, C2, C4, C7 y D1.

==




LESIONES FOCALES OSEAS: ALGORITMO DIAGNOSTICO

Sospecha de lesién litica / blastica
sugestiva de metdstasis en resonancia
magnética (con y sin contraste)

Si No
Descartar ¢Sintomas
compresién medular persistentes?
Si No

Realizar PET-TC o
gammagrafia 6sea

Biopsia 6sea -
P Seguimiento

Michael H Yu, MD, ScM, Sarah E Hoffe, MD. Epidemiology, clinical presentation, and diagnosis of bone metastasis in adults. UptoDate 2023.
s




BIOPSIA OSEA

Cilindro constituido por células inflamatorias predominantemente de componente histiocitario
formando granulomas confluyentes. Algunos de ellos con ligera esclerosis, sin evidencia de
malignidad. Dicha relacion inflamatoria ocupa el espacio entre las trabéculas éseas presentes en la
muestra.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

Multiples enfermedades que cursan con granulomas:

NEOPLASIAS
- Micosis fungoide granulomatosa
- Linfomas

AUTOINMUNES

Sarcoidosis

- Histiocitosis de Langerhans

- Dermatitis  granulomatosa intersticial
y neutrofilica en empalizada

- Vasculitis p-ANCA

- Lupus eritematoso

- Artritis reumatoide

- Fiebre reumatica

INFECCIONES
Micosis profundas
- Infecciones por micobacterias
- Leishmaniasis

OTRAS

Acné agminata

Rosacea

Queilitis granulomatosa

Sindrome de Melkersson-Rosenthal
Granuloma anular

Granuloma actinico

Granuloma elastolitico de células gigantes
Enfermedad de Morbihan

Cuerpo extrafo

Granulomas por aluminio
Necrobiosis lipoidea
Xantogranuloma necrobiotico
Enfermedad inflamatoria intestinal
Piel laxa granulomatosa

- Parasitos: esquistosomiasis, oncocercosis, gnatostomiasis, dirofilariasis, estrongiloidosis, equinococosis

- Lepra



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

Coleccion compacta de macrofagos. Ninguno patognoménico pero si altamente sugestivo.
Macréfagos — Histiocitos

- Célula xantomatosa: acimulo de material lipidico

- Células gigantes multinucleadas — por mecanismos de fagocitosis

- Célula de Langhans

- Célula de cuerpo extrafio

- Célula de Touton

J. Arostegui Et al. Granulomas en
dermatopatologia: principales entidades.
Elsevier, Espafia. 2021
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- Célula de Langhans

- Célula de cuerpo extrafio

- Célula de Touton

J. Arostegui Et al. Granulomas en
dermatopatologia: principales entidades.
Elsevier, Espafia. 2021




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

Coleccion compacta de macréfagos.
Macréfagos — Histiocitos

- Célula xantomatosa: acimulo de material lipidico

- Células gigantes multinucleadas — por mecanismos de fagocitosis

- Célula de Langhans

- Célula de cuerpo extrafio

- Célula de Touton

J. Arostegui Et al. Granulomas en
dermatopatologia: principales entidades.
Elsevier, Espafia. 2021




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

GRANULOMA TUBERCULOSO - TUBERCULOSIS

- Necrosis central de tipo caseosa (necrosis coagulativa: amorfa y homogénea)

- En ocasiones sin necrosis o necrosis sin granuloma (depende del estado inmunitario) Cak

- Infiltrado linfocitario en la periferia como una corona Granuloma tuberculoideo

- Histiocitos y células de Langhans

- Similar en todos los tipos de micobacterias excepto leprae

- En tuberculosis cutanea habra granulomas verdaderos (con presencia de micobacterias)
y tuberculides (por hipersensibilidad de antigenos de la bacteria)

J. Arostegui Et al. Granulomas en dermatopatologia: principales entidades. Elsevier, Espafia. 2021



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

GRANULOMA SARCOIDEO - SARCOIDOSIS

- Granuloma en multiples territorios, sin necrosis central

- Sinecrosis es discreta y de tipo fibrinoide

- Infiltrado en la periferia discreto “granuloma desnudo”

- Puede contener dos tipos de inclusiones: cuerpos asteroides y cuerpos de Schaumann
- Frecuente encontrar cuerpos extrafios como particulas de silice en el interior

Granuloma sarcoideo

J. Arostegui Et al. Granulomas en dermatopatologia: principales entidades. Elsevier, Espafia. 2021



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

GRANULOMA SARCOIDEO - SARCOIDOSIS

- Granuloma en multiples territorios, sin necrosis central

- Sinecrosis es discreta y de tipo fibrinoide

- Infiltrado en la periferia discreto “granuloma desnudo”

- Puede contener dos tipos de inclusiones: cuerpos asteroides y cuerpos de Schaumann
- Frecuente encontrar cuerpos extrafios como particulas de silice en el interior

Granuloma sarcoideo

J. Arostegui Et al. Granulomas en dermatopatologia: principales entidades. Elsevier, Espafia. 2021



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

GRANULOMA EOSINOFILICO- HISTIOCITOSIS X O DE LANGERHANS

- Granuloma eosinofilico formado por células dendriticas (de Langerhans)

- Bordes mal definidos, citoplasma eosinofilico, ndcleo excéntrico en grano de café.

- Presentan de manera caracteristica infiltrados citoplasmaticos: granulos de Bierbeck
- Diagnéstico por marcadores inmunofenotipicos.

Granuloma eosindfilo éseo. Revista medicina familia semergen. Articulo 40. Volumen 37. Nimero 10. 2011



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

XANTOGRANULOMA NECROBIOTICO - NEOPLASIAS .

- Paraproteinemias secundarias a discrasias plasmaticas o sindromes linfoproliferativos

- Produce una histiocitosis no-Langerhans (lesiones cutaneas pero 30% afectacién sistémica)

- Células espumosas. Infiltrado histiocitario en banda. Xantogranuloma

- Granulomas rojos asociados a necrobiosis lipoidica.

- En sangre veremos alteracién de lipidos (elevacion colesterol total y LDL, bajo
complemento C4, aumento de crioglobulinas).

J. Arostegui Et al. Granulomas en dermatopatologia: principales entidades.



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

OTRAS NEOPLASIAS

- Linfomas Ty B de alto grado
A) Infiltracion por células tumorales
B) Granulomas: necrosantes tipo tuberculoideo, necrobidticos en empalizada o sarcoideos.

J. Arostegui Et al. Granulomas en dermatopatologia: principales entidades. Elsevier, Espafia. 2021



BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

GRANULOMA NECROBIOTICO - ARTRITIS REUMATOIDE

- Tejido muerto en su interior (material conectivo degenerado
Necrosis eosinofilica s
- Pueden tener aspecto multinodular confluente G
- Histiocitos alrededor en empalizada
- Aparece en la artritis reumatoide pero también en granuloma anular, necrobiosis
lipoidea
- Enla AR pueden aparecer en cualquier momento de la enfermedad

J. Arostegui Et al.
Granulomas en
dermatopatologia:
principales entidades.
Elsevier, Espafia. 2021




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

- Siaparecen granulomas cutaneos: enfermedad de Crohn metastasica L
- Pueden aparecer en cualquier territorio. P, TN o
- Histoloégicamente iguales a los sy, S ino:
”,I,"D'\l’ .
- - Ve & iles
- No 1tes
- Con células gigantes de cuerpo extrafio o células de Langhans
Granuloma de Miescher
GRANULOMA DE MIESCHER - ERITEN )SO

- Histiocitos dispuestos en torno a hendidura central. Puede evolucionar y aparecer células gigantes en la
periferia.

J. Arostegui Et al.
Granulomas en
dermatopatologia:
principales
entidades. Elsevier,
Espafia. 2021




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

VASCULITIS p-ANCA
- GPA (Wegener):
- Infiltrados linfocitarios. En un 25-50% granulomas necrotizantes.
- Granulomas con histiocitos, linfocitos y células gigantes.

- Con necrosis supurativa formando granulomas en empalizada “azules”.

- GEPA (Churg-Strauss):

- Granulomas con histiocito y células gigantes alrededor de fibras de colageno degeneradas.
- Granulomas “rojos”.

e ;{" (!i r’a;':,

. ”5 .’y _'“ré‘f‘.




BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

§8

£ i Ac.‘.?f

OTROS v
- Granuloma £+

- Abscesificado, con neutroéfilos polimorfon ; s )
- Infecciones por hongos o micobacterias atipicas - R

Granuloma supurativo Messy granuloma

- Granuloma messy:
- Histiocitos repartidos de manera laxa y desordenada, separados por sustancia hialina verde con tricrémico de
Masson.
- Leishmaniasis en su forma croénica.
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BIOPSIA OSEA - Diagnéstico diferencial

OTROS

- Granuloma
- Abscesificado, con neutroéfilos polimorfon
- Infecciones por hongos o micobacterias atipicas

Granuloma supurativo Messy granuloma
- Granuloma messy:

- Histiocitos repartidos de manera laxa y desordenada, separados por sustancia hialina verde con tricrémico de
Masson.
- Leishmaniasis en su forma croénica.
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PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA

Patologia Probable | Improbable | Descartada
Tuberculosis X
Sarcoidosis X
Histiocitosis X
Vasculitis p-ANCA X

Neoplasias

Artritis reumatoide

Enfermedad inflamatoria intestinal

Micosis

Leishmania

X | X | X | X | X




PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

CLiNICA
EPIDEMIOLOGIA j TD?:nea
- Enadultos jévenes. En mujeres entre los 60 y 70 afios. . Dolor toracico
- Etiologia y patogénesis desconocida. . Faye

- Pérdida de peso

PRESENTACIONES PATOGNOMONICAS
- Lofgren:

Adenopatia hiliar + fiebre + eritema nodoso + artritis (tobillo, rodilla, mufiecas, codos)
- Fiebre uveoparotidea 0 sindrome de Heerfordt:
Uveitis  anterior +  hipertrofia parotidea  +  pardlisis de nervio facial +  fiebre
- Lupus pernio:

Placas infiltrativas en nariz, mejillas y centro de la cara

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.


https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-sarcoidosis/contributors

PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

AFECTACION PULMONAR (50%)
Sarcoidosis nodular: multiples masas pulmonares periféricas
- Granulomatosis sarcoide necrotizante
- Derrame pleural: predominio linfocitico y exudativo sin elevacion de LDH
- Engrosamiento pared bronquial
- Micronddulos pleurales o perilinfaticos

AFECTACION LINFATICA:
Linfadenopatia de cualquier localizacion (40%)
- Adenopatia hiliar o paratraqueal (90%).
- Adenopatia hiliar unilateral muy poco frecuente (<5%)
- Calcificaciones ganglionares
- Intraabdominal (30%)

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.


https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-sarcoidosis/contributors

PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

OCULAR (25%)
- Uveitis (anterior, intermedia y posterior)
- Granulomas en nervio 6ptico
- Sarcoidosis orbitaria extraocular

TRACTO RESPIRATORIO SUPERIOR: GASTROINTESTINAL (0,1-0,9%):
- Sarcoide laringeo - Estdmago mas comunmente
- Sarcoidosis nasal y sinusal - Casos de afectacion esofagica, apéndice, colon e intestino delgado

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.


https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-sarcoidosis/contributors

PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

CUTANEA (25%)
Sarcoidosis papular
- Sarcoidosis nodular
- Placas en sarcoidosis crénica
- Lupus pernio
- Eritema nodoso
- Sarcoidosis subcutanea

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.


https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-sarcoidosis/contributors

PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

MUSCULOESQUELETICO (10%)
- Poliartritis aguda
- Artritis crénica con resorcién ésea: quistes 6seos
- Miositis granulomatosa difusa

CARDIOVASCULAR (5% diagnéstico clinico, hasta 70% en necropsias):
Bloqueo cardiaco
- Arritmias
- Insuficiencia cardiaca
- Disfuncién valvular
- Infarto
- Enfermedad pericardica

SISTEMA NERVIOSO (5%):

- Central: encefalopatia, vasculopatia 0 meningitis granulomatosa
- Polineuritis

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.
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PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

HIGADO Y BAZO: GLANDULAS (5%):
Alteraciones en enzimas hepaticas - Xerostomia
- Hepatomegalia - Queratoconjuntivitis seca
- Enfermedad hepatica avanzada - Afectacion pancreatica poco comun

- Granulomas hepaticos (hasta 65%)
- Esplenomegalia (15%)

RENAL:
- Hipercalciuria (50%)
- Hipercalcemia (10-20%)
- Nefrocalcinosis
- Nefrolitiasis
- Nefritis intersticial sarcoide
- Infiltracion granulomatosa del rifidon
- Glomerulonefritis membranosa
- Semilunas
- Focal y segmentaria
- Poliuria
- Hipertension arterial
- Defectos tubulares

ENDOCRINOLOGIA:
- Hipotaldmica por granulomas
- Hipdfisis anterior
(por infiltracién o compresion)
- Raravez afecta a sistema reproductor

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.
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PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

DIAGNOSTICO:
- Exploracion fisica y anamnesis exhaustiva
- Esun diagnostico de exclusién, por lo que diagndstico diferencial es esencial
- Mdltiples pruebas de imagen y analiticas nos pueden orientar al diagnostico

- Para el diagnéstico se requiere de:
- Manifestacion clinicas y radioldgicas compatibles
- Exclusiéon de otras enfermedades

- Deteccion histopatolégica de granulomas no necrotizantes

- Histiocitosis de Langerhans

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: - Granulomatosis por  cuerpo
Micobacterias extrafo
- Hongos - Vasculitis p-ANCA
- Neumonitis por hipersensibilidad - Granulomatosis broncocéntrica
- Neumoconiosis - Inmunodeficiencias primarias
- Reacciones de tipo sarcoide inducidas por farmacos - Reaccién de tipo sarcoide de
malignidad

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.
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PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - SARCOIDOSIS

¢Qué pedimos?
- Biopsia de cualquier lugar de afectacion con descripcion completa de
los granulomas
- Enzima Convertidora de Angiotensina: mas del doble del limite superior

TRATAMIENTO
Asintomaticos: solo seguimiento
- Sintomaticos:
- Grado I-ll, CFV con reduccién leve, disminucion de DLCO, Sp02 >90%: Prednisona 20 mg con reduccion
progresiva 0 GCl (fluticasona o] budesonida)

- Grado IV, CVF con reduccion moderada-grave, hipoxemia: Prednisona 20-30 mg diarios

Talmadge E King, Jr, MD Et al. Manifestaciones clinicas y diagndstico de la sarcoidosis. UptoDate 2023.
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PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

CONCEPTOS GENERALES Y EPIDEMIOLOGIA EN COMUN:
En adultos, cualquier edad. No diferencia por sexos Afectan a pequefio vaso
- Tres tipos: - Producen necrosis fibrinoide
- GPA: Wegener - Glomerulonefritis focal
- GEPA: Churg-Strauss necrosante pauciinmune
- PAM - Vasculitis leucocitoclastica cutanea

- Afectacion nervios periféricos
- ANCA +(80-90% GPA 'y PAM, 40% GEPA)

CLINICA COMUN:
Sintomas generales: fiebre, pérdida de peso, astenia
- Musculoesquelético: mialgias, poliartralgias, poliartritis
- Cutanea: purpura palpable, nédulos, ulceras, livedo reticularis
- Renal: proteinuria, hematuria, insuficiencia renal
- Ocular: uveitis, conjuntivitis, epiescleritis, proptosis por masa retroorbitaria
- Neuroldgicos: mononeuritis multiple, afectacion de pares craneales, polineuropatia, paquimeningitis

R. Cervera Et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas: diagnostico y tratamiento. Panamericana, 2020



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

CLINICA GPA:

Patron alveolointersticial por hemorragia alveolar
- Fibrosis pulmonar
- Rinorrea purulenta o hematica

- Sinusitis
- Otitis media

- Ulceras en la mucosa nasal/oral

- Estenosis subglética y endobronquial

CLINICA GEPA:

Asma

Rinitis

Pélipos

Sinusitis de repeticién

Vasculitis

Celularidad

Granulomas

GPA

Neutréfilos, linfocitos, macréfagos y células
gigantes

Extravasculares

GEPA

Linfocitos y eosinofilos

Extravasculares e intravasculares

R. Cervera Et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas: diagnéstico y tratamiento. Panamericana, 2020




PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

DIAGNOSTICO:

Exploracion fisica y anamnesis. Analitica completa y orina. Ac MBG, ANA, FR, crioglobulinas, complemento.

2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EUROPEAN ALLIANCE OF ASSOCIATIONS FOR RHEUMATOLOGY
CLASSIFICATION CRITERIA FOR EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

« These classification criteria should be applied to classify a patient as having eosinophilic granulomatosis
with polyangiitis when a diagnosis of small- or medium-vessel vasculitis has been made

« Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

CLINICAL CRITERIA

Obstructive airway disease +3
Nasal polyps +3
Mononeuritis multiplex +1

LABORATORY AND BIOPSY CRITERIA

Blood eosinophil count = 1 x10%/liter +5
Extravascular eosinophilic-predominant inflammation on biopsy +2
Positive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (CANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies -3
Hematuria -1

Sum the scores for 7 items, if present. A score of 2 6 is needed for classification of EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS.

R. Cervera Et al. Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas:
diagnéstico y tratamiento.
Panamericana, 2022



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

DIAGNOSTICO:

Exploracion fisica y anamnesis. Analitica completa y orina. Ac MBG, ANA, FR, crioglobulinas, complemento.

2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EUROPEAN ALLIANCE OF ASSOCIATIONS FOR RHEUMATOLOGY
CLASSIFICATION CRITERIA FOR GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

« These classification criteria should be applied to classify a patient as having granulomatosis

with polyangiitis when a diagnosis of small- or medium-vessel vasculitis has been made

= Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

CLINICAL CRITERIA

Nasal involvement: bloody discharge, ulcers, crusting, congestion,

blockage, or septal defect / perforation +3

Cartilaginous involvement {inflammation of ear or nose cartilage, hoarse voice

or stridor, endobronchial involvement, or saddle nose deformity) +2

Conductive or sensorineural hearing loss +1
LABORATORY, IMAGING, AND BIOPSY CRITERIA

Positive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (cANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies +5

Pulmonary nodules, mass, or cavitation on chest imaging +2

Granuloma, extravascular granulomatous inflammation, or giant cells on biopsy +2

Inflammation, consolidation, or effusicn of the nasal/paranasal sinuses,

or mastoiditis on imaging +1

Pauci-immune glomerulonephritis on biopsy +1

Positive test for perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibodies (pANCA)

or antimyeloperoxidase (anti-MPQ) antibodies -1

Blood eosinophil count = 1 x10%/liter -4

Sum the scores for 10 items, if present. Ascoreof 25is ded for classification of GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS.

R. Cervera Et al. Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas:
diagnéstico y tratamiento.
Panamericana, 2022



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Presencia de ANCA:

- LES, AR

- Esclerosis sistémica

- Ell

] EEE Enfermedades con sindrome reno-pulmonar:

- Hepatitis autoinmune - Enfermedad anti MBG

- Enfermedad anti MBG - LES
- Nefropatia por IgA ) _ _
i Glomé)rulonpefrit%s membranosa Enfermedades con ORL y vias respiratorias:

- Glomerulonefritis postestreptocécica - gﬁrﬁ’grwbs's

- TBC - o

- Sifilis - Sarcoidosis

- Endocarditis - Perforacién tabique nasal (cocaina, granuloma de linea
- Tumores sélidos y hematolégicos media, infecciones, corticoides o vasoconstrictores

- Farmacos nasales)
- Sarcoidosis

- Sindrome de sweet

- Fibrosis retroperitoneal

- Eritema elevatum diutinum

R. Cervera Et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas: diagnéstico y tratamiento. Panamericana, 2020



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - pANCA

¢Qué pedimos?
- Estudio de orina
- Ac antimembrana basal, ANA, ANCA, complemento

J x \ gl I
. AC - X§
)77 \ 2
i ]

TRATAMIENTO
- Prednisona 1 mg/kg/dia + Metotrexato 0,3 mg/kg/semana + Sulfametoxazol trimetoprim

+/- Ciclofosfamida o Rituximab

R. Cervera Et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas: diagnéstico y tratamiento. Panamericana, 2020



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - HISTIOCITOSIS

Neoplasia histiocitica que afecta principalmente huesos y piel. Las CLINICA
células neopldsicas provienen de las células dendriticas (de la linea - Fiebre, sudores nocturnos vy
mieloide). pérdida de peso.
- Dolor 6seo.
- Rash cutaneo.
EPIDEMIOLOGIA Tosy disnea.

- Cefaleay diplopia.

- Polidipsia y poliuria.

- Dolor abdominal, diarrea vy
pérdida de peso.

- Enfermedad rara, mas frecuente en nifios pequefios (de 1-3
afos) que en adultos.
- Es mas frecuente en hombres que en mujeres.

Clasificacion (segun la sociedad del histiocito):

- Grupo Langerhans: Histiocitosis de Langerhans, enfermedad Erdheim-Chester, histiocitosis indeterminada,
xantogranuloma juvenil extracutaneo.

- Grupo cutdneo / mucocutaneo: formas limitadas a la piel (xantogranuloma juvenil, Rosai-Dorfman
cutaneo...).

- Grupo de enfermedades Rosai-Dorfman: enfermedad de Rosai-Dorfman y otras entidades que no cumplen
criterios de histiocitosis de Langerhans.

- Grupo de histiocitosis malignas: sarcoma histiocitica (con afectacién cutanea, ganglios linfaticos, sistema
digestivo, sistema nervioso central).

- Grupo de linfohistiocitosis hemofagocitica: linfohistiocitosis hemofagocitica primaria, sindrome de
activacion de macrofagos.

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - HISTIOCITOSIS

AFECTACION OSEA:
Uno de los sitios més afectados en forma de lesidn litica.

Las lesiones se encuentran mas frecuentemente en la columna vertebral
(con predominio cervical) y en el craneo.

©2010 Logical Imag ,

AFECTACION CUTANEA:
La manifestacién mas frecuente es un rash eccematoso que se asemeja a un
cuadro de candidiasis cutanea.
- Aparicion de maculas y papulas violaceas .
- Lesiones orales desde masas bucales, gingivitis y aftas.

AFECTACION PULMONAR:
Puede haber antecedente de exposmon a tabaco.
Mas frecuente en adultos que en niflos (al contrario que la afectacién

cutanea).

Presentan cuadro de tos seca y disnea, ademas de clinica constitucional.

La afectacion tipica es la presencia de quistes y nédulos tipicos en Iébulos
superiores. Son pacientes que presentan antecedente de neumotdrax.

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - HISTIOCITOSIS

AFECTACION SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (5-10%)
- La afectacion del SNC se da sobre todo en aquellos pacientes con afectacién 6sea craneal.

- Puede afectar tanto a nivel pituitario (sobre todo se expresa como deficiencia de vasopresina) y puede haber
afectacién de la cognicidn.

OTROS ORGANOS:
Ganghos linfaticos (sobre todo los cervicales). Infrecuente en adultos.
- Médula 6sea.
- Higado, bazo.
- Gastrointestinal (Gl): puede haber malabsorcion y diarrea. Se pueden identificar lesiones histiociticas en el
tracto Gl.

DIAGNOSTICO
- Clinica sugestiva: paciente de cualquier edad con lesion ésea (litica), rash cutaneo y clinica de diabetes insipida
y/o respiratoria.

- Pruebas de imagen (TC, PET-TC) con imagenes tipicas (pulmén, hueso).

- Biopsia del sistema afectado (morfologia tipica, inmunohistoquimica y genética):
- Inmunohistoquimica: células de Langerhans expresan marcadores: CD1a, CD207 y S100

(preferiblemente biopsia de hueso, piel).

- Genética: mutacién BRAF V600E (por PCR).

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - HISTIOCITOSIS

‘Dermatologic - 15%-30%
Paputar rash, rarely subcutaneous nodules
or xanthelasma like lesions:

©2018
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/

Bone lesion core biopsy Bone lesion FNA dot section CDlat Langerint BRAFVED0E+ (S0%-60% cases)
HEE x40 nondecalcfied HRE x400 HC x200 IHC x200 HC x200

FIGURE 2. Key features of Langerhans cell histiocytosis. The illustration depicts clinical and radiographic features with frequencies and

descriptions (top) and histopathologic features (bottom). FNA = fine-needle aspiration; H& = hematoxylin and eosin;
IHC = immunohistochemistry.

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

i D , ‘ Nervous system - 40%
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- Enfermedad de Rosai-Dorfman
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FIGURE 1. Key features of Erdheim-Chester disease. The illustration depicts dlinical and radiographic features with frequencies and
descriptions (top) and histopathologic features (bottom). H& = hematoxylin and eosin; IHC = immunohistochemistry;
RDD = Rosai-Dorfman disease.

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL - ' O e

- Enfermedad de Erdheim-Chester , 4 e
- Enfermedad de Rosai-Dorfman ’

Primarily involving large airw

Dermatologic - 50% , ) : Retroperitoneum - 5%-10%
Lobular soft tissue lesions in o f B [ ‘Wispy infitration (asterssk) and renal
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sydrome type |
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3 Immune related: Systemic kupus erythematous, idopathic
juvenie arthrits, autommune hemolytic anemia
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FIGURE 3. Key features of Rosai-Dorfman disease (RDD). The illustration depicts clinical and radiographic features with frequencies
and descriptions (top) and histopathologic features (bottom). ECD = Erdheim-Chester disease; H&E = hematoxylin and eosin;
IHC = immunohistochemistry.

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].



PATOLOGIAS CON ALTA SOSPECHA - HISTIOCITOSIS

TRATAMIENTO ]
- FORMAS NO PULMONARES MULTISISTEMICAS:
- Riesgo alto (afectacién SNC; o higado, bazo y/o médula 0&sea): inhibidores BRAF (vemurafenib,
dabrafenib); si no presenta mutacion BRAF: quimioterapia con citarabina o cladribina.
- Riesgo bajo (afectacién hueso, piel, ganglios linfaticos, timo, hipdfisis y tracto gastrointestinal):
quimioterapia con citarabina o cladribina.
- FORMAS PULMONARES
- Abandono de habito tabaquico.
- Glucocorticoides.

¢Qué pedimos?
- Biopsia 6sea con inmunohistoquimica y genética (ésta Ultima
condiciona el tratamiento).

The Mayo Clinic Histiocytosis Working Group Consensus Statement for the Diagnosis and Evaluation of Adult Patients With Histiocytic Neoplasms: Erdheim-Chester Disease, Langerhans Cell Histiocytosis, and Rosai-Dorfman Disease - PubMed [Internet].
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CASO CLINICO

Paciente dado de alta sin diagndstico definitivo.
Tratamiento: 30 mg de prednisona en dosis descendente.

U

Mejoria clinica

U

Acude de nuevo por dolor abdominal




CASO CLINICO: RECONSULTA

Acude por:
- Dolor abdominal 4 dias de evolucion acompafiado de
distension abdominal.
- Vémitos de contenido alimentario en las ultimas 24 horas y
deposiciones blandas sin productos patolégicos.
- No fiebre ni sensacién distérmica.




CASO CLINICO: EXPLORACION COMPLEMENTARIAS

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:
Hemograma: Hemoglobina 13.5 g/dL, Hematocrito 40.1%, VCM 78.6 fL, HCM 26.5 pg, CHCM
33.7 g/dL ADE 14.1 % Leucocitos 6.400, Neutrofilos 4.900, Linfocitos 900, Plaquetas 447.000.

- Coagulacién: Tiempo de Protrombina (TP) 13.8 seg. Indice de Quick 74%, TTPA 39.8 seg.

- Bioquimica: Glucosa 90 mg/dL, Sodio 131 mEg/L, Potasio 4.7 mEg/L, Cloro 98 mEq/L Bilirrubina
total 0.4 mg/d, GPT 10 U/L, Urea 26 mg/dL, Creatinina 0.94 mg/dL, Calcio 9.5 mg/dL Proteinas
7.8 g/dL, Amilasa 39 U/L, Proteina C Reactiva 5.57 mg/dL

- Gasometria venosa: pH 7.37; HCO3s 23.6; Lactato 1.3.

- Radiografia de abdomen: dilatacion de asas

- TC abdominal: ascitis con captacion peritoneal, valorar peritonitis versos afectacion por su
patologia de base. Oclusion/suboclusion intestinal a nivel de yeyuno.
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Hemograma: Hemoglobina 13.5 g/dL, Hematocrito 40.1%, VCM 78.6 fL, HCM 26.5 pg, CHCM
33.7 g/dL ADE 14.1 % Leucocitos 6.400, Neutrofilos 4.900, Linfocitos 900, Plaquetas 447.000.

- Coagulacion: Tiempo de Protrombina (TP) 13.8 seg. indice de Quick 74%, TTPA 39.8 seg.

- Bioquimica: Glucosa 90 mg/dL, Sodio 131 mEg/L, Potasio 4.7 mEg/L, Cloro 98 mEq/L Bilirrubina
total 0.4 mg/d, GPT 10 U/L, Urea 26 mg/dL, Creatinina 0.94 mg/dL, Calcio 9.5 mg/dL Proteinas
7.8 g/dL, Amilasa 39 U/L, Proteina C Reactiva 5.57 mg/dL

- Gasometria venosa: pH 7.37; HCO3s 23.6; Lactato 1.3.

- Radiografia de abdomen: dilatacion de asas

- TC abdominal: ascitis con captacién peritoneal, valorar peritonitis versus afectacién por
su patologia de base. Oclusién/suboclusion intestinal a nivel de yeyuno.
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ASCITIS

Acumulacion patologica de liquido ascitico en la cavidad peritoneal.

- Realizar paracentesis diagndstica para determinar el gradiente de albumina
sérica-albumina ascitica (GASA).

Tabla 1. Determinaciones de laboratorio en el liguido ascético

Recuento Glucosa Gram
celular LDH Tincién para )
Albimina Amilasa tuberculosis
e Bilirrubina pH
totales : Lactato
. Triglicéridos
Lo Culiivo para Fibronectina
tuberculosis Colesterol
ADA
Citologia

*Imprescindibles para descartar infeccién e investigar la causa de la ascitis.
**Solicitarlos cuando exista sospecha diagnéstica especifica. ***No han
demostrado ser dtiles.

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.




ASCITIS

Sin hipertensién portal

Hipertension portal

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.




ASCITIS: CON HIPERTENSION PORTAL

e Intrahepatica:
o Cirrosis hepatica (causa mas frecuente).

Metastasis hepaticas masivas/hepatocarcinoma. :Qué solicitamos?
Hepatitis aguda alcohdlica. - Ecocardiograma

Fallo hepatico fulminante.
Enfermedad venooclusiva hepatica.

o Otras causas de HTP no cirrética (p. ej., fibrosis portal idiopatica).
e Extrahepatica:

o Insuficiencia cardiaca derecha y pericarditis constrictiva.

o Trombosis/compresién de la vena porta.
o Sindrome de Budd-Chiari.

o O O O

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.
s



ASCITIS: CON HIPERTENSION PORTAL

e Intrahepatica:
o Cirrosis hepatica (causa mas frecuente).
Metastasis hepaticas masivas/hepatocarcinoma.
Hepatitis aguda alcohdlica.
Fallo hepatico fulminante.
Enfermedad venooclusiva hepatica.
o Otras causas de HTP no cirrética (p. ej., fibrosis portal idiopatica).
e Extrahepatica:
o Insuficiencia cardiaca derecha y pericarditis constrictiva.

o Trombosis/compresién de la vena porta.
o Sindrome de Budd-Chiari.

o O O O

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.
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ASCITIS: SIN HIPERTENSION PORTAL

e Procesos peritoneales:
o Carcinomatosis peritoneal, mesotelioma primario  multiquistico,

pseudomixoma. A e
Infecci . itonitis b . b | funei o :Qué solicitamos?

o Infecciosos: peritonitis  bacteriana, tuberculosa, fingica, parasitaria - Serologias.
(Strongyloides stercolaris, Toxocara spp.). - Proteinograma,

o  Otros: gastroenteritis eosinofilica, peritonitis granulomatosa por almidén albdmina.
(antecedente quirurgico), serositis (lupus eritematoso sistémico, fiebre - Estudio de
mediterranea familiar), enfermedad de Whipple, peritonitis granulomatosa autoinmunidad.
(enfermedad de Crohn, sarcoidosis), amiloidosis. - Orina 24 horas.

. , . - Estudios endoscopicos
e Procesos glnecologlcos. (para biopsia).

e Procesos que cursan con hipoalbuminemia: sindrome
nefrotico, desnutricion grave, enteropatia pierde-proteinas.

e Misceldanea: hepatopatia aguda alcohdlica , mixedema, ascitis
pancreatica, ascitis quilosa/pseudoquilosa.

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.
s



ASCITIS: SIN HIPERTENSION PORTAL

e Procesos peritoneales:

o Carcinomatosis peritoneal, mesotelioma primario multiquistico,
pseudomixoma.

o Infecciosos: peritonitis bacteriana, tuberculosa, flingica, parasitaria
(Strongyloides stercolaris, Toxocara spp.).

o Otros: gastroenteritis eosinofilica, peritonitis granulomatosa por
almidén (antecedente quirdrgico), serositis (lupus eritematoso
sistémico, fiebre mediterranea familiar), enfermedad de Whipple,
peritonitis granulomatosa (enfermedad de Crohn, sarcoidosis),
amiloidosis.

e Procesos ginecolodgicos.

e Procesos que cursan con hipoalbuminemia: sindrome
nefrotico, desnutricion grave, enteropatia pierde-proteinas.

e Misceldnea: hepatopatia aguda alcohdlica, mixedema, ascitis
pancreatica, ascitis quilosa/pseudoquilosa.

Bruce A Runyon, MD. Evaluation of adults with ascites. UpToDate 2023.
s
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OCLUSION / SUBOCLUSION INTESTINAL

- Obstruccion de la luz del intestino intrinseca o extrinseca

- Dilatacién proximal y distensién abdominal

- Edematizacién de pared, pérdida de absorcién, retencién de liquido en la luz, trasudacion hacia cavidad
peritoneal

- Puede conducir a necrosis isquémica de la pared intestinal

- Puede ser funcional o mecanica, aguda o crénica y parcial o completa

FACTORES PREDISPONENTES:

CLINICA: Cirugia abdominal o pélvica
Dolor abdominal (generalmente tipo célico) (formacién de adherencias)
- Nauseas y vémitos — alcalosis metabdlica - Hernia abdominal o inguinal
e hipovolemia - Inflamacién intestinal
- Distensién abdominal - Antecedentes de neoplasia
- Estrefiimiento - Irradiacién abdominopélvica

- Ingestion de cuerpo extrafio

Liliana Bordeianou, Et al. Etiologia, manifestaciones clinicas y diagndstico de la obstruccidn intestinal. UptoDate 2023.


https://www.uptodate.com/contents/etiologies-clinical-manifestations-and-diagnosis-of-mechanical-small-bowel-obstruction-in-adults/contributors

OCLUSION / SUBOCLUSION INTESTINAL

DIAGNOSTICO
Exploracion fisica (timpanismo, alteracion de ruidos hidroaéreos..)
- Radiografia de abdomen: en vertical y decubito supino (si no es posible vertical, afiadir decubito lateral)
- TCde abdomen
- Excluir compromiso intestinal (perforacion, isquemia o necrosis)

POR IMAGEN:
Niveles hidroaéreos
- Dilatacién de intestino proximal
- Abdomen sin gases
- Engrosamiento de la pared >3mm
- Edema o hemorragia submucosa
- Edema mesentérico
- Ascitis

Liliana Bordeianou, Et al. Etiologia, manifestaciones clinicas y diagndstico de la obstruccidn intestinal. UptoDate 2023.
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OCLUSION / SUBOCLUSION INTESTINAL

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sin obstruccidn:
- Enfermedad intestinal adhesiva (causa principal, 80%)
- lleo paralitico (cirugfas, peritonitis, traumatismos, isquemia, medicamentos, hipopotasemia...)
- Pseudoobstruccién o sindrome de Ogilvie
- Obstruccion de colon con valvula competente o incompetente (volvulos, adherencias...)
- Tumores
- Algunas manifestaciones de Crohn
- Esplenosis y rotura esplénica
- Sindrome de arteria mesentérica superior
- Endometriosis
- Mesenteritis esclerosante

Liliana Bordeianou, Et al. Etiologia, manifestaciones clinicas y diagndstico de la obstruccidn intestinal. UptoDate 2023.
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OCLUSION / SUBOCLUSION INTESTINAL

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Con obstruccién:
- Tumores (2% causa): primarios o metastasicos
- Estenosis o abscesos por Crohn
- Hematoma intramural traumatico
- Estenosis por radioterapia u
(cloruro potasico, AINES...)
- Hernia complicada
- Voélvulo intestinal
- Calculos biliares (ileo biliar)
- Bezoar gastrointestinal
- Ascaris lumbricoides
- Invaginacion

Liliana Bordeianou, Et al. Etiologia, manifestaciones clinicas y diagndstico de la obstruccidn intestinal. UptoDate 2023.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

V - Vascular

I - Inflammatory / Infectious

N - Neoplastic

D - Degenerative / Deficiency / Drugs

I - Idiopathic / Intoxication / Iatrogenic
C - Congenital

A - Autoimmune / Allergy / Anatomy

T - Traumatic

E - Endocrine / Environment
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¢Y SIESTODO EL MISMO CUADRO?

AFECTACION PERITONEAL

SARCOIDOSIS: 0,1-0,9% de incidencia. 7 casos descritos desde 2007.

VASCULITIS p-ANCA. 11 casos descritos desde 2002.

JM. Vazquez-Morén Et al. Dolor abdominal y ascitis secundaria a sarcoidosis peritoneal. Sociedad Andaluza de Patologia Digestiva. 2014
Gonzalez JA, Mendoza R, Duran M, Suéarez M, Morales O. Sarcoidosis intestinal. Presentacién de un caso. 16 de Abril. 2017;56(263):32-35.
M. Gorrifio Angulo Et al. Sarcoidosis con afectacién sistémica. A propdsito de dos casos. El Sevier 2007.

H. Pérez Tato1 Et al. Acta Pediatr Esp. 2020; 78(3-4): e175-e177
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¢ Patologia concomitante o un caso muy complejo?

Sofia Russo Botero. Residente de 4° afo. & O
Celia Pifiero Martinez. Residente 3° afio. O
Medicina Interna. CHGUV. O

Caso propuesto por Francesc Puchades Gimeno.
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