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PROLOGO

Este libro que os presentamos sobre Historias Clinicas de HTA y Riesgo Vas-
cular es el SEXTO que, de forma consecutiva y anual ha sido elaborado gracias
al esfuerzo de una serie de residentes de diferentes especialidades médicas. Esta
andadura se inicio en el aino 2012 gracias a la motivacion e inquietudes que tenia
nuestra Sociedad Andaluza de HTA y Riesgo Vascular (SAHTA) de elaborar docu-
mentos de gran validez que dieran una vision general de lo que es la HTA y otros
factores de riesgo vascular y lo que conlleva un mal control. Para ello se conté con
un plantel de médicos y residentes (editores de los libros) con la idea principal de
elaborar un documento de casos clinicos reales llevado a cabo por los residen-
tes de diferentes especialidades relacionados con el riesgo vascular (internistas,
nefrélogos, cardidlogos, neurélogos, médicos de familia, endocrinos, pediatras,
intensivistas, vasculares, etc.) de toda Andalucia e incluso de otras comunidades
auténomas.

Todos los afios nos reunimos en Osuna (Sevilla) en un fin de semana, primero
de abril, donde los residentes exponen sus mejores Historias Clinicas tras una
seleccion previa llevada a cabo por los editores. Este afio se ha celebrado el “X
Encuentro de Residentes de la SAHTA 2017” y s6lo hemos editado los Ultimos 6
anos de estos encuentros. Os puedo asegurar que la progresiéon ha sido espec-
tacular y que este afio hemos tenido que rechazar algun caso clinico debido a
la imposibilidad de tiempo de leerlos todos en ese fin de semana ya que hemos
recibido mas de 70 Historias clinicas. El comité de editores evalud, de forma ob-
jetiva e individualizada, todos y cada uno de los casos clinicos la semana previa
al evento para poder elegir los que obtuvieron mejor puntuacion que son los que
se presentaron publicamente y que se recogen en esta monografia. Para darle
mas rigor cientifico y con vistas a la mejora de la publicaciéon se le anot6 a los
residentes durante su exposicion algunos matices para la mejora del caso clinico
(aspectos formales, estructura, conceptos, etc.) y que aiadiesen entre los autores
al adjunto/s responsables del paciente con el objetivo de que revisasen las galera-
das antes de su publicacion.

Este libro se edita todos los afios con un ISBN y se regala a los asistentes al
Congreso que nuestra SAHTA celebra cada afo junto a la documentacion. Puedo
deciros, con gran satisfaccion, que los médicos que acuden a nuestro Congreso
nos han dado la enhorabuena por dicho libro porque dicen que de forma rapida,
didactica y practica ven los diagnosticos y tratamientos actualizados de los pa-
cientes antes diferentes enfermedades en relacion con la HTA y Riesgo Vascular
llegandonos a decir que para ellos es mejor que un manual ya que son sobre
casos reales.



Los editores de este libro nos gustaria deciros que los contenidos cientificos
aqui incluidos seguro que van a ser de utilidad practica, fuente de conocimientos
y que van a cumplir con nuestro reto fundamental que es el mejor manejo del
paciente que padece de hipertension arterial. Ademas, no podemos despedirnos
sin expresar nuestro agradecimiento a los patrocinadores que han sido los Labo-
ratorios LACER y la propia SAHTA.

Esperamos como siempre y como en afios anteriores que esta monografia
despierte ese interés que ya estamos viendo y animamos a todos sus lectores y
fundamentalmente a los residentes a que participen activamente en los proximos
afos con sus propias aportaciones de Historias Clinicas de HTA y Riesgo Vascular
para que en un futuro se incremente la calidad cientifica de esta publicacion.

Andalucia, noviembre 2017

José Manuel Lopez Suarez
Antonio Espino Montoro
Ana Lépez Suarez

José Manuel Lépez Chozas



PROLOGO

La hipertension arterial (HTA) es uno de los principales problemas médicos,
no solo por ser uno de los factores de riesgo mas prevalentes en la poblacion
general sino que también por su repercusion sanitaria, ya que su deteccién puede
ser a raiz de la aparicion de un evento vascular grave e incluso en poblacion joven.
De ahi que algunos autores le hayan llamado “asesino fantasma”. La HTA 'y su im-
plicacion sobre 6rganos diana claves de nuestro cuerpo (corazén, cerebro, rifion,
retina y vasos) va a condicionar la aparicion de infartos de miocardio o cerebrales
(isquémicos o hemorragicos), isquemia arterial aguda, nefropatias y retinopatias
que hoy dia constituyen la principal causa de muerte de nuestra poblacion.

Tanto la Junta Directiva como los socios de la Sociedad Andaluza de Hi-
pertension Arterial y Riesgo Vascular (SAHTA), que esta formada por médicos
de diferentes especialidades junto a enfermeros/as y farmacéuticos, estan muy
entusiasmados con el desarrollo de actividades cientificas y entre las cuales se
incluye la elaboracion de un documento donde se recojan las mejores historias
clinicas de HTA y Riesgo Vascular.

Siguiendo con el mismo impetu que teniamos al principio, la monografia que
tiene usted en su mano es la 42 que, de forma consecutiva y anual, ha sido elabo-
rada gracias al esfuerzo de una serie de residentes de diferentes especialidades
de toda Andalucia que sin su trabajo y constancia no hubiera sido posible. Se han
incluido una seleccion de los mejores casos clinicos que fueron presentados en el
“VIIl Encuentro de Residentes de la SAHTA 2015” que se celebro el 22-23 de mayo
en Osuna (Sevilla). Estos médicos lo que han hecho es poner en conocimiento de
la comunidad cientifica una seleccion de sus mejores casos clinicos y lo que in-
tentan es hacer una puesta al dia y en comun, incluida ilustraciones, sobre el diag-
néstico y tratamiento actual de la enfermedad que esté relacionada con la HTA.

Indudablemente los directores de esta monografia cada afio estamos mas
satisfechos no solo por la gran cantidad de casos clinicos aportados sino por la
calidad de ellos que suponen una vision clara y practica sobre el diagndstico y
el manejo terapéutico de diferentes entidades clinicas.

La idea de esta monografia es describir y resolver los problemas médicos
relacionados con la HTA y el Riesgo Vascular mediante la presentacion y dis-
cusién de casos clinicos reales, seleccionados y valorados por cada médico



residente, cual fue su protocolo diagndstico, tratamiento recibido y evolucion
final del paciente.

En el dia a dia, tanto el médico de Familia, de Urgencias o de Atencién
Especializada se va a ver mas involucrado en la atencién del paciente con HTA.
Esta monografia va a servir de ayuda para dar respuesta a muchos de los pro-
blemas que se nos presentan y para la toma correcta de decisiones clinicas por
parte de médico.

Nuestra Sociedad cientifica lo que intenta con este tipo de documentos es
poner a disposicion de la comunidad médica diferentes casos clinicos vividos
en nuestra comunidad y de ellos aprender a realizar un mejor diagnéstico y tra-
tamiento de la enfermedad para disminuir los eventos vasculares. Si logramos
controlar y descender la prevalencia de los diferentes factores de riesgo habre-
mos conseguido nuestro fin Ultimo, descender la aparicién de enfermedades
cardiovasculares y la morbi-mortalidad en nuestro pais y en Andalucia.

Los directores de esta monografia no queremos despedirnos sin expresar
nuestro agradecimiento a los patrocinadores que son los Laboratorios LACER y
la propia SAHTA y esperamos para el lector que los contenidos cientificos sean
de utilidad practica, fuente de conocimientos y cumplan con nuestro reto fun-
damental que es el mejor manejo del paciente que padece hipertensién arterial.
Esperamos como siempre y como en anos anteriores que este libro despierte
el interés de cada uno animandolo a participar activamente en los préximos
afos con sus propias aportaciones y de casos clinicos para que en un futuro se
incremente la calidad de esta publicacion.

Andalucia, noviembre 2015

Dr. Antonio Espino Montoro
Dr. José Manuel Lépez Chozas
Dra. Ana Lépez Suarez

Dra. Pilar Segura Torres



PROLOGO

Las enfermedades vasculares, son la primera casusa de enfermedad y de
mortalidad en los paises industrializados.

Tan solo en Estados Unidos las enfermedades cardiovasculares son res-
ponsables de practicamente un millén de muertes al afio y casi 5 cinco millones
son hospitalizadas cada afo.

Las primeras manifestaciones histologicas de la arteriosclerosis se observan
en la intima, en forma de acumulacion de células repletas de grasa, aunque la
disfuncion endotelial de la arteria puede preceder a la acumulacién de los lipidos.

El mecanismo etiopatogénico es, como concepto general, simple: sobre
una base genética permisiva se instaura y desarrolla un estilo de vida inadecua-
do en el que, ademas, predomina una reduccién progresiva del ejercicio y del
trabajo fisico.

Dietas ricas en grasas saturadas para unos organismo no adaptados ge-
néticamente en su asimilacion (recordemos que la arteriosclerosis es una en-
fermedad exclusivamente humana) y regimenes alimenticios generosos en azu-
cares simples, que actuando sobre una sensibilidad diferencial a la accion de
la insulina, resistencia insulinica, conducen casi inevitablemente al sobrepeso,
la obesidad y la diabetes méllitus tipo 2. Si afiadimos , habitos de vida como el
tabaquismo, sedentarismo , junto con otro importante factor de riesgo como es
la hipertension arterial ; el resultado es inevitable: la enfermedad vascular.

En este contexto cientifico la Sociedad Andaluza de Hipertensién Arte-
rial y Riesgo Vascular (SAHTA ), surge con la misiéon de combatir los distintos
factores de riesgo para luchar contra las enfermedades vasculares. Esta cons-
tituida por profesionales sanitarios de diferentes ramas de las ciencias de la
salud: médicos, enfermeros, farmacéuticos, que aunando esfuerzos, criterios y
conocimientos cientificos implementan formacién y medidas terapéuticas para
disminuir la variabilidad de la practica clinica y mejorar la asistencia sanitaria.

La SAHTA , una vez mas, utiliza este libro, a través del caso clinico, para
fomentar el conocimiento de la enfermedad vascular. Queremos dar las gracias
desde aqui a todos sus colaboradores y en especial a los pacientes, pues gra-
cias a ellos otros muchos pueden beneficiarse.

Nuestro agradecimiento a los laboratorios farmacéuticos Lacer por su ayu-
da desinteresada en la publicacion de este libro.

Juan Diego Mediavilla Garcia
Presidente de la SAHTA
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CASO CLIiNICO 1

HIPERCOLESTEROLEMIA GRAVE POR LIPOPRO-
TEINA X EN PACIENTE CON COLESTASIS HEPATICA
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RESUMEN

Una paciente de 36 afios con historia de sindrome de superposicion (cirrosis
biliar primaria y hepatitis autoinmune), fue remitida a la unidad de riesgo vascular
por hipercolesterolemia grave dos afos tras dicho diagndstico. Se registraron
cifras de colesterol cLDL de hasta 1443 mg/dl, habiéndose documentado niveles
previos normales. La paciente no presentaba antecedentes familiares ni persona-
les de cardiopatia isquémica precoz, estaba asintomatica desde el punto de vista
cardiovascular y en la exploracion destacaba la presencia de xantomas palmares.

El tratamiento con estatinas no produjo ningun efecto sobre las cifras de
colesterol.

CASO CLINICO 1 15
De la hipertension arterial a la epilepsia
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Se inicié tratamiento con plasmaféresis semanal, presentando cifras de
cLDL preaféresis en torno a 400-500 mg/dL y post-aféresis en torno a 140 mg/
dL. Posteriormente se continué con LDL- aféresis tras detectarse disminucion
de eficacia con plasmaféresis. El tratamiento definitivo consistio en un trasplante
hepatico que normalizé por completo el lipidograma y la clinica de la paciente.

Se detectd y caracterizoé la lipoproteina X (LpX) mediante ultracentrifuga-
cion y metabolémica, concluyéndose que la paciente presentaba unas cifras
reales de LDL colesterol normales y un porcentaje de colesterol esterificado en
todas sus lipoparticulas muy descendido, que se corresponde con una activi-
dad reducida de Lecitin Colesterol Acil Transferasa (LCAT) y una fraccion LDL
con un patron compatible con la LpX.

En conclusion se tratd de un caso de hipercolesterolemia grave secundaria
a colestasis, que condiciona deficiencia de LCAT y secundariamente defecto en
la esterificacion del colesterol con acumulo de lipoproteina X.

PALABRAS CLAVE

Lipoproteina X, LDL-aféresis, hepatopatia colestasica, Lecitin Colesterol
Acil Transferasa (LCAT).

INTRODUCCION

La etiologia de dislipemia secundaria cuenta con diversas causas entre
las que se encuentran la hepatopatia colestasica, el sindrome nefrético, la in-
suficiencia renal crénica, la diabetes mellitus tipo 2, farmacos, hipotiroidismo,
tabaco, obesidad, etc.

Las enfermedades colestasicas pueden producir hipercolesterolemia se-
cundaria por acumulacion de lipoproteina X (LpX). Dicha lipoproteina es una
variante anoémala de LDL, con un diametro de aproximadamente 30-70 nm rica
en colesterol libre (22%) y fosfolipidos (66%), y bajo contenido en proteinas
(6%), triglicéridos (3%) y colesterol esterificado (3%). El principal componente
proteico es la albumina (60% del total de proteina), mientras que en su superfi-
cie presenta pequefas cantidades de apolipoproteina C, Al y E.

La LpX se considera el parametro bioquimico mas sensible y especifico
para el diagnéstico de colestasis intra o extrahepatica, y puede hallarse ademas
de en pacientes con enfermedad colestasica, en el déficit de lecitina colesterol
aciltransferasa (LCAT), en recién nacidos con funcion hepatica inmadura y en
pacientes en tratamiento con nutricion parenteral rica en lipidos.

La importancia clinica de la deteccién de LpX es debida a que se trata de
un marcador bioquimico de colestasis y a su papel en el desarrollo de la hiper-
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colesterolemia propia de la colestasis, ya que no inhibe la sintesis hepatica de
novo del colesterol.

Describiremos a continuacion el caso clinico de una paciente con hepato-
patia colestasica por cirrosis biliar primaria +/- sindrome de solapamiento con
hipercolesterolemia por acumulo de lipoproteina X y deficiencia de LCAT.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
ANTECEDENTES MEDICOS

Nuestra paciente no presentaba antecedentes familiares de interés en rela-
cion a complicaciones derivadas de dislipemia.

Entre sus antecedentes personales destacaban, exfumadora de 1 paquete
diario desde hacia 12 afios, no consumo endlico, HTA o dislipemia (realizado es-
tudio lipidico tres afios antes al diagndstico actual que resultd normal), diabetes
gestacional, tiroiditis resuelta en el embarazo y osteopenia de columna lumbar.

Diagnosticada a la edad de 33 afios de cirrosis biliar primaria, sin embargo
ante la hipertransaminasemia mantenida tras un afio de tratamiento con acido
ursodesoxicolico se realizé biopsia hepatica, sin poder descartar sindrome de
solapamiento asociado.

Realiz6 tratamiento con azatioprina y corticoides a dosis elevadas pese a
lo cual presentd varios episodios de reactivacion de su patologia hepatica lle-
gando a presentar cifras de bilirrubina total superior a 7 mg/dL y transaminasas
superiores a 600. Durante uno de los ingresos que presenté en el servicio de
Digestivo, se detectaron cifras elevadas de colesterol total y c-LDL, asi como
niveles bajos de c-HDL. Por este motivo se consensud junto con la Unidad de
Lipidos comenzar afiadir a su tratamiento colestiramina para control del prurito
y del lipidograma, descartandose asimismo obstruccion de la via biliar median-
te colangioRMN. Pese al tratamiento, hubo de comenzar tratamiento mediante
plasmaféresis para regulacion del lipidograma.

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente de 38 afios de edad, con los antecedentes previamente descri-
tos, derivada desde el servicio de Digestivo por presentar niveles de c-LDL de
hasta 1446 mg/dL, sin presentar en la actualidad clinica relacionada con enfer-
medad cardiovascular. El tratamiento que realizaba en ese momento consistia
en deflazacort, acido micofendlico, ezetimibe y resincolestiramina, ademas de
haber comenzado recientemente con sesiones semanales de plasmaféresis. El
tratamiento definitivo tras el diagnostico de acumulo de LpX consistié en un
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trasplante hepatico que regulé por completo las cifras de colesterol e hizo des-
aparecer los xantomas y pigmentacion amarillenta de la paciente.

EXPLORACION FiSICA

TA 113/86. Facies cushingoide. No soplos arteriales. Xantomas palmares,
peribucales y en mucosa labial. Depdsitos de colesterol en las lineas de ambas
palmas de las manos. Pigmentacion amarillenta muy llamativa en paladar duro
de cavidad oral (Figura 1).

Fig 1: Exploracion fisica de la paciente

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
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ECG: ritmo sinusal a 83 latidos por minuto sin alteraciones de la con-
duccién ni de la repolarizacion.

Doppler carotideo: en modo B se evidencian todos los vasos estudia-
dos permeables y sin anomalias a nivel parietal. Adecuado relleno en el
Doppler color. En el Doppler pulsado se objetivan espectros con ritmo
adecuado, ventanas limpias y velocidades sistdlicas y diastolicas den-
tro de los limites normales. No hay evidencia de placa aterosclerotica
o estenosis vascular a ningun nivel. En resumen: Exploraciéon que no
demuestra hallazgos patoldgicos.

Analitica general: Colesterol 1511 mg/dl, Triglicéridos 243 mg/dl, Co-
lesterol-HDL 19 mg/dl, Colesterol-LDL 1443 mg/dl, LDL/HDL 75.9,
TSH 2.93 pU/ml, BT 6,45, GPT 435, GGT 637.

Ultracentrifugacion secuencial preparativa: se analizé la composicion
de la fraccion LDL de la paciente cuyos resultados fueron: colesterol
total (CL 33%), colesterol esterificado (CE <0.50%), triglicéridos (TG
5%), apoproteina B (ApoB100 10%) y fosfolipidos (PL 52%), siendo los
valores de la poblacion general: CL 8%, CE 42%, TG 6%, ApoB100
22% y PL 22% (Tabla 1). La actividad LCAT estaba disminuida un



20% mientras que la proteina de transferencia de ésteres de coles-
terol (CETP) estaba aumentada un 25% tras comparar con individuos

sanos (Tabla 2).

Tabla 1: Composicién de colesterol LDL en poblacién normal y en el caso indice

Composicion LDL Paciente en %

Composicién LDL Poblaciéon normal en %

Colesterol libre 33%

Colesterol libre 8%

Colesterol esterificado 0,0%

Colesterol esterificado 42%

Triglicéridos 5%

Triglicéridos 6%

Apoproteinas 10%

Apoproteinas 22%

Fosfolipidos 52%

Fosfolipidos 22%

Tabla 2: Niveles de LCAT y CETP del caso indice

Lecitina LCAT Proteina LCAT Actividad unidades
ColesterolAciltransferasa (ug/ml) (470/390) fluoresc./ug/h
(LCAT)
Paciente 8,43 1,55 45,99
If’rotel’na de Transferencia de | CETP Proteina Actividad nmol/ug/h
Esteres de Colesterol (CETP) (ug/mil) (pmol/ul/h)
Paciente 5,44 10,36 1,90

Comparadas con valores de controles de nuestro centro, la actividad LCAT esta por debajo
del valor minimo, es decir tiene deficiencia LCAT. Mientras que la CETP esta por encima

del valor mas alto, es decir estd aumentada

- Estudio metabolémico: el espectro de difusion mostré un patrén don-
de el pico del metilo se desplazaba a frecuencias mas bajas. En cuanto
al tamafo de la fraccion LDL se encontraron dos poblaciones, unas
muy pequefas (14nm) y otras muy grandes (43nm), siendo la media en
la poblacién general entre 19-23nm diametro (Figura 2).
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Fig 1. Espectros de RMN de las fraciones LDL
Se han utilizado fracciones LDL de 4 individuos sanos (MAR, NA, RMy LpX) aisladas por

ultracentrifugacion secuencial. Seguidamente las fracciones se han analizado por Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) utilizando gradientes de difusion para extraer el tamafio medio. Para
obtener el tamano se ha acotado la atenuacion del pico del metilo con una o dos componentes.
Se muestra el espectro de difusion de las cuatro fracciones LDL. Como puede verse, el pico del

metilo resuena aproximadamente a la misma frecuencia que las muestras control. En cambio

en la muestra con LpX el pico del metilo se desplaza a frecuencias mas bajas

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Nos encontramos ante una paciente con cifras extremadamente elevadas
de colesterol a expensas de LDL con antecedentes de enfermedad hepatica
colestasica resistente a tratamiento. Ante dichos antecedentes, se deben des-
cartar en primer lugar causas secundarias, como lo son, el alcohol, tabaco, dia-
betes mellitus tipo 2, obesidad, sindrome nefrético, enfermedad renal crénica,
enfermedades hepaticas colestasicas, hipotiroidismo, y farmacos tales como
corticoides, andrégenos, amiodarona o ciclosporina.

Por otro lado también habria que descartar trastornos primarios del me-
tabolismo lipidico, como la hipercolesterolemia familiar, la cual puede ser he-
terocigota u homocigota, con mutaciones a nivel RLDL, APOB o PCSKO9. En
este caso dado que todas las analiticas previas de la paciente hasta la fecha
mostraban un perfil lipidico en rango, podria descartarse la hipercolesterolemia
familiar razonablemente. Las caracteristicas clinicas de estas hipercolesterole-
mias segun el tipo de mutacion son similares, por lo que estas entidades solo
pueden distinguirse mediante analisis genético. Ademas deberian descartarse
otras dos causas comunes de la hipercolesterolemia, la hiperlipidemia familiar
combinada (HFC) e hipercolesterolemia poligénica (HP).

Otra causa menos frecuente de hipercolesterolemia puede presentarse en
trastornos que no afectan al metabolismo de las LDL como la sitosterolemia,
la cual presenta niveles plasmaticos elevados de fitoesteroles y de colesterol
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que responden a la dieta y a ezetimibe. El diagnéstico se confirma asimismo
mediante andlisis genético.

DISCUSION

Segun el diagndstico diferencial y los antecedentes de la paciente, la etio-
logia mas probable en este caso seria la hipercolesterolemia severa secundaria
a colestasis. El diagndstico se basa en la sospecha clinica dados los antece-
dentes de colestasis por hepatopatia autoinmune en este caso, la presencia
de niveles elevados de c-LDL y bajos de apoproteinas y el andlisis posterior
mediante estudio metabolomico que demostrd deficiencia de LCAT y acumulo
de lipoproteina X.

Por lo tanto, una vez comprobados los niveles extremadamente ele-
vados de c-LDL, se planted la posibilidad, ante la ausencia de eventos is-
quémicos en la paciente, de que se tratase de un error de laboratorio. Es
decir, que nuestro laboratorio, que sélo es capaz de detectar LDL y no otro
tipo de lipoproteinas, estuviese por tanto dando por LDL algo que no lo era.
Ante esta sospecha, el siguiente paso fue solicitar niveles de apoproteinas;
como sabemos, en pacientes que han presentado eventos isquémicos o de
alto riesgo, la apo B suele estar elevada y la apo A disminuida. En el caso
de nuestra paciente, la apo B no sélo no estaba elevado sino disminuida res-
pecto a la poblacion general; fue precisamente dicha discordancia la que lle-
vo a plantear la sospecha de LpX, que como se ha explicado puede elevar-
se en la colestasis siempre que haya un déficit adquirido asociado de LCAT.
Por este motivo, es importante tener presente la posibilidad de LpX siempre
que se objetive colestasis, cifras previas de colesterol total y LDL normales y
Apo B normales o bajas.

El mecanismo de produccién de la lipoproteina X se ha relacionado con el
reflujo de colesterol biliar y de fosfolipidos o bien por la alteracién de la enzima
LCAT; en el caso de nuestra paciente se demostraron ambos mecanismos pa-
togénicos.

La Lp X presenta unas caracteristicas muy diferentes a las lipoproteinas
que se encuentran en condiciones normales en el plasma humano; consta de
un 94% de lipidos y un 6% de proteinas, compuestas a su vez por apo-C y al-
bumina. Se trata de particulas con un tamafio similar a las VLDL, aunque con la
densidad de las LDL4. La Lp-X se ha detectado y caracterizado principalmente
en el plasma de pacientes con colestasis, en los cuales se reduce la secrecion
de acidos biliares y colesterol hepatico. Dicha disminucion en la sintesis hepa-
tica de colesterol no reduce los niveles séricos de colesterol ya que hay una
progresiva disminucion de los receptores LDL. Por este motivo, el aumento del
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colesterol total en sangre se puede atribuir parcialmente al LDL que no ha sido
aclarado por los hepatocitos.

La fisiopatologia en estos casos no esta completamente aclarada; normal-
mente el higado excreta complejos de lipoproteinas en la bilis con fosfolipidos
y colesterol no esterificado en concentraciones similares a la Lp X. Estos hallaz-
gos sugieren que el reflujo de la bilis en el compartimento plasmatico causa la
formacion de LpX en la colestasis.

Esta alteracion, ademas de presentarse en pacientes con colestasis como
en nuestro caso clinico, también se ha observado en pacientes con nutricion
parenteral a los que se les administran emulsiones ricas en fosfolipidos o en
neonatos con funcion hepatica inmadura.

Como conclusion, debemos tener presente que la hipercolesterolemia es
una complicacion comun en la hepatopatia colestasica que nos debe hacer
pensar en la presencia y acumulo de lipoproteina X.
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RESUMEN

Presentamos un caso de oclusion simultanea de ramas venosa y arterial en
la retina del ojo derecho de una paciente de 52 afios, hipertensa e hiperlipidémica
sin tratamiento previo para ello, que fue tratada mediante laser y antiangiogénico
intravitreo, antiagregacion plaquetaria y control de tensién arterial y de dislipemia.

DISCUSION

El caso sirve para ilustrar la rareza de un cuadro asi en la retina, obser-
vando coexistencia de ambas oclusiones y un flujo retrégrado que intenta suplir
la isquemia retiniana por la oclusion arterial. Es fundamental conocer la relacion
entre factores de riesgo cardiovascular y afectacion visual para prevenir even-
tos retinianos, asi como entender la alerta que supone este cuadro para evitar
episodios sistémicos que afecten a la vida del enfermo, mediante protocolos
de busqueda de anomalias sanguineas, cardiacas o carotideas. Un accidente
vascular retiniano equivale a un accidente vascular cerebral y debe ser estu-
diado como tal en un trabajo multidisciplinar entre Oftalmologia, Medicina de
Atencion Primaria y Medicina Interna.
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Evento cardiovascular; Factor de riesgo cardiovascular

INTRODUCCION

La hipertension arterial, como otros factores de riesgo cardiovascular
(FRCV), tales como la diabetes mellitus o la hipercolesterolemia tienen reper-
cusion en los vasos de la retina y del nervio éptico, y por ello en la funcién
visual. Los diferentes grados de retinopatias hipertensiva y diabética, reflejan
el impacto a nivel microvascular de dichas patologias. Los estadios iniciales
no tienen siempre afectacién visual, siendo necesario un cribado para detectar
una evolucion que requiera tratamiento oftalmoldgico. En el caso de la reti-
nopatia hipertensiva la vasoconstriccion, el aumento de la permeabilidad y la
arterioesclerosis producen signos oftalmoscépicos como cruces arterioveno-
sos (predisponen a oclusiones vasculares), exudados duros (depésito lipidico),
exudados algodonosos (zonas de isquemia), hemorragias intra-retinianas o
desprendimientos serosos maculares. Ademas, se pueden producir trombosis
o embolias de ramas vasculares (como en este caso) o afectacion del nervio
optico (edema de papila) en las crisis de hipertensiéon maligna.®2.

La oclusién venosa retiniana es la segunda causa mas frecuente de afec-
tacién vascular tras la retinopatia diabética. Se estima una frecuencia de 0,52%
para la poblacion general (3). Se trata de un serio evento, no sélo por su reper-
cusion sobre la funcién visual, sino por sus implicaciones prondésticas sobre
la expectativa vital del paciente ya que asocia un mayor riesgo de muerte por
causa vascular (4). Si bien se encuentra habitualmente relacionada con los fac-
tores clasicos (hipertension, diabetes, dislipemia y glaucoma), en determinadas
circunstancias se recomienda el estudio de factores de hipercoagulabilidad.
Una reciente publicacion observd cémo el evento oftadlmico supuso el primer
evento trombdtico documentado en el 83% de oclusiones vasculares oculares
en el subgrupo de pacientes con factor V de Leiden o mutacién del gen de
la protrombina (11% del total de la serie) ®. Otras trombofilias relacionadas
son hiperhomocisteinemia, niveles elevados de proteina C y S, bajos de anti-
trombina lll, sindrome antifosfolipido (figura 1), y sindromes de hiperviscosidad
(policitemia, niveles elevados de fibrindgeno).

Se deben descartar en pacientes jovenes, sin FRCV, o en casos bilaterales.

En el caso de las oclusiones arteriales se debe investigar una posible fuente
emboligena, para lo cual disponemos de ecografia doppler de arterias carotidas
(placas de ateroma), electrocardiograma (fibrilacién auricular) y ecocardiografia
(persistencia de foramen oval o comunicacién interauricular)®.Tanto la retinopatia
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diabética avanzada como las obstrucciones vasculares retinianas producen zonas
de isquemia que inducen la liberacién de factores de crecimiento vascular endotelial
(VEGF)(7). Esto lleva a la formacion de neovasos en las zonas colindantes a la
isquemia retiniana. Estos son mas frecuentes y abundantes en cuadros oclusivos
venosos que arteriales.

Fig 1. Ejemplo de otro caso del centro con oclusion de vena central retiniana por sindrome
antifosfolipido; antes y después del tratamiento

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 52 afios de edad, con antecedentes
familiares de diabetes mellitus tipo Il. Entre los antecedentes personales encon-
tramos hipertension arterial, hipercolesterolemia, asma y fibromialgia. Acude al
servicio de urgencias de nuestro centro refiriendo disminucion de la agudeza vi-
sual subita e indolora en el ojo derecho de tres horas de evolucién, no asociada
a esfuerzos ni valsalva. Durante la anamnesis la paciente refiere que no es dia-
bética y que a veces tiene la tension arterial alta, sin tratamiento. En la primera
exploracion oftalmolégica se aprecid una agudeza visual (AV) de percepcion de
luz (PL) en ojo derecho (OD) y de 1.0 en ojo izquierdo (Ol). El polo anterior era
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normal en ambos ojos (AO) y la presién intraocular (PIO) era de 12 mmHg AO. En
el fondo de ojo (FO) del Ol no se detectaron alteraciones, pero en el OD se obser-
varon hemorragias intra-retinianas puntiformes, en manchay en astilla ocupando
el polo posterior, con tortuosidad vascular en rama venosa temporal inferior y rec-
tificacion de rama arterial temporal superior, que aparecia blanquecina (figura 2).
El disco 6ptico era normal. La tension arterial era de 150/85 mmHg. Se establecio
el diagnéstico provisional de oclusiéon venosa central de retina de OD.

Fig 2. Retinografia de OD que muestra rama arterial ocluida temporal superior, exangtie, y
rama venosa ocluida temporal inferior, junto a hemorragias intrarretinianas por todo el polo
posterior y algun exudado algodonoso

La paciente fue tratada con 125 mg de acido acetilsalicilico (AAS) cada 24
horas, con control de la tension arterial y estudio de FRCV por parte de Médico
de Atencion Primaria (MAP). La enferma fue remitida a las consultas de Retina
Médica para valoracién. Durante la exploracion en Consultas Externas se rea-
lizaron retinografias y angiofluoresceingrafia (AFG) de AO, observandose una
oclusién venosa de la rama temporal inferior retiniana (OVRTI) y una oclusiéon
de rama arterial temporal superior (OARTS), coexistiendo ambos cuadros de
forma simultanea (figuras 2 y 3), anomalia raras veces descrita en la retina. En
la AFG puede apreciarse cdmo se produce una suplencia del territorio vascular
paramacular temporal superior gracias a ramas venosas colaterales de origen
paramacular temporal inferior, con flujo retrdgado mediante anastomosis (figu-
ras 3 y 4), circunstancia también muy poco frecuente. Ademas se detectaron
zonas de isquemia en la periferia de los cuatro cuadrantes. La tomografia de
coherencia optica (OCT) no revelé edema macular.
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Fig. 3.- Retraso en el llenado mas acuciado Fig 4.-Unos segundos mas tarde la vena ya

en rama arterial temporal superior, mientras se ha canalizado, el flujo retrégrado colateral
que la rama venosa temporal inferior empieza alcanza zonas mas superiores y se inicia
a llenarse; se observa inicio de suplencia débilmente el llenado de la rama arterial

con flujo retrdgrado de inferior a superior por
colaterales paramacularese

Se indicé tratamiento mediante una inyeccion intravitrea de anticuerpos
anti-VEGF (bevacizumab) y se realizd fotocoagulacion con laser argén en las
zonas de isquemia (figura 5) para evitar la formacion de neovasos. Aun asi, en
media periferia y sobre papila aparecieron (figura 5). Se usaron impactos de
laser argon en extrema y media periferia retiniana, hasta completar el proceso
de panfotocoagulacion (figura 6). Finalmente la agudeza visual se estabilizd en
0.05enODy1enOl

1STIR011 G060

Fig. 5.- Figura 5. Isquemia coroidea nasal e Fig 6.-Panfotocoagulacion
inferior, neovasos papilares y en region nasal
y temporal inferior, fotocoagulacion inferior,

rama colateral supliendo riego macular
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JUICIO CLIiNICO /DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La imagen inicial fue reconocida como oclusion venosa central debido al
llamativo cuadro hemorragico presentado, pero en un andlisis mas detallado se
diferencié claramente la oclusion venosa de rama temporal inferior, y la oclusion
de rama arterial temporal superior, identificadas mediante retinografia y AFG.

Mientras la rama arterial superior aparecia como filiforme, exangiie y con
un retraso en el llenado en la AFG mas llamativo que en una trombosis veno-
sa, la rama temporal inferior se presentaba tortuosa, dilatada, con abundantes
hemorragias intra-retinianas adyacentes. Habia exudados algodonosos adya-
centes a la vena trombosada, y en la zona nasal superior al disco 6ptico, lo cual
indicaba zonas de isquemia y microinfartos.

EVOLUCION /DIAGNOSTICO FINAL

La recuperacion visual fue escasa, debido al mal prondstico de este tipo de
cuadros vasculares severos. La agudeza visual maxima corregida fue de 0.05 en
ese 0jo. Se solicité ECO doppler carotideo, debido a que la oclusion de rama ar-
terial puede estar asociada a una embolia originada en una placa de ateroma ubi-
cada en dichas arterias. En nuestro caso tal prueba fue informada como «zonas
de engrosamiento en la pared vascular levemente estenosantes». No se solicitd
un estudio de coagulacion para descartar trombofilias causantes de la oclusion
venosa, ya que se asumieron como etiologia los FRCV descritos, orientados por
la guia de la Sociedad Espafiola de Retina- Vitreo (SERV) que asi lo indica en
casos mayores de 50 afos, afectacion unilateral y con FRCV asociados. La glu-
cemia no era elevada y se descarté diabetes mellitus. Se pauté tratamiento anti-
hipertensivo e hipolipemiante por parte de MAP y se mantuvo la antiagregacion
plaquetaria. El diagnéstico final fue de oclusién unilateral simultanea de ramas
venosa y arterial retinianas originada por retinopatia hipertensiva evolucionada.

DISCUSION /TRASCENDENCIA CLiNICA

En casos de accidente vascular retiniano severos como este, el pronostico
visual es pobre. El objetivo primordial es tratar las zonas de isquemia para evitar
la formacion de neovasos retinianos, iridianos y en el angulo iridocorneal, lo que
llevaria al cierre del mismo y a un glaucoma neovascular. El objetivo terapéutico
no es por tanto tan funcional como profilactico. En nuestro caso, se realizé fo-
tocoagulacion de las zonas isquémicas y se administré bevacizumab intravitreo
para ello. Por otro lado, existen casos mas moderados de trombosis venosa
que al afectar a una rama mas terminal y ser tratados a tiempo, pueden reca-
nalizarse, en cuyo caso la recuperacion visual puede ser mayor. Esto es mas
raro en caso de oclusiones arteriales, ya que se produce una isquemia retiniana
aguda que infarta la region no irrigada, provocando un defecto visual severo.

28



Ademas, destacamos la mayor prevalencia de neovasos en oclusiones
venosas, hecho constatable en las figuras angiograficas, donde observamos
zonas extensas de neovascularizacion adyacentes a la oclusion de la rama tem-
poral inferior. En esta paciente apreciamos la formacion de ramas colaterales
procedentes de la regidon venosa trombosada, que tratan de suplir la isquemia
retiniana superior macular debida a la oclusién de rama arterial, mostrando flujo
retrogrado. Por ultimo, destacamos la rareza de un caso como este, en el que
por un lado coexisten en la retina dos tipos de oclusiones vasculares, la venosa
y la arterial, diferenciandose claramente ambas entidades y su imagen clinica
y angiografica tipicas de forma simultanea; y por otro lado se produce una su-
plencia del riego sanguineo interrumpido en la zona temporal superior debido
a la oclusién de rama arterial, gracias al flujo retrégado de ramas colaterales
originadas cerca de la oclusién de rama venosa temporal inferior.

A nivel general, recordamos que en casos bilaterales o jévenes habria sido
necesario descartar patologia trombofilica incluido estudio genético, debido al
componente obstructivo venoso del cuadro. Ante una oclusion arterial retiniana
debe ser estudiada su causa y medir parametros como la velocidad de sedi-
mentacién globular, triglicéridos, colesterol, glucemia y tension arterial

Se debe evaluar el estado de las arterias carotidas (ecografia doppler) y de
las estructuras cardiacas (ecocardiografia) asi como descartar fibrilacién auri-
cular (electrocardiografia), ya que son fuentes emboligenas frecuentes. Se ha
demostrado que no es rara la presencia de isquemia cerebral subclinica en
pacientes con un accidente vascular retiniano agudo y se debe manejar este
como si de un episodio cerebral se tratara, requiriendo pruebas de imagen ce-
rebral y hospitalizacion por alto riesgo de infarto a corto plazo, a fin de detectar
FRCV modificables para evitar un nuevo episodio®. Es fundamental que el pro-
tocolo de actuacion a seguir en estos casos sea conocido y se lleve a cabo para
evitar nuevos eventos cardiovasculares.

Como conclusién se puede destacar la importancia del buen control de
FRCV para evitar el cuadro retiniano. Y una vez producido el dafio oftalmolé-
gico, para evitar un cuadro vascular sistémico que ponga en riesgo la vida del
enfermo. Recordamos que el accidente vascular retiniano puede preceder a la
afectacion de arteriolas cerebrales, y que el cuadro oftalmoldgico puede alertar-
nos del riesgo de un cuadro vascular sistémico que amenace la vida.
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RESUMEN

Presentamos el caso de un vardn de 30 afnos, sin antecedentes de inte-
rés, que es derivado a Urgencias por dolor toracico opresivo irradiado a brazo
izquierdo con cortejo vegetativo asociado, mientras practicaba senderismo.
Se realiza ECG ante la sospecha de cardiopatia isquémica donde observamos
elevacion de ST en cara anterior, siendo diagnosticado de infarto agudo de
miocardio anterior. Derivado a unidad coronaria, se evidencia lesidon severa en
la descendente anterior que es revascularizada de forma completa. A su llegada
destaca hipertension arterial previamente no conocida. Tras su estabilizacion
se inicia estudio de posibles secundarismos. En control analitico realizado de-
tectamos insuficiencia renal, asociada a proteinuria en rango nefrético y hema-
turia. Siendo nuestra primera sospecha una hipertension secundaria de causa
nefrogénica. La normalidad de las pruebas complementarias con inmunologia
negativa, junto con el antecedente de hematuria macroscépica coincidente con
proceso infeccioso, apuntaban a una posible enfermedad de Berger, que se
confirmoé tras el hallazgo de proliferaciéon de la matriz mesangial con fijacion
granular de Ig A en la inmunoflorescencia directa, en la biopsia renal realizada.

PALABRAS CLAVE
Cardiopatia isquémica, hipertension arterial, glomerulonefritis mesangial Ig A
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INTRODUCCION

La hipertension arterial (HTA) es un importante factor de riesgo para el de-
sarrollo de enfermedades cardiovasculares, tales como la enfermedad coronaria,
cerebrovascular, insuficiencia cardiaca, enfermedad renal crénica o enfermedad
arterial periférica. En la mayoria de los casos se trata de una HTA esencial aunque
existe un porcentaje menor de casos de HTA secundaria (5-15%) que seria im-
portante identificar ya que la posibilidad de su erradicacién o control en algunos
casos, podria evitar desenlaces adversos mayores, como fue nuestro caso.

CASO CLINICO
ANTECEDENTES PERSONALES

Varén de 30 afos, sin antecedentes personales o familiares de interés. No
presentaba factores de riesgo cardiovascular (FRCV) conocidos, practicaba de-
porte de manera habitual y no tenia habitos toxicos.

ENFERMEDAD ACTUAL

Atendido en Urgencias por presentar de manera subita, mientras realiza-
ba senderismo, dolor toracico opresivo irradiado a brazo izquierdo con cortejo
vegetativo asociado. En ECG se evidencio elevacion de ST en cara anterior por
lo que ante la sospecha de cardiopatia isquémica se derivé al hospital de refe-
rencia para realizar angioplastia primaria. A su llegada se encontraba estable,
con tension arterial elevada (190/110 mmHg) y persistencia del dolor toracico.
Se revasculariza la arteria descendente anterior con stent convencional. Tras la
revascularizacion el paciente permanece hemodinamicamente estable con HTA
mantenida pese a perfusion de nitroglicerina. En control analitico se detect6 in-
suficiencia renal previamente no conocida, contactandose con Nefrologia para
control de la tension arterial y despistaje de secundarismos.

Al volver a interrogar al paciente refiere edemas de meses-afos de evolucion
en miembros inferiores, junto con espuma en la orina de manera habitual a la que
no habia dado importancia. Toma de tensién arterial elevada en dos ocasiones en
Urgencias, la primera hacia al menos dos afos. Se inici6 estudio nefroldgico du-
rante el ingreso, continuandose tras su alta en consultas. Durante su seguimiento
destaca episodio de hematuria macroscépica coincidente con proceso gripal con
deterioro de funcion renal y posterior recuperacién paralela al cuadro infeccioso.

EXPLORACION FiSICA

Regular estado general. Normocoloreado e hidratado. Eupneico en reposo.
TA 190/110 mmHg. FC 80 Ipm. Cabeza y cuello: No ingurgitacion yugular ni soplos
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carotideos. AC: tonos ritmicos sin soplos ni extratonos. AR: MVC sin ruidos sobrea-
fnadidos. Abdomen: blando y depresible, sin masas ni organomegalias. No doloro-
so0 a la palpacion. Extremidades inferiores: no edemas, pulsos pedios conservados

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

ECG a su llegada: ritmo sinusal a 50 Ipm. Bloqueo de rama derecha.
Elevacion de ST de V1 a V4, T negativa de V1 a V4. ECG Unidad Coro-
naria: ritmo sinusal a 70 [pm. Onda Q en V1 y V2, T negativa de V1 a V3.
Analitica: glucosa 76mg/dl, urea 53mg/dl, creatinina 1,8mg/dl, acido
urico 8,3mg/dl, triglicéridos 105mg/dl, colesterol total 175mg/dl, HDL
39mg/dl, LDL 115 mg/dl. HbA1c 5 %. Hemograma normal. (Figura 1).

Hb/Hto 14,3/38.3 14.3/37.7 14,1383 14.5/84.7

LewMNeu 15100/64 15600/76.6 14260757 11320/66.8

Piag 188000 191000 183000 175000

Urea 13 50 53 60 30
Cr 1,75 1,75 18 24 2.4
Glu 102 93 76

Pt 5.4 52

Ca 85

Caion

Mg

P 39

Na 137 138 140

K 4,7 43 4.4

Cl 101 103 102

Fig 1.-Tabla resumen de analitica durante el ingreso.

Estudio inmunolégico: ANA, ANCAs, autoanticuerpos, anticardiolipina,
Ig G, Ig A, Ig M, C3 y C4 en rango normal. Inmunocomplejos circulan-
tes negativos. Estudio de trombofilia: normal. Serologia negativa para
VHC, VHB y VIH. Proteinograma sangre y orina normal. Cadenas lige-
ras en orina negativas. Metanefrinas, renina, aldosterona, TSH, T4y T3
dentro de la normalidad. Orina: microalbuminuria 2260 mg/L. proteinas
293 mg/dl

Rx de térax: indice cardiotoracico aumentado, resto normal.

Cateterismo cardiaco al ingreso: descendente anterior con lesion se-
vera con contenido trombdtico en el segmento proximal. Implante di-
recto de stent convencional con buen resultado y sin complicaciones.
Cateterismo cardiaco previo al alta: sin lesiones significativas. Eco-
cardiograma transtoracico previo al alta: compatible con cardiopatia
isquémica con funcién global conservada.
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- Ecodoppler renal: rifiones de situacién, tamafo y ecoestructura nor-
mal. En tercio medio de rifidn izquierdo (RI) quiste de 2,3 cm. Grosor
cortical conservado sin asimetria renal (algo mas de 12 cm). La vascu-
larizacién renal se distribuye adecuadamente y las curvas intrarrenales
son de caracteristicas normales. Las curvas y velocidades en el hilio
renal y en ostium adrtico y trayecto de arterias renales no reflejan va-
lores que sugieran causa de su patologia hipertensiva. Suprarrenales y
espacio retroperitoneal sin hallazgos. Ecografia abdominal: Quiste en
tercio medio de RI. No otros hallazgos.

- Fondo de ojo: no signos de retinopatia hipertensiva ni patologia oftal-
moldgica

JUICIO CLIiNICO

Cardiopatia isquémica: Infarto agudo de miocardio anterior. Killip I. Enfer-
medad coronaria de descendente anterior revascularizada de forma completa.
Insuficiencia renal y proteinuria nefrética en estudio, probable glomerulopatia.
Hipertension arterial probablemente secundaria a nefropatia

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Nos encontramos ante un paciente joven, sin antecedentes de interés que
ingresa por un infarto agudo de miocardio y en el que el unico FRCV que des-
taca es la HTA. Ante esta situacién, debemos realizar un estudio para llegar a la
causa de la HTA.La causa secundaria de HTA mas frecuente es la renal. Dentro
de la primera encontramos:

Enfermedad renal parenquimatosa, que dados los datos de enfermedad
renal cronica, parecian la opcidon mas factible en nuestro caso. Dentro de las
posibles causas de enfermedad renal, la nefropatia diabética, fue facilmente
descartada con unos niveles basales de glucemia normales. La ecografia renal
no evidencio etiologia obstructiva o poliquistica. La posibilidad de estar ante
una vasculitis tipo lupus eritematoso sistémico, esclerodermia, panarteritis u
otras; no parecia probable con la inmunologia negativa y sin datos de esclero-
sis sistémica. La edad, la presencia de hematuria y proteinuria en el sedimento
junto con el antecedente de hematuria macroscépica coincidente con episo-
dios infecciosos en nuestro paciente nos orientaba a una patologia de origen
glomerular primario.

HTA vasculorrenal, es una de las causas mas prevalentes de HTA secun-
daria y disfuncién renal. Existen muchas lesiones diferentes, incluyendo enfer-
medades fibromusculares y el infarto renal, pero la mayoria estan causadas por
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enfermedad arteriosclerética. Pensaremos en esta entidad ante un empeora-
miento de funcién renal tras la administracién de IECA o ARA Il, enfermedad
aterosclerética en otro territorio vascular, rinén atréfico o asimetria renal. En
la exploracion fisica es caracteristico un soplo abdominal lateralizado. Ambos
datos ausentes.

Respecto a la enfermedad endocrina: la normalidad de las pruebas ana-
liticas, descarta que la causa sea hipo/hipertiroidismo, hiperparatiroidismo o
hiperaldosteronismo; tampoco encontramos rasgos de Sindrome de Cushing.

Entre otras etiologias encontramos la coartacion de aorta (sintomatologia
mas frecuente no presente, no se auscultaban soplos, y el ecocardiograma no
mostraba alteracion). Tampoco mostraba datos de Sindrome de Apnea Obs-
tructiva del Suefo, ni habia historia de consumo de téxicos ni farmacos.

No olvidemos que nuestro paciente presentaba edemas, proteinuria ne-
frética, hematuria y elevacion de creatinina, que unido a los resultados de las
pruebas realizadas, nos orientaba hacia una HTA secundaria de causa renal.
Para poder filiar la etiologia y en ausencia de contraindicaciones, se realizé una
biopsia renal.

EVOLUCION

Se realiza biopsia renal, se cuantifican 9 glomérulos, 5 esclerosados. Se
observa de manera focal un incremento de la matriz mesangial. En el intersticio
fibrosis moderada con atrofia tubular e infiltrado inflamatorio crénico. Los vasos
arteriales muestran incremento en el grosor parietal a expensas de capa media.
Inmunoflorescencia directa con fijacion granular mesangial de Ig A y menor de
C3. Diagnostico: glomerulonefritis proliferativa mesangial Ig A. Nefroangioes-
clerosis en fase benigna. (Figuras 2 y 3).

F'-‘ L . .u ’; : . .- ] ?' z
Fig. 2.- Biopsia renal: positividad para Ig Fig 3.- Biopsia renal: incremento de matriz me-
A en areas mesangiales. sangial
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El tratamiento a su alta hospitalaria fue el siguiente, doble antiagregacién,
hipolipemiante y tres farmacos antihipertensivos (ARA Il, Antagonista del Calcio
y Betabloqueante). En consultas gracias al buen control de la tensién arterial y
al efecto antiproteindrico de los inhibidores del sistema renina-angiotensina-
aldosterona, se consigue estabilizacion de la funcion renal y valores de protei-
nuria por debajo de 1 g/dia, por lo que segun marcan las guias de glomerulopa-
tias, no fue necesario tratamiento inmunosupresor asociado.

Actualmente contintia en seguimiento por Nefrologia con funcion renal es-
table (FG 45 ml/min/1,73 m2) y minima proteinuria (<500 mg/dia en ultimos
controles).

DIAGNOSTICO FINAL

Enfermedad renal cronica secundaria a nefropatia mesangial Ig A. Hiper-
tension arterial secundaria a nefropatia. Cardiopatia isquémica: Infarto agudo
de miocardio anterior con angioplastia y stent en descendente anterior.

DISCUSION

La HTA constituye, junto con la dislipidemia, el tabaquismo y la diabetes,
los llamados factores “tradicionales” implicados en el desarrollo de la ateros-
clerosis. La HTA es el mas prevalente y determinante de la incidencia de cardio-
patia isquémica. Los dos mecanismos fundamentales por los que aumenta el
riesgo de padecer un episodio coronario son la aceleracién del desarrollo de la
arteriosclerosis con formacién de placas de ateroma y el aumento de la masa
miocardica como adaptacion inicial que produce la elevaciéon mantenida de la
presion arterial, que no se acompafa de un incremento proporcional del arbol
arterial coronario, originando un déficit de perfusién especialmente durante el
esfuerzo.

Por todo ello, es vital un diagnostico correcto y precoz de HTA, valorando
el riesgo cardiovascular y descartando posibles causas secundarias en casos
de edad inferior a los 30 afios o superior a los 60 afios, HTA de dificil control,
HTA maligna o con grandes repercusiones viscerales. La primera causa de HTA
secundaria, la enfermedad renal, condiciona la elevacion de la presion arterial y
ésta, a su vez, potencia o produce por si misma afectacion renal. El control de
la hipertension nefrégena es vital para disminuir la morbimortalidad cardiovas-
cular de estos enfermos, que recordemos es su primera causa de muerte. Ten-
gamos en cuenta que al protagonismo de la HTA, se anade el riesgo aportado
por la presencia de insuficiencia renal o de proteinuria, factores independientes
de riesgo cardiovascular.
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Por ultimo finalizar hablando de la glomerulopatia Ig A, glomerulonefritis
primaria mas frecuente en el mundo; acontece mas frecuentemente en varo-
nes en la tercera década de la vida, con una prevalencia variable de un lugar
geogréfico a otro, en Europa supondria un 30-35% de las primarias. Su presen-
tacion clinica varia desde la caracteristica hematuria macroscopica recidivan-
te paralela a un proceso infeccioso, pasando por alteraciones del sedimento
urinario, como proteinuria y/o hematuria, sindrome nefritico o nefrético hasta
su posible debut como glomerulonefritis rapidamente progresiva. Caracteristi-
camente un 50-70% de los pacientes presentan aumento de IgA con un defecto
en la glicosilacion. El diagndstico definitivo nos lo dara la biopsia renal donde
encontramos un aumento de matriz mesangial con depésito de Ig A en la inmu-
noflorescencia. El objetivo terapéutico se basara en conseguir un estricto con-
trol de la tension arterial junto con una disminucion en el grado de proteinuria,
siendo ambos los principales factores prondésticos que marcaran el curso de
esta enfermedad. Para ello, emplearemos inhibidores del sistema renina-angio-
tensina-aldosterona y solo en caso de persistir valores de proteinuria superiores
a 1g/dia tras un periodo de 3 a 6 meses, seria necesario el uso de corticoides u
otro tratamiento inmunosupresor asociado.
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RESUMEN

Un vardn de 71 afios que acude a consultas externas de Medicina Interna,
derivado por su médico de atencion primaria, presentando hipertension arterial
de reciente comienzo, en forma de crisis hipertensivas, asociada a dolor lumbar
izquierdo. Se encontraba asimismo en estudio por el Servicio de Aparato diges-
tivo por un cuadro de sindrome constitucional y estrefimiento, de varios meses
de evolucion, asociado a anemia ferropénica, estando pendiente la realizacion
de endoscopia digestiva alta y colonoscopia para filiar su causa. Se decide el
ingreso en nuestra unidad para realizacion de estudio y descartar una probable
causa secundaria de hipertension arterial, dado el inicio de esta de forma brus-
ca, en un paciente de edad media-avanzada sin antecedentes previos de pade-
cer hipertensién arterial ni ninguna otra patologia relacionada. Se realizaron du-
rante el ingresopruebas diagndsticas, dada la sospecha clinica inicial, llegando
finalmente a un diagndstico infrecuente como es el angiosarcoma epitelioide.
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PALABRAS CLAVE

Hipertension arterial secundaria, dolor lumbar, sindrome constitucional,
masa adrenal unilateral, angiosarcoma epitelioide.

INTRODUCCION

Paciente al que se le identifico6 una masa adrenal unilateral con hiperten-
sion de debut brusco y sintomas constitucionales, que tras descartar la pa-
tologia maligna mas prevalente, obligdb a ampliar el diagnostico diferencial de
malignidad de las glandulas suprarrenales. Las masas adrenales malignas son
poco frecuentes siendo la mayoria de ellas carcinomas corticomedulares, feo-
cromocitomas, melanomas o metastasis.®” Las primeras pruebas de imagen
nos aproximaban hacia diagndstico de lesiones metastasicas, finalmente en-
contramos un angiosarcoma epiteloide del que se han descrito sélo 29 casos
en la literatura cientifica.!-® La inmunohistoquimica y el analisis genético de la
muestra permitieron esclarecer el diagnéstico de certeza.®

La posibilidad de lesiones sincrénicas benignas y malignas al mismo tiempo
sobre la glandula adrenal ya fue descrita por Lepoutre-Lursey et al (2012). La
sincronia de adenomas adrenales suele presentarse con mielolipomas, feocro-
mocitomas y adenocarcinomas,? por lo tanto esto hace nuestro caso alin mas
infrecuente. Se ha sugerido que la naturaleza altamente vascular del parénquima
de las glandulas suprarrenales explica la alta incidencia de metastasis tumorales
en estas y la aparicion y transformacion en lesiones de naturaleza vascular.

El paciente consulta inicialmente por hipertensién y en el analisis de orina
se observan cifras patologicas de cortisol. En la bibliografia se ha relacionado
el angiosarcoma primario adrenal con sindrome de Cushing pero en ese caso
era debido a un adenoma ACTH hipofisario, sin esclarecer la relaciéon entre los
mismos.® La negatividad de imagen craneal podria indicarnos la posibilidad de
sincronia de angiosarcoma primario con adenoma funcionante adrenal o una
situacion de hipercortisolismo paraneoplasico.®

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
ANTECEDENTES PERSONALES

- No alergias medicamentosas conocidas, no HTA, no DM, no hiperlipe-
mia. No cardiépata ni broncépata conocido. No otras enfermedades
previas de interés.

- Exfumador desde hace 20 afios con consumo acumulado de mas de
30 paquetes/afio. No intervenciones quirurgicas.

- Tratamiento actual: primperam, tramadol/paracetamol, hierro.
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ENFERMEDAD ACTUAL:

Varén de 71 afios que acude a consultas externa de Medicina Interna por
hipertension arterial de reciente comienzo y dolor continuo en region lumbar
izquierda acompanado de nauseas y vomitos. En las Ultimas semanas refiere
aparicion de lesion nodular a dicho nivel. No presentando sintomas urinarios,
prostaticos, ni hematuria. No fiebre.

Se encuentra en seguimiento por cuadro constitucional y estrefiimiento de
meses de evolucion asociado a anemia ferropénica. Sin productos patolégicos
en heces. Pérdida de peso no cuantificada. EDA y colonoscopia pendientes.

EXPLORACION FiSICA

Aceptable estado general. Normohidratado y normoperfundido. Afebril. TA
170/90, FC 80 Ipm, SatO2 96%

Cabeza y cuello: No se observan hallazgos patoldgicos.

ACR: Tonos ritmicos con soplo sistolico 3/6 polifocal. Murmullo Vesicular
Conservado, sin ruidos patoldgicos sobreafadidos.

Abdomen: Blando y depresible, doloroso a la palpaciéon en hemiabdomen
izquierdo sin signos de irritacién peritoneal. En region lumbar izquierda presenta
tumoracién dura de aproximadamente 3 cm de diametro, adherida a planos
profundos, no dolorosa a la palpacién y sin signos inflamatorios.

MMII: No se observan hallazgos patoldgicos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- Analitica:

- Hemograma: 13,7 leucocitos x 103 /L, (11,3 103 /L N abs), Hb 10.1
g/L, Hto 31%, VCM 71 fL, Plaquetas 325.000 /L

- Bioquimica: glucosa, urea, creatinina y amilasa normales, GGT 130
mU/mL, AST 10 mU/mL, ALT 16 mU/mL, FA 80 mU/mL, PCR 166.6,
Vit B12 114 pg/mL, Fe 19 pg/dL, ferritina 558 ng/mL, Transferrina
179 mg/dL, VSG 108 mm/h, ANA y FR negativos. Hepatitis By C
y VIH negativos. Perfil lipidico, LDH, fosfato, calcio, TSH dentro de
la normalidad.

- Coagulacién: INR 1.2, TP Act 75%

- Marcadores tumorales: CEA, Ca 19-9, SCC, Enolasa especifica
neuronal, Cyfra 21-1 ng/ml, B2 microglobulina, AFP, PSA dentro
de la normalidad.
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- Combur test, Radiografia de térax y radiografia de abdomen: Normales.
- Endoscopia digestiva alta y colonoscopia normales.

- TAC con contraste |.V. de térax y abdomen: No hay lesion sugestiva
de carcinoma broncogénico. Adenopatias hiliares derechas, de tamafo
limite. Micronddulos pulmonares de pequefo tamano bilaterales de pre-
dominio en LLSS, los mayores de 4mm, observandose algunos calcifi-
cados. Dificiles de catalogar, no pudiendo descartar que sean algunos
metastasis. Nédulo en tejido celular subcutaneo lumbar izquierdo, de
25x17mm, sugestivo de nédulo solido (accesible a PAAF por ecografia).
Esteatosis hepatica sin LOES. Lesién mal definida, irregular, en supra-
rrenal izquierda, sugestiva de lesion tumoral (metastasica como primera
opciodn). No alteraciones renales. Engrosamiento concéntrico del antro.
Enfermedad arterial difusa de aorta y ramas viscerales con estenosis del
tronco celiaco en inicio del trayecto de la arteria hepatica.

- PET- TC (TOMOGRAFIA POR EMISION DE POSITRONES) de cuer-
po entero (fig. 1 y 2): Incremento del metabolismo con SUV de 4.83
en area adyacente a Bronqui Principal Derecho (peribronquial), en re-
gién hiliar izquierda (SUV: 4.23) y a nivel paratraqueal bajo izquierdo
de origen no especifico. Visualizacion de metabolismo incrementado
en ambas glandulas suprarrenales especialmente en la izquierda y en
area de aumento de densidad de partes blandas localizada en region
lumbar baja izquierda (lesién accesible para biopsia).

Fig. 1.- PET-TAC, en el que se observa capta- Fig 2.-PET-TAC, en el que se observa una
cion en suprarrenal izquierda principalmente captacion en region lumbar izquierda
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Ante una masa adrenal debemos hacer el diagnéstico diferencial orientado
por una serie de caracteristicas procedentes de pruebas de imagen y analiticas;
si es de tipo quistica o sdlida, si es unilateral o bilateral, si el origen radica en la
corteza 0 médula suprarrenal, si tiene comportamiento benigno o maligno, v si
esta tiene o no funcionalidad (tabla 1).

TABLA 1: CLASIFICACION DE LAS MASAS ADRENALES SEGUN CARCATERISTICAS

MEDULA
SUPRARENAL

funcionante

adrenal bilateral-

cortisol

Neuroblastoma

Feocromocitoma

Hiperplasia

Tumor secretor de

o
wo
QF
0 - . . .
3 ORIGEN COMPORTA- [ - quisTicas SOLIDAS FUNCION
2 MIENTO
oS¢
[
=)
K
8&
£3 NO
t . )
8 g Malignos Pseudoquiste UNILATER. BILATER. FUNCIONANTES FUNCIONANTES
0T
£
£
CORTEZA
8 |SUPRARRENAL
g * Adenoma
@ | * Carcinoma . . Adenoma no : "
% « Metastasis Benignos Quiste funcionante Linfoma Feocromocitoma. Tumores
£ lipomatosos:
le) * mielolipoma
4 * lipoma,
- - * teratoma
Hidatidosis Adenoma Hiperplasia Tumor secretor de | e |iposarcoma

* Feocromocitoma
* Ganglioneuroma
* Ganglioneuroblast

adrenal congen. |andrégenos
: Carcinoma
. Carcinoma . o L
Feocromocitoma Ny Hemorragia adrenal primario o |Angiomielolipomas
corticodrenal i
metastasico
Metéstasis Histoplasmosis Granuloma
Mielolipoma Tuberculosis Hematoma
Neuroblastoma |Enf infiltrativas Quiste
Linfoma no . .
Hodgkin Feocromocitoma Carcinoma
adrenal primario o
Hemorragia |Metéastasis metastasico

El paciente presentaba hipertension arterial, pérdida de peso y en las prue-
bas de imagen aparecia una masa adrenal izquierda irregular y mal definida,
asi como lesiones en pulmén, no concluyentes de metastasis. El diagnostico
diferencial, dadas las caracteristicas, fue centrado en:

- Neoplasia maligna metastasica.

- Neoplasia adrenal primaria: carcinoma adrenal cortical o feocromocitoma
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EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Se decide la realizacion de fibrobroncoscopia, para determinar la naturale-
za de ndédulos encontrados en TAC de térax, determinacion hormonal en orina
previa a realizacién de PAAF (PUNCION ASPIRACION AGUJA FINA) de supra-
rrenal izquierda dado el aumento de metabolismo en PET-TAC y BAG (PUN-
CION ASPIRACION GRUESA) de lesién lumbar izquierda.

- Fibrobroncoscopia: Hipertrofia glandular. Signos de bronquitis créni-
ca. Citologia: Negativa para células malignas.Estudio microbioldgico:
Negativo.

- Hormonas: Excrecion cortisol libre: 456.48(100 pg/24horas). Excrecion
de adrenalina y noradrenalina, dopamina 24 h., normetanefrinas,y Me-
tanefrina, excrecion de 3-metoxitiramina,acido vanilmandélico, acido
homovalinico y resto de hormonas adrenales dentro de la normalidad.

- Serealiza biopsia con aguja gruesa (BAG) de lesién en tejido subcuta-
neo lumbar izquierdo, guiada por Ecografia. Tras primer pase aparece
contenido hematico oscuro, lo que sugiere que el nédulo correspon-
da a un hematoma organizado, se evacua mas contenido hematico a
través de la incision, disminuyendo el nédulo de tamafo. Anatomia
Patoloégica: La morfologia muestra areas hemorragicas y células en
tachuela que recuerdan endoteliales displasicas.

- Puncién aspiracién aguja fina (PAAF) de suprarrenal izquierda: Prolife-
racion neoplasica maligna sugestiva de Angiosarcoma epitelioide. In-
munohistoquimica: CK AE1/AES, Vimentina, CD31 +. CD34 + irregular.
Sugestivo de angiosarcoma. Ki 67 20-30% de las células tumorales.
D2-40 + focal, actina de musculo liso + difuso, C-kit.

JUICIO DIAGNOSTICO FINAL
ANGIOSARCOMA EPITELIOIDE e hipercortisolismo.

DISCUSION

Hay que conocer las diferentes situaciones clinicas en las que se debe rea-
lizar estudio y descartar una posible causa de HTA secundaria debido a su baja
frecuencia y alto coste del estudio. En nuestro caso, ante un paciente mayor de
60 anos, con inicio de HTA de forma brusca y presencia de signos o sintomas
que orientan hacia una enfermedad subyacente, habria que descartarla.® Una
masa adrenal, unida a dos masas pulmonares inespecificas y lesion subcutanea
lumbar dura, nos orientaban de inicio hacia una probable etiologia maligna.
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Segun las guias britanicas de radiologia acerca del manejo de masas su-
prarenales, una primera imagen obtenida con TAC sin contraste, indicativa de
malignidad, deberia completarse con imagen de mayor resolucion como RMN
o PET-TC.” Obtuvimos muestras histolégicas de las lesiones bronquiales y de
la lesion subcutanea lumbar izquierda, que no nos dieron el diagnéstico defini-
tivo sobre la lesién maligna suprarrenal. Las guias desestiman la realizacion de
biopsia de masas adrenales por su baja aportacion a las pruebas de imagen,
y su afadido de complicaciones; a excepcion de pacientes con historia previa
de malignidad extraadrenal, lesiones no concluyentes, lesiones no funcionantes
(descartando el feocromocitoma) y lesiones que requieran de un analisis anato-
mopatoldgico como diagnostico.” La anatomia patoldgica y un panel adecua-
do de inmunohistoquimica que incluyan marcadores endoteliales y epiteliales,
son fundamentales para realizar el diagnéstico de esta entidad.

Una vez obtenido el diagndstico definitivo y conociendo el estado de hiper-
cortisolismo en probable relacién con la HTA, se planteé la posible existencia
de lesiones adrenales concomitantes, transformacién angiosarcomatosa de un
tumor cortical o la situacién de hipercortisolismo paraneoplasico.
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RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un paciente de 27 afos, tratado en la in-
fancia de una coartacion aértica, que tras un periodo de abandono en su segui-
miento clinico, es remitido a consultas de cardiologia.

El debut de la hipertension arterial junto con la exploracion fisica, llevara a
la sospecha clinica de una recoartacion aortica.

El diagndstico se realizara mediante nuevas técnicas de imagen cardiolégica.

La confirmacion de la sospecha clinica, planteara dudas en cuanto a las
opciones terapéuticas mas apropiadas para este paciente.

PALABRAS CLAVES

Coartacion aortica. Recoartacion aortica. Sindrome Shone, Hipertension
arterial. Aorta Bicuspide
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INTRODUCCION

La coartacion aortica es una obstruccién de la aorta descendente que sue-
le localizarse yuxtaductal y que aparece en un 5-8% de las cardiopatias congé-
nitas. Su incidencia se estima en un 2,09 por cada 10.000 recién nacidos y es
dos veces mas frecuente en varones('-2.

Esta lesién suele asociarse con otras malformaciones como valvula aors
tica bicuspide (%85), estenosis aortica o mitral, valvula mitral en paracaidas
(sindrome de Shone)®.

También puede asociarse con sindromes mas complejos como Sd. Turner, Sd.
Williams-Beuren o rubeola congénita, neurofibromatosis, arteritis de Takayasu®.

El diagndstico y su gravedad pueden realizarse mediante una
ecocardiografia Doppler. Hoy en dia, disponemos de la resonancia magnética
y el angio-TAC que aportan imagenes de alta calidad en proyecciones sagital y
parasagital, lo que mejora la evaluacion de la localizacion, gravedad y anatomia
del arco adrtico®.

Actualmente, disponemos de dos opciones terapéuticas, el procedimiento
quirurgico o el intervencionismo percutaneo. El primero, trata de resolver el
problema hemodinamico mediante la reseccion con anastomosis término-
terminal, mientras que el segundo utiliza la angioplastia simple o con implante
de protesis intravasculares®.

CASO CLINICO
ANAMNESIS

Varén de 27 afos, fumador como Unico factor de riesgo cardiovascular,
remitido a consulta de cardiologia tras alta hospitalaria de medicina interna por
una neumonia adquirida en la comunidad.

Entre los antecedentes personales destacaba que habia sido intervenido
a los doce anos de una coartacién aortica y que tenia una estenosis mitral sin
seguimiento en los ultimos diez afos.

Durante el ingreso es diagnosticado de hipertension arterial y es dado de
alta con Carvedilol 6.25 mg (medio comprimido cada 12 horas), Enalapril 5 mg
(medio comprimido cada 12h) y Torasemida 5 mg (un comprimido cada 24h).

En consultas referia que habia dejado la medicacion por una supuesta
ganancia ponderal. Llevaba una vida sedentaria, aunque caminaba dos veces
por semana durante una hora y no describia semiologia de insuficiencia
cardiaca. No seguia ninguna dieta y no parecia estar comprometido con su
salud.
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EXPLORACION FiSICA

Se objetivo una elevacion de la tension arterial, 90/150 vs 85/140 mmHg
entre el brazo derecho e izquierdo respectivamente.

En la exploracién fisica, destacaba un soplo sistélico adrtico irradiado a
espalda y un pulso méas débil y retrasado entre las arterias radiales y femorales.

Esto llevé al clinico a valorar la TA de los miembros inferiores que era de
80/120 mmHg.

Ante estos hallazgos, se decidié iniciar un estudio dirigido para descartar
unarecoartacion de aorta y se insistié en la necesidad de seguir los tratamientos
médicos recomendados.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hemograma: Hb 13g/dl, Leucocitos 10900, Plaquetas 159.000. Bioquimica:
Creat 0.78mg/dL, Na 141 mEqg/dL, K 3.8 mEqg/dl, GOT 55 U/L, GPT 108 U/L,
LDH 635 U/L. Coagulacion: AP %98. Troponina <0.00 ng/mL.

Rx térax: indice cardiotoracico en limites normales. No infiltrados ni
derrames.

ECG: ritmo Sinusal a 65 Ipm. Eje a 10°. PR normal. QRS estrecho. Sin
alteraciones en la repolarizacion.

Ecocardiografia (Fig 1): Valvula mitral en paracaidas con una estenosis lige-
ra-moderada (gradiente medio de 5 mmHg, area estimada por planimetria de 2
cm?y por tiempo de hemipresion de 1.4 cm2). Valvula aortica bicuspide con una
regurgitacion ligera. La funcion biventricular conservada, destacandose una hi-
pertrofia ventricular izquierda moderada (SIVd 14mm). En la aorta descendente
se cuantificé un gradiente maximo de 27 mmHag.
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Fig 1. Ecocardiograma. Estenosis mitral moderada (imagen de gradientes (arriba izquierda) y
Planimetia (arriba derehca) de la valvula mitral. Gradientes en la coartacion (abajo izquierda).
Vélvula mitral en paracaidas (abajo derecha)

EVOLUCION

Al mes, acudio a consulta para recoger los resultados de las pruebas soli-
citadas. Describia un mejor cumplimiento terapéutico con un mejor control de
las cifras tensionales. Seguia sin realizar actividad fisica lo que imposibilitaba la
estimacién funcional del paciente.

A pesar de los resultados ecocardiograficos, persistia la sospecha clinica
de la recoartacion de aorta, por lo que se decidié valorar funcionalmente el caso
mediante una ergometria y ampliar el estudio de imagen con una resonancia
magnética cardiaca.

La primera prueba, objetivd una buena clase funcional, con una grado de
actividad fuerte (10 METs), aunque hubo que suspenderla por la apariciéon de
una respuesta hipertensiva que alcanzé los 240/95 mmHg y por la apariciéon de
un bloqueo de rama izquierda frecuencia cardiaca dependiente (Fig 2).
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Fig 2. Ergometria. En el registro electrocardiografico se objetiva la
aparicion de BRIHH frecuencia cardiaca dependiente.

La cardiorresonancia permitio evaluar correctamente la morfologia de aor-
ta, objetivandose un estrechamiento de la luz intravascular del 90%. La aorta
tenia unas dimensiones de 20x20 mm, que se reducian hasta 9x5 mm durante
una longitud de 24 mm, dilatdndose posteriormente hasta los 25x27mm (Fig 3).
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Fig 3. Reconstruccion de aorta descendente mediante cardioRMN.

Estos hallazgos fueron presentados en sesién clinica, se discutié el manejo
clinico mas adecuado y se opt6 por un procedimiento hemodinamico, por lo
que se remitié el caso a nuestro centro de referencia.

A los seis meses, se le realizd6 una angioplastia con la implantacién de
un stent recubierto con un resultado 6ptimo tanto angiografico como hemodi-
namico (Fig 4), desapareciendo del gradiente cuantificado inicialmente en he-
modinamica (15 mmHg) y dandose de alta con Acido Acetil Salicilico 100 mg,
Omeprazol 20 mg e Hidroclorotiazida 12.5mg.

Actualmente, un afio después de su intervencion, el paciente ha suspen-
dido el tratamiento antihipertensivo por normalizacién de la TA y lleva una vida
activa, realizando ejercicio aerdbico tres veces por semana.
£ S ¢ 3

Fig 4. Intervencionismo percutaneo de la recoartacion. Izquierda (antes de angio-
plastia). Derecha (después de angioplastia)
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JUICIO CLIiNICO
- Sindrome de Shone.

- Estenosis mitral moderada. Valvula aortica bicuspide con insuficiencia
ligera

- Recoartacion Aortica
- Angioplastia con Stent cubierto con buen resultado angiografico.

DISCUSION

El caso clinico presentado es excepcional por tanto por su frecuencia
como por la presentacion clinica y diagnostico.

El Sindrome de Shone es una patologia muy infrecuente, representa un
1% de todas las cardiopatias congénitas y se presenta en menos de 1 de cada
10.000 recién nacidos. Es una malformaciéon congénita que produce lesiones
obstructivas en el lado izquierdo caracterizada por: a) una valvula mitral “en
paracaidas”, caracterizada por la existencia de un Unico musculo papilar; b)
Estenosis en la valvula mitral, habitualmente asociado a una membrana supra-
valvular que limita su apertura o una hipoplasia del anillo mitral; c) Estenosis en
la valvula aortica, secundaria a una membrana subvalvular, supravalvular o una
hipoplasia del anillo aértico; d) Coartacién aortica®.

Este trastorno puede presentarse de forma incompleta cuando se presenta
la obstruccién de la valvula mitral asociada a la coartacién aortica o a la obs-
truccion de la valvula aortica.

En el caso presentado, se cumplen los criterios para ser un trastorno in-
completo con la estenosis mitral, una valvula mitral en paracaidas y la coarta-
cién de aorta.

En cuanto al diagndstico, la ecocardiografia aporta informacién de la es-
tructura y grado de la coartacién, funcién e hipertrofia ventricular, anomalias
asociadas y diametros de los vasos aodrticos y supraadrticos. Sin embargo, los
gradientes del Doppler no son Utiles para la cuantificacion en la coartacion na-
tiva ni en la postoperatoria. Esto se explica por la existencia de colaterales que
infraestiman los gradientes reales®.

El signo mas fiable de la existencia de una coartacién o recoartacion signi-
ficativa es el fendmeno diastélico de «fuga»©.

Es por esta razon, por la que no encontramos gradientes elevados en la
ecocardiografia transtoracica de nuestro caso, aunque tampoco evidenciamos
este fendmeno diastélico de «fuga» descrito en la bibliografia.
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Segun las guias de practica clinica europeas para el manejo de las cardio-
patias congénitas, las recomendaciones para la reparacién de la coartacién o
recoartacion adrtica son®:

a) Clase de recomendacion | / Nivel de evidencia C: Si existe una diferencia
de presion no invasiva > 20 mmHg entre las extremidades superiores e inferio-
res, con independencia de los sintomas pero con hipertension en las extremi-
dades superiores (> 140/90 mmHg), respuesta patolégica de presién arterial
durante el ejercicio o hipertrofia ventricular izquierda relevante

b) Clase de recomendacion lla / Nivel de evidencia C: Con independencia
del gradiente de presion, los pacientes hipertensos con estrechamiento aortico
> 50% del diametro adrtico a nivel del diafragma, en RMC, TC o angiografia
invasiva, deberian ser considerados para la intervencién

c) Clase de recomendacion llb / Nivel de evidencia C: Con independencia
del gradiente de presion y la presencia de hipertension, los pacientes con es-
trechamiento adrtico > 50% del diametro adrtico a nivel del diafragma, en RMC,
TC o angiografia invasiva, podrian ser considerados para la intervencion.

En el caso clinico que se ha presentado, cumplia criterios hemodinamicos
no invasivos, la presencia de hipertension arterial sistémica y el grado de este-
nosis (>50%).

El abordaje de esta patologia puede ser quirirgico o percutaneo. No exis-
ten recomendaciones generales, por lo que debe evaluarse cada caso de forma
independiente.

La reparacioén quirdrgica suele requerir varias operaciones. Se recomienda
el abordaje de la lesion principal, por ejemplo la coartacion de aorta en el pe-
riodo neonatal, dejando para cirugias posteriores la estenosis valvular mitral y/o
aodrtica cuando el nifio tiene 1-2 afios de edad. Esto lleva a que se tengan que
realizar varias intervenciones a lo largo de la vida del sujeto @.

El prondstico de esta patologia es peor que otras patologias congénitas
por dos motivos: a) Un mayor por el nimero de lesiones provoca un mayor
riesgo quirdrgico b) Se van a requerir multiples intervenciones porque las le-
siones tienden a recurrir y las obstrucciones no reparadas por ser leves suelen
evolucionar a la severidad®.

Por todo esto, en la coartacion adrtica congénita, el procedimiento per-
cutaneo se ha convertido en el tratamiento de primera eleccién siempre que la
anatomia sea apropiada. Para adultos con coartacion aértica recurrente o resi-
dual, la angioplastia con o sin implantacién de stent se ha demostrado eficaz ©.

Existen lagunas en la literatura en cuanto a la idoneidad de la utilizacion de
stents recubiertos o abiertos. Ademas se estan desarrollando stents biodegra-
dables que deben ser estudiados antes de un uso generalizado.

54



BIBLIOGRAFIA

1.

Hoffman JI, Kaplan S. The incidence of congenital heart disease. J Am Coll Cardiol.
2002;39(12):1890-900.

Reller MD, Strickland MJ, Riehle-Colarusso T, Mahle WT, Correa A. Prevalence of con-
genital heart defects in metropolitan Atlanta, 1998-2005. J Pediatr. 2008;153(6):807-13.

Baumgartner H, Bonhoeffer P, De Groot NM, de Haan F, Deanfield JE, Galie N, et al. ESC
Guidelines for the management of grown-up congenital heart disease (new version 2010).
Eur Heart J. 2010;31(23):2915-57.

Muzzarelli S, Meadows AK, Ordovas KG, Hope MD, Higgins CB, Nielsen JC, et al. Pre-
diction of hemodynamic severity of coarctation by magnetic resonance imaging. Am J
Cardiol. 2011;108(9):1335-40.

Aslam S, Khairy P, Shohoudi A, Mercier LA, Dore A, Marcotte F, et al. Shone Complex: An
Under-recognized Congenital Heart Disease With Substantial Morbidity in Adulthood. Can
J Cardiol. 2017;33(2):253-9.

Teien DE, Wendel H, Bjornebrink J, Ekelund L. Evaluation of anatomical obstruction by
Doppler echocardiography and magnetic resonance imaging in patients with coarctation
of the aorta. Br Heart J. 1993;69(4):352-5.

Greenberg SB, Balsara RK, Faerber EN. Coarctation of the aorta: diagnostic imaging after
corrective surgery. J Thorac Imaging. 1995;10(1):36-42.

55



56



CASO CLIiNICO 6

HEMORRAGIA INTRAVENTRICULAR EN PACIENTE
CON HIPERTENSION ARTERIAL. EL RETO DE ID

Nora Palomo

Meédico Residente de 3° Afio de Medicina Intensiva. Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla

Maria Dolores Freire Aragon

FEA de Medicina Intensiva. Servicio de Medicina Intensiva. Unidad de Neurocriticos. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

Isabel Lépez Garcia.
FEA de Medicina Intensiva. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

INTRODUCCION

La hemorragia intracerebral (HIC) es una patologia que afecta al 10-20% de
la poblacién, con una importante morbimortalidad®. Entre sus tipos distinguimos
el primario, y los secundarios, como son principalmente aquellos debido a trauma
o a transformacion del ictus isquémico a hemorragico®. Existen varios factores
de riesgo asociados, entre los que destaca la hipertensién arterial (HTA) presente
hasta en un 60 % de las HIC. La relacién entre HIC e HTA es inferior en el caso
de las hemorragias mesencefalicas (21%). Los HIC también se asocian a arte-
riosclerosis de arteria cerebrales y a aneurismas cerebrales. Se sabe que la HTA
de forma cronica provoca hiperplasia y aumento del depdsito de colageno en
las paredes de los vasos provocando una pérdida de la contractilidad vascular;
por ello es la etiologia mas comun en este tipo de hemorragias. El control de la
HTA forma parte de la prevencién primaria y secundaria, sin embargo, el control
estricto durante la fase aguda de la hemorragia cerebral se ha discutido durante
anos. Las guias recientes de manejo del HIC de la American Heart Association/
American Stroke Association, recomiendan disminuir la TAS en la fase aguda
a 140 mmHg, dado que varios estudios han demostrado que la HTA en este
escenario esta asociado con incremento del tamafo del hematoma, deterioro
neurolégico, mortalidad y peores resultados funcionales®. La mayoria de las he-
morragias cerebrales suelen presentarse a nivel supratentorial (80-90%), siendo
una localizacién menos comun la zona mesencefalica® . Presentamos el un caso
de hematoma mesencefalico primario en paciente con hipertension arterial, que
debuta con ptosis palpebral por afectacion del lll par craneal.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO
- Motivo de consulta. Cefalea, ptosis palpebral bilateral y disartria.

- Antecedentes médicos: Hipertension arterial sin tratamiento y fumador
20 cigarrillos/dia, sin otros antecedentes médico- quirlrgico de interés.

- Enfermedad actual :
ANAMNESIS

Paciente varon de 54 afios de edad con antecedentes personales de habi-
to tabaquico e hipertension arterial sin adherencia al tratamiento. Acudié a ur-
gencias por episodio brusco de dificultad para articular la palabra, alteracion de
agudeza visual y cefalea. - Exploracion fisica. A la valoracion inicial consciente,
orientado y colaborador, con 15 puntos en la Glasgow Coma Scale (GCS). Ce-
falea holocraneal leve (EVA 2), sin cervicalgia, ni nduseas o vomitos. Eupneico
en reposo, saturacién de oxigeno 95%. En ritmo sinusal a 88 Ipm y TA 193-121
mmHg. Auscultacién pulmonar con murmullo vesicular conservado bilateral y
tonos puros, ritmicos sin soplos. Abdomen y extremidades sin hallazgos pa-
tolégicos de interés. A nivel neuroldgico presentaba ojos cerrados por ptosis
palpebral bilateral, mas llamativa a nivel izquierdo. Anisocoria con midriasis iz-
quierda arreactiva (afectacion completa Ill par craneal izquierdo). Paralisis de la
supraversion en la mirada conjugada. Balance motor y sensibilidad conservada
en las cuatro extremidades. Ligera disartria, con dismetria y disdiadococinesia
asociada. - Pruebas complementarias: Tomografia craneal urgente (TC): He-
morragia intraventricular en el tercer y cuarto ventriculo con extensién a las
cisternas de la base. Pequefos infartos lacunares en territorio de ganglios de la
base bilaterales. Hipodensidades periventriculares sugestivas de enfermedad
de pequefio vaso. Atrofia cortical (Imagen 1) Se completé estudio radiologico
con AngioTC craneal para descartar lesiéon vascular responsable del sangrado,
mostrando adecuada replecidon con contraste intravenoso de arterias explo-
radas, sin identificar imagen sugestiva de aneurisma cerebral (imagen 2A). El
estudio analitico urgente no mostré hallazgos patologicos, con recuento de pla-
quetas, estudio de coagulacion, funcion renal e iones en rango de normalidad.
Electrocardiograma: ritmo sinusal a 70 Ipm. Eje positivo. No alteraciones en la
repolarizacion y signos de hipertrofia de ventriculo izquierdo. Radiografia de t6-
rax sin evidencia de cardiomegalia ni complicacién pleuropulmonar. El paciente
fue trasladado a nuestro hospital para valoracion por Neurocirugia, dado el alto
riesgo de progresion a hidrocefalia obstructiva. Se realizé arteriografia cerebral
(Imagen 2B) diagndstica, sin objetivar alteraciones vasculares que pudieran jus-
tificar la hemorragia intraventricular ni en cisternas de la base.
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Imagen 1. TAC craneal (corte sagital). Hemorragia intraventricular a
nivel del cuarto ventriculo y acueducto de Silvio con extension hacia el
receso posterior del tercer ventriculo y cisternas de la base.

Imagen 2. Estudios radioldgicos que descartan lesion vascular a nivel
cerebral como responsables del sangrado (A) AngioTAC craneal (corte
axial). (B) Arteriografia cerebral diagnostica (proyeccion lateral)

JUICIO CLINICO Y/0O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
- Diagnéstico diferencial:

- Hemorragia subaracnoidea de origen aneurismatico Fisher IV. - He-
morragia intraventricular primaria

- Hemorragia mesencefalica de origen primario con extension a sis-
tema ventricular
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- Hemorragia mesencefdlica de origen secundario con extensién a
sistema ventricular (malformacién vascular, tumoral, diatesis hemo-
rragica)

- Evolucién y Diagnéstico final

- El paciente se mantuvo estable desde el punto de vista neurolégi-
co, sin deterioro del nivel de consciencia ni desarrollo de hidroce-
falia. La ausencia de lesion vascular responsable del sangrado y la
presentacion clinica con cefalea poco intensa y ptosis palpebral,
orienté a un posible hematoma mesencefalico de origen hiper-
tensivo con apertura a sistema ventricular como responsable del
cuadro. Se realizé resonancia magnética nuclear (imagen 3A, 3B)
donde se obijetivo a nivel de la porcién central de mesencéfalo -por
delante del cuarto ventriculo- una lesion isointensa en su porcién
central en T1 e hiperintensa en su periferia, con marcada hipoin-
tensidad global en eco de gradiente T2 en relacion a hematoma
subagudo. Presenté evolucién favorable, con deambulacién inde-
pendiente aunque con persistencia de paralisis de Ill par craneal,
permitiendo alta hospitalaria con adecuado control de cifras ten-
sionales tras introduccién de tratamiento antihipertensivo al octavo
dia de su ingreso.

- Diagnéstico final:

- Hemorragia mesencefalica de origen hipertensivo con extension a
sistema ventricular.

IMAG 38

Imagen 3. Resonancia magnética nuclear cerebral (A corte sagital, B
corte axial) . Lesion isointensa en porcion central de mesencéfalo en T1
e hiperintensa en su periferia, con marcada hipointensidad global en
eco de gradiente T2 compatible con hematoma subagudo.



DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLIiNICA

El hematoma mesencefélico es una entidad poco comun entre los hema-
tomas intraparenquimatosos. Solo el 5% de las hemorragias intracerebrales se
producen en troncoencéfalo 2 y de ellas, la localizacion aislada mesencefalica
es extremadamente infrecuente. Entre sus etiologias se han descrito malforma-
ciones vasculares (40%), HTA (25%) y diatesis hemorragicas (5%). Sin embargo
existen series en las que hasta un 36% de los casos no se encontrd causa sub-
yacente del sangrado®?. Las ramas perforantes posteriores de la arteria basilar
son las encargadas de irrigar diencéfalo y mesencéfalo. Una oclusién a este
nivel puede originar diferentes sindromes dependiendo de la suplencia colateral
que exista. Los sindromes mesencefalicos clasicamente descritos son: sindro-
me de Weber, sindrome de Benedikt, sindrome de Claude y sindrome de Parin-
aud® . Cada uno de ellos presentan una clinica caracteristica (Tabla 1), pero esta
descripcion es mas académica que practica, dado que en la asistencia clinica
diaria es mas frecuente encontrar signos de diferentes sindromes solapados,
que sindromes mesencefélicos puros® . Debemos recordar que el sistema ven-
tricular esta constituido por cuatro cavidades llenas de liquido cefalorraquideo
- dos ventriculos laterales, tercer y cuarto ventriculo-, y que el mesencéfalo esta
atravesado por un angosto canal estrecho que conecta el tercer y cuarto ven-
triculo, denominado acueducto de Silvio. Es por ello, que una hemorragia a su
nivel puede extenderse al sistema ventricular y presentarse como hemorragia
intraventricular, con el riesgo asociado en su evolucién de hidrocefalia obstruc-
tiva. La presencia de sangrado intraventricular y en cisternas de la base debe
hacernos sospechar una lesién aneurismatica dependiente del poligono de Wi-
llis. La realizacién de AngioTC en el caso que presentamos no identificé lesion
vascular responsable del sangrado, aunque pequefios aneurismas inferiores a
3 mm pueden no ser detectados con esta exploracion radiolégica®. Se com-
pletd el proceso diagndstico con arteriografia cerebral, que igualmente resultd
negativa. Una vez descartada una lesion vascular como origen del sangrado y
revalorando los sintomas de presentacion en un paciente con antecedente de
hipertension arterial, la cefalea poco intensa -poco habitual en un episodio de
hemorragia subaracnoidea aneurismatica- la afectacion de pares craneales lll y
IV junto con sintomas cerebelosos por afectacion de pedunculos cerebelosos,
sugirieron una hemorragia a nivel mesencefélico con extension ventricular, que
finalmente se identific6 en RMN cerebral. El planteamiento terapéutico se basa
en la vigilancia neurolégica y el tratamiento de soporte, a menos que evolucione
con hidrocefalia obstructiva y se plantee la necesidad de colocacion de drenaje
ventricular externo®. El pronéstico de la HIC mesencefalica va indiscutiblemen-
te relacionada con el tamafo del hematoma y la afectacion de estructuras im-
plicadas, encontrandose peores resultados cuando los pacientes se presentan
con afectacion del nivel de consciencia y necesidad de ventilacién mecanica .
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Diferentes sociedades cientificas han sugerido recomendaciones sobre el ma-
nejo quirdrgico del HIC. De forma general coinciden en reservar el tratamiento
neuroquirdrgico para HIC supratentoriales lobares con volumen superior a 30
ml que sufren deterioro neurolégico, situados a menos de 1 cm de la certeza
cerebral, no recomendandose la cirugia evacuadora en HIC profundos. En el
caso de HIC infratentorial, la indicacion de cirugia se indica en hematomas de 3
0 mas cm, con deterioro neuroldgico y oclusion del cuarto ventriculo o compre-
sion de troncoencéfalo ® . Por Gltimo queremos resaltar aspectos particulares
del abordaje en urgencias del paciente con ptosis palpebral. El nervio oculomo-
tor (Il par craneal) es completamente motor, y tiene dos nucleos: a) el nucleo
motor principal situado en la parte anterior de la sustancia gris del acueducto
de Silvio e inerva musculatura extrinseca del ojo, y b) nucleo parasimpatico
accesorio, ubicado detras del nicleo motor principal y encargado de inervar la
musculatura intrinseca del ojo (esfinter de la pupila del iris y musculos ciliares).
La ptosis palpebral secundaria a paralisis del lll par craneal por tanto, puede
acompafiarse o no de afectacién pupilar ©. Su afectacién es multifactorial y
la lesion puede afectar a cualquier division del trayecto intracraneal afectado,
desde su origen en mesencéfalo pasando por el seno cavernoso, hasta sus
terminaciones en la orbita ©. La edad y la forma de presentacion clinica debe
orientarnos a la hora de abordar el diagnoéstico etiologico.

TABLA 1: Clasificacion de sindromes mesencefalicos

SINDROME ANATOMIA AFECTADA CLINICA
WEBER "I, pal" cra'neal Paréllisis"oculomotora ipsilateral
Via piramidal Hemiplejia contralateral
Il par craneal Paradlisis oculomotora ipsilateral
BENEDIKT ’p ) Movimientos coreicos y atetosicos
Ndcleo rojo
contralaterales
Il par craneal Paradlisis oculomotora ipsilateral
Nucleo rojo Signos cerebelosos prominentes
CLAUDE , : 9 . . P .
Pedunculo cerebeloso Movimientos coreicos y atetosicos
superior contralaterales
Nucleos pretectales Paralisis de la mirada conjugada vertical
Comisura posterior ascendente
PARINAUD . P ) . . .
Sustancia gris Anomalias pupilares. Convergencia
peracueductal defectuosa, hiporreactividad a la luz.
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RESUMEN

Mujer de 76 afios que presentaba marcada asimetria de cifras tensiona-
les entre ambos miembros, junto con cuadro compatible con angor inestable.
Los estudios analiticos fueron normales, salvo el perfil lipidico que mostraba
hiperlipemia. El angio-TC practicado demostré estenosis severa de arteria sub-
clavia izquierda, arteria renal derecha y tronco celiaco. El cateterismo cardiaco
objetivé enfermedad coronaria significativa a nivel de arteria circunfleja y coro-
naria derecha, que preciso la implantacion de stents. El estudio renal aprecié
un marcado descenso de la funcionalidad del rifndn derecho, por lo cual se
procedié a practicar una angioplastia sobre la arteria renal afecta. Tras estos
procedimientos, la paciente quedo asintomatica y consiguié control éptimo de
cifras tensionales. Dados los hallazgos, se establecié el diagndstico diferencial
entre HTA esencial e HTA secundaria; y en el caso de la enfermedad arterial,
entre arteriopatia aterosclerética, vasculitis y displasia fiboromuscular.
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PALABRAS CLAVE

hipertension arterial esencial, hipertension arterial secundaria, aterosclero-
sis, vasculitis, displasia fibromuscular.

INTRODUCCION

La hipertension arterial (HTA) es una patologia muy prevalente en nuestro
medio, alcanzando en Espafa el 42,6% de la poblacion adulta, cifra que au-
menta a medida que avanzamos en rango de edad La gran mayoria de los
cuadros son de causa primaria o esencial, sin embargo, la aparicién de HTA
a determinadas edades, o cuando ésta se acompafa de una serie de signos
y sintomas caracteristicos, el clinico debe plantearse si esta ante un caso de
HTA secundaria. Existen muchas patologias que secundariamente pueden cau-
sar HTA, pero en este caso nos vamos a centrar en aquellas que tienen como
origen causas vasculares, y que cursan con la estenosis de las arterias renales
y otras zonas del arbol arterial. El objeto de este caso clinico es discutir el diag-
noéstico diferencial de la enfermedad arterial aterosclerética, con otras causas
de patologia arterial obstructiva como las vasculitis o la displasia fiboromuscular.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una paciente de 76 anos que fue derivada a Inter-
nista de referencia por su Médico de Familia tras detectar franca asimetria de
cifras tensionales entre ambos miembros superiores, con el objetivo de estudiar
posible patologia obstructiva a nivel de troncos supraaérticos.

La paciente no referia alergias farmacoldgicas conocidas y negaba habi-
tos toxicos. Fue diagnosticada de hipertensién arterial (HTA) hace mas de diez
afos, para la cual recibia tratamiento con Nevibolol 5mg cada 24h y Amilori-
de 5mg-Hidroclorotiazida 50mg cada 24h. No era diabética ni dislipémica. No
habia sido sometida a intervenciones quirdrgicas. De profesion limpiadora, en
aquel momento jubilada. Buena calidad de vida basal, sin deterioro cognitivo.

En consulta la paciente referia dificultad para el registro de las cifras
de presion arterial en miembro superior izquierdo (MSI). Aportaba registro
ambulatorio de tensién arterial (TA) con cifras promedio de tension arterial
sistdlica (TAS) de 140 mmHg en MSD y 80-75 mmHg en miembro superior
izquierdo (MSI). Los valores de tensién arterial diastélica (TAD) son similares en
ambos brazos, con promedio de 55 mmHg. Ademas, la paciente comentaba
la aparicion de molestia retroesternal al caminar deprisa, que se acompanaba
de disnea, sin cortejo vegetativo, y que cedia al detenerse. Negaba ortopnea,
disnea paroxistica nocturna o edemas en areas declives.
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A la exploraciéon la paciente presentaba buen estado general, estaba
consciente, orientada en las tres esferas, se encontraba normocoloreada y
eupneica en reposo. TA en MSD 80/166mmHg y TA en MSI 78/123mmHg. Los
pulsos braquial y radial izquierdos se palpaban mas débiles. La auscultacion
cardiorrespiratoria y la exploracion abdominal no mostraron hallazgos
patolégicos, salvo un soplo de alta intensidad en region centroabdominal.
Ambos miembros inferiores se presentaban sin alteraciones.

Como pruebas complementarias se inicié el estudio ambulatorio con
una analitica completa en la que se objetivé funcidn renal, funcién hepatica,
iones, hemograma y coagulacion sin alteraciones; ANA, ANCA, proteinograma,
inmunoglobulinas, microalbuminuria, funcién tiroidea y HbA1c normales. Sélo
se encontraron alterados los niveles de Colesterol total (234mg/dl) y Colesterol-
LDL (159mg/dl), con Colesterol-HDL vy triglicéridos normales. Tras estos
hallazgos se consider6 prioritaria la realizacién de un Angio-TC. Esta prueba
demostro la presencia de ateromatosis generalizada con estenosis mayor del
%380 de la arteria subclavia izquierda (figuras 1y 2), del %80 del tronco celiaco,
y estenosis preoclusiva de la arteria renal derecha (figura 3).

Figura 1 Figura 2 Figura 3

JUICIO CLIiNICO / DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Enfermedad arterial estenosante con afectacion de troncos supraaorticos,
arteria renal, tronco celiaco y posiblemente coronaria (con expresion en forma
de Angor Estable), de probable origen aterosclerético, sin poder descartar otras
etiologias.
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EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Unas vez obtenidos los resultados anteriormente citados, y establecido
el diagnostico diferencial, se continud con el estudio de la clinica cardiaca. Se
realizé una ecocardiografia en la que se objetivé hipertrofia septal basal, disfun-
cion diastdlica tipo 1y fraccién de eyeccion del 70%. La ergometria practicada
resulto clinica y eléctricamente positiva precoz, con infradesnivelacion del seg-
mento ST de V4-V6. Ante este resultado se decidié ingreso de la paciente para
coronariografia, apreciandose obstruccién del 85% de la arteria circunfleja y del
70% en el origen de la arteria coronaria derecha. Se realizé sobre ambos vasos
angioplastia e implante de stent farmacoactivo.

Tras la realizacion de la coronariografia la paciente continud su seguimiento
por Medicina Interna. Cabe recordar en este punto que ademas la enferma pre-
sentaba estenosis arterial severa en arteria subclavia izquierda, renal derecha y
tronco celiaco. A continuacion, se procedié a estudiar la funcionalidad del rifidn
afecto para conocer el grado de afectacion y la necesidad de actuar sobre él.
Se solicité un renograma isotépico que demostré una disminucién moderada-
severa de su funcién (test de captacion relativo del 28% para el rifidén derecho
y del 72% para el izquierdo). Se considera indicacion de intervencionismo un
test de captacién renal menor del 30% por lo que se practicé angioplastia con
stent en arteria renal derecha.

En cuanto a los otros dos focos estendticos se consideré que dado que
la paciente no presentaba sintomatologia relacionada con los mismos, no era
prioritario su tratamiento. En la actualidad la paciente se encuentra asintoma-
tica desde el punto de vista cardiologico, y en tratamiento con Enalapril 5mg
cada 24h, Bisoprolol 5mg cada 24h, Furosemida 40mg cada 24h, AAS 100mg
cada 24h, Clopidogrel 75mg cada 24h y Atorvastatina 80mg cada 24h. En las
ultimas revisiones tras la angioplastia renal aporta cifras tensionales en rango
optimo.

DISCUSION

La causa mas frecuente de patologia arterial que cursa con estenosis de
vascular a distintos niveles es la aterosclerosis(2). La aterosclerosis es una en-
tidad que se caracteriza por la acumulacién de material lipidico y células (sobre
todo macréfagos y miocitos) en la capa intima de las arterias de mediano y gran
calibre. En estas zonas se desarrolla un proceso inflamatorio crénico que culmi-
na con el desarrollo de una placa de ateroma, que puede obstruir total o parcial-
mente la luz vascular. Los factores de riesgo mas importantes para el desarrollo
de aterosclerosis son la hiperlipidemia, el tabaquismo, la hipertension arterial, la
diabetes mellitus, la obesidad y el sedentarismo. Los principales vasos afecta-
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dos por este proceso son la arteria aorta, carétidas, coronarias, arterias renales
y los troncos arteriales que irrigan los miembros inferiores. Sin embargo, hay
otras enfermedades que pueden causar obstrucciones vasculares de causa no
aterosclerética. Entre ellas tenemos que descartar las vasculitis de mediano o
gran vaso, y la displasia fiboromuscular.

Dentro de los distintos tipos de vasculitis, debemos sefialar dos de ellas
que podrian cuadrar con el cuadro clinico que presentaba nuestra paciente,
como son la Arteritis de Takayasu y la Panarteritis Nodosa. La primera de ellas
es una arteritis granulomatosa que afecta a grandes vasos, con predileccion de
los troncos supraadrticos, aunque también se pueden ver afectadas las arte-
rias pulmonares, femorales, renales, coronarias, etc... Es tipica la aparicion en
mujeres de raza asiatica en la segunda y tercera década de la vida. Se puede
acompanfar hasta en un 60% de los casos de HTA secundaria a la oclusion de la
arteria renal o aorta toracica®. La Panarteritis Nodosa afecta fundamentalmente
a vasos de mediano calibre (arterias viscerales principales), se relaciona con la
infeccion por VHB, con pico de incidencia maxima entre los 40-60 afos y leve
predominio en varones. El cuadro clinico depende del 6rgano cuya arteria prin-
cipal se ve afectada. Es muy frecuente la aparicion de mononeuritis multiple,
la afectacion cutanea con livedo reticularis, nédulos y ulceras, y la afectacion
intestinal con presentacion en forma de isquemia mesentérica. Es caracteris-
tica la aparicion de HTA renovascular, ocasionada por estenosis de la arteria
renal, que también pueda dar lugar a cuadros mas graves como infartos o he-
morragias renales(4)because these entities were not distinguished prior to the
Chapel Hill Consensus Conference (CHCC. En ambas patologias es frecuente la
aparicion de sintomas sistémicos como fiebre, artromialgias, pérdida de peso,
junto con alteraciones analiticas como elevacion de la velocidad de sedimen-
tacion globular y otros reactantes de fase aguda. En ninguna de las dos suelen
observarse titulos positivos de ANCA. En nuestra enferma podemos descartar
razonablemente estas dos patologias, entre otros motivos por la edad de la
paciente, la ausencia de alteraciones analiticas o del cuadro constitucional que
habitualmente se asocia a las vasculitis.

La displasia fibromuscular es una entidad clinica de caracter no inflama-
torio causada por la proliferacion y displasia de las distintas capas arteriales, y
que puede llegar a producir estenosis a distintos niveles (muy frecuentemente
en arterias renales)®. Es caracteristica su aparicion en mujeres de raza cauca-
sica menores de 30 afos. La edad de la paciente, cercana a los 80 anos, nos
aleja también de esta hipotesis diagndstica.

En el caso de la paciente que nos ocupa, mujer mayor de 50 afios y
postmenopausica podriamos concluir, sin necesidad de realizar mas pruebas
complementarias, que la causa mas probable de la enfermedad arterial difusa
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que presenta es causada por aterosclerosis. Por otro lado, podriamos afirmar
que el cuadro hipertensivo que presentaba era el sumatorio de una HTA esen-
cial y una HTA secundaria a la estenosis de la arteria renal. Llegamos a esta
conclusion tras haber observado en nuestra paciente un regular control de sus
cifras tensionales a pesar de tratamiento 6ptimo antes de someterse a la an-
gioplastia renal, que se corrigié posteriormente, y que persiste en la actualidad,
presentando la paciente en su ultima revision un promedio de cifras tensionales
en torno a 125/70 mmHg. También se consiguié un buen control lipidico, con
cifras de colesterol total por debajo de 150 mg/dl y un colesterol-LDL inferior a
70 mg/dl.
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RESUMEN

La hipertensiéon maligna se caracteriza por crisis hipertensivas asociadas a
retinopatia hipertensiva grado Ill o grado IV y que frecuentemente asocia afec-
tacion renal o clinica neurolégica.

Este sindrome es la forma de presentacion de la HTA esencial sin trata-
miento o de una hipertensiéon secundaria no diagnosticada, siendo las etiolo-
gias mas frecuentes la HTA vasculo-renal, la glomerular y, por ultimo, los farma-
cos y téxicos tipo anfetaminas y cocaina.

Presentamos un caso de un paciente que ingresa por sindrome consti-
tucional en el contexto de una anemia en rango transfusional e hipertensién
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maligna, con afectacion renal asociada. Debido al muguet oral y la dermatitis
seborreica, como manifestacion de inmunosupresion se diagnosticoé de infec-
cién VIH y tras multiples pruebas complementarias se confirmé la presencia
de una microangiopatia trombdtica asociada a la infeccion VIH causante de la
hipertension maligna, anemia,trombopenia, y disfuncion renal que presentaba
el paciente.

Debemos tener presente que la infecciéon VIH se asocia a glomerulopatias
que pueden desencadenar disfuncion renal e hipertensién secundaria.

INTRODUCCION

La hipertensién maligna es una entidad infradiagnostiada en la actualidad
debida a la dismincién de la utilizacion del oftalmoscopio por los médicos no
oftalmdlogos. Puede ser la forma de presentacion de una hipertensién arterial
secundaria, aunque la hipertension esencial es la responsable en la mayoria de
los casos.

La retinopatia grado lll (exudados y hemorragias) asociado o no al edema
de papila confirma el diagndstico. No es infrecuente la asociacion a nefroan-
gioesclerosis, conocida como nefroangioesclerosos maligna.

Dentro de las causas de hipertensién maligna, la glomerular es una de las
causas. Tendremos que realizar el diagnostico diferencial entre una glomerulo-
patia primaria o secundaria y la nefroangioesclerosis maligna cuando encontre-
mos un deterioro de la funcidn renal asociado a la hipertension maligna.

CASO CLINICO

Varén de 49 afios que consulté en urgencias por astenia, anorexia y pérdida
de peso, progresivos, de aproximadamente dos meses de evolucién. Negaba
nauseas, vomitos o alteraciones del habito intestinal, siendo las deposiciones
de color y consistencia normales. A destacar disminucién de agudeza visual,
de cronologia similar al cuadro constitucional, habiéndose descartado defecto
de refraccion. No habia presentado fiebre ni sensacion distérmica en ningin
momento. Entre sus antecedentes personales destacaba ser fumador de 20
cigarrillos al dia (consumo acumulado 34 paquetes/afo) y bebedor excesivo (2L
de cerveza y 4 combinados al dia, 168g de alcohol/dia) y reconocia relaciones
heterosexuales no protegidas. Ademas, pénfigo benigno familiar.

A la exploracion presentaba aceptable estado general, consciente, orien-
tado y colaborador. Talla 177 cm, peso 86 kg, perimetro abdominal 113 cm.
Palidez muco-cutanea, boca séptica, con pérdida de piezas dentales, placas
blanquecinas en mucosa yugal y paladar duro sugerentes de muguet oral.
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Dermatitis seborreica y lesiones de pénfigo liquenificado en la espalda. Esta-
ba hipertenso (205/128 mmHg), con pulsos periféricos bilaterales y siméticos,
sin soplos carotideos ni abdominales. A la auscultacion cardio-respiratoria, los
tonos eran ritmicos a 100 sistoles/ minuto, sin soplos, estando el murmullo
vesicular conservado, sin ruidos sobreafiadidos. A la exploracion abdominal
llamaba la atencién hepatomegalia no dolorosa, de dos traveses de dedo, sin
otros hallazgos. No presentaba edemas ni signos de trombosis venosa profun-
da. La exploracion oftalmologica describia hallazgos similares en ambos ojos,
con papila normo-coloreada, bien delimitada y a nivel, con infiltrados blanco-
grisaceos yuxtapapilares y algunas hemorragias pequefas, la macula presen-
taba buen reflejo, con retina aplicada en 4 cuadrantes, arcadas vasculares bien
y vitreo claro.

Se realiz6 una analitica urgente en la que se objetivé: creatinina 2.38 mg/
dl, K 3.1 meg/L, Na 140 meq/L, bilirrubina total 1.58 mg/dl, bilirrubina directa
0.58 mg/dl, amilasa 458 mg/dL, proteina C reactiva 18.4 ng/L, GPT 9 mg/dL,
hemoglobina 63 g/I, normocitica-normocrémica, ferritina 1836 pg/L, sideremia
34.9 pg/dL, transferrina 178 mg/dL, indice de saturacion 14 %, haptoglobina
4mg/dL, LDH 350 UI/L, reticulocitos discretamente elevados, no leucocitosis ni
neutrofilia, linfocitos 1300, plaquetas 103.000.

Ante los hallazgos encontrados en la exploracién, sugerentes de inmuno-
supresion (muguet oral), se solicitdé una serologia VIH que resulté positiva, con
carga viral de 1110000 copias/ml y CD4+ T-cells: 65 (12.73%)

Durante su estancia en Observacion se decidi6 trasfusion de dos concen-
trados de hematies y fue valorado por Oftalmologia que recomendd inicio de
tratamiento ante la sospecha de infeccion oportunista por Candida o CMV, que
podria justificar la pérdida de vision y las lesiones objetivadas en el fondo de
ojo. Posteriormente ingresé en planta de hospitalizaciéon para continuar estu-
dios por parte de Medicina Interna y Oftalmologia.

Durante su ingreso en planta el paciente presenté crisis hipertensivas de
dificil control, anemia a pesar de transfusiones de hematies y trombopenia y
persistia el deterioro de la funcion renal, que no mejord a pesar de correccion
de la anemia. Desde el punto de vista Oftalmoldgico, a pesar de tratamiento ini-
ciado las lesiones en el fondo de ojo presentaron empeoramiento, con aumento
de los infiltrados algodonosos y hemorragias en astilla.

JUICIO CLINICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las alteraciones visuales asociadas a HTA con cifras de PAS superiores a
180 mmHg y/o PAD por encima de 110 mmHg obliga a descartar hipertension
maligna.
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En el fondo de ojo, la presencia de hemorragias y exudados (retino-patia
hipertensiva grado lll), asociado o no a edemas de papila (retinopatia grado V)
confirman el diagnostico. Ademas, la presencia de anemia hemolitica no auto-
inmune (esquistocitos en frotis de sangre periférica, aumento de LDH y test de
coombs negativo) asociado a deterioro de la funcidon renal apoya el diagnéstico.

Otra posibilidad a tener en cuenta, dado que se trata de un paciente inmu-
nodeprimido, es el origen infeccioso de las lesiones oculares:

La retinitis o endoftalmitis por Candida spp. de origen endégeno (cuando
no es secundaria a un traumatismo o como complicacién de una cirugia ocular)
afecta a pacientes portadores de catéteres venosos centrales, neutropenias
severas 0 nutricion parenteral. En éstos puede deberse a bacteriemias transi-
torias con hemocultivos negativos presentando uUnicamente clinica ocular de
curso subagudo o producir bacteriemia persistente, con o sin endocarditis, y
signos sistémicos (fiebre, escalofrios, embolismos sépticos). La extraccion de
hemocultivos seriados, ecocardiografia urgente y valoracion oftalmoldgica es
prioritaria en estos casos.

La retinitis por CMV se produce por reactivacién de la infeccion en pacien-
tes con recuento de CD4 bajos, menor de 50 habitualmente y en la actualidad,
mas frecuentemente, por el fendémeno de reconstituciéon inmune. Sin tratamien-
to adecuado produce pérdida de visidn irreversible y ceguera en un tiempo
medio de 3 meses

EVOLUCION

Para llegar al diagnéstico se realizaron una serie de pruebas complementa-
rias que incluyeron determinaciones analiticas y pruebas de imagen:

- Para descartar retinitis en contexto de patégenos opotunistas, de
acuerdo con Oftalmologia, y debido a que la perdida de agudeza vi-
sual se mantenia estable en los Ultimos 2 meses, se suspendié el tra-
tamiento empirico y se solicit6 PCR de CMV en sangre que resultd
negativa. Los hemocultivos seriados también fueron negativos y la
ecocardiografia transtoracica descarté endocarditis pero mostré en-
grosamiento severo de la pared del ventriculo izquierdo y disfuncion
diastdlica grado Il ventricular izquierda, con datos de elevacion de pre-
sion diastolica.

- Como parte del estudio del cuadro constitucional se solicité un TAC
térax-abdomen, en el que se apreciaron discretas areas de enfisema
en parénquima pulmonar, discretos ateromas aorto-iliacos calcifica-
dos, que no afectaban a las arterias renales, y nédulo adrenal izquierdo
de 11 mm, no caracterizable mediante este estudio.
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- En cuanto al estudio de la hipertensién y la afectacién renal, se reali-
z6 sedimento urinario sin signos de actividad, orina de 24h en la que
se aprecio proteinuria de 1g9/24h y ecografia abdominal sin hallazgos
(no asimetria en el tamafio de ambos rifilones, adecuada diferenciacion
cortico-medular, sin dilatacion del sistema excretor y doppler si datos de
estenosis de arterias renales). El screening de hiperaldosterismo, solici-
tado por el hallazgo de ndédulo suprarrenal izquierdo, resulté negativo.

- Debido a la anemia en rango transfusional al ingreso, se solicit6é un es-
tudio de anemias en el que se confirmé la trombopenia y la presencia
significativa de esquistocitos (1,6%), con datos de hemolisis (LDH 350
UI/L, bilirrubina total 1,6 mg/dl, bilirrubina directa 0,56 mg/dl, haptog-
lobina 4 mg/dl, reticulocitos 4).

DIAGNOSTICO FINAL

La ausencia de empeoramiento de la agudeza visual sin tratamiento para la
infeccion oportunista asociado al cuadro sistémico (HTA de dificil control, dafio
renal y anemia con datos de anemia hemolitica no autoinmune) y en el contexto
de la infeccion por VIH recién diagnosticada, llevé al diagnostico de HTA ma-
ligna secundaria a microangiopatia trombatica asociada a infeccion por VIH.

El tratamiento dirigido frente a la infeccion VIH y tratamiento hipotensor
con antiproteinuricos, diuréticos (hidroclorotiazida) y b-bloqueantes permitio
controlar las cifras de presién arterial, corregir la anemia y la trombopenia y
conseguir mejoria de la funcién renal (al alta descenso de la proteinuria y crea-
tinina estable en torno a 1,9 mg/dl).

Queda pendiente la biopsia renal para completar el diagndstico.

DISCUSION

La hipertensién arterial maligna es una forma de presentacion de la emer-
gencia hipertensiva caracterizada por crisis hipertensiva asociada a afectacion
retiniana, que puede ser sintomatica o no, y que puede asociarse ademas a en-
cefalopatia o dafo renal, conocido como nefroesclerosis maligna. Es una entidad
infradiagnosticada en la actualidad, debido al declive del uso de oftalmoscopio
por los médicos generalistas (internistas, médicos de atencion primaria y médi-
cos de urgencias) y a que un 25% de los casos puede no presentar clinica visual.

Las causas de HTA maligna por orden de frecuencia son la hipertension arte-
rial esencial no tratada, la hipertensién vasculorrenal, la glomerular y, por ultimo,
los farmacos.En funcién del contexto clinico del paciente resulta esencial buscar
las claves que orienten hacia una posible HTA secundaria, siendo imprescindible
evaluar el cumplimiento terapéutico en el caso de hipertension ya conocida.
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En nuestro paciente, la asociacién de la infeccién VIH y la disfuncion renal
nos obligaba a descartar patologia glomerular, no infrecuente en dicha infec-
cion. Ademas de la nefropatia VIH, en estos pacientes se han descrito distintos
tipos de glomerulopatias como la nefropatia mesangial IgA y la microangiopatia
trombotica (MAT). LA MAT asociada a VIH se produce por efecto citopatico
directo del virus sobre el endotelio vascular, con la consecuente activacion pla-
quetaria y deposito en la microvasculatura renal.

Es mas frecuente en varones jovenes, con estadios avanzados de la enfer-
medad, pero también puede ser una forma de debut de la infeccién. La afecta-
cion renal de la microangiopatia (simulando un sindrome hemolitico urémico), es
mas frecuente que la afectacién neuroldgica. La biopsia renal permite confirmar
el diagnéstico, objetivandose fenédmenos trombdéticos en arteriolas preglomerula-
res y capilares glomerulares, con edema endotelial e imagenes en piel de cebolla.

CONCLUSIONES

Ante un paciente con emergencia hipertensiva debe considerarse el diag-
nostico de hipertension maligna, interrogar sobre la presencia de sintomas vi-
suales y realizar fondo de ojo para confirmarla. Si existe encefalopatia o dano
renal debe iniciarse tratamiento emergente hipotensor con el objetivo de con-
trolar las cifras de presién arterial.

La infeccién por VIH se asocia a HTA secundaria a glomerulopatia que

debe investigarse activamente cuando estos pacientes tienen cifras de presion
arterial de dificil control asociao a afectacién renal.

BIBLIOGRAFIA

1. Fernandez Vega F, Alcazar de la Osa JM, Sanchez Alvarez E. Hipertension arterial secun-
daria. Nefrologia 2012, vol. 7, no 1, p. 0.

2. Morales E, Gutierrez-Solis E, Gutierrez E et al. Malignant hypertension in HIV-associated
glomerulonephritis. Nephrol Dial Transplant (2008) 23 (12): 3901-3907.

3. Morales E, Gutierrez-Solis E, Gutierrez E et al. Glomerular Pathology in Patients with HIV
Infection. An Update on Glomerulopathies - Clinical and Treatment Aspects”, book edited
by Sharma S. Prabhakar, ISBN 978-953-307-673-7, Published: November 2, 2011 DOI:
10.5772/22832

4. Alpers CE. Light at the end of the TUNEL. HIV-associated thrombotic microangiopathy.
Kidney Int 2003; 63:385-396.

76


file://SERVIDORDATOS/diseno/Compartir/SOCIEDADES/SAHTA/Libro%20CASOS%20CLINICOS/2017/javascript:;
file://SERVIDORDATOS/diseno/Compartir/SOCIEDADES/SAHTA/Libro%20CASOS%20CLINICOS/2017/javascript:;

CASO CLIiNICO 9

EMERGENCIA HIPERTENSIVA Y PROTEINURIA EN
EL PACIENTE ANCIANO

Lucia Cantero Nieto.

MIR de 4° afio de Medicina Interna, Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.
luciam.cantero@gmail.com

Carmen Garcia Martinez.

MIR de 3° afio de Medicina Interna, Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.
cgmjag@gmail.com

Fernando Jaén Aguila.

FEA Medicina Interna, Hospital Universitario Virgen de las Nieves (Unidad de Hipertension y
Riesgo vascular), Granada.

fer0602@gmail.com

Juan Diego Mediavilla Garcia.

FEA Medicina Interna, Hospital Universitario Virgen de las Nieves (Unidad de Hipertension y
Riesgo Vascular), Granada.

juandiegomediavillagarcia@gmail.com

RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 82 afos, hipertensa y diabética de
larga data, que acude urgencias en situacion de emergencia hipertensiva. Pre-
sentaba cifras de presion arterial elevadas a pesar de tratamiento, asociando
clinica de disnea, ortopnea intensa, disminucién del ritmo de diuresis e insufi-
ciencia renal. En los dos meses previos, habia comenzado con aumento de la
presion arterial, y se habia detectado en una analitica previa, valores de creati-
nina elevados. Como antecedente clinico, destacaba la presencia de un cuadro
de lesiones cutaneas que cedieron con antihistaminicos, en el mes previo. Una
vez en urgencias, se instaura tratamiento intensivo para controlar la presion
arterial y la situacion de edema agudo de pulmon en la que la paciente se
encontraba. El fracaso renal persistio siendo necesario iniciar tratamiento con
hemodialisis. Durante el ingreso, se estudiaron las causas que podrian haber
desencadenado el empeoramiento progresivo de la funcioén renal y la emergen-
cia hipertensiva.
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PALABRAS CLAVE

Hipertension arterial en el anciano, lesion de 6rgano diaria, proteinuria, fra-
caso renal, insuficiencia cardiaca.

INTRODUCCION

La hipertension arterial puede ser secundaria a alteraciones vasculares,
renales o metabdlicas. Cuando se trata de un paciente anciano, hipertenso bien
controlado con poco tratamiento que comienza con elevaciones de la presion
arterial y mal control tensional, debemos plantearnos cual es su etiologia y des-
cartar causas secundarias®”. En nuestro caso, un rapido deterioro de la funcion
renal junto con proteinuria asociada nos llevé a realizar un amplio estudio para
llegar al diagndstico.

CASO CLINICO

Presentamos una paciente de 82 afnos de edad, con antecedentes perso-
nales de hipertensién arterial, diabetes mellitus tipo 2 con retinopatia diabética,
hipertrigliceridemia y artrosis. Estaba en tratamiento con enalapril 20 mg en el
desayuno, lecarnidipino 20 mg en la cena, furosemida 40 mg en el desayuno,
fenofibrato 600 mg en cena e insulina glargina 16 Ul por la noche. Sin alergias
conocidas, la paciente tenia buena calidad de vida siendo independiente para
todas las actividades basicas de la vida diaria.

Acude a Urgencias por primer episodio de disnea aguda, junto con ortopnea
y disnea paroxistica nocturna, de dos dias de evolucién. Asociaba edematizacion
de miembros inferiores de forma progresiva en la uUltima semana, junto con dis-
minucién del ritmo de diuresis. En los dos ultimos meses, habia presentado mal
control de sus cifras de presion arterial (PA), por lo que afiadié lecarnidipino 20
mg, a su tratamiento previo. Hacia un mes, habia presentado ademas una erup-
cion cutanea pruriginosa, tratada con antihistamicos durante una semana. Desta-
car que en los ultimos meses, se habia detectado discreto empeoramiento de la
funcion renal, con creatinina de 2.3 mg/dl, siendo la previa de 0.82 md/dl, por lo
que realizé derivacion a Nefrologia, encontrandose aun pendiente de estudio. Se
interrogd por adherencia al tratamiento antihipertensivo, consumo de corticoides,
AINES, toma de sal con las comidas, y nefrotéxicos, asi como acerca del control
de glucemia, y no se encontré ninguna causa de descompensacion cardiaca ni
causa de empeoramiento de sus cifras de creatinina.

A la exploracion fisica presentaba una presion arterial de 210/98 mmHg,
una frecuencia cardiaca de 85 latidos por minuto, glucemia de 196 mg/dl, una
temperatura de 36,6°C y una saturacién del 88% a aire ambiente, mejorando
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hasta el 94% con oxigenoterapia a 2 litros por minuto. Glasgow 15/15, con
exploracion neurolégica normal. Se encontraba taquipneica a 26 respiraciones
por minuto, con uso de musculatura abdominal. Intolerancia al decubito, sin
ingurgitacion yugular. La auscultacién cardiorrespiratoria mostraba tonos car-
diacos ritmicos, apagados, sin soplos, y crepitantes himedos en ambas bases.
La exploracion abdominal era normal y en miembros inferiores tenia edemas
hasta raiz de ambos muslos.

Se solicitaron las siguientes pruebas complementarias con caracter ur-
gente entre las que destacaban: un hemograma con hemoglobina de 7.8 mg/
dl, con VMC 84 fL, leucocitos 11.070/uL con 78% de Neutrofilos, bioquimica
con urea de 149 mg/dI, creatinina de 5.85 mg/dl, iones normales con sodio de
132 mEqg/l, albumina de 2.5 gr/dl, PCR de 83 mg/L, BNP de 1157, coagulacién
normal y sedimento de orina con hematies 1164.24/uL, proteinas de 500 mg/dl,
sodio de 42 mEq/| (estando en tratamiento con diuréticos) y creatinina de 34.4
mg/dl. Se realiz6 curva de troponinas que se elevaron discretamente, con pos-
terior descenso, sin significacion clinica. En la gasometria venosa presentaba
una acidemia metabdlica con un pH de 7.23, HCO3 de 20.6 mmol/L y lactato de
1.9 mEqg/L. Se calcularon los siguientes parametros para determinar el origen
del empeoramiento de la funciéon renal: FeNa de 3.3%, osmolaridad urinaria de
196 mOsm/Kg, densidad de 1.005, y los cocientes de urea urinaria/urea plas-
matica y creatinina urinaria/creatinina plasmatica fueron de 4.57 y 10.17 res-
pectivamente. Todos estos datos son compatibles con necrosis tubular aguda
(NTA) por lo que estamos ante un fracaso renal de origen parenquimatoso (Tabla
1). El electrocardiograma mostraba un ritmo sinusal a 85 latidos por minuto sin
alteraciones y la radiografia de térax que mostré una cardiomegalia global con
infiltrado algodonoso-intersticial de predominio en ambas bases (Imagen 1).

Imagen 1: Radliografia de tdrax
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TABLA 1. Caracteristicas de la Necrosis tubular aguda.
Parametros de laboratorio. Parametros de nuestra paciente
Densidad <1010 Densidad 1050
Osmolaridad <350 Osmolaridad 197
FeNa > 3% FeNa 3.3%
Na en orina > 40 Na en orina 42
Cro/Crp <20 Cro/Crp 10.17
Uro/Urp <10 Ur o/Ur p 4.57

Tras la valoracién inicial en urgencias, con diagndéstico de edema agudo de
pulmén por emergencia hipertensiva, e insuficiencia renal crénica reagudizada,
se inicia tratamiento con perfusién de nitroglicerina y furosemida a altas dosis
para controlar las cifras tensionales. Horas después del inicio del tratamiento
médico de su patologia, se objetivd que desde su llegada a urgencias la res-
puesta al tratamiento diurético habia sido muy escasa por lo que finalmente se
opto por iniciar hemodialisis. Dado que también presentaba anemia y se realizd
transfusion de dos concentrados de hematies durante la dialisis.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Estamos ante un caso de una paciente anciana con hipertension de larga
data, que presenta mal control tensional reciente, junto con insuficiencia renal
progresiva, de causa parenquimatosa, por lo que nuestro diagnostico diferen-
cial (2) debe incluir los siguientes diagnodsticos posibles:

- Abandono o mal cumplimiento de tratamiento, dieta inadecuada.
- NTAisquémica por FRA en el contexto de la insuficiencia cardiaca.

- Nefrotoxicos: AINES, contrastes yodados, aminoglucosidos, quimiotera-
picos.

- NTA por deposito de mioglobina, rabdomiolisis.
- Nefritis tubulointersticial aguda por farmacos.
- Trombosis arterial o venosa.

- Enfermedad vascular de pequefo vaso: enfermedad ateroembodlica,
sindrome hemolitico-urémico, sindrome antifosfolipido, vasculitis.

- Glomerulonefritis: postinfecciosa, Schélein-Henoch, membranoproli-
ferativa, por anticuerpos antimembrana basal, GN rapidamente pro-
gresiva, poliangeitis microscopica.

- Neoplasias: mieloma, hipernefroma, feocromocitoma.

80



EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Durante el ingreso se realizaron mas pruebas complementarias con el ob-
jetivo de conocer la etiologia de su enfermedad actual. El hemograma vy la bio-
quimica fueron similares, con perfil hepatico, TSH y perfil lipidico normal, salvo
triglicéridos de 203. La hemoglobina glicosilada fue de 6%, lo que indicaba
un buen control glucémico. Se solicito serologia de virus hepatotropos y VIH
que fue negativa. Se realizaron proteinograma e inmunoglobulinas que fueron
normales. Se solicité un estudio de orina de 24 horas donde se objetivo un ex-
crecién de albumina de 1375 mg/ 24 horas, excrecion de proteinas de 2263.5
mg/24 horas, con un cociente albumina/creatinina de 3268 mg/24 horas. Estu-
dio de proteinuria de Bence-Jones en orina detecto cadenas ligeras libres. La
Beta-2-microglobulina era de 14.24 mg/L, y las cadenas Kappa y Lambda es-
taban aumentadas en suero con 165.85 mg/L y 103.44 mg/L respectivamente,
con un cociente normal, de 1.6. El metabolismo fosfocalcico estaba alterado
con un fésforo de 5.2 mg/dl, una Parathormona de 122.4 pg/ml y una vitamina D
de 8.8 ng/ml. Se realiz6 estudio de anemias con ferritina, acido folico, Vitamina
B12 normales y con transferrina de 159, con un indice de saturacion de 15.2%
compatible con anemia de trastornos cronicos. Se solicité ecografia renal y de
vias urinarias que fue normal.

Se solicitdé ademas para descartar glomerulonefritis estudio de autoinmu-
nidad con screening de ANAs y ENAs que fueron normales. Si fueron positivos
los Anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCAs) 1/320 con patrén peri-
nuclear, en concreto, los anticuerpos antimieloperoxidasa (MPO) que fueron de
392.2 IA (indice de anticuerpos). Las proteinas de complemento C3 y C4, fueron
normales.

Con estos datos, el juicio clinico de nuestra paciente de una glomerulone-
fritis rapidamente progresiva por una vasculitis MPO positiva, como causa de
Insuficiencia renal aguda y descompensacién de su PA. Tras evaluacién de su
severidad (Tabla 2) y extension, se decidid, segun algoritmo de tratamiento del
ultimo consenso EULAR 2007, acerca del tratamiento de las vasculitis p-anca
positivas, consistente en bolos de metilprednisolona de 500 mg y ciclofosfa-
mida a dosis de 7.5 mg/Kg, intravenosos (Figura 1). A pesar del tratamiento
instaurado la paciente continué precisado didlisis y finalmente, tras episodio de
hemoptisis masiva, la paciente fallecié a causa de una hemorragia pulmonar.
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TABLA 2: Clasificacion EULAR en funcion de la severidad.

Sintomas ANCA/ - L.
Subgrupo L . . Creatinina sérica
constitucionales o6rgano vital

Localizada No +/- No <1.36 mg/d|
Sistémica de inicio Si +/- No <1.36 mg/d|
Generalizada Si + Si <5.65 mg/d|
Renal severa Si + Si >5.65 mg/dl
Refractaria Si +/- Si Cualquiera

de la severidad

Tratamiento EULAR de las vasculitis p-anca en funcién
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DISCUSION

El interés de nuestro caso reside en una rara causa de descompensacion
de PA en una paciente anciana con hipertension y diabetes establecidas, que
presenta un deterioro de la funcidn renal rapidamente progresiva (3). Tras estu-
diar el caso, se llega a la conclusion de que se trata de una insuficiencia renal
cronica reagudizada que puede ser causada por progresion de su enfermedad
de base o una nueva entidad. Entre las causas renales de origen parenquima-
toso, estamos ante una NTA establecida, existiendo datos como, la hiperfos-
fatemia y la alteracion del metabolismo fosfocalcico, que orientan hacia cierto
grado de cronicidad. En nuestro caso ademas podemos estar ante una causa
multifactorial, ya que probablemente con un volumen extracelular aumentado
y dado que la paciente presentaba clinica cardinal de insuficiencia cardiaca
podria existir ademas un componente prerrenal asociado, que sabemos que si
se prolonga el en tiempo puede producir una NTA de forma irreversible @ .Ante
un dafo glomerular agudo existen diferentes mecanismos que podrian explicar
el aumento de la PA en nuestra paciente. Cuando existe dafo del glomerulo,
se produce un aumento de volumen circulante por la disminucién del filtrado
y una alteracién en la regulacién del sistema renina-angiotensina-aldosterona.
Ademas esta demostrado que en la glomerulonefritis existe un aumento de re-
absorcion del sodio © y una resistencia parcial a la accion del péptido atrial
natriurético ©.

Entre las causas de vasculitis p-anca positivas, estamos ante una posi-
ble poliangeitis microscépica (PAM). Se trata de una vasculitis necrotizante de
mediano y pequefio vaso, de presentacion en el adulto. La afectacion renal de
esta enfermedad puede estar hasta en el 80% segun algunas series, estando
presentes en la mayoria de los casos los anticuerpos antimieloperoxidasa .
La proteinuria suele ser importante pero no llega a rango nefrético, y es con-
secuencia de la importante afectacion glomerular. Hasta en un 85% de los pa-
ciente existen anticuerpos ANCAs positivos, y en el caso de la PAM, suelen ser
de tipo MPO hasta en el 80%. El diagndstico definitivo es anatomopatoldgico,
pero en nuestro caso no pudimos realizar biopsia. Es importante en estos casos
el diagndstico precoz, sobre todo cuando a consecuencia de la vasculitis existe
afectacion organica grave @, ya que la instauracién del tratamiento es clave
para la supervivencia.

Como conclusion, nuestra paciente presenta una glomerulonefritis con
NTA establecida secundaria a una vasculitis MPO positiva, como causa de al-
teracion, de sus cifras de PA. Se trata de una causa muy poco frecuente de
descompensacion en el anciano. Es importante en estos casos el diagndstico
precoz, y estratificar la gravedad, sobre todo cuando existe afectacién organica
grave, ya que la instauracion del tratamiento es clave para la supervivencia.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE

El sindrome de encefalopatia posterior reversible (SEPR) describe un con-
junto de sintomas neuroldgicos y unos hallazgos de imagen potencialmente re-
versibles con una distribucion predominante en regiones posteriores del encéfalo.

Encefalopatia: Cuadro de alteraciones de la consciencia y otros sintomas
neurolégico por neurotoxicidad.

Posterior: Mayor compromiso en regiones parietales y occipitales en TC y RM.

Reversible: El cuadro clinico y las alteraciones en las pruebas de imagen
reviertan completamente tras el tratamiento.

Generalmente se da en pacientes con hipertensién arterial (HTA) no con-
trolada.

Mostramos los hallazgos de un caso con diagnéstico por imagen de SEPR

en nuestro centro en el 2015. Se describen los sintomas y signos mas impor-
tantes, el contexto clinico (antecedentes o patologia de base de la paciente), los
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estudios radiolégicos iniciales, la evolucién clinica y los estudios radiolégicos
de control. La paciente fue estudiada inicialmente con tomografia computeriza-
da (TC) craneal y resonancia magnética (RM). Disponemos de control evolutivo
con resonancia magnética.

PALABRAS CLAVE

Encefalopatia posterior reversible, SERP, hipertensién arterial, encefalopa-
tia hipertensiva, TC, RM.

INTRODUCCION

El sindrome de encefalopatia posterior reversible es una patologia habih
tualmente definida por los hallazgos radiolégicos y por la reversibilidad de los
sintomasy alteraciones evidenciadas en las pruebas de imagen. Se presenta con
signos y sintomas inespecificos que incluyen cefalea, confusion, alteraciones
visuales, presion arterial elevada, convulsiones y, en menor medida, signos de
foco neurolégico.

Los hallazgos clinicos no son lo suficientemente especificos para
establecer el diagnéstico, sin embargo, el patrén de hallazgos en RM es a
menudo caracteristico y representa un componente esencial en el diagndstico
de SEPR.

Descrita por Hinchey en 1996 es una entidad cada vez mas reconocida
y estudiada. Aunque su etiopatogenia aun nos es desconocida, se relaciona
a diversas causas; entre ellas, hipertensién arterial, preeclampsia/eclampsia,
tratamientos inmunosupresores, lupus eritematoso sistémico, uremia, sindrome
urémico hemolitico y porfiria aguda intermitente.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Mujer de 84 aflos que acude a urgencias por TCE en relacion con debilidad
en miembros inferiores, inestabilidad y alteraciones en la vision. Niega dolor
precordial, disnea ni palpitaciones. Como antecedente personal tiene un ade-
nocarcinoma tratado con gastrectomia y carcinoma velloso de colon hace 12
afos. No toma ningun tratamiento habitual. A su llegada a urgencias presenta
tension arterial de 174/78 mmHg; la paciente no refiere diagndstico previo de
hipertension. No presenta alteraciones en la exploracion neurolégica. Se realiza
TC craneal urgente, que no evidencia alteraciones (Figura 1). Se da de alta.

Pasados 5 dias es traida por el 061 a urgencias, en esta ocasién por crisis
convulsiva ténico-clénica y vomitos de 4 dias de evolucién. Durante el traslado
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y en el hospital presenta varias crisis convulsivas mas, pérdida de conciencia,
oculoversién, mordedura de lengua y movimientos ténico-clénicos generaliza-
dos. Las crisis ceden con diazepam. La exploracion neurolégica es dificil de
valorar, aunque presenta reflejos cutaneo-plantares abolidos. En la analitica
destaca hipernatremia, hipopotasemia y leucocituria con leucocitosis, que se
trata con cloruro potasico y antibioterapia. Tension arterial de 154/71 mmHg.

Se solicita TC de craneo en el que se observa un cambio fundamental
respecto al realizado hace 5 dias: se ha desarrollado un edema de distribucion
subcortical, en ambos Iébulos occipitales que se informa como posible sindro-
me de encefalopatia posterior reversible (Figura 1).

Fig 1. TC normal en la primera visita a urgencias. TC cinco dias después con hipodensidad
bilateral occipital de la sustancia blanca, compatible con SEPR.

Ingresa en planta y se solicita nuevo estudio de TC, en esta ocasion con
contraste 24 horas después del previo, sin cambios con respecto al previo y sin
zonas de captacion de contraste patolégico (Figura 2).

Fig 2. TC axial sin cambios con respecto al previo; sin focos de captacion de contraste.
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Durante el ingreso no repite las crisis convulsivas y presenta exploracién
neurolégica normal. Se realiza RM cerebral con hallazgos compatibles con
SEPR asi como con enfermedad de pequefio vaso, todo ello en el contexto de
encefalopatia hipertensiva aguda sin complicaciones hemorragicas (Figura 3).

Fig 3. RM cortes axiales en secuencias FLAIR, difusion (B1000) y mapa ADC. Hiperintensidad
en FLAIR bilateral en sustancia blanca occipital que no restringe en difusion compatible con
SEPR. Foco occipital derecho de hiperintesidad en difusion que restringe en difusién y con
caida de sefial en ADC compatible con microinfarto agudos/subagudos en las localizaciones

descritas, en el contexto de encefalopatia hipertensiva aguda.

La RM de control a los 35 dias mostré resolucion completa de las lesio-
nes, presentando la sustancia blanca subcortical y profunda de ambas regiones
parieto-occipitales una intensidad de sefal normal en el estudio actual (Figura
4). La reversibilidad de los hallazgos radiolégicos supone un criterio altamente
especifico para el diagnostico que se plantea.

Fig 4. RM de control. Secuencias FLAIR, DWI 'y mapa ADC. Resolucion completa de las
lesiones.
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Se realizan también un electroencefalograma con trazado de fondo desor-
ganizado y enlentecido en grado leve-moderado congruente con el diagndstico
radiolégico de SEPR y una puncién lumbar con LCR normal.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Pese a que en un principio los datos clinicos que presenta la paciente
puedan hacer plantearnos un ictus, bien de perfil hemorragico bien de perfil
isquémico, no podemos descartar que, dados sus antecedentes personales de
adenocarcinoma de estémago y adenoma velloso de colon, nos encontremos
ante una metastasis cerebral o un primario no conocido, o incluso, por los datos
analiticos de leucocitosis, una meningoencefalitis, motivo que justifica la solici-
tud del estudio de TC con contraste (Figura 2).

El diagnéstico diferencial basado en los hallazgos en RM, que es la prueba
mas especifica en el diagnostico de SEPR, debe realizarse con infartos cerebra-
les y edema agudo en encefalopatia hipoxico-isquémica, aunque éstos muestran
restriccion mas evidente en secuencias potenciadas en difusién. Con el sindrome
de desmielinizacion osmoética, aunque suele observarse la distribucion tipica de
afectacién de la protuberancia con respeto de la periferia. La rombo-encefalitis
se puede confundir con la variante central del SEPR, aunque el contexto clinico
suele ser diferente. La encefalopatia aguda hepatica también puede comportarse
como SEPR en imagen, no obstante, una historia de hepatopatia crénica y sefial
hiperintensa en secuencia T1 en ganglios basales nos permite diferenciarlos.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

La paciente estuvo ingresada en el servicio de medicina interna 20 dias y fue
valorada por el servicio de neurologia. Cursé con mejoria del nivel de conciencia,
hipo-reactividad y sin evidencia de paresias de pares craneales. La evolucién de
la paciente fue favorable cediendo los sintomas sin dejar secuelas. El tratamiento
consiste en normalizar la presion arterial, electrolitos y liquidos, anticonvulsivan-
tes y ventilacion. También se pauté antibioterapia por infeccion respiratoria.

Pese a que nuestra paciente no presentaba una etiologia clara de las re-
lacionadas con el desarrollo de SEPR, salvo picos puntuales de hipertension
arterial, los hallazgos radiolégicos vy la reversibilidad de los mismos nos hacen
compatible el diagnostico de SEPR.

DISCUSION Y/O TRASCENDENCIA CLIiNICA

El SEPR es un cuadro subagudo cuya forma de presentacion mas frecuen-
te son las crisis convulsivas ténico-clénicas generalizadas y puede evolucionar
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a estatus mental. Generalmente se da en pacientes con hipertensién arterial
mal controlada o desconocida por parte del paciente. Se ha encontrado una
mayor asociacién de SEPR en pacientes hipertensos, inmunosuprimidos en te-
rapia con ciclosporina o tacrolimus, sépticos (sobre todo por gram positivos),
con preeclampsia o eclampsia (mas frecuentemente después del embarazo) y
en pacientes con enfermedades autoinmunes.

A pesar de que no esta del todo aclarada la fisiopatologia del sindrome, se
han elaborado varias teorias:

Hiperperfusioén: La circulacién posterior esta especialmente predispuesta
a este sindrome debido a que la densidad de inervacién simpatica perivascular
esta reducida en las regiones posteriores (territorio vertebrobasilar) en relacion
con las regiones anteriores (territorio carotideo). Esto conduce a una pérdida
de la vasoconstriccion como mecanismo protector frente a la HTA aguda en
la circulacion posterior y con ello se desencadena una vasodilatacion y otros
trastornos hemodinamicos con incremento en la presion hidrostatica local y
extravasacion de liquido en el tejido cerebral circundante

Hipoperfusion: la vasoconstriccion resultante del mecanismo regulador de
la tensién arterial produciria un dafio isquémico con alteracion de la integridad
de la barrera hemato-encefalica y consiguiente edema vasogénico.

Dafo endotelial: la toxicidad sistémica producida por el hiperaflujo de leucoci-
tos acaba por producir disfuncion endotelial y por tanto a una mayor permeabilidad.

Los hallazgos radiolégicos clasicos del sindrome de encefalopatia poste-
rior reversible quedan representados por la presencia de sefal hiperintensa en
secuencias T2 y Flair en la sustancia blanca de l6bulos occipitales y parietales,
sin representacion en la secuencia de difusion (Figura 3). Sin embargo, en algu-
nos casos, puede afectar otros territorios, presentar edema citotoxico, hemo-
rragia y ser irreversible. Estos hallazgos atipicos conllevan un peor pronéstico y
por ende una mayor mortalidad.

Su reconocimiento es de gran importancia para la confirmacién de la sos-
pecha clinica y el establecimiento de una terapéutica precoz.

Habitualmente los sintomas resuelven en pocas semanas sin dejar secue-
las, y tiene un prondstico muy favorable. Este dato es de gran relevancia de
cara a la informacién tranquilizadora que se daria a los familiares de un paciente
que acude en un estado alarmante.
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RESUMEN

Mujer de 60 afios con niveles de c-LDL de hasta 400 mg/dl y cardiopatia
isquémica precoz. Entre sus antecedentes personales destacan HTA, DM tipo
2, I1AM precoz a los 59 afios, xantomas tendinosos aquileos, estenosis bifemo-
ral con implante de stent femoral derecho y angioplastia con balén izquierdo.
Presentaba importantes antecedentes familiares de cardiopatia isquémica pre-
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coz, 3 hermanos (uno de ellos muerte subita a los 54 afios) y 2 hijos con niveles
de LDL por encima de 150mg/dl. Al ser el caso indice, se pasan los criterios de
la red de clinicas de lipidos holandesa para diagnostico de Hipercolesterole-
mia Familiar, con un total de 20 puntos, por lo que se realiza estudio genético,
manifestando la mutacion en el gen del Receptor de LDL tipo alelo nulo. Ante
el diagnéstico final de Hipercolesterolemia familiar heterocigota tipo alelo nulo,
se intensifica el tratamiento hipolipemiante, con estatinas de alta potencia, mas
ezetimiba y resinas de intercambio, con escasa respuesta, por lo que se decide
inicio de sesiones de LDL-aféresis. La respuesta inicial es excelente, sin em-
bargo, tras 1 afo de sesiones quincenales, muestra imposibilidad de accesos
vasculares, por lo que se decide inicio de tratamiento con Alirocumab a dosis
de 75 mg/14 dias, que precisa de incremento a 150 mg/dl, logrando objetivos
lipidicos de cLDL por debajo de 70 mg/dl.

PALABRAS CLAVE
Hipercolesterolemia familiar, estatinas, LDL-aféresis, anti-PCSK9, alirocumab.

INTRODUCCION

La hipercolesterolemia familiar (HF) es una enfermedad autosémica domi-
nante, monogénica, con una frecuencia media de 1/400 habitantes, caracterizada
por el aumento del colesterol total (CT) y del colesterol unido a las lipoproteinas
de baja densidad (c-LDL). Es causada por mutaciones del gen del receptor de
LDL (RLDL) y menos frecuentemente a mutaciones en el gen de la apolipoprotei-
na B (APOB) y del gen Protein Convertarse Subtilisin/kexin type 9 (PCSK9)" Se
asocia a enfermedad cardiovascular prematura, siendo fundamental el diagnos-
tico precoz debido a la elevada incidencia de enfermedad coronaria en edades
tempranas de la vida. Sin tratamiento, al menos la mitad de los pacientes afectos
de HF presentaran un infarto de miocardio antes de los 55 afios de edad.

Todo adulto con HF debe ser tratado con medidas dietéticas, cambios del
estilo de vida y con farmacos hipolipemiantes desde el momento del diagnds-
tico. Las estatinas son la primera opcién terapéutica, pudiendo ser combinada
con inhibidores de la absorcién de colesterol como ezetimibe y/o resinas se-
cuestradoras de acidos biliares como el colesevelam. En Espafa, menos del
5% de los casos HF confirmado por estudio genético estan en objetivo terapéu-
tico 6ptimo®? (LDL<70-130 mg/dl, Figura 1). En algunos pacientes, la respuesta
al tratamiento farmacoldgico es poco eficaz, para estos casos se han desarro-
llado otros métodos terapéuticos, entre ellos la aféresis de LDL y recientemente
los nuevos farmacos comercializados denominados anti-PCSK9 (anticuerpos
monoclonal anti-proteina convertasa subtilisina’kexina tipo 9).
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DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
ANTECEDENTES MEDICOS

Entre sus antecedentes familiares destacan hermano fallecido de muerte su-
bita a los 54 afos (c-LDL 400 mg/dl), hermana con cardiopatia isquémica a los 42
afos (c-LDL 330 mg/dl), otra hermana con c-LDL en 350 mg/dl. Tiene 6 hijos, 2
hijos y una nieta de 2 afios con niveles de c-LDL por encima de 150 mg/dl.

Entre sus antecedentes personales, no habitos téxicos, HTA desde hace
5 afios, DM tipo 2 desde hace 3 meses, sobrepeso. Infarto agudo de miocar-
dio (IAM) a los 59 afos, implantandose stent sobre arteria coronaria derecha
y descendente anterior. Claudicacion intermitente severa, presentado oclusién
bifemoral en angioTC, tratada mediante ACTP mas stent femoral derecho y
angioplastia con balon izquierdo.

ENFERMEDAD ACTUAL

Mujer de 60 derivada desde consultas de Cardiologia para estudio de hi-
percolesterolemia tras episodio cardiopatia isquémica precoz y antecedentes
mencionados. El tratamiento en el momento de la derivacion: Atorvastatina 80
mg/dia, clopidogrel 75mg/dia, AAS 100mg/dia, ramipril 2,5mg/dia, bisoprolol 5
mg/dia, metformina 875 mg: Y2 comp/12 h, omeprazol 20mg/dia.

EXPLORACION FiSICA

Tension arterial 178/85mmHg. Peso 58.5kg. Talla 1.48 (IMC 26.7). Perime-
tro cintura: 93 cm. Xantomas tendinosos aquileos de forma bilateral (Figura
2), no arco corneal. Auscultacion cardiorrespiratoria: tonos ritmicos a 80 lati-
dos por minuto sin soplos cardiacos. Soplo periumbilical, ileofemoral bilateral
y carotideo izquierdo. Pulsos pedios y tibiliales posteriores ausentes de forma
bilateral. indice tobillo brazo (ITB) miembro inferior derecho 90/140: 0.64, ITB
miembro inferior izquierdo 50/140: 0.36. Resto de la exploracion sin hallazgos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analitica: Glucemia, funcion renal, proteinas totales, CPK, transaminasas
e iones normales. TSH y tiroxina normales. Hemoglobina glicada 6.3%.

- Perfil lipidico histérico mas elevado sin tratamiento (previo al IAM):
Colesterol total 486 mg/dl, c-LDL 404 mg/dl, c-HDL 51 mg/dl, tri-
glicéridos 153 mg/dI

- Perfil lipidico en el momento de la derivacion (en tratamiento con
atorvastatina 80mg): Colesterol total 390 mg/dl, c-LDL 311 mg/dl,
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c-HDL 40 mg/dl, triglicéridos 160 mg/dl, apolipoproteina B 125 mg/
dl, apolipoproteina A1 140 mg/dl. Lipoproteina (a) 86 mg/dl.
- ECG: ritmo sinusal a 80 Ipm. PR 120 mseg. Bloqueo completo rama
izquierda Haz de His.
- Radiografia Térax: indice cardiotoracico dentro de la normalidad. No
datos de insuficiencia cardiaca.
- Ecocardiografia post-IAM: funcién ventricular conservada, FE 65%,
sin alteraciones segmentarias de la contractilidad.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debemos descartar trastornos primarios del metabolismo lipidico como
primera posibilidad diagnéstica, destacando la Hipercolesterolemia familiar he-
terocigota, la hiperlipidemia familiar combinada y la hipercolesterolemia poligé-
nica® (Tabla 1).

Tabla 1: Diagnéstico Diferencial de Hipercolesterolemia

HF monogénica HFC HP
Edad de comienzo Nacimiento >20 afos >20 afos
Colesterol plasmatico | Homocigotos: 600-1200 250-450 250-350
(mg/dl) Heterocigoto: 250-450 También elevacion
de triglicéridos.
Xantomas tendinosos | Si No No
Enfermedad coronaria | Homocigotos <20 afos <50 afios >60 afos

Heterocigoto 30-50 afios

Antecedentes 50% 50% <10%
familiares 1er grado

HF: Hipercolesterolemia familiar; HFC: hiperlipidemia familiar combinada; HP:
hipercolesterolemia poligénica.
Modificado de Mata P, et al. Aten Primaria. 2015;47(1):56---65

Se deben descartar igualmente causas secundarias, como el alcohol, ta-
baco, DM tipo 2, obesidad, enfermedad renal crénica, enfermedades hepaticas
colestasicas, hipotiroidismo, y farmacos como andrégenos, amiodarona y es-
teroides entre otros.

JUCIO CLIiNICO

El diagnostico de HF se realiza en base a niveles elevados de c-LDL, his-
toria familiar, enfermedad cardiovascular precoz y la presencia de xantomas y/o
arco corneal. Existen diferentes escalas para establecer el diagnéstico, la mas
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utilizada en Espafa son los criterios de la red de clinicas de lipidos holandesa
(Tabla 2)®, ya que han sido validados con el diagnéstico genético que es el gold
standard. Nuestra paciente presentaba un total de 20 puntos.

Tabla 2. Criterios de la red de clinicas de lipidos holandesas para el diagnéstico de
hipercolesterolemia familar.

Historia familar

Familiar de primer grado con enfermedad coronaria prematura 1
(hombres<55 afos y mujeres<60 afos) y/o
Familiar de primer grado con niveles de c-LDL>210 mg/dl.

Familiar de primer grado con xantomas tendinosos y/o arco corneal 2
<45 afos y/o
Familiar <18 afos con c-LDL >150 mg/dl

Antecedentes personales

Paciente con enfermedad coronaria prematura (hombres <55 afios y 2
mujeres <60 afos)

Paciente con enfermedad cerebrovascular o arterial periférica 1
prematura (hombres <55 afios y mujeres <60 afos)

Examen fisico

Xantomas tendinosos

Arco corneal <45 afios 4
Analisis laboratorio

c-LDL> 330 mg/dl 8

c-LDL> 250-329 mg/dl 5

c-LDL> 190-249 mg/dl 3

c-LDL> 155-189 mg/dl 1

Analisis genético
Mutacién funcional en el gen del RLDL, APOB o PCSK9 8

Diagnéstico de HF
Certeza: >8 puntos, probable: 6-7 puntos, posible: 3-5 puntos
De: WHO publication No. WHO7HGN/FH/CONS/99.2

Realizamos el estudio genético (caso indice) manifestando mutacion en el
gen del RLDL, tipo alelo nulo, llegandose por tanto al diagndstico final de Hi-
percolesterolemia Familiar Heterocigota tipo Alelo nulo y sindrome metabdlico
(Tabla 3).
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Tabla 3. Criterios diagnésticos del Sindrome metabélico segun ATP 11l

Perimetro cintura > 102 cm en hombres
> 88cm en mujeres
Triglicéridos > 150 mg/dl
Colesterol HDL < 40 mg/dl hombres

< 50 mg/dl mujeres

Presion arterial Presion arterial sistolica > 130mmHg y/o
Presion arterial diastolica > 85 mmHg

Glucemia plasmatica basal | > 100 mg/dl

EVOLUCION

Se intensifico inicialmente el tratamiento con hipolipemiantes (rosuvasta-
tina 40 mg/dia, ezetimibe 10 mg/dia, colesevelan 2 comp/8h) asi como ajustes
de la medicacion antihipertensiva (losartan 100mg/hidroclorotiazida 25 mg/dia,
bardnidipino 20 mg/dia), consiguiéndose un buen control de cifras tensionales,
pero manteniendo cifras de c-LDL >160 mg/dl a pesar de terapia farmacoldgica
combinada a dosis maxima toleradas. Por este motivo, se afadié al tratamiento
farmacolégico sesiones de LDL-aféresis (sesiones quincenales). Las sesiones
se desarrollan con buena tolerancia. En cuanto al perfil lipidico, los niveles pre-
aféresis estan en torno a 225 mg/dl colesterol total, c-LDL 154 mg/dl, c-HDL 50
mg/dl, Lp(a) 70 mg/dl, ApoA 140 mg/dl, ApoB 125 mg/dl|, triglicéridos 106 mg/
dl. Post-aféresis se produce un descenso de todas las fracciones a excepcion
de HDL (c-LDL 40 mg/dl, CT 77 mg/dl, c-LDL 27mg/dl, Lp(a) 3 mg/dl, ApoA 0
mg/dl, ApoB 24 mg/dl, triglicéridos 52 mg/dl).

Tras un afo de inicio de la terapia, la paciente comienza con dificultades de
accesos venosos, siendo imposible canalizacién de vias para terapia con LDL-
aféresis, por lo que se decide inicio tratamiento con Alirocumab 75 mg cada
14 dias, antes de realizacién de fistula para continuar con sesiones de LDL-
aféresis. Tras inicio de terapia con anti-PCSKO, el perfil lipidico es el siguiente:
colesterol total 147 mg/dl, c-LDL 82 mg/dl, c-HDL 45 mg/dl, triglicéridos 105
mg/dl, apoA 138 mg/dl, apoB 82 mg/dl, Lp(a) 14 mg/dl. Dado que los niveles de
c-LDL persistian elevados y no se alcazaba el objetivo (LDL<70 mg/dl), se de-
cidié aumento de dosis de alirocumab a 150 mg/14 dias, consiguiéndose cifras
de c-LDL de 32 mg/dl. Dado los resultados, no fue necesaria la reintroduccion
de sesiones de LDL-aféresis.

La paciente se encuentra actualmente asintomatica, sin clinica anginosa y
sin nuevos episodios de cardiopatia isquémica.
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DISCUSION

Existen diferentes métodos de LDL-aféresis, en nuestro hospital se utiliza
el sistema de absorcion directa de lipoproteinas (DALI), consiste en el paso de
la sangre del paciente por esferas electroneutras de caracter hidréfilo cargado
negativamente, que interacciona electrostaticamente con la Apo B100, cargada
positivamente, lo que conduce a una absorcion selectiva de todas las lipopar-
ticulas que contengan esta apoproteina. Tiene un efecto inmediato y a largo
plazo sobre las cifras de colesterol LDL. Este sistema supone un descenso
adicional del 45% al conseguido con terapia farmacoldgica y logra una dismi-
nucién de eventos coronarios. El tratamiento farmacolégico debe mantenerse
para evitar el efecto rebote en el aumento del c-LDL®.

En nuestro caso permitid la reduccion de las cifras de c-LDL hasta obje-
tivos terapéuticos, pero dada la falta de accesos venosos y la emergencia de
nuevas opciones terapéuticas como los nuevos anti-PCSK9, se optod por inicio
de dicha terapia.

El c-LDL es captado por los receptores de LDL en el higado y es degra-
dado, evitando el exceso de colesterol en sangre. Cuando el PCSK9 se une a
los receptores de LDL, estos receptores son degradados por el higado y dejan
de estar disponibles para captar colesterol, por lo que los niveles de colesterol
aumentan en la sangre. Los anticuerpos monoclonales impiden que el PCSK9
se una a los receptores de colesterol y asi éstos no sean degradados por el hi-
gado, de modo que puedan eliminar el exceso de colesterol de la sangre. Hasta
el momento, la mayoria de los pacientes reducen en torno al 65% los niveles de
cLDL y no se han descrito eventos adversos sistémicos.

Como conclusiones destacar que la HF se asocia a enfermedad cardio-
vascular prematura (ECP), especialmente coronaria, que se puede manifestar
desde el nacimiento y es la primera causa de muerte subita en adultos jovenes
en Espafa. Su prevalencia, el elevado riesgo de desarrollar ECP, y el ser una
enfermedad hereditaria, la convierten en un problema de salud publica. El diag-
nostico precoz y en cascada familiar permite utilizar medidas preventivas, entre
ellas el tratamiento con estatinas, que reduce de forma significativa el riesgo
cardiovascular.
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RESUMEN

La Arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos con una etio-
logia desconocida que se caracteriza por la inflamacion cronica de la aorta y
sus principales ramas, provocando oclusion, dilatacion y/o aneurismas de las
mismas. La afectacién cardiaca también es comun pudiendo presentarse como
pericarditis, miocarditis e incluso patologia coronaria. En cambio, la cardiopatia
hipertréfica (CHT) es una complicacion excepcional muy poco descrita en la
literatura. A continuacion, presentamos el caso de una mujer de 32 afios que
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consultd en nuestro servicio por cifras de presion arterial (PA) persistentemen-
te elevadas objetivadas como hipertension arterial (HTA) maligna, hallando un
dafo avanzado y severo de las arterias de gran calibre y asociado a CHT.

PALABRAS CLAVE
Cardiopatia hipertrofica, angioplastia renal, Arteritis de Takayasu.

INTRODUCCION

En nuestro medio, la gran mayoria de hipertensiones arteriales (HTA) que
se diagnostican se calfican como esenciales. El hecho de encontrar algun cri-
terio de sospecha (hipertension severa o resistente, incremento rapido de cifras
de presion arterial (PA), edad menor de 30 afos en pacientes no obesos, HTA
maligna o acelerada, etc.) nos debe obligar a valorar una posible etiologia se-
cundaria. Entre estas destacan por su frecuencia la enfermedad renal crénica,
el hiperaldosteronismo primario, la apnea obstructiva del suefio... siendo la pri-
mera causa de HTA secundaria la de etiologia vasculorrenal.

A continuacion presentamos un caso de una mujer de 32 afios con Arteritis
de Takayasu precisando la intervencion sobre la estenosis de la arteria renal
derecha por las implicaciones clinicas mediante angioplastia.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Mujer de 32 afios con antecedentes personales de cardiopatia hipertréfica
(CHT) no obstructiva e HTA de dificil control. No fumadora ni otros habitos to-
xicos. Consulta en el Servicio de Urgencias por dolor abdominal de un mes de
evolucion asociado a sensacion nauseosa que relaciona con las ingestas. En
la anamnesis dirigida referia debilidad y claudicacion en la extremidad superior
izquierda asi como dolor toracico asociado a los esfuerzos desde hace varios
meses. No se hallaron sintomas de fallo cardiaco, inflamacién articular, fiebre,
alteraciones de visién o semiologia de sindrome constitucional. El examen fisi-
co relevé unas cifras de PA de 183/59 en el miembro superior derecho y 84/62
en el izquierdo con un pulso radial significativamente menor en dicho miembro.
En la auscultacion destacaba a nivel cardiaco un soplo sistdlico IV/VI irradiado
al area carotidea de predomino en foco aértico y un soplo abdominal irradiado
a ambas arterias renales. El pulso en ambos miembros inferiores era simétrico
y significativamente disminuido.

Los hallazgos de laboratorio mas significativos fueron una anemia normo-
citica (Hb 9.9 mg/dL) y un fallo renal establecido grado lllb (Creatinina 2.32 mg/
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dL, con un filtrado glomerular estimado de 34 mL/min). Los reactantes de fase
aguda incluyendo la proteina C reactiva se encontraron en rasgo normal, asi
como los marcadores cardiacos. Los tests de Autoinmunidad, incluyendo ANAs
y ANCAs, fueron negativos. La radiografia de torax realizada en Urgencias solo
mostro una cardiomegalia acompafandose de un electrocardiograma con sig-
nos de hipertrofia del ventriculo izquierdo segun los criterios de Sokolow-Lyon
(S en V1 y R en V6 mayor de 35 mm) con las consiguientes alteraciones de la
repolarizacion secundarias a ésta (Fig. 1A). Se realizé un Test de Esfuerzo que
revelé una isquemia subendocardica marcada patente a los esfuerzos modera-
dos. Tanto la Ecocardiografia Transtoracica como la Cardioresonancia magné-
tica confirmaban la presencia de hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo
en grado moderado-severo con Fraccion de Eyeccion conservada, sin dilata-
cioén de la auricula izquierda y con una anchura maxima de 19 mm de la pared
cardiaca a nivel anteroseptal (Fig 1B). La Ecografia con Doppler de ambos rifio-
nes reveld una disminucién significativa del calibre de la pared de la aorta a nivel
suprarrenal, con una velocidad superior a los 500cm/seg., y observandose un
flujo patolégico en ambas arterias renales (indice de Resistencia Intrarrenal de
0.3 en laizquierda y 0.4 en la derecha) (Fig. 2). En Angiotomografia computari-
zada (angioTAC) toracico y abdominal se pudo apreciar disminucion significati-
va del calibre de la aorta toracica, tronco braquiocefalico, ambas arterias caroé-
tidas comunes y la seccién proximal de ambas arterias subclavias, con oclusién
completa de la arteria sublclavia distal pero recanalizada con colaterales en su
porcién mas distal. A nivel abdominal se observé estenosis significativa de la
aorta, arteria mesentérica superior y arteria renal derecha, y una oclusion com-
pleta del tronco celiaco y arteria renal derecha correctamente reperfundidas por
colaterales (Fig. 3). La Tomografia con Emisién de Positrones (PET-TC) no mos-
tré ninguin foco hipermetabdlico sugerente de actividad inflamatoria en ninguna
de las grandes y medianas arterias mencionadas previamente.

103



a

Fig 1. EKG en Urgencias. Muestra signos de HVI segun los criterios de Sokolow (S + R de V1
y V6 respectivamente > 35mm). Corte Cardio-resonancia mostrando HVI concéntrica.

Fig 2. ECO Doppler de arterias renales que muestra alteracion significativa de los flujos
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Fig 3. Angiografia que muestra las distintas estenosis y disminuciones de calibre en las arte-
rias abdominales previamente comentadas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL Y JUICIO CLIiNICO

Segun los criterios del American College of Rheumatology la paciente pre-
senta una Arteritis de Takayasu cumpliendo todos ellos. Dado el cuadro clinico
y los hallazgos encontrados el diagnéstico diferencial que cabria plantearse
incluye en primer lugar la Displasia Fibromuscular (DFM), esperando encontrar
en las pruebas radiolégicas la imagen tipica en “rosario de cuentas”. Otros
diagndésticos menos probables incluirian la afectacion vascular de Ehler-Danlos
siendo el resto del cuadro clinico poco acompafante o la enfermedad ateroem-
bdlica ya establecida que dada la edad de la paciente y la ausencia de otros
factores de riesgo cardiovascular se hace muy improbable.

Desde el punto de vista radiolégico la arteritis de Takayasu y el resto de
enfermedades inflamatorias sistémicas que afectan a grandes vasos es mas
complicado, siendo de utilidad el predominio de afectacion de la aorta y sus
ramificaciones principales en nuestro caso. Esta afectacion no suele estar pre-
sente en la DFM. Anadir que en fases avanzadas de esta enfermedad (y resto
de vasculitis sistémicas) los datos de laboratorio que reflejan actividad e infla-
macion pueden estar disminuidos o normales si se ha cronificado el proceso.
En estos casos, el diagnéstico diferencial con la DFM puede ser mas complica-
do.en general ayudan a hacer el diagnéstico.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Durante su estancia en el Hospital, la paciente mantuvo un estado general
conservado y estable hemodinamicamente, comprobando una mejoria progre-
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siva del dolor abdominal y las nauseas simplemente con la reduccion de la
cantidad de alimento en cada comida. Dada la normalidad del PET-TC y la nula
elevacion de reactantes de fase aguda el tratamiento inmunosupresor no llegd
a iniciarse. El tratamiento intervencionista de la estenosis de la arteria renal de-
recha si se realiz6 dada la importancia clinica que presentaba (HTA, fallo renal),
siendo imposible intentarlo en la izquierda dada la oclusién completa. También
se procedid a una Angio-coronariografia en el mismo proceso que no mostro
ninguna lesion significativa del arbol coronario.

En las semanas siguientes se aprecié una mejoria progresiva de la funcién
renal y un descenso significativo de la cifras de PA, alcanzando finalmente un
filtrado glomerular de 50 mL/min y manteniéndose sélo con dos tratamientos
antihipertensivos (bisoprolol y amlodipino). Tras seis meses del Alta Hospitala-
ria, la paciente se mantuvo clinicamente estable aunque con aceptable control
de las cifras de PA aunque con clinica isquémica abdominal y minimo dolor
toracico con esfuerzos moderados.

DISCUSION

Aunque la mayoria de la hipertensiones arteriales son primarias o esen-
ciales, debe sospecharse etiologia secundaria en caso de HTA resistente al
tratamiento médico, HTA de debut en personas menores de 30 afios, HTA ma-
ligna o un aumento brusco no explicado de la cifras de PA. Se recomienda su
estudio en diferentes situaciones como en el caso de nuestra paciente en el que
presenta diferencia de PA entre ambos miembros superiores, soplo abdominal
o asociando otra sintomatologia de perfil vascular. Los hallazgos clinicos y la
presencia de estenosis renal bilateral asi como afectacién de la aorta abdominal
en la Ecografia, nos hizo sospechar de patologia sistémica que se confirmo con
el Angio-TAC, concluyendo el diagnéstico definitivo de arterirtis de Takayasu
segun los criterios del American College of Rheumatology. En este tipo de afec-
tacion vascular uno de los factores pronosticos mas relevantes es que exista
estenosis de las arterias renales, siendo aun mas importante si asocia fallo re-
nal. En los casos como el de nuestra paciente al existir manifestacion sistémica
como es la HTA y el descenso marcado del filtrado glomerular se hace reco-
mendable el tratamiento invasivo con apertura mediante stent endovascular.

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grades vasos, crénica y de
etiologia desconocida (se ha estudiado posible base inmunogenética pero no
se ha demostrado). Afecta a la aorta y sus ramas principales. A nivel epidemio-
I6gico, destaca que de cada 10 pacientes 9 son mujeres y en edades jovenes
(menor de 40 afnos). Es mayor la prevalencia en la poblacion asiatica.
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Las manifestaciones clinicas varian entre un amplio espectro de posibili-
dades dependiendo del grado de afectacion. En estadios tempranos es poco
frecuente la clinica isquémica siendo la mas relevante la claudicacion de miem-
bros, la patologia coronaria, digestiva, pérdida de visién o mareos/sincopes por
descenso de flujo a nivel central. Debido a las citoquinas inflamatorias también
puede presentarse como sindrome constitucional predominando la astenia, la
anorexia y la pérdida de peso. Mas del 50% de los pacientes desarrollan hi-
pertension arterial secundaria a la estenosis u oclusion de las arterias renales.
Cabe destacar que dentro de las posibles complicaciones ampliamente descri-
tas una de las mas importantes comorbilidades es la afectacién cardiaca (ver
introduccién). En nuestro caso, se observa la peculiaridad de que la patologia
concomitante es la CHT, muy poco descrita en la literatura como posible com-
plicacion de la arteritis de Takayasu, y pudiendo tratarse de un hallazgo casual,
sin poder descartar cierta base etiologica.

La patogénesis de la arteritis de Takayasu se define como similar a la arte-
ritis de células gigantes, predominando los mecanismos mediados por células
proinflamatorias. En la biopsia de las arterias afectas se aprecian granulomas
en la pared arterial. También suelen afectarse la lamina elastica y la capa musu-
clar media, provocando tras ello la afectacién aneurismatica caracteristica. Si
la afectacion progresa puede llegar a la capa luminal y provocar estenosis. Por
tanto, en la arteritis de Takayasu pueden apreciarse en las arterias afectadas
engrosamientos de la pared, aneurismas y estenosis dependiendo del grado
y el tipo de afectacion. En casos muy avanzados, como es el caso de nuestra
paciente, puede llegar incluso a la oclusién total de la arteria, provocando una
red colateral para irrigar la zona distal a la porcién afecta.

Para el diagnoéstico es prioritario establecer una sospecha clinica basa-
da en las anamnesis por érganos y aparatos asi como una exploracién clinica
minuciosa. En el caso de nuestra paciente ambas fueron claves. Tras ello una
elevacion de reactantes de fase aguda puede apoyar el diagnéstico si sospe-
chamos actividad en esta fase de presentacion. Es resefiable que en estadios
tan evolucionados como es este caso el proceso inflamatorio puede llegar a
cronificarse haciendo que a nivel analitico no encontremos como hallazgos la
elevacion de reactantes de fase aguda e incluso no apreciar signos de activi-
dad en el PET-TC. Posteriormente, para confirmar el diagndstico es necesario
realizar pruebas de imagen que encuentren lesiones sugerentes de afectacion
arterial en los vasos caracteristicos. Por tanto, aquellas que puedan demostrar
afectacion arterial son las mas interesantes como la Ecografia con potenciador
Doppler, el TAC y el angioTAC e incluso, en caso de ser necesario, la aortogra-
fia. EI PET-TAC se utiliza para medir actividad, siendo sugerente de esta el hallar
focos hipermetabdlicos a nivel de las paredes arteriales afectas.
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En caso de actividad el tratamiento con inmusupresores es necesario,
siendo los glucocorticoides y las terapias anticitoquinas inflamatorias los mas
utilizados. A su vez, puede ser necesario como en el caso de nuestra paciente
el aplicar tratamientos invasivos para paliar las complicaciones.

Por ultimo, destacar la importancia de estudiar e investigar las posibles
causas de HTA secundaria, por sus posibles efectos a largo plazo si no se con-
trolan correctamente este tipo de patologias. En el caso de nuestra paciente,
hemos podido mejorar parcialmente con tratamiento invasivo parte de la sinto-
matologia y de la afectacion sistémica, pero quedando en una mujer de 32 afios
comorbilidades cronicas imposibles de recuperar.

TABLA 1: Criterios de clasificiacion de 1990 de la Arteritis de Takayasu segun el
American College of Rheumatology:
DEFINICION

Desarrollo de sintomas o hallazgos relacionados con
arteritis de Takayasu con edad <40 afios

CRITERIOS

Edad <40 anos

Desarrollo o empeoramiento de cansancio y mialgias de
una o mas extremidades con el esfuerzo, especialmente
las extremidades superiores.

Claudicacién de
extremidades

Disminucioén de la presion

. . Descenso de pulso en una o ambas arterias braquiales.
en la arteria braquial

Diferencia de presion
superior 10mmHg

Diferencia de al menos 10mmHg en PAS entre ambos
brazos.

Soplo sobre subclavia o
aorta abdominal

Soplo audible con auscultacién sobre una o ambas
subclavias o sobre aorta abdominal.

Anormalidades en

Arteriografia muestra estrechamiento u oclusién de la
aorta, ramas principales o grandes arterias en la parte

proximal de las extremidades, no debido a arteriosclerosis,
displasia fibromuscular u otras causas.

arteriografia
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RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente varon de 40 afos, fumador y obeso,
que es derivado por hipertension de reciente debut, conocida a raiz de dos
crisis hipertensivas acompafadas de palpitaciones, tratadas en urgencias, con
mal control tensional (>180/100 mmHg), a pesar de haber iniciado tratamiento
con triple terapia en las consultas de Medicina Interna. En el estudio completo
realizado en consulta de Nefrologia destacan niveles de renina bajos con nive-
les de aldosterona normales, y cociente aldosterona/actividad de renina plas-
maticas (arp) elevado, por lo que se solicita TAC abdomen con contraste siendo
las glandulas suprarrenales normales. Se diagndstica de hipertensién arterial
esencial y se modifica tratamiento a valsartan, amlodipino, hidroclorotiazida y
doxazosina, a pesar de lo cual contindia con mal control tensional. Al encontrar
en ultimos controles analiticos hipopotasemia de forma reiterada, y dado que
las pruebas complementarias realizadas para descartar otras causas secunda-
rias de hipertension son normales, se pauta Ameride y se solicita test genético
para confirmar la sospecha de Sindrome de Liddle.
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PALABRAS CLAVE

HTA mal controlada, hipopotasemia, renina, aldosterona, TAC abdomen,
Sindrome Liddle

INTRODUCCION

El sindrome de Liddle es una forma de pseudohiperaldosteronismo, con
niveles de aldosterona bajos, caracterizado por hipertension arterial a expensas
de aumento de volumen extracelular, hipopotasemia y alcalosis metabdlica’
Tiene una base genética, autosémica dominante, y la alteracion principal se
sitla en los canales de sodio, debido a mutaciones en las subunidades beta o
gamma de dichos canales?.

Se debe sospechar en pacientes hipertensos, con poliuria y polidipsia, so-
bre todo si tienen antecedentes familiares®, y presencia de alcalosis metabdli-
ca, hipocaliemia, con niveles de renina y aldosterona bajos con cortisol normal
como hallazgos analiticos. El triamterene o amiloride es el tratamiento de elec-
cion, ya que impiden la reabsorcion tubular de Na al inhibir los canales de sodio.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

ANTECEDENTES PERSONALES

Fumador, Obesidad, HTA de debut hace dos meses a raiz de crisis hiper-
tensivas en urgencias acompanadas de palpitaciones y cefalea holocraneal. In-
tervenido de cornetes nasales y adenoides. Trastorno psicético en tratamiento
con Olanzapina, Paliperidona y Biperidona.

Enfermedad actual: Paciente derivado de la consulta de Medicina Interna
por TA elevada de dificil control (>180/100 mmHg), a pesar de tratamiento con
valsartan 160, amlodipino 5 mg y doxazosina 8 mg cada 24 horas. Ademas
refiere cefalea intensa holocraneal, con nauseas asi como palpitaciones y sen-
sacién de temblor distal coincidiendo con cifras de TA >180/100 mmHg.

EXPLORACION FiSICA

TA: 196/120 mmHg. FC: 88 Ipm. Talla: 170 cm. Peso: 90 Kg. IMC: 31 Kg/
m?. Resto de la exploracion respiratoria, cardiaca y abdominal normal.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma: Hb 15,7 g/dl, Hto 46,5 %, leucocitos 6540/mm3, plaque-
tas 155000/mm3
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- Bioquimica: Glucosa 102 mg/dl, urea 37 mg/dl, Creatinina 1,01 mg/dI,
sodio 139, potasio 3,3 mEqg/L, GOT, GPT, GGT, CK, proteinas totales
normales. pH 7.47 HCO3 33mmol/L.

- TSH, Cortisol basal, 17B-Estradiol, DHEA, Testosterona: normales. Ac-
tividad de renina plasmatica 0,7 pU/mL (baja) con aldosterona 62,9 pg/
MI (normal).

- Orina 24 horas: Albumina/Cr 2,41 mg/g, proteinas/Cr 0,31 mg/g, albu-
minuria 4,03 mg/L, proteinuria 65 mg/dia. Metanefrinas y normetane-
frinas normales

- Sedimento orina: normal. Bioquimica orina: cr 167 mg/dl, sodio 146,
potasio 49,6 mEqg/L

- Radiografia Térax: sin hallazgos significativos.
- Fondo de ojo: retinopatia hipertensiva grado II-IIl.

- Ecocardiograma: HVI septal ligera con FE normal y funcién diastélica
normal.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
HTA a estudio (esencial vs causas secundarias).

EVOLUCION

Cuando el paciente se deriva a nuestra consulta de Nefrologia se modifica
tratamiento antihipertensivo con Doxazosina 4 mg, Valsartan 160 mg mas Amlo-
dipino 10 mg e Hidroclorotiazida 12,5 mg cada 24 horas para conseguir control
tensional. Se solicita un registro de monitorizacién ambulatoria de presion ar-
terial (MAPA) apreciandose cifras medias de TA de la totalidad del periodo de
150/98 mmHg, considerando los subperiodos diurnos (TA 153/101 mmHg) y
nocturnos (TA 142/90 mmHg), no conservando el ritmo nictameral (Imagen 1). Se
amplié estudio con analitica completa, incluyendo perfil tiroideo, PTH, Cortisol,
ACTH, Catecolaminas, Acido Vanilmandélico y Metanefrinas; Inmunologia con
IgG, IgA, IgM, Complemento, ANA, Anti DNA, ANCA y Anti ENAs, serologia viral
(VHB y VHC) siendo todo normal. Ademas se realizd una ecografia abdominal
incluyendo eco-doppler renal con el Unico hallazgo de litiasis renal derecha. Los
indices de resistencia resultaron normales, descartandose estenosis de arterias
renales (Imagen 2 y 3). Durante su seguimiento en consulta continda presentan-
do TA elevada con cifras de TA 178/119 mmHg con automedida de la presion
arterial (AMPA) oscilantes, por lo que se intensifica el tratamiento con valsartan
320 mg mas amlodipino 10 mg mas hidroclorotiazida 25 mg, doxazosina 8 mg
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y espironolactona 25 mg cada 24 horas, y se solicita TAC de suprarrenales para
descartar adenoma o hiperplasia suprarrenal, no mostrando alteraciones. En
ultima revision en consulta mantiene cifras de tensién arterial elevadas (175/118
mmHg), destacando en ultimas analiticas de rutina hipopotasemia de forma re-
petida, con un cociente aldosterona/actividad de renina plasmatica >90, por lo
que se solicita RMN para descartar alteraciones a nivel suprarrenal y se plantea
realizar test geneético para confirmar diagnoéstico de sospecha de sindrome
de Liddle. La RMN resulté normal y tras pautar ameride, en la Ultima revision
presenta cifras de TA elevadas aunque mejor controladas (160/90 mmHg), por
lo que se afiade moxonidina 0.4mg para optimizar tratamiento hipotensor y se
diagnostica de Sindrome de Liddle como diagnéstico de exclusién, en espera
de confirmacion definitiva mediante test genético solicitado.

Imagen 1: Registro de monitorizacion ambulatoria de presion arterial (MAPA) del paciente
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Imagen 2: Rifdn derecho de tamario normal con litiasis en la region interpolar. No se obser-
van alteraciones significativas en la vascularizacion renal.
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Imagen 3: Rifidn izquierdo con morfologia y tamario normal, sin alteracion
de las vascularizacion

DIAGNOSTICO FINAL
Hipertension secundaria a Sindrome de Liddle.

DISCUSION

Entre las causas raras de HTA figura el sindrome de Liddle, que es una
tubulopatia de base genética, de herencia autosbmica dominante (AD), caracte-
rizada por HTA grave de comienzo precoz, hipopotasemia, alcalosis metabdlica
y supresion del eje renina-angiotensina-aldosterona (SRRA)'. La afectacion se
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localiza en el cromosoma 12p12, y es debida a mutaciones en los genes que
codifican el canal epitelial del Na en el tubulo colector, también conocido como
canal de Na sensible a amiloride, induciendo aumento de la reabsorcion tubu-
lar de Na, expansion de volumen e HTA?, simulando un hiperaldosteronismo
primario, pero con niveles de aldosterona reducidos. La reabsorcion de Na de
forma mantenida se debe al aumento del nimero de canales de Na y a la falta
de inhibicion de la actividad de estos canales cuando la concentracion de Na
intracelular alta. Por otro lado, la respuesta a la aldosterona es mantenida*.

La mayoria de los pacientes se diagnostican en la infancia o en la adoles-
cencia, aunque algunos no son diagnosticados hasta la época adulta. La au-
sencia de hipocaliemia ha sido demostrada en un nimero nada despreciable de
pacientes, en tal caso, la existencia de antecedentes familiares de hipertension
temprana, con hipocaliemia en algunos casos, deberia sugerirnos la posibilidad
de un Sindrome Liddle3. Sin embargo, también se han descrito casos esporadi-
cos®. Por lo que la ausencia de historia familiar no excluye el diagnéstico. Los
pacientes con Sindrome de Liddle que presentan la triada clasica de hiperten-
sion, hipocaliemia y alcalosis son los que aparecen en la infancia. Lo que es
comun en todos los casos es encontrar la actividad de renina plasmatica baja
(a diferencia del hiperaldosteronismo primario) junto con niveles bajos de aldos-
terona tanto en plasma como en orina*. EIl método mas fiable para establecer el
diagndstico es el test genético®.

El diagnéstico diferencial incluye algunas formas de hiperplasia adrenal
congénita, tumor adrenal productor de DOC, resistencia familiar a cortisol, Sin-
drome de Cushing, ingestion de licor, Sindrome de exceso de corticoides apa-
rente.

El tratamiento se basa en el amiloride o el triamterene, que son diuréticos
ahorradores de potasio, que bloquean directamente los canales de Na a nivel de
tubulo colector, y pueden corregir la hipertension y la hipopotasemia al mismo
tiempo. Sin embargo, la espironolactona es inefectiva en este sindrome porque
el incremento de la actividad del canal de Na no depende de la aldosterona*”.
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De la hipertension arterial a la epilepsia
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RESUMEN

Introduccion: La hipercolesterolemia familiar heterocigota constituye una
alteracién del metabolismo lipidico con elevado riesgo cardiovascular con de-
sarrollo de cardiopatia isquémica, arteriopatia periférica y/o enfermedad cere-
brovascular de forma precoz. Su diagnéstico es fundamental para iniciar medi-
das que consigan alcanzar objetivo terapéutico de concentracién de colesterol
LDL en estos pacientes.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Vardn de 27 afios que presenta infarto agudo de miocardio con shock car-
diogénico secundario con necesidad de ingreso en UCI, aminas vasoactivas,
balén de contrapulsacién aértico y ECMO. Perfil lipidico con concentraciones
de colesterol LDL de 258 mg/dL y de lipoproteina (a) de 180 mg/dL.
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DISCUSION

Ante la sospecha de hipercolesterolemia familiar heterocigota se realizé
estudio genético con doble mutacién heterocigota para gen de receptor de
LDL y gen de la Apolipoproteina B100. Ademas, se inici6 tratamiento con do-
sis maximas de atorvastatina mas ezetimibe obteniendo reducciones de LDL
pero sin alcanzar objetivo terapéutico de LDL<70 mg/dL por lo que se incluy6
al paciente en ensayo clinico con inhibidor de PCSK9. En pacientes de muy
alto riesgo cardiovascular, intolerantes a estatinas o que no alcancen objetivo
de LDL con tratamiento hipolipemiante estandar, los inhibidores de PCSK9 ya
constituyen una alternativa terapéutica a considerar.

PALABRAS CLAVE

hipercolesterolemia familiar, estatinas, colesterol LDL, lipoproteina (a), in-
hibidores de PCSK9.

INTRODUCCION

La hipercolesterolemia familiar heterocigota (HeFH) es una alteracién
monogeénica del metabolismo lipidico, causada por mutaciones autosémicas
dominantes en los genes del receptor LDL, la apolipoproteina B100 y la con-
vertasa de proteinas subtilisina/kexina (PCSK9) (. Aproximadamente el 90%
corresponden a mutaciones del receptor LDL, para el cual se han identificado
mas de 1200 mutaciones diferentes ©@.

Su prevalencia estimada es de 1 de cada 500 individuos @ ® pero recientes
estudios indican que podria ser mayor, existiendo una alta tasa de infradiagnés-
tico e infratratamiento en esta entidad. La HeFH se ha asociado con un mayor
riesgo de desarrollo de enfermedad coronaria prematura, ictus y enfermedad
vascular periférica.

Una importante proporcion de pacientes con HeFH no conocida presentan
un sindrome coronario agudo (SCA) como primera manifestacion clinica. La
prevalencia de HeFH en pacientes con SCA prematuro se estima entre el 1,6
y el 4,8%, siendo en la poblacion general del 0,2% ©. Ademas, en pacientes
menores de 60 afos hospitalizados por SCA esta prevalencia podria alcanzar
hasta el 50% ©.

Las medidas terapéuticas, tanto modificadoras del estilo de vida como
farmacoldégicas en la HeFH tienen como objetivo la prevencion del riesgo car-
diovascular. Las estatinas constituyen la primera linea de tratamiento y han de-
mostrado la disminucién de la mortalidad cardiovascular entre un 25-48% ©.
Las ultimas guias establecen como objetivo a alcanzar en adultos con HeFH
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una concentracién de LDL menor de 100 mg/dL o al menos la reduccion del
50% sobre el nivel inicial. Este objetivo es alcanzado en tan sélo un 11% de
los pacientes ©. Hasta el aflo 2014 la Unica alternativa terapéutica en pacientes
fuera de objetivo, con muy alto riesgo cardiovascular, intolerancia a estatinas
o en hipercolesterolemia familiar homocigota (HoFH) era la LDL-aféresis hasta
la aparicion de los anticuerpos anti PCSK9. La PCSK9 es una serina proteasa
involucrada en la degradacién del receptor de LDL con lo que la inhibicion de
esta molécula conlleva un aumento de la expresion de receptores de LDL sobre
la célula con la final reduccion de la concentracion de LDL plasmatico @,

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
MOTIVO DE CONSULTA: (09/01/2015): Dolor torécico tipico.

ANTECEDENTES PERSONALES: Sin interés. No habitos tdxicos. Sin tra-
tamiento habitual.

ANTECEDENTES FAMILIARES: Padre con hipercolesterolemia. Madre y
hermanos sanos.

ENFERMEDAD ACTUAL: Vardén de 27 afios que consulta en Urgencias por
dolor toracico tipico asociado a cortejo vegetativo con elevacion del ST en el
electrocardiograma en derivaciones de cara inferior, elevacién de troponinas y
disfuncién ventricular izquierda con hipoquiseia inferior.

Se realiza coronariografia con evidencia en la fase diagnéstica de enferme-
dad de 3 vasos: oclusion aguda de descendente anterior (DA) en su tercio pro-
ximal, lesién severa en el origen de la obtusa marginal (OM1), coronaria derecha
(CD) con lesion critica en tercio medio y oclusién distal. En fase terapéutica:
sobre DA se realiza tromboaspiracion y se implantan 2 stents farmacoactivos
(Absorb). En CD se realiza tromboaspiracion y se implantan stents convencio-
nales (PK'y ML). A pesar de angioplastia primaria, el paciente desarrolla disfun-
cion severa de ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccién (FEVI) estimada
del 25% y shock cardiogénico con necesidad de ingreso en Unidad de Cuida-
dos Intensivos precisando de aminas, intubacioén orotraqueal, balén de contra-
pulsacién intraadrtico y colocacion de sistema de oxigenacién con membrana
extracorpoérea (ECMO).

EXPLORACION FiSICA

A su llegada a planta tras alta de UCI, aceptable estado general, conscien-
te, orientado y colaborador. Normohidratado y normoperfundido. Eupneico en
reposo. En la auscultaciéon cardiorrespiratoria los tonos eran ritmicos sin soplos
y el murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreafiadidos. El abdomen era
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blando, no doloroso a la palpacion, sin masas ni megalias. Los miembros in-
feriores no presentaban edemas ni signos de trombosis venosa profunda con
pulsos periféricos conservados y simétricos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analitica en planta: Hemograma: hemoglobina 10.9 g/dL, resto nor-
mal. Coagulacién: normal. Bioquimica: glucosa 213 mg/dL, sodio 127
mEg/L, gamma glutamil transpeptidasa 235 U/L, colesterol total 313
mg/dL, lipoproteinas de alta densidad (c-HDL) 25 mg/dL, lipoproteinas
de baja densidad (c-LDL) 258 mg/dL, triglicéridos 147 mg/dL, lipopro-
teina (a) 180 mg/dL.

- Ecocardiograma: Disfuncion sistélica moderada de ventriculo izquier-
do con FEVI subijetiva en torno al 35%. Aquinesia septal. Insuficiencia
mitral (IM) funcional leve.

JUICIO CLIiNICO

Shock cardiogénico post infarto agudo de miocardio. Revascularizacion
percutanea de 3 vasos con stents farmacoactivos y convencionales. Hiperco-
lesterolemia e hiperlipoproteinemia a. Probable hipercolesterolemia familiar.

DISCUSION Y TRASCENDENCIA CLINICA

El paciente es derivado a la Unidad de Lipidos de Medicina Interna del
Hospital Universitario Reina Sofia para diagnéstico y manejo de la probable
HeHF realizandose el diagndstico genético con resultado de mutacién del gen
del receptor de LDL (M292) y del gen de la apolipoproteina B100 (c.10294C>G)
en heterocigosis y se instaurd tratamiento con rosuvastatina 40 mg al dia y
ezetimibe 10 mg al dia. Tras tratamiento con estatinas de alta potencia a dosis
maxima y ezetimibe, la concentracion de LDL alcanzada fue de 141 mg/dL vy la
lipoproteina (a) se mantuvo en 185 mg/dL. Dado que se trataba de un paciente
de muy alto riesgo cardiovascular en prevencion secundaria y con nivel de LDL
muy alejado del objetivo (LDL<70 mg/dL) se propone para inclusién en ensayo
clinico con anticuerpo monoclonal antiPCSK9 (Ensayo SPIRE-LL: Bococizu-
mab frente a placebo). Durante el ensayo el paciente habia recibido el farmaco
existiendo una reduccion de LDL de hasta 32 mg/dL y de lipoproteina (a) de
hasta 87 mg/dL suponiendo una reduccion sobre los niveles en el momento
de la inclusion en el ensayo del 77,4% y del 51,7% respectivamente. Dada la
espectacular respuesta del paciente al tratamiento con inhibidores de PCSKO9,
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tras finalizar su participacién en el ensayo ha continuado recibiendo tratamiento
con Evolocumab asociado al tratamiento hipolipemiante de base, (Gréafico 1).

Gréfico 1. Evolucidn de la concentracion de LDL y lipoproteina (a).

Los inhibidores de PCSK9 han supuesto un salto cualitativo en el trata-
miento de la hipercolesterolemia desde que en el afio 2012 comenzaron los
ensayos en fase | donde ya se evidencio su eficacia y tolerabilidad en cuanto a
la reduccion de los niveles de LDL asi como su efecto sobre de la lipoproteina
(a), triglicéridos, HDL y ApoB.

En el ensayo OSLER fase Il y Ill, Evolocumab demostré una disminucién
media de LDL del 61% y aunque no fue disefiado para evaluar el impacto sobre
el riesgo cardiovascular, analisis post hoc demostraron una reduccion relativa
de aparicién de evento cardiovascular de hasta el 56% ©.

En el ensayo ODYSSEY fase lll, Alirocumab demostrd resultados similares
en cuanto a concentraciéon de LDL y eventos cardiovasculares y ademas se
observd un descenso de lipoproteina (a) de hasta el 26% ©.

La lipoproteina (a) constituye un predictor independiente de riesgo cardio-
vascular y hasta la fecha no se habia evidenciado respuesta de ésta a ninguna
terapia convencional. En pacientes con HeHF el riesgo cardiovascular es sig-
nificativamente mayor con niveles de lipoproteina (a) >50 mg/dl independiente-
mente de la concentracion de LDL (9. En nuestro caso no sélo fue relevante la
disminucién del LDL, sino la reduccion marcada de lipoproteina (a) que no habia
presentado respuesta al tratamiento inicial.

La HeFH constituye un trastorno genético relativamente prevalente que
conlleva un alto riesgo de enfermedad cardiovascular prematura, como en el
caso expuesto, y en cuyo tratamiento los inhibidores de la PCSK9 juegan un
papel fundamental actualmente. Estos se han demostrado eficaces, y a la es-
pera de resultados sobre seguridad a largo plazo e impacto sobre la mortalidad
cardiovascular, quedan restringidos a pacientes de muy alto riesgo cardiovas-
cular con inadecuada respuesta a terapia estandar o intolerancia a estatinas.
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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 39 afios remitida a nuestra con-
sulta por sospecha de hipertension secundaria adrenal en contexto de HTA
mal controlada de 8 afnos de evolucién e imagen de adenoma suprarrenal. La
paciente padecia HTA refractaria a tratamiento antihipertensivo (6 farmacos) y
con rapida progresion de Enfermedad Renal Cronica (desde un estadio KDIGO
G2A1 en 2015 a G3bA2 en FEBRERO/2017). Previamente se habia realizado
determinacién de elemental de orina, autoanticuerpos (ANA y ANCA), estudio
de hipercoagulabilidad que resultaron no patolégicos y se realizé AngioTAC re-
nal para evaluacién de estenosis de arterias renales también con resultado no
patolégico. Como hallazgo incidental se observa pequefio adenoma de 5 mm
dependiente de adrenal izquierda. Dicho hallazgo orienta el estudio y se proce-
de a despistaje inicial de HTA secundaria adrenal.

Las pruebas de laboratorio resultaron en metanefrinas en orina repetidamen-
te normales y en un cociente aldosterona plasmatica/actividad angiotensina plas-
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matica patolégico (ARP 0.2 ng/mL/h; ALD 34.6 ng/dL con cociente ALD/ARP 173)
en dos determinaciones. Debido a la refractariedad de la HTA de la paciente no
fue posible suspender farmacos posiblemente confusores para el test.

Dicha prueba patolégica obliga a la confirmacion de la sospecha diagnos-
tica de hiperaldosteronismo primario (HAP), sin embargo debido a su situacién
renal y al mal control tensional se plantea la dificultad de un test de confirma-
cion. En contacto con Nefrologia y ante la importancia de descartar un ade-
noma productor de aldosterona se decide la realizacién de un cateterismo de
venas suprarrenales.

PALABRAS CLAVE

Incidentaloma suprarrenal, hiperaldosteronismo primario, hipertension se-
cundaria.

INTRODUCCION

La prevalencia de HTA en >18 afios en Espafa es muy elevada (en torno
42.6%), con una estimacion de un 37.4% de pacientes no diagnosticados.!
Es necesario determinar (a través de historia clinica, anamnesis, exploracion
y pruebas complementarias) aquellos pacientes cuya hipertension sea secun-
daria, frente a aquellos pacientes con hipertension arterial esencial para poder
realizar un tratamiento dirigido.

Se determina por tanto que aquellos pacientes con hipertension resistente
0 severa, con afectacion organica precoz, con diagnostico en edades extremas
de la vida, es necesario un despistaje de HTA secundaria.

El hiperaldosteronismo primario es un grupo de desoérdenes clinicos que
son causa de hipertension secundaria resistente a tratamiento. Clasicamente,
el hiperaldosteronismo primario se describia como responsable de <1% de la
HTA en los pacientes con HTA leve a moderada y se asumia la necesidad de
hipokalemia en el diagndstico (condicién sine qua non). Sin embargo hoy en dia
gracias a estudios como los de Hannemann et al?, la prevalencia de hiperaldos-
teronismo primario se fija en porcentajes mas elevados cercanos al 10%.

La importancia del diagnéstico clinico del hiperaldosteronismo primario
(HAP) radica en la mayor morbi-mortalidad de los pacientes hipertensos con
HAP con respecto a pacientes con hipertensién esencial con la misma edad,
sexo o mismo control tensional. La hipersecrecion produce un empeoramiento
de la morbilidad tanto renal como vascular, con una mayor presencia de fibrosis
endotelial, mayor hipertrofia de ventriculo izquierdo, peor funcién del mismo y
mayor frecuencia de infarto agudo de miocardio y de fibrilacion auricular.®
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Ademas la existencia de un tratamiento etiolégico (a través de antagonistas
de aldosterona o quirdrgico) permite un mejor control de las cifras de hipertension
y una resolucion de los parametros de morbi-mortalidad. En los pacientes con
HTA secundaria a adenoma productor de aldosterona la adrenalectomia permite
una remision paulatina de los efectos deletéreos de la hipersecreccion hormonal,
sin embargo la tasa de resolucion de la HTA es baja (40-65%) y depende de dis-
tintas variables clinicas y de la historia previa de la enfermedad. De esta forma,
los pacientes jovenes, sin antecedentes familiares de HTA, con menor tiempo de
duracion de la enfermedad, uso de 2 o menos antihipertensivos previos a la adre-
nalectomia o un mayor ratio Aldosterona plasmatica/actividad renina plasmatica
son en los que se observan mayores tasas de remision de su HTA.4 La existencia
de insuficiencia renal previa a la adrenalectomia se ha observado como un pre-
dictor de mal prondstico en cuanto a la resolucién posterior de la misma.5

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer con 39 afos de edad que acude a nues-
tras consultas derivada desde Nefrologia por HTA con mal control domiciliario,
enfermedad renal cronica con rapida progresion e incidentaloma suprarrenal, con
sospecha de HTA secundaria adrenal. La paciente no presentaba antecedentes
familiares de interés, alergias, habitos toxicos, ni otros antecedentes personales
relevantes salvo infecciones urinarias de repeticion no complicadas; tampoco
presentaba otros factores de riesgo cardiovascular. La paciente presentaba una
HTA de 8 afios de evolucion, diagnosticada inicialmente de forma casual y con un
mal control tensional crénico a pesar de distintas modificaciones de tratamiento
antihipertensivo asi como de estilo de vida. No referia haber presentado episo-
dios de hipopotasemia ni datos clinicos sugestivos de la misma, tampoco epi-
sodios que pudieran ser catalogados como crisis adrenérgicas. Por otro lado la
paciente presentaba un descenso rapido y acusado de filtrado glomerular, desde
un estadio KDIGO G2A1 en el afo 2015 hasta una situacion actual (Febrero/2017)
de FGe CDK-EPI 37.3 mL/min/m2 (estadio G3bA2). Su tratamiento antihiperten-
sivo inicial consistia en: Olmesartan 20 mg, Hidroclorotiazida 25 mg, Ramipril 10
mg, Atenolol 50 mg, Manidipino 10 mg, Doxazosina 8 mg.

En consulta presentaba una TA en decubito de 161/100 mmHg que no
variaba con el ortostatismo y a la exploracién no se auscultaron soplos ni extra-
tonos. No se observaron edemas en miembros inferiores. Su peso era 58.8 Kg
con talla 1.63 m (IMC 22.13 Kg/m2). El estudio previo de la paciente presentaba
un elemental de orina negativo a hematuria y leucocituria, un estudio de auto-
inmunidad con ANA y ANCA negativos, estudio de trombofilia negativo y un
cortisol libre urinario normal (141 nmol/24h). La ecocardiografia presentaba una
discreta hipertrofia de ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccion normal. En
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AngioTAC de arterias renales no se observaron imagenes sugestivas de este-
nosis o de displasia fiboromuscular aunque se informa de incidentaloma adrenal
de 5 mm de diametro maximo que se localiza en brazo lateral de glandula su-
prarrenal izquierda (Figura 1).

Fig 1. Incidentaloma suprarenal izquierda de 5mm (flecha)

Dada la presencia de incidentaloma suprarrenal asociado a HTA con un
mal control domiciliario a pesar del uso de 6 farmacos y la afectacion organica
se inicia estudio de hipertensién secundaria adrenal.

Debido al uso de contraste iodado y a que el hallazgo fue incidental no se
disponen de otras caracteristicas morfoldgicas del incidentaloma. Se determi-
naron metanefrinas en orina de 24 horas que fueron repetidamente normales
(metanefrinas 1 y 0.9 nmol/mgCr y normetanefrinas 1.6 y 2.1 nmol/mgCr) y co-
ciente de aldosterona/actividad de renina plasmatica en dos ocasiones. Debido
al mal control tensional de la paciente a pesar del tratamiento antihipertensivo
se decidié realizar este test diagndstico inicial sin suspension del tratamiento.
Ambas determinaciones resultaron patoldgicas (Tabla 1).

TABLA 1. Resultados de prueba de screening de HAP
Renina plasmatica Actividad de renina Aldosterona
plasmatica plasmatica
28/09/2016 11,47 uUl/mL 0,96 ng/mL/h 20,26 ng/dL
19/01/2017 2,44 uUl/mL 0,20 ng/mL/h 34,60 ng/dL

Ante estas circunstancias se plantean las posibilidades diagnésticas y te-
rapéuticas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En nuestro caso tanto por la presencia de HTA refractaria, la precocidad
de aparicion de HTA (<40 afos) asi como la presencia de un incidentaloma
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suprarrenal sugestivo de adenoma en paciente hipertensa se hace necesario
descartar el hiperaldosteronismo primario.

En primera instancia, el cociente de aldosterona plasmatica/ actividad de
renina plasmatica es un test de screening que nos permite descartar a aquellos
pacientes que no presentes una hipersecrecién de aldosterona, por lo que es
necesario un test de confirmacion para determinar la sospecha diagnostica de
hipersecrecion hormonal. Sin embargo, los test planteados (test de fludrocorti-
sona o test de infusion salina) estan relativamente contraindicados teniendo en
cuenta las comorbilidades de la paciente (enfermedad renal crénica G3).

Ante esta circunstancia y de acuerdo con Nefrologia se plantea el caso y
se determina la necesidad de confirmar tanto la hipersecrecién hormonal como
de determinar si el incidentaloma hallado en las pruebas de imagen es el res-
ponsable del cuadro de cara a posibilidades terapéuticas a largo plazo, que son
determinantes en el cambio de la historia natural de la enfermedad renal.

El tratamiento etiolégico consiste en frenar la accion de la aldosterona,
bien de forma conservadora con el uso de farmacos antagonistas de la accion
de la aldosterona (espironolactona o eplerenona) o bien realizando un trata-
miento quirdrgico (mediante adrenalectomia uni o bilateral).

Tras comentar las singularidades del caso se decide proceder a estudio de
localizacion con toma de muestras de venas suprarrenales. Dicha prueba nos
permitiria no solo comprobar la hipersecrecion hormonal sino que nos daria
informacion sobre la lateralidad de dicha hipersecreccion, evaluandose en con-
junto con las pruebas de imagen realizadas.

Ademas, dados los hallazgos en pruebas de laboratorio de decidié iniciar
tratamiento con antagonistas de aldosterona a dosis bajas (espironolactona 25
mg al dia) que se dosifica hasta 50 mg/dia, con un mejor control hipertensi-
vo (150/100). La presencia de hiperpotasemia leve (5.6 mEg/L) limita la mayor
dosificacion de dicho farmaco y por tanto limita la posibilidad de control de la
hipersecreccion hormonal. El tratamiento antihipertensivo actual de la paciente
consiste en Espironolactona 25 mg, Furosemida 20 mg, Doxazosina 8 mg cada
8 horas, Manidipino 10 mg cada 12 horas, Moxonidina 0,4 mg.

Presentamos de esta forma este caso de forma abierta, teniendo actual-
mente pendiente la realizacion de un cateterismo con toma de muestras de
venas suprarrenales para determinar la hipersecrecién hormonal del adenoma
para plantear la posibilidad de tratamiento quirdrgico. Dada la severidad y el lar-
go plazo de establecimiento de la HTA de esta paciente, a pesar de curar la en-
fermedad lo mas probable es que no se consiga una curacién de su HTA, pero
si es esperable una mejora de los efectos negativos del hiperaldosteronismo.
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DISCUSION

Como se ha comentado previamente la hipersecrecion de aldosterona en
la HTA se ha observado un factor deletéreo en la calidad de vida de los pacien-
tes. Ademas el hecho de que en los Ultimos afios se haya observado que la
prevalencia de hiperaldosteronismo primario en pacientes con HTA es mucho
mayor de la que en estudios clasicos se estimaba ha hecho que se amplie la
necesidad de realizar estudio de cribado en pacientes con HTA.

Las actuales guias clinica de la European Society of Endocrinology esta-
blecen los siguientes supuestos que serian indicativos de dicho test:

- Pacientes con TA >150/100 de forma sostenida en tres medidas obte-
nidas en diferentes dias.

- Pacientes con hipertension (>140/90) resistente a tres tratamientos an-
tihipertensivos (siendo uno de ellos un diurético) o hipertensién contro-
lada con 4 o mas farmacos.

- Hipertensién e hipokalemia espontanea o inducida por diuréticos.

- Hipertension e incidentaloma suprarrenal

- HTAy SAOS

- HTA de inicio antes de 40 afios

- Todos los pacientes con un familiar de 1° grado con HTA

El diagnodstico del hiperaldosteronismo primario se basa en una prueba de

screening inicial y una prueba de confirmacion posterior que se complementan
con estudios de localizacion mas especificos.

Para obtener una mayor rentabilidad de las pruebas diagndsticas es nece-
sario una sustitucion y dosificacion farmacoldgica, debido a que los valores de
actividad de renina plasmatica y aldosterona son facilmente modificados por
distintos farmacos antihipertensivos (fundamentalmente antagonistas de aldos-
terona o diuréticos deplectores de potasio) requiriendo la suspension de dichos
farmacos durante al menos 4 semanas (Tabla 2).°

TABLA 2. Farmacos confesores del test de cribado

Suspender 4-6 semanas | Antagonistas de aldosterona

previas Diuréticos deplectores de potasio

Suspender 2 semanas | Betabloqueantes, atomistas centrales alfa-2, AINES
previas IECAS, ARAs, Inhibidores de renina

Antagonistas de canales de calcio

La interpretacion de los valores es una cuestion compleja, ya que valores
muy bajos de actividad de renina plasmatica (ARP) hacen que para valores
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moderados de aldosterona se obtengan cocientes falsamente patoldgicos. Por
ello las guias actuales recomiendan valorar la prueba para valores minimos de
aldosterona de 15 ng/dL, con valores considerados patolégicos de cociente
ALD/ARP de 30.

Las pruebas confirmatorias que se proponen en las guias clinicas son fun-
damentalmente cuatro: el test de sobrecarga oral de sal, sobrecarga salina in-
travenosa, test de fludrocortisona o el test de captopril.

Una vez confirmada la presencia de hiperaldosteronismo primario es nece-
sario proceder a realizar una prueba de imagen que permita la localizacion de
la produccién (preferiblemente TAC de suprarrenales) que se puede completar
con una toma de muestras de venas suprarrenales para confirmar la lateralidad
de la secrecion. Una concentracion de aldosterona dos veces superior en una
de las muestras seria indicativa de lateralidad de la secrecion.

El diagnostico clinico de esta patologia es de radical importancia teniendo
en cuenta no solo el aumento de morbi-mortalidad de estos pacientes sino
también por la presencia de un tratamiento especifico. Como se ha comenta-
do previamente tanto el uso de farmacos inhibidores de aldosterona como la
suprarrenalectomia son métodos igualmente efectivos que permiten reducir los
efectos deletéreos de la hipersecreccion.

En nuestro caso la seleccién de las pruebas diagnosticas asi como el plan
terapéutico viene determinado por la progresion de la enfermedad renal.

En pacientes seleccionados en los que se decidiese un tratamiento con-
servador y no se pudiese realizar una prueba confirmatoria, la mejoria del cua-
dro clinico y tensional con el uso de farmacos antagonistas de la aldosterona
permitiria evitar al paciente los riesgos de las pruebas de confirmacion.

Sin embargo en nuestro caso, la imposibilidad de una dosificacion farma-
coldgica correcta por la presencia de hiperpotasemia leve (con potasio de 5.6
mEqg/L con dosificacién al alza de la espironolactona) hace dificil el manejo con-
servador del hiperaldosteronismo, lo que conlleva un mal control de sus compli-
caciones a largo plazo derivando en una progresion paulatina de su enfermedad
renal. La edad de la paciente, el objetivo de evitar la progresién renal a través
de un un control estrecho de su hiperaldosteronismo asi como la posibilidad de
necesidad de un trasplante renal en el futuro derivan en una actitud activa con
la busqueda de una solucién a largo plazo.

En el caso de que la evolucién de la enfermedad renal llevase a la posibi-
lidad de un trasplante renal, seria necesaria un buen control de su enfermedad
de base para que no se produjesen en efectos deletéreos en el injerto.

Por otro lado en caso de que se demostrase una secrecion de aldostero-
na focalizada en el adenoma suprarrenal, un tratamiento quirdrgico permitiria el
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control efectivo de la enfermedad, aunque probablemente no concluyese en la
resolucion completa de su hipertension dado que el tratamiento quirdrgico esta
asociado con una curacion de HTA de s6lo un 40-65%, atendiendo ademas que
dada la evolucion de la enfermedad de la paciente y es establecimiento de ne-
froangioesclerosis las probabilidades de mejoria/curacion de su HTA disminuyen.®

BIBLIOGRAFiIA

1.

Menéndez E, Delgado E, Fernandez-Vega F, Prieto MA, Bordiu E, Calle A et al. Prevalen-
cia, diagnéstico, tratamiento y control de la hipertensién arterial en Espafia. Resultados
del estudio Di@bet.es. Rev Esp Cardiol. 2016; 69; 572-578.

Hannemann A, Wallaschofski H. Prevalence of primary aldosteronism in patient’s cohorts
and in population-based studies — a review of the current literatura. Horm Metab Res.
2012. 44 (3): 157-162.

Shigematsu Y, Hamada M, Okayama H, Hara Y, Hayashi Y, Kodama K, et al. Left ventricu-
lar hypertrophy precedes other target-organ damage in primary aldosteronism. Hyperten-
sion. 1997; 29 (3): 723-727.

Sawka AM, Young WF, Thompson GB, et al. Primary aldosteronism: factors associated
with normalization of blood pressure after surgery. Ann Intern Med. 2001; 135:258

TAIPAI Study group, Wu VC, Chueh SC, Chang HW, Lin LY, Liu KL, el al. Am J Kidney Dis.
2009; 54 (4): 665-673.

Funder JW, Carey RM, Mantero F, Murad MH, Reincke M, Shibata H, et al. The manage-
ment of Primary Aldosteronism: Case detection, Diagnosis, and treatment: An Endocrine
Society Clinical Practice Guideline. J Clin Endocrinol Metab. 2016; 101 (5): 1889-1916.

132


mailto:Di@bet.es

CASO CLINICO 16

EDEMA DE PAPILA BILATERAL Y ESTRELLA MA-
CULAR ASOCIADA A HIPERTENSION MALIGNA: A
PROPOSITO DE UN CASO

Luisa Maria Vizuete Rodriguez
MIR R3 Oftalmologia (HUVR).
luisavizu89@gmail.com

Antonio Manuel Moruno Rodriguez
MIR R3 Oftalmologia (HUVR).
antoniomoruno_89@hotmail.com
Fredy Eduardo Molina Socola
MIR R4 Oftalmologia (HUVR).
Fredy_771@hotrmail.com

José Luis Sanchez Vicente
Adjunto Oftalmologia (HUVR).
jolusavic@gmail.com

Ana Cristina Martinez Borrego
MIR R3 Oftalmologia (HUVR).
anitsircmb@gmail.com

Fernando Lépez Herrero
Adjunto Oftalmologia (HUVR).
currolopez@gmail.com

RESUMEN

Varén de 32 afios que acude a urgencias por escotoma central ojo izquierdo
de un mes de evolucion y cefalea ocasional, encontrandose en el fondo de ojo ede-
ma de papila bilateral y estrella macular en el ojo izquierdo. Tras su hospitalizacion
para estudio y descartar hipertension endocraneal, se atribuyd su cuadro oftalmo-
l6gico a hipertension arterial maligna, ya que encontraron valores de presion arterial
elevados que requirieron hasta tres farmacos antihipertensivos para controlarla.

DISCUSION

Debemos considerar la hipertension arterial maligna como una entidad cli-
nica vigente, suele ser una complicacién de una hipertension esencial mal con-
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trolada y raramente ocurre en pacientes previamente normotensos. Las cifras
de tension arterial, aunque elevadas, no necesariamente son extremadamente
altas y la tension arterial diastdlica se sitda con frecuencia entre 120 y 160
mmHg. La principal exploracién que requiere un paciente con sospecha de
hipertension maligna es la exploracion del fondo del ojo. Los hallazgos de una
verdadera retinopatia hipertensiva (grado Il y IV) son de capital importancia
para el diagnostico, pronostico y el tratamiento del paciente.

PALABRAS CLAVE

hipertension arterial maligna; retinopatia hipertensiva; fondo de ojo; edema
de papila.

INTRODUCCION

La hipertension arterial afecta al 20% de la poblacién general y puede tener
un curso croénico (lo méas frecuente) o agudo. En ambas presentaciones puede
provocar lesiones a nivel renal, cerebral, cardiaco y ocular.

La hipertension arterial maligna (HTAM), es una entidad que sigue presen-
tandose en la practica clinica diaria, pero resulta cada vez mas dificil encon-
trar referencias dedicadas a esta dolencia. La hipertension arterial esencial no
tratada, continta siendo la causa mas frecuente de HTAM y entre las formas
secundarias, es importante destacar la vasculorenal, glomerular y farmacos.

El cuadro clinico de la HTAM, se caracteriza por una marcada elevacion
de la presion arterial (las cifras de tensidn arterial sistdlica suelen ser supe-
riores a 200 mmHg vy las cifras de presién diastolica superiores a 130 mmHg)
rapidamente progresiva que se acompana de hemorragias y exudados en el
fondo de ojo (retinopatia grado lll) con o sin edema de papila (retinopatia grado
IV). Aunque histéricamente se realizaba una diferenciacion entre hipertension
acelerada (retinopatia grado lll) e hipertension maligna (retinopatia grado 1V),
numerosos estudios clinicos han comprobado que estas diferencias en el fondo
de ojo son fases evolutivas de una misma situacion clinica y que ambas tienen
un pronostico similar.

Los pacientes presentan un amplio abanico de sintomas, sin embargo has-
ta en un 25% de los casos son asintomaticos. La cefalea y las alteraciones vi-
suales son los sintomas mas frecuentes, siendo la cefalea un sintoma guia que
con frecuencia aparece con anterioridad al resto de los sintomas.

El consumo de tabaco y tension arterial sistdlica en el momento del diag-
nostico constituyen los principales factores de riesgo.
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DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Presentamos un caso de retinopatia hipertensiva aguda con disminucién
de agudeza visual por crisis hipertensiva primaria en un paciente joven sin an-
tecedentes de hipertension arterial.

Varén de 32 afios, sin antecedentes de diabetes, dislipemia ni hipertension
conocidas, acude a urgencias por escotoma central del ojo izquierdo (Ol) de
un mes de evolucion ademas de cefalea intensa en regién frontoorbitaria oca-
sional. La agudeza visual en el ojo derecho (OD) era 1.0 y 0.8 en Ol. En el polo
anterior no se encontraron hallazgos patolédgicos. En el fondo de ojo del OD
se observd edema de papila con algunos exudados peripapilares (Fig.1). En el
fondo de ojo del Ol un edema de papila con mayor exudacion y estrella macular
(acumulacion de depositos lipidicos alrededor de la macula por una alteracion
vascular a nivel del nervio 6ptico. Suele darse en estadios graves de patologias
como la retinopatia hipertensiva o en una neurorretinitis) (Fig.2). La tomografia
Optica de coherencia (OCT) de papila confirmé el edema de la misma (Fig.3). La
OCT de macula del OD fue normal y la del Ol presentaba edema macular (Fig.4).

Fig.1. Retinografia ojo derecho. Muestra Fig.2. Retinografia ojo izquierdo. Muestra
edema de papila con algunos exudados en edema de papila con mayor exudacion que
polo posterior y vasos tortuosos. el ojo derecho y estrella macular
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Fig.3. OCT de papila de ojo derecho y de
ojo izquierdo donde se confirma el edema
de papila.

Fig.4. a. OCT macula OD normal Fig.4.b. OCT macula Ol con edema.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El paciente fue hospitalizado en neurologia para estudio. Se descarté hi-
pertension endocraneana como causa del edema de papila bilateral debido a
que el TAC, la resonancia magnética craneal, la angiorresonancia y la presién
del liquido cefalorraquideo fueron normales. Asimismo, se descart6é que el ede-
ma de papila bilateral fuera de causa infecciosa o inmunolégica ya que tanto las
pruebas de laboratorio (perfil basico, hepatico, renal, VSG, acido félico, protei-
nograma), las pruebas inmunoldgicas (ANCA, ANA y antineurales) y las pruebas
serologicas (PCR para Bartonella Henselae, herpes virus y enterovirus) fueron
negativas. Asimismo, el estudio del liquido cefalorraquideo no aportaba datos
de infeccion ya que era claro, transparente y sin datos patologicos.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Desde su ingreso, el paciente presenté cifras de tension arterial elevada
que fueron en aumento y requirieron hasta tres farmacos antihipertensivos para
controlarla (amlodipino, hidroclorotiazida y doxazosina como farmaco de res-
cate). Se llevaron a cabo pruebas complementarias (ecocardio, ecografia renal,
doppler de arterias renales y catecolaminas en orina) para descartar causas
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secundarias de hipertension arterial y todas ellas fueron negativas. Al compro-
bar que tras el tratamiento antihipertensivo maximo disminuyeron los signos
del fondo de ojo (Fig.5), asi como la mejora de la agudeza visual, se llegd a la
conclusién de que se trataba de un caso de HTAM.

Fig.5. Normalizacion completa del fondo de
ojo tras tratamiento antihipertensivo

DISCUSION

Es un caso de hipertension arterial maligna poco frecuente en un paciente
joven sin antecedentes de hipertension arterial elevada, sin embargo, el caso
cumple los criterios de hipertensién maligna (presién elevada y hallazgos oftal-
moldgicos de retinopatia hipertensiva grado 1V).

Por lo tanto, debemos considerar la HTAM como una urgencia hipertensiva
y la principal exploracion que requiere un paciente con sospecha de HTAM es
la exploracion del fondo ojo. Los hallazgos de una verdadera retinopatia hiper-
tensiva (grado lll/1V) son de capital importancia para el diagndstico, pronostico
y el tratamiento del paciente, asi como de realizar el primer diagnéstico como
ocurrié en este caso.

La supervivencia ha experimentado un incremento muy destacado en rela-
cion con un diagndstico precoz, un mejor control de la presion arterial y mayor
disponibilidad de farmacos antihipertensivos eficaces.
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RESUMEN

El caso que se presenta trata de un varén de 57 aflos con multiples facto-
res de riesgo cardiovascular (hipertenso grado lll, diabético, fumador y bebe-
dor activo) que es derivado por el 061 a los servicios de urgencias del Hospital
Universitario Virgen Macarena por presentar crisis hipertensiva con tensiones de
210/110 mmHg y dolor toracico atipico que tras la estabilizacion clinica es ingre-
sado en planta de Medicina Interna para control de cifras tensionales y estudio
de dolor toracico, descartandose, con las pruebas complementarias (tomografia
por emisiéon de positrones [SPECT] y coronariografia), la presencia de afectacion
cardiaca. Se remite, tras el alta, a consultas externas de Medicina Interna por pre-
sentar mal control de cifras tensionales a pesar de tratamiento antihipertensivo y
objetivar en tomografia axial computerizada (TAC) de térax, imagenes nodulares
de baja densidad en ambas suprarrenales que son compatibles con adenomas,
sin poder determinar en el mismo si se trata de lesiones funcionantes o no. Tras
las pertinentes pruebas complementarias se llega al diagnostico definitivo, hiper-
tension arterial secundaria a hiperaldosteronismo primario.
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PALABRAS CLAVE
Hipertension arterial. Hiperaldosteronismo. Hipopotasemia.

INTRODUCCION

La hipertension arterial (HTA) es una de las principales enfermedades a
nivel mundial, causando entre el 13 y el 15% del total de fallecimientos cada
ano. Segun la National Health and Nutrition Examination Survey (NHANES) casi
el 30% de los adultos sufren hipertension(?-

La HTA debida a una causa identificable (hipertensioén arterial secundaria)
afecta aproximadamente al 5-10% de los pacientes hipertensos, encontrando-
se, entre las causas mas frecuentes de HTA secundaria, la enfermedad renal
parenquimatosa, la enfermedad renovascular, el hiperaldosteronismo primario
(HAP) y el sindrome de apnea obstructiva del suefio (Anexo,Tabla 1). Otras cau-
sas, algo menos frecuentes, son las alteraciones tiroideas, el feocromocitoma,
los hipercortisolismos, el hiperparatiroidismo primario, la coartacion adrticay el
consumo de farmacos®.

Tabla 1. Principales causas de hipertension arterial secundaria. Modificado de
referencia 3.

Causas mas frecuentes de hipertension arterial secundaria

Origen renal Enfermedad renal parenquimatosa
HTA renovascular
Origen Hiperaldosteronismo primario, Hipercortisolismo (sindrome de
endocrino Cushing), Feocromocitoma, Hipertiroidismo, Hipotiroidismo,

Hiperparatiroidismo, Acromegalia

Otras causas Sindrome de apnea/hipopnea del suefio
Coartacion de aorta HTA inducida por farmacos

El HAP, es una de las principales causas de hipertension arterial secunda-
ria, caracterizandose por ser una enfermedad potencialmente curable, siendo
su prevalencia de hasta el 10%%.

El exceso de aldosterona presente en este sindrome ocasiona dafo en
el sistema cardiovascular, supresion de renina plasmatica, HTA, retencion de
sodio y excrecion de potasio que conduce a hipopotasemia®. Presentamos, a
continuacion, el caso de un vardn joven con crisis hipertensivas, hipopotasemia
e incidentaloma suprarrenal que nos hizo pensar en un hiperaldosteronismo
primario.
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DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Varén de 57 afios sin alergias medicamentosas conocidas. Entre sus ante-
cedentes familiares destaca padre y madre con Diabetes Mellitus (DM) e HTA.
Trabaja de camarero, es fumador de dos paquetes de cigarrillos/dia y bebedor
de dos litros de cerveza al dia.

Presenta hipertension arterial desde 2008 en tratamiento con enalapril 20mg/
hidroclorotiazida 12.5mg/dia, DM tipo 2 en tratamiento con metformina 875mg/8
horas desde 2015. No tiene antecedentes de dislipemia. Se encuentra en segui-
miento en consultas de Neumologia por tener Enfermedad Pulmonar Obstructiva
Croénica (EPOC) GOLD Il tipo enfisema (espirometria en 2012 con patrén obstruc-
tivo moderado (FEV1 67 %) sin reversibilidad tras broncodiltadores).

Fue estudiado en Medicina Interna hasta 2013 por lesiones éseas osteo-
blasticas que podrian corresponder a metastasis de tumor desconocido. Se
realizd TAC de térax, abdomen y fibrobroncoscopia que no mostraron hallazgos
de interés. No continué seguimiento.

Se realizd una herniorrafia inguinal bilateral y se extirpé un pdlipo en la
cuerda vocal derecha.

Realiza actualmente tratamiento con enalapril 20mg/hidroclorotiazida 12.5mg/
dia, metformina 875mg/8h e ipratropio bromuro 40mcg dos puff/12 horas.

Acude a urgencias por presentar malestar general con mialgias, de se-
manas de evolucion, asociado a palpitaciones, ortopnea de dos almohadas y
disnea a moderados-grandes esfuerzos, asi como dolor centro toracico con
irradiaciéon a hemitérax izquierdo y axila izquierda, sin cortejo vegetativo aso-
ciado. Por ese motivo acudi6 a la farmacia donde objetivaron cifras de TA de
210/120mmHg y Frecuencia Cardiaca (FC) de 180 latidos por minuto (Ipm). Fue
atendido por el 061 quienes le administraron cafinitrina sublingual, captopril
25mg y acidoacetilsalicilico 300mg, consiguiendo una frecuencia de 120 Ipm y
cifras tensionales de 155/80mmHg, encontrandose asintomatico a su llegada a
los servicios de urgencias.

EXPLORACION EN URGENCIAS

Consciente, orientado en las tres esferas, bien hidratado y perfundido,
normocoloreado. TA 150/100mmHg. Corazén con tonos ritmicos sin soplos ni
extratonos. Eupneico en reposo, saturando al 97% sin aportes de oxigeno, con
murmullo vesicular bilateral conservado, sin ruidos patolégicos sobreanadidos.
Abdomen blando, depresible, sin dolor a la palpacion profunda, sin masas ni
megalias, no signos de peritonismo ni irritacién peritoneal. Miembros inferiores
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con pulsos pedios presentes, no edemas ni cambios tréficos, sin signos de
trombosis venosa profunda.

El paciente ingres6 en planta de Medicina Interna donde se le realizd un
SPECT cardiaco, una coronariografia y un TAC de térax con contraste (resumi-
dos en apartado de pruebas complementarias). Durante su ingreso, el pacien-
te presento tensiones en torno a 150/90 mmHg e hipopotasemia leve. Tras la
estabilizacion clinica, el paciente fue dado de alta con AAS 100mg, ranitidina
300mg, atenolol 50mg, amlodipino 10mg, hidroclorotiazida 25mg, metformina
850mg e ipratropio, siendo derivado a consultas externas de Medicina Interna
para estudiar el origen de la hipertension arterial.

Acudio a las consultas de Medicina Interna y referia que las cifras tensiona-
les no se habian controlado con la medicacion pautada, presentando, en algu-
nas ocasiones, tensiones en torno a 180/100mmHg. Al alta de planta, se solicitd
un TAC abdominal sin contraste y una determinacion del cociente aldosterona
plasmatica/actividad de renina plasmatica (ARP), el cual se considera el método
de eleccion para el despistaje del HAP siendo los resultados compatibles con la
sospecha inicial. Se inici6 tratamiento con espironolactona 50mg/ clortalidona
50mg inicialmente medio comprimido al dia durante diez dias subiendo a do-
sis completa si tenia buena tolerancia, repitiéndose, para la proxima visita, la
determinacién del cociente aldosterona plasmatica/ARP. Asi mismo, se solicitd
un holter ECG, un estudio de riesgo cardiovascular, una analitica reglada con
proteinograma, hormona paratiroidea (PTH) y Vitamina D, asi como una gam-
magrafia paratiroidea para descartar un hiperparatiroidismo secundario a déficit
de vitamina D o una neoplasia endocrina multiple (MEN), ya que el paciente
presentaba analiticas previas con niveles de PTH alta.

A los dos meses, el paciente suspendié por su cuenta el tratamiento con
espironolactona 50mg/ clortalidona 50mg por intolerancia (estrefiimiento), refi-
riendo buen control de cifras tensionales, por lo que se cambié el tratamiento
al siguiente: AAS 100mg, perindopril 7mg/amlodipino 2.5mg, doxazosina 4mg,
clortalidona 25mg, metformina 850mg, atorvastatina 80mg/ezetimiba10mg,
alopurinol 100mg, colecalciferol 25000IU vy tiotropio+olodaterol 2 puff/24h.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS

- Hemograma con normalidad de las tres series. Coagulacién normal.
Bioquimica con funcién renal e ionograma normal, excepto potasio de
3.1 mEg/I (ya presente en analiticas previas). PCR de 9ng/ml. Seriacion
cardiaca: primera determinacion troponina T-hs 6 ng/l, segunda deter-
minacion troponina T-sh 4 ng/l, y tercera determinacion con troponina
T-hs menor de rango.
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Radiografia de térax con patrén enfisematoso, aumento de la trama bron-
covascular y signos de hipertension pulmonar precapilar (Imagen 1).
Electrocardiograma en ritmo sinusal a unos 75 QRS por minuto, con
eje normal, imagen de bloqueo incompleto de rama derecha, con ele-
vacion del punto J, no signos de isquemia aguda.

Imagen 1. Radiografia de térax

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN PLANTA DE MEDICINA INTERNA

TAC de térax con contraste: Se visualiza patrén enfisematoso bilateral,
de predominio en campos superiores, donde existen multiples bullas
paraseptales, sin signos de neumotérax. No signos de condensacion
ni derrame pleural. No imagenes nodulares de aspecto sospechoso.
En abdomen superior se aprecia nédulo en glandula suprarrenal iz-
quierda, con baja densidad (-8UH). Fracturas-aplastamientos verte-
brales leves de D7 y D8 (Imagen 2).

SPECT miocardico: Signos compatibles con infarto no transmural en
cara inferior a nivel de segmentos basales y medios con moderada/
leve intensidad respectivamente, en condiciones basales. Funcion
ventricular izquierda en el limite inferior de la normalidad. Movilidad
conservada (Imagen 3y 4).

Coronariografia: Dominancia derecha. Arbol coronario izquierdo ecta-
sico sin estenosis. Arteria coronaria derecha ectasica con aneurisma
en tercio distal, sin estenosis.
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Imagen 3. SPECT cardiaco, con signos Imagen 4. SPECT cardiaco, con signos
compatibles con infarto no transmural en compatibles con infarto no transmural en
cara inferior. cara inferior.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- TAC de abdomen sin contraste: imagenes nodulares de baja densidad
en ambas suprarrenales que no han cambiado respecto a estudios
previos y que son compatibles con adenomas. En la suprarrenal iz-
quierda se identifican dos nédulos hipodensos que miden 20mm vy
22mms y tienen densidades aproximadas de -21UH y -17UH, el de la
suprarrenal derecha mide unos 16mm y tiene una densidad de -5UH,
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siendo hallazgos que corresponden a adenomas suprarrenales (Ima-
gen 5y 6).

Analitica 6/5/16: aldosterona 14,40ng/dL, concentracion de renina
1.30 mUI/L, calculo actividad de renina plasmatica 0.11 ng/mL/h, co-
ciente aldosterona/concentraciéon de renina 11, cociente aldosterona/
actividad de renina plasmatica (Calculado) 130.

Holter ECG: escasas extrasistoles ventriculares, se obtuvieron 6237
ectopias supraventriculares, no pausas ni bloqueos.

Control analitico: Hb 12,9 d/dl, normalidad de las tres series. Glucemia
119 mg/dl, GOT, GPT normales. Acido drico 6,8 mg/dl, GGT 75U/L,
sodio 146 mEg/l, potasio 3,7 mEg/I, ferritina 153,2 ng/ml, hierro sérico
84 mg/dl, transferrina 278 mg/dl, IST% 24%. TSH 1.33, vitamina D
17,7 ng/ml (insuficiente).

Sistematico de orina: microalbuminuria.

Gammagrafia de paratiroides: en fase tiroidea (15 minutos) se aprecia
captacion uniforme del trazador en regién tiroidea. En fase paratiroidea
(90 minutos) se observa que la captacion tiroidea se ha lavado total-
mente. Estudio negativo para la presencia de adenoma o hiperplasia
de paratiroides (Imagen 7).

Estudio de riesgo cardiovascular: CT 230mg/dl, TG ultra 201 mg/dI,
HDLc 42 mg/dl, G/HDL 5,56, LDLc 167 mg/dl, VLDLc 21 mg/dl, VLDL/
TG 0,1, ApoA1 169 mg/dl, APOB100 139 mg/dl, LP(a) 82 mg/dl (alta),
homocisteina 10,5 (normal), fibrinégeno 354 mg/dl.

Analitica 20/5/16: aldosterona 4,79ng/dL, concentracion de renina
6,60 mUI/L, calculo actividad de renina plasmatica 0.55 ng/mL/h, co-
ciente aldosterona/concentracion de renina 0,73, cociente aldostero-
na/actividad de renina plasmatica (Calculado) 8,71. Normalizacién tras
el tratamiento.
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Imagen 5. TAC abdomen con visualizacion Imagen 6. TAC abdomen con visualizacion
de adenomas suprarrenales de adenomas suprarrenales

Paratroidés [TcO%m MIBL
SCREENS

Imagen 7. Gammagrafia de paratiroides normal

JUICIO CLIiNICO

- Hipertensién arterial refractaria secundaria con afectacion de érgano
diana (microalbuminuria)

- Hiperaldosteronismo primario

- Hiperplasia suprarreanal bilateral secundaria a adenomas suprarrenales
- Lesiones 6seas osteoblasticas

- EPOC tipo enfisema pulmonar
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- Hiperuricemia
- Déficit vitamina D
- DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existen diferentes formas de HAP, constituyendo el 55-60% de los casos el
adenoma productor de aldosterona o sindrome de Conn. El 35% de los casos
se debe a la existencia de una hiperplasia adrenal bilateral o hiperaldosteronis-
mo bilateral idiopatico, siendo otras formas menos frecuentes el hiperaldoste-
ronismo primario remediable por glucocorticoides (<1%), la hiperplasia supra-
rrenal primaria unilateral (2%) y el carcinoma adrenal (<1%).

DISCUSION Y TRASCENDENCIA CLIiNICA

La HTA es un importante factor de riesgo para el desarrollo de enferme-
dades cardiovasculares, tales como la enfermedad cerebrovascular, la enfer-
medad coronaria, la insuficiencia cardiaca, la enfermedad renal cronica y la
enfermedad vascular periférica. En el 10% de los casos la HTA es secundaria,
por lo que es importante pensar en ella ante diversas situaciones clinicas que
se detallan en la tabla 2.

Tabla 2. Situaciones clinicas de sospecha de HTA secundaria.

Situaciones clinicas de sospecha de hipertension arterial secundaria

e Edad de comienzo de la HTA antes de la pubertad

e Edad de comienzo < 30 afos en pacientes no obesos, sin historia familiar de HTA ni
otros factores de riesgo cardiovascular

® Edad de comienzo > 60 afos

¢ Elevacion aguda de la PA en pacientes con PA previa normal o con HTA esencial bien
controlada

e HTA resistente (HTA no controlada con tres farmacos antihipertensivos sinérgicos en
dosis adecuadas, uno de ellos un diurético)

e HTA acelerada o maligna (retinopatia hipertensiva grado Ill o IV de Keith Wagener,
respectivamente)

¢ Presencia de sintomas o signos que orienten hacia una enfermedad subyacente

e Toma de farmacos capaces de inducir HTA (con frecuencia un farmaco de este tipo
ocasiona un empeoramiento en el control de una HTA esencial o induce resistencia al
tratamiento).

El caso expuesto, se trata de un varén joven con multiples factores de ries-
go cardiovascular que presenta episodios frecuentes de crisis hipertensivas,
llegandose al diagnodstico de hiperaldosteronismo primario gracias al estudio
realizado.
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El HAP, fue descrito por primera vez en 1955 por J. W. Conn y se considera
una de las causas mas frecuentes de hipertensién arterial secundaria. En estos
casos, la HTA es debida a una produccion excesiva y auténoma de aldosterona
que induce a nivel renal un aumento en la reabsorcion de sal y agua, aumen-
tando asi el volumen intravascular y, secundariamente, elevando la presién ar-
terial®

El hiperaldosteronismo primario secundario a un adenoma productor de
aldosterona (APA) es mas frecuente en las mujeres (relacion 1.5:1)® y entre los
30-60 afios, mientras que el HAP secundario a una hiperplasia adrenal bilateral
es mas frecuente en varones y a edades superiores a las del APA.

En muchas ocasiones el hiperaldosteronismo primario es completamen-
te asintomatico y cuando los sintomas aparecen, suelen ser segundarios a la
hipertension o a la hipopotasemia, como ocurria en nuestro paciente, presen-
tado astenia, palpitaciones, debilidad progresiva, etc, llegando a aparecer, en
algunas ocasiones, calambres y arritmias cardiacas, describiéndose, incluso,
casos de paralisis generalizada. De hecho, la morbimortalidad de este sindrome
se asocia en su mayoria a esta Ultima condicién. Sin embargo, los pacientes
también pueden presentar hipernatremia y alcalosis, lo cual puede generar sin-
tomas adicionales.

El HAP era considerado como una causa infrecuente de HTA, pero la uti-
lizacion del cociente aldosterona plasmatica/ARP como test de despistaje ha
incrementado su prevalencia®®. Segun algunos autores, se aconseja descartar
el HAP en los siguientes casos: tension arterial superior a 160/100mmHg, HTA
resistente, HTA con hipopotasemia espontanea o inducida por diuréticos, HTA e
incidentaloma suprarrenal, HTA con historia familiar de HTA en edades jévenes
o enfermedad cerebrovascular en jovenes (< 40 afos) y en pacientes hiperten-
sos con familiares de primer grado con HAP.

El diagndstico diferencial en estos casos se debe realizar con otras condi-
ciones que cursan con hipertension e hipopotasemia, entre las cuales destacan
el hiperaldosteronismo secundario (caracterizado por una APR alta), la inges-
ta de regaliz (contiene acido glicerrinico, el cual inhibe la 11-hidroxiesteroide
deshidrogenasa), los tumores productores de renina y el uso de diuréticos en
pacientes hipertensos.

Los niveles elevados de aldosterona plasmatica (>15 ng/dl o >150 pg/ml)

acompafados de ARP suprimida (<1 ng/ml/h) o un cociente aldosterona plas-
matica/ARP elevado con una ARP suprimida sugieren su presencia.

Cuando se trata de un adenoma o de una hiperplasia unilateral, el trata-
miento de eleccion es la cirugia mediante laparoscopia, pero cuando se trata
de una hiperplasia suprarrenal bilateral, como es el caso que nos concierne, la
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espironolactona es el tratamiento de eleccién, pudiendo emplear como segun-
das opciones el amiloride o el triamtereno, consiguiendo generalmente un buen
control de las cifras tensionales.

A modo de conclusion, cuando nos encontremos ante cualquier paciente
con hipertension arterial refractaria, episodios de crisis hipertensivas e hipo-
potasemia asociada, hemos de pensar que podemos encontrarnos ante una
hipertension arterial secundaria a hiperaldosteronismo primario y tenemos la
obligaciéon de desarrollar una actitud mas activa en el estudio etiologico, ya que
podemos tener en nuestras manos la cura de una de las enfermedades mas
letales y silenciosas que existen.
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RESUMEN

Varén de 76 afios con antecedentes personales, entre otros, de hiperten-
sion arterial en tratamiento, diabetes mellitus y enfermedad arterial periférica.
Acude a urgencias derivado por su médico por mal control de tension arterial,
tendencia a la bradicardia y arritmia. El paciente niega cuadros sincopales o
presincopales, no presenta disnea ni otra sintomatologia.

En urgencias, aporta un electrocardiograma en ritmo sinusal donde se
aprecia una frecuencia de 35 spm, con extrasistoles supraventriculares bigemi-
nados, con algunos tramos que muestran bloqueo auriculo-ventricular 2° grado
tipo Mobitz 2, por lo que se decide ingreso en observacion.

Ademas, presenta hipertension arterial de dificil control (refiere mal con-
trol de afios de evolucion) con diferencias significativas entre ambos brazos. El
paciente es valorado por Unidad Coronaria, con retirada de tratamiento beta-
bloqueante domiciliario (bisoprolol). Tras un periodo de observacion se decide
su ingreso en planta para completar estudio y decidir sobre implantacion de
marcapasos.

INTRODUCCION

La hipertension arterial, es un enfermedad muy prevalente en la actuali-
dad, aproximadamente un 35-45% de la poblaciéon general, con un marcado
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aumento a edades mas avanzadas. Conlleva, ademas, una relacién continua e
independiente con complicaciones cardiovasculares graves™

Con este caso queremos remarcar la importancia de la correcta anamne-
sis y exploracion. Aunque no sea el principal motivo de consulta, no podemos
dejar de lado explorar adecuadamente, asi como intentar alcanzar los objetivos
terapéuticos en cada paciente, intentando asi evitar en la medida de lo posible
las complicaciones secundarias.

CASO CLiNICO
Varéon de 76 aios, sin reacciones medicamentosas conocidas.

Ex-fumador de 90 paquetes-afo. Hipertension arterial de larga evolucién.
Diabetes mellitus diagnosticada hace 4 afios en tratamiento con antidiabéticos
orales. Enfermedad arterial periférica en seguimiento por UGC endovascular,
con implantacion de un stent en poplitea y dos en femoral. Enfermedad arterial
coronaria. Portador de stent por antecedentes de cardiopatia isquémica. AT en
Marzo 2005. Insuficiencia cardiaca con FEVI deprimida. EPOC.

Realiza tratamiento habitual con: Atorvastatina, Metformina, Acido ace-
tilsalicilico. Clopidogrel. Lercanidipino. Bisoprolol. Espironolactona. Valsartan.
Salbutamol a demanda, Formoterol-Budesodina. Tiotropio. Omeprazol. Clora-
zepato dipotasico.

Acude a urgencias derivado por su médico de atencidén primaria por ten-
dencia a la bradicardia y arritmia. El paciente niega cuadros sincopales ni pres-
incopes, solo refiere sensacion de mareo al iniciar la bipedestacion. No presen-
ta disnea, no dolor toracico, ni otra sintomatologia. En urgencias aporta un EKG
donde se aprecia ritmo sinusal a una frecuencia de 35 spm, con extrasistoles
supraventriculares bigeminados, con algunos tramos que muestran Bloqueo
Auriculo-ventricular de segundo grado tipo Mobitz 2, por lo que se decide su
ingreso en observacion, le practican otro EKG, pasando a ser la frecuencia car-
diaca de 53 Ipm. Es valorado por Unidad Coronaria y se decide mantener la
suspensioén de beta-bloqueante que ya se habia llevado a cabo desde dos dias
antes. Tras un periodo de observacion, se decide su ingreso en Planta para
completar estudio y decidir sobre la implantacién de marcapasos.

Presenta ademas, mal control tensional con labilidad marcada, que impre-
siona de estar en relacion al miembro en el que se toma (muy elevadas en el
derecho y bajas en el izquierdo). Refiere que esto le ha ocurrido en otras ocasio-
nes, pero niega episodios sincopales al esfuerzo con ese miembro. Si presenta
dolor en miembro superior izquierdo al levantarlo por encima del hombro desde
hace meses.
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A la exploracién el paciente presenta buen estado general, afebril. Palpa-
cioén cervical no patoldgica. Pulsos carotideos conservados. Pulsos muy mar-
cados en miembro superior derecho y muy débiles en el izquierdo. Corazon
ritmico a unos 40 Ipm, sin soplos, con extratonos ocasionales. Presenta buen
murmullo vesicular, sin ruidos patoldgicos sobreanadidos. Abdomen blando y
depresible con una hepatomegalia blanda de dos cm, sin signos de peritonis-
mo. Miembros inferiores con signos de insuficiencia venosa (hiperpigmenta-
cidn). Pulsos distales imperceptibles, sin edemas.

Se solicita analitica completa con estudio tiroideo y Holter-EHG, asi como
ecografia doppler TSA y miembros superiores.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Analitica reglada: No alteraciones en el hemograma. Urea 63 mg/dl,
Cretinina 1.09 mg/dl, Glucosa 88 mg/dl. TSH 0.31. HbA1c 6.4%. TG
180 mg/DI. LDL 58 mg/dl. HDL 40 mg/dl.

Holter-EKG: Bloqueo auriculoventricular de 2° grado de forma casi
continua. Frecuencia minima 27 Ipm.

Ecodoppler TSA y miembros superiores (1): Se observan placas de
ateroma hiperecogénicas en ambas carétidas comunes, asi como en
ambas carétidas internas que en lado derecho no condicionan esteno-
sis significativa ni repercusién hemodinamica. En la carétida izquierda
a nivel de la bifurcacién se aprecia un area de estenosis con un pico
sistolico de 159.7 cm/s y un ratio de 2.3. Las arterias carotidas exter-
nas son de calibre normal y estan permeables, con flujos de patron
de curva adecuado y velocidades normales. Arteria vertebral derecha
de calibre y flujo normal, en el lado izquierdo se aprecia una inver-
sion del flujo. Doppler MMSS: Se estudian ambas arterias subclavias
y humerales. En el lado derecho la arteria subclavia y humeral son
de calibre normal y estan permeables, con flujos de patron de curva
adecuado y velocidades normales, sin estenosis hemodinamicamente
significativas. Las arterias subclavia y humeral izquierda en los trayec-
tos visualizados tienen un calibre normal y estan permeables aunque
presentan un patron de curva alterado con velocidades disminuidas lo
que puede significar la presencia de estenosis proximal a nivel de la
arteria subclavia izquierda aunque no se ha podido visualizar de forma
directa, lo que condiciona ademas la inversion de flujo en la arteria
vertebral ipsilateral, compatible con robo de subclavia. Como hallazgo
incidental se observa un nodulo soélido tiroideo izquierdo a valorar en-
docrinolégicamente.
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CONCLUSION:

Estenosis de arteria carétida interna izquierda entre el %69-50. Robo de
subclavia izquierda.

Ante los datos clinicos y resultado de ecografia Doppler de TSA, por la alta
sospecha de un sindrome de robo de la arteria subclavia, decidimos realizar
angio-TC de aorta toracica.

- Angio-TAC (2): Importante ateromatosis calcificada de aorta toracica,
y de la emergencia de los troncos. Arco adrtico bovino. Aorta de ca-
libre normal en todos sus segmentos. Arteria subclavia proximal muy
calcificada, con un segmento de aproximadamente 10mm de longitud
ocluido a unos 20mm de su origen. Se recanaliza a nivel de la arteria
vertebral. El segmento mas proximal esta dilatado (con calibre maxi-
mo de 2cm). Hallazgos extravasculares: Nodulo tiroideo izquierdo de
17mm. CONCLUSION: Oclusién de un corto segmento proximal de
la arteria subclavia izquierda compatible con sindrome del robo de la
subclavia. Importante ateromatosis adrtica. Noédulo tiroideo.

- Ecografia tiroidea: Tiroides de tamafio y morfologia normal. Nédulo sé-
lido, hipoecoico, con un quiste subcentimétrico en su interior. El nédulo
mide 2.1x1.5 cms y se sitda en lobulo tiroideo izquierdo. No se visuali-
zan calcificaciones intranodulares. En el I6bulo derecho no se observan
hallazgos significativos. No adenopatias en cadenas yugulocarotideas.

Tras la realizacion de pruebas complementarias, tras objetivarse Bloqueo
AV 2° grado se decide implantacién de marcapasos DDD.

Respecto a las lesiones vasculares, tras ser valorado en sesion médico-
quirargica se decide abordaje percutaneo de la subclavia. Se realiza arteriografia
de miembro superior izquierdo, donde se observa obstruccién de la arteria
subclavia izquierda en sus inicios, obstruccion muy calcificada que se extiende
durante unos centimetros hasta pocos milimetros antes de la desembocadura de
la arteria vertebral, arterial que recanaliza a la subclavia, estando ésta permeable
a partir de aqui. Dadas las caracteristicas, y ante la escasa sintomatologia, se
decide no realizar tratamiento endovascular ni quirlrgico.

Al alta, se derivo a consultas externas de Medicina Interna para estudio del
nddulo tiroideo y riesgo cardiovascular y Cirugia Cardiovascular para seguimiento
de la enfermedad arterial, de miembros superiores, asi como inferiores.

Juiclo CLiNIcO
- Robo de la subclavia izquierda
- Estenosis carotidea izquierda
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- Bloqueo auriculoventricular de 2° grado.
- Implantacion de marcapasos definitivo DDD.

DISCUSION

Se trata de un caso de un paciente diagnosticado de una enfermedad ar-
terial periférica de miembros superiores de forma casual, a raiz de un ingreso
hospitalario por otro motivo y la toma de la presion arterial durante éste de
forma adecuada.

El término «robo de la subclavia» se refiere a un fenédmeno de inversion de
flujo en la arteria vertebral ipsilateral secundaria a una estenosis hemodinami-
camente significativa u oclusién de la arteria subclavia. En la mayoria de los
casos, el robo de la subclavia es asintomatica y representa una respuesta fisio-
l6gica adecuada a la enfermedad arterial proximal. El sindrome de robo sub-
clavio implica la presencia de sintomas significativos debido a la insuficiencia
arterial en el cerebro (es decir, insuficiencia vertebrobasilar) o las extremidades
superiores que son suministrados por la arteria subclavia.

La aterosclerosis es la causa mas comun de robo de la subclavia. Entre
los factores de riesgo para la EAS se encuentra el tabaquismo, que en opinion
de algunos autores es el mas importante y le siguen en orden de importancia la
diabetes mellitus, la hipertensién arterial y la dislipemia como desencadenantes
de arteriosclerosis sistémica. Distintas a la aterosclerosis, una variedad de con-
diciones puede causar estenosis de la arteria subclavia hemodinamicamente
significativa: Arteritis de Takayasu, la compresion de la arteria subclavia en la
salida toracica. Tras la reparacion quirirgica de la coartacion de la aorta o de
la tetralogia de Fallot con una anastomosis de Blalock-Taussig. Las anomalias
congénitas tales como arco aédrtico derecho con el aislamiento de la arteria
subclavia izquierda y anomalias de las arterias braquiocefalica.

Este sindrome, mas frecuentemente afecta a la subclavia izquierda con
una relacion 4:1, probablemente por la turbulencia que se genera en el angulo
agudo del nacimiento de la arteria. Se puede clasificar en base a donde roba el
flujo: vertebral-vertebral, carétidobasilar y carétido-subclavio.

El diagndstico clinico de EAS se basa en la historia y examen fisico in-
cluyendo la medida de la presion arterial simultanea en ambas extremidades
superiores, la auscultacion y la evaluacion de los pulsos periféricos. Los signos
y sintomas van a depender del grado de estenosis, ya sea parcial o completa,
aunque muchos pacientes permanecen asintomaticos durante toda su vida. La
evaluacion no invasiva de la circulacién arterial de las extremidades superiores
cerebrovascular y la utilizacién de ecografia Doppler, la resonancia magnética
y angiografia por resonancia magnética o angiografia TC son adecuadas para
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establecer el diagnostico en la mayoria de los pacientes. La estenosis de la
arteria subclavia se asocia con un mayor riesgo de muerte y de la mortalidad
relacionada con la enfermedad cardiovascular (ECV)

Con respecto al tratamiento, el control de los factores de riesgo cardiovas-
cular, el riguroso control de la presion arterial, la prescripcion de antiagregantes
plaquetarios y estatinas es obligada ya que se ha descrito la asociacion de
arteriopatia coronaria hasta en el 50% de los pacientes diagnosticados con
estenosis de arteria subclavia, asi como obstruccion de carétida en un 29%
y arteriopatia de extremidad inferior en un 27% (hallazgos presentes en nues-
tro paciente). En relacién con el tratamiento de revascularizacion, existen dos
opciones: angioplastia con o sin stent y cirugia. Dentro de la cirugia, las posi-
bilidades son: bypass carétido-subclavio, subclaviosubclavio o axilar-axilar y
la cirugia de trasposicidon de la subclavia a carétida, la cual demostré6 mayor
permeabilidad que el bypass

A modo de resumen, remarcar la importancia de la toma adecuada de la
presion arterial. En la practica clinica diaria, se recomienda la medida de la pre-
sion arterial en ambos brazos en la evaluacion de un paciente con hipertension
arterial. Y en caso de observarse una diferencia significativa (> 15 mmHg)1,5y
constante de la PAS entre uno y otro brazo, se debe realizar el diagnéstico por
imagen.

Imagen 1. Doppler arteria subclavia izquierda y derecha
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Imagen 2. Angio-tc aorta tordcica
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RESUMEN

Presentamos dos casos clinicos sin nefropatia ni hipertensién previa, en
los que la colocacion de una endoprotesis endoaortica produce hipoperfusion
renal desencadenando la aparicién de un rifion presor con la activacién del
sistema renina-angiotensina-aldosterona. Se establece, asi una hipertensién
arterial secundaria y deterioro de la funcion renal consecuentemente.

El rifdn forma un papel fundamental en la regulacion de las cifras de presion
arterial. Fundamentalmente este control se produce a través del sistema renina-
angiotensina-aldosterona y su capacidad de eliminacién de agua y sodio.

Aunque la causa mas frecuente de hipertensién arterial en la poblacién
general es la esencial o idiopatica, nosotros exponemos dos casos de hiperten-
sion secundaria de origen renovascular. El origen de dicha hipertension suele
ser la estenosis de arterias renales. Otra causa menos frecuente es el aumento
de las resistencias vasculares intrarrenales que se desencadena en el infarto
renal, consecuencia de la hipoperfusion intrarrenal. Al disminuir el flujo sangui-
neo renal, se reduce la presion intraglomerular y secundariamente el filtrado
glomerular, por lo que se reestablece el mecanismo de autorregulacién renal,
produciéndose en la macula densa del aparato yuxtaglomerular la liberacién de
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la renina y activandose el sistema renina-angiotensina-aldosterona, convirtién-
dose en un rifion presor. Consecuentemente por la liberacién de la angiotensina
Il se va a producir vasoconstriccién de la arteriola eferente aumento la presion
intraglomerular y el filtrado glomerular y también actuara aumentando las resis-
tencias vasculares sistémicas y la aldosterona actuara en el sistema colector
proximal favoreciendo la reabsorcién de sodio y arrastrando osmoticamente
mas agua intravascular para equilibrar la osmolaridad, estos mecanismos seran
los desencadenantes de la hipertension arterial.

En los casos que describimos se producen fendmenos de infarto renal,
con disminucion del flujo intrarrenal y aumento de las resistencias intrarrenales,
provocando asi la aparicion de un riildn presor, con descenso del filtrado glo-
merular y la instauracion de hipertension arterial secundaria.

PALABRAS CLAVE

Protesis endoadrtica abdominal, rifidn presor, Hipertensién arterial secun-
daria, nefropatia isquémica.

CASO 1
MOTIVO DE CONSULTA
Hipertension y deterioro de la funcion renal.

ANTECEDENTES PERSONALES

Varon de 70 afos, con dislipemia, no hipertension arterial previa, diabetes
mellitus tipo 2 en tratamiento con Metformina y exfumador severo desde hace
13 anos.

En Resonancia Magnética de control se le diagnostica de ulcera en pared
posterior de aorta abdominal por debajo de la salida de arteria renal izquierda,
posteriormente se realiza AngioTC y se aprecia ademas discreta ateromatosis y
pequenos trombos murales en aorta abdominal asi como estenosis del ostium
del tronco celiaco con dilatacion aneurismatica postestendética de 13 mm.

ENFERMEDAD ACTUAL

Ingresa para implantaciéon de endoprotesis fenestrada con colocacion de
stents recubiertos E-ventus BX en ramificaciones de tronco celiaco, arteria me-
sentérica superior y ambas arterias renales. Es dado de alta sin complicaciones
inmediatas. En consulta se solicita AngioTC de control evidenciandose endo-
fuga tipo Il en saco aneurismatico abdominal, por lo que se decide tratamiento
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endovascular de la misma, se cateteriza de forma selectiva todas la fenestra-
ciones, identificando fuga por sellado en ambas renales y mesentéricas, consi-
guiendo dilatadar ambos stents de arterias renales.

Durante dicho procedimiento se observa arteria polar renal inferior derecha
que emerge directamente desde la aorta Abdominal. En las imagenes obtenidas
se identifica el polo inferior isquémico y también algun segmento de la cortical su-
perior renal derecha ( Imagen 1). La arteria renal izquierda queda permeable y sin
estenosis. Tras el alta hospitalaria, a los cinco dias, presenta deterioro del estado
general, fiebre intermitente, nduseas y vémitos con dolor en fosa renal derecha 'y
oliguria. A la exploracion fisica destaca: hipertension arterial severa con cifras de
presion arterial sistélica de 200 mmHg y tensién arterial diastolica de 100 mmHg,
abdomen distendido con dolor en fosa renal derecha. Sin irritacion peritoneal pe-
ritonismo ni defensa abdominal. En el control analitico se confirma fracaso renal
agudo con creatinina sérica de 2.5 mg/dl (siendo la previa de 0,85mg/dl), Na 139
mEg/l, K 4.06 , LDH 171, PCR 171, SO: prot 2+, leuc 2+, indicios de hematies,
nitritos +. Hemograma: Hb 11.6 gr/l, plaquetas 118.000, leucocitos 7500.

AngioTC de aorta abdominal: Endoprotesis de aorta téraco-abdominal fe-
nestrada con ramas a tronco celiaco, mesentérica superior y ambas renales,
todas ellas permeables. Se observa una fuga de contraste en la parte media de
la prétesis, a la altura de las ramas viscerales, lo que nos plantea el diagndstico
diferencial entre fuga tipo Il o lll, sin modificacién del tamafo del aneurisma.

Imagen 1

JUCIO CLINICO.

Fracaso renal agudo secundario a Nefropatia isquémica por Oclusién en-
doprotesis.
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HTA secundaria a isquemia renal en relacion a procedimiento endovascular.

EVOLUCION.

Durante el ingreso se realiza nuevo procedimiento para el sellado de la fuga
a nivel del dispositivo endosvacular. En la ecografia doppler se descartd trom-
bosis de stent renales, con presencia de flujo parvus tardus en ambas arterias
renales. Se concluye que la hipertension se debe a la nefropatia isquémica por
disminucion de la perfusion renal. Durante el seguimiento presenta hipertension
arterial persistente con tension sistolica superior a 180 mmHg, que requiere
cuadruple terapia para control. En el momento del alta estaba normotenso con
Amlodipino, Carvedilol, Furosemida y Doxazosina. Actualmente mantiene 4 far-
macos para el control de la presion arterial y la creatinina estable en 2 mg/dl.

CASO 2
MOTIVO DE CONSULTA
HTA y disfuncién renal.

ANTECEDENTES PERSONALES

76 afnos, Neumotoérax espontaneo hacia veinte afios. Lumbalgia crénica
como secuela de una caida don Fractura vertebral lumbar que precisé osteo-
sintensis. Hipertrigliceridemia. Hipertrofia benigna de prostata. Intervencion de
aneurisma de Ao Abdominal con colocacion de endoprétesis fenestrada sin in-
cidentes hacia tres afios. Un afio después de la insercion de la protesis, ingresé
por oclusion corta de la arteria iliaca comun izquierda con colocacion de stent.

IQ: colecistectomia, trasplante de cornea bilateral, Reconstruccion de ver-
tebras lumbares

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente 76 afios derivado desde Atencion primaria por cifras de creatinina
elevadas seis meses antes que va progresando hasta establecerse en 2 mg/
dl (CKD-EPI 31,48ml/min) e Hipertension arterial resistente que se detecta tres
meses, no objetivado en ninguno de los ingresos previos; y que llega a precisar
hasta 4 farmacos para su control.

Revisando las pruebas de imagen anterior y posterior al procedimiento en-
dovascular para reparacion del AAA yuxatarrenal, observamos que previo al
procedimiento ambos rifilones tenian tamafio y ecogenicidad normales, pero en
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Ecografia con potenciacién de sefial solicitadas desde la consulta de nefrolo-
gia se encuentra un Rifién derecho pequefo (8 cm), de ecogenicidad normal y
Rifdén izquierdo de 12 cm, de caracteristicas ecograficas normales. (Imagen 2)

Imagen 2

JUICIO CLINICO
HTA secundaria a mecanismo presor por isquemia renal

Insuficiencia renal subaguda por hipoperfusién renal en el contexto de dis-
positivo endovascular.

EVOLUCION.

Tras el ajuste de control tensional se consiguié mejorar la funcion renal hasta
creatinina 1,7 mg/dl (CKD-EPI 38,32ml/min). No fue susceptible realizar ningun
intervencionismo debido a la asimetria renal. Actualmente se incide en el manejo
de los factores cardiovasculares y la proteccion frente a agresores renales.

DISCUSION Y COMENTARIOS

En la actualidad, se encuentra en auge el uso de protesis fenestradas para
el tratamiento endovascular de aneurismas en aorta abdominal.

Por tanto, podemos encontrarnos diversas complicaciones de las mismas
y comprometer la viabilidad de la funcién renal y causar hipertension renovas-
cular secundariamente.
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En este sentido, se debe mejorar las técnicas de implantacion para evitar
las complicaciones fatales que pueden causar y optimizar el seguimiento conti-
nuado posterior para evitar el desarrollo de las mismas.

En el segundo caso, se encuentra pendiente de estudio mediante
ecografia doppler para descartar si la causa de la hipopersufion renal con
atrofia renal secundaria, es por estenosis arteriosclerotica de la arteria renal o
por oclusién de stent en arteria renal por trombosis. En este caso, el estudio
seria meramente diagndstico ya que debido a la situacién de atrofia renal, no
podria revertirse esta situacion.

Nos parece interesante comunicar estos casos, ya que no hay que olvidar
la alta prevalencia de las variedades anatdmicas en el hilio renal de la poblacion
general, y que si éstas se obvian, con este tipo de endoproétesis fenestradas,
podriamos tener serias complicaciones renales, compromentiendo la viablidad
del parénquima renal y los efectos secundarios que ocasionaria, desarrollando
insuficiencia renal e hipertension renovascular, aumentando asi el riesgo
cardiovascular en estos pacientes.
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RESUMEN

Mujer de 70 afios que acude a urgencias derivada desde su Centro de
Salud por cefalea holocraneal opresiva, con cifras de tensién arterial de 250/120
mmHg que no controla tras la administracion de medicacion oral e intravenosa,
precisando su ingreso en Observacién para iniciar una perfusién continua de
Urapidilo con un control suboptimo asi como un empeoramiento de la funcion
renal, motivo por el cual ingresa en Nefrologia bajo el juicio clinico de Emergen-
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cia Hipertensiva. Durante su estancia en planta la paciente presenta un mayor
deterioro de la funcién renal y de su estado general que precisé la realizacién de
hemodialisis. Ante la sospecha de que se tratara de una HTA renovascular por
hiperaldosteronismo hiperreninémico se solicita un angio-TAC que finalmente
confirma el diagndstico. Tras ello, se realizd una Arteriografia selectiva renal
izquierda y se implanté una endoprotesis expandible por balén sin complica-
ciones mejorando el estado general de la paciente, sus cifras tensionales y su
funcion renal.

PALABRAS CLAVE
Arterial Hypertension; Renal artery stenosis; Renal angioplasty.

INTRODUCCION

A continuacién presentaremos el caso clinico de una paciente con multi-
ples FRCV y enfermedad renal cronica que ingresé en el servicio de Urgencias
por un cuadro de Emergencia Hipertensiva con deterioro de la funcién renal de
forma severa por una estenosis de arteria renal.

La importancia de este caso clinico radica en la necesidad de barajar diag-
nosticos diferenciales menos frecuentes en patologias tan prevalentes como la
hipertension arterial refractaria al tratamiento.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Mujer de 70 afos que acude a urgencias hospitalarias derivada desde su
Centro de Salud por cefalea holocraneal opresiva desde hacia dos meses que
habia empeorado ese mismo dia, objetivandose cifras de tension arterial de
250/120 mmHg que no controlan tras la administracion de captopril 50 mg y di-
azepam 10 mg via oral. Asi mismo, refiere molestias opresivas precordiales con
el esfuerzo que ha empeorado de forma progresiva en los Ultimos dos meses,
hasta hacerse a minimos esfuerzos. No se acompafa de cortejo vegetativo ni
palpitaciones aunque si refiere disnea progresiva de evolucién similar. Refiere
llevar meses sin tomarse las cifras de TA.

Como antecedentes personales destacan: psoriasis, obesidad central, dis-
lipemia, hiperuricemia, diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento con ADOs, ERC
desde 2009, no filiada, ni seguida, atribuida a la DM, con FG actual de 29 ml/
min (Cr 1.8 mg/dl), estenosis carotidea del 60% desde el 2010, HTA de 40 afios
de evolucion de dificil control y diagnosticada durante el embarazo. Actual-
mente mantiene el mismo tratamiento antihipertensivo que inicié en el 2010,
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cuando se le realizd6 un MAPA con patrén Dipper. La paciente refiere tomar el
tratamiento estrictamente, pero no se realiza controles desde ese mismo afo.
Ademas cardiopatia hipertensiva con HVI y disfuncion diastdlica objetivadas en
la ecocardiografia del 2010.

Su tratamiento habitual es valsartan 160 mg, amlodipino 10 mg, furosemi-
da 40 mg, aliskiren 300 mg, alopurinol 300 mg, glicazida 30 mg, vildagliptina 50
mg, atorvastatina 40 mg, clopidogrel75 mg cada 24 horas.

A su llegada a urgencias, y tras varios antihipertensivos via oral (amlodipi-
no, captopril, diazepam, atenolol y furosemida) se decide ingreso en Observa-
cion y se inicia perfusién continua de Urapidilo consiguiendo un control subép-
timo de la TA (180 mmHg de TAS es la minima cifra registrada).

A la exploracion fisica presenta regular estado general, consciente, colabo-
radora, aunque ligeramente desorientada y agitada. Bien hidratada y perfundida.
Normocoloreada. TA 240/120 mmHg. Eupneica, afebril. Auscultacion: corazén
ritmico a buena frecuencia con soplo sistélico en foco aértico con irradiacion
a carotidas que se superpone a soplo carotideo. BMV sin ruidos patologicos
sobreafiadidos. Abdomen globuloso, sin masas ni megalias, no peritonismo.
Miembros inferiores con edemas pretibiales con févea. Lesiones psoriasicas
extensas en ambos miembros inferiores. Pulsos periféricos (radiales y pedios)
presentes y simétricos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS SOLICITADAS:
- Laboratorio:

- Analitica a su llegada: IRA sobre enfermedad renal cronica: creatini-
na 2.73 mg/dl (previa 1.8), urea 109 mg/dl. Resto de bioquimica in-
cluido iones, troponinas y CPK normal. Hemograma y coagulacion
con valores en rango.

- Analitica al cuarto dia del ingreso hospitalario: Urea 214, creatinina
4.96, sodio 113 mEg/L, K 5.8 mEq/L, proteinas totales 5.8 mg/dl,
calcio 7.68 mg/dl, fésforo 9.5. Hb 10.9 mg/dl, resto de parametros
del hemograma y la coagulacion en rango normal. HbA1c : 4.8%.
Na en orina 82 mEg/I y potasio urinario 20 mEg/l. Aclaramiento de
agua libre de electrolitos positiva.

- Gasometria: acidosis metabdlica con respuesta respiratoria ade-
cuada y Anién Gap aumentado. pH 7.26, HCO3:13.1mmol/l, pCO2:
30.1, AG 21 mEqg/I.

- Perfil tiroideo en rango normal.
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Elemental de orina: proteina 100 mg/dl, sangre 50 hematies/ mcL,
leucocitos 25, densidad 1009, glucosa, nitritos, cuerpos cetonicos,
bilirrubina, negativo.

Orina 24h: Na 26, proteinas 413 mg, microalbuminuria 353,9 mcg/
ml, microalbuminuria/creatinina en orina 520 mg/g.

Hormonas especiales: renina 1445 mcUl/ml, actividad de renina
plasmatica calculada 120.4 ng, aldosterona 29.4 ng/dl. Catecola-
minas normales. Hormona adrenocorticotropa 73 pg/ml.
Serologias VHC, VHB y VIH negativos.

Urocultivo negativo.

Analitica al alta: urea 142, creatinina 2.8. Hemograma, resto de bio-
quimica y coagulacion normal.

Imagen:

ECG: RS a 75 Ipm, grs estrecho, pr 180 mseg, BCRDHH.

Radiografia de térax: indice cardiotoracico aumentados. Ligero
pinzamiento seno costofrénico derecho. Calcificacion del cayado
aortico.

Fondo ojo: ligeras lesiones correspondientes a retinopatia hiper-
tensiva leve.

Ecografia Doppler Abdomen: rifiones marcadamente desdiferen-
ciados, con quistes renales bilaterales. Asimismo se identifican
multiples calculos renales sin uropatia obstructiva. Estudio Doppler
color renal presenta marcada dificultad, no puede obtenerse un
adecuado registro por mala colaboracion de la paciente. Colelitiasis
multiple. Resto sin alteraciones.

Ecocardiografia: HVI con FE conservada. Insuficiencia mitral lige-
ra. Estenosis aodrtica ligera. Insuficiencia pulmonar ligera. PAP32
mmHg. Derrame pericardico ligero.

Angio-TC de abdomen: Significativa la estenosis en el ostium de
ambas arterias renales de predominio izquierdo con obstruccién
del 99% (Imagen 1). Signos de enfermedad renal bilateral, atrofia
del rifdn derecho. Mdltiples quistes simples algunos hemorragicos.
Derrame pleural lateral derecho sin alteraciones.



Imagen 1: angioTC coronal reconstruccion MipPR

Arteriografia de arterias renales: estenosis preoclusivas bilate-
rales a nivel de ambas arterias renales principales, con marcada
disminucién de perfusién de ambos parenquimogramas, siendo
de menor tamafo el derecho, todo ello en relacion con disfuncién
renal(Imagen 2). En la arteriografia selectiva renal izquierda se con-
firma la existencia de una estenosis preoclusiva a nivel ostial, lle-
vandose a cabo la recanalizacion de la misma con la implantacion
de una endoprotesis expandible por baldn(lmagenes 3 -4), con
buen resultado morfolégico confirmado mediante la realizacion de
arteriografia postprocedimiento. Cierre del punto de puncion arte-
rial mediante sistema percutaneo.

Imagen 2: arteriografia Imagen 3: colocacidn del Imagen 4: Resultado tras la
general donde se objetiva stent en la estenosis pre- colocacion del stent.
estenosis de ambas arterias oclusiva a nivel ostial de la
renales arteria renal izquierda
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JUICIO CLIiNICO

Emergencia hipertensiva con lesién en 6rgano diana: cardiopatia hiperten-
siva y fracaso renal agudo secundario a Hipertension renovascular.

EVOLUCION

La paciente ingresa en la planta de Nefrologia por Emergencia hipertensiva
y lesién de 6rgano diana: cardiopatia hipertensiva e IRA sobre ERC G4 con ne-
cesidad de hemodidlisis por hiponatremia hiposmolar sintomatica, oligoanuria
y sobrecarga de volumen. Durante su estancia, presenta un episodio de edema
agudo de pulmén con angor agudizado precisando hemodidlisis diaria y au-
mento de medicacién hipotensora.

En las pruebas complementarias se detecta un hiperaldosteronismo hiperre-
ninemico por lo que se solicita Angio-TC de abdomen que confirma la sospecha
inicial de HTA renovascular. Tras ello, se realiza una Arteriografia selectiva de la
arteria renal objetivandose una estenosis preoclusiva a nivel ostial de la arteria
renal izquierda, llevandose a cabo la recanalizacion de la misma mediante técni-
cas angioplasticas y la implantacién de una endoprotesis expandible por baldn,
con buen resultado. Tras la misma, mejoran los parametros de FG y la TAS (140
mmHg con doxazosina 4 mg, amlodipino 10 mg y bisoprolol 5 mg cada 24 horas).

Tras el alta, se realiza seguimiento en consultas externas con buena evolu-
cion clinica y analitica incluyendo buen control de cifras tensionales.

DISCUSION

La hipertension arterial sistémica de origen renovascular es la causa mas
frecuente de hipertension secundaria; se produce como consecuencia de la
estenosis de la arteria renal o alguna de sus ramas principales; en el 90% de
los casos se debe a ateroesclerosis, como en el caso de nuestra paciente que
presenta multiples FRCV, y en el resto las causas son poco frecuentes como la
arteritis de Takayasu y la displasia fibromuscular.

La evolucion natural de la estenosis de la arteria renal cursa con una mor-
bilidad y mortalidad considerables, por ello habra que sospecharla como causa
de hipertension arterial sistémica, especialmente en pacientes de riesgo, ya que
es una causa de hipertension potencialmente tratable.

Por lo general, la presentacion clinica supone un agravamiento de la hi-
pertension arterial sistémica preexistente, una hipertension arterial sistémica
de dificil control, emergencia hipertensiva, edema pulmonar subito e insuficien-
cia cardiaca congestiva, insuficiencia renal rapidamente progresiva, sindrome
nefrético, asimetria renal e incremento de la creatinina sérica posterior a la in-
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gesta de medicamentos inhibidores de la enzima convertidora de angiotensi-
na (IECA). Estos ultimos, son farmacos estupendos controladores de las cifras
tensionales, no obstante, en ciertas circunstancias como en este caso pueden
ser perjudiciales ya que al administrar inhibidores de la enzima de conversion
de la angiotensina pueden alterar el mecanismo compensatorio que realiza la
angiotensina Il manteniendo la presion hidraulica transglomerular a través de su
efecto vasoconstrictor ejercido preferentemente en la arteriola eferente y espe-
cialmente en situaciones de disminucion de la perfusion renal al desencadenar
una insuficiencia renal aguda por caida de la presion hidraulica transglomerular.
Esto puede ocurrir en diversas circunstancias clinicas, como son, la estenosis
bilateral de arterias renales o la estenosis unilateral en un rifién Unico funcionan-
te, en estados de deplecion de volumen o de disminucién de volumen plasma-
tico efectivo como la insuficiencia cardiaca congestiva y la cirrosis hepatica con
ascitis. También puede darse en el periodo neonatal.

Inicialmente, todos los pacientes con hipertension renovascular deberan
recibir tratamiento médico de acuerdo con la etiologia, independientemente de
la indicacién de revascularizacién. Por lo tanto, el tratamiento es médico (anti-
hipertensivos, estatinas, antiagregantes, farmacos para el control glucémico y
modificaciones en el estilo de vida) y quirldrgico, de este ultimo también en su
modalidad endovascular.

Los pacientes con hipertension renovascular asociada a vasculitis o pade-
cimientos sistémicos inflamatorios deben recibir tratamiento inmunosupresor;
el tratamiento quirdrgico y/o endovascular se encuentra indicado en casos de
recidiva o falta de respuesta al tratamiento médico.

Las indicaciones de revascularizacion incluyen estenosis mayores a 60%
en una o ambas arterias renales, asociadas a hipertensién arterial sistémica de
dificil control, es decir, mas de tres medicamentos, edema pulmonar subito, in-
suficiencia cardiaca congestiva, crisis hipertensiva, deterioro de la funcién renal
(tasa de filtracién glomerular < 40%) asociada a la ingesta de medicamentos
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina, fallo renal crénico aso-
ciado a estenosis bilaterales y/o en presencia de rifidn solitario. La angioplastia
con colocacion de stent es el tratamiento recomendado para la enfermedad
renal ateroesclerética en pacientes de alto riesgo operatorio al tener menos
complicaciones y una menor estancia hopsitalaria.
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RESUMEN

El hiperaldosteronismo primario es la causa endocrina mas frecuente de
hipertension secundaria, y suele estar infradiagnosticado. Se caracteriza por
hipertension arterial e hipopotasemia. La causa mas frecuente es hiperplasia
adrenal bilateral idiopatica, seguida del adenoma adrenal productor de aldos-
terona. Su diagnostico supone un gran reto en muchas ocasiones. El cribado
debe hacerse con el cociente entre la aldosterona (ng/dL) y la actividad renina
plasmatica (ng/mL/h), y en caso de ser positivo, se requiere una confirmacion
mediante pruebas que demuestren la no supresion de la aldosterona. En pa-
cientes con hiperaldosteronismo confirmado, debe realizarse una prueba de
imagen para establecer la causa, ya que en funcion de ésta, el tratamiento
puede ser médico 6 quirdrgico. La trascendencia clinica del hiperaldosteronis-
mo radica en que supone un aumento en el riesgo cardiovascular, que mejora
tras el tratamiento. La exposicion prolongada a elevadas concentraciones de
aldosterona se asocia con mayor estrés oxidativo, remodelado cardiovascular y
fibrosis miocardica, independientemente del efecto que ejerce sobre la presion
arterial.

Se presenta el caso clinico de una mujer con cifras incidentalmente ele-
vadas de tension arterial, junto con hipopotasemia y un adenoma adrenal. La
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principal sospecha clinica sera un hiperaldosteronismo primario, pero el diag-
nostico etiolégico supondra un gran reto.

PALABRAS CLAVE

Hipertension arterial. Hipopotasemia. Hiperaldosteronismo primario. Ade-
noma adrenal. Hiperplasia adrenal bilateral.

INTRODUCCION

El hiperaldosteronismo primario es la causa endocrina mas frecuente de
hipertension secundaria, y se debe a un aumento en la secrecion de aldostero-
na, independiente del eje renina-angiotensina-aldosterona. La prevalencia entre
hipertensos oscila entre el 5-10%. Clinicamente se caracteriza por hipertension
arterial (entre la 3% y 6* década de vida, moderada 6 grave, y sin edemas) e
hipopotasemia debido a las pérdidas de potasio en el tubulo distal. La deplec-
cién de potasio es clave en la sospecha de hiperaldosteronismo, pero no es
una condicion “sine qua non”, so6lo aparece en el 9-37% vy tipicamente en los
casos mas severos. La forma mas frecuente de presentacion es la hipertension
normokaliémica

El hiperaldosteronismo primario puede deberse a: hiperplasia bilateral
idiopética (65-70%), adenoma productor de aldosterona (25-30%), hiperplasia
unilateral idiopatica (2%), carcinoma productor de aldosterona (<1%), hiperal-
dosteronismo familiar tipo 1 sensible a glucocorticoides (<1%) e hiperaldoste-
ronismo familiar tipo 2 (<2%).

El cribado de hiperaldosteronismo primario s6lo se recomienda hacerlo
en aquellos pacientes con alta sospecha clinica @: 1) HTA moderada 6 severa;
2) HTA resistente a 3 farmacos antihipertensivos; 3) HTA e hipopotasemia, es-
pontanea 6 inducida por diuréticos; 4) Incidentaloma suprrarrenal con HTA; 5)
HTA con historia familiar de HTA de inicio precoz 6 accidente cerebrovascular
antes de los 40 afos; 6) HTA en familiares de primer grado de pacientes con
hiperaldosteronismo primario. El cribado debe hacerse con el cociente entre la
aldosterona (ng/dL) y la actividad renina plasmatica (ng/mL/h) (1,2). Antes de
calcularlo, hay que asegurar una dieta normosédica, la potasemia debe estar
corrregida, y se han de suspender previamente todos los farmacos que pueden
afectar la ratio ALD/ARP (2, Se debe suspender 6 semanas antes espirono-
lactona, eplererona, amiloride, triamtereno, diuréticos eliminadores de potasio,
derivados del regaliz 6 tabaco de mascar; y 4 semanas antes los bloqueantes
B-adrenérgicos, agonistas a-2 centrales (clonidina, metildopa), antiinflamatorios
no esteroideos, inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA),
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antagonistas del receptor de angiotensina Il (ARA-II), inhibidores de renina y
antagonistas del calcio dihidropiridinicos. Para controlar la tensioén arterial, en
este periodo, se prefiere utilizar farmacos con menor efecto sobre el ratio ALD/
ARP como la doxazosina, la hidralazina 6 el verapamilo. La extraccién de san-
gre debe hacerse a primera hora de la manana, después de estar entre 5-15
minutos sentado, se debe extraer cuidadosamente para evitar la hemdlisis y el
éstasis sanguineo. La muestra debe mantenerse a temperatura ambiente (no
en hielo, porque se induce la activacion de la renina) hasta centrifugarse, y des-
pués rapidamente congelar. Una ratio ALD/ARP mayor de 20-30 junto con una
aldosterona plasmatica elevada (>15 ng/dl) y una actividad de renina suprimida
(<1 ng/mli/h), es sugerente de hiperaldosteronismo primario.

Una ratio ALD/ARP elevada no es diagndstica por si misma, y se requiere
una confirmacion mediante pruebas que demuestren la no supresion de la al-
dosterona ("), Existen cuatro pruebas de confirmacion de hiperaldosteronismo:
sobrecarga oral de sodio, sobrecarga salina intravenosa, supresion con fludro-
cortisona y el test de captopril.

Su gran relevancia clinica se debe a que los pacientes con hiperaldoste-
ronismo primario tienen un riesgo cardiovascular mas elevado en comparacion
con aquellos con hipertensién esencial, ajustado para la edad, el grado de hi-
pertension y la duracion de la misma. Dicho riesgo cardiovascular desapare-
ce con el tratamiento del hiperaldosteronismo®, pero cuanto mas se retrase el
diagndstico, mayor sera la exposicion a altas cifras de aldosterona, y mayor
la probabilidad de sufrir cambios morfolégicos cardiovasculares irreversibles®.

CASO CLIiNICO
MOTIVO DE CONSULTA

Mujer de 40 afios remitida en Marzo 2013 a la Consulta de Endocrinologia
por hallazgo incidental de cifras elevadas de tension arterial (TA), junto con hi-
popotasemia y adenoma adrenal.

ANTECEDENTES MEDICOS

- Antecedentes familiares: Hipertension arterial (HTA) en su madre des-
de los 60 afos de edad, y en su padre desde los 70 afos. No an-
tecedentes de HTA en la juventud, ni de dificil control, ni accidentes
cerebrovasculares 6 cardiovasculares a edades precoces.

- Antecedentes personales: No alergias medicamentosas. Politrauma-
tismo por trafico con fracturas en codo y tobillo, intervenidas quirargi-
camente (Enero 2013). Anemia.

175



- Tratamiento actual: cloruro potasico 600 mg / 8 horas, acido félico
5mg / 24 horas, sulfato de hierro 325 mg /24 horas.

ENFERMEDAD ACTUAL

A raiz de ingreso hospitalario por politraumatismo tras accidente de trafi-
co en Enero 2013, se detectaron cifras elevadas de tension arterial: al ingreso
160/100 mmHg, y durante toda la estancia hospitalaria la tension oscilé entre
150/90-100 mmHg sin tratamiento. Presentaba parestesias en extremidades
inferiores, y se detectd hipopotasemia (2,3 mEq/L al ingreso, llegando hasta 1,8
mEg/L), y que a pesar de aporte intravenoso y oral, el potasio permanecié en
cifras bajas (2,5-3 mEg/L).

Antes de ingresar, la ingesta habia sido normal, no habia tenido pérdidas di-
gestivas ni tomado farmacos que justificasen la hipopotasemia. Ante la sospecha
de HTA secundaria, se solicité una analitica con renina y aldosterona, y un TAC
abdominal. La paciente estando asintomatica fue dada de alta con cifras de tensién
de 150/90mmHg y potasio de 4 mEqg/L, optandose por no tratar la hipertension
arterial hasta completar el estudio, el cual no se pudo concluir durante el ingreso.

Fue derivada a las consultas de Endocrinologia en Marzo 2013. Negaba la
ingesta de diuréticos, antihipertensivos, 6 el consumo croénico de regaliz 6 pro-
ductos de herboristeria. Habia tenido un episodio autolimitado hace 4 afios con
cifras elevadas de tension arterial, en relacion con toma de corticoides. Poste-
riormente, no se habia realizado controles de tensién arterial ambulatorios.

EXPLORACION FiSICA

- Peso 70 kg, talla 165 cm, IMC 25,9 Kg/m?, TA 169/118 mmHg.

- Auscultacion: tonos ritmicos sin soplos, murmullo vesicular conservado.
- Abdomen: blando, depresible, no doloroso, sin masas a la palpacion.

- Extremidades inferiores: pulsos distales presentes, sin edemas ni le-
siones tréficas.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- Analitica (2009): potasio 3,3 mEg/L.

- Analitica (Enero 2013): anemia normocitica normocrémica (Hemoglo-
bina 10,7 g/dl, hematocrito 32,7%); glucosa 67 mg/dl, creatinina 0,6
mg/dl, sodio 146 mEg/L, potasio 3 mEq/L, calcio corregido por protei-
nas 8,7 mg/dl, aldosterona 10,3 ng/dl (no se realiz6 renina).
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Electrocardiograma (realizado durante el ingreso hospitalario): signos
de sobrecarga ventriculo izquierdo, sin alteraciones agudas secunda-
rias a la hipopotasemia.

Radiografia de torax: cardiomegalia.

Tomografia axial computarizada (TAC) abdominal: “Nédulo adrenal iz-
quierdo bien definido, homogéneo y de baja densidad de aproximada-
mente 25 x 17 mm.” (Imagen 1)

Imagen 1: “TAC abdominal, donde se sefiala el nddulo adrenal izquier-
do bien definido, homogéneo y de baja densidad de aproximadamente
25 x 17 mm”.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
** Sospecha de hiperaldosteronismo primario
** Adenoma adrenal izquierdo de 25 mm ¢ sindrome de conn?

El diagnéstico diferencial debemos hacerlo con otras causas de hiperten-
sion e hipopotasemia, tales como:

Ingesta de diuréticos: muy frecuente, incluso puede ser subrepticia.
Enfermedad renovascular (renina elevada).

Hipermineralocorticismos no dependientes de aldosterona (renina y
aldosterona suprimidas): hiperplasia suprarrenal congénita, tumores
productores de corticosterona, sindrome de resistencia primaria de
cortisol, sindrome de exceso aparente de mineralocorticoides 6 sin-
drome de Liddle.

Hiperaldosteronismos secundarios (renina y aldosterona elevadas):
tumores productores de renina, insuficiencia cardiaca congestiva 6
cirrosis hepatica.
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EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Se completo el estudio funcional del incidentaloma adrenal, solicitando
una analitica con iones, renina, aldosterona, DHEAS (dehidroepiandrostendio-
na), catecolaminas y cortisol en orina), cuyos resultados fueron: potasio de 3,6
mEqg/L, aldosterona de 8,6 ng/dl, y la actividad renina plasmatica estaba supri-
mida (0,3 ng/ml/h). Como método de cribado del hiperaldosteronismo, calcu-
lamos la ratio aldosterona/actividad renina plasmatica (ALD/ARP) que fue de
28,76, y por lo tanto, muy sugerente de hiperaldosteronismo primario. Las ca-
tecolaminas, cortisol y andrégenos suprarrenales eran normales. Tras la extrac-
cion de sangre, se inicié tratamiento con amlodipino 20 mg / 24 horas.

Dado que el cribado fue positivo, el siguiente paso fue realizar una prueba
de confirmacion para objetivar si realmente existia una secrecién inapropiada
de aldosterona. Para ello, se realizo el test de captopril, que consistio en ha-
cer una extraccion basal de renina, aldosterona y cortisol, después de que el
paciente permaneciera al menos una hora en decubito supino, posteriormente
se administré 50 mg de captopril via oral, y se volvié a extraer sangre una hora
y dos horas después. En el test (tabla 2), el cociente maximo de ALD/ARP fue
de 11,06 (basal), y se habia producido una supresion del 36% tras la toma de
captopril. Un descenso mayor del 30% en el cociente ALD/ARP tras captopril,
indica respuesta del eje renina-angiotensina-aldosterona. En nuestra paciente,
hubo cierta supresion del eje (36%), aunque fue insuficiente, lo que nos permitié
confirmar el hiperaldosteronismo. Sin embargo, esta respuesta es tipica de la
hiperplasia bilateral idiopatica, pero no del adenoma productor de aldosterona,
en el que tras el test de captopril, no habria habido descenso alguno del cocien-
te ALD/ARP vy la renina seguiria suprimida. Diferenciar entre estas dos causas
de hiperaldosteronismo (hiperplasia bilateral y adenoma productor de aldoste-
rona) es fundamental, ya que el tratamiento es totalmente distinto: médico en la
primera y quirdrgico en el segundo.

Tabla 2: “Test de captopril para confirmar hiperaldosteronismo”
e | g | A0 | e
BASAL 8,3 0,71 11,69 7
1 HORA DESPUES 54 0,89 6,06 4
2 HORAS DESPUES 7,9 1,07 7,38 5

El dia en que se realizo el test, la paciente comentd que después de em-
pezar con el calcioantagonista, aparecieron edemas en extremidades inferiores,
por lo que se suspendi6 dicho farmaco, y se sustituyé por doxazosina 4 mg, y
ademas, seguia tomando cloruro potasico 600 mg cada 8-12 horas.
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Posteriormente acudio a la consulta, habia tenido buenos controles de ten-
sion arterial domiciliarios y habian desaparecido los edemas. Se explicé que
aunque inicialmente todo parecia indicar que la causa del hiperaldosteronismo
primario era el adenoma suprarrenal, la prueba de frenacion con captopril su-
geria que mas bien se trataba de una hiperplasia bilateral idiopatica. Por ello,
se recomendo realizar un cateterismo de venas suprarrenales para distinguir si
la enfermedad era uni 6 bilateral, y por tanto, saber si estaria indicado extirpar
el adenoma quirurgicamente, 6 bien optar por tratamiento médico. Sin embar-
go, la paciente se negé a someterse a dicha prueba, y tampoco queria ser
intervenida, por lo que se inici6é tratamiento con antagonistas del receptor de
la aldosterona. Una vez suspendida la doxazosina y comenzé a tomar espiro-
nolactona 100 mg/24 horas. En tan sélo dos semanas, el potasio en sangre se
habia normalizado (5 mEqg/L) sin necesidad de suplementos de potasio orales.
En las revisiones sucesivas, el potasio permanecia corregido (3,9-4,8 mEqg/L), y
aparecio una tendencia a la hipotension, por lo que se fue reduciendo progre-
sivamente la dosis de espironolactona: a 50 mg/24 horas a los 3 meses, y a 25
mg/24 horas un afo después de iniciar dicho tratamiento. Mantenia cifras de
tension arterial sistélica de 124-130 mmHg, y diastdlicas de 75-82 mmHg. Asi
mismo, también se normalizaron las cifras plasmaticas de aldosterona.

La respuesta excelente que hubo con espironolactona, confirmaba una
adecuada respuesta del eje renina-angiotensina-aldosterona, y por tanto, un
comportamiento clinico del hiperplasia bilateral idiopatica. Por ello, un afio des-
pués del diagndstico, se solicitdé un nuevo TAC abdominal para examinar ex-
haustivamente la glandula suprarrenal derecha, y descartar alguna lesién que
hubiera pasado desapercibida inicialmente. El adenoma suprarrenal izquierdo
habia disminuido discretamente de tamafo (23 x 15 mm), pero en la glandula
suprrarenal derecha no existia lesion alguna.

En la actualidad la paciente esta bien controlada con 25 mg de espirono-
lactona, manteniendo cifras de tension arteriales y niveles de potasio normales
(Imagen 3).
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Imagen 3: “Evolucion de los niveles de potasio.

DISCUSION Y /0 TRANSCENDENCIA CLIiNICA

Tras confirmar bioquimicamente el hiperaldosteronismo primario, hay que
diferenciar entre las formas unilaterales (adenoma, carcinoma e hiperplasia uni-
lateral) cuyo tratamiento es quirdrgico, de la hiperplasia bilateral y el hiperal-
dosteronismo sensible a glucocorticoides, que requieren tratamiento médico.
Se recomienda que los pacientes con hiperaldosteronismo se sometan inicial-
mente a un TAC de suprrarenales (2): el adenoma aparece como un nédulo
Unico hipodenso menor de 2 cm, el carcinoma suprarrenal como una masa
heterogénea mayor de 4 cm, y la hiperplasia como lesiones bilaterales micro 6
macronodulares, aunque también es posible que en éste ultimo caso, la mor-
fologia de la suprarrenal sea normal. El TAC puede detectar nédulos adrenales
incidentales (incidentalomas) en el 0,35-5% de los casos (5), contribuyendo
asi al dilema diagnéstico que supone el hiperaldosteronismo. Asi, una lesion
bilateral en el TAC, no excluye que se trate realmente de un Unico adenoma
funcionante. También es posible que los adenomas menores de 1 cm pueden
pasar desapercibidos. En series que analizan la etiologia del hiperaldostero-
nismo segun la evolucidén tras la cirugia, encuentran que la concordancia con
los hallazgos del TAC es sélo del 54% (5). Otras describen que el 21,7% de los
adenomas productores de aldosterona tiene un TAC normal, y que el 24,7% de
las hiperplasias bilaterales muestran un adenoma en el TAC (6), y que esto se
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puede explicar bien porque se trate de una hiperplasia macronodular 6 bien de
un incidentaloma adrenal no funcionante, que es muy prevalente.

Cuando el tratamiento es quirurgico, la distincion entre lesion adrenal uni 6
bilateral es crucial, y para ello el gold standar es el cateterismo venoso supra-
rrenal (1,2). Consiste en canalizar las venas suprarrenales, estimular con ACTH,
recoger muestras de aldosterona y cortisol, y comprobar si existe lateralizacion
en la secrecién de aldosterona, 6 por el contrario es bilateral. Sus indicaciones
son (1): 1) Lesién unilateral en TAC en pacientes mayores de 40 afios; 2) Cuan-
do las pruebas de imagen son normales, 6 muestran lesiones bilaterales, pero
existe elevada probabilidad clinica de que exista un Unico adenoma.

El hiperaldosteronismo origina un remodelado cardiaco mal adaptado, y
se ha asociado a hipertrofia ventricular izquierda (mayor al explicado solamente
por el efecto de la hipertension), fibrosis cardiaca y disfuncion diastolica (7). Se
conoce que la aldosterona fomenta el deposito de colageno, la activacion de
células inflamatorias, la estimulacion de la proliferacion fibroblastica y disfun-
cion endotelial.

El tratamiento del hiperaldosteronismo es esencial para prevenir la morbi-
mortalidad asociada a la hipertension, hipopotasemia y lesion cardiovascular
(3). Los tratamientos médicos y quirurgicos pueden ser efectivos para reducir
la masa del ventriculo izquierdo del corazon, y las cifras de tensién arterial y
aldosterona predicen la respuesta al tratamiento (4).

Como reflexion final, recordar que es fundamental que las pruebas de ima-
gen se soliciten después del diagnodstico bioquimico de hiperaldosteronismo,
ya que existe una incidencia del 2-10% de incidentalomas adrenales no fun-
cionantes que podrian confundirnos. La presencia de un incidentaloma adrenal
puede suponer un error diagndstico, y derivar en un tratamiento quirdrgico in-
necesario. En el caso clinico presentado, a pesar de existir un Unico adenoma
suprarrenal, en las pruebas funcionales se comportaba como una hiperplasia
adrenal bilateral idiopatica, y ademas, respondié al tratamiento médico. Debe-
mos tener en cuenta que la clinica del paciente siempre debe prevalecer por
encima de las pruebas de imagen.
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RESUMEN

Presentamos el caso de un varén de 49 afos con Hipertensién arterial (HTA)
de larga data no estudiada y habito tabaquico activo que ingreso6 en nuestro cen-
tro por clinica compatible con fallo ventricular izquierdo. Se trataba de un pacien-
te sin otros antecedentes médicos. Aunque a priori mostraba un Score de riesgo
vascular bajo y no se habia evidenciado lesion de érgano diana por el momento,
se identificaron lesiones difusas a lo largo de todo el arbol vascular que entraia-
ban una situacién desde el punto de vista vascular mucho peor a lo estimado.

PALABRAS CLAVE
Arteriosclerosis. Estenosis arteria renal. Hipertension reno-vascular.

CASO CLINICO 1
De la hipertension arterial a la epilepsia
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INTRODUCCION

La HTA vasculorrenal se define como una elevacion de la presion arterial
debida a una estenosis de la arteria renal que sea hemodinamicamente signifi-
cativa (superior al 75% de la luz o en torno al 50% con dilatacién post-esteno-
tica.) Cuando afecta a ambas arterias renales o un unico rifidn funcionante y se
acompanfa de insuficiencia renal (creatinina superior a 1.5 mg/dl) se denomina
nefropatia isquémica .

Debe de sospecharse desde el punto de vista clinico, en caso de comienzo
brusco de la HTA, en HTA severa en varones mayores de 60 afios con signos de
aterosclerosis en otros territorios, retinopatia hipertensiva grado lll, elevacion
de la creatinina tras la administracion de IECAs vy, episodios de insuficiencia
cardiaca y edema agudo de pulmon.

Cuando su etiologia es por enfermedad arteriosclerotica, suele ser expre-
sion local de una aterosclerosis sistémica, y, su aparicion predispone al desa-
rrollo de eventos en otros territorios con mas frecuencia que en pacientes que
no la padecen.

CASO CLINICO
ANAMNESIS

Varén de 49 aflos que como antecedentes personales destacaba ser fuma-
dor en activo de 2 paquetes/dia (consumo acumulado de 25 paquetes/afio) e HTA
etiquetada de bata blanca desde los 18 afios segun referia tras diagnostico de su
Médico de Familia. Negaba diabetes mellitus o dislipemia. Madre y tias maternas
hipertensas. No realizaba tratamiento médico alguno y era consumidor de una
UBE al dia. La puntuacion segun la escala Score de RV (2) ajustado a poblacion
espanola previo al ingreso era de un 2% aproximadamente a 10 afos.

Fue traido por el DCCU al servicio de urgencias por presentar clinica de di-
ficultad respiratoria subita mientras estaba durmiendo asociada a dolor toracico
opresivo con cortejo vegetativo. Dicha dificultad respiratoria habia sido de in-
tensidad creciente en las Ultimas semanas llegando a imposibilitarle la posicién
en decubito supino al acostarse.

En urgencias se identifican cifras de presion arterial de 200/110 y semiolo-
gia de fallo ventricular izquierdo por lo que se inici6 tratamiento habitual. Tras la
estabilizacion se decidi6 ingreso para continuar evolucion y estudio.

EXPLORACION FiSICA

Talla 175 cm. Peso 91 kg. IMC: 29,72. Perimetro abdominal 106 cm. Afe-
bril. Eupneico en reposo. Consciente, orientado y colaborador. TA MSD 131/80
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mmHg; MSI 125/83 mmHg; MID TA 127/74; MIl 143/84. Exploracién neurolégi-
ca sin datos de focalidad aguda. Tonos cardiacos ritmicos sin soplos o roces a
buena frecuencia. No IY a 45°. No soplo carotideo, abdominal o inter escapular.
Murmullo vesicular conservado sin ruidos patologicos anadidos de interés. Ab-
domen blando y depresible sin masas, megalias o signos de irritacion peritoneal
asociados. Peristaltismo intestinal conservado. Mate a la percusion. Miembros
inferiores sin edema que dejen fovea ni signos de TVP. Pulsos periféricos con-
servados y simeétricos. Ausencia de estigmas de secundarismo.

Fondo de ojo: Papilas a nivel bien delimitadas y coloreadas. Maculas de
aspecto normal. Vascularizacién conservada. OCT macular con estructuras
conservadas sin edema.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma normal. Bioquimica: Cr 1,4 mg/dL, Urea 37 mg/dl, FG es-
timado de 61 mL/min. ProBNP 4021 pg/mL. Seriacion de troponinas:
0,31 -> 0,72 ng/dL.

- Perfil lipidico: Colesterol total de 289 mg/dl. LDL 215 mg/dl, HDL 32
mg/dl. Triglicéridos 252 mg/dL. Hemoglobina glicosilada: 6%. Gluce-
mia en ayunas 115 mg/dl. Aldosterona, TSH, Cortisol y catecolaminas
fueron todas normales.

- Orina: 1 hematie por campo sin cilindros ni dismorfismo. Microalbumi-
nuria 333 pg/g. Proteinas en orina de 24 horas: 315 mg.

- Radiografia de térax: Cardiomegalia con derrame pleural bilateral de
predominio izquierdo, hilios congestivos y signos de redistribucién a
vértices.

- ECG: Ritmo sinusal a 90 Ipm. HBAI y sobrecarga ventricular con ondas
R prominentes y ondas T negativas en V5-V6, | y aVL.

- Indice tobillo brazo: Derecho 0,96/Izquierdo 1,09.

- Ecocardiografia transtoracica: Raiz adrtica ligeramente dilatada
(89mm). Ventriculo izquierdo no dilatado (DTD 140 mL). Hipertrofia
severa concéntrica (septo 18,8 mm, pp 14,2mm). FE 40%, método
biplano. Hipoquinesia severa septoapical y postero-inferior. Patron de
llenado mitral con alteracion en la relajacion. Resto del estudio valvular
dentro de la normalidad.

- Ecografia de abdomen: Adecuada diferenciacion cortico medular. Gro-
sor de la cortical normal. El flujo de ambas A. Renales, A. Segmenta-
rias y arcuatas muestra una asimetria entre ambos rifiones, con unas
velocidades e indices de resistencia normales en el rifion derecho. En
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el izquierdo muestran unas velocidades disminuidas con morfologia
de “parvus-tardus”, tanto en arterias segmentadas como en la princi-
pal sin identificar la causa en el estudio realizado.

Doppler de Troncos supraadrticos: Discreto engrosamiento del com-
plejo intima-media en relacién a arteriopatia difusa sin alteracién a ni-
vel de flujo.

TAC de térax: descarté TEP y coartacion de aorta.

Cardio RMN: Realce tardio en segmentos inferoapicales compatible
con infarto crénico infero apical. Moderada disfuncion sistélica (FEVI
33%). Severa hipertrofia ventricular izquierda concéntrica.

Angio RMN de Arterias renales: Placa de ateroma en el ostium de sali-
da de la arteria renal izquierda que condiciona una estenosis del 73%
aproximadamente de la luz con un calibre posterior a la misma normal.
(Figura. 1)

Figura 1

RMN de suprarrenales: Glandula suprarrenal izquierda con pequefia
formacion nodular dependiente del brazo lateral que mide aproxima-
damente 1,7 cm de diametro en eje trasversal mayor de contornos
bien definidos, ovalada y que pierde sefal en la secuencia de fase, lo
que indica contenido graso en su interior.

TAC craneal: Lesion hipodensa que afecta de manera difusa al esple-
nio del cuerpo calloso de las fibras posteriores de la sustancia blanca
periventricular occipital izquierda y una lesion puntiforme en segmento
mas posterior de la capsula interna del mismo lado de origen isqué-
mico-hipertensivo.



JUICIO CLIiNICO

- FVI en situacién de EAP con movilizacion de fermentos miocardicos
en el contexto de emergencia hipertensiva como motivo fundamental
de ingreso.

- Hipertensién arterial secundaria de probable origen vasculorenal y
etiologia aterosclerética con lesion de 6rgano diana. Estenosis supe-
rior al 70% de la luz de la arteria renal izquierda. Probable nefropatia
isquémica.

- Cardiopatia isquémico-Hipertensiva. Infarto crénico inferoapical. Dis-
funcion sistélica moderada (FE 33%).

- Enfermedad cerebrovascular isquémico-hipertensiva con infarto suba-
gudo en territorio de la arteria cerebral posterior.

- Enfermedad renal crénica probablemente secundaria a nefroangios-
clerosis. Estadio 3bA2 de KDIGO.

- Sindrome metabdlico. Tabaquismo activo. Glucemia basal alterada.

EVOLUCION

La funcion renal del paciente tuvo oscilaciones en las cifras de creatinina
(1,27; 1,45; 2,49 mg/dl...) y el control de la presion arterial precisd de varios far-
macos (10 mg de amlodipino/dia, 100 mg de atenolol/dia, 16 mg de doxazosina
(dia), nitroglicerina en perfusién continua y 60 mg de furosemida/dia.)

Se retiraron los IECAs al paciente por sospechar que pudieran estar contri-
buyendo al deterioro inicial de la funcién renal.

En un intento de preservar la funcién renal y controlar la presion arterial del
paciente se presenté a Radiologia Intervencionista de otro centro para trata-
miento percutaneo de la estenosis. Previo a dicho procedimiento las cifras de
creatinina fueron de 1.5 mg/dl.

Radiologia intervencionista realizé un cateterismo en el que mediante aor-
tografia se mostrd una estenosis de aproximadamente el 90% del tercio medio
de arteria renal izquierda, tras lo cual, se colocd una endoprotesis, confirman-
dose la ausencia de estenosis residual en la comprobacién final. (Figura 2 y 3.)
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Imagen 2 Imagen 3

Tras el procedimiento se controlo tanto la funcién renal, como las cifras de
presion arterial (al alta 120/60 mmHg) con atenolol 50mg 0,5 cada 12h, amlo-
dipino 10mg cada 24h y doxazosina 4mg cada 24h). Al alta hospitalaria, se
afadieron tratamiento con antiagregantes plaquetarios e hipolipemiantes de
alta potencia.

Se sometié posteriormente a una coronariografia ambulatoria en la que no
se objetivaron lesiones tributarias de revascularizacion.

Inicialmente abandond el habito tabaquico, redujo el consumo de sal e
inicio actividad fisica moderada. Sin embargo, tras unos primeros meses de
buena evolucion, al acudir a consulta mostré6 nuevamente repunte de las ci-
fras tensionales en la AMPA que aportaba (cifras superiores a 160/100 mm
hg de forma mantenida). Rechazaba haber abandonado la medicaciéon pero
si referia haber retomado el habito tabaquico y habitos de vida mas sedenta-
rios por lo que tras confirmar las cifras tensionales mediante MAPA (media 24h
156,8/88,5; M. Diurna 160/89.6; M. Nocturna 147,1/85), se repiti6 nuevamente
el estudio vascular renal hallandose una estenosis proximal al stent que justificd
la solicitud de una nueva arteriografia (Figura 4)
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Figura 4

Se confirmé una estenosis del 80 % en la arteria renal principal izquier-
da proximal al stent colocado previamente volviéndose a realizar tratamiento
angioplastico con colocacion de nuevo stent. (Figura 5 y 6) Comentaremos la
evolucion tras dicho procedimiento.

Imagen 5 Imagen 6

DISCUSION

Con este caso queremos destacar aspectos importantes tanto desde el
punto de vista diagnodstico como terapéutico.

En primer lugar, el uso de escalas de estratificacién del riesgo vascular no
deja de ser una herramienta mas de apoyo para el clinico a la hora de estable-
cer los objetivos de tratamiento y priorizar en el uso de los recursos. No han de
utilizarse de forma aislada sino como ayuda dentro de una valoracién clinica
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apropiada, siendo esto debido a que en casos como el de nuestro paciente la
utilidad de las diferentes estratificaciones podria ser limitada.

El riesgo vascular inicial estimado de nuestro paciente era bajo segun la
puntuacion Score. Podria habria aumentado si se hubiese hecho uso de otras
herramientas de puntuacion como la escala REGICOR (el riesgo habria aumen-
tado a un 10%) pero en cualquier caso, ninguna de las dos habria sido una
descripcion fidedigna de la situacion real de nuestro paciente pues estdbamos
ante una enfermedad aterosclerética establecida con lesidn de érgano diana en
territorio coronario, cerebral y renal (4). De una estrategia de control de factores
de riesgo para evitar lesion de 6rgano diana, habiamos pasado a una estrategia
de prevencion secundaria identificandose aterosclerosis que hubiéramos espe-
rado en un sujeto de mayor edad.

En segundo lugar, desde el punto de vista terapéutico hemos de mencio-
nar que, aunque existe bibliografia en la que se ha podido llegar a generar diver-
sa controversia respecto a la indicacion y efectividad del tratamiento mediante
cateterismo renal e implante de stent (3) (tanto de la mejoria de las cifras de TA
como de la funcién renal), existen circunstancias como son la rapidez en la ins-
tauracion de la estenosis o la severidad del fallo renal agudo derivado de esta
que parecen mostrarse como indicadores de una posible buena respuesta tras
el intervencionismo. Es por ello que una vez identifiquemos un posible proceso
de estas caracteristicas, se tenga en consideracién esta técnica individualizan-
dola segun el caso y advirtiendo a aquellos con HTA de larga data la posibilidad
de que la normalizacion de las cifras tensionales a veces no sea posible aunque
si lleguen a precisar menos farmacos antihipertensivos para su control (1)

En cualquier caso la identificacion de esta situacion conlleva una estrategia
necesaria y estrecha en el control de factores de riesgo que debe implementar-
se con el paciente para evitar la aparicién de otros eventos cardiovasculares.
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RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de 53 anos, hipertensa no bien con-
trolada y fumadora, que comienza con un cuadro autolimitado de debilidad y
parestesias del miembro superior derecho junto con disartria leve, objetivandose
una crisis hipertensiva con importante diferencia tensional entre ambos brazos,
siendo superior en el derecho. Tras los estudios complementarios pertinentes,
se evidencidé una estenosis significativa de ambas arterias carétidas, asi como
estenosis severa de la arteria subclavia. Durante su estancia hospitalaria los epi-
sodios neurologicos empeoraron al intentar controlar las cifras tensionales con
episodios sincopales acompanantes. Aunque inicialmente se dudo en el diagnso-
tico diferencial con el sindrome del robo de la subclavia, se diagnostic6 como AIT
hemodinamico. La hipertension arterial se ha puesto de manifiesto como factor
de riesgo cardiovascular y como desencadenante del cuadro clinico.

PALABRAS CLAVE
AIT hemodinamico, Crisis Hipertensiva, Sindrome del Robo de la Subclavia

INTRODUCION

El accidente isquémico transitorio (AIT) equivale al angor de la circulacién
cerebral. Su importancia radica en que es un sintoma de alarma y con fre-

CASO CLINICO 1
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cuencia es la primera manifestacién de patologia cerebrovascular. Se define AIT
como todo episodio de disfuncion neuroldgica causado por una isquemia focal
cerebral o retiniana, cuyos sintomas duran habitualmente menos de una hora'y
sin evidencia de infarto agudo.

El AIT comparte los mismos factores de riesgo que el infarto cerebral, sien-
do la hipertension arterial el factor modificable mas importante. Los émbolos
de material fibrinoplaquetario originados en las placas arterioscleréticas de las
arterias extracraneales (especialmente la carétida) constituyen la causa mas
frecuente de AIT, incluso en menores de 45 afios. La embolia de origen cardiaco
es la segunda causa mas frecuente de AlT.

Pero el AIT no es solo un «marcador» de patologia cerebrovascular, sino
que incrementa el riesgo de sufrir cualquier episodio vascular grave como la
cardiopatia isquémica, principal causa de muerte tras un AIT. Por otro lado,
el sindrome del robo de la subclavia se produce como consecuencia de una
estenosis hemodinamicamente significativa de la artria subclavia proximal al
origen de la arteria vertebral, que hace que la presion distal a dicha estenosis
se menor. Como resultado de ello, la sangre es “robada” desde la circulacién
cerebral para perfundir el brazo de la arteria afectada, produciéndose un flujo
sanguineo retrégrado de la arteria vertebral ipsilateral. Los sintomas del “robo
de la subclavia” suelen aparecer con el ejercicio del brazo afectado, y entre
otros son: mareos, vértigos alteraciones del equilibrio o visiéon borrosa. Se trata
mediante la colocacion de un stent en el area estendtica.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO
ANTECEDENTES MEDICOS

No alergia medicamentosa conocida. Factores de riesgo cardiovascular:
fumadora de 1 paquete/dia, sin otros factores de riesgo cardiovascularres.

ENFERMEDAD ACTUAL

Mujer de 53 afos, que acude a urgencias de nuestro hospital por presentar
un episodio de debilidad y parestesias en brazo derecho con dificultad para
articular lenguaje, de dos horas aproximadamente de duracion.

EXPLORACION FiSICA

- Paciente con buen estado general, consciente, orientada y colabo-
radora. Eupneica en reposo, satO2 99% sin O2 suplementario. TA:
242/139 mmHG, 70 Ipm, afebril. Diuresis conservada.
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- Auscultacion cardiorrespiratoria: tonos ritmicos, con soplo sistolico I/
VI en mesocardio. Murmullo vesicular conservado.

- No presenta focalidad neurolégica ni signos de hipertension intracraneal.

- La paciente refiere diferencia tensional entre ambos brazos conocida
desde tiempo pero nunca estudiada. Se vuelve por lo tanto a medir la
TA en ambos brazos:

- TA: brazo derecho 189/96 mmHg, brazo izquierdo 110/69 mmHg.

- Se aprecia un pulso radial derecho lleno e izquierdo claramente ate-
nuado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- Hemograma, bioquimica y estudio de coagulacién normales.

- ECG: ritmo sinusal a 70 Ilpm, BIRDHH, ligero descenso de ST persis-
tente con T negativas en V5-V6, |-aVL,ll, aVF, indicativo de sobrecarga
ventricular.

- Radiografia de térax: arco aodrtico visible, sin anomalias.
- TAC de craneo: sin hallazgos patolégicos

DISCUSION

Dada las manifestaciones clinicas y los hallazgos de la exploracion fisica,
el diagnéstico inicial mas plausible fue el de syndrome del robo de la suclavia,
por lo que en la planta de Cardiologia se solicitaron otras pruebas diagnosticas.

Ecocardiografia: Cavidades de tamafio normal, arco aértico izquierdo, sin
imagen sugestiva de coartacién aodrtica. Importante acimulo de calcio en anillo
posterior, funcionalmente normal. Valvula aédrtica trivalva, degenerada, funcio-
namento dentro de limites normales. HVI concéntrica moderada-severa, FEVI
conservada, sin claras alteraciones segmentarias del VI. Llenado ventricular
sugestivo de retardo en la relajacion. V. tricuspide estructuralmente normal, ITr
minima. FEVD preservada. Sin datos de hipertension pulmonar. El flujo en aorta
abdominal no muestra prolongacién diastolica. Gradiente pico en aorta toracica
descendente de 6 mmHg.

AngioTAC MMSS: Estenosis significativa en la arteria subclavia izquierda
inmediatamente proximal al origen de la arteria vertebral, en relacion con sin-
drome del robo de la subclavia. Asimismo se observa una replecciéon de con-
traste filiforme en el segmento del desfiladero toracico, probablemente con el
mismo significado.
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Arteriografia TSA: se aprecia estenosis severa de subclavia izquierda sin
fenémeno de robo de la suclavia. Se aprecian lesiones oclusivas severas en
ambas caroétidas.

Durante su estancia en planta de Cardiologia la paciente presenta episo-
dios de clinica neurologica consistente en disartria, paresia y parestesia de bra-
zo derecho transitoria, ademas de 2 episodios sincopales, sobre todo cuando
se intenta el control de las cifras tensionales elevadas.

Se traslada la paciente a planta de Neurologia con el diagnéstico de foca-
lidad neurolégica transitoria que empeora con el control de cifras tensionales,
en paciente con HTA y estenosis severa de subclavia izquierda y lesiones subo-
clusivas de ambas caroétidas.

En planta de Neurologia se realiza Doppler TC y vasorreactividad: ACMD
con velocidades aumentadas de forma generalizada (140 cm/seg). ACA orto-
dromica. No ventana temporal izquierda. vasorreactividad derecha disminuida.

La paciente es dada de alta con diagnéstico de AIT hemisférico izquierdo
hemodinamico en paciente con estenosis carotideas graves bilateral y esteno-
sis de arteria subclavia izquierda.

Ingresa dos meses después de forma programada para ACTP y implante
de stents a nivel de las lesiones estenoticas de las arterias carotida izquierda y
subclavia izquierda.

Los AIT de bajo flujo son generalmente de corta duracién y a menudo recu-
rrentes, con una frecuencia de varios episodios en un afo hasta una frecuencia
semanal y diaria. Las manifestaciones clinicas son generalmente estereotipa-
das cuando la causa es una lesién estendtica significativa a nivel de las arterias
carotidas internas, porque el flujo colateral del circulo de Willis no es suficiente
para compensar la falta de riego sanguineo. Los sintomas incluyen debilidad o
entorpecimiento de mano, pierna, brazo, lengua o cara o una combinacién de
varios de ellos. Crisis afasicas recurrentes ocurren cuando la isquemia focal
ocurre en el hemisferio dominante. Los sintomas no son esteoreotipados cuan-
do la lesion estendtica esta a nivel de la union vertebrobasilar o de la arteria
basilar.

En nuestro caso la paciente presentaba posiblemente un mal control ten-
sional de larga evolucion que ha constituido un factor de riesgo importante para
el desarollo de las lesiones estendticas vasculares, y las crisis hipertensivas se
desarrollaban de forma compensadora y se refleja en los cuadros de falta de
flujo sanguineo cerebral. En los accidentes cerebrovasculares esta descrita en
la literatura una subida de tension como mecanismo reflejo. La instauracion del
tratamiento antihipertensivo, por lo tanto, ha empeorado en principio el flujo
sanguineo cerebral, aumentando la frecuencia de los eventos isquémicos tran-
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sitorios. Con el tratamiento quirdrgico de la estenosis, se ha podido finalmente
controlar los niveles de tension arterial sin manifestaciones clinicas adversas.
El hecho de que los episodios se desarrollaron sobre todo en el brazo derecho,
cuando la estenosis de la arteria suclavia estaba a la izquierda, y la repeticion
y estereotipicidad de los sintomas en reposo, ademas de las pruebas de ima-
gen, han contribuido a descartar el diagnodstico del syndrome del robo de la
subclavia. El hallazgo de una estenosis a nivel de la subclavia izquierda esta
en el contexto de una enfermedad aterosclerotica multivaso, en la cual la hi-
pertension arterial ha tenido un papel importante. Un afio después la paciente
sufre un IAMSEST, con revascularizacion percutanea de ACD. En pacientes que
sufren un AlT, los eventos coronarios constituyen una de las principales causas
de muerte. También esto se encuadra en el contexto de una paciente con en-
fermedad aterosclerética generalizada.

Imagen 1. Angio - TC de troncos supraaorticos.
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Imagen 2. Angio- TC de Troncos Supraaorticos.
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RESUMEN

Mujer de 84 afos, con antecedentes personales de Hipertension arterial,
Fibrilacién Auricular (FA) paroxistica y aneurisma aortico toracico, diagnosticado
aproximadamente hacia un afo, en tratamiento habitual con candesartan
y antiagregada con acidoacetilsalicilico. Consulta por dolor toracico de
intensidad moderada, iniciado en region interescapular, irradiado hacia el centro
del térax, y acompanado de cortejo vegetativo. A su llegada a Urgencias, se
objetivan cifras tensionales elevadas, y ante los antecedentes personales de la
paciente, se sospecha patologia adrtica aguda. Sin embargo, tras la realizacion
de las pruebas diagnoésticas pertinentes, dicho diagnoéstico se descarta,
permaneciendo entonces en area de observacion para monitorizacién. Durante
ese periodo se objetiva que la paciente presenta episodios sincopales con
hipotension, que responden al tratamiento con fluidoterapia, y que se siguen
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de crisis hipertensivas posteriores. Por este motivo, se procede al ingreso de la
paciente, para continuar con el estudio de labilidad tensional.

PALABRAS CLAVE

Sincope, aneurisma de aorta, hipertension arterial nocturna, sindrome de
apenas del suefio.

INTRODUCCION

El sincope se define como una pérdida transitoria de la conciencia y el tono
muscular debido a hipoperfusién cerebral global y transitoria, de inicio rapido
y recuperacion espontanea completa. El mas frecuente es el neuromediado
o reflejo, y dentro de este, el de perfil vasovagal, consistente en la caida de
la presion arterial por reflejos vasculares iniciados por diferentes estimulos.
La causas cardiogénicas ponen de manifiesto patologia arritmogénica, o
patologia cardiaca subyacente. Asi mismo, la hipotension ortostatica, aun
sin tanta prevalencia como las anteriores, puede ser también la forma de una
disautonomia o patologia vascular®.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Mujer de 84 afios con antecedentes personales de Hipertension arterial
(HTA), fibrilacién auricular paroxistica diagnosticada hacia 2 afos, sin tratamiento
anticoagulante en el momento de la consulta, aneurisma de aorta toracica
(aorta ascendente 5,5 cm, cayado adrtico 6,4 cm y aorta descendente 3,6 cm)
diagnosticado hacia un afio de forma incidental, leucoencefalopatia crénica,
y poliartralgias. En tratamiento habitual con candesartan, con AAS 100 mg en
la comida y Citalopram 40 mg en desayuno. Sin antecedentes quirdrgicos de
interés, ni alergias medicamentosas conocidas.

Consulta en Servicio de Urgencias por haber presentado cuadro de dolor
interescapular, irradiado a esternéon, de duracion prolongada e intensidad
moderada, con cortejo vegetativo asociado. Negaba haber presentado
sensacion disneica, palpitaciones o sincope. Segun la paciente y sus familiares,
nunca habia presentado episodios similares, mantenia un buen control de cifras
tensionales habitualmente en domicilio, con buena adherencia terapéutica y de
medidas higiénico-dietéticas. No habia presentado fiebre ni sintomatologia de
tipo infeccioso, ni destacaba ninguna otra clinica en la anamnesis dirigida.

En la exploracién fisica destacaba presién arterial de 114/170 mmHg,
frecuencia cardiaca de 67 latidos por minuto, se encontraba afebril,
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manteniendo saturaciones de oxigeno del %98 con oxigenoterapia a 2 litros por
minuto, y diuresis 40-30ml/h. Presentaba regular estado general, somnolienta
aunque con facil despertar a la llamada, desorientada en tiempo y espacio,
bien hidratada y perfundida, eupneica en reposo sin tiraje ni trabajo respiratorio.
Buena tolerancia al decubito, sin ingurgitacién venosa yugular. Glasgow 15/12,
con exploracién neurolégica normal. En la auscultacion cardiorrespirtoria
presentaba tonos cardiacos arritmicos, sin soplos audibles. Murmullo vesicular
conservado con crepitantes secos bibasales sin otros ruidos sobreafadidos.
Abdomen y miembros inferiores normales.

En las pruebas complementarias destacaba hemograma y bioquimica ba-
sica normales, salvo por el hallazgo de una anemia normocitica (Hb 10.6 g/dl,
VCM 82), que ya era conocida. En el sistematico de orina presentaba hematies
e indicios de proteinas. Se seriaron troponinas, objetivandose un valor maximo
de 281 pg/mL. El valor de la PCR no fue significativo (8.66 mg/L.). Se realizé
un electrocardiograma que mostraba un ritmo de fibrilacion auricular a 84 Ipm,
con complejos QRS estrechos, sin trastornos isquémicos de la repolarizacion.
Sin criterios de hipertrofia ventricular izquierda por voltaje ni morfologia (S en
V5). Todo ello compatible con angina hemodinamica, en el contexto de crisis
hipertensiva.

Al constatar cifras de presién arterial (PA) elevadas, y ante la sospecha
inicial de patologia adrtica aguda, se realizé6 Angio-TAC (Imagen 1) de térax que
concluyé: Aneurisma de aorta toracica sin cambios resefiables con respecto al
estudio previo y sin signos de complicacion, trombo en la orejuela de la auricula
izquierda y signos de edema intersticial pulmonar. Se realiz6 una ecocardiografia
transtoracica urgente con hallazgos de hipertrofia concéntrica ligera de paredes,
auricula izquierda severamente dilatada e insuficiencia triscuspidea ligera que
permite estimar presion de arteria pulmonar 31 mmHg. Primera porcion de
aorta ascendente moderadamente dilatada (44mm).

Una vez descartada patologia adrtica aguda, la paciente permanece en
area de observacion para monitorizacion, objetivandose entonces episodios
sincopales en relaciéon con hipotensién, que responden al tratamiento con
fluidoterapia, y que se siguen de crisis hipertensivas posteriores. Por este
motivo, se procede al ingreso de la paciente, para continuar con el estudio de la
patologia subyacente que explique dicha labilidad tensional.
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Imagen 2. Radiografia de tdrax, ensanchamiento mediastinico, imagen
de aneurisma.

JUICIO CLINICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Inicialmente se ingresa a la paciente para el mencionado estudio con el
juicio clinico de episodios sincopales a estudio y angor hemodinamico en el
contexto de crisis hipertensiva. Teniendo en cuenta la situacion clinica de la
paciente, dentro del diagnédstico diferencial, cabe destacar:

A. Trastornos vasculares. La paciente presenta un aneurisma arterial tora-
cico cuyo remanso sanguineo puede causar cifras variables de tensién arterial,
asi como causar la hipoperfusién responsable del sincope.

200



B. Trastornos neurolégicos: La hipertension intracraneal por un mecanisa
mo de de respuesta de hiperactividad simpatica puede ser la causa de crisis
hipertensivas. La disfunciéon autonémica primaria (Enfermedad de Parkinson,
demencia por cuerpos de Lewy) y secundaria (diebetes, amiloidosis, insuficiencia
renal...) es causa de sincopes por hipotension ortostatica.

C. El Sindrome de Apnea Obstructiva del Suefio, en el que, como
consecuencia directa de los fendmenos de desaturacion se produce la secrecion
de catecolaminas que conduce a una sobreactividad simpatica, traduciéndose
en el aumento de la tensién arterial @.

D. Causas endocrinas: Hipotiroidismo e Hipertiroidismo (las alteraciones
tiroideas causan alteraciones de las cifras tensionales tanto al alza como a la
baja), Hipercalcemia, el aumento de las cifras séricas de calcio, por ejemplo,
en el hiperparatiroidismo tiene como una de sus manifestaciones afectacion
de las cifras de tension arterial. Dentro de ellas, cabe destacar los trastornos
suprarrenales, como el Hiperaldosteronismo primario, que causa hipertension
arterial habitualmente refractaria.

E. Neoplasias: Feocromocitoma/ Paraganglioma (cursan con produccion
de catecolaminas, los productores de dopamina producen habitualmente normo
e hipotension y episodios de hipotension ortostética), el sindrome carcinoide
mediante la secrecién de serotonina y otras neurohormonas. Los sindromes
paraneoplasicos que cursen con mecanismos de disautonomia pueden explicar
también la clinica de la paciente.

EVOLUCION

En la evolucion de la paciente tras resolver el motivo de consulta inicial,
llama la atencion los cuadros sincopales en relacion con cifras tensionales
bajas, con buena recuperacion tras la administracion de fluidoterapia,
alternados con episodios de crisis hipertensivas, persistiendo la somnolencia
diurna de la paciente, que continuaba presentando episodios de hipotension
con sintomatologia pre y sincopal.

Por otro lado, se observd un patron respiratorio anémalo, tanto diurno
como nocturno, presentando episodios de bajo nivel de consciencia con
hipoventilacion, y alternando con episodios de mayor nivel de atencion
y taquipnea, ambos de unos segundos o pocos minutos de duracion.
Sospechandose un patron de Cheyne-Stokes.

Ambas situaciones motivaron la realizacion, por un lado, del registro de
las cifras tensionales durante 24 horas. Observandose un patron Riser (Figura
1) con valores medios de presioén arterial nocturna de 97/146 mmHg (Figura
2).Y, por otro, la consulta con Neumologia para realizar un estudio del suefio,
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destacando entre las conclusiones un porcentaje de desaturacién media
importante, asi como la afectacion cardiaca y presencia de HTA nocturnas, que
justificaban la catalogacion de un Sindorme de Apneas Hipoapneas del Suefio
(SAHS) grave; recomendando continuar estudio con Presién positiva continua
(CPAP) que mostraron datos confirmatorios de la efectividad del tratamiento
pues la paciente presentaba un menor indice de apneas-hipoapneas, y una
disminucion llamativa de las desaturaciones y menor repercusion cardiaca
nocturna.

Al iniciar el tratamiento con CPAP nocturna la paciente presentd mejoria
del patrén respiratorio, disminucion de la somnolencia diurna y, junto con la
administracién de labetalol en dosis minimas en la noche, se objetivé la esta-
bilizacion de las cifras tensionales, tanto nocturnas como diurnas, al dejar de
presentar episodios de hipotension con clinica sincopal. Sin embargo, la mala
tolerancia a la CPAP impidié mantenerla en el tiempo. Una vez conseguida la
estabilidad hemodinamica de la paciente, y descartadas otras etiologias, se
procedi6 al alta hospitalaria, con indicacion de repetir el estudio con CPAP de
forma ambulatoria, para reintentar la adaptacion de la paciente a la terapia noc-
turna.

Por tanto, el diagndstico final de nuestra paciente fue, un Sindrome de Ap-

nea Obstructiva del Suefio en grado grave-moderado, con patron Riser o HTA
nocturna secundaria.
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Figura 1y 2: Representacion gréfica de los resultados de monitoriza-
cién de presion arterial durante 24h que presentd la paciente.

DISCUSION

El sindrome de apneas-hipopneas del suefio (SAHS) consiste en la
aparicion de episodios recurrentes de limitacion del paso del aire durante el
suefio como consecuencia de una alteracion anatdémico-funcional de la via aérea
superior que conduce a su colapso, provocando descensos de la saturacion de
oxihemoglobina y microdespertares que dan lugar a un suefio no reparador,
somnolencia diurna excesiva, trastornos neuropsiquiatricos, respiratorios vy
cardiacos (3). Distintos estudios observacionales han demostrado la asociacién
entre el SAHS y la hipertension, asi como con enfermedad coronaria, arritmias
cardiacas, y otros factores de riesgo cardiovascular, independientemente de la
comorbilidad asociada a la obesidad que muchas veces sufren los pacientes
que padecen dicho sindrome, puesto que esta condicion no esta siempre
presente y, en cualquier caso, la evidencia sugiere que el tratamiento con
presion continua positiva (CPAP) mejora el riesgo cardiovascular. @
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En cuanto a la variabilidad global de la presion arterial, se ha objetivado que
es consecuencia de la suma de las variaciones ocasionadas por las respuestas
a estimulos presores (el ritmo circadiano y la debida a ritmos intrinsecos vitales
relacionados con el tono vasomotor, la frecuencia cardiaca -particularmente el
tono vagal-, el efecto de la respiracion y la actividad simpatica) y que la caida
nocturna de la presion arterial durante el reposo se acompana de una menor
variabilidad global de las cifras tensionales a lo largo de las 24 horas del dia,
siendo por tanto, mayor, en aquellos pacientes que presentan en la MAPA un
patrén non-dipper. ©

Por tanto, el SAHS siempre debe considerarse en el diagnéstico diferen-
cial de la HTA refractaria y la HTA de reciente diagnéstico, especialmente en
los pacientes cuya presion arterial (PA) no se reduce en el periodo nocturno.
© Debiendo considerar su relacion directa cuando existan datos de sospecha
diagnostica de SAHS y un patron de tension arterial que se comporte como no
dipper, pues se ha observado que el SAHS esta intimamente relacionado con la
ausencia del patréon normal de reduccion de la presion arterial durante el suefo.
@ El tratamiento con CPAP por lo tanto, puede ser Util en estos pacientes.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE

En este trabajo, presentamos el caso de un varén de 61 afios diagnosti-
cado de hipertensién arterial, como sus cuatro hermanos, hace mas de treinta
afos. Tratado durante casi el mismo tiempo con IECAs sin que se consiguiera
un aceptable control tensional. Posteriormente se sustituyd por ARAII, diuréti-
cos y antagonistas del calcio, manteniendo cifras de tensién arterial sistolica
por encima de 160 mmHg y de tension arterial diastdlica por encima de los 80
mmHg. A pesar de varios ajustes de tratamiento, no se consiguié un control
adecuado.

Describiremos el estudio que realizamos de hipertension arterial, en este
caso dada la edad de presentacién (menor de 30 afios cuando se diagnostico),
sospechamos origen secundario, la terapia farmacolégica que empleamos y
como finalmente solicitamos la determinacién de renina y aldosterona que re-
sultaron patoldgicas, ayudandonos a decidir el tratamiento mas adecuado para
el enfermo como a continuacion resumiremos.
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INTRODUCCION

La hipertension arterial duplica el riesgo de que aparezcan enfermedades
cardiovasculares per se, ademas, el aumento tensional se acompafa con fre-
cuencia de otros factores de riesgo que incrementan el impacto sobre la salud
de los individuos que lo presentan.®

No obstante, la elevacién de la tension arterial puede pasar desapercibida
e ir produciendo dafo en diversos érganos (6rganos diana) de forma indolen-
te y larvada. Motivo por el cual muchos pacientes no consultan al iniciarse la
enfermedad. Sélo cuando superan ciertos limites o cuando se detectan cifras
elevadas de manera casi fortuita en alguna visita rutinaria, se intenta perseguir
el control.

El sistema renina-angiotensina-aldosterona (figural) contribuye a la regula-
cién de la presion arterial por medio de las propiedades vasoconstrictoras de la
angiotensina Il y la capacidad de retencion de sodio de la aldosterona.

D ALDOSTERONA
| B

L Descenso presion arterial Aumento de presién arterial

Figura 1.

El hiperaldosteronismo secundario, supone un pequefo porcentaje de en-
tre el total de los casos de hipertensién arterial. Dentro de este subgrupo, la
hipertension renovascular, supone la causa mas comun de hipertension arterial
dependiente de renina y suele ser secundaria a arteriosclerosis o hiperplasia
fibromuscular de las arterias renales.

La administracion de terapia antihipertensiva disminuye claramente el ries-
go de morbimortalidad. No obstante, en nuestro pais aun hay muchos pacien-
tes que no reciben el tratamiento adecuado, a veces por defecto, empleando
farmacos insuficientes para obtener las cifras objetivos y otras incluso por ex-
ceso, con los consecuentes efectos secundarios con relevancia sintomatica

206



para el enfermo incurriendo en la iatrogenia y contribuyendo al abandono y a la
falta de adherencia.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

El paciente es un varén de 61 afios, con cuatro hermanos vivos, todos ellos
realizan tratamiento anti-hipertensivo. Niega héabitos téxicos o intervenciones
quirdrgicas.

Nos comenta que hace unos treinta afos que le diagnosticaron hiperten-
sion arterial y que hace mas de diez le realizaron MAPA y ecocardiografia (nos
aporta el informe en el que se describe hipertrofia concéntrica del ventriculo
izquierdo con disfuncion diastdlica leve). No esta diagnosticado de diabetes
pero si presenta glucemia basal alterada. No tiene antecedentes conocidos de
hipercolesteloremia.

Realizaba tratamiento con enalapril 20 mg/hidroclorotiazida 12,5 mg sin
llegar nunca a presentar cifras de tensién arterial por debajo de 150/80 mmHg.
Por ello, su médico de familia le modificé un mes antes de venir a nuestra
consulta3 el tratamiento antihipertensivo, sustituyéndolo por valsartan 320 mg/
hidroclorotiazida 25 mg y afiadiendo barnidipino 20 mg en la cena.

El paciente se encuentra asintomatico y refiere buen cumplimiento.

Tomamos la tension arterial en ambos miembros superiores en varias oca-
siones, con una media de las tres medidas en brazo izquierdo 178/90 mmHg y
en brazo derecho 175/90 mmHg. En la auscultacién cardiorrespiratoria llama la
atencion un soplo audible en el foco mitral 1I/VI no irradiado. Abdomen sin soplo
abdominal. Miembros inferiores sin edemas y con pulsos presentes.

Solicitamos MAPA, ecocardiografia y ecodoppler de arterias renales (resu-
midos en el apartado de pruebas complementarias), damos recomendaciones
dietéticas y de estilo de vida y modificamos tratamiento antihipertensivo, ini-
ciando Telmisartan 80 mg y clortalidona 50 mg en desayuno, doxazosina 4 mg
en la merienda y amlodipino 10 mg en la cena. Introducimos también AAS 100
mg y atorvastatina 10 mg.

En la siguiente visita, el paciente refiere mal control tensional, con fluc-
tuaciones constantes en las cifras de las mismas. Sigue presentando algunas
cifras por encima de 140 mmHg que alterna con episodios de hipotension que
son muy sintomaticos, con importante astenia y malestar general.

El MAPA se realizd después de que incrementasemos el tratamiento an-
tihipertensivo y como muestra, presenta momentos de dipper extremo, en las
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horas de la tarde, que coinciden con la siesta. El paciente ya tiene afectacion
de o6rgano diana (cardiopatia hipertensiva) y la ecodoppler de arterias renales
no muestra estenosis relevante de las mismas. No obstante, dado que estamos
ante una hipertension refractaria y de dificil manejo, solicitamos determinacion
de renina y aldosterona.

Hemograma con plaquetopenia 120000 (similar a controles previos.
En un frotis de sangre periférica se habria descrito la presencia de
agregados plaquetarios.

Bioquimica: Potasio=4,2 mEqg/l. Sodio 141 mEqg/l. GOT, GPT y GGT
normales. Acido Urico=5,3 md/dl. Ferritina=77,2 ng/ml. TSH=1,08puUl/
mL. Vitamina D= 36.0 ng/mL Acido Félico=9.54 ng/ml Vitamina
B12=379.20 pg/ml

Metabolismo hidrocarbonado: glucemia=118 mg/dl HbA1c%=5,9.
Perfil lipidico: HDLC=56 mg/dl. LDIc=138 mg/dI. VLDIc=19 mg/dI. Ori-
na normal.

Aldosterona 8,73 ng/dl. Renina= 228 mUI/L Actividad renina plasmati-
ca 19,07 ng/mL/h. (Cuando se realizo, el paciente ya estaba en trata-
miento con ARAIl.)

Ecodoppler de arterias renales sin signos sugestivos de estenosis.

Ecocardiografia sin cambios con respecto a la previa. No disfunciéon
valvular.
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Imagen 1.MAPA: Sdlo el 1% de todas las P sistélicas y 0% de todac las P diastolicas excedieron los umbrales
de 135/85 durante la vigilia y 120/80 durante el suefio. Se observa ademds un episodio de dipper extremo en
las horas comprendidas entre las 16y las 18 h. El paciente estaba entonces en tratamiento con Telmisartan 80
mg, clortalldona 50 mg, doxazosina 4 mg y amlodipino 10 mg.
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MAPA: 27 lecturas se obtuvieron de este paciente en mas de 24 horas. 4%
de todas las P. sistolicas y 0% de todas las P. diastélicas excedieron los um-
brales de 135/85 durante la vigilia, con un promedio de 100/57 mmHg y 120/80
durante el suefio, con un promedio de 94/57 mmHg (Imagen 1). Segun los cri-
terios de calidad, para que se valido un holter de tensién arterial debe tener al
menos mas del 80% de tomas validas y ninguna hora durante la actividad con
menos de dos tomas validas ni con menos de una toma valida durante la noche.

TAC abdomen con contraste: Las glandulas adrenales son de caracteristi-
cas normales. Ambos rifiones son normales de tamafo y morfologia sin dilata-
cion del sistema excretor ni lesiones focales soélidas.

JUICIO CLINICO

Hipertension arterial secundaria.

Hiperaldosteronismo hiperreninémico.

Discusion

Ante un caso de hipertensién arterial refractaria, maxime si es de inicio
precoz (menor de 30 afios), hay que descartar etiologia secundaria.

La polimedicacion del paciente para intentar alcanzar las cifras tensionales
optimas, nos llevd no sélo a no cumplir nuestro objetivo sino a multiples osci-
laciones en la presién arterial, con momentos que podriamos considerar como
de dipper extremo, con sintomatologia propia de hipotensién arterial, causando
malestar en el enfermo.

No obstante, la determinacion de renina y aldosterona, habiendo suprimi-
do previamente los IECA, si bien mantenia ARA I, que puede haber interferido
en los resultados, fue patoldgica, con aumento de la actividad de la renina, lo
que nos orientd a modificar el tratamiento, empleando una terapia menos ex-
haustiva, pero mas dirigida.

Segun la guia de la Sociedad Americana de Endocrinologia, publicada en
2009 (2), la medicacién antihipertensiva que minimo efecto tiene sobre la me-
dicion de renina, aldosterona, actividad de renina plasmatica y cociente aldos-
terona/actividad renina plasmatica, seria el verapamilo, hidralazina, prazosin,
doxazosina y teratosina. Entre las pautas de protocolo de medicién, indican
retirar, al menos cuatro semanas antes del estudio, la espironolactona, eplere-
nona, amiloride y triamtene, que son los farmacos que mas influyen y afiaden
que, si los resultados de la prueba no fueran diagnésticos vy si la hipertension
pudiera ser controlada con la mediacion que no interfiere, deberia repetirse,
suspendiendo durante al menos dos semanas antes: bloqueantes beta adre-
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nérgicos, agonistas alfa, IECA, ARA Il, inhibidores de renina y antagonistas de
calcio dihidropirinicos.

El hiperaldosteronismo secundario a la excesiva produccion de renina, se
caracteriza por hipertension arterial (cuando esta hiperproduccion no es de-
bida a la disminucion de la volemia, en cuyo caso las cifras tensionales seran
normales o bajas) e hipokaliemia. Se diferencia del primario en que los niveles
de sodio permanecen normales y que ademas de presentar elevacion de la
concentracion sérica de aldosterona y de renina, la actividad plasmatica de ésta
esta aumentada (tabla 1).

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del hiperaldosteronismo. En el hiperaldosteronismo
secundario, la actividad plasmatica de la renina esta elevada.

Manifestaciones Hiperaldosteronismo Hiperaldosteronismo secundario
clinicas primario
Adenoma Hiperplasia Hipertension Edemas (*)
renovascular
Presioén arterial ++ + +++ No +
Edema Raro Raro Raro Presentes
Sodio sérico No+ No + N o bajo N o bajo
Potasio sérico Bajo N o bajo Bajo N o bajo
Actividad renina Baja Baja ++ +
plasmatica
Niveles + + ++ +
aldosterona

(*)En la enfermedad edematosa, el hiperaldosteronismo se produce como
un intento de restaurar la hormovolemia y los niveles de sodio a expensas de
hipokaliemia. (3)

La hipopotasemia es una de las determinaciones analiticas que mas carac-
terizan al hiperladosteronismo (tanto primario como secundario). Nosotros no
pensamos de inmediato en hiperaldosteronismo debido a que nuestro paciente
no presentaba descenso de las concentraciones de potasio en ningunos de los
controles analiticos solicitados. No obstante, muchos pacientes que han sido
diagnosticados de hiperaldosteronismo, presentan normokaliemia, de ahi la ne-
cesidad de que surgieran pruebas mas precisas para su diagndstico, como la
actividad de la renina plasmatica (ARP) y mas recientemente el cociente Aldos-
terona / Actividad de Renina plasmatica (ARR) ©.

También ampliamos el estudio, solicitando TAC de abdomen ya que ante
la presencia de un hiperaldosteronismo hiperreninemico e hipertensién arte-
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rial, debe realizarse el diagndstico diferencial entre estenosis de aterias renales
(razonablemente descartada mediante ecodoppler), coartacion de aorta y un
tumor productor de renina. ©.

En cuanto al tratamiento, y centrandonos en la hipertension arterial, aunque
sin dejar de tener en cuenta que también iniciamos tratamiento hipolipemiante
y antiagregante, ante el dificil manejo de las cifras tensionales en este enfermo,
iniciamos tratamiento con aliskiren hemifumarato que como ya sabemos es un
inhibidor directo de la actividad de la renina y que puede emplearse solo o
combinado con otros inhibidores del eje renina-angiotensina-aldosterona (6).

Retiramos el resto de medicacion antihipertensiva a la vista de lo reflejado
en el MAPA, ya que, si bien éste no presentaba suficientes mediciones como
para considerarlo valido, las tomas realizadas mostraban una tendencia a pre-
sentar hipotension arterial severa, y el paciente mejoro claramente. Sus cifras
tensionales en la siguiente revision (esta vez controladas mediante AMPA), mos-
traban menos oscilaciones, manteniéndose en torno a 120-130 mmHg (rara vez
alcanzando los 140 mmHg) de TAS y siempre menos de 80 mmHg.

Como conclusiones, podriamos decir que nosotras, como residentes que
contribuimos en el manejo clinico de este paciente, hemos aprendido hasta
ahora (puesto que el seguimiento y el estudio contindan a dia de hoy), la impor-
tancia de buscar la noxa que contribuye a mantener una situacién patoldgica,
aun cuando por las caracteristicas con las que ésta se presenta no nos hagan
pensar inicialmente en algunas enfermedades concretas.

Ademas, nos gustaria recalcar la necesidad de individualizar el tratamiento
que empleamos, en este caso hipotensor, para cada paciente, ya que a veces
“menos, es mas”, sobre todo cuando lo que se emplea es mas especifico de la
enfermedad o esté dirigido al mecanismo causal que mas puede estar influyen-
do en la patologia.
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RESUMEN

La hipertension puede detectarse en los pacientes en muchos casos cuan-
do acuden al médico por cualquier otro motivo. Presentamos un caso de hiper-
tension arterial (HTA) de origen vasculorrenal detectado de forma casual en un
paciente que consulta por dolor abdominal.

Se realizé un estudio mediante ecografia abdominal en urgencias para va-
lorar el dolor abdominal, que mostré un rifidn atréfico con signos indirectos
de estenosis de la arteria renal. Al reinterrogar a la paciente, ésta tomaba tra-
tamiento para su hipertensioén, pero pensaba que estaba bien controlada por
encontrarse asintomatica a este respecto. En consulta se detectaron cifras en
torno a 210/110 mmHg, por lo que quedod ingresada para completar el estudio.

Pudo confirmarse que se trataba de una paciente hipertensa severa con
hipertension secundaria de origen vasculorrenal, y tras realizarse una nefrecto-
mia, la paciente mejord sensiblemente el control de su tensién arterial.

Es importante remarcar la necesidad de realizar tomas de tension arterial
cada vez que el paciente acude a una consulta, aun cuando éste no sea el mo-
tivo de la visita, ya que es una técnica rapida, barata y sencilla que nos aporta
mucha informacion sobre la situacion del paciente.

Debemos sospechar hipertension vasculorrenal cuando se trata de un pa-
ciente joven con factores de riesgo cardiovascular o enfermedad arterial peri-
férica asociada a la presencia de hipertension maligna, hipertension de dificil
control, uso de mas de tres antihipertensivos, empeoramiento subito de la HTA
o deterioro subito de la funcién renal.
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PALABRAS CLAVE
hipertension vasculorrenal, angio-TC, nefrectomia

INTRODUCCION

La hipertension arterial (HTA) es un factor de riesgo importante para la en-
fermedad cardiovascular, tiene una alta prevalencia y es la primera causa de
mortalidad a nivel mundial. La morbimortalidad cardiovascular mantiene una
relacién continua y directa con los valores de tension arterial (TA). La necesidad
de tratamiento farmacolégico debe valorarse en funcién del riesgo cardiovas-
cular total"

Para la aproximacion diagndstica es fundamental:
a) Determinar las cifras de TA.

b) Identificar posibles causas secundarias de HTA: los criterios de sospe-
cha son: aparicién en menores de 30 afios o mayores de 50, inicio brusco, nive-
les de TA muy elevados (>180/110 mmHg), antecedentes familiares de enferme-
dad renal, escasa respuesta al tratamiento o empeoramiento manifiesto en un
paciente previamente bien controlado. En la tabla 1 se muestran los sintomas y
signos de sospecha de HTA secundaria.

c) Evaluacién del riesgo cardiovascular global utilizando la tabla SCORE (a
menos que el individuo sea considerado directamente de alto riesgo), los antece-
dentes personales, la exploracion fisica y las pruebas complementarias y actuar
segun el riesgo: alto riesgo (SCORE > 6 = 5%) o bajo riesgo (SCORE < 5%)2.

Tabla 1. Sintomas y signos de sospecha.

Anamnesis

Historia de consumo alcohol, drogas, farmacos con capacidad hipertensiva: HTA
secundaria a dicho consumo.

Crisis paroxisticas de HTA acompanadas de palpitaciones, sudoracion o cefalea:
feocromocitoma.

Historia de infecciones urinarias de repeticiéon, edemas, hematuria o antecedentes
familiares de enfermedad renal: HTA de origen renal.

Inicio <30 afios 0 >50 o traumatismo renal: HTA vasculorrenal.

Escasa respuesta al tratamiento correctamente pautado y cumplimentado o elevacién
brusca de PA en paciente previamente bien controlado.

Comienzo brusco.

Exploracion fisica

Cifras superiores a 180/110.
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Lesién de érganos: retinopatia grado Ill o superior, creatinina >1,5 mg/dl, cardiomegalia o
crecimiento de ventriculo izquierdo en ECG.

Masas renales y/o hepaticas: rifidn poliquistico.

Neurofibromas y/o manchas «café con leche»: feocromocitoma.

Facies en luna llena, obesidad troncular, estrias rojizas: Cushing.

Soplo lumbar: HTA vasculorrenal.

Soplo interescapular o retraso pulsos femorales: coartacion de aorta.

Exploraciones complementarias

Hipopotasemia: hiperaldosteronismo primario o HTA vasculorrenal.

Aumento creatinina o alteraciones en sedimento urinario: HTA de origen renal.

Disminucion TSH: hipertiroidismo.

Aumento calcemia: hiperparatiroidismo.

Diferencia de tamaro entre ambos riflones o deterioro de la funcién renal tras introduccion
de IECAs o ARA II: HTA vasculorrenal

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 62 afos, de raza caucasica y comple-
xion delgada que acude a urgencias por persistencia de dolor abdominal en hi-
pocondrio izquierdo tras traumatismo en zona costal izquierda 15 dias antes en el
que se diagnostico fractura costal y por el que realizé tratamiento con ibuprofeno.

Entre sus antecedentes personales mas destacables estan: ser exfumado-
ra desde hace 10 afos, hipertensa y dislipémica. Cardiopatia isquémica crénica
revascularizada con un stent en la arteria descendente anterior (ADA) en 2006,
actualmente estable. Presenta EPOC moderado fenotipo mixto no agudizador y
nddulo pulmonar con PET negativa en seguimiento por Neumologia hasta 2015.
Realiza tratamiento de forma habitual con mononitrato de isosorbide 50mg
cada 24 horas, acido acetilsalicilico 100mg cada 24 horas, atorvastatina 80 mg
cada 24 horas, bisoprolol 5mg cada 24 horas, doxazosina 8mg cada 24 horas,
ramipril 10mg cada 24 horas, bromuro de ipratropio 2 pulverizaciones cada 8
horas y omeprazol 20mg cada 24 horas.

En la exploracion fisica presenta buen estado general, eupneica sin signos
de trabajo respiratorio, buena hidratacién y perfusion periférica. Al tomar la TA
presenta cifra de 223/120 mmHg iniciando tratamiento de forma inmediata3. En
la auscultacion cardiaca los tonos eran ritmicos, sin soplos y a una frecuencia
cardiaca normal. En la auscultacién pulmonar presentaba una hipoventilacion
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generalizada. A nivel abdominal tenia dolor en hemiabdomen izquierdo, mas
marcado a nivel de hipocondrio izquierdo sin encontrar otros hallazgos en dicha
regidon anatémica. Presentaba hematoma en resolucién a nivel de cara inferior
de nalga izquierda como consecuencia de la caida. En miembros inferiores no
habia hallazgos relevantes.

Se realizé una analitica (hemograma, bioquimica y coagulacién) que no
presentd ninguna alteracion destacable, y se realizé una ecografia abdominal
en el que se observé una disminucion del tamafo del rindn derecho (presenta
unos 6 cm de eje largo) con pérdida de diferenciacién cértico medular siendo el
resto del estudio normal.

Ante estos hallazgos se procede a ingreso en Medicina Interna para am-
pliar estudios y control de cifras de TA. Una vez en planta se detectan cifras de
renina y aldosterona elevadas, >31 ng/mL/h y 372 pg/mL, respectivamente; sin
presentar alteraciones en la creatinina ni en el filtrado glomerular y con cateco-
laminas y cortisol en orina de 24 horas normales.

Se realizé también un doppler renal que confirmé la disminucién del tama-
fio del rifidn derecho, de 6 cm de eje largo, con pérdida de diferenciacion coér-
tico medular sin conseguir curvas de arterias lobares por atrofia renal, siendo
el rindn izquierdo normal y una angio-TC de arterias renales en el que el origen
de la arteria renal derecha se visualiza a modo de una pequefia saculacién con
amputacion de la luz vascular de la misma siendo apenas perceptible una es-
tructura tubular filiforme (figura 1) que parece constituir la arteria que nutre al
rifidn atrofico, hallazgos que sugieren una oclusion de arteria renal derecha (de
tiempo de evolucién dada la atrofia renal).

También se observo en el TC una ligera trombosis mural-ateromatosis di-
fusa de aorta en transicion toraco-abdominal (figura 2) que se extiende hasta
origen del tronco celiaco, y ateromatosis con presencia de placa ulcerada en la
aorta infrarrenal.
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Figura 1 Figura 2

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Al inicio del ingreso se utiliza labetalol intravenoso para controlar la TA 'y
durante la estancia en planta se necesita doxazosina 4 mg cada 12 horas, Lo-
sartan 50 mg cada 12 horas, amlodipino 5 mg cada 12 horas, furosemida 40 mg
cada 12 horas y atenolol 50 mg cada 12 horas. Con el resultado de las pruebas
complementarias junto a la anamnesis y la exploracion fisica se diagnostica,
finalmente, de HTA vasculorrenal de dificil control y, secundariamente, de atero-
matosis severa de aorta infrarrenal con ulceracién y trombosis mural asociada.

Respecto a las lesiones ulceradas de la aorta abdominal deben vigilarse,
especialmente, si se necesita intervencionismo endovascular que implique esa
region por el riesgo de embolismo. De igual modo no se aconseja anticoagula-
cién de entrada salvo otras indicaciones porque la incidencia sobre el riesgo de
embolismo es controvertida.

Tras comentar el caso con radiologia intervencionista se desestima in-
tentar reperfundir la arteria mediante un stent por considerar que el rifién era
atrofico. No obstante, dado que el rifidn derecho podria estar actuando como
rindn vasopresor y dificultar el control de la HTA se plante6 como mejor opcién
la nefrectomia. La intervencion se realiza sin incidencias y en el seguimiento
en consulta, vez intervenida presenta cifras de TA en torno a 130/70 mmHg,
pasando de utilizar cinco farmacos a tan solo uno, ramipril 10 mg en desayuno.

DISCUSION Y/O TRASCENDENCIA CLIiNICA

La HTA vasculorrenal es la causa mas frecuente de HTA secundaria y re-
presenta un 5% de los casos de HTA. Es consecuencia de la estenosis de la luz
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de la arteria renal y tiene diversas etiologias siendo la mas frecuente (90%) la
ateroesclerosis y la displasia fiboromuscular.

Respecto al grado de severidad de la oclusién vascular el mejor deter-
minante de la evolucién es el grado de dafno parenquimatoso renal definido
como una disminucién de tamafio mayor de 1,5 cm en comparacion con el
rifidn contralateral o un riidn menor de 6 cm*

Las tres actitudes terapéuticas que podemos adoptar ante el diagnéstico
de estenosis de arteria renal son: tratamiento médico, ATP (angioplastia translu-
minal percutanea) o cirugia (nefrectomia o revascularizacién quirurgica). Cuan-
do el tratamiento farmacoldgico es insuficiente, la alternativa para la revascula-
rizaciéon es la ATP con implantacién de stent y evitar los riesgos de la cirugia5.
Sin embargo, recientemente se ha demostrado en un estudio que la ATP tenia
mas complicaciones que el tratamiento médico para igual control de TA y tasa
similar de eventos renales, cardiovasculares o mortalidad®6.

¢ Quiénes se podrian beneficiar de la revascularizacién percutanea o qui-
rurgica? Los pacientes que: a) por angiografia presentan relleno retrégrado del
arbol arterial renal distal a través de circulacién colateral; b) la biopsia renal
demuestre glomérulos y tubulos bien preservados con minima esclerosis arte-
riolar; c) el tamafo renal sea >9 cm, y d) se demuestre funcionalidad de rifidn
afectado mediante renograma isotopico. Cuando estos criterios no se cumplen
cabe plantearse la nefrectomia como alternativa existiendo estudios que avalan
la nefrectomia como tratamiento de la HTA renovascular?.

¢ Cuando esta indicada la nefrectomia? Cuando existen infartos renales,
esclerosis arteriolar y/o atrofia renal severas (como es nuestro caso), lesiones
no corregibles mediante ATP, en pacientes ancianos con poco riesgo quirlrgico
y rindn funcionante contralateral, tras ATP fallida o en aquellos pacientes en
los que el estudio isotépico muestre una funcion <25% del rifidn afectado sin
evidencia de enfermedad en el rifndn contralateral.
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RESUMEN

Introduccion: La hipertensién arterial (HTA) es uno de los factores mas im-
portantes implicados en el desarrollo de enfermedad cardiovascular. Es funda-
mental identificar aquellos casos en los que haya una alta sospecha de HTA
secundaria y de esta forma, poder actuar sobre la causa que la ocasione.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Varén de 36 afos hipertenso de siete afios de evolucion inicialmente con
buen control, derivado desde atencién primaria por presentar cifras de tension
arterial elevadas a pesar de estar en tratamiento con cinco farmacos diferentes.

Discusion: Dado que el paciente presentaba HTA refractaria a tratamiento
se inicié estudio ante la alta sospecha de HTA secundaria. En el diagnéstico
diferencial de HTA secundaria es importante descartar patologia renal parenqui-
matosa, HTA renovascular, causas endocrinoldgicas y otras causas como HTA
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inducida por farmacos o el sindrome de apnea/hipoapnea del suefio (SAHS).
Teniendo en cuenta la obesidad que presentaba el paciente y su condicién de
roncador se realiz6 una polisomnografia nocturna para descartar SAHS. Tras
obtener un resultado positivo se inici6 tratamiento con CPAP nocturna presen-
tando una normalizacion y control de las cifras de tension arterial. El SAHS es
una causa importante en el desarrollo de HTA y enfermedad cardiovascular
dada su alta prevalencia y su elevado impacto en la poblacion general.

PALABRAS CLAVE

HTA secundaria, enfermedad cardiovascular, HTA refractaria a tratamiento,
obesidad, sindrome de apnea/hipopnea del suefio.

INTRODUCCION

Entre los diferentes factores de riesgo que estan implicados en el desarro-
llo de enfermedad cardiovascular, destaca la hipertensién arterial (HTA). La im-
portancia de este factor de riesgo radica en su alta prevalencia en la poblacion
(entre el 20-40%), en que disponemos de diversos tratamientos eficaces para
su control y en que puede estar en relacion con causas tratables .

En la mayoria de los casos se trata de la denominada HTA esencial, que
esta relacionada con multiples factores, algunos de ellos no modificables (ge-
nética, edad, sexo...) y a otros modificables (estilo de vida: alimentacion, acti-
vidad fisica, consumo de téxicos...). Por otro lado en un porcentaje menor de
pacientes, la HTA es secundaria a causas identificables que pueden tener un
tratamiento especifico @.

Por todo ello es importante saber identificar los pacientes en los que de-
bemos sospechar una etiologia secundaria para realizar un estudio en que se
analicen dichas causas.

La hipertension secundaria debe sospecharse y por tanto, descartarse en
los siguientes pacientes que presenten:

- Aumento brusco de la tensién arterial en pacientes menores de 30 o en
mayores de 60 afos sin antecedentes previos de HTA.

- HTA resistente a tratamiento.

- HTA acelerada o maligna.

- Ausencia de antecedentes familiares de HTA esencial.

- Sintomas o signos que orienten hacia una enfermedad subyacente.
- Toma de farmacos capaces de inducir HTA.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO
MOTIVO DE CONSULTA
Hipertension arterial con mal control.

ANTECEDENTES FAMILIARES
Padres hipertensos.

ANTECEDENTES PERSONALES

No alergias a medicamentos conocidas. Hipertenso desde 2009 inicial-
mente con buen control. No DM. No dislipemia. Roncador. Vida sedentaria.

Habitos tdxicos: ninguno.

Tratamiento habitual: olmesartan 40mg/amlodipino 10mg/hidroclorotiazida

12.5mg en desayuno, espironolactona 50mg en el almuerzo y doxazosina 8mg
un comprimido en la cena.

ENFERMEDAD ACTUAL

Derivado desde atencion primaria por hipertension que ha precisado de
hasta 5 farmacos diferentes para su control. No refiere dolor toracico, no flus-
hing, no alteraciones del habito intestinal, no nauseas ni vomitos, no dolor ab-
dominal, no disnea, no sensacién de palpitaciones, no cefalea, no sudoracion,
no hematuria ni recorte de diuresis, no visién borrosa ni pérdida, no lesiones
cutaneas, no polidipsia.

EXPLORACION FiSICA

- Aceptable estado general, consciente, orientado y colaborador. Nor-
mohidratado y perfundido. Eupneico en reposo.

- Peso 100kgs. Talla 1,73m. IMC 33,4 (Obesidad clase )
- Perimetro abdominal: 110cm.

- Cabeza y cuello: no ingurgitacion yugular, no soplos carotideos, no se
palpan adenopatias laterocervicales.

- Auscultacién cardiorrespiratoria: tonos ritmicos sin soplos. Murmullo
vesicular conservado sin ruidos sobreanadidos.

- Abdomen: blando, no doloroso a la palpacion, no se palpan masas ni
megalias, no peritonismo. No se auscultan soplos abdominales.
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- Miembros inferiores: no edemas ni signos de trombosis venosa pro-
funda. Pulsos distales presentes y simétricos.

- No focalidad neurolégica

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Aporta analitica realizada de forma privada: hemograma normal, bioqui-
mica: alanina aminotransferasa 63, resto incluyendo glucosa, urea, creatinina,
acido Urico, colesterol, triglicéridos, aspartato aminotransferasa, gamma glu-
tamiltransferasa, fosfatasa alcalina, creatina cinasa, iones, tirotropina, cortisol,
aldosterona y antigeno especifico de prostata normales.

Orina de 24 horas con noradrenalina 296nmo|/24 horas (normal < 76) y
dopamina 935nmol/24 horas(normal < 390). Acido vanilmandélico normal.

JUICIO CLINICO
Sospecha de HTA secundaria.

EVOLUCION Y DISCUSION:

Este paciente seria subsidiario de estudio para descartar secundarismo
puesto que ha precisado de mas de tres farmacos (entre ellos al menos un diu-
rético) para el control de su tension, definido por tanto como HTA refractaria a
tratamiento y presenta aumento de excrecion urinaria de catecolaminas.

Dentro de las causas de HTA secundaria (Tabla 1), en primer lugar se de-
berian valorar aquellas patologias de localizacién renal, ya sea a nivel paren-
quimatoso, objetivandose con un descenso del filtrado glomerular y/o pérdida
de albumina o proteinas en la orina, asi como a nivel renovascular, atribuible
esta HTA a la disminucién de la perfusion renal por una obstruccion de la ar-
teria renal principal ya sea por una lesién ateroesclerética o por una displasia
fibromuscular. En este paciente la funcién renal era normal, con un filtrado glo-
merular de 138 mil/min y cociente albumina/creatinina menor de 0.030 mg/mg,
sin presentar en ningln momento de su evolucion deterioro agudo de ésta tras
inicio de tratamiento bloqueante del sistema renina-angiotensina (olmesartan),
que junto a la ausencia de soplo abdominal en la exploracién y ausencia de
aterosclerosis a otros niveles, descartaria etiologia renovascular. No obstante,
se realiz6 ecografia abdominal, en la que se apreciaban rifiones de morfologia
normal, y sin asimetria, por lo que indicaria continuar con la busqueda de causa
de HTA a otro nivel ©,
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Tabla 1. Causas mas frecuentes de hipertension arterial secundaria

De origen renal

Enfermedad renal parenquimatosa

Hipertension renovascular

De origen endocrinolégico

Hiperaldosteronismo primario

Hipercortisolismo (sindrome de Cushing)

Feocromocitoma

Hipertiroidismo

Hipotiroidismo

Hiperparatiroidismo

Acromegalia

Otras causas

Sindrome de apnea/hipopnea del suefio

Coartacion de aorta

Inducida por farmacos

Es importante descartar la existencia de hiperaldostenismo que justifique
la HTA, sobre todo en pacientes con HTA resistente, HTA con hipopotasemia, ya
sea espontanea o inducida por diuréticos, o existencia de incidentaloma supra-
rrenal. Las principales formas de hiperaldosteronismo primario son el adenoma
suprarrenal (35% de los casos), la hiperplasia suprarrenal bilateral (60% de los
casos), y menos frecuentes, el hiperaldosteronismo primario remediable por
glucocorticoides (<1%), la hiperplasia suprarrenal primaria unilateral (2%) vy el
carcinoma adrenal (<1%). La determinacion del cociente aldosterona plasmati-
ca/ actividad de renina plasmatica (ARP) es el método de eleccion para ello (4).
En este caso, los niveles de aldosterona plasmatica fueron normales (menores
a 15 ng/dl), asi como el cociente aldosterona/ARP. Para evitar falsos negativos
en la muestra, se suspendieron los diuréticos cuatro semanas antes de la de-
terminacién, asi como el olmesartan dos semanas antes.

Dado que el paciente aportaba analitica en la que se objetivaban catecola-
minas y metanefrinas discretamente elevadas en orina de 24 horas, se solicité
nueva determinacién en nuestro hospital con resultado similar. La elevacion
fue inferior a dos veces el limite superior de la normalidad y el paciente no
presentaba cefalea, sudoracién ni flushing. No obstante y dado que una de las
causas de hipertensién secundaria a descartar es el feocromocitoma (5) se so-
licitd prueba de imagen abdominal que resulta Util para despistaje de cualquier
tipo de tumoracién intraabdominal productora de hormonas. Se realizé un TAC
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abdominal con el siguiente resultado: adyacente a cola pancreatica se aprecia
imagen de 42 mm de eje maximo que presenta la misma densidad que el bazo,
por lo que existe la duda de si se trata de bazo accesorio o de lesién pancrea-
tica real. Glandulas suprarrenales y ambos rifiones de caracteristicas normales.
Se solicitd entonces resonancia magnética para catalogar la lesién hallada que
no permitia descartar neoplasia primaria. Finalmente se realizé gammagrafia
(Imagen 1) con hematies desnaturalizados presentando la lesion significativa
actividad compatible con la sospecha de tejido esplénico.

Imagen 1.

Entre los trastornos hormonales causantes de hipertensiéon secundaria se en-
cuentra también el sindrome de Cushing ©, que podria deberse tanto a produccién
enddgena como a administracion de glucocorticoides. Nuestro paciente presenta-
ba obesidad abdominal pero no otros rasgos caracteristicos como la cara de luna
llena o las estrias vinosas. Se realizd test de Nugent con una adecuada supresion
de cortisol. Tampoco presentaba fenotipo acromegalico. Se determinaron en anali-
tica los valores de tirotropina, hormona paratiroidea, calcio y fosfato con resultados
normales. Por tanto se descartaron otras causas hormonales de hipertension se-
cundaria como son las alteraciones de la funcion tiroidea y el hiperparatiroidismo.

Teniendo en cuenta la prevalencia del sindrome de apnea-hipopnea del
suefio (SAHS) en la poblacion general (7), se realizé una polisomnografia noc-
turna en base a su condicion de obesidad y roncador que hacian obligado su
despistaje. El resultado fue positivo por lo que comenzé a usar la CPAP noc-
turna obteniendo buenos resultados en cuanto al control de la tension arterial.

La coartacion de aorta, una de las principales causas de HTA en nifos,
habria que sospecharla ante la diferencia de presiones en miembros superiores
e inferiores que no se objetivd en nuestro paciente. Fue descartada de forma
definitiva mediante la realizacion de una ecocardiografia.
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En cuanto a los posibles farmacos que pueden inducir HTA como los anti-
inflamatorios no esteroideos, los glucocorticoides, los antidepresivos... se inte-
rrogo sobre su uso encarecidamente pero el paciente negd siempre la ingesta
de los mismos, descartando asi esta posible causa de induccion de HTA.

Dada la importancia de la HTA por su alta prevalencia en la poblacion y
su papel fundamental en el desarrollo de la enfermedad cardiovascular es pri-
mordial identificar aquellos casos con alta sospecha de HTA secundaria. No
obstante, dada la baja prevalencia relativa que presenta la HTA secundaria,
la dificultad en su diagndstico y teniendo en cuenta que el estudio puede ser
costoso y requerir pruebas diagndsticas invasivas no exentas de riesgo, es im-
portante valorar de forma individualizada cada caso y siempre que creamos que
puede conllevar cambios en el manejo terapéutico.

El SAHS es una causa frecuente de HTA secundaria, a menudo infradiag-
nosticada, y que juega un destacado papel en el desarrollo de enfermedad
cardiovascular (8), siendo considerada actualmente como un factor de riesgo
independiente para el desarrollo de patologias vasculares. Por ultimo es fun-
damental destacar que su importancia ha ido creciendo en los Ultimos afos
conforme se ha ido avanzando en su conocimiento y dada su relacién con los
habitos de vida como la obesidad o el tabaquismo.
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RESUMEN

Mujer de 71 afos, con multiples factores de riesgo cardiovascular, que
ingresa para estudio de malestar general y caidas frecuentes con pérdida del
nivel de conciencia.

Dos semanas previas al inicio de la clinica, fue valorada en consultas ex-
ternas de Medicina Interna, donde se realiz6 ajuste de tratamiento de factores
de riesgo cardiovascular.

Durante el ingreso nos planteamos la posibilidad de que este ajuste de trata-
miento esté en relacion con los sincopes, a pesar de presentar otras comorbilida-
des, como por ejemplo una estenosis aértica moderada (hasta el momento asin-
tomatica). De igual modo nos planteamos que pudiera ser el desencadenante de
una cetoacidosis diabética habiendose descartado otras causas que la precipiten.

Al cuadro se suma que secundario a las caidas, la paciente presenta oto-
rragia, motivo por el que se complica el caso y por el que nos tendremos que
plantear un diagnéstico diferencial mas amplio.
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Cetoacidosis diabética. Estenosis adrtica. Fractura pefiasco temporal.
Otorragia.

INTRODUCCION

Mujer de 71 afos, sin alergias medicamentosas conocidas. Como ante-
cedentes de interés destaca hipertension arterial, dislipemia, diabetes mellitus
tipo 2 desde el afno 2007 y Estenosis adrtica moderada.

Como tratamiento habitual: Lansoprazol 30mg; Lorazepam 1mg; Sitaglipti-
na 50/metformina 850mg; Atorvastatina 40mg; Escitalopram 20mg; Pregabalina
150mg; Insulina Levemir 30Ul; Eprosartan 600mg/Hidroclorotiazida 12.5mg.

Fue valorada en Medicina Interna a final de noviembre 2016 por hipoglu-
cemias frecuentes, decidiéndose ante glicohemoglobina (HbA1c) 5.9% en ana-
lisis, sustituir insulinoterapia por antidiabéticos orales, quedando en su trata-
miento linagliptina 2.5mg/metformina 1g cada 12 horas y Canagliflozina 100mg
cada 24h.

Ingresa en observacion el dia 19 de Diciembre tras astenia intensa, males-
tar general, nduseas y pérdida del nivel de conciencia (siendo valorada previa-
mente en domicilio por su MAP, quién objetivo glucemia en 270mg/dl).

En urgencias se presenta acidosis metabdlica con pH 6.93, HCO6 3, BE
24-y acido lactico normal, por lo que se determinan cuerpos cetonicos en orina
que resultan muy positivos. Estableciéndose el diagnostico de cetoacidosis
diabética, con glucemia al ingreso en observacion de 480mg/dl.

Dias previos habia consultado por varias caidas al suelo con traumatismo
craneoencefalico y otorragia desde la primera caida (consta en analisis
glucemias en torno 250mg/dIl. No disponemos de gasometria venosa).

A la exploracion en observacién: Mal estado general. Inestabilidad
hemodinamica con presion arterial 50/80mmHg, Frecuencia cardiaca 110spm.
Deshidratacion de piel y mucosas. Mala perfusion periférica.

ACR: Corazén ritmico a 110spm, soplo sistolico en foco adrtico llI/VI.
Murmullo vesicular conservado.

Miembros inferiores sin edemas. Sin datos de TVP.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

- Sincope de origen cardiogénico. Probable estenosis adértica sintomati-
ca (En marzo 2016 era grado moderado).

- Probable fractura de la base del craneo/Pefiasco del temporal derecho
(otorragia derecha).
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- Cetoacidosis diabética probablemente secundaria a infeccién del SNC
(secundaria a probable sobreinfeccion en relacion con otorragia-frac-
tura) vs otra etiologia infecciosa precipitante (infeccion tracto urinario;
neumonia...)

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Tras estabilizar la situacion hemodinamica, por otorragia y coincidiendo
con elevacion de reactantes de fase aguda, se solicité TC de craneo presentan-
do fractura del pefiasco temporal derecho, por lo que posteriormente se realizé
puncién lumbar para descartar infeccion del SNC. Resultando bioquimica, tin-
cién de gram y cultivos de LCR normal o negativo.

En andlisis al ingreso, ademas de la gasometria previamente descrita, des-
taca: Hemoglobina 13.5g/dl; Leucocitos 22050 (PMN 92%); Plaquetas 308000;
Glucosa 485mg/dl; Creatinina 1.27mg/dl; Urea 74mg/dl; Sodio 139mEq/I; Pota-
sio 5.71 mEq/L; PCR 248mg/L.

Elemental de orina sin hallazgos.

Resto de pruebas complementarias, incluida la Radiografia de térax sin
hallazgos.

Figura 1

Posteriormente ingresa en planta de Medicina Interna para completar es-
tudio de sincopes y de la situacion de cetoacidosis, descartandose foco infec-
cioso como causa precipitante.

231



Durante el ingreso:

Ecocardiografia area valvular 1cm2, gradiente pico 50mmHg y medio de
32mmHg. FE 65%.

Al alta, normalizacién de parametros inflamatorios con PCR 12mg/L.

Se reintrodujo insulina y metformina. Retirando de forma definitiva cana-
gliflozina.

DIAGNOSTICO DEFINITIVO

Descompensacion diabética en muy probable relacion con inhibidoe del
cotransportador sodio-glucosa tipo 2 (canagliflozina).

Sincope en probable relacion con alteracion metabdlica (cetoacidosis dia-
bética) sin poder descartar estenosis adrtica sintomatica (pendiente de com-
pletar estudio).

DISCUSION

Los inhibidores del cotransportador sodio-glucosa tipo 2 (iISGLT2) se ca-
racterizan por su seguridad cardiovascular, habiendo demostrado disminucion
de mortalidad en estudio EMPA-REG con empagliflozina y estando en marcha
CANVAS y DECLARE-TIMI58 para canagliflozina y dapagliflozina.

Entre los efectos que produce, destacar que disminuyen la PA 4-10mmHg,
desciende del peso en al menos 2Kg, reduce los niveles de HbA1c, de acido
urico, triglicéridos y LDL. Ademas provoca un incremento de HDL.

Por estas caracteristicas, estando ante una sefiora de 71 afos, con fac-
tores de riesgo cardiovascular de al menos 10 afios de evolucién y ante el mal
control de glucemia domiciliaria, principalmente tendencia a hipoglucemias,
se decidié en noviembre 2016 retirada de insulina y sustitucion por inhibidor
SGLT2 asociado a otros farmacos antihiperglucemiantes.

Tras esto la sefiora acude en varias ocasiones a urgencias a principio de
Diciembre 2016 por caidas frecuentes y la ultima requiere ingreso con diagnods-
tico, entre otros, de cetoacidosis diabética.

La ceteoacidosis diabética (pH 6.8-7.3 y niveles de bicarbonato inferior a
10 mmol/l) es el resultado del déficit de insulina combinado con un exceso de
hormonas contrainsulares (glucagén, catecolaminas...). Para su desarrollo es
necesaria la combinacion de déficit de insulina y exceso glucagon.

La cetosis se produce por un incremento de acidos grasos libres proce-
dentes de los adipocitos, los cuales provocan desplazamiento hacia la sintesis
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hepatica de cuerpos cetodnicos, el proceso generalmente esta en relaciéon con
infecciones como causa desencadenante.

La canagliflozina actua inhibiendo el transportador SGLT2 presente en el
tubulo proximal.

Su accién aumenta la excrecion urinaria de glucosa y bloquea la absorcion
de sodio, llegando mayor cantidad de éste al tubulo distal y macula densa, pro-
vocando vasoconstriccion de la arteriola aferente y descenso de hiperfiltracion
renal. La pérdida de sodio urinaria, aunque es escasa se acompafia de una
disminucién del volumen intravascular.

Secundario a todo este mecanismo de accioén se produce un incremento
del glucagon y una reduccion de niveles de insulina que da lugar a una discreta
hipercetonemia, habiéndose postulado la hipétesis, de que este modesto in-
cremento de cuerpos cetonicos intervengan favorablemente en el metabolismo
energético miocardico, especialmente en pacientes con miocardio anormal y
resistencia a la insulina

El mecanismo de aparicion de cetoacidosis diabética como complicacién
en relacion con estos farmacos se desconoce.

Las situaciones que pueden predisponer son la deshidratacion, restriccion
caldrica, reduccion de peso, cirugia, infecciones, vomitos, reduccion de la dosis
de insulina, mal control de la diabetes y la ingesta de alcohol.

Los pacientes con mayor riesgo de cetoacidosis diabética son los
que tienen baja reserva funcional de células beta (DM tipo 2 con peptido C
disminuido; Diabetes autoinmune latente del adulto (LADA) o antecedentes de
pancreatitis).

En estudios reportados, el tiempo relacionado con la aparicion de la
complicacion fue a los 15-2 dias de inicio del farmaco, algun caso se ha descrito
después de tres meses.

Al alta de nuestra paciente nos planteamos, por la asociacion temporal
entre inicio de caidas y el ajuste de farmacos en consulta, la existencia de
cetoacidosis diabética encubierta o no diagnosticada (por presentar niveles de
glucemias en rango de la normalidad), como causa de principal de las mismas,
sin poder descartar estenosis adrtica sintomatica (pendiente de completar
estudio ambulatorio).

Como factor predisponente, estamos probablemente ante escasa reserva
pancreatica de insulina (pendiente aun de niveles de péptido C), sumada a una
deplecién de volumen intravascular, precipitada por la asociado de farmacos
antihipertensivos.
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No obstante, ademas del péptido C, estamos pendiente de estudio de
autoinmunidad (descartar una diabetes autoinmune del adulto (LADA) menos
probable en el caso).

Aunque a la llegada a urgencias presentaba 480mg/dl de glucemia, nos
confirma su médico de atencion primaria, que esa mafana en domicilio se
objetivé una glucemia de 270mg/dl.

Podriamos estar por todo lo descrito ante una cetoacidosis euglucémica
(definida por niveles <300mg/dl en plasma y HCO3 <0=10), que se presentan
también en relacion con estos farmacos (aunque en menor frecuencia con
cangliflozina, que con otros iISGLT2).

Por todo esto y la trascendencia que puede tener, aunque los casos
reportados son escasos, nos planteamos, entre otras cosas, si seria conveniente
evaluar el riesgo de cetoacidosis diabética asociada a estos farmacos, antes de
prescribirlos en pacientes con diabetes tipo 2 de larga evolucién, sabiendo que
la escasa reserva pancreatica puede ser un factor predisponente.
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RESUMEN

Varén de 37 afos, consulta por cefalea frontal refractaria a analgesia ha-
bitual, de seis meses de evolucién. A la exploracion fisica llaman la atencion
cifras de presion arterial (PA) elevadas y soplo abdominal en flanco izquierdo,
motivo por el cual se sospecha origen secundario (renovascular) de la misma.
Se procede a la realizacion de pruebas de imagen (ecografia doppler y angio-
TAC renal) que arrojan el diagnoéstico final de displasia fibromuscular (DFM) de la
arteria renal izquierda. A lo largo del seguimiento en consulta se hace necesaria
la retirada progresiva de medicacion antihipertensiva ante la aparicién de un
nuevo evento clinico poco frecuente e inesperado.

PALABRAS CLAVE

Hipertension arterial secundaria. Hipertension renovascular. Displasia fi-
bromuscular. Infarto renal.
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INTRODUCCION

Del total de pacientes con hipertension arterial (HTA) se estima que entre
un 5y 10% de los mismos tienen un origen secundario o identificable. Las
causas mas frecuentes de HTA secundaria son las enfermedades renales (pa-
renquimatosas o renovasculares), el hiperaldosteronismo primario, la inducida
por farmacos y el sindrome de apnea del suefio. El término de HTA renovascular
hace referencia a la elevacion de la PA atribuible a la reduccién de la perfusion
renal . La mayoria de los casos son debidos a la obstruccion de la arteria renal
principal, por lesiéon aterosclerética o por DFM2. Presentamos un caso en el
que la exploracion fisica resulta clave para el diagnéstico y cuya evolucion da
un giro inesperado cuando, durante el seguimiento, se plantea la necesidad de
retirar el tratamiento hipotensor.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Varén de 37 afios, sin antecedentes personales ni familiares de interés.
Niega consumo de AINES o téxicos. Consulta por cefalea frontal, no pulsatil, de
seis meses de evolucion, sin respuesta a analgésicos habituales (paracetamol
y metamizol), que dificulta descanso nocturno y se acompana ocasionalmente
de nauseas y vomitos. No asocia sonofobia, fotofobia, aura ni focalidad neuro-
l6gica.

EXPLORACION FiSICA

A su llegada a urgencias presenta PA de 200/120 mmHg. No expresion
de focalidad neurolégica. Corazon ritmico, a 70 latidos por minuto, sin soplos.
Buen murmullo vesicular bilateral. Abdomen blando y depresible, sin masas
ni megalias, con auscultacién de soplo en hemiflanco izquierdo. Los miem-
bros inferiores no presentan edemas. Pulsos periféricos presentes y simétricos.
Buena perfusion distal. No rubicundez facial ni diaforesis. Fondo de ojo sin he-
morragias ni exudados, tampoco edema de papila. El IMC es de 26 kg/m2. Se
objetiva orina sin hematuria macroscoépica.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hemograma y bioquimica general (incluido perfil renal y hepatico, lactato
deshidrogenasa, péptido natriurético, troponina y coagulacién) normales. Elec-
trocardiograma en ritmo sinusal, sin criterios de hipertrofia ventricular izquierda.
Elemental de orina con presencia de proteinas (30 mg/dl) sin hematies. Ra-
diografia de térax sin aumento del indice cardiotoracico ni elongacion de la
aorta, tampoco otros signos indirectos de coartacion. El TAC craneal resulta
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normal. Tras esta primera bateria de complementarias basicas normales y ante
la presencia de soplo abdominal, se decide realizar doppler renal para descartar
patologia vascular. Emiten el siguiente informe: rifdn izquierdo con adelgaza-
miento cortical en polo superior, aumento de velocidad picosistélica (230 cm/s)
con indice reno-aodrtico de 1:3 en relacion con estenosis de alto grado de la
arteria renal principal cercana al hilio, hipovascularizacién de polo superior, flujo
alterado postestendtico a nivel de la arteria interpolar (tardus-parvus) y flujo del
polo inferior del rindn izquierdo sin alteraciones.

La anamnesis, la exploracion fisica y el estudio inicial orientan a una HTA
de origen renovascular, por lo que se deriva a consultas de medicina interna
para control evolutivo y proseguir estudio. En este sentido se opta, dada su
elevada especificidad, por la realizaciéon de angioTAC renal (imagen 1). El es-
tudio se completd con perfil hormonal, autoinmune y de hipercoagulabilidad,
reactantes de fase aguda, ecografia doppler de troncos supraadrticos y ecocar-
diograma, que resultaron normales.

Imagen 1: engrosamiento circunferencial de la pared de la arteria renal izquierda afectando a

un segmento de 1,2 cm y que condiciona una estenosis de un 84% de la luz, con respeto de

la porcion proximal. Estenosis segmentarias puntiformes y dilataciones aneurismaticas de la

arteria segmentaria anterosuperior e interlobares dependientes de la misma. Polar accesoria
de pequenio calibre.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La diferenciacién de enfermedades que causan estenosis de las arterias
renales requiere de un abordaje a diferentes niveles. (tabla 1).
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Tabla 1 - Causas potenciales estenosis de la arteria renal.

Extraido de: Plouin, P.F. &Bax, L. Nat. Rev. Nephrol. 6,151-159(2010).
Aterosclerosis Enfermedades raras (mas frecuentes en
ninos)

e Enfermedades familiares
(Neurofibromatosis tipo 1, esclerosis

Displasia fibromuscular:

¢ Medial (apariencia de collar de

cuentas) tuberosa, pseudoxantoma elastico, sindrome
* No medial (lesiones unifocales o de Ehlers-Danlos, sindrome Alagille,
tubulares) sindrome de Marfan, sindrome de Williams,

Arteritis: sindrome de Turner).

* Arteritis de Takayasu ¢ Sindrome idiopatico de aorta media

¢ Poliarteritis nodosa Miscelanea:

* Enfermedad de Kawasaki e Espasmos de la arteria renal inducidos

por agente simpaticomimético o abuso de
ergéticos alcaloides

- Mediolisis arterial segmentaria

- Compresién extrinseca

Una vez mas una completa Historia Clinica se hace fundamental; cues-
tiones tan elementales como la edad del paciente pueden ser claves para la
orientacion diagnostica. Ademas, parametros analiticos o patrones radiolégicos
son de gran ayuda. Si la forma de presentacion radiologica de la estenosis es en
“rosario de cuentas” la diferenciacion entre DFM y otras entidades es facil, pues
este es un signo radiolégico clasico de esta entidad, denotando afectacion de
la capa media, forma de lesién mas comun. Si, por el contrario y como es
nuestro caso, aparecen estenosis focales, habra que pensar en DFM con afec-
tacién intimal (menos frecuente que la anterior) y plantea ademas el diagnostico
diferencial con arteritis y enfermedad ateromatosa. En el caso descrito no hay
afectacioén de la porcion proximal de la arteria renal, que es caracteristicamente
la zona afectada en la enfermedad ateromatosa; ademas, esta entidad es mas
comun en hombres de edad avanzada y con patologia vascular multiple, por lo
que este diagnodstico resulta poco probable. No se ha documentado afectacion
de vasos de mayor calibre, tampoco elevacion de reactantes de fase aguda,
haciendo poco plausibles entidades como arteritis 0 enfermedades sistémicas.
Tampoco existe evidencia en la exploracién clinica de hiperlaxitud ligamentosa
o dismorfias distales a favor de una conectivopatia (tipo Ehlers-Danlos). Por
tanto, la edad y la ausencia de estenosis de perfil ateroescleroso o inflamatorio
(atendiendo a pruebas de imagen y parametros analiticos), hacen que el diag-
néstico final de nuestro paciente sea el de DFM (probable afectacion intimal) de
arterial renal izquierda como causa HTA secundaria.
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EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Se instaura tratamiento que incluye losartan 100 mg, hidroclorotiazida 25
mg, amlodipino 10 mg y atenolol 50 mg al dia, consiguiendo un control 6ptimo
de PA 'y la consiguiente desaparicion de los episodios de cefalea.

Al cabo de tres meses se constata la presencia de hipotension (referida

como sintomatica). Se inicia retirada de medicacion, manteniendo Losartan

e Hidroclorotiazida. Se alcanza asi PA en torno a 70/110 mmHg. Ante este
cambio clinico se solicita renograma postIECA. El estudio basal, con una PA
de 93/138 mmHg, objetiva defecto de captacién en la mitad superior del rifidn
izquierdo. Tras captopril PA 90/120mmHg, no existendo cambios en la funcién
relativa. Los datos sugieren baja probabilidad de HTA renovascular y esta
situacién hace que se plantee la realizacion de nuevo angioTAC (imagen 2).

Imagen 2: rindn izquierdo con hipocaptacion cortical triangular a nivel del polo superior y
region interpolar, que sugieren infartos. Atrofia con reduccion espesor cortical a nivel polo
superior. Arteria renal izquierda accesoria polar superior de pequefio calibre.

Precisa continuar retirando medicacion hasta suspenderse por completo,
conservando cifras en torno a 120/75mmHg. Los niveles de creatinina perma-
necen estables.

Se concluye el caso como HTA de origen renovascular por DFM de la
arteria renal izquierda, resuelta tras infarto polar superior e interpolar de rifidn
izquierdo (afectando a probables regiones hipoperfundidas y funcionalmente
hiperproductoras de renina que quedan anuladas tras el mismo). Se decidi6é no
realizar tratamiento antiagregante ni anticoagulante, permaneciendo el paciente
asintomatico y estable en la esfera renal.
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DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLIiNICA

La DFM es una angiopatia sistémica, aunque en ocasiones la manifestacion
es exclusivamente vasculorrenal ®. Aproximadamente un 85% de pacientes con
DFM presentan afectacion de arterias renales, siendo esta la causa de un 10-
30% de casos de HTA secundaria . Es mas habitual en mujeres jévenes y
parece presentar un componente genético, aunque su etiopatogenia continta
siendo desconocida. En cuanto al mecanismo productor de hipertensién tam-
poco existe un claro consenso. Hay hipétesis que sefialan cierta similitud con
la aterosclerosis, esto es un descenso del flujo sanguineo renal que conlleva el
incremento en la secrecion de renina“. Sin embargo otros estudios encuentran
diferencias, indicando que en la DFM el flujo sanguineo renal es mayor que en la
aterosclerosis y que en los casos de afectacion unilateral la secrecion de renina
no es superior en el rindn afectado °. El tratamiento abarca la terapia farmaco-
l6gica y la revascularizacion mediante las diferentes técnicas de angioplastia,
incluyendo colocacién de stent. Estas son el tratamiento de eleccién frente a la
cirugia tradicional, ya que presentan las mismas tasas de éxito con un menor
numero de complicaciones y reestenosis “.

Las causas mas frecuentes de infarto renal son embolismos (principalmen-
te de origen cardiaco) y trombosis de las arterias renales debida a lesién duran-
te procedimientos diagnésticos, terapéuticos o traumaticos; menos frecuentes
son la diseccién de arteria renal, estados de hipercoagulabilidad y la propia
DFM . Esta puede ocasionar infarto en diferentes localizaciones, generando en
algunos casos la primera manifestacion clinica de dicha entidad 7. Sin embargo,
en esta ocasion, siendo el rifidn el Unico 6rgano afectado por la DFM y la region
infartada limitada, no supuso un deterioro clinico ni compromiso de la funcion
renal, sino todo lo contrario. Destaca cémo aspecto interesante del caso, que
un evento patologico que habitualmente conlleva un perjuicio en términos de
salud, cémo es el infarto renal, haya supuesto para este paciente la soluciéon de
otra entidad (HTA), estando ambas relacionadas en su origen (DFM).
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RESUMEN

Varén de 26 afos, con trastorno de ansiedad generalizada y consumo de
téxicos como Unicos antecedentes médicos conocidos, que sufre cuadro de
sincope mientras realizaba ejercicio fisico moderado. Es encontrado incons-
ciente en el suelo por unos companeros, los cuales lo trasladan al hospital mas
cercano. Una vez alli se le objetiva unas cifras de tension arterial muy elevadas
(220/148 mmHg), glasglow score de 10 puntos sobre 15, hemiparesia derecha
de grado 0 sobre 5, e intensa agitacion psicomotriz. Se le realiza TC craneal de
urgencia, donde se le detecta un hematoma agudo en ganglios profundos iz-
quierdos de 48 mm de diametro mayor. Ante tal hallazgo, es derivado al servicio
de neurocirugia, donde se le realiza un drenaje del hematoma mediante cortico-
tomia. A raiz del suceso, se comienza un estudio de una hipertensién arterial de
dificil control que, hasta entonces, no era conocida en el paciente.

PALABRAS CLAVE

hipertension arterial, hemorragia intracraneal, emergencia hipertensiva.
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INTRODUCCION

La hemorragia intracerebral suele ser el resultado de la rotura de una pequena
arteria arterioesclerotica que se ha debilitado, primariamente por la hipertension
arterial crénica. Estas hemorragias suelen ser grandes, Unicas y catastrdéficas.
El consumo de cocaina o, a veces, de otros agentes simpaticomiméticos pue-
de producir una hipertension grave y transitoria que conduce a una hemorragia.
Con menor frecuencia, la hemorragia intracerebral es el resultado de un aneuris-
ma congénito, una malformacién arteriovenosa u otra malformacion vascular, un
traumatismo, un aneurisma micoético, un infarto encefalico (infarto hemorragico),
un tumor cerebral primario o metastéasico, la anticoagulacion excesiva, una dis-
crasia sanguinea o un trastorno hemorragico o vasculitico.

La sangre proveniente de la hemorragia intracerebral se acumula como una
masa que puede disecar a través de los tejidos cerebrales adyacentes y com-
primirlos, lo cual provoca disfuncién neuronal. La presion de los hematomas
supratentoriales y el edema asociado pueden producir una herniacion cerebral
transtentorial, que comprime el tronco del encéfalo y muchas veces produce
hemorragias secundarias en el mesencéfalo y la protuberancia. Si la hemorragia
se rompe en el sistema ventricular (hemorragia intraventricular), la sangre puede
producir una hidrocefalia aguda.

Por lo general, los sintomas comienzan con una cefalea subita, muchas ve-
ces durante la actividad. Sin embargo, la cefalea puede ser leve o estar ausente
en los ancianos. La pérdida de conciencia es frecuente, muchas veces en segun-
dos o algunos minutos. También son usuales las nauseas, los vomitos, el delirio
y las crisis focales o generalizadas. Los déficits neurolégicos suelen ser subitos
y progresivos. Las hemorragias grandes, cuando se localizan en los hemisferios,
producen hemiparesia; cuando se localizan en la fosa posterior, producen déficits
cerebelosos o del tronco cerebral (p. €j., desviacién ocular conjugada u oftalmo-
plejia, pupilas puntiformes, coma). Las hemorragias grandes son fatales en algu-
nos dias en alrededor del 50% de los pacientes. En los que sobreviven, retorna
la conciencia y los déficits neurolégicos disminuyen gradualmente en distintos
grados a medida que se reabsorbe la sangre extravasada.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

ANTECEDENTES PERSONALES:
Trastorno de ansiedad generalizada en tratamiento con duloxetina

Antecedentes de consumo de toxicos hace afos. Actualmente no refiere
consumo.
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ENFERMEDAD ACTUAL

Varén de 26 afos que en el contexto de situacién con gran carga emocio-
nal y tras ejercicio fisico moderado sufre un cuadro sincopal, encontrandole sus
companferos en el suelo inconsciente, siendo trasladado al Hospital, en el plazo
de una hora. Durante el traslado el paciente mantiene apertura ocular, movilidad
espontanea y desviacion de comisura bucal.

A su llegada al hospital, se evidencia en la exploracién hipertensién arterial,
con cifras de 220/148 mmHg, con un Glasgow score inicial de 10 puntos (locali-
za el dolor, respuesta verbal nula, respuesta ocular espontanea), pupilas isoco-
ricas y normoreactivas, hemiplejia derecha y agitacién psicomotriz. Saturacion
de 02 al 100%. A la auscultacién, corazon ritmico sin soplos ni extratonos.

Se realiza sedacion y se procede a realizar TC craneal sin contraste, don-
de se objetiva un hematoma en ganglios profundos izquierdos con extension
ventricular, con efecto masa, desviacion de linea media y herniacion subfalcina.
Ante estos hallazgos se procede a intubacion orotraqueal, iniciandose perfusion
de labetalol por hipertension mantenida y perfusiéon de propofol.

Se realiza analitica, con hemograma, coagulacion y bioquimica sin altera-
ciones. Toxicos en orina negativos. Radiografia de térax sin hallazgos patolé-
gicos.

Se traslada al hospital mas cercano que dispone de servicio de neuroci-
rugia, donde se le realiza TC craneal con contraste, que evidencia hematoma
en ganglios basales profundos izquierdos (lenticular, con extension a centro
semioval y caudado izquierdo) con las caracteristicas ya descritas en el anterior
TC. Valorado por neurocirugia, se procede a colocacion de derivacién ventricu-
lar externa, decidiéndose su ingreso en UCI.

En la exploracién a su ingreso en UCI, el paciente inicialmente presento de-
terioro neurolégico con anisocoria izquierda > derecha, y signos de herniacién
uncal. Al dia siguiente se realiza nuevo TC craneal con contraste (imagen 1) que
evidencia aumento de sangrado intraparenquimatoso y desviacion importante
de linea media con signos de herniacion subfalcina y sangrado intraventricular
importante. Se procede a realizar arteriografia que evidencia sangrado activo
de arteria perforante, sin observase la presencia de aneurisma ni malformacion,
solo una extravasacién parcialmente contenida por el hematoma. Ante estos
hallazgos se decide intervencion quirdrgica urgente mediante corticotomia y
evacuacion del hematoma. Se evidencia rama arterial con sangrado activo, rea-
lizandose hemostasia. Ante el hematoma intraventricular se realiza fibrinolisis.
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JUICIO CLINICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Hemorragia intracerebral en ganglios basales y corona radiada izquierdos
con hemorragia ventricular evacuado quirlrgicamente

Hipertension arterial de dificil control
Hipertension endocraneal secundaria

El diagnostico diferencial de este caso se orienta de forma bastante con-
cluyente gracias a la realizaciéon de TC craneal urgente. Ante un caso de un pa-
ciente con sincope, debemos sospechar distintas patologias como alteraciones
metabdlicas, trastornos estructurales (hemorragias cerebrales, tumores, absce-
so0s...), patologias cardiacas, epilepsia, infecciones, intoxicacién por farmacos
o toxicos. Para ello, una vez tengamos el paciente en el servicio de urgencias,
debemos hacer un despistaje de estas patologias, mediante realizacién de ana-

litica sanguinea, estudio de toxicos, electrocardiogramay TC craneal urgente @

EVOLUCION

En los dias siguientes a su ingreso, el paciente presenta hipertension in-
tracraneal refractaria, como consecuencia del sangrado intraventricular, preci-
sando medidas de segundo nivel con sedacién barbiturica. Mantuvo tension
arterial media >120mmHg, requiriendo el paciente tratamiento con 4 lineas far-
macolodgicas para el control de la misma (losartan 50mg/12 horas, carvedilol
25mg/12 horas, hidroclorotiazida 12,5mg/12 horas y amlodipino 5mg/12 horas).
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En los meses posteriores, el paciente se recuperd de su hipertension intra-
craneal, aunque sufrié 2 crisis comiciales, para lo cual se inicio tratamiento con
levetiracetam 500mg/12 horas de forma indefinida. Ademas, como secuelas
neurologicas, el paciente ha presentado espasticidad focal a nivel de miembro
superior derecho, subsidiario de tratamiento con baclofeno, hemiparesia dere-
cha, no logra ortoposicién, no clara afectacion de la sensibilidad, no déficit de
memoria, afasia no fluente, con adecuada capacidad de compresion y pie en
equino.

Se realizé posterior seguimiento por parte de medicina interna, para estu-
dio de hipertension arterial severa de dificil control, descubierta a raiz del acci-
dente cerebrovascular hemorragico. Durante las continuas revisiones, mantuvo
tensiones altas en domicilio, que se consiguieron controlar las cifras con car-
vedilol 25mg/12 horas, losartan 50mg/24 horas e hidroclorotiazida 12,5mg/24
horas. En este servicio se realizaron los siguientes estudios:

- Analitica con valores normales, salvo unos niveles de triglicéridos en
287 mg/dl; orina normal con filtrado glomerular > 60 ml/min; cateco-
laminas en orina de 24 horas dentro de los limites de la normalidad;
hormonas tiroideas, vitamina B12 y acido félico normales.

- Eco renovesical con riflones normales, con focos ecogénicos milimé-
tricos sinusales bilaterales, sin clara sombra sénica.

- Ecocardiografia que muestra cardiopatia hipertensiva, con hipertrofia
de grado severo. Anulectasia aortica con dilatacion de grado ligero.

- TC de control (imagen 2) donde se aprecia amplia porencefalia tem-

poroparietal izquierda que retrae el ventriculo lateral adyacente, y que
incluye a capsulas interna y externa asi como putamen.

Imagen 2.
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DISCUSION

La importancia de este caso radica en las consecuencias tan importantes
que pueden tener las cifras de tension arterial elevadas, incluso en pacientes
muy jovenes, como es el caso. Se trata de un paciente al que nunca se le ha-
bian registrado las cifras de tension arterial, ni siquiera en su centro de salud.
Tuvo que ser detectada su hipertension arterial a raiz de una crisis hipertensiva
con una complicacion muy grave de la misma (emergencia hipertensiva).

Las crisis hipertensivas afectan habitualmente a hipertensos conocidos
de larga data, pero también pueden producirse en pacientes con diagnoésti-
co reciente o de corta evolucién. El 60% de las emergencias hipertensivas se
produce en pacientes con hipertensién esencial, en relacion con una deficiente
atencion médica o con el abandono del tratamiento ©. La hipertensioén arterial
grave o prolongada lesiona organos diana (principalmente, el aparato cardio-
vascular, el encéfalo y los rifiones) y de esta manera incrementa el riesgo de de-
sarrollar enfermedad coronaria, infarto de miocardio, accidente cerebrovascular
(en particular, hemorragico) e insuficiencia renal. EI mecanismo consiste en el
desarrollo de arteriolosclerosis generalizada y la aceleracién de la produccion
de aterogénesis. La arteriolosclerosis se caracteriza por hipertrofia, hiperplasia
e hialinizacién de la media que determinan un estrechamiento de la luz arte-
riolar, con el consecuente aumento de la poscarga. El ventriculo izquierdo se
hipertrofia de manera gradual y provoca disfuncion diastélica. Por ultimo, los
ventriculos se dilatan y causan miocardiopatia dilatada e insuficiencia cardiaca
secundaria a disfuncién sistélica. @

Para evitar todas estas consecuencias, es necesario hacer un completo
y correcto estudio sobre la hipertension arterial. Este puede verse de forma
esguematica en la tabla 1. @

Tabla 1. ESTUDIOS PARA EL DIAGNOSTICO DE HIPERTENSION ARTERIAL

1.  Multiples mediciones de la tensién arterial para confirmarla

2. Andlisis de orina e indice entre la albuminuria y la creatininuria; si es anormal, debe
considerarse la realizacion de una ecografia real, asi como estudio doppler para
descartar estenosis de arterias renales

3. Andlisis de sangre: lipidemia en ayunas, creatininemia, potasemia
Buscar aldosteronismo en pacientes con hipopotasemia
ECG: en pacientes con hipertrofia ventricular, considerar la realizacion de
ecocardiografia

6. Medicion de la hormona tiroideoestimulante

7. Buscar un feocromocitoma si la elevacion de la tensién arterial es subita y labil, o
grave.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino que se origina de las célu-
las cromafines del sistema simpatico adrenal, productor de catecolaminas tales
como: la adrenalina, la noradrenalina y con menor frecuencia, la dopamina.

Es una enfermedad poco frecuente con una incidencia en la poblacion ge-
neral 1:100.000 pacientes al afio sobre todo entre la tercera y la cuarta década
de la vida, sin diferencia significativa en cuanto al sexo.(%

La prevalencia en la poblacion hipertensa es de 0.2 a 0.4 %. Constituye
una causa importante de hipertension arterial secundaria corregible si el tumor
se diagnostica y se trata de modo correcto, pero si no puede provocar la muer-
te. Pese a esa escasa incidencia, es importante realizar un diagnéstico precoz
por el potencial de curacién. En la actualidad, estan identificadas varias locali-
zaciones de los tumores cromafines. Pueden ser de origen adrenal (75-80 %) o
extra-adrenal (20-25 %), estos ultimos también denominados paragangliomas.

La mayoria de los feocromocitomas son benignos. La distincién patolégica
entre los feocromocitomas benignos y malignos no estéa muy clara. La maligni-
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dad oscila entre 5 % y el 46 %, y no depende del aspecto histologico, sino de
la invasién local y la presencia de metéstasis a distancia. Las metastasis mas
comunes son a pulmon, higado, ganglios linfaticos regionales y huesos largos.

Los sintomas y signos dependeran principalmente de la cantidad y tipo de
catecolaminas liberadas a la circulaciéon. Clinicamente puede ser asintomatico
o presentarse con hipertension arterial sostenida o paroxistica, acompanado
de la triada clasica de cefalea, hiperhidrosis y taquicardia. Las manifestaciones
clinicas son tan variadas que se le conoce como el “gran simulador”.(3,4,5,6)

La poca expresividad clinica del feocromocitoma justifica que mas del 50
% de los mismos son diagnosticados en la autopsia postmortem.

Se clasifica:

1. Segun su localizacion.

a) Adrenal: unilateral o bilateral.

b) Extra adrenal o paraganglioma: érgano de Zuckerkandl, vejiga, ganglios
para vertebrales, cuerpo adrtico y cuerpo carotideo.

2. Segun su forma de aparicion

a) Esporadico.

b) Familiar

- Asociado a las neoplasias endocrinas multiples MEN 2 A: con hi-
perparatiroidismo y carcinoma medular del tiroides MEN 2
- Carcinoma medular del tiroides y neurinomas mucosos.

El 80-90 % de los feocromocitomas adrenales son unilaterales, con pre-
dominio en el lado derecho, sin conocerse la causa. En sentido general, el 90
% de las neoplasias cromafines tienen una presentacion esporadica, frente a
s6lo un 10 % con presentacion familiar. En este ultimo caso se sabe que puede
heredarse de forma aislada con herencia autosomica dominante o dentro de
sindromes hereditarios, tales como: enfermedad de Von Hippel Lindau, enfer-

medad de Von Recklinghausen, la enfermedad de Sturge Weber y la esclerosis
tuberosa.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
ANTECEDENTES PERSONALES:

Presentamos a una paciente mujer de 65 anos de edad con los anteceu
dentes personales de alergia a penicilina, Hipertensién arterial sistémica en
tratamiento con enalapril 20mg cada 12 horas, Hipertiroidismo secundario
a amiodarona en tratamiento con metimazol 2 comprimidos cada 24 horas,
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fibrilaciéon auricular permanente anticoagulada con Sintrom 4mg y control de
frecuencia con carvedilol 12,5mg cada 12 horas.

ENFERMEDAD ACTUAL

Acude a consulta por presentar desde hace 1 mes episodios paroxisticos de
mal estar general, subida de tension arterial, palpitaciones, cefalea, sudoracion
y disnea que asociaban cuadros pre sincopales sin pérdida de conocimiento
ni pérdida del control de esfinteres. Refiere ademas astenia intensa y pérdida
de peso de evolucién progresiva. La paciente acumula varias consultas en su
centro de salud y reingresos en servicios de urgencias tanto ambulatorios como
hospitalarios por el mismo motivo.

EXPLORACION FiSICA

Buen estado general, consciente orientada y colaboradora, bien hidratada
y perfundida, tendencia a taquipneica al habla y temblor en ambas manos,
Hemodinamicamente estable a Tensién Arterial 100/190mmHg. Saturacion
%96 sin oxigenoterapia. Glandula Tiroides a la palpacién sin bocio ni nédulos.
Cardiorrespiratorio: Tonos cardiacos arritmicos a alta frecuencia 132 Ipm, sin
soplos ni extratonos, buen murmullo vesicular sin sibilancias ni crepitantes.
Abdomen blando y depresible, no doloroso a la palpacién, sin masas ni
visceromegalias. Miembros inferiores sin edemas ni signos de Trombosis
venosa profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- Analitica de rutina:

- Hemograma: Leucocitos normales 6500x10e9/L, neutréfilos y eosi-
noéfilos normales. Hemoglobina 12,2 g/I., Hematocrito 0,36. HCM:
32 pg., CHCM: 212 g/L, VCM: 95 fl, plaquetas: 210.0000.

- Bioquimica: Colesterol total: 180mg/dl, HDL 46mg/dI LDL 65mg/dl.
Creatinina: 0,9¢g/1, Urea 42g/1. Cortisol total: 2023 nmol/I, Catecola-
minas 1713 nmol/dia, Metanefrinas: 14,2 micromol/dia. Hormonas
tiroideas: TSH 0,15 mlU/I. Tiroxina libre 30 mIU/I.

- Coagulacién INR 2,5.
- Pruebas de imagen:

- Electrocardiograma: Fibrilacion auricular a 138lpm, PRy QT norma-
les, sin imagenes de bloqueos de rama ni trastornos de la repolari-
zacion ni alteraciones del segmento ST.

253



Radiografia postero-anterior y lateral de Térax y abdomen normales.

Ecografia abdominal: Imagen hiperecogénica de unos 3cm a nivel
renal que parece depender de la glandula suprarrenal izquierda con
halo hipoecogénico a su alrededor. Datos ecograficos compatibles
con masa suprarrenal.

Ecocardiograma: FEVI del 60 %, buena contractilidad global y seg-
mentaria, cavidades izquierdas sin engrosamiento y derechas nor-
males.

Ecografia de tiroides con aspecto hiperactivo en el modo doppler y
patron glandular de predominio normal.

Tomografia axial computada de abdomen con contraste: Masa a ni-
vel de la glandula suprarrenal izquierda de aspecto tumoral, hetero-
génea que comprime el polo superior del rifidn izquierdo. Glandula
suprarrenal derecha normal. No se observan otras alteraciones en
hemiabdomen superior. La lesién anteriormente descrita mide 3,5
cm, con una densidad de 23 y 38 UH.(Fig1).

Figura 1. Imagen tomografica del feocromocitograma derecho.

Anatomia patoldgica:

Biopsia intraoperatoria: Feocromocitoma bien diferenciado.

Estudio genético tipo MEN 6 Neoplasia endocrina multiple pen-
diente.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Ante los hallazgos clinicos de palpitaciones, episodios paroxisticos de ma-
lestar general, palpitaciones y subidas de tensién arterial. Analitica con eleva-
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cion de Cortisol y Catecolaminas en sangre. Diagnéstico por imagen Tomografia
axial computarizada con contraste con visualizacidon de masa suprarrenal llega-
mos al diagnostico de Feocromocitoma. Tendriamos que realizar el diagndstico
diferencial con las siguientes patologias: Fibrilacién auricular paroxistica con
episodios de palpitaciones documentadas en electrocardiograma. Hipertiroi-
dismo: produce palpitaciones, malestar general, pérdida de peso, sudoracion
incluso aumento de disnea. Hipertension arterial idiopatica. Sindrome MEN 6
Neoplasia endocrina multiple.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

La paciente es atendida en consulta por su Médico de Familia y se realiza
una intervencion multidisciplinaria con Servicio de Medicina Interna, Cardiolo-
gia, Endocrinologia, Radiodiagnoéstico, Cirugia General y anatomia patolégica.
Se decide la derivacion desde atencién primaria a Servicio de Medicina Interna
por hipertension arterial no controlada mediante tratamiento farmacolégico. Se
realiza interconsulta a Cardiologia para realizacién de ecocardiografia y segui-
miento de la fibrilacién auricular. Servicio de endocrinologia realiza estudio del
hipertiroidismo secundario a amiodarona. Finalmente tras la sospecha diagnds-
tica radiologica se realiza intervencion quirlrgica por laparotomia y extirpacion
de la masa suprarrenal que es diagnosticada por anatomia patoldgica de Feo-
cromocitoma bien diferenciado. Estudio genético de la paciente de Sindrome
MEN pendiente.

DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLINICA:

En este caso se presenta a una paciente con Hipertension arterial sisté-
mica sistdlica y diastolica de tipo severa. Asocia una pluripatologia que han
hecho que se dificultase el diagnoéstico final y tratamiento. Finalmente tras un
algoritmo correcto y escalonado se llega al diagnéstico de Hipertension arterial
secundario a feocromocitoma.

La incidencia de la enfermedad es del 0,09% a 2,2%, poco frecuente y
debemos considerar el feocromocitoma ante aquel paciente con Hipertension
arterial paroxistica y refractario al tratamiento farmacoldgico, palpitaciones con
arritmias paroxisticas, cefaleas paroxisticas coincidente con la crisis hipertensi-
va. Son manifestaciones clinicamente graves y potencialmente mortales, de ahi
la importancia de un diagnéstico precoz integral, que garantice la terapéutica
especifica ante todo hipertenso con manifestaciones de causa secundaria.->%

Aunque histolégicamente figuran los feocromocitomas como tumores be-
nignos. En algunas ocasiones se han detectado formas malignas que solo un
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seguimiento estrecho postoperatorio dilucidara y nunca olvidar la presencia de
las MEN donde esta enfermedad es la primera a tratar.(9

Tiene caracter curable en la mayoria de las ocasiones la hipertension ar-
terial que acompanfa a estos pacientes, pueden ser reversibles algunas de las
complicaciones producidas siempre y cuando la intervencién terapéutica sea
precoz.(:2?

En la literatura médica revisada se habla de casos clinicos de pacientes
con feocromocitoma bilateral, ambos casos tienen como caracteristica que se
presentan en pacientes de sexo masculino y sus evoluciones no fueron favora-
bles puesto que fallecieron. Esta situacion no coincide con el caso que hemos
hablado.

Saez,® presenta el caso de un paciente masculino de 17 afos de la raza
negra con antecedentes de hipertension arterial refractaria y dolor abdominal
intenso. Se le diagnosticé feocromocitoma benigno bilateral por que fue inter-
venido quirdrgicamente, presentando una evolucién satisfactoria.

Miranda Folch JJ. © Nos habla también de una paciente de 42 afios con
crisis hipertensivas paroxisticas y nédulo tiroideo donde se diagnostico feocro-
mocitoma a través de pruebas de imagen y analiticas. Posteriormente también
se realizo despistaje del sindrome MEN.

Salman,” muestra el caso de una familia con enfermedad de von Hippel
Lindau, donde uno de los miembros de 52 afos, presentd, ademas un feocro-
mocitoma bilateral con hemangioblastoma de la retina, el cual fallecié por crisis
hipertensivas con consecuentes efectos cardiovasculares embolicos

Ante un paciente con las caracteristicas mencionadas en el presente caso
clinico debemos realizar un protocolo diagndstico escalonado de Hipertension
arterial y considerar las causas secundarias a otros procesos organicos don-
de el feocromocitoma debe ocupar un lugar destacado en nuestro diagnostico
diferencial. Ademas debemos tener en cuenta los sindromes endocrinos multi-
ples que asocian esta enfermedad.
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RESUMEN

La enfermedad de Fabry es un trastorno de almacenamiento lisosomal here-
ditario ligado al cromosoma X, ocasionado por el déficit de la enzima alfa galacto-
sidasa A. Pese a ser el segundo trastorno de almacenamiento lisosomal mas pre-
valente, inicialmente suele hacerse un diagnéstico erréneo, tanto por los sintomas
inespecificos (cardiacos, neuroldgicos y renales), como por no ser considerado
inicialmente por los profesionales sanitarios al tratarse de una enfermedad rara.

Presentamos el caso de un varén de 60 afos diagnosticado de Enferme-
dad de Fabry que es derivado a la consulta de Insuficiencia Cardiaca del Com-
plejo Hospitalario de Jaén por presentar multiples patologias cardiacas asocia-
das a las propias patologias en érganos diana de la Enfermedad de Fabry, asi
como otras patologias de base que aumentaban su riesgo cardiovascular como
la hipertensién arterial, complicando aun mas su estado basal.

La evolucion de este paciente fue tortuosa, dado que progresivamente pre-
sentd la mayoria de complicaciones asociadas a este proceso, motivo por el
cudl precisé un estrecho seguimiento e intervencion pluriasistencial, pese a lo
cual finalmente fallecio.
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Enfermedad de Fabry, complicaciones, riesgo cardiovascular.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Fabry, también llamada enfermedad de Anderson-Fabry,
es el segundo trastorno de almacenamiento lisosomal mas prevalente después
de la enfermedad de Gaucher. Es un error innato ligado a X de la via metabali-
ca glucosfingolipidica. Esto resulta en la acumulacion de globotriaosilceramida
(Gb3) dentro de los lisosomas en una amplia variedad de células, dando lugar a
las manifestaciones proteicas de la enfermedad.

Se estima que la prevalencia de la enfermedad de Fabry varia de 1: 17.000
a 1: 117.000 varones en poblaciones caucasicas . Sin embargo, la enfermedad
se observa en todos los grupos étnicos y raciales .

La enfermedad de Fabry esta probablemente infradiagnosticada por: las
manifestaciones son inespecificas, el diagndstico no suele ser considerado por
los profesionales sanitarios, dada la rareza de la enfermedad, lo que suele con-
llevar un diagndstico inicial erréneo.

La acumulacion de Gb3 es prominente en el endotelio vascular (hasta 460
veces superior a lo normal), las células del musculo liso vascular y los pericitos.
La deposicién de glucosfingolipido en estas células puede conducir a oclusion
vascular, isquemia e infarto.

Las manifestaciones clinicas comienzan en la infancia o la adolescencia e
incluyen:

- Dolores severos neuropaticos de las extremidades.
- Telangiectasias y angioqueratomas
- Manifestaciones renales

- Afectacién cardiaca ( hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo,
insuficiencia cardiaca, enfermedad de arterias coronarias, anomalias
de valvula adrtica y mitral y anomalias de la conduccién, y afectacion
cerebrovascular).

- Hipertension arterial

Para establecer el diagndstico se precisa confirmar la presencia de la mu-
tacion del gen alfa-gal A. Raramente, el diagnostico se realiza mediante biopsia
de la piel o rifidn cuando no se dispone de otros medios de diagndstico. Por
otra parte, los pacientes pueden descubrirse accidentalmente que tienen la en-
fermedad de Fabry si se realiza una biopsia de rifién para evaluar la enfermedad
renal cronica (ERC).

El tratamiento de la Enfermedad de Fabry principalmente se basa en reem-
plazar el déficit enzimatico, pero dado su alto coste y la ausencia de suficientes
estudios que demuestren eficacia, no todos los pacientes son subsidiarios de
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dicho tratamiento, por lo que este se basara en el tratamiento de las complica-
ciones que vayan apareciendo.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Motivo de Consulta: paciente de 60 afios que acude a consulta de insu-
ficiencia cardiaca derivado desde servicio de cardiologia de Linares por mala
evolucién de Enfermedad Fabry.

Antecedentes Familiares: Hermano fallecido con Enfermedad de Fabry.

Antecedentes Personales: Enfermedad de Fabry con afectaciéon renal y
cardiaca desde 2009, Miocardiopatia Infiltrativa en fase dilatada con FE preser-
vada, Regurgitacion mitral funcional severa, Disfuncion sistolica severa (FEVI
45%) posible Hipertensién Pulmonar. Implante de Desfribrilador automatico
(DAI) como prevencion secundaria por taquicardia ventricular sincopal en 2015,
Parada Cardiorespiratoria resucitada sin secuelas, Asma bronquial, Trasplante
renal en 2003, Ulcus gastrico, hernia de hiato, reflujo gastroesofagico, hernias
discales vertebrales.

Tratamiento Actual: Replagal, Micofenolato, Ciclosporina, Prednisona, Pa-
ricalcitol, Omeprazol, Alopurinol, furosemida, Acido Acetilsalicilico, Clortalido-
na, Amiodarona, Rosuvastatina, Citalopram, Potasion, Diazepam, Paracetamol,
Nolotil, Disomina/Hesperidina, Montelukast.

Enfermedad Actual: paciente de 60 afos que acude a consulta de insu-
ficiencia cardiaca derivado desde servicio de cardiologia de Linares por mala
evoluciéon de Enfermedad Fabry. A la llegada a consulta, comenta sensacion
de malestar general, se realiza electrocardiograma en el que se detecta Taqui-
cardia Ventricular. No pérdida de conciencia ni dolor toracico, sensacién de
malestar general y palpitaciones.

EXPLORACION FiSICA

Tension Arterial 90/60mmHg, FC 167Ipm, diuresis conservada, hepatome-
galia, ingurgitacion yugular, edemas ligeros en miembros inferiores. Ausculta-
cién: tonos ritmicos rapidos, soplo sistélico mitral panfocal. Murmullo vesicular
conservado sin crepitantes.

Pruebas Complementarias: Electrocardiograma: Taquicardia ventriuclar a
167Ipm. Analitica: creatinina 2,6mg/dl, potasio 3,3mEg/L, magnesio 2,1, PCR
normal, TSH 5,9, T4 normal. Ecocardiograma: Miocardiopatia Infiltrativa en fase
dilatada, con fraccién de eyeccién preservada, Regurgitacion mitral funcional
severa, probable infiltracion de ventriculo derecho con aparente disfuncion sis-
tolica. Posible Hipertension Pulmonar.
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JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Insuficiencia Cardiaca Avanzada. Miocardiopatia Infiltrativa por Enferme-
dad de Fabry. Disfuncion sistolica ligera e insuficiencia mitral severa. Taquicar-
dia ventricular con cardioversién eléctrica efectiva. Trasplante renal con insufi-
ciencia renal cronica. Hipertension Arterial.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

El paciente durante su estancia tanto en Cuidados Intensivos como en
planta de Cardiologia, presenté disminucién de diuresis que con aumento far-
macoldgico se solventd. Fue dado de alta tras dos semanas de ingreso, con su
tratamiento previo y cita de revision. Al dia siguiente del alta acude de nuevo a
urgencias por cuadro febril, hipotensién severa, trabajo respiratorio y oliguria.

Precis6 drogas vasoactivas para mantener tension, y finalmente fallecié
con diagnostico de Shock e Infeccién Nosocomial.

DISCUSION Y/O TRASCENDENCIA CLIiNICA

El caso que presentamos nos parecio relevante al tratarse de una Enfer-
medad de Fabry bastante caracteristica, al haber desarrollado la mayoria de las
complicaciones relacionadas con dicho proces y ademas en el orden en el que
la literatura nos detalla que se desarrolla. La trascendencia del caso para nues-
tra labor asistencial creemos que radica en que al ser una enfermedad rara esta
infradiagnosticada, y sélo cuando empezamos a encontrar complicaciones que
nos hacen profundizar el estudio, llegamos a dicho diagnéstico.

Nuestro paciente debut6 con una insuficiencia renal que progresé a severa
con necesidad de Trasplante renal, motivo por el cual se le realizé una biopsia
y se lleg6 al diagndéstico de Enfermedad de Fabry cuando tenia 40 afos, edad
caracteristica de presentacion de esta complicacion.

Ademas fue diagnosticado de hipertension arterial secundaria, segunda
complicacién que suele aparecer en el 30% de los enfermos, tras la insuficien-
cia renal. Aumentando el riesgo cardiovascular de estos pacientes.

Progresivamente, fueron apareciendo las complicaciones cardiacas tales
como Hipertrodia de ventriculo izquierdo, anomalias de las valvulas aodritca y
mitral, y anomalias de la conduccioén.

Pese a todas estas complicaciones que presento, el paciente llegé a so-
brevivir por encima del promedio de edad para esta enfermedad (40-50 afos),
debiéndose su muerte a un proceso de infeccién nosocomial y shock agravado
por sus comorbilidades.
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Como conclusién, aunque la variabilidad existe, los sintomas de la enfer-

medad de Fabry tienden a aparecer en orden predecible, comenzando en la
infancia o adolescencia, aunque hay casos en los que las manifestaciones pue-
den ser en etapas mas tardias.

Es este el motivo, por el que deberiamos de tener una pequena alerta en

nuestra mente cuando atendamos a pacientes con varios sintomas de los si-
guientes:

- Dolores severos neuropaticos de las extremidades.
- Telangiectasias y angioqueratomas
- Manifestaciones renales

- Afectacion cardiaca ( hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo,
insuficiencia cardiaca, enfermedad de arterias coronarias, anomalias
de valvula adrtica y mitral y anomalias de la conduccién, y afectacion
cerebrovascular).

- Hipertension arterial

Una vez diagnosticados, deben ser seguidos por un equipo interdisciplina-

rio ya que precisan una vigilancia estrecha.
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RESUMEN

La diseccién de la arteria carétida es una entidad infrecuente, aunque una
de las principales causas de accidente cerebrovascular en menores de 45 afos.
La etiologia puede ser espontanea o traumatica y puede estar influenciada
por una arteriopatia de base. Puede manifestarse como cefalea, Sindrome de
Horner doloroso, con paralisis de pares craneales o incluso como hemorragia
subaracnoidea. Como complicacién, pueden aparecer accidentes isquémicos
transitorios y eventos tromboembdlicos.

La incidencia anual de diseccion espontanea de arteria carétida es del 2.5-
3/100.000. La literatura sobre la coincidencia de la diseccién de la arteria ca-
rétida interna y la practica de submarinismo es escasa, de ahi su singularidad.
Describimos el caso de un vardn de 32 afios que sufrié una diseccion esponta-
nea de la carétida interna tras la practica de este deporte.

PALABRAS CLAVE

Diseccion arteria carétida, Sindrome de Horner, submarinismo, anticoagu-
lacion, antiagregacion.
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INTRODUCCION

El sindrome de Horner, también llamado paralisis oculosimpatica, es un
sindrome neurologico clasico que incluye entre sus signos: miosis, ptosis y an-
hidrosis. La causa puede ser variable, tanto en localizacion como en severidad,
requiriendo una aproximacion metodologica para su diagnostico.

En un sindrome de Horner con dolor cervical o facial, debe sospecharse
la diseccién carotidea en primer lugar, apareciendo como Unica manifestacion
entre el 25-60% de los casos (1). Estos pacientes, habitualmente tienen ante-
cedentes de traumatismo cervical, que puede haber pasado desapercibido, o
puede ser secundaria a una diseccion espontanea.

Los pacientes con diseccion carotidea aguda tienen gran riesgo de isquemia
cerebral, que normalmente ocurre durante los primeros dias o semanas tras la apa-
ricion del sindrome de Horner, por lo que es determinante su diagnostico precoz.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Varén de 32 afos, alérgico a la povidona yodada. Fumador habitual de
4-5 cigarrillos al dia. Niega otros habitos téxicos. No sigue ningun tratamiento
habitualmente. Vida activa, laboral y deportiva.

Enfermedad actual: Acude a urgencias por presentar desde hace 3 dias,
cefalea y dolor en zona latero-cervical izquierda acompafada de ligera ptosis
homolateral, que not6 al despertarse del descanso nocturno. Refiere también
alteraciones de la sudoracion en cara. Niega sintomatologia previa de infeccion
respiratoria de vias altas, tos u otra clinica respiratoria. Ha realizado tratamiento
con antiinflamatorios sin mejoria.

- Ala exploracion: consciente, orientado, colaborador, buen estado ge-
neral, estable hemodinamicamente. Eupneico en reposo. Afebril.

- Sinlesiones cutaneas relevantes. No adenomegalias palpables. No bocio.

- Orofaringe: Amigdalas hipertréficas, no exudativas. Uvula levemente
lateralizada a la izquierda.

- Neurolégica: Glasgow15/15. Anisocoria con miosis en ojo izquierdo.
Los movimientos oculares extrinsecos estan conservados, llamando la
atencion una ptosis del parpado superior izquierdo de 3mm con ade-
cuada funcion del musculo elevador. Resto de pares craneales norma-
les. NO alteraciones de la fuerza ni la sensibilidad.

- Auscultacion cardio-respiratoria: tonos ritmicos, normal. SatO2 98%
FiO2 0.21

- Resto de exploracion sin hallazgos.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- Analitica:
- Hemograma y coagulacion basica: normal
- Bioquimica: destaca bilirrubina total 1,32mg/dL con B. Indirecta
1.09mg/dL. Glucosa, funcién renal, acido Urico, perfil lipidico, resto
de perfil hepatico, fosfatasa alcalina, LDH, proteinas totales e iones:
normales.
- Homocisteina, acido fdlico, vitamina B12 normales.
- Alfa-1 antitripsina normal
- ANA, anti DNA, ENAs, ANCA negativos.
- ECG: ritmo sinusal a 56 I.p.m con T negativa en V1.
- Radiografia de torax: sin datos patolégicos.
- Ecocardiograma: dentro de limites normales.
- TC de craneo sin contraste: sin hallazgos patolégicos destacables.
Se realizé solo una prueba mas que nos dio el diagnéstico definitivo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial parte de la presencia de un sindrome de Horner
doloroso, siendo necesario descartar en primer lugar, una disecciéon de la ar-
teria cardtida y la trombosis 0 aneurisma de senos cavernosos. Otras causas
de sindrome de Horner postganglionar son: masas cervicales, otitis media y en
ocasiones, la cefalea en racimos puede provocar estas alteraciones, que nor-
malmente no se prolongar mas que unas horas.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL.

Se realiz6 una angio-RM de craneo y troncos supraadrticos con los si-
guientes hallazgos: Arteria cerebral posterior derecha con origen directo en ca-
rétida interna, hipoplasia de arteria cerebral anterior derecha. Arteria carotida
interna izquierda con disminucion de calibre y flujo en porcién post-bulbar, y
con contornos algo irregulares hasta su entrada en la base del craneo, eviden-
ciandose en cortes axiales imagen en semiluna situada en parte posterior a la
luz del vaso, imagen compatible con diseccién carotidea. Resto de estructuras
normales.

En la anamnesis dirigida el paciente niega antecedentes de traumatismo
o procedimientos médicos recientes. Negaba movimientos cervicales bruscos,
aunque si algun esfuerzo fisico intenso. En particular, referia que 10 dias antes
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del ingreso habia realizado submarinismo y que fue al dia siguiente de la ulti-
ma inmersion, que habia transcurrido sin incidencias, cuando comenzé con la
sintomatologia. Era un submarinista experimentado y negaba ascenso rapido a
la superficie que podria haber causado un sindrome de descompresion. Habia
permanecido durante 48 minutos a una profundidad de 18 metros, portaba un
peso adecuado a la profundidad y el equipo era el adecuado.

Con los resultados de la angio-RM y esta nueva informacién, llegamos al
diagnostico de diseccion de carétida interna izquierda en probable relaciéon con
la practica de submarinismo.

Tras comentar el caso con Cirugia Vascular y Hematologia, se decide,
dado el alto riesgo de un eventual episodio de embolismo cerebral, el inicio de
anticoagulacion L.V. con Heparina sddica, con posterior anticoagulacion oral
con acenocumarol que se mantuvo durante 6 meses y se suspendidé una vez se
objetivé la desaparicion de la lesion en angio-RMN. Se realizé terapia secuen-
cial con AAS 100mg. En sucesivas revisiones el paciente esta libre de sintoma-
tologia neuroldgica.

DIAGNOSTICO FINAL

Sindrome de Horner consecuencia de diseccidon espontanea de arteria ca-
rétida interna en probable relacién con la practica de submarinismo.

Discusién y/o transcendencia clinica:

La interrupcion en cualquier localizacion de la via simpatica, en su reco-
rrido desde el sistema nervioso central hasta el globo ocular, puede causar un
sindrome de Horner. En este caso, nuestro paciente presentaba la completa
consistente en: miosis, de mayor manifiesto en situaciones de baja iluminacion;
ptosis del parpado superior por afectacion de las fibras inervadoras del mus-
culo de Mdller y anhidrosis facial en el lado afecto. Su manifestacioén puede ser
congénita o adquirida, destacando entre las formas adquiridas el «sindrome de
Horner doloroso».®

Las causas que lo desencadenan son variadas: cefalea en racimos, pro-
cesos tumorales o traumaticos a diferentes niveles, infecciosas o iatrogenas.(3)
Si bien la forma congénita del sindrome de Horner no entrafia problemas, en
las formas adquiridas asociadas a cefalea, debe de hacernos sospechar una
diseccioén de la arteria carotida interna, tratandose de una emergencia médica,
ya que se ha descrito la aparicion de signos de isquemia cerebral o retiniana
en este contexto, siendo innecesaria la triada completa para un diagnéstico
clinico.®
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En general, la diseccion de arterias cervicales, ocurren con mayor frecuen-
cia en su porcion extracraneal que en los segmentos intracraneales, debido a
una mayor variabilidad anatémica a este nivel en comparacién con su porcion
intracraneal.®)

El mecanismo exacto por el cual se produce una diseccion arterial espon-
tanea no es totalmente conocido. Se describe como posible patogénesis la
formaciéon de un hematoma intramural, dirigido desde la intima arterial hasta
la media, produciendo la diseccién y posterior estenosis de la luz arterial. Al-
ternativamente el hematoma puede penetrar hacia el espacio subadventicial,
formando una dilatacién aneurismatica.®

Sin embargo, los factores que determinan finalmente la diseccion arterial
siguen siendo desconocidos. Existen teorias sobre una posible asociacién con
trastornos del tejido conectivo (sindromes de Ehlers-Danlos tipo IV, Marfan, po-
liquistosis renal, etc.) responsables de una arteriopatia de base sobre la que
actuan diversos factores desencadenantes como factores de riesgo cardiovas-
cular (tabaquismo, HTA...), maniobras de Valsalva, traumatismos, rotaciéon y/o
hiperextension brusca del cuello, esfuerzos fisicos... que pueden estar asocia-
dos a actividades deportivas o recreativas (submarinismo, natacion, futbol...) o
iatrogénicas (intubacion orotraqueal, broncoscopias, masajes...).

Nuestro paciente solo presentaba un factor de riesgo cardiovascular (fu-
mador leve) y en el estudio etioldégico se descartaron enfermedades del tejido
conectivo. No habia sufrido ningun traumatismo y solo parecia existir relacion
con la practica de submarinismo en dias previos a la sintomatologia. Aunque es
bien conocida la asociacién entre traumatismo cervical y diseccion carotidea,
existe poca literatura sobre su relacidon con la practica de submarinismo, lo que
hace este caso especialmente singular. @

Las disecciones arteriales espontaneas de los vasos del cuello (DEAC),
con una incidencia que oscila entre los 2,5-3 casos por cada 100.000 habitan-
tes al afio, presentan una importante morbimortalidad, siendo la principal causa
de ictus en personas jévenes sanas (entre el 10 y el 25% de los casos). (2-4)

Las manifestaciones clinicas de las DEAC varian desde formas asintoma-
ticas, sintomas locales, como el Sd. de Horner acompafado de cefalea intensa
y/o algias faciales unilaterales y cervicales, hasta la amaurosis fugaz, acciden-
tes isquémicos transitorios o ictus del territorio de la ACI. Pueden acompanfarse
también de pardlisis de pares craneales como el XII, IXy X por la compresién de
éstos en su trayecto cervical. Mas infrecuente, en un 1% de los casos descritos,
se observa la aparicion de una hemorragia subaracnoidea. @ Si la diseccién
ocurre en arterias vertebrales, el dolor cervical descrito es menos distintivo y
puede confundirse facilmente con dolor degenerativo cervical. @
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El diagndstico de las DEAC se fundamenta en la sospecha clinica; la aso-
ciacion de al menos 2 de los sintomas locales mas frecuentes aparece hasta
en el 33% de los pacientes, pudiendo ademas apoyarnos inicialmente en la
ecografia de troncos supraaodrticos, mostrando alteraciones del flujo hasta en
el 90% de los casos de DEAC con manifestaciones isquémicas. © El diagnés-
tico de confirmacion se realiza mediante angio-TC inicialmente (por su mayor
sensibilidad en este periodo) y mediante angio-RM combinada con cortes axia-
les de RM cervical varios dias después con una especificidad del 99% y una
sensibilidad del 85% ©. Ambas han desplazado a la clasica angiografia con
sustraccion digital, al ser menos invasivas y permitir visualizar los dafios en la
pared arterial. ©

El tratamiento de las DEAC suele ser conservador y consiste en antiagrega-
cion o ACO, faltando estudios a gran escala que nos permita decantarnos por
uno de ellos; Sin que existan actualmente evidencias significativas en las tasas
de morbimortalidad entre ambos grupos terapéuticos ©. Su objetivo es prevenir
los episodios trombéticos y/o embdlicos derivados de la afectacion vascular
hasta su resolucion. Se recomienda ACO cuando el grado de estenosis, y por
tanto el riesgo emboligeno, es mayor, y la antiagregacion si se contraindica la
primera, o en ictus extensos o disecciones intracraneales. Tratamientos invasi-
vos como el quirlrgico y el intravascular no se recomiendan de rutina, siendo
opcionales en aquellos pacientes sin mejoria, con preferencia del tratamiento
intravascular. En la mayoria de los casos la recanalizacién completa sucede
entre los 6 y los 12 meses, tras lo que se suspendera la ACO recomendandose
continuar con antiagregacion ©.

La importancia de nuestro caso radica en haber realizado un diagndstico
de sospecha precoz, fundamental a la hora de disminuir la alta morbimortalidad
asociada, pues se considera que el riesgo de sufrir un ictus isquémico las pri-
meras 2 semanas posteriores a una diseccién espontanea no tratada es apro-
ximadamente del 17% ©. El pronéstico depende de la severidad y extension de
una posible isquemia cerebral con un riesgo de recurrencia del 2% durante el
primer mes y del 1% al afio @. Afortunadamente, en el periodo de seguimiento,
aproximadamente el 90% de los casos se resuelven sin dejar secuelas estruc-
turales. @
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RESUMEN

El término fibrilacion auricular engloba diversos tipos de taquiarritmias
cuyo denominador comun es una génesis rapida de impulsos auriculares que
con mayor o menor regularidad son conducidos al resto del miocardio auricular,
resultando en respuestas ventriculares irregulares por grados variables de pe-
netracion del nodo auriculoventricular.

Es la arritmia mas frecuente con la que lidiamos a diario y que debemos
tratar en forma individual debido a la diversidad de situaciones en que se pre-
senta.

El 10% a 30% de los pacientes con fibrilacion auricular (FA) no presentan
cardiopatia estructural ni tienen comorbilidad como la hipertension arterial.

Presentamos el caso de un paciente, que en relacién con un cuadro cata-
rral sufrido dias previos, acude a urgencia por desarrollar de forma progresiva
intensa debilidad muscular y astenia. Se decide su ingreso para estudio v,
entre otro, se le practica un electrocardiogarma evidenciandose una fibrilacion
auricular no conocida previamente.
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INTRODUCCION

La fibrilacién auricular (FA) es la taquiarritmia supraventricular mas frecuen-
te en el adulto (planas) y sigue siendo una de las mas importantes causas de
accidente cerebrovascular, insuficiencia cardiaca, muerte subita y morbilidad
cardiovascular en todo el mundo.

La FA aparece cuando existen alteraciones estructurales o electrofisio-
l6gicas del tejido auricular, el impulso se produce y se transmite de manera
anormal. Basicamente podemos distinguir 2 tipos de pacientes: aquellos con
enfermedad cardiaca organica y otros sin evidencia de cardiopatia estructural,
denominandose en este caso FA primaria, idiopatica o aislada, que presenta
hasta el 30% de los pacientes con FA. Su prondstico generalmente es benigno,
en contraposicion a los casos con cardiopatia estructural.

En este contextos, cabe recordar las arritmias como manifestacion de des-
ordenes del sistema nervioso auténomo, como ocurre por ejemplo en el sindro-
me de Guillain-Barré.

En el sindrome de Guillain-Barré (SGB) se produce con frecuencia dafio
neurovegetativo, que puede ocurrir incluso en pacientes con SGB leve. Las
manifestaciones usuales son pérdida del control vasomotor, con amplia fluc-
tuacion en la presion arterial, hipotension postural y arritmias cardiacas. Estas
manifestaciones ameritan vigilancia y tratamiento estrechos ya que pueden ser
letales.

En este capitulo, se presenta el caso de un paciente diagnosticado de una
fibrilacién auricular de novo o inicio incierto en el contexto de un SGB.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Varén de 62 afios de edad, independiente para las ABVD. Fumador de un
paquete al dia, entre sus antecedentes personales destacamos varias crisis
gotosas con hiperuricemia mantenida sin seguir tratamiento alguno, carcinoma
de vejiga urinaria hace 5 afos sometido a reseccion transuretral (RTU) asi como
dermatitis de contacto secundaria a cobalto. Sin alergias medicamentosas co-
nocidas.

Comienza 7 semanas atras con cuadro catarral con odinofagia, rinorrea y
malestar general, sin fiebre. Progresivamente a las 4 semanas incremento de
la astenia, anorexia asi como intensa debilidad muscular de inicio en miem-
bros inferiores, de comienzo distal, con progresivo deterioro de la movilidad
con imposibilidad de subir escaleras o levantarse, siendo esta clinica de mayor
intensidad en las ultimas dos semanas.
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Valorado con anterioridad en el servicio de urgencias, aproximandamente
a las 3 semanas del inicio del cuadro clinico, por fibrilacién auricular con res-
puesta ventricular rapida, que tras control de la frecuencia es dado de alta al
domicilio con digoxina, acido acetilsalicilico 100 mg y amoxicilina/clavulanico.
Una semana después acude de nuevo al servicio de urgencias por el malestar
general, y siendo ligeramente manifiesta la debilidad en miembro inferiores, se
le solicitan serologias virales y se da de alta al domicilio con tratamiento sinto-
matico y sospecha de sindrome gripal.

7 semanas desde inicio de los sintomas catarrales debido a la agudizacion
de la debilidad de miembros inferiores con las limitaciones que le suponen,
acude por tercera vez al servicio de urgencias, siendo ingresado en Medicina
Interna.

EXPLORACION FiSICA

Tension arterial 133/81mmHg, frecuencia cardiaca 96lat/min, saturacion de
oxigeno 96%.

Orientado en tiempo y espacio, lenguaje normal, fluido y sin elementos
afasicos. Pares craneales: pupilas isocoricas y normoreactivas a la luz y a la
acomodacién, movimientos oculares extrinsecos normales sin restricciones ni
diplopia. Motor: fuerza 3/5 por grupos musculares en miembros inferiores, si-
métricos, amiotrofia severa, reflejos miotaticos disminuidos de forma simétrica
en miembros inferiores, no clonus ni Babinski. No temblor. Sensitivo: sensibi-
lidad tactil y algésica normales (dificil valorar). Coordinacién: no dismetrias ni
disdiacocinesias. Marcha con amplitud del plano de sustentaciéon. No puede
realizar sentadillas. No rigidez de nuca ni otros signos de irritacion meningea.

Auscultacién cervical: no se aprecian soplos carotideos. Auscultacion car-
diaca: tonos arritmicos, sin soplos roces ni extratonos. Auscultacién pulmonar:
murmullo vesicular disminuido sin ruidos sobreanadidos. Exploracion abdomi-
nal: abdomen blando, depresible, no doloroso a la palpacion profunda, no ma-
sas ni visceromegalias.

Miembros inferiores (MMII) no edemas, no signos de trombosis profunda.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
- SERVICIO DE URGENCIAS (3-4 semanas del inicio del cuadro)

- Hemograma: leucocitosis 15500 con Neutrofilia, y ligera monoci-
tosis.
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- Bioquimica: funcion renal normal, iones normales, creatin quinasa
911, aumento de transaminasas hepaticas al doble del valor nor-
mal, lactato deshidrogenasa normal, serologia de Citomegalovirus
(CMV) normal, IgM positiva para Virus de Epstein Barr (VEB).

- Sedimento urinario: hematies +, proteinas +.

- Coagulacion: normal.

- Electrocardiograma (ECG): Fibrilacion auricular a 75lpm.
- Hemocultivos y cultivo de orina negativos.

- Radiografia de Térax: no imagenes condensantes ni derrames, indi-
ce cardiotoracico normal.

PLANTA MEDICINA INTERNA (8 semanas tras el inicio del cuadro)
- Hemograma: Leucocitosis 15560, con Neutrofilia 83 %.

- Bioquimica: normalizacién del perfil hepatico, creatin quinasa 1178
Ul/L, somatotropina normal, anticuerpos antimitocondriales, anti
musculo estriado, anticanales de calcio, anti receptor de acetilco-
lina negativos.

- Serologia de sifilis, virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), vi-
rus de la hepatitis B y C, rickettsia y parvovirus B19 negativos. Virus
Herpes Simple: IgM -/Ig G +, Toxoplasma Ig M-/Ig G +, Virus de
Epstein BarrlgM - /1g G +.

- Electromiografia: La exploracion neurofisidlogica muestra la exis-
tencia de una polirradiculopatia inflamatoria desmielinizante aguda
moderada en evolucién y una miopatia de distribucion irregular en
periodo de resolucion. Probablemente ambas entidades secunda-
rias a una infeccion primaria por VEB.

- Puncion lumbar, incremento del contenido proteico sin otros ha-
llazgos.

- Ecocardiografia: realizado en fibrilacion auricular rapida, no con-
trolada. VI: no dilatado ni hipertrofico con funcion sistdlica global y
regional preservada, FE estimada en diastole mas largas de 60 % y
relajacion monofasica. Al: normal, AORTA: trivalva, buena apertura
de los velos sin gradiente ni regurgitacion significativas. MITRAL:
anatémicamente normal con regurgitacion central poco valorable,
parece ligera. CAVIDADES DERECHAS: normales. FEVD preserva-
da, TAPSE 19 mm. VALVULAS DERECHAS: normales. Insuficiencia
tricuspidea ligera. PAPS 35 mm Hg, PERICARDIO: sin hallazgos.
No evidencia de CIA ni CIV. DIAGNOSTICO: FA rapida sin cardio-



patia estructural evidente. FEVI limite poco valorable en dicho con-
texto asi como la IM.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Si bien tenemos clinica asi como una prueba electromiografica que nos
determina el diagnéstico, la presencia de la polineuropatia nos plantea hacer
un diagnostico diferencial con las siguientes patologias y/o entidades clinicas:

- Enfermedad de Lyme.

- Neurotoxicidad por Metales (Arsénico, plomo, talio)
- Abuso de toxicos.

- Vasculitis.

- Intoxicacion por tullidora.

- Botulismo

- Poliradiculitis por Citomegalovirus

- Enfermedad de las leptomeninges.

- Enfermedades musculares como miopatias agudas inflamatorias, mio-
sitis aguda, miopatias metabdlicas o mitocondriales.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL.

Tras ingreso y estudio se llegd al diagnostico de Sindrome de Guillain-
Barré, por lo que se inici6 tratamiento con inmunoglobulinas pero con escaso
resultado debido al tiempo de evolucion. El paciente inicié tratamiento rehabili-
tador y no preciso6 de soporte ventilatorio puesto que no presenté afectacion de
la musculatura respiratoria.

Asi mismo, respecto a la clinica disautondmica, el paciente revertié espon-
taneamente a ritmo sinusal y esta en seguimiento por la consulta de cardiologia.

DISCUSION DEL CASO.

El Sindrome de Guillain-Barré es la neuropatia periférica mas frecuente y
grave, con una incidencia de 100.000 casos nuevos cada afio en el mundo.

Bien conocida es la clinica de pardlisis distal progresiva ascendente asi
como la afectacién de la musculatura respiratoria (20-30% casos).

El interés de este caso clinico radica en expresar la importancia de la clini-
ca disautondmica que frecuentemente pueden presentar los pacientes con este
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sindrome, siendo la segunda causa de muerte después de la afectacién de la
musculatura respiratoria.

Principalmente la clinica disautonémica cardiaca se suele expresar en for-
ma de bradicardia, taquicardia sinusal persistente, estados hipertensivos re-
fractarios, hipotension ortostatica, fibrilacion ventricular, asistolia o fibrilacidon
auricular sin cardiopatia estructural previa.

Debido a la elevada incidencia y la gravedad de la disautonomia en estos
pacientes, consideramos oportunos no menospreciar esta clinica y realizar un
despistaje en los pacientes, principalmente en aquellos en los que la debilidad
sea severa y presenten afectacion de la musculatura respiratoria puesto que la
incidencia de estos sintomas disautonémicos es mayor.
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RESUMEN

En el presente caso clinico, en el ambito del centro de salud rural una
paciente de 63 afios con multiples factores de riesgo cardiovascular, en el con-
texto de cuadro vertiginoso ha tomado gran cantidad de sulpirida por cuenta
propia. Nos consulta por un cuadro de malestar general, palpitaciones, temblor
de manos y cifras tensionales muy elevadas. Tras mantener a la paciente en ob-
servacion del centro, administar tratamiento antihipertensivo y tras un periodo
de espera, el cuadro de hipertension y palpitaciones cede. Al retirar el farmaco
no vuelve a presentar estos efectos.

PALABRAS CLAVE
(MeSH): Sulpiride, Hypertension, Tachycardia
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INTRODUCCION

Las causas de hipertensién que si son curables y a menudo infravaloradas
son las relacionadas con consumo de drogas (0 medicacion) y con la obesidad,
entre otras.

Habitualmente, en las hipertensiones secundarias a farmacos, al suspen-
der el farmaco o el agente, la presion arterial retorna a niveles normales. La
prevalencia de este tipo de afeccidn es muy baja, pero segun el tipo de farmaco
utilizado puede ser severa.

La sulpirida es un farmaco antipsicético, derivado del grupo de las benza-
midas sustituidas, es un antidopaminérgigo (especialmente de los receptores
D2). Los farmacos que son antagonistas de los receptores dopaminérgicos pe-
riféricos (como la metoclopramida, sulpirida, domperidona,...) pueden al blo-
quear los receptores dopaminérgicos tipo DA-2 presinapticos, originar un au-
mento de la liberacion de noaradrenalina de las terminales nerviosas periféricas.
Normalmente, estos receptores DA-2 presinapticos actian de forma semejante
a los receptores alfa-2 adrenérgicos pre-sinapticos, disminuyendo la liberacion
exocitica de noradrenalina. Por tanto, el bloqueo de estos receptores, dopa-
minérgicos presinapticos, permitiria comprender entonces la fisiopatologia de
este tipo de hipertensiones’

La sulpirida es un farmaco usado como antivertiginoso de forma muy ha-
bitual, pero se puede usar como tratamiento de la psicosis o de las depresio-
nes con sintomas psicoticos, entre otros. La dosis diaria maxima recomendada
como antivertiginoso es de 300 mg al dia.

DESCRIPCCION DEL CASO
AMBITO DEL CASO
Centro de salud rural.

MOTIVO DE CONSULTA
Malestar general, tensiones en domicilio de 200/120 mmHg y sensacioén de
palpitaciones.

ANTECEDENTES
- No alergias medicamentosas. No habitos toxicos.

- Factores de riesgo cardiovascular: Diabetes Mellitus Tipo 2, Hiperten-
sion arterial y Dislipemia.

280



Fibromialgia y sindrome ansioso-depresivo. Osteoporosis.

Tratamiento habitual: Simvastatina 20 mg/24h, Metformina 850 mg/8h,
Amlodipino 5 mg, Ramipril 5mg/24h, Acido acetil salicilico 100mg/24h,
Omeprazol 20 mg/24h, Fluoxetina 20 mg/24h, Alprazolam 250
mcg/24h, Metamizol 575 mg/12h.

ENFERMEDAD ACTUAL

Acude a nuestra consulta una mujer de 63 afios obesa (IMC >30) e
hipertensa muy bien controlada con medicacion que acude a nuestra
consulta por malestar general y palpitaciones.

Se ha tomado la tensién en su domicilio presentando cifras de 200/120
mmHg, una cifra que segun indica, nunca habia presentado.

Segun nos refiere en el mismo dia que consulta ha presentado un cua-
dro vertiginoso similar a otras ocasiones, para el que en alguna oca-
sion ha tomado sulpirida con buen resultado. Hoy ha acudido a su far-
macia habitual y ha comprado por cuenta propia sulpirida y llegando a
tomar en menos de 12 horas unos 300 mg de este medicamento (seis
capsulas).

La paciente también refiere que desde hace una hora no para de tener
temblor de ambas manos. Hay que tener en cuenta que la paciente
estéa en tratamiento crénico con fluoxetina que puede desencadenar la
presencia de sintomas neurolégicos extrapiramidales.

o SRR i y

Ry PRESCRIFTION DRUG 10 Blisters x 10 Gapsules

28 SULPIRIDE

50 mg

Figura 1. Sulpirida.
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EXPLORACION

Buen estado general, consciente y orientada, colaboradora, Eupneica.
Tension arterial en consulta: 200/120 mmHg

Auscultaciéon cardio-pulmonar: tonos ritmicos a alta frecuencia, 120
latidos/minuto, sin soplos, buen murmullo vesicular sin ruidos sobrea-
nadidos.

Resto de exploracion: sin hallazgos.
Pruebas complementarias en el centro de salud.

ECG: Ritmo sinusal a 103 Ipm, QRS 80 ms, PR 160 ms, eje normal, no
trastornos de la repolarizacion.

EVOLUCION EN CENTRO DE SALUD.

Inicialmente damos 50 mg de Captopril oral y reevaluamos en 45 mi-
nutos: presentando cifras tensionales 180/120 mmHg.

Posteriormente administramos 10 mg de Diazepam y 20 mg de Furo-
semida intramuscular: mejoran cifras tensionales a 160/100 mmHg.
Mejora el temblor en manos y el malestar general.

JUICIO CLIiNICO.

Hipertension arterial y palpitaciones secundarias a toma de sulpirida.
Parkinsonimo asociado a la toma de sulpirida.

TRATAMIENTO

Retiramos sulpirida.
Damos consejos higiénico-dietéticos y explicamos signos de alarma.

EVQLUCICN Y SEGUIMIENTO POSTERIOR EN CONSULTAS DE ATEN-
CION PRIMARIA.

La paciente no ha vuelto a presentar en 4 meses cifras superiores a 140/90
mmHg tras la retirada del farmaco. Tampoco refiere haber presentado otro epi-
sodio de taquicardia ni de temblor en manos.
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Analitica:

Hemograma: Leucocitos 6.36 x 10/3/ul, Hematocrito 0.41%, He-
moglobina 13.4 g/dl, VCM 90.1 fl



- Bioquimica: Glucemia 120 mg/dl, Urea 49 mg/dl, Creatinina 1.07
mg/dl, FG 55,05 ml/min/1.73m2 (Anterior FG 58ml/min), Coleste-
rol total 193 mg/dl, TG 119 mg/dl, Hemoglobina glicosilada 6.8%,
iones en rango, TSH 3 pU/ml, PTH y Vit D en rango resto de para-
metros sin interés.

- Esta analitica es practicamente normal, no obstante la leve altera-
cién del FG tiene trascendencia para el caso. En caso de tener un
FG comprendido entre 30-60 ml/min debe implicar una reduccion
de dosis de sulpirida comprendida entre un 50-70% respecto a un
paciente sin alteraciones en la funcién renal, segun la ficha técnica
del producto.

Figura 2. Radiografia Posteroanterior de térax: Indice cardiotoracico
normal o levemente aumentado, sin signos de pinzamiento ni hallazgos
de condensacidn evidentes, no signos de hipertension pulmonar. Se
puede apreciar una posible imagen de condensacion a nivel del hilio
izquierdo de aspecto vascular.
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TABLA 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Otras posibles causas de hipertension

secundaria.
Enfermedades hipertensivas tratables Enfermedades hipertensivas tratables
mediante métodos quirargicos y/o mediante tratamiento especifico y
intervencionales. potencialmente corregibles.
1. Estenosis de la arteria renal. 1.  Hiperaldosteronismo por hiperplasia
2. Nefropatia unilateral secundaria a una suprarrenal
hidronefrosis o pielonefritis cronica. 2. Hiperaldosteronismo supresible por

Adenomas productores de aldosterona. dexametasona.

Sindrome de Cushing. 3. Hipertiroidismo.

Coartacion de la aorta. 4. Hipotiroidismo.

Feocromocitoma. 5. Sindrome de apnea del suefio.

Hiperparatiroidismo primario.

® N o oA~ W

Acromegalia.

DISCUSION Y/O TRASCENDENCIA CLIiNICA

El manejo en la zona rural de una crisis hipertensiva complicada es diferen-
te al de la zona urbana, dado que el hospital no es tan accesible en esta zona
para nuestros pacientes. En este caso esperamos varias horas y asociando
medicacion ansiolitica al tratamiento antihipertensivo con objeto de evitar la
derivacion hospitalaria.

Debemos de pensar siempre en un paciente con cifras tensionales eleva-
das las posibles causas de hipertensién secundaria.

No menospreciando nunca la toma de farmacos. Para lo que debemos, co-
nocer o revisar las dosis maximas de cada farmaco y las posibles interacciones
existentes. En el caso que nos ocupa pudimos comprobar con una adecuada
anamnesis que la causa de la hipertension de nuestra paciente era el consumo
abusivo de sulpirida.

El seguimiento de nuestros pacientes en atencién primaria debe de ser una
de nuestras mejores armas para el diagnéstico y tratamiento de todo tipo de
patologias. En este caso, la paciente ha tenido un seguimiento estrecho por su
médico de familia y hemos comprobado que no ha vuelto a presentar ningin
episodio similar.
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RESUMEN

Los sindromes adrticos agudos son un conjunto de patologias de la aorta
cuyo pronéstico depende de un diagndstico certero temprano y la instauracion
de un tratamiento precoz.

Presentamos a continuacién un caso clinico de un paciente que consultd
por dolor centrotoracico brusco irradiado a la espalda. Presentaba hiperten-
sion de dificil control desde el ingreso. Fue diagnosticado de diseccion adrtica
aguda tipo B mediante la angiografia por tomografia computerizada (Angio-
TAC), con colocacién de una endoprétesis intravascular. A los 6 dias de ingreso
evolucioné a diseccion adrtica tipo A, con rapida identificacion del cuadro e
instaurando tratamiento emergente.

INTRODUCCION

La diseccion adrtica (DA) es una patologia, incluida en el sindrome adrtico
agudo, que se caracteriza por la rotura de la capa media de la pared adrtica
y la posterior formacién de una luz verdadera y una luz falsa, generalmente
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por un desgarro de la intima, penetrando el flujo sanguineo entre éstas dise-
cando el vaso de forma anterdgrada o retrograda. La incidencia oscila entre
3,5-6/100000 personas-afnos. Segun los datos recogidos en el International Re-
gistry of Acute Aortic Dissection (IRAD) afecta mas a pacientes varones entre la
quinta y séptima década de la vida.

Los tres factores clinicos mas frecuentemente asociados a esta patologia,
que nos deben hacer sospecharla, son historia previa de hipertension arterial, el
comienzo subito de dolor toracico intenso y la irradiacién del dolor.

Describiremos los tres sistemas de clasificacién mas relevantes de las DA,
que son: DeBakey, Stanford y la clasificacion DISSECT, mas reciente. Segun la
clasificacion de DeBakey diferenciamos tres tipos en funcién de la parte de la
aorta implicada en la diseccion: Tipo | involucradas la aorta toracica ascendente
y descendente; tipo Il solo afecta la parte ascendente y tipo Il donde soélo afec-
ta la descendente. En cuanto a la clasificacion de Stanford, distinguimos dos
tipos: Stanford tipo A si la aorta ascendente esta dafiada (constituyen el 67%
de los casos) o Stanford tipo B si no lo estad. Conocer también la clasificacion
de DISSECT, introducida por Dake en 2013, que es particularmente Util para la
terapia endovascular Se clasifica segun: duracién (Duration), ubicacién de la la-
grima intimal (Intimal Tear), tamafio de la aorta (Size), extension segmentaria de
la diseccion (Segmental Extent of involment), complicaciones clinicas (Clinical
complication) y trombosis de la luz falsa (Thrombosis of false lumen).

Las disecciones agudas que afectan a la aorta ascendente estan consi-
deradas como urgencias quirurgicas. Por el contrario, las limitadas a la aorta
descendente se tratan médicamente con control del dolor y la tension arterial,
a menos que existan complicaciones.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un paciente varén de 63 afios. Como anteceden-
tes personales destaca fumador de 16 paquetes/afo, sin otros factores de
riesgo cardiovascular, hernia de hiato gastroesofagica e intervenido de hernia
inguinal bilateral.

Consultd en su hospital local de referencia por cuadro de dolor toraci-
co irradiado inicialmente a miembro superior izquierdo, cuello y mandibula y
posteriormente a espalda, con sudoracién profusa asociada. Se administraron
dos comprimidos de nitroglicerina sublingual, sin alivio del cuadro. Se decidi
realizar Angio-TAC que evidenciaba un aneurisma disecante de aorta toracica
que afectaba a todo el segmento de la aorta toracica descendente incluido en
el estudio, hallazgos compatibles con diseccién aodrtica tipo B segun la clasifi-

288



cacion de Stanford. Con esos resultados, se contacté con el equipo de Cirugia
Vascular y de Cuidados Intensivos de nuestro hospital para traslado.

A su llegada a nuestra Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) el paciente
presentaba buen estado general, inicialmente con cifras de tension arterial ele-
vadas (TA 200/110 mmHg al ingreso) que lograron controlarse con perfusion
de labetalol y 25 mg de urapidilo. A la exploracion, presentaba presencia de
pulsos en miembros inferiores a todos los niveles. En la analitica de ingreso, el
paciente no presentaba alteraciones bioquimicas destacables, incluyendo las
enzimas cardiacas.

Fue valorado por el equipo de Cirugia Vascular. Ante la estabilidad clinica
del paciente se decidié adoptar una actitud conservadora.

A los 30 minutos de ingreso en UCI el paciente presentd un episodio brus-
co de dolor toracico irradiado a espalda, con disminucién del nivel de concien-
cia e inestabilizacién hemodinamica (TA 80/60 mmHg), por lo que se retir6 la
medicacion antihipertensiva. Se realizé6 TAC toracoabdominal urgente que evi-
dencié datos sugestivos de diseccién adrtica tipo A de Stanford con afectacion
del cayado adrtico y existencia de fuga de contraste inmediatamente posterior
a la salida de la arteria subclavia izquierda hasta la salida del tronco celiaco,
sin llegar a afectarlo, y presencia de formacion de hematoma mediastinico y
hemopericardio (llustracion 1y 2).

llustracion 1 llustracion 2

Se contacté de nuevo con Cirugia Vascular que indicé intervencion qui-
rdrgica emergente para implantacion de protesis de Bolton por via femoral, sin
relleno de la luz falsa distal a la subclavia en control arteriografico posterior, ni
fuga en cayado aodrtico. Durante la intervencion requirié apoyo vasoactivo con
aminas (Noradrenalina 0,1 mcg/kg/min y Dobutamina 10 mcg/kg/min). Reingre-
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s6 en UCI en el postoperatorio inmediato, con cierta inestabilidad hemonamica,
sin otros hallazgos.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
- Infarto agudo de miocardio.
- Tromboembolismo pulmonar.
- Pericarditis aguda.
- Sindrome adrtico agudo.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

A las 48 horas del implante de la prétesis se retiraron las aminas, presen-
tando tendencia a la hipertension de muy dificil control. Se manejé inicialmente
con urapidilo y nitroglicerina en infusion continua, consiguiéndose cifras ten-
sionales adecuadas. Posteriormente se retiraron para inicio de medicacién oral
(captopril, doxazosina y carvediol) para cifras en torno a 165/85 mmHg. En los
siguientes dias precis6 aumento de dosis de las tres lineas farmacoldgicas y
adiccion de una cuarta (amlodipino).

Durante el quinto dia del postoperatorio aparecié nuevo episodio de dolor
toracico punzante de 2-3 horas de evolucion, sin otros sintomas acompafan-
tes. A la exploracion el paciente se encontraba muy ansioso, con TA 180/110
mmHg. Se administroé captopril 25 mg sublingual y diazepam 5 mg y se solicité
nueva angioTAC en el que se apreci6 persistencia de la diseccion con endofuga
de la protesis a nivel proximal ademas de aparicion de derrame pleural izquier-
do y minimo pericardico. Se indico reintervencién quirirgica endovascular para
implante de extension proximal endoprotésica cubriendo la salida de subclavia
izquierda distal a carétida izquierda con sellado completo de la luz falsa con
control arteriografico. Reingresé en UCI tras el procedimiento.

En las 48 horas postoperatorias destacé un dificil control de cifras tensio-
nales a pesar de tratamiento antihipertensivo intenso con los siguientes farma-
cos: amlodipino, losartan, hidroclorotiazida, carvedilol y doxazosina. Sin otras
incidencias destacables y manteniendo cifras tensionales adecuadas se trasla-
dé a planta de Cirugia Vascular

Tras tres dias en la planta fue dado de alta al domicilio con cifras de TA
140/70 mmHg con 4 farmacos antihipertensivo. Se recomend¢ al alta toma
de TA al menos tres veces al dia para ajuste de tratamiento en una revision en
Consultas Externas.
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DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLIiNICA

La DA representa una patologia con elevada tasa de mortalidad. Segun
los datos del International Registry of Acute Aortic Dissection (IRAD), registro
mas importante sobre diseccion adrtica aguda, la mortalidad en ausencia de
una reparacion quirdrgica urgente, con tratamiento médico, se estima de casi el
24% en las primeras 24 horas y del 50% después de dos semanas. Incluso con
reparacion quirlrgica, las tasas de mortalidad intrahospitalarias son del 10% en
las primeras 24 horas y de casi el 20% a las 2 semanas.

Existen factores que predisponen a la aparicion de esta patologia como
pueden ser la edad, la hipertension arterial, trastornos hereditarios del sistema
conectivo o traumaticos. La hipertension arterial es el factor de riesgo que se
asocia con mayor frecuencia con la DA aunque no es tan frecuente en el mo-
mento de la presentacion del cuadro, sobre todo en disecciones tipo A (36%
frente al 70% en las tipo B).

En cuanto a la clinica tipica destaca la aparicién de dolor toracico o en
espalda brusco, muy intenso, de caracteristicas penetrantes, que no ceden con
analgesia habitual. En los pacientes con diseccién adrtica tipo A se describe
caracteristicamente mas frecuente el dolor toracico, mientras que el dolor en
espalda o abdominal es mas habitual en el tipo B.

En cuanto al diagndstico, no existen pruebas de laboratorio especificas. La
elevacion del dimero D aumenta la sospecha de DA, aunque tiene mayor valor
diagndstico durante la primera hora y un valor negativo no excluye la DA. Estan
desarrollandose actualmente biomarcadores de dano endotelial vascular, de
células musculares lisas o del intersticio vascular, que aun no estan disponibles.

Con respecto a las pruebas de imagen, inicialmente son necesarias técr
nicas que valoren integramente la aorta, siendo de eleccién la angio-TAC. Sin
embargo la ecocardiografia transesofagica (ETE) es superior para obtener
imagenes del flujo a través de la rotura y valorar la localizacion de la misma,
siendo especialmente Util para pacientes inestables o en el quiréfano.

El objetivo principal consiste en normalizar la tension arterial y la frecuencia
cardiaca. En las DA agudas tipo A de Stanford la reparacion adrtica mediante
cirugia abierta es el tratamiento de eleccion. El objetivo de la cirugia sera
prevenir complicaciones (rotura, derrame pericardico...) y consiste en la
reconstruccion quirdrgica de la aorta ascendente con reseccién completa o
parcial del segmento adrtico disecado. En casos muy seleccionados se han
intentado estrategias endovasculares que consisten en la insercion de una
endoproétesis vascular autoexpandible intravascular.

En cuando a los datos mas recientes recogidos en el IRAD, los mortalidad
de los pacientes intervenidos quirirgicamente con diseccion tipo A descendio
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de un %25 a un %18. Sin embargo, en los paciente no aptos para intervencion
quirtrgica abierta la mortalidad intrahospitalaria no se modificé. Por tanto la
terapia endovascular podria ser una posible alternativa para este tipo de
pacientes (%20-10 de los tipo A).

Los pacientes con DA tipo B inicialmente deben recibir tratamiento médico
(control del dolor y cifras tensionales) y podria plantearse una reparacion
endovascular ya que, a pesar de no encontrar ningln beneficio clinico tras
el procedimiento, se ha observado una menor mortalidad a los dos afos de
seguimiento (%6,9 frente al %19,3 del tratamiento médico) y menos avance
de la enfermedad (%27 frente %46,1). Ademas la reparacion endovascular se
considera de eleccion para las DA agudas tipo B complicadas, siendo menos
frecuente la cirugia abierta dado que presenta mayores complicaciones.

Como conclusiones finales, incidir en la importancia de establecer una
sospecha clinica precoz ante este tipo de cuadros dada la importancia de un
diagnéstico rapido y un tratamiento temprano. Es conocido que la instauracion
de un tratamiento adecuado de manera precoz disminuye la morbimortalidad
de esta patologia.

La hipertensién arterial es el factor de riesgo mas frecuente asociado a la
diseccién adrtica (65-75% de los pacientes), la mayoria mal controlados. Es
imprescindible optimizar el control de las cifras tensionales en estos pacientes,
sobre todo en las disecciones adrticas tipo B de Stanford.

Debemos plantear en aquellos pacientes no candidatos a cirugia abierta
de reemplazo aértico, la posibilidad de una reparacion adrtica endovascular
toracica. Esta técnica sera mejor tolerada entre pacientes mas ancianos y con
mayor nimero de comorbilidades dada su menor invasividad, lo que evitaria
una toracotomia. Por lo tanto, podria ser una opcién valida para aquellos pa-
cientes con diseccion adrtica aguda tipo A no subsidiarios de cirugia abierta.
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RESUMEN

Paciente de 72 anos con antecedentes de HTA bien controlada, obesi-
dad, exfumador e hiperplasia benigna de préstata. Acude a urgencias por dolor
abdominal, lumbar izquierdo y en fosa renal de dos meses de evolucién con
funcidn renal normal. Se realiza radiografia simple de abdomen donde se apre-
cia calcificacion lineal paravertebral izquierda por posible aneurisma de aorta
abdominal (AAA) que se confirma por angio-TC AAA infrarrenal. Es valorado por
cirugia vascular que coloca endoproétesis multirrama. Debido a dicha AAA el
paciente presenta insuficiencia renal con hidronefrosis bilateral por compresion
externa de los uréteres siendo también necesaria la colocacién de un doble J
bilateral, pudiendo ser retirados a los 5 meses por mejoria de funcion renal.

Posteriormente el paciente presenta hasta en tres ocasiones cuadro de
dolor en fosa renal, anuria y deterioro de funcién renal; confirmandose en los
tres casos por angio-TC fracaso renal agudo secundario a isquemia arterial
renal aguda por trombosis de endoprotesis adrtica precisando recanalizacion
de arterias renales, no consiguiéndose en la primera actuacion la recanaliza-
cion de la arteria renal derecha, quedando el paciente monorreno y en el Ultimo
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episodio se realiza nuevo intento de trombectomia que resulta fallida por lo que
el paciente inicia programa crénico de hemodialisis en el que persiste hoy dia.

PALABRAS CLAVE

insuficiencia renal, nefropatia isquémica, trombosis arteria renal, hiperten-
sién renovascular, trombosis.

INTRODUCCION

La nefropatia isquémica es la entidad clinica que cursa con reduccion del
filtrado glomerular causado por una obstruccion de la arteria renal que dismi-
nuye el flujo renal. La presion de perfusion renal debe descender por debajo de
limites de autorregulacion, lo que se produce con reducciones de la luz arterial
superiores al 70%. La causa mas frecuente es la estenosis ateromatosa bila-
teral o unilateral de rifidn Unico funcionante ", la segunda causa es la displasia
fibromuscular y en menor frecuencia por trombos de la pared vascular ( sobre
todo cuando hay patologia emboligena como arritmias cardiacas, infarto de
miocardio, endocarditis bacteriana), formacién de émbolos de grasa o tumora-
les, traumatismos (por cirugia, angioplastia) sobre los vasos se pueden producir
estenosis e incluso desgarros o rotura de aneurismas. La oclusién o estenosis
puede ser total o parcial. Cuando se produce de forma total y en menos de dos
horas, hay infarto; se produce una insuficiencia renal aguda. La oclusién debido
a ateromatosis, lo que ocasiona es una atrofia renal y una insuficiencia renal
crénica M.

El aneurisma de la aorta abdominal (AAA) se define como el aumento del
diametro de la aorta en mas del 50% de su tamafo original. Afecta de mane-
ra caracteristica a varones a partir de la 72 década de la vida. Su prevalencia
aumenta paralelamente al incremento de la esperanza de vida y la disminucion
de la mortalidad cardiovascular. Su rotura es la mayor consecuencia clinica,
tiene una mortalidad global cercana 90%. El tabaquismo y la arteriopatia peri-
férica se han relacionado con una mayor prevalencia de AAA, que oscila entre
el 15y el 30%. La localizacién infrarrenal es la méas frecuente. Cuando las vias
urinarias estan afectadas puede haber dolor lumbar, con sintomas urolégicos.

Histolégicamente, hay una degeneracion de los elementos estructurales
y un remodelado de la media de origen multifactorial, con evidencia de infla-
macioén crénica, destruccion de la lamina elastica y deplecién de musculo liso.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
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Motivo de consulta: Dolor lumbar izquierdo y dolor abdominal de dos me-
ses de evolucion.

Antecedentes personales: No alergias medicamentosas. HTA de 3 afos
de evolucion bien controlada. Obesidad. Exfumador de 40 cigarrillos/dia desde
hace 8-9 afos. HBP. Tratamiento domiciliario: Losartan 50 mg/Hidroclorotiazida
12,5 mg.

Enfermedad actual: Paciente que desde hace dos meses presenta dolor
lumbar y abdominal, su médico le realiza radiografia simple de abdomen donde
se aprecia calcificacion lineal paravertebral izquierda por posible aneurisma de
aorta abdominal (AAA) (Figura 1) por lo que deriva a urgencias, ante dicha sos-
pecha se realiza angio- TC con contraste que confirma AAA infrarrenal (Figura
2). Es valorado por cirugia vascular que coloca endoproétesis aodrtica multirrama.
Debido a dicha AAA el paciente presenta insuficiencia renal (Crp 2,3 mg/dl) con
hidronefrosis bilateral por compresion externa de los uréteres siendo también
necesaria la colocacion de un doble J bilateral, pudiendo ser retirados a los 5
meses por mejoria de funcion renal (Crp 1,7 mg/dl) (Figura 3). Como tratamiento
domiciliario se indica: Manidipino 10 mg, Losartan 50 mg, acido acetilsalicilico
100 mg, atorvastatina 80 mg, omeprazol 20 mg, tamsulosina 0,4 mg.

Figura 1. Rx abdomen: Calcificacion lineal paravertebral izquierda
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Figura 2. Angio-tc: Aneurisma de aorta abdominal infrarrenal con en-
grosamiento parietal por material ligeramente hiperdenso que podrian
corresponder a aneurisma inflamatorio, sin poder descartar hematoma

mural.

Figura 3. Angio-tc: Ureterohidronefrosis bilateral con dilatacion de uré-
teres hasta que contactan con pared de aorta a nivel de bifurcacionl.

EXPLORACION FiSICA

buen estado general, TA: 140/90 mmHg. Auscultacion cardiaca y respira-
toria: normal. Abdomen: se palpa dilatacién aneurismatica prevertebral. Miem-
bros inferiores: sin edemas, pulsos simétricos bilaterales.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Analitica: Hemograma normal. Glucemia 95 mg/dl, urea 48 mg/dl, creati-
nina 0.97 mg/dl, acido urico 5.8 mg/d|, perfil hepatico normal. Na 141 mEq/L, K
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4.5 mEg/L, fésforo 3.6 mg/dl. Colesterol 221 mg/dl, LDL 145 mg/dl, triglicéridos
160 mg/dl. Sedimento urinario normal.

- Radiografia de abdomen: calcificacion lineal paravertebral izquierda.

- AngioTC aorta abdominal con contraste iv: Aneurisma de aorta abdomi-
nal infrarrenal con engrosamiento parietal por material ligeramente hiperdenso
que podrian corresponder a aneurisma inflamatorio, sin poder descartar hema-
toma mural.

JUICIO CLIiNICO

ERC estadio G2A1 secundaria a uropatia obstructiva de origen ureteral de-
bido a aneurisma adrtico inflamatorio con colocacion de prétesis endoadrtica.

Evolucion y diagnéstico final

Nuestro paciente presenta 2 afios después cuadro de anuria, dolor de co-
mienzo brusco en fosar renal izquierda y deterioro de funcién renal (Cr 5 mg/
dl, siendo su basal de 1 mg/dl 5 meses antes). Tras historia clinica detallada y
realizacion de pruebas complementarias se confirma el diagnéstico de fracaso
renal agudo secundario a isquemia arterial renal aguda por trombosis de endo-
prétesis adrtica a nivel de ambas arterias renales; precisando de forma urgente
realizacion, via endovascular humeral, de una recanalizacién de arteria renal, no
consiguiendo recanalizar la arteria renal derecha, quedando el paciente mono-
rreno funcional; al alta se le afiade tratamiento anticoagulante con bemiparina
y posterior paso a Simtrom; a pesar de lo cual 3 meses después el paciente
presenta nuevo cuadro de suboclusion de stent renal izquierdo con deterioro
de funcion renal (Crp 3,5 mg/dl) con necesidad de recanalizacion y nuevo stent
recubierto. 8 meses después nuevo cuadro de dolor en fosa renal izquierda,
en analitica presenta nuevo deterioro de funcién renal (Cr 2,6 mg/dl) y con los
antecedentes previos y sospecha de nueva trombosis de stent se realiza angio-
TC con hallazgos que sugieren nueva obstruccion de endoprétesis (Figura 4); se
realiza nuevo intento de trombectomia que resulta fallida por lo que el paciente
presenta una enfermedad renal cronica estadio 5 con necesidad de iniciar pro-
grama cronico de hemodialisis en el que persiste hoy dia.
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Figura 4.Angio-tc: Retraso y disminucion del realce del rifidn izquierdo
en comparacion con rifidn contralateral, aprecidandose paso filiforme
de contraste en la endoprdtesis de la arteria renal izquierda. Estos
hallazgos sugieren obstruccion hemodindmicamente significativa de la
endoprdtesis de la arteria renal izquierda.

DISCUSION

En el tratamiento de la AAA en la practica precoz de técnicas quirdrgicas de
reseccion y sustitucién protésica se evita la rotura. Sin embargo, la mortalidad
del tratamiento electivo se sitla en torno al 5%. Més recientemente, la incorpo-
racion del tratamiento endovascular permite el tratamiento electivo y urgente,
con resultados iniciales mas esperanzadores debido a la menor agresividad de
la técnica. El tratamiento intervencionista endovascular esta sustituyendo con
éxito a los tratamientos de reparacion quirurgica convencionales. Todo ello abre
la posibilidad de mejorar el prondstico actuaciones efectivas y poco cruentas.

El bloqueo farmacolégico del SRAA, la utilizacion de estatinas y el trata-
miento antiagregante son fundamentales para el manejo clinico de la enfer-
medad aterosclerética, asi como el control del metabolismo hidrocarbonado y
abandono del tabaquismo.

El tratamiento quirdrgico deberia reservarse para aquellos casos de enfer-
medad aortica y renal combinadas que lo requieran, ante fracaso de la endo-
protesis, o cuando sea necesaria la nefrectomia.

La reparacién endovascular de aneurismas (REVA) presenta un riesgo po-
tencial de complicaciones renales postoperatorias por diversos mecanismos:
toxicidad por contraste, embolismo de trombo mural y cobertura de una o am-
bas arterias renales por la endoprétesis. Estos efectos pueden ser mas acusa-
dos en pacientes con insuficiencia renal previa, incluso al precio de una mortali-
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dad post-REVA elevada, si bien otros autores estiman que con las protecciones
adecuadas el riesgo postoperatorio no es significativamente superior @.

La oclusion de una o de ambas arterias renales al desplegar la endoprote-
sis se recoge con una incidencia del 1,12%. Pocos son los trabajos que recono-
cen esta complicacion, que en caso de ser bilateral comporta una elevada mor-
talidad y necesidad de didlisis, mientras que cuando es unilateral puede incluso
transcurrir de forma subclinica. En caso de cubrir una o dos arterias renales,
es util realizar una maniobra de desplazamiento de la prétesis hacia abajo (pull
back). La endoproétesis puede trombosarse total o parcialmente, sobre todo en
los casos en que no se despliega por completo o queda claramente acodada.

La trombosis de la endoprétesis puede ser precoz mas frecuentemente
secundaria a defecto técnico, otras causas son pobre salida del injerto, hipo-
tension mantenida, obstruccion del territorio venoso y menos frecuentemente
estados de hipercoagulabilidad. Evitar la hipotension mediante una estrecha
monitorizacion hemodinamica y valorar la posibilidad de anticoagulacion en ca-
sos seleccionados pueden evitar o disminuir la presentacion del cuadro. Ante
la sospecha clinica es de eleccion realizar ecografia-doppler. El tratamiento en
la mayoria de los casos es la trombectomia y correccion de posibles defectos
técnicos en cada caso. La trombosis tardia esté relacionada con la hiperplasia
neointimal (poco frecuente en vasos de gran didmetro); con arterioesclerosis
acelerada (menos probable cuanto mayor es el diametro del vaso) y con pobre
salida del injerto que favorece la trombogenicidad. En estos casos el tratamien-
to varia segun la severidad del cuadro, desde tratamiento conservador con anti-
coagulacién y antiagregacion que ha demostrado una disminucién de hiperpla-
sia de la intima; fibrinolisis local con catéter, sustitucion de la protesis o cirugia.
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RESUMEN

Paciente de 31 afos, gestante por fecundacién in vitro de 22+1 semanas,
que acude al servicio de urgencias, por epigastralgia con irradiacién a hipocon-
drio derecho de 3 horas de evolucion, sin otra sintomatologia acompanante.

Como antecedentes personales destaca espondiloartritis autoinmune en
tratamiento con prednisona y lornoxicam, HTA esencial bien controlada con
metildopa y enfermedad renal cronica con proteinuria oscilante. En la ultima
revision hay sospecha de CIR precoz. En la exploraciéon destaca presion arte-
rial (PA) 160/100 mmHg, peso 52 kg y Talla 146 cm (IMC 24.39 Kg/m?). En la
exploraciéon abdominal presenta dolor a la palpacién en epigastrio. Resto de
la exploracion fisica normal. Se realiza ecografia obstétrica abdominal y regis-
tro cardiotocografico que son normales. En la analitica destaca hemoglobina
de 10.8g/dl, hematocrito 30.2%, plaquetas 95000/mcl, GOT 442U/L, GPT 376
U/L, creatinina 1.23 mg/d|, filtrado glomerular estimado (CKD-EPI) 75.01cc/
min/1.73m?2, cociente albUmina/creatinina 2700mg/g, proteinuria 380mg/dl,
coagulacioén y resto de parametros dentro de la normalidad. Se realiza frotis de
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sangre periférica, que descarta hemodlisis; test de Coombs negativo; y ecografia
abdominal normal.

Se diagnostica de Preeclampsia sobreafadida a hipertension cronica.

Entre los principales diagndsticos diferenciales se descarté colelitiasis bi-
liar y Sindrome Hellp.

La mala evolucion de parametros analiticos con descenso de hemoglobina
y plaquetas, el mal control tensional y el diagnéstico mediante nueva biometria
y Eco Doppler de CIR severo, conllevo a finalizar la gestacion.

Tras la finalizacion de la gestacion, la paciente se mantiene asintomatica,
con cifras de PA bien controladas y en seguimiento para prevencion y control
de enfermedades cardiovasculares.

PALABRAS CLAVE
Hipertension cronica. Preeclampsia. Riesgo cardiovascular.

INTRODUCCION

La hipertension arterial (HTA) es la complicacién médica mas frecuente du-
rante el embarazo y puede presentarse hasta en el 10 % de todas las gestacio-
nes; siendo la causa mas frecuente de morbimortalidad perinatal y la principal
causa de mortalidad materna en el todo mundo'. Por otra parte, la HTA crénica
se define como TA sistélica > 140 mmHg y/o TA diastdlica > 90mmHg en un
paciente de menos de 20 semanas de gestacion en al menos 2 tomas separa-
das por 6 horas, puede complicarse con una preeclampsia sobreafadida y su
diagndstico se establece, mas alla de la 20 semanas de gestacién, cuando una
gestante con hipertensién crénica presenta alguno de estos criterios?:

TAS > 160 mmHg y/o TAD > 110 mmHg, proteinuria > 1,9 gr en orina 24 h,
oliguria < 499 ml de orina en 24 horas, creatinina sérica > 1,2 mg/dl, alteracio-
nes cerebrales (cefalea intensa) o visuales, edema de pulmén, cianosis, epigas-
tralgia, dolor en hipocondrio derecho, alteracién en pruebas funcionales hepati-
cas, trombopenia < 100.000 / mcl, CID, hemdlisis, disfuncién Utero-placentaria
o crecimiento fetal intrauterino restringido (CIR).

Entre los factores de riesgo mas importantes destacan antecedentes de
HTA cronica, preeclampsia o hipertension gestacional, enfermedad renal auto-
inmune, obesidad, diabetes (tipo 1 o tipo 2), gestaciéon por técnicas de repro-
duccion asistida, sobredistension uterina, enfermedad trofoblastica asi como
padecer alguna enfermedad autoinmune?.
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Generalmente las pacientes estan asintomaticas, aunque pueden pre-
sentar edema en los sitios no declive o un aumento importante del peso. La
preeclampsia grave puede causar dafio organico apareciendo sintomas por
afectacion hepatica, renal, neurologica y alteraciones hematolégicas, pudiendo
manifestarse también como sindrome HELLP. Las complicaciones fetales mas
frecuentes incluyen: CIR, muerte prenatal, neonatal y complicaciones asocia-
das al parto pretérmino?

Una vez realizado el diagndstico de preeclampsia, la monitorizacion de
estas pacientes se basa en la valoracion de parametros hematolégicos (he-
moglobina, recuento plaquetario) y bioquimicos (funcién hepatica y renal), con
el objeto de estimar la progresion hacia una enfermedad severa y diagnosticar
el deterioro de la enfermedad de forma temprana. De esta forma, el manejo de
la preeclampsia siempre debe incluir el control de la PA con tratamiento farma-
colégico, la prevencion de las convulsiones y la finalizacidon de la gestacion,
que es el tratamiento definitivo; lo que se realizara en aquellos casos con grave
afectacién materno-fetal, y en cualquier caso a partir de las 37 semanas?.

Actualmente la prevencion de la preeclampsia y CIR en gestantes con HTA
crénica se hace pautando acido acetilsalicilico (AAS) antes de las 16 semanas,
pues se asocia con un efecto beneficioso dosis-respuesta, por lo que su utiliza-
cion en estas pacientes es inexcusable®.

La HTA en el embarazo selecciona a un grupo de pacientes con elevado
riesgo de desarrollar enfermedades cardiovasculares a lo largo de su vida y por
tanto se considera como un factor de riesgo mayor de enfermedad cardiovas-
cular, presentando estas mujeres el doble de riesgo de cardiopatia isquémica,
ictus y complicaciones tromboembdlicas venosas, en un plazo de 5-15 afios
tras el embarazo el riesgo de HTA se multiplica por 44.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
MOTIVO DE CONSULTA Y ANAMNESIS:

Paciente de 31 afos, gestante por fecundacién in vitro de 22+1 semanas,
que acude al servicio de urgencias, por epigastralgia que se irradia a hipocondrio
derecho de 3 horas de evolucién. Sin otra sintomatologia acompafante. Como
antecedentes personales la paciente presenta: menarquia a los 13 afios, un abor-
to previo (espontaneo de 8 semanas) donde hubo buenas cifras de presién ar-
terial (PA), espondiloartritis autoinmune en tratamiento con prednisona 10 mg,
1 comprimido diario y lornoxicam 8 mg, 1 comprimido diario, HTA esencial con
buen control de 5 afios de evolucion en tratamiento con enalapril 10 mg, siendo
su médico de familia en la Ultima revision pregestacional, quién cambi6 de trata-
miento a metildopa 500mg, 1 comprimido cada 8 horas, y la paciente continta
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con buen control de PA. También presenta enfermedad renal cronica leve con
proteinuria oscilante (proteinuria en torno a 25-75mg/dl y creatinina en torno a
1.1-1.2 mg/dl). Durante el seguimiento del embarazo presenta PA bien controla-
da, en la ultima revision obstétrica, la ecografia de las 20 semanas muestra un
decalaje en la biometria fetal de 10 dias con sospecha de CIR precoz.

EXPLORACION FiSICA Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Presién arterial 160/100 mmHg (controles de presion arterial con cifras en
torno 150/98 mmHg- 162/104 mmHg), peso 52 kg, Talla 146cm (IMC 24.39 Kg/
m?). En la exploraciéon abdominal destaca dolor a la palpacién en epigastrio. El
resto de la exploracion fisica fue estrictamente normal. Se realiza ecografia obs-
tétrica abdominal que muestra una gestacion Unica con presentacion de nal-
gas, actividad cardiaca positiva, liquido amnidtico normal y placenta normoin-
serta. En el registro cardiotocografico la frecuencia cardiaca fetal es normal y
no se aprecia dinamica uterina. En la analitica destaca una hemoglobina (Hb)
de 10.8g/dl, hematocrito (Hto) 30.2%, plaquetas 95000/mcl, GOT 442U/L, GPT
376 U/L, filtrado glomerular estimado (CKD-EPI) 75.01cc/min/1.73m?2, cociente
albumina/creatinina 2700mg/g, coagulacién y resto de parametros dentro de la
normalidad. En el sistematico de orina destaca una proteinuria de 380 mg/dl. Se
realiza frotis de sangre periférica, que descarta hemolisis; test de Coombs que
resulta negativo; y ecografia abdominal que se informa como normal.

JUICIO CLiNICO

Preeclampsia sobreafiadida a hipertension crénica segun la clasificacion
actual de los procesos hipertensivos del embarazo de la Sociedad Espafiola de
Ginecologia y Obstetricia (SEGO) de 2006.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Entre los principales diagnosticos diferenciales se descarté colelitiasis bi-
liar ( se realizd interconsulta al Servicio de Digestivo, que lo descarta por eco-
grafia abdominal y parametros analiticos normales) y Sindrome Hellp ( se realiza
interconsulta al Servicio de Hematologia que lo descarta por la ausencia de
hemolisis en frotis de sangre periférica).

EVOLUCION

En las 72 horas siguientes al ingreso las cifras de presion arterial no fue-
ron controladas pese al tratamiento con perfusién de labetalol. Los parametros
analiticos siguieron la evolucion mostrada en la Tabla 1.
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Tabla 1. Evolucion de parémetros analiticos y cifras de PA
PA Hb Hto Plaquetas GOT GPT Creatinina | Proteinuria | Bilirrubina
Control 160/100 o
urgencias mmHg 10.8 g/dl | 30.2% | 95000/ pl | 442 U/L | 376 U/L | 1.283 mg/dl | 380mg/dl | 0.50 mg/dI
Control 1 450/100
alas 24 mmH 9.2 g/dl | 26.2% | 94200/ul | 395 U/L | 332 U/L | 1.30 mg/dl | No registro | 0.60 mg/dl
horas 9
Control 162/104
alas 72 mmH 9.1 g/dl | 26.1% | 93000/ul | 311 U/L | 306 U/L | 1.03 mg/dl | No registro | 0.80 mg/dl
horas 9
Control 140/70 o
posaborto mmHg 9.4 g/dl | 27.2 % | 123000/pl | 72 U/L | 131 U/L | 1.06 mg/dl | 100mg/dl | 0.50 mg/dl

Se realiza nueva biometria fetal, en la que se determina que el peso fetal se
encuentra en un percentil <5 y la existencia de un oligoamnios. Por otra parte
en el estudio de ECO-Doppler, se objetiva aumento del indice de resistencia,
ausencia de flujo diastolico en arteria umbilical, asi como una disminucién de
la resistencia al flujo de la arteria cerebral media. Por todo ello se establece
el diagndstico de CIR severo con redistribucion significativa (CIR tipo Ill de la
clasificacion de la SEGO). Dada la evolucién clinica a preeclampsia grave y la
afectacion severa del feto, se decide por el bienestar materno, de acuerdo con
la paciente, la finalizacion de la gestacion, que se realiza via vaginal mediante
induccioén con prostaglandinas locales. Tras la finalizacion de la gestacion, la
paciente se mantiene asintomatica, con cifras de PA bien controladas, sigue
revisiones para prevencién y control de otras enfermedades cardiovasculares.

DISCUSION

Cada vez son mas mujeres con HTA cronica las que se quedan embara-
zadas, como es nuestro caso, estas pacientes necesitan consejo acerca de los
riesgos de la HTA crénica en el embarazo, sobre todo el importante riesgo de
evolucién a preeclampsia, asi como el ajuste de su tratamiento antihipertensi-
vo antes, durante y después del embarazo5. Entre los principales factores de
riesgo para desarrollar preeclampsia nuestra paciente presenta: HTA cronica,
gestacion por técnicas de reproduccion asistida y enfermedad autoinmune (la
espondiloartritis no siempre produce efectos nocivos sobre el embarazo, aun-
que si estan descritos, sin embargo en otras enfermedades sistémicas como el
LES, vasculitis o la esclerosis sistémica el riesgo es mayor). Ademas la paciente
presenta enfermedad renal crénica leve con proteinuria oscilante, sin que se
pueda descartar que sea por enfermedad renal autoinmune y por tanto seria
otro factor de riesgo sobreafiadido.
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Un hecho importante de la preeclampsia es su presentacién clinica, puede
manifestarse con cefalea, alteraciones visuales o epigastralgia, en nuestro caso,
se manifiesta exclusivamente con epigastralgia, un sintoma muy inespecifico y
por tanto resulta esencial el conocimiento de éste sintoma como criterio de
gravedad en la gestacion, pues esta claramente descrito en la preeclampsia.

En la evolucion de la paciente, la grave afectacion materno-fetal, fue criterio
indiscutible para finalizar la gestacioén, ya que es el Unico tratamiento definitivo
de la preeclampsia.

Ala paciente se le recomendo la toma de AAS en la semana 9 de gestacion,
sin una indicacién clara de su pauta.

La HTA en el embarazo se considera un marcador precoz de HTA esencial
y de enfermedad cardiovascular en el futuro®, por tanto se aconseja un segui-
miento anual de presion arterial, perfil lipidico y glucemia asi como cambios en
el estilo de vida, en mujeres que han tenido una hipertensién durante el emba-
razo. No obstante, se necesitan mas investigaciones para identificar estrategias
eficaces de prevencion®.
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RESUMEN

Se presenta el caso de un vardn de 67 afos, con hipertension arterial sis-
témica, diabetes mellitus tipo 2 e hiperplasia benigna de préstata. Consulta en
el servicio de urgencias por presentar nduseas y cefalea que van en aumento,
llegando a producirse oscilaciones en el nivel de consciencia lo que hace sos-
pechar una hemorragia subaracnoidea por lo que se deriva a urgencias hospi-
talarias para continuar estudio y tratamiento.

PALABRAS CLAVE
Cefalea. Vomitos. Hipertension arterial. Hemorragia subaracnoidea.

INTRODUCCION

La cefalea en trueno se puede definir como aquella cefalea de inicio ictal y
de gran intensidad. Es similar al inicio de la ruptura de un aneurisma cerebral.
No existe patologia intracraneal.
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Fue descrita por primera vez en 1986 por Day quien denominé asi a las
cefaleas de los aneurismas intactos'.

Los criterios diagnoésticos, segun la 3% edicion de la Clasificacion
internacional de Cefaleas son los siguientes: cefalea severa, inicio repentino
(alcanzando maxima intensidad en menos de 1 minuto), de duracion igual o
mayor a 5 minutos (criterio nuevo en la 32 edicidon de esta clasificacion), y que
no se atribuya a otros trastornos?.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Paciente de 67 afos que acude a urgencias de centro de salud por nauseas
y cefalea de media hora de evolucion tras ingesta alimentaria. La acompafante
refiere cena copiosa. Durante la entrevista clinica, el paciente comienza con
vémitos.

Antecedentes personales: Hipertension arterial, Diabetes Mellitus tipo 2,
Hiperplasia Benigna de Préstata. No alergias medicamentosas conocidas.

Tratamiento habitual con enalapril 10mg cada 24 horas, metformina 850
mg cada 12 horas.

A su llegada todas las constantes eran rigurosamente normales, al igual
que el electrocardiograma.

En el momento de la exploracion, tenia buen estado general, se encon-
traba consciente y orientado, no presentaba focalidad neuroldgica, no rigidez
de nuca. Auscultacién cardiorrespiratoria sin hallazgos. Abdomen anodino. No
edemas ni signos de trombosis venosa profunda en miembros inferiores.

Se instaura tratamiento analgésico (paracetamol) y antiémetico (metoclo-
pramida) por via venosa periférica. A los pocos minutos el nivel de conscien-
cia empieza a disminuir, presentando oscilaciones de la misma, por lo que se
decide traslado a hospital de referencia. Durante éste, las cifras tensionales
ascienden a 210/120 mmHg, sin cambios electrocardiograficos ni en el resto
de constantes vitales. Tras administrar captopril 50mg sublingual disminuye la
tension arterial a 160/100 mmHg.

Al llegar al centro hospitalario, el paciente presenta a la auscultacion
bradicardia, resistencia a la apertura ocular, pupilas isocéricas y normorreactivas
alaluz y a la acomodacion, moviliza los cuatro miembros, pero no responde a
estimulos ni obedece érdenes.

Por tanto, se realiza TAC craneal de forma urgente ante focalidad
neuroldgica incipiente que mostré signos de hemorragia subaracnoidea en
cisternas de la base, cisterna perimesencefalica y cisuras de Silvio bilaterales;
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Se completa con angioTAC de poligono de Willis sin hallar formaciones
aneurismaticas ni malformaciones arteriovenosas.

Hemograma, bioquimica y coagulacion dentro de los valores de la
normalidad.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Hemorragia subaracnoidea Hunt y Hess II- Fisher .

En primer lugar, es necesario ante una cefalea en trueno descartar tras-
tornos intracraneales vasculares graves, en particular la hemorragia subarac-
noidea, hemorragia intracerebral, trombosis venosa cerebral, malformacion
vascular no rota (fundamentalmente aneurismas), diseccion arterial (intra y
extracraneal), angeitis del sistema nervioso central (SNC), angiopatia del SNC
benigna reversible y apoplejia pituitaria2.

Otras causas organicas de la cefalea en trueno son: quiste coloidal del
tercer ventriculo, hipotension liquido cefalorraquideo y sinusitis aguda (particu-
larmente con barotrauma)2.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL

Posteriormente ingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos donde se man-
tuvo estable, por lo que fue trasladado a planta de Neurocirugia. Sufrié dete-
rioro motor con hemiparesia izquierda, realizandose TAC craneal que mostré
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zonas de infarto a nivel de tronco y cerebelo. Al mismo tiempo comenzé con
tratamiento por parte de Rehabilitacion.

Durante su estancia fue valorado por Urologia por cuadro de retencion uri-
naria aconsejandose toma de tamsulosina 0.4mg una vez al dia durante un mes
y retirar sonda vesical en tres dias.

Fue dado de alta y ha sido revisado en consultas externas de Neurocirugia,
Urologia y Rehabilitacion recibiendo sesiones de fisioterapia.

Al diagndstico inicial de hemorragia subaracnoidea Hunt y Hess II- Fisher |
hay que afnadir déficit motor izquierdo y retencién urinaria aguda.

Actualmente deambula con andador.

DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLiNICA

La hemorragia subaracnoidea (HSA) es una de las enfermedades neuro-
l6gicas mas temidas por su elevada mortalidad y generaciéon de dependencia,
con un impacto econémico superior al doble del estimado para el ictus isqué-
mico6. La HSA representa un 5% de los ictus3,4. Esta cifra ha experimentado
un leve incremento en los ultimos 30 afios debido al descenso en la incidencia
de los otros subtipos de ictus asociado al mejor control de los factores de ries-
go vascular (FRV), pero que no repercute de la misma manera en la HSA cuya
incidencia permanece invariable5 en 9 casos/100.000 habitantes-afio, segun
el estudio European Registers of Stroke (EROS)3. La causa mas frecuente de
hemorragia subaracnoidea espontanea es la rotura de un aneurisma cerebral.

Los principales factores de riesgo vascular (FRV) modificables siguen sien-
do la hipertension arterial (HTA)7, que duplica el riesgo para la presion arterial
sistdlica (PAS) > 130mm Hg y lo triplica para PAS > 170mm Hg8, el tabaco y el
alcohol. Por otro lado, la diabetes mellitus se relaciona solo con el subtipo de
HSA perimesencefélica9. Los principales FRV no modificables son el antece-
dente familiar de primer grado, que multiplica hasta 4 veces la incidencial10, y
las enfermedades del tejido conjuntivo: poliquistosis renal, sindrome de Ehlers-
Danlos tipo IV, telangiectasia hemorragica hereditaria, seudoxantoma elastico,
neoplasia endocrina multiple tipo 1 y neurofibromatosis tipo 1. La correccion
de los FRV modificables es necesaria para toda la poblacion y especialmente
en los pacientes con HSA11, no solo por la relacion causal previamente des-
crita, sino por la mayor incidencia de enfermedades vasculares presentes tras
el diagnostico de HSA, que alcanza un riesgo de casi el doble de la poblacion
normal.

Se ha de realizar el tratamiento en centros especializados. Se debe consi-
derar el ingreso en unidades de ictus de aquellos pacientes con HSA y buena
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situacion clinica inicial (grados | y Il en la escala de Hunt y Hess). Se recomienda
la exclusion precoz de la circulacion del aneurisma. El estudio diagndstico de
eleccion es la tomografia computarizada (TC) craneal sin contraste. Si esta es
negativa y persiste la sospecha clinica se aconseja realizar una puncién lumbar.
Los estudios de elecciodn para identificar la fuente de sangrado son la resonan-
cia magnética y la angiografia. Se recomienda el nimodipino para la prevencion
de la isquemia cerebral diferida. La terapia hipertensiva y el intervencionismo
neurovascular pueden plantearse para tratar el vasoespasmo establecido.
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RESUMEN

El Sistema Nervioso Autbnomo a través del Simpatico constituye el ele-
mento fundamental en el control renal de la Presion Arterial, produciendo un
ritmo circadiano con caida nocturna fisiolégica de las cifras tensionales. La Di-
sautonomia es un factor afadido de riesgo cardiovascular cuya caracteristica
principal es la elevacion mantenida de la Presion Arterial nocturna secundaria a
la desregulacioén del eje Renina-Angiostensina-Aldosterona y a cambios escle-
réticos de las paredes arteriales. Las lesiones medulares completas son causa
frecuente de Disautonomia, sin embargo los Tumores intramedulares, especial-
mente el Ependimoma, se consideran en la actualidad causa rara de disfuncion
simpatica.
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Presentamos el caso de un paciente de 50 afios intervenido por Ependimo-
ma infiltrativo que en su evolucién a largo plazo desarrollé Hipertension Arterial de
dificil manejo treparéutico a pesar de multiples pautas de 3 y 4 farmacos y con
afectacion de organos dianas. El estudio MAPA permitié la identificacion de un pa-
tron “NON-DIPPING” nocturno que responde favorablemente a tratamiento con
Doxazosina en monetarapia o en combinacion con dosis minimas de Nevibolol.

PALABRAS CLAVE

Hipertension Nocturna; Riesgo Cardiovascular; Disautonomia; MAPA; Pa-
trén “ Non- Dipping”; Ependimoma; Insuficiencia Renal Conica.

INTRODUCCION

El control renal de la Presion Arterial (PA) esta predominantemente influ-
enciado por el estimulo simpatico aferente procedente de nicleos medulares
a nivel de T11 y L3, cuya activacién induce cambios hemodinamicos depen-
dientes del Sistema Renina-Angiostensina-Aldosterona (SRAA) . Este control
autonémico Simpatico-dependiente regula en modo circadiano los niveles de
PA, con un patron fisiologico caracterizado por la disminucion nocturna de sus
cifras en torno a los 10-15 mmHg en comparacion con los valores diurnos. La
alteracién del ritmo circadiano, demostrado en series de pacientes hiperten-
sos, parece guardar estrecha relacion con situaciones de isquemia silente e
hi-poperfusion en el caso de caidas nocturnas mayores a 20 mmHG 6 Acciden-
tes cerebro-vasculares (ACV) hemorragicos en pacientes que mantienen cifras
normales-altas du-rante el suefio @.

Los cambios en la pared arterial y la posterior esclerosis pueden ser las
primeras mani-festaciones de un patrén disautonémico donde predomine la
hipertension nocturna, cambios hemodinamicos con gran valor predictivo de
evolucién a dafo organico y au-mento de riesgo cardiovascular, es por ello la
importancia de la Monitorizacion Ambulato-ria de Presién Arterial (MAPA)®.

En la literatura actual, los eventos cardiovasculares constituyen la primera
causa de mor-talidad en pacientes con lesiones medulares, secundarios a arrit-
mias cardiacas y disrre-flexia simpatica expresada por hipotensién ortostatica
e hipertensién en posicion supina, alteraciones autonémicas que aparecen en
25-30% de las lesiones medulares incomple-tas®. Los tumores intramedulares
son una rara causa (<5%) de lesién de Sistema Ner-vioso Central y ain menos
comun en poblacién adulta. De todos ellos, el Ependimoma abarca el 60%
aproximadamente, generando secuelas neurolégicas a largo plazo, siendo la
Disrreflexia 6 Disautonomia de las menos frecuente®.
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Por ello, presentamos el caso de un paciente de alto riesgo cardiovascular
con historia de Hipertension Arterial de dificil manejo e Insuficiencia Renal Croni-
ca secundaria a Nefro-angioesclerosis por Disautonomia post Ependimoma.

CASO CLINICO

Varén, de 45 afos, sin alergias medicamentosas conocidas, ex-fumador
desde hace 20 afos, con indice acumulado de 24 paquetes/afios; obesidad
troncular con indice de ma-sa corporal de (IMC) 21%, cifras de tension arte-
rial (TA) elevadas en los ultimos afios sin tratamiento debido a sospecha de
hipertension de bata blanca. En 2007 presentd acci-dente cerebrovascular is-
quémico de tipo lacunar secundario a emergencia hipertensiva con hemipare-
sia izquierda leve como secuela neuroldgica. Dado el debut temprano de HTA
con afectacion de 6rgano diana fue derivado a consultas de nefrologia para
filiacién de causa secundaria. Durante el proceso se instaura tratamiento con
enalapri-lo/nitrendipino, Doxazosina, Acido Acetilsalicilico, Omeprazol, Soma-
zina y Simvastatina, que sin embargo no alcanza el objetivo de cifras de presién
arterial, requiriendo diferen-tes pautas terapéuticas hasta conseguir el objetivo
con Telmisartan 80 mg/24h y Espiro-nolactona 25 mg/Altizina 15mg.

En la Exploracion fisica por sistemas y aparatos se objetivd hemiparesia
izquierda leve y soplo sistdélico II/VI en foco mitral. En las pruebas comple-
mentarias se detectd Insuficien-cia renal crénica con filtrado glomerular de
69.5cc/minuto segun escala de Modification of Diet in Renal Disease Study
Group (MDRD); Creatinina sérica: 1,2mg/dl, Urea: 52mg/dl; resto de paramet-
ros bioquimicos sin alteraciones significativas incluyendo pro-teinograma, perfil
tiroideo, Cortisol, Catecolaminas y Metanefrinas en orina. En el eco-cardio-
grama se evidenciaron signos de cardiopatia hipertensiva con hipertrofia septal
y alteracién en la relajacion. Electrocardiograma y radiografia de torax sin hal-
lazgos signifi-cativos. En el fondo de ojo se objetivaron signos de cruce con
pequenos exudados bilate-rales, hallazgos sugerentes de afectacion de érgano
diana secundario a HTA mal controlada. La ecografia renal describe ambos ri-
fAones de configuracion, tamano y es-tructura normales, con imagenes suger-
entes de pequefios quistes sinusales y un quiste cortical en porcién inferior de
forma bilateral, con préstata y vejiga sin alteraciones.

En 2011 se diagnostica de ependimoma grado llI/IV del IV ventriculo con
secuelas de infiltracion del tronco cerebral con pseudomeningocele de la fosa
posterior, interviniendo en Julio 2011 y con posterior mal control de cifras ten-
sionales, por lo que es de nuevo derivado a consultas para estudio de HTA
secundaria y seguimiento. Se realiza de nuevo pruebas complementarias sin
cambios con respecto a las previas salvo la Monitorizacion Ambulatoria de la
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Presionn Arterial (MAPA) que mostrd variabilidad con patréon “Non-Dipping”:
PAS Diurna Media 114 mmHg, PAD Diurna Media 86 mmHg, PAS Nocturna
Media 141 mmHg, PAD nocturna Media 99 mmHg (ver Tabla y Figura 1).

Tabla 1.
PAS Diurna PAD Diurna PAS Nocturna PAD Nocturna
118 89 145 103
127 101 164 104
122 82 163 114
123 95 148 108
108 86 145 105
100 80 113 87
108 88 118 84
110 72 136 92

< PAS Diurna © PAD Diurna  © PAS Nocturna < PAD Nocturna

164 163

W

Fig 1: Valores de Presion Arterial en mmHg.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
- Hipertensién Arterial esencial
- Feocromocitoma
- Hipertension renovascular
- Disautonomia o Disreflexia Autonémica

318



DIAGNOSTICO FINAL Y EVOLUCION

Hipertension Arterial secundaria a Disreflexia Autonémica. Control de pre-
sion arterial diurna y nocturna con Doxazosina 8mg cada 12 horas en combi-
nacién con Nevibolol 2,5mg diarios.

DISCUSION

La Disautonomia o Disreflexia Autonémica es un factor de Riesgo cardio-
vascular inde-pendiente caracterizado por hiperfunciéon simpética con alter-
acién del barorreflejo que mantiene estable la PA , la frecuencia cardiaca y la
resistencia arterial periférica. La pér-dida de ésta actividad simpatico/vagal reg-
uladora puede aparecer en el contexto de le-siones centrales cértico-subcorti-
cales y periféricas por lesiones medulares®. De las le-siones intramedulares el
Ependimoma es una causa infrecuente de Disautonomia, de la que desconoc-
emos si resulta como complicacién del propio tumor o post cirugia resectiva
“causante” de atrofia Medular®. En cualquiera de los casos, el patron de hip-
ertension conocido como “NON- DIPPER?” dificulta un diagndstico temprano y
por tanto retrasa la instauracion de tratamiento antihipertensivo precoz que fre-
nara la progresion de lesiones de 6rganos diana cémo la Nefroangioesclerosis,
ademas de disminuir el riesgo cardio-vascular inherente. De aqui la importancia
de la Medida Ambulatoria de Presién Arterial que permite la identificacion de
pacientes con patrén “NON- DIPPING” asociado a una mayor incidencia de
aparicion de eventos cardiovasculares adversos®.

5Este perfil de pacientes presentan con frecuencia resistencia a terapia
antihipertensiva combinada. En nuestro caso, el control 6ptimo se logré con el
uso simultaneo de Do-xazosina, un antagonista de receptores alpha, junto con
Nevibolol a dosis minima. La Doxazosina ha demostrado ser eficaz en cuadros
hipertensos secundarios, resistentes a diuréticos, calciantagonistas, betablo-
queantes o IECAS con el minimo efecto sobre la funcion renal, que frecuent-
emente se encuentra alterada en estos pacientes®.,
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RESUMEN

Varén de 51 afios con factores de riesgo cardiovascular, que desarrolla
disfuncion ventricular izquierda de data indeterminada, detectada hace 2 afos,
sin clinica previa y con cateterismo cardiaco sin lesiones coronarias angiografi-
camente significativas, que desarrolla progresién a disfuncién biventricular, con
componente izquierdo severo, e insuficiencia cardiaca con hipertension arterial
no controlada.

PALABRAS CLAVE

Riesgo cardiovascular. Hipertension arterial. Insuficiencia cardiaca. Fibrila-
cién auricular. Miocardiopatia.
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INTRODUCCION

La insuficiencia cardiaca se define como una serie de sintomas y signos
debidos a una alteracion cardiaca estructural y/o funcional, que resulta en un
gasto cardiaco disminuido y/o que para mantenerse, precisa de elevadas pre-
siones en reposo o durante el estrés ().

Habitualmente se clasifica segun la fraccién de eyeccién del ventriculo iz-
quierdo, (FEVI) como conservada, moderada y deprimida. Esta clasificacion se
traduce en diferencias respecto al prondstico, y especialmente, el tratamiento.

Puede ser desencadenada por fibrilacién auricular, que afecta a un 1-2% de la
poblacién general @, o aparecer ésta u otras taquiarritmias, debido a la progresion
de la insuficiencia. También puede verse facilitada por otras enfermedades cardio-
vasculares, como la hipertensién arterial ©, capaz de producir una lesiéon del ven-
triculo izquierdo, caracterizada inicialmente por hipertrofia y disfuncion diastdlica y
progresivamente dilatacion de cavidades y depresion de la FEVI, o por cardiopatia
isquémica, intimamente relacionada con factores de riesgo cardiovascular; como el
habito tabaquico, la hipertension arterial, diabetes o dislipemia; causa de enferme-
dad aterosclerdtica, que puede producir eventos cardiovasculares, como el infarto
agudo de miocardio o los accidentes cerebrovasculares ©.

Aunque la cardiopatia isquémica es una de las causas mas frecuentes de la in-
suficiencia cardiaca con FEVI deprimida, cuyo diagndstico, habitualmente culmina
con objetivacion de lesiones coronarias obstructivas en la realizacion de un catete-
rismo cardiaco, existen otras, como las miocardiopatias, especialmente la dilatada.

El término miocardiopatia dilatada, se refiere a un espectro heterogéneo
de patologias, que se caracterizan por dilatacién ventricular y depresion de la
funcion sistdlica, en ausencia de una causa hipertensiva, valvular, congénita o
isquémica, que la justifique ©. La causa mas frecuente de miocardiopatia dilata-
da, es actualmente la idiopatica, pero es importante mantener un alto grado de
sospecha, para descartar otras etiologias potencialmente tratables, como las
de causa toxica, infecciosa, autoinmune o por metabolopatias.

Uno de los tipos de miocardiopatias dilatadas mas frecuente, y de gran
importancia por su potencial reversibilidad, es la de etiologia alcohdlica, que
se produce por accién téxica del alcohol en el musculo miocardico. Es de muy
buen prondstico en caso de abstinencia total, combinando terapia para la insu-
ficiencia cardiaca. Esto contrasta con una mortalidad del 50%, entre 3-6 afos,
en el seguimiento de pacientes no cumplidores.

La aparicion de la miocardiopatia dilatada, se ha relacionado también con
el consumo de cocaina o anfetaminas. Se ha constatado, que entre el 4-18%
de los consumidores de cocaina asintomaticos, y sin evidencia de cardiopatia
isquémica, padecen depresion de la funcion sistdlica del ventriculo izquierdo.
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La taquimiocardiopatia, es otra causa de miocardiopatia dilatada derivada
de altas frecuencias ventriculares, relacionadas con taquiarritmias, que ponen
en marcha mecanismos neurohormonales, propios de la insuficiencia cardiaca,
siendo la mas habitual debida a fibrilacién auricular y potencialmente reversible,
con un adecuado control de frecuencia.

La miocarditis puede ser causa de miocardiopatia dilatada, siendo la ma-
yoria de causa infecciosa. Requiere para el diagnéstico definitivo, una biopsia
endomiocardica, pero en ausencia de ésta se puede recurrir a criterios diagnés-
ticos de sospecha.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO
MOTIVO DE CONSULTA:

Varén de 51 afios que consulta por disnea de esfuerzo, derivado de Aten-
cion Primaria.

ANTECEDENTES:

No alergias medicamentosas conocidas, ni familiares de cardiopatia is-
quémica, ni de muerte subita. Factores de riesgo cardiovascular: Obesidad,
hipertension arterial, dislipemia, hiperuricemia con crisis gotosas, fumador 4
cigarros/dia, no habitos toxicos, con un SCORE de riesgo moderado (2-4%).
Disfuncion ventricular izquierda moderada no isquémica, de larga evolucion (ar-
terias coronarias sin lesiones angiograficamente significativas, en 2014). Fibrila-
cion auricular persistente de data indeterminada. Tratamiento actual: Dabigatran
150mg/12h, asociacion bisoprolol 5mg/12h con hidroclorotiazida 12,5mg/12h,
atorvastatina 80mg/24h, pantoprazol 20mg/24h, lanirapid.

Enfermedad actual: El paciente refiere que en 2014, acude a cardidlogo
privado, que lo diagnostica de fibrilacién auricular e insuficiencia cardiaca, con
fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) deprimida, por lo que se
practica cateterismo cardiaco ése mismo ano, para descartar etiologia isqué-
mica, con resultado de arterias coronarias sin lesiones angiograficamente signi-
ficativas. Tras dos afios de estabilidad clinica, comenta progresién con disnea y
fatigabilidad, al subir cuestas, ortopnea de 2 almohadas y ocasionales crisis de
disnea paroxistica nocturna.

EXPLORACION FiSICA

Tension arterial 150/105mmHg. Auscultacion cardiaca: Arritmico a 80-85
latidos por minuto. No edemas en miembros inferiores.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma: Fibrilacién auricular con respuesta ventricular, a
85 latidos por minuto, extrasistolia ventricular monomorfa, QRS estre-
cho, eje normal, no alteraciones de la repolarizacion.

Ecocardiografia transtoracica (figuras | y Il): Auricula izquierda dilatada
(49 mm). Ventriculo izquierdo dilatado (Diametro telediastélico del VI
72 mm, volumen telediastélico 254 ml) con disfuncién sistdlica severa-
mente deprimida (FEVI biplano 28%). Llenado mitral monofasico, con
cociente E/é elevado. Insuficiencia mitral moderada funcional. Baja
probabilidad de hipertensién pulmonar. Ventriculo derecho no dilata-
do, aunque con disfuncion sistdlica (excursion sistolica del anillo tri-
cuspideo 15 mm).

Ergoespirometria: 11 minutos en Protocolo de Bruce modificado, 7.1
METS, frecuencia cardiaca maxima 102%, Volumen pico Oxigeno
17,9 mil/kg/min (74% del predicho), RER 0.98, Pet CO2 4,9, VE/VCO2
37,59. Compatible con clase funcional II-lll.

Cateterismo cardiaco 2015: Sin lesiones coronarias angiograficamente
significativas.

Analitica: Hemoglobina 17g/dL, Creatinina 0.94, filtrado glomerular
89 ml/min/sup, colesterol LDL 122mg/dL, potasio 5.1mEqg/L, ferritina
252ug/L, indice de saturacién de transferrina 40%, TSH 0,450mUl/mL,
NT-proBNP 1.118ng/dL.

JUICIO CLIiNICO

Disfuncion sistolica del ventriculo izquierdo.
Insuficiencia cardiaca.
Fibrilacién auricular persistente de data indeterminada.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
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Cardiopatia hipertensiva en fase dilatada. Miocardiopatia dilatada por
alcohol o

drogas de abuso, miocarditis, taquimiocardiopatia.



Fig 2: Ecocardiografia transtoracica.
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EVOLUCION:

- Durante la revision, se anade olmesartan y furosemida al tratamiento
y se deriva a la Unidad de Insuficiencia Cardiaca, donde se constata
mejoria de las cifras tensionales (134/106mmHg) y se realizan analitica
y ergoespirometria.

- Valorado por Unidad de Arritmias bajo indicaciéon de prevencién pri-
maria de muerte subita, donde se propone implante de desfibrilador
automatico implantable (que el paciente rechaza) y se programa car-
dioversion eléctrica y estrategia de control de ritmo.

- Reevaluado en la Unidad de Insuficiencia Cardiaca, se sustituye ol-
mesartan por asociacion sacubitrilo/valsartan y se incide en medidas
higiénico-dietéticas y signos de alarma de descompensacién de insu-
ficiencia cardiaca.

DIAGNOSTICO FINAL:

- Miocardiopatia dilatada con disfuncion biventricular (izquierda severa),
no isquémica.
- Insuficiencia cardiaca. Clase funcional II-lll de la NYHA.

- Fibrilacion auricular persistente de data indeterminada, no valvular,
con cardiopatia estructural.

- Insuficiencia mitral funcional moderada.

- Obesidad, hipertension arterial grado I-1l, dislipemia, hiperuricemia
sintomatica.

DISCUSION:

El paciente presenta factores de riesgo cardiovascular (fumador, obesidad,
hipertension arterial, dislipemia, hiperuricemia sintomatica) para cardiopatia is-
quémica y clinica compatible con insuficiencia cardiaca, agravada por su fibri-
lacion auricular. Cabria esperar, que en la etiologia de la insuficiencia cardiaca,
jugasen un papel principal estos factores de riesgo cardiovascular, especial-
mente la hipertensién arterial. Sin embargo, la coronariografia realizada, des-
carta la etiologia isquémica. Del mismo modo, la edad y el grado de hiperten-
sion arterial mal controlada inicialmente y la afectacion del ventriculo derecho,
no parecen justificarse por la presencia de una cardiopatia hipertensiva en fase
dilatada. Tampoco por su valvulopatia mitral, secundaria a la dilatacién del ven-
triculo izquierdo. Esto se traduce en el juicio clinico, de miocardiopatia dilatada
y nos obliga a seguir investigando la etiologia, con el objetivo de instaurar un
tratamiento dirigido, descartando causas como el abuso de alcohol y toxicos,
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taquimiocardiopatia (frecuencia cardiaca controlada), trastornos tiroideos (que
quedan descartados por el andlisis bioquimico normal), o hemocromatosis
(también descartada por analitica). La miocarditis también puede ser una causa
frecuente de miocardiopatia dilatada, con un patrén por resonancia magnética,
de fibrosis miocardica especifico, que lo diferencia de la isquemia.

Actualmente la etiologia permanece como causa idiopatica, (como sucede
en la mayoria de las miocardiopatias dilatadas no isquémicas, en las que habi-
tualmente no se descubre el desencadenante), y el paciente mantiene una terapia
optimizada, bajo anticoagulacién, betabloqueo, asociacion de antagonista del re-
ceptor de angiotensina y sacubitrilo, (que ademas de bloquear el eje renina-angio-
tensina-aldosterona y la enzima neperilisina, tiene efecto hipotensor, que mejora el
control tensional), digital (con efecto inotropo positivo, adicional a su efecto poten-
cial frenador de la frecuencia cardiaca), furosemida (control volémico y tensional) y
atorvastatina (probablemente requerira modificacion, ya que tras recomendaciones
dietéticas y bajo dosis maximas, no se mantiene en cifra objetivo <115mg/dL).

Inicialmente no se prescribié alopurinol al paciente, ya que presentd una crisis
gotosa en la Ultima revision y se encuentra a la espera de su resolucién con col-
chicina. Se mantiene la recomendacion de evitar antiinflamatorios no esteroideos,
ante una potencial descompensacion de la insuficiencia cardiaca e hipertension
arterial. Finalmente cabe resefar que; aunque el riesgo cardiovascular es una cau-
sa muy importante de morbimortalidad, y la principal causa de insuficiencia car-
diaca con FEVI deprimida es isquémica, existe todo un abanico de etiologias, que
pueden incidir paralelamente, con un efecto igualmente devastador, siendo com-
plicado su diagndstico y el grado de sospecha requerido alto, pero es necesario
en los pacientes que presentan insuficiencia cardiaca por causas no isquémicas,
el manejo exquisito de las comorbilidades y los factores de riesgo cardiovascular.
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INTRODUCCION

La Hipertensién Arterial (HTA) es una elevacion continua de la presion ar-
terial por encima de unos limites establecidos, identificados desde un punto de
vista epidemiolégico como un importante factor de riesgo cardiovascular para
la poblacién general.

La prevalencia de la HTA se situa alrededor de un 30-45% de la poblacién
general, con un marcado aumento a edades mas avanzadas

La fisiopatologia de la HTA esencial es compleja y no completamente co-
nocida, ya que no hay una Unica causa que dé lugar a la HTA, sino que son
multiples las vias y mecanismos por los que ésta puede establecerse.’

A pesar de la prevalencia de la hipertension y de sus complicaciones, el
control de la enfermedad aun no es suficiente. Aunque las tasas de conocimien-
to de la hipertension, el tratamiento y el control han mejorado en las ultimas dé-
cadas, los datos del NHANES 2005-2008 muestran que sélo el 50,1 por ciento
de las personas con hipertensién estan controlados.?

Aunque la HTA secundaria tiene una prevalencia baja (5-15%), su impor-
tancia consiste en la posibilidad de su erradicacién, puesto que sus causas y
mecanismos fisiopatolégicos se conocen.®

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO
- Mujer de 72 afos que acude por HTA severa de dificil control.
- Antecedentes personales:
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Madre fallecida por ACV, tres hermanos con HTA, un hermano con IAM
y trasplante cardiaco

ANTECEDENTES PERSONALES

Intolerancia a Nifedipino y Amlodipino.
No habitos téxicos.

DM tipo 2 desde 1993 sin afectacidon de érgano diana, HTA desde el
2002, hipertension vasculo-renal con estenosis de arteria renal dere-
cha sobre la que se realizé angioplastia y stent en 2007, Dislipemia
mixta.

Rinitis alérgica

Gastritis fundica. Dispepsia.

Fibromialgia

Cardiopatia hipertensiva con normofuncion ventricular. Hipertension
pulmonar ligera

Hipotiroidismo

Intervenciones quirdrgicas: tiroidectomia subtotal, apendicetomia, amig-
dalectomia, histerectomia, colecistectomia.

Tratamiento habitual: Omeprazol 20mg/24h, Clopidogrel 75mg/24h, Gli-
cazida 30mg, Metformina 850mg/24h, Irbesartan 300mg/hidroclorotiazida
12.5mg/24h, Doxazosina 8mg/12h, Levotiroxina 50mcg/24h, Simvastatina
20mg/24h.

Enfermedad actual: Mujer de 72 afios que acude por cifras de tensién ar-
terial elevadas a pesar de tratamiento antihipertensivo (3 farmacos) desde hace
3 semanas. Ha tenido que acudir a urgencias en varias ocasiones por cifras de
TAS superiores a 200mmHg. Sin otros sintomas asociados.

EXPLORACION
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Buen estado general, Consciente, orientada y colaboradora. Eupneica
en reposo. Normocoloreada. Afebril, FC 80lpm, TA 171/86mmHg.

Auscultacion cardiopulmonar: ritmico, no soplo. Murmullo cardiopul-
monar conservado sin ruidos afiadidos

Abdomen: blando, depresible, no dolor a la palpacién. No masas ni
megalias. No signos de irritacion peritoneal

Extremidades: no edemas ni signos de trombosis venosa profunda.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

- Hemograma: Hb 15.4g/dl, Leucocitos 3,68 x109/L con férmula normal.
Plaquetas 198x109/L

- Bioquimica: glucemia 127mg/dl, urea 45 mg/dl, creatinina 1.19 mg/
dl, Colesterol total 240 mg/dl, Triglicéridos 164 mg/dl, LDL 156 mg/dl,
HbA1c 5.7%, resto normal.

- Sistematico orina: normal.

JUICIO CLINICO Y/O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se trata de una paciente con HTA vasculo-renal bien controlada hasta ha-
cia 2-3 semanas; ante este caso se sospecha reestenosis de arteria renal como
primera posibilidad debido a los antecedentes de la paciente.

EVOLUCION Y DIAGNOSTICO FINAL.

Se solicitd una ecografia doppler renal con el siguiente resultado: ambos
rinones de forma, tamano y ecoestructura conservada, sin signos de hidrone-
frosis. RD IR 0.55, RI IR 0.66.

La paciente persistid con crisis hipertensivas precisando de medicacion in-
travenosa en urgencias por lo que se afiadi6 al tratamiento minoxidino 5mg/24h
y carvedilol 25mg/24h. Solicitandose AngioTc de arterias renales.

Angio-Tc: estenosis parcial de arteria renal derecha con placas de ateroma
calcificadas en la salida del tronco de arteria renal principal derecha a nivel de la
aorta abdominal. Pequena placa de ateroma calcificada en la salida de la arteria
renal izquierda con obstruccion parcial de la misma.

Se solicitdé nueva prueba de imagen al persistir el mal control de TA, Arte-
riografia: lesiones arteriomatosas en aorta abdominal, tronco celiaco y arteria
renal izquierda que condicionan estenosis moderada en estas arterias y una
estenosis significativa en el origen de la arteria mesentérica superior. Se coloca
stent a nivel del origen de arteria mesentérica superior, con buena permeabi-
lidad posterior. Quedando la paciente con doble antiagregacion durante tres
meses, pasando posteriormente a aspirina de por vida, realizando dicho trata-
miento de forma correcta.

A pesar de llego a los 3 meses sigue persistiendo mal control de tension
arterial por lo que procedemos a derivacién de hospital de referencia, donde
solicitan Angio-Tc renal presentando 4 estenosis (arteria renal bilateral, mesen-
térica superior y tronco celiaco), se procede ingreso para angioplastia translu-
minal percutanea de estenosis intrastent de arteria renal derecha, las estenosis
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de arteria mesentérica, renal izquierda y tronco celiaco fueron no significati-
vas, con modificacion de tratamiento: Doxazosina 4mg/12h, Irbesartan 300/
hidroclorotiazida 12.5mg/24h, Atenolol 50mg: /12h y Atorvastatina 40mg/24h.
Manteniéndose en las posteriores revisiones con TA controlada (AMPA de 120-
140/50-70mmHg).

Evoluciona bien con controles analiticos dentro de los rangos de norma-
lidad incluido perfil lipidico, pero en las Ultimas revisiones comienza con ele-
vacioén de cifras de TA en torno a 160/95mmHg a pesar de tratamiento, solici-
tandose nuevo angioTc de aorta abdominal: ateromatosis aorto-iliaca. Stent en
arteria renal derecha y arteria mesentérica superior, que presenta trombo distal
repermeabilizandose por colaterales de la mesentérica inferior. Se deriva a Ciru-
gia vascular que indica anticoagulacion oral, al no existir indicacién quirdrgica.

Desde entonces AMPA con buen control y asintomatica, actualmente per-
siste con tratamiento anticoagulante. Se realiz6 estudio de trombofilia por parte
de Hematologia, presentando negatividad en los resultados obtenidos.

DISCUSION Y/O TRANSCENDENCIA CLiNICA

La estenosis de la arteria renal (EAR) es una enfermedad que en el 90%
de los casos es secundaria a la arteriosclerosis. En cuanto al diagndstico de la
estenosis en la arteria renal, la ecografia doppler es la primera prueba de scren-
ning. La angioplastia percutanea con implante de stent es un procedimiento
seguro, con baja morbilidad y alta tasa de éxito en pacientes seleccionados,
siendo la mortalidad hospitalaria del 0,5%, pero su tasa de reestenosis sigue
siendo una desventaja (11% al 23% a los 5 afios).*

Se ha presentado caso clinico de torpida evolucién en una hipertension
secundaria de causa vasculo-renal, tratada inicialmente con stent. Nuestra pa-
ciente present6 inicialmente una reestenosis tratada con angioplastia translumi-
nal percutanea después de 8 afios de haber sido implantado stent.

Independientemente del tipo de revascularizacién, una hipertensién recu-
rrente después de una mejoria inicial es inusual, pero si se produce puede ser
debido a la reestenosis o la aterosclerosis.®

La angioplastia percutanea de arteria renal y colocacion de stent se ha
convertido en el método mas comun de la intervencién de la arteria renal. Por
desgracia, el riesgo estimado de reestenosis ha sido de 17% a 44% de las ar-
terias después de dicha tecnica y puede estar asociado con sintomas clinicos
recurrentes a pesar de tener una respuesta buena al tratamiento inicialmente.

En uno de los estudios sobre la angioplastia con colocacién de stent el
riesgo de reestenosis fue del 50% a los 12 meses y el 60% a los 18 meses. Las

332



manifestaciones clinicas incluian: empeoramiento de la hipertensién, la dismi-
nucién del FGe. Fueron tratados con terapia endovascular de repeticion. En el
analisis multivariante el uso de estatinas y la PAD antes de la intervencion se
asociaron con un menor riesgo de reestenosis.

El uso de estatinas se ha asociado con una reduccion significativa en el
riesgo de reestenosis (los pacientes no tratados con estatinas tuvieron un au-
mento de casi tres veces en el riesgo de reestenosis). Los posibles mecanis-
mos a través de los cuales el uso de estatinas puede haber reducido el riesgo
de reestenosis incluyen efectos sobre el colesterol en suero o la composicion y
la morfologia de las placas de ateroma.®

Por otro lado, tras la angioplastia del stent se mantuvo asintomatica duran-
te 1 afo volviendo a empeorar cifras de TA y diagnosticandose trombosis del
stent renal asi como de arteria mesentérica. El estudio de trombofilia fue nega-
tivo y nuestra paciente permanece actualmente con cifras de TA contraladas y
con tratamiento anticoagulante oral.
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