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rural  areas.  Therefore,  zoonotic  illnesses  in patients  under
anti-TNF  therapies  may  become  more  frequent,  and it  is
very  important  to  know  how  to  manage  them.  The  clinical
challenge  is  to know  whether  these patients  could  have a
worse  outcome  than  general  population,  requiring  different
therapeutic  strategies.  It  is  unknown  if adalimumab  must  be
stopped  and  for  how  long,  since  there  are no  guidelines  for
this  kind  of  infections  in the context  of  IBD.  We  think  that
anti-TNF  agents  must  be  temporarily  suspended  because
TNF  is  important  in the defense  from  these  intracellular
organisms.  In our case,  we  chose  to  prescribe  standard
antibiotic  treatment  and  stop  adalimumab  until  one week
after  concluding  the  antibiotic  regimen.  Promptly  recog-
nition  and  treatment  without  delays  was  decisive  for  this
excellent  outcome.
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Síndrome de Budd-Chiari como
expresión clínica de un
síndrome de POEMS

Budd-Chiari  syndrome  as clinical expression of
POEMS syndrome

El  síndrome  de  POEMS1 (polineuropatía,  organomegalia,
endocrinopatía,  proteína  monoclonal  y cambios  en la  piel)
se  caracteriza  por  la presencia  de  un  trastorno  en las  célu-
las  plasmáticas  monoclonales,  neuropatía  periférica  y  una
o  más  de  las  siguientes  características:  mieloma  osteoscle-
rótico,  enfermedad  de  Castleman,  elevación  del factor
de  crecimiento  vascular  endotelial  (VEGF),  organome-
galia,  endocrinopatía,  edema,  cambios  típicos  de la  piel
y  papiledema2.  Presentamos  el  caso  de  una  paciente  con
polineuropatía  asociada  a un síndrome  de  Budd-Chiari
resultante  de  una  presentación  inusual  de  síndrome  de
POEMS.

Se  trata  de  una  mujer  de  44 años  de  edad,  afecta
de  hipotiroidismo,  en estudio  por  parestesias  y  debili-
dad  de  ambos  pies  por el  que  se realizó  el  diagnóstico
de  polineuropatía  desmielinizante  inflamatoria  crónica.  La
exploración  física  mostró  hiperpigmentación  de la  piel y
hepatomegalia.  Los análisis  séricos  fueron  normales,  salvo
la  detección  de  anti-HBs  y anti-HBc  (IgG).  La ecografía  rev-
eló  esplenomegalia,  discreta  ascitis  y circulación  portal  y
hepática  patentes.  Dado  que  presentaba  mínima  ascitis en
este  momento  no  se realizó  paracentesis.  En  una  primera
evaluación  se realizó  una  medición  del  gradiente  de pre-
sión  venosa  hepática,  siendo  la  presión  hepática  enclavada
de  15,5  mmHg,  la  presión  hepática  libre de  9,67  mmHg, la

presión  en  la  cava  de  8,39  mmHg  y  la biopsia  hepática  tran-
syugular  normal.  Además  se  realizó  estudio  ecocardiográfico
que  no  mostró  alteraciones  de la  función  cardiaca.  Debido
a  la polineuropatía  se inició  tratamiento  con inmunoglob-
ulina  intravenosa.  Diez  meses  más  tarde,  la  ascitis  se
había  incrementado  hasta  hacerse  casi  a  tensión,  y la
paciente  fue  hospitalizada  de nuevo.  Se  realizó  angio-TAC
hepático  objetivando  hepatomegalia  heterogénea  a expen-
sas del lóbulo  caudado  (fig.  1),  ascitis  y trombosis  parcial
de  las  venas  hepáticas  (fig.  2). Se  calculó  el  gradiente
de  albúmina:  1,7  (albúmina  sérica  3,1  g/dl  y albúmina  en
líquido  ascítico  1,4  g/dl).  Se  realizó  de nuevo  una  medición
de la  presión  venosa  hepática,  siendo  la  presión  ‘enclavada’
de  20,31  mmHg  y  la  «libre» de  15,58  mmHg,  por  lo que
el  gradiente  de presión  venoso  hepático  resultó en ese
momento  normal.  Se  realizó  nueva  biopsia  hepática,  que
en  esta  ocasión  reveló  dilatación  sinusoidal,  congestión  vas-
cular  y necrosis  de  la zona3. Mediante inmunofijación  se
detectó  una  paraproteína  monoclonal  IgA  lambda  en  suero
(1,06  g/dl).  Posteriormente,  la paciente  presentó  episodios
de  visión  borrosa  mostrando  el estudio  oftalmológico  edema
de  papila  bilateral;  la RMN  craneal  evidenció  trombosis
parcial  de la  arteria  carótida  interna  derecha y se inició
tratamiento  anticoagulante.  Ante  la  sospecha  diagnóstica  de
un síndrome  de POEMS  se procedió  a  la  biopsia  de  médula
ósea  y al estudio  de la  misma  mediante  citometría  de  flujo,
identificando  menos  del 2% de  células  plasmáticas  atípicas.
Los  niveles  de VEGF  en  plasma  fueron  de  1.951  pg/ml.  En
esos  momentos  la  paciente  presentaba:  Cr  1,11  mg/dl,  Na
130  mmol/l,  bilirrubina  0,69  mg/dl,  colinesterasa  3.300  U/l,
albúmina  3.100  g/dl,  plaquetas  148.000  y  Quick  74%.  Ante
estos  hallazgos,  la  paciente  fue  diagnosticada  del  síndrome
de POEMS,  complicado  con  un  síndrome  de Budd-Chiari.  Se
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Figura  1  Hepatomegalia  a  expensas  del lóbulo  caudado  y

fenómenos  de  reperfusión.

procedió  a  tratamiento  con  melfalán  y  posterior  trasplante
de  células  hematopoyéticas  (HCT),  realizándose  previa-
mente  una  derivación  portosistémica  intrahepática  (DPPI)
e  inicio  de  tratamiento  anticoagulante.

La  existencia  de un  episodio  trombótico  dentro de un
síndrome  de  POEMS  no  es un  episodio  frecuente  y en  nue-
stro  conocimiento  apenas  se  han  referido  en la literatura
pacientes  con  trombosis  de  las  venas  suprahepáticas  como
manifestación  inicial  de  este  síndrome.  Por  ello  el proceso
diagnóstico  fue  difícil,  lo que  ya ha sido reconocido  en  gen-
eral,  en  las  series  más  extensas  como  la descrita  en  la
clínica  Mayo2.  La  causa de  este raro síndrome  es descono-
cida,  aunque  una  sobreproducción  crónica proinflamatoria  y
de  citocinas,  son los  principales  mecanismos  implicados4.  La
prevalencia  de  hepatomegalia  y  ascitis  es variable  según  las
diferentes  series  de  casos2,5---7. Probablemente,  la organome-
galia  esté  en  relación  al cierto  grado  de  congestión  vascular,
la  cual  se  atribuye  a los  niveles  elevados  de  VEGF3.  Usual-
mente  la  histología  hepática  en  los pocos  casos  en  los  que
se  dispone,  muestra  la presencia  de  hiperplasia  nodular
regenerativa  o  cirrosis6,8 (en los  menos)  y tan  solo  se han
publicado  en  nuestro  conocimiento  otros  2 casos  como  nues-
tra  paciente,  con  síndrome  de  Budd-Chiari2. Los pacientes
con  síndrome  de  POEMS  pueden  padecer  alteraciones  trom-
bóticas,  siendo  los  más  frecuentes  episodios  cerebrales  y
cardiacos2,9.  Hay  poca  información  sobre  el  análisis  del
líquido  ascítico  en  el  síndrome  de  POEMS,  y en los  casos
en  los  que  se ha mencionado  se ha descrito  como  una
ascitis  de  «bajo  gradiente»  no  relacionado  con  la  presen-
cia  de  hipertensión  portal10.  En  nuestro  caso,  sin  embargo,
el  gradiente  resultó  elevado  por lo  que  se  consideró  secun-
dario  a  la  presencia  del  síndrome  de  Budd-Chiari.  Por  ello
y  para  llevar  a  cabo  un  tratamiento  eficaz  de  la  hiperten-
sión  portal  se  decidió  la  realización  de  una  derivación  portal
percutánea  intrahepática  (DPPI).  Optamos  por la  realización
de  la  DPPI  debido  a que  la paciente  precisaba  de  forma
«rápida» mejorar  la  función  hepática,  previamente  al inicio
de  quimioterapia  con  melfalán,  la  cual  fue  también  comple-
mentada  con un  trasplante  de  células  hematopoyéticas.  La
paciente  3 años  después  del inicio  del cuadro  se encuentra
en  situación  de  franca  mejoría  clínica  habiendo  recuper-
ado  gran  parte  de  su déficit  neurológico,  sin  presentar  otras

Trombosis

parcial

venas

hepáticas

Ascitis

Figura  2  Ascitis  y  trombosis  parcial  de venas  hepáticas.

alteraciones  de la función  hepática  y  siendo  la DPPI  perme-
able.

En  conclusión,  esta  carta  plantea  la necesidad  de  incluir
el  síndrome  de Budd-Chiari  entre  las  manifestaciones  clíni-
cas  del raro  síndrome  de POEMS  y  describe  algunas  de  las
peculiaridades  de esta infrecuente  asociación.
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Tumor carcinoide gástrico como
causa  rara de anemia
ferropénica

Gastric  carcinoid  tumor as an  infrequent
cause of ferropenic anemia

Los  tumores  carcinoides  son los  tumores  neuroendocrinos
más  frecuentes1,  y  los  carcinoides  gástricos  representan  el
2%  de  todos  los  carcinoides,  así como  el  1%  de  todas  las
masas  gástricas2.  Este  caso ilustra  una  causa  rara  de anemia
ferropénica  en  un paciente  joven  debido  a 2  tumores  carci-
noides  gástricos  tipo  I, establecidos  en una  gastritis  atrófica
que  causaba  hipergastrinemia,  en  ausencia  de  déficit  de
vitamina  B12.

Se  trata  de  un  varón  de  38  años  de  edad,  sin antecedentes
de  interés,  que  es  derivado  a la  consulta  de  medicina
interna  para estudio  de  anemia.  La  exploración  física
fue  normal.  En  la analítica  destaca  una  discreta  anemia
ferropénica  (hemoglobina:  12,4  g/dl;  volumen  corpuscu-
lar  medio:  75,8  fl;  hemoglobina  corpuscular  media:  24  pg,
y  ferritina:  6,4 ng/ml),  con normalidad  del  resto  de los
parámetros  hematológicos  y  bioquímicos,  incluido  la vita-
mina  B12.  Se  practicó  una  panendoscopia  digestiva.  La

Figura  1  Formación  polipoide  situada  entre  los  pliegues  del

cuerpo  gástrico  medio,  de  9  mm,  redondeada,  sésil,  levemente

eritematosa  y  con  un  punto  sangrante  en  su vértice,  que  cor-

respondió  con  un tumor  neuroendocrino  bien  diferenciado  tipo

I.

colonoscopia  no  mostró  hallazgos  patológicos,  mientras
que  la gastroscopia  informó  de la  presencia  de  2  lesiones
polipoideas  sésiles  subcentimétricas,  erosionadas  en  el vér-
tice,  situadas  en  cuerpo  y antro  gástrico,  que  fueron
extirpados  mediante  pinza  de  biopsia  (fig.  1).  La  descripción
anatomopatológica  de las  muestras  demostró  una  gastritis
crónica  de antro  y cuerpo,  sin  bacilos  tipo  Helicobacter  y
2  neoplasias  neuroendocrinas  bien  diferenciadas,  con  infil-
tración  de  la  lámina  propia  y de  la  muscularis  mucosae. El
estudio  de extensión  mediante  tomografía  computarizada
toraco-abdomino-pélvica  fue  negativo.  Se  detectaron  nive-
les de gastrina  elevados  (2.800  pg/ml).  La  cuantificación
en  orina  de 24  h  de  ácido  5-hidroxiindilacético,  cortisol
libre  y  metabolitos  de catecolaminas  resultó  dentro  de  los
límites  de la  normalidad.  El paciente,  por  otra  parte,  negaba
clínica  sugerente  de  síndrome  carcinoide  o hiperactividad
simpática  y la  gammagrafía  con 111In-octeótrido  resultó  nor-
mal.  Se  planificó  su seguimiento  mediante  exploraciones
endoscópicas  periódicas  y  actualmente  se encuentra  asin-
tomático.

El tumor  carcinoide  gástrico  constituye  una  entidad  infre-
cuente  (menos  del  5%  de las  neoplasias  digestivas),  aunque
en  este  órgano se  localizan  entre  el  11  y el  41%  del  total  de
tumores  neuroendocrinos  del  tracto  gastrointestinal3,4. En
la  literatura  se describen  3  subtipos  con  una  evidente  utili-
dad  clínica4.  Los  tumores  tipo  I se relacionan  con  situaciones
de hipergastrinemia  mantenida,  secundaria  a aclorhidria  y
gastritis  crónica  atrófica  tipo A.  Generalmente  son  asin-
tomáticos  y  multicéntricos,  aunque  pueden  manifestarse
como  una  anemia  perniciosa  y,  excepcionalmente,  como
una  anemia  ferropénica5,6. Pueden  presentarse  en varones
jóvenes  sin  historia  autoinmune,  como  en  nuestro  caso,  a
pesar  de la  conocida  predilección  por las  mujeres  entre  50
y  70  años5.  Los tumores  de  tipo  II  son más  raros  y apare-
cen  en  pacientes  con  el  síndrome  de  Zollinger-Ellison,  en
el  contexto  de un  cuadro  de neoplasia  endocrina  múlti-
ple (NEM)  tipo  I

7.  Los  carcinoides  tipo III  son  esporádicos,
no  se asocian  a  hipergastrinemia  y  tienen  un  compor-
tamiento  más  agresivo8.  La  resección  endoscópica,  con
estrecho  seguimiento  posterior,  se ha demostrado  como  la
mejor  opción  terapéutica,  reservando  la  cirugía  (antrec-
tomía  o  gastrectomía  total)  para  los  tumores  multicéntricos,
mayores  de 1 cm  o acompañados  de clínica  digestiva  o  con-
stitucional  significativa2,3,7.
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