
es variable aunque, en general, desfavorable.
La respuesta al tratamiento con esteroides e
inmunodepresores ha sido en ocasiones favo-
rable, aunque también se ha descrito falta de
respuesta a este tipo de tratamiento5. En este
sentido el tratamiento con prostaglandinas
(prostaciclina en infusión continua o inhalada)
u óxido nítrico inhalado ha demostrado ser útil
en pacientes con HTP secundaria a una
EIDTC6. Los vasodilatadores pueden también
resultar perjudiciales en la HTP, por lo que de-
ben usarse con cautela7.
Aunque se han descrito la tromboembolia pul-
monar y la fibrosis intersticial como causa de
HTP en la EMTC, las alteraciones vasculares
suelen ser preeminentes. Entre estas alteracio-
nes destacan las vasculitis necrosante, la fi-
brosis de la íntima y la hipertrofia de la media
en arterias de mediano calibre, de modo simi-
lar a lo que ocurre en la HTP primaria (arterio-
patía plexiforme)5.
El presente trabajo ilustra un caso de EMTC
diagnosticado de acuerdo con los datos clíni-
cos y biológicos, que en apariencia tenía un
carácter leve y que fue estudiado de forma
ambulatoria por este motivo. Sin embargo, en
el curso de tres semanas la paciente desarrolló
síntomas respiratorios inespecíficos como ex-
presión de una HTP grave y fue la causa de la
muerte en el curso de escasas horas. Esta si-
tuación, aunque infrecuente, indica la necesi-
dad de realizar una búsqueda intencionada de
HTP en pacientes con EMTC aun en ausencia
de síntomas.
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Anemia perniciosa en el curso 
de una aplasia medular

Sr. Editor: Las aplasias medulares constituyen
un grupo heterogéneo de enfermedades que
se caracterizan por pancitopenia periférica,
asociada a un grado variable de hipocelulari-

dad medular1. Pueden estar causadas por ra-
diaciones ionizantes, agentes químicos, fárma-
cos o virus, aunque en más de un 70% de los
casos no se identifica ninguna causa. Se con-
sideran tres posibles mecanismos desencade-
nantes: una lesión intrínseca de la célula pro-
genitora hematopoyética, una alteración del
microambiente medular o bien la participación
de un mecanismo autoinmune en el desarrollo
y mantenimiento de las citopenias2. Este últi-
mo mecanismo explicaría la respuesta al trata-
miento inmunomodulador observado en un
65-78% de los casos, según las series3-5. La
aparición de enfermedades de base autoinmu-
ne en el curso de una aplasia medular es un
hecho poco conocido. El objetivo de esta carta
es describir a un paciente que presentó una
anemia perniciosa en el curso de una aplasia
medular.

Varón de 73 años de edad con antecedentes patoló-
gicos de resección transuretral por adenoma de prós-
tata, glaucoma crónico izquierdo, enfermedad pul-
monar obstructiva crónica, diabetes mellitus tipo 1,
vitíligo y artropatía psoriásica. En agosto de 1994 in-
gresó por rectorragias y hematuria. En el hemograma
destacaban: leucocitos 1,4 × 109/l (15% segmenta-
dos, 75% linfocitos, 10% monocitos), hemoglobina
92 g/l, hematócrito 0,27 l/l, VCM 83 fl, plaquetas 
31 × 109/l, y reticulocitos de 3,2 × 109/l. Se realizó
una biopsia de médula ósea en la que destacaba una
hipocelularidad medular, con alguna zona de hemo-
rragia e infiltración linfoplasmocitaria. Se efectuó el
diagnóstico de aplasia medular idiopática y se inició
tratamiento con globulina antitimocítica (750 mg/12
h, i.v., durante 10 días), con respuesta parcial (leu-
cocitos 2,6 × 109/l, hemoglobina 75 g/l, hematócrito
0,22 l/l, plaquetas 28 × 109/l). Por ello, a partir de
enero de 1995, recibió tratamiento con ciclosporina
A (100 mg/12 h, p.o.), con lo que mejoraron los pa-
rámetros hematológicos, aunque persistía tromboci-
topenia (122 × 109/l). En los sucesivos controles 
hemoperiféricos se observó una macrocitosis progre-
siva. En el hemograma efectuado en septiembre de
1997 destacaban: leucocitos 3,06 × 109/l, hemoglo-
bina 99 g/l, hematócrito 0,28 l/l, VCM 121 fl, HCM
42,8 pg, plaquetas 103 × 109/l y 3,2 × 109 reticuloci-
tos/l. Las pruebas de Ham y de la sucrosa fueron ne-
gativas. La determinación de cobalamina fue de 58
pg/ml (N = 200-750), el pepsinógeno de 2,5 ng/ml
(N = 20-80) y la gastrina superior a 1.098 pg/ml (N <
90). Los anticuerpos anticélula parietal gástrica fue-
ron negativos y la fibrogastroscopia fue normal. En el
aspirado de médula ósea se observó una celularidad
global conservada con rasgos megaloblásticos que
afectaban a las tres series hematopoyéticas, y el es-
tudio citogenético fue normal (46,XY [20]). Se inició
tratamiento sustitutivo con vitamina B12 (1.000 µg
i.m. al mes), con lo que se observó una recuperación
completa de las cifras hemoperiféricas y desaparición
de la macrocitosis. En julio de 2000 el enfermo rein-
gresó por una agranulocitosis tóxica secundaria a pi-
razolonas y falleció por un shock séptico.

Los pacientes afectados de aplasia medular
pueden desarrollar, en el curso evolutivo de la
misma, una enfermedad hematológica clonal
como la hemoglobinuria paroxística nocturna
(9-57%), un síndrome mielodisplásico (10%)
o una leucemia aguda (5-7%)4,6. El papel que
puede tener el grado de inmunodepresión en
dicha evolución clonal no está bien definido.
Por el contrario, la aparición de una anemia
perniciosa en el curso de una aplasia medular
es un hecho poco conocido, que no hemos
hallado referido en la bibliografía (MEDLINE
1990-2000, palabras clave: aplastic anemia,
pernicious anemia, autoimmune diseases). Sin
embargo, el paciente descrito presentaba un
trastorno de la autoinmunidad que podría ex-
plicar el desarrollo de una anemia perniciosa,
independientemente de la aplasia medular. De
hecho, la asociación entre anemia perniciosa,

vitíligo, diabetes mellitus y artritis reumatoide,
seropositiva o no, está bien reconocida7,8. En
este paciente, incluso se podría considerar la
aplasia medular como una manifestación más
de este trastorno de la autoinmunidad. De to-
dos modos, ante la detección de una macroci-
tosis en el curso de una aplasia medular de-
bería considerarse, además de un síndrome
mielodisplásico, una anemia perniciosa, sobre
todo si en el enfermo coexisten otras manifes-
taciones autoinmunes, como ocurrió en el
caso aquí referido.
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Síndrome del seno cavernoso bilateral
por linfoma no hodgkiniano como
presentación de infección por VIH

Sr. Editor: El síndrome del seno cavernoso
(SSC) se caracteriza por la afección de al me-
nos dos de los pares craneales III, IV, ramas
orbitaria y maxilar del V, VI y fibras oculosim-
páticas ipsolaterales. En la revisión de Keane1

en 1996, a excepción de la etiología traumáti-
ca o posquirúrgica, las causas más frecuentes
fueron tumorales, vasculares e infecciosas-in-
flamatorias, y sus manifestaciones clínicas, en
la mayoría de los casos, unilaterales.
La afección bilateral de los senos cavernosos
(SC) es rara y en estos casos predominan las
causas vasculares, concretamente las trombo-
flebitis y las malformaciones arteriovenosas1,2.
También puede asociarse a otras enfermeda-
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des3 pero apenas se han reportado casos en
los que constituyera la primera manifestación
de sida.
Describimos dos pacientes con afección bila-
teral del SC por linfoma no hodgkiniano como
primera manifestación de infección por el VIH.

Paciente 1. Varón de 30 años, enólico y adicto a dro-
gas por vía parenteral (ADVP), que ingresó por inten-
so dolor periorbitario izquierdo de una semana de
evolución al que se añadió 4 días después diplopía.
En el examen físico presentaba paresia del VI par iz-
quierdo. Cuatro días después desarrolló una oftalmo-
plejía izquierda completa con hipoestesia en la pri-
mera rama del trigémino izquierdo y, posteriormente,
una oftalmoparesia derecha e hipoestesia de la pri-
mera rama trigeminal derecha. La analítica objetivó
leucocitos 2,9 × 109 con fórmula normal y plaquetas
de 88 × 109 con ligero aumento de transaminasas. La
radiografía de tórax y la tomografía computarizada
(TC) craneal con contraste fueron normales. Se prac-
ticó una resonancia magnética (RM) craneal que re-
veló una lesión en el seno cavernoso izquierdo isoin-
tensa en T1 e hipointensa en T2. La serología para el
VIH (ELISA y Western Blot) fue positiva. El líquido ce-
falorraquídeo presentó una ligera hiperproteinorra-
quia (0,48 g/l). La TC abdominal objetivó masas en el
parénquima e hilio hepáticos y en la pared interior
del hemiabdomen izquierdo. Una biopsia de la masa
de la pared abdominal fue diagnóstica para linfoma
no Hodgkin anaplásico de célula grande K-1 positivo
fenotipo B. Se administró tratamiento poliquimioterá-
pico con buena respuesta inicial. A los 2 meses del
inicio del cuadro el paciente ingresó por empeora-
miento de la clínica con aparición de paresia facial
periférica y deterioro del estado general, falleciendo
una semana después.

Paciente 2. Mujer de 42 años, que consultó por pa-
restesias y dolor en la hemicara izquierda de una se-
mana de evolución. Se apreciaba una paresia del VI
par y una hiperestesia del territorio correspondiente
al V par izquierdo. La analítica demostró anemia nor-
mocítica con hemoglobina de 11,1 g/l y leucocitos de
3,1 × 109/l con fórmula normal. La radiografía de tó-
rax y la TC craneal fueron normales. La paciente de-
sarrolló durante las 2 semanas siguientes una oftal-
moplejía izquierda progresiva y parestesias en la
hemicara derecha. Se objetivó un incremento de
LDH y la hemoglobina descendió a 8,9 g/l. La RM
craneal objetivó una lesión en SC izquierdo isointensa
al córtex en T1 y T2, con discreto realce tras la admi-
nistración de gadolinio (fig. 1). En el SC derecho exis-
tía otra lesión de similares características, aunque de
menor tamaño. Se practicó TC abdominal, que reveló
la existencia de adenopatías mediastínicas, axilares y
retroperitoneales, una lesión hipodensa en segmento
VI del hígado, masas sólidas ováricas bilaterales, es-
plenomegalia homogénea y nódulos en la mama de-
recha. El test de embarazo y los marcadores tumora-
les (alfafetoproteína, CEA, CA 19,9, CA 12,5) fueron
negativos. La determinación serológica para el VIH
(ELISA y Western-Blot) fue positiva. Apareció más
tarde una adenopatía supraclavicular derecha que
fue biopsiada. El examen anatomopatológico fue
diagnóstico de linfoma de Burkitt.

El SCC plantea un amplio diagnóstico diferen-
cial, tanto si la afección es unilateral como 
si es bilateral. El diagnóstico etiológico en la
mayoría de los casos es laborioso. Aunque
globalmente la etiología tumoral es la más fre-
cuente, como forma de presentación de linfo-
ma diseminado es rara4-9. Por otra parte, en
una extensa revisión (MEDLINE, 1967-1999)
hemos encontrado únicamente 5 casos en los
que la afección del SC por linfoma fue bilate-
ral1,2,5. Desde el punto de vista clínico se ha
sugerido que la ausencia de signos de com-
presión venosa orienta al SSC hacia esta etio-

logía2. En los estadios iniciales la TC craneal
puede ser normal hasta en un 80% de los ca-
sos6. La RM, imprescindible en estos pacien-
tes, puede presentar imágenes orientadas, iso
o hipointensas en T1 y T2, que plantean el
diagnóstico diferencial con meningiomas,
adenomas hipofisarios, sarcoidosis y síndro-
me de Tolosa-Hunt2. No obstante, una ima-
gen en esta localización isointensa en T1 con
débil captación de gadolinio es sugestiva de
linfoma2, tal como ocurrió en los dos pacien-
tes que describimos.
En los pacientes con infección por el VIH, las
enfermedades que con más frecuencia cursan
con manifestaciones clínicas neurológicas son
la toxoplasmosis, el linfoma cerebral primario,
la leucoencefalopatía multifocal progresiva, las
enfermedades cerebrovasculares y la tubercu-
losis del sistema nervioso central. En estos pa-
cientes las etiologías implicadas cuando se
afecta el SC han sido el granuloma eosinófilo,
la aspergilosis y los tumores del músculo liso.
El SSC por linfoma diseminado tan sólo ha
sido descrito en los tres pacientes con sida de
la serie de Keane1 y en una mujer de 38 años
que ya había sido diagnosticada previamente
de infección por el VIH y padecía linfoma de
senos paranasales y que, además, constituye
el único caso en este grupo de pacientes en el
que la afección fue bilateral10.
En los pacientes que describimos, el dato más
llamativo fue la afección bilateral de los senos
cavernosos por linfoma como manifestación
inicial de sida, hecho del que no tenemos co-
nocimiento que haya sido descrito con anterio-
ridad. Por otra parte, en ninguno de los pa-
cientes se conocía la infección por el VIH en el
momento de la aparición de los síntomas, y
sólo en uno existían claros factores de riesgo
de adquisición de la misma (ADVP). En estos
casos es imprescindible la búsqueda de mani-
festaciones extraneurológicas que permitan
llegar al diagnóstico de certeza con procedi-
mientos mínimamente invasivos. El diagnósti-

co de linfoma como causa de SSC obliga a
descartar la infección por el VIH y, a la inver-
sa, el linfoma constituye la causa más frecuen-
te de SSC en el paciente infectado por el VIH.
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Fig. 1. Imagen de resonan-
cia magnética de la paciente
2 (corte coronal, imagen po-
tenciada en T1 tras la admi-
nistración de gadolinio), en
la que se aprecian dos imá-
genes nodulares con débil
captación de gadolinio, si-
tuadas una en cada seno
cavernoso.   


