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Resumen

Descripcion del caso: Varén de 20 afios con antecedentes personal es de neutropenia cronicafamiliar en
seguimiento por hematologia, quiste renal izquierdo, criptorquidia bilateral. Antecedentes familiares:
hermana con la misma enfermedad y otro hermano sano. Todos pacientes de nuestro cupo. Acude por edema
labial progresivo y aftas bucales que imposibilitan la alimentacion de 3 dias de evolucion, sin fiebre ni otra
clinica asociada. Reciente ingreso por felon periamigdalino. Tras laimposibilidad de realizacion de analitica
en €l centro de salud remitimos a Urgencias.

Exploracion y pruebas complementarias. BEG, 98 Ipm, 37,2 °C, Sa02 100%. Angioedema labia muy
importante, con grietas y escaso sangrado de borde libre de labio inferior. Exploracion cavidad oral: aftas en
mucosa yugal, labial y paladar blando, algunas con base fibrinoide. Ademas gingivitis muy llamativa. ACR:
tonos ritmicos. MV C. No se palpan adenopatias laterocervicales. Otoscopia: en oido izquierdo calcificacion
timpanica. A destacar en |as pruebas complementarias: leucopenia 2.650 con 27,7% neutrofilos (730
absolutos), hbg 14,3 g/dl, plaguetas 68.000. Estudio de coagul acion normal. PCR 8,05 mg/dl, monogramay
funcién renal normales. Tras estos hallazgos se remite a su Hospital de referencia para tratamiento e ingreso
por parte de hematologia, que pautan G-CSF con buena respuesta'y desaparicion progresiva de las lesiones
siendo altatras 4 dias de ingreso hospitaario.

Juicio clinico: Brote neutropenia cronicafamiliar.

Diagnostico diferencial: En este paciente ya estaba diagnosticado por |o que no nos planteariamos otra causa,
aunqgue entre €ellas deberiamos descartar déficits vitaminicos que producen afectacion de mucosas como el de
vitamina B12, enfermedades sistémicas como Behcet o Sjogren o bien otras distraiai s sanguineas.

Comentario final: Consideramos neutropenia cuando |os valores de neutrofilos descienden de 1.500. Cuando
tenemos dichas cifras pueden aparecer problemas orofaringeos, enfermedades respiratorias, celulitis, otitiso
infecciones en la piel fundamentalmente por estreptococos o estafilococos. Las aftasy gingivitis son las mas
frecuentes. Ante dicho diagndstico tendremos que plantearnos si 1a neutropenia se encuentraen el seno de
una enfermedad congénita por |o que no estan de més los estudios genéticos. El tratamiento se realiza
fundamentalmente con G-CSF y antibi éticos para lainfeccidén concomitante. Hay indicacién en algunos
pacientes de mantener antibiodtico profilactico como el trimetropin-sulfametoxazol.
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