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Hematoma de uvula como
sintoma guia de sindrome
mielodisplasico

@ CrossMark

Uvula hematoma as a guide symptom of
myelodysplastic syndrome

Introduccion

El sindrome mielodisplasico (SMD) es una enfermedad hema-
toldgica, que consiste en una inefectiva hematopoyesis y
morfologia celular, que produce citopenias y anormalida-
des en las células sanguineas'. Constituye, en la poblacion
adulta, una de las enfermedades adquiridas mas frecuentes,
causadas por fallo en el funcionamiento de la médula ésea’.
Su diagndstico puede ser casual tras la realizacion de un con-
trol analitico, aunque puede ser también debido al hallazgo
de signos en la exploracidn fisica como hematomas®. A pro-
posito de un caso de una mujer que acude a la consulta
de atencion primaria por un hematoma a nivel de la Uvula
vamos a realizar una breve revision de esta enfermedad.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 88 anos de edad con antecedentes
de hipertension arterial, diabetes mellitus insulinodepen-
diente e hipotiroidismo. No otros antecedentes de interés
salvo controles analiticos previos en donde se objetivaba
trombocitopenia leve mantenida. Acude a la consulta por
cuadro de odinofagia de 2 semanas de evolucion y aparicion
de un hematoma a nivel de la Gvula. A la exploracion fisica,
la paciente presentaba palidez de piel y mucosas. La aus-
cultacion cardiaca y pulmonar no presentaba alteraciones.
A nivel abdominal no se apreciaban visceromegalias ni otras
alteraciones relevantes. A nivel de extremidades superiores
presentaba petequias con hematomas aislados en diferentes
fases evolutivas que la paciente atribuida a traumatis-
mos leves repetidos. No se apreciaban adenopatias a nivel
cervical. A nivel orofaringeo destacaba edematizacion de
la Uvula con hematoma generalizado con zonas aisladas
de necrosis (fig. 1). No se objetivaron alteraciones a
nivel del paladar blando y pilares anteriores. No otras alte-
raciones relevantes.

Ante los signos fisicos observados, se realiz6é un estudio
analitico donde no se apreciaron alteraciones bioquimicas.
En el hemograma destacaba una discreta anemia macroci-
tica (hemoglobina de 9,9 g/dl con un volumen corpuscular
medio de 103,4fl) con valores de vitamina By, y acido félico
normales, sin alteraciones en la serie blanca y una trom-
bocitopenia muy severa (2.000 plaquetas/mm?3). Dados los
resultados analiticos, se decidio proseguir el estudio de la
trombocitopenia de forma hospitalaria en el servicio de
hematologia del hospital de referencia. En el mismo, se
realizd una ecografia abdominal donde no se objetivaron
alteraciones relevantes. Se amplio el estudio de laborato-
rio solicitando un estudio de coagulacion y anticoagulante
lapico que resultaron normales. Para el diagnodstico defi-
nitivo, se realizd un aspirado de médula 6sea donde se
confirmé el cuadro de SMD tipo citopenia refractaria con
displasia multilinaje (SMD tipo CRDM) dada la displasia trili-
nea objetivada (mas evidente en la serie megacariocitica
y granulocitica que la eritroide). El valor de los blastos
era inferior al 1%. Se inicié tratamiento con corticoterapia
para resolver la trombocitopenia, el cual fue refractario,
por lo que fue necesaria la transfusion de plaquetas. Tras
esto, se decidid alta hospitalaria con tratamiento de soporte
consistente en transfusiones periodicas.

Discusion

EL SMD es una enfermedad frecuente en la poblacién de edad
avanzada, aunque su prevalencia es dificil de valorar dado
que, en muchas ocasiones, en este subtipo de poblacion se
realizan estudios etiologicos de las citopenias observadas
en las pruebas analiticas’. En nuestro medio, la edad media
de diagnéstico es a los 70 afos®, y entre el 85-90% son de
causa primaria debidas a alteraciones en la médula désea
relacionadas con la edad. El resto (10-15%) son secunda-
rias a tratamientos tales como ciclofosfamidas o radiaciones
ionizantes, las cuales generan alteraciones a nivel gené-
tico que favorecen el desarrollo de la enfermedad’. Sea
cual sea la etiologia del SMD, se caracteriza por tener
niveles de blastos en médula dsea inferiores al 20% y la
inestabilidad de la enfermedad, la cual puede evolucionar
hacia otras enfermedades tales como la leucemia mieloide
aguda’.

La alteracion analitica mas frecuente encontrada en
estos pacientes es la anemia (con unos valores medios de
9,5g/dl), la cual suele ser macrocitica (como en nuestro
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Figura 1

caso) o normocitica®. Otras alteraciones son trombocito-
penias y neutropenias. El diagnostico puede ser casual en
un control analitico rutinario por otra enfermedad, aunque
el paciente puede presentar sintomatologia como fatiga,
disnea, escasa tolerancia al ejercicio, infecciones, hema-
tomas o sangrado’. Asi mismo, pueden observarse lesiones
cutaneas como aftas, adenopatias o exantema fruto de la
invasion leucémica’. Una vez sospechado el cuadro, es nece-
sario descartar cuadros como déficits nutricionales (hierro,
vitamina By,, acido félico, cobre), efectos secundarios medi-
camentosos (metotrexato, azatioprina), abuso de alcohol,
sin infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH), o citopenias inmunomediadas que puedan simular
el cuadro (lupus eritematoso sistémico, anemia hemoli-
tica autoinmune, etc.)®. El diagnéstico definitivo se realiza
mediante el aspirado de médula dsea, ya que nos informa
sobre la estructura y variedad celular. La citometria de flujo
también es utilizada para el diagnostico, pero no puede sus-
tituir a aspirado de médula 6sea ya que pueden producirse
numerosos artefactos durante la técnica’.

El pronostico de la enfermedad depende de la evolu-
cion o no a anemia mieloide aguda, la cual se da entre el
25-30% de las ocasiones. Pese a todo, al tener mayor inci-
dencia en edades avanzadas, el SMD no suele ser la causa
de fallecimiento en estos pacientes de forma directa, aun-
que si que favorece la evolucion de otras enfermedades de
base del paciente como las afecciones cardiovasculares'®. EL
cariotipo o las mutaciones genéticas también influyen en el
prondstico y tratamiento, ya que producen aumentos en la
sensibilidad a los tratamientos utilizados®. Este se basa en
transfusiones periddicas, lo cual es la base del tratamiento
de soporte y/o paliativo, o en el uso de factores de creci-
miento hematopoyéticos, farmacos inmunosupresores como
la lenalidomida, o inhibidores de la metiltransferasa del ADN
como la decitabina. Estos tratamientos son indicados en
pacientes mas jovenes, con mejor pronostico y enfocados
seglin las caracteristicas cariotipicas del SMD. En pacientes
en edad infantil se prefiere el alotrasplante de células madre

3 N

Edematizacion de la ivula con hematoma generalizado con zonas aisladas de necrosis.

hematopoyéticas, que tiene unas tasas de supervivencia a
largo plazo superiores al 50%°.

En conclusion, el SMD es una enfermedad desarrollada
principalmente en la poblacion anciana, y que puede cursar
asintomatica o con sintomatologia inespecifica como fatiga
o disnea. Anomalias en la exploracion fisica como hemato-
mas pueden estar presentes, que pueden ser atribuidos a
otras causas mas banales y pueden observarse en localiza-
ciones atipicas, como en nuestro caso a nivel de la Gvula.
El prondstico varia segln el estadio de la enfermedad y las
alteraciones genéticas de base. Es por ello que, una correcta
exploracion fisica y atencion a las pruebas de laboratorio
realizadas, tanto de forma casual o enfocada a esta enfer-
medad, ha de realizarse en todos los pacientes en los que
haya una sospecha diagnostica de SMD, especialmente en la
poblacion joven.
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Sindrome SAPHO: a proposito
de un paciente con dolor
osteomuscular toracico anterior
y pustulosis palmoplantar,
tratado exitosamente con
golimumab

® CrossMark

SAPHO syndrome: A case of a patient with
anterior musculoskeletal chest pain and
palmoplantar pustulosis treated successfully
with golimumab

Presentamos un caso clinico caracterizado por dolor infla-
matorio en la pared toracica anterior, acompanado de
pustulosis palmoplantar, que finalmente fue diagnosticado
de sindrome SAPHO (acrénimo de sinovitis, acné, pustulosis,
hiperostosis y osteitis). Este sindrome se encuentra entre
el grupo de las espondiloartropatias seronegativas y el de
las espondiloartritis indiferenciadas, y se caracteriza por
sinovitis, acné, pustulosis palmoplantar, hiperostosis ester-
noclavicular y osteomielitis multifocal recidivante crénica.
Recibe otros nombres como acroosteitis pustulosa, artropa-
tia asociada al acné, hiperostosis esternocostoclavicular u
osteomielitis multifocal crénica recurrente. Aunque su etio-
logia y patogenia son desconocidas, se postulan 2 teorias:
una que fuera causado por un patdgeno de baja virulencia
0 un patogeno viral o bacteriano (como Propionibacterium
acnés) que despertara una agresion autoinmune; la otra
hipdtesis sugerida encuadra al sindrome en las espondiloar-
tropatias seronegativas.

En 1989 Kahn propuso 3 criterios diagndsticos para el
SAPHO, revisados en 1994'. Presentados individualmente
posibilitan el diagndstico: 1) Osteomielitis cronica multifo-
cal recidivante (generalmente estéril, con o sin afectacion

cutaneay con o sin afectacion del raquis); 2) Artritis aguda,
subaguda o croénica con algunos de los siguientes: pustulosis
palmoplantar, psoriasis pustulosa y acné grave; y 3) Cual-
quier osteitis estéril asociada a algunos de los siguientes:
pustulosis palmoplantar, psoriasis pustulosa, psoriasis vul-
gar y acné grave. Su prevalencia es desconocida, se han
descrito casos sobre todo en Japon, pero también en Fran-
cia, Italia, Alemania, Espana y Escandinavia. Predomina en
mujeres de mediana edad’. Se ha visto mayor prevalencia
de psoriasis en estos pacientes (existen formas especiales
indistinguibles clinica e histoldgicamente como la pustulo-
sis palmoplantar). También se describen casos asociados a
enfermedad inflamatoria intestinal.

Nuestro caso se trata de un varén de 33 aios sin antece-
dentes personales ni familiares de interés, a excepcion de
sindrome de WPW tratado con ablacion, sin habitos toxicos
y trabajador de la construccion. Su cuadro clinico comienza
con una amigdalitis subaguda que asocia malestar general,
cefalea, cervicalgia, artroosteitis esternoclavicular y acro-
mioclavicular. Concuerda con el SAPHO, que muestra una
clinica mixta (afectacion articular y dsea). Presenta frecuen-
temente dolor en pared toracica anterior por inflamacion
de las articulaciones esternoclaviculares, manubrioesterna-
les, costoesternales y costocondrales. Dado que predomina
el tejido fibroso en estas articulaciones podemos hablar de
entesopatia caracteristica de las espondiloartritis. Puede
presentarse afectacion de columna, ilion y pubis (originando
un sindrome sacroiliaco bilateral y alternante como en la
espondilitis anquilosante), huesos largos y la mandibula?.
Nuestro paciente, también presentd dactilitis en dedos de
los pies bilateral y gonalgia izquierda. La artritis perifé-
rica es poco frecuente, pero pueden aparecer cuadros de
poliartritis u oligoartritis®.

Por otro lado encontramos lesiones cutaneas, que pue-
den anticiparse o no a la afectacion osteoarticular, y que
consisten en pustulosis palmoplantar y acné. La pustuloisis
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