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Estudios y casos clinicos

0356. CRISTALURIA POR SULFADIAZINA,
A PROPOSITO DE UN CASO

M. Fernandez Villar, A. Alvarez Rueda, B. Dos Santos Marcano,
F. Fernandez Rodriguez, D. Rivas Lombardero
y C. Barbuzano Safont

Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. A Corufa.
Espana.

Introduccién: La sulfadiazina es una sulfonamida de vida me-
dia corta (7 + 4 h) (An Med Intern. 2007;24:235-8). Sufre acetila-
cion hepatica parcial y eliminacion renal, 40-60% como farmaco y
15-40% como metabolito acetilado. Ambas formas tienen escasa
solubilidad en orina. Precipitan a pH acido causando cristaluria y
hematuria, pudiendo llegar en ocasiones a dafo tubular e insufi-
ciencia renal. Presentamos el caso de un paciente Ex. ADVP, VIH+/
SIDA C3 con antecedentes de TBCP y HCV crénica; a tratamiento
con sulfadiazina por posible toxoplasmosis cerebral, con abundan-
te cristaluria, visible tanto por microscopia convencional como con
luz polarizada.

Caso clinico: Se trata de un varén de 41 afos VIH+/SIDA C3, ul-
timo conteo CD4+ 274/mm3 (410-1.590), que presenta desde hace
9 dias dificultad para el habla y la movilizacion de miembros de-
rechos. En la exploracion fisica se objetiva afasia motora y hemi-
paresia derecha. En TAC se observa una imagen cerebral difusa en
hemisferio izquierdo sin efecto de masa. Funcion renal alterada:
urea 40 mg/dl (10-50), creatinina 1,7 mg/dl (0,6-1,2). Serologia:
IgG Toxoplasma gondii positivo. LCR: hematies 3 (< 5), leucocitos
3 (< 8), glucosa 58 mg/dl (50-80), proteinas 50 mg/dl (15-45), ADA
4 U/l (< 5), PCR virus negativos. En la biopsia cerebral se observa
leucoencefalitis con positividad para poliomavirus. Sin embargo,
esta entidad no encaja con la clinica y los estudios de imagen del
paciente, por lo que se inici6 tratamiento con sulfadiazina y piri-
metamina ante la sospecha de toxoplasmosis cerebral. Tras varios
dias de tratamiento solicitan sedimento urinario, hallandose por
microscopia un gran nimero de cristales en forma de gavillas de
trigo con union excéntrica. pH (orina) 6,0 (5,0-8,0); citometria uri-
naria: eritrocitos 1.503 (< 25), leucocitos 481 (< 10).

Discusién: El fracaso renal agudo por cristales de sulfamidas fue
una complicacion relativamente frecuente en la década 1930-40,

pero su incidencia disminuyo con las sulfonamidas (mas solubles).
Desde el final de los afos 80 se han vuelto a comunicar nuevos ca-
sos debido a su uso en el tratamiento de la encefalitis necrotizante
focal 2% a Toxoplasma gondii (CD4+ < 100/mm?3) en pacientes VIH+.
Estos presentan mayor riesgo de padecer esta cristaluria, debido a
dosis elevadas y tiempos prolongados de tratamiento. El pH urina-
rio, asi como las imagenes obtenidas por microscopia, concuerdan
con las descripciones de la literatura para los cristales de sulfadia-
zina. Se consigui6 cristalizar la sulfadiazina tras dejar sedimentar
la orina, disolver el sedimento con la minima cantidad de acetona 'y
anadir 1 mL de metanol. La disolucion resultante se dejo evaporar,
obteniéndose unos cristales de punto de fusion 254-56 °C (literatu-
ra 256 °C (J Am Chem Soc. 1950;72:4804).

Conclusiones: La aparicion de cristaluria aislada no es indicativa
de dafio renal, pero se debe realizar una monitorizacion de la orina
con el objeto de detectar hematuria o piuria, que si lo indicarian,
como en este caso. Esta incidencia se resuelve con sueroterapia y
alcalinizando la orina (pH > 7.15) mediante NaHCO, endovenoso. El
Laboratorio debe alertar de la presencia masiva de estos cristales,
ya que pueden provocar dafo tubular e insuficiencia renal aguda.

0357. ESTUDIO DE UNA PACIENTE ADOLESCENTE
CON HIPOGLUCEMIA, A PROPOSITO DE UN CASO

M.C. Garcia Rivera, A. Pérez-Alija Fernandez, A.B. Garcia Ruano,
M. Lopez Melchor, S. Garcia Chileme, R. Coscojuela Berga,
J.V. Garcia Lario, A. Guzman Olmedo y F. Ben Jelloun

Hospital Virgen de las Nieves. Granada. Espana.

Introduccion: Mujer de 18 afos con déficit de IgA y talasemia
minor. Acude al Hospital por presentar desde hace 18 meses valores
de glucemia entre 48-64 mg/dL, relatando sintomas de adormeci-
miento, cefalea, nauseas, sensacion de calor, sudoracion fria y as-
tenia. La exploracion fisica muestra un buen estado general, obe-
sidad armoénica, coloracion normal de piel y mucosas, hirsutismo.
No se detect6 bocio. Presentaba dolor en ambos puntos ovaricos y
timpanismo coldnico. En cuanto a los antecedentes familiares des-
tacan, hiperinsulinismo, sindrome de ovario poliquistico, diabetes
mellitus tipo 2 e hipertension en la madre.

Objetivos: Llegar a un diagnostico claro de la enfermedad que
padece la paciente. Una vez descartadas la diabetes y la ingesta
de farmacos antiglucemiantes, el abordaje clinico se inicia con el
objetivo de comprobar si la hipoglucemia es de ayuno o pospan-
drial. La hipoglucemia de ayuno es con frecuencia gradual presen-
tando fundamentalmente sintomas neuroglucopénicos. Entre las
enfermedades que la provocan se encuentra la ingesta de alcohol,
tumores de células beta y no beta, insuficiencia hepatica, renal y
suprarrenal, y la presencia de autoanticuerpos contra la insulina
y el receptor de la insulina. La hipoglucemia pospandrial provoca
sintomas auténomos. Entre sus posibles causas se encuentran la
hiperalimentacion en pacientes sometidos a cirugia gastrica, into-
lerancia a la glucosa, hipoglucemia reactiva idiomatica.

Material y métodos: Se le realizo un estudio completo de la pa-
ciente asi como de su historia clinica y antecedentes familiares. La
sintomatologia orienta hacia una hipoglucemia de ayuno. Por ello
se le pauta un tratamiento para estabilizar los niveles de glucemia:
dieta, paseo diario suave, fibraguar, metformina y control de la
glucemia capilar a distintas horas del dia. Para completar el estu-
dio de la hipoglucemia se realizo6 un test de ayuno, pruebas hormo-
nales del eje hipofisario-adrenal y perfil androgénico. También se
le realizaron pruebas dinamicas (estimulo con ACTH).

Resultados: Las pruebas de laboratorio iniciales revelaron los
siguientes datos: microcitosis e hipocromia, VSG de 40 mmHg,
glucemia 76 mg/dL, hemoglobina glicosilada 5,4%, colesterol to-
tal 203 mg/dL, triglicéridos 202 mg/dL, funcion renal y hepaticas
normales, PCR 0,6, insulinemia basal 18,4 pU/mL, sulfonilurea en
orina y TSH normales. El test de ayuno no mostraba alteraciones.
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La funcién suprarrenal era normal con un ligero aumento del perfil
androgénico. El test de estimulo con ACTH revel6 una respuesta
normal del cortisol, mientras que la 17-OH-progesterona aumento
hasta valores de 18 ng/mL siendo caracteristico de la hiperplasia
suprarrenal congénita. Para confirmar el diagndstico se le realizo
el estudio genético del gen de la esteroide 21-hidroxilasa mediante
PCR-ASO, encontrandose dos mutaciones puntuales: Val281Leu y
Pro453Ser.

Conclusiones: Las mutaciones halladas son consideradas de tipo
leve y se asocian con formas tardias de la deficiencia, lo que expli-
ca el retraso en presentar la sintomatologia de la paciente. Asi mis-
mo explica el resto de sintomas no achacables a la hipoglucemia.
Cabe destacar la importancia de realizar un estudio exhaustivo en
pacientes con hipoglucemia en el que se incluya una valoracion de
la reserva adrenal que pueda poner en evidencia un déficit en la
esteriodogénesis suprarrenal.

0358. HIPONATREMIA SEVERA EN PACIENTE
ESQUIZOFRENICO

M. Santamaria Gonzalez, C. Asinari, M.J. Andrés Otero,
M. Arruebo Mudio y M. Arévalo Duran

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafiia.

Introduccioén: Se define la hiponatremia como una concentracion
plasmatica de sodio inferior a 136 mEq/L. Los sintomas clinicos
aparecen con concentraciones menores a 130 mEq/L consideran-
dose un cuadro grave cuando las cifras descienden por debajo de
125 mEq/L. En este caso el papel del laboratorio es relevante tanto
para el diagnostico como para el seguimiento del tratamiento.

Caso clinico: Paciente vardn, de 49 afos, que acude a urgencias
por un cuadro de confusion y desorientacion acompanado de vomi-
tos liquidos. Esta consciente y orientado en tiempo y espacio. El
resto de la exploracion fisica es anodina. Como antecedentes per-
sonales se destacan hipertension arterial, esquizofrenia, enolismo
y tabaquismo. Toma actualmente paliperidona 9 mg y enalapril 20
mg. Los resultados bioquimicos, obtenidos en sangre para sodio
(112,9 mEq/L) y cloro (79,4 mEq/L), revelan hiponatremia severa.
En la gasometria venosa se observé una ligera alcalosis y en el he-
mograma un leve descenso de la hemoglobina y el hematocrito, sin
mas alteraciones acompanantes. Los datos de laboratorio comple-
mentan la exploracion fisica realizada para efectuar un diagndstico
diferencial oportuno; finalmente compatible con sindrome confu-
sional agudo por hiponatremia secundaria a la polidipsia psicogena
producida por su esquizofrenia. Se le administro solucion salina
hipertodnica al 3% y al dia siguiente, dada la normalizacion de los
parametros bioquimicos (sodio 133,1 mEq/L y cloro 99,2 mEq/L),
se decide el alta de urgencias. Diagnodstico diferencial: a) Hipona-
tremia hipovolémica en la que la perdida de sodio se acompaiia de
pérdida de agua. El uso de diuréticos triciclicos es la causa mas
frecuente; ademas, puede deberse a una insuficiencia suprarrenal
0 a una acidosis metabolica. También existen causas extrarrenales
como la diarrea y los vomitos. b) Hiponatremia hipervolémica, en
la que la retencion de agua es mayor que la retencion de sodio.
Se produce una dilucion de sodio aunque hay un incremento del
contenido total de este ion en el organismo. El caso mas frecuente
es el sindrome de secrecion inadecuada de hormona antidiuréti-
ca (SIADH). Otras causas pueden ser cirrosis, sindrome nefrotico o
enfermedad cardiaca congestiva. La polidipsia primaria, como es
el caso, también se incluye dentro de este grupo. c) Hiponatremia
hiperosmotica: en estos casos hay una elevada concentracion de
compuestos osmoticamente activos que producen hiperosmolali-
dad y provoca desplazamiento de agua intracelular. La causa mas
frecuente es la hiperglucemia.

Discusion: La polidipsia psicogena suele presentarse de 5 a 15
anos tras los primeros episodios de esquizofrenia, aunque por lo
general no se detecta el trastorno hasta que el paciente presenta

una hiponatremia severa. Se postula que deberian coexistir con
la intoxicacion hidrica y la consecuente hiponatremia una serie
de factores desencadenantes, como ciertos farmacos, secrecion
inadecuada de ADH o la disfuncion de los nlcleos hipotalamicos
reguladores de la sed, excrecion de agua y osmolaridad. El trata-
miento de la hiponatremia aguda grave constituye una urgencia
vital independientemente de la causa, pues su mortalidad alcanza
cifras del 15%.

0359. ESTUDIO BIOQUIMICO Y GENETICO DE UN CASO
DE HIPERCOLESTEROLEMIA FAMILIAR HETEROCIGOTA

S. Caparros Canovas, T. Arrobas Velilla, R. Mondéjar Garcia,
C. Gonzalez Martin, I. Orive de Diego, M.D.C. Cruz Mengibar
y F. Fabiani Romero

Hospital Universitario Virgen de la Macarena. Sevilla. Espana.

Introduccién: La hipercolesterolemia familiar (HF) es una enfer-
medad genética autosémica dominante causada por mutaciones en
el gen que codifica el receptor de c-LDL localizado en el cromoso-
ma 19. La consecuencia de este trastorno es una reduccion impor-
tante en el niumero de receptores funcionales para las particulas
de c-LDL a nivel hepatico, por lo que se genera un aumento en
las concentraciones plasmaticas de colesterol transportado por las
lipoproteinas de baja densidad, asociandose al depdsito de coles-
terol en los tendones y al desarrollo de enfermedad cardiovascular
prematura, especialmente cardiopatia isquémica. Se estima que 1
de cada 400 personas, en el caso de los heterocigotos y 1 de cada
millon, en el caso de los homocigotos presenta HF. En Espafa, se
calcula entre 80.000-100.000 las personas afectadas. La HF debe
sospecharse en cualquier persona que tenga concentraciones plas-
maticas muy elevadas de colesterol total (300-500 mg/dl), general-
mente con triglicéridos normales (inferiores a 200 mg/dl).

Material y métodos: Paciente varon de 6 anos que es remitido
de la Unidad de Pediatria al laboratorio de Riesgo Cardiovascular
(RCV) de la Unidad de Gestion Clinica de Bioquimica Clinica del
Hospital Virgen Macarena de Sevilla, con sospecha de hipercoleste-
rolemia familiar, rama paterna no confirmada genéticamente. En
el laboratorio de RCV se le extrajo una muestra de sangre para
realizar una analitica de Bioquimica General, que incluye: glucosa,
HbA1c e insulina (para valorar estado de resistencia a la insulina),
transaminasas (valoracion de funcion hepatica), TSH (descartar
hiperlipidemia secundaria) y un perfil de RCV, en el cual se deter-
minan las lipoproteinas por ultra centrifugacion en gradiente de
densidad, cocientes aterogénicos y factores de riesgo emergentes.
Una vez establecida la sospecha diagnostica, se procede a la confir-
macion de la HFH por la determinacion de la mutacion del receptor
de c-LDL (Lipochip®) mediante analisis genético. Se cita al paciente
en el laboratorio de RCV explicandole previamente que no puede ni
comer, ni beber, ni masticar goma de mascar en los 30 minutos pre-
vios a la toma de su muestra de saliva. Posteriormente se conserva
la muestra a temperatura ambiente (entre 15-30 °C), hasta que se
envia al laboratorio de referencia (Progénika).

Resultados: Los niveles de glucosa, HbA1c, Insulina, transamina-
sas, TSH, calcio y fosforo se encontraron en valores de normalidad.
Se confirma la elevada concentracion del CT (313 mg/dl) y del c-
LDL (232 mg/dl), con valores normales de c-HDL, c-VLDL y TG. En
cuanto a los indices aterogénicos, el cociente CT/c-HDL o indice de
Castelli es el Unico que se encuentra elevado (valores superiores a
4 proporcionan mayor riesgo aterogénico). El resultado del analisis
genético de HF es positivo, mostrando una delecion del exén 9 al
exon 12, que es una mutacion que da lugar a un alelo nulo.

Conclusiones: Se establece la sospecha diagnostica de HF tras
los resultados analiticos y se confirma genéticamente la misma. La
mutacion que se correspoOnde con un alelo nulo suele estar asocia-
da con fenotipos mas graves por lo que requieren un tratamiento
mas intensivo y un seguimiento mas estricto de estos pacientes.
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0360. VARON 46, XX CON SRY POSITIVO

A. Sanchez Herrero, A. Garcia Garcia, A. Hernandez Hernandez,
E. Madrid Manez, J.A. Blasco Maspons, |. Manrique Castello
y J.A. Ferrero Vega

Hospital General de Castellon. Espaia.

Introduccion: La presencia o ausencia del cromosoma Y es fun-
damental en la determinacion sexual de un embrion. Sin embargo,
algunos individuos tienen un cariotipo 46, XY y fenotipicamente
son mujeres o por el contrario son 46, XX y fenotipicamente son
varones. En 1964 La Capelle et al describieron el primer caso de
varén 46, XX. La frecuencia con que aparece es de 1:20.000-25.000
en recién nacidos varones. El mecanismo propuesto para explicar
el vardn 46, XX es la presencia de un fragmento del cromosoma Y
transferido al brazo corto del cromosoma X, por un desigual in-
tercambio entre regiones homologas en los brazos cortos de los
cromosomas sexuales durante la division meidtica paterna. Aproxi-
madamente el 90% de los varones 46, XX son portadores del gen SRY
(“sex determining region on Y chromosome”). Las microdeleciones
que se producen en la region AZF (Azoospermic Factor) localizadas
en el brazo largo del cromosoma Y se asocian con azoospermia y
oligospermia y se investigan en la infertilidad no obstructiva. Los
varones 46, XX muestran azoospermia y esta probablemente cau-
sado por la ausencia de la region AZF. El estudio del cariotipo en
individuos con azoospermia y oligospermia causante de infertilidad
masculina es de un extraordinario interés para el clinico.

Material y métodos: Pareja remitida desde el servicio de gine-
cologia para realizar estudio citogenético por problemas de ferti-
lidad. El resultado de dos espermiogramas realizados en el varén
muestra azoospermia. El cariotipo se realizé segun protocolo con-
vencional para 400 bandas (bandas G), captura de 20 metafases
informativas y clasificacion con el programa IKAROS. Se aplicaron
técnicas moleculares para determinar la presencia del gen SRY y
para caracterizar las regiones AZF.

Resultados: El analisis del cariotipo en sangre periférica de la
pareja muestra una formula cromosomica: hembra: 46, XX, va-
ron: 46, XX sin evidencia de mosaicismo. Se solicita estudio a ni-
vel molecular del varén. En la muestra analizada se determina la
presencia del gen SRY (SRY-positivo). Se observa microdelecion de
las regiones que contienen secuencias no repetitivas en el brazo
largo del cromosoma Y correspondientes a la region AZF (AZFa,
AZFb y AZFc). El gen SRY, el cual esta localizado en el cromosoma
Y juega un papel importante en el proceso de determinacion del
sexo. El mecanismo de generar varones 46, XX portadores del gen
SRY translocado en el cromosoma X, se produce por un error en
el crossing-over entre regiones pseudoautosémicas del cromoso-
ma sexual durante la meiosis paterna. Las microdeleciones que se
producen en la region AZF se asocian con azoospermia. En general,
los varones 46, XX SRY-positivos estan caracterizados por genitales
normales, testiculos normales y espermiograma azoospérmico e
infertilidad.

Conclusiones: El diagndstico de varones 46, XX se produce prin-
cipalmente durante la investigacion de infertilidad. Un elevado
porcentaje de estos pacientes son SRY-positivos, el cual es transfe-
rido desde el cromosoma Y al X durante la meiosis paterna. Ademas
estan caracterizados por infertilidad debido a la ausencia de la
region AZF presente en el brazo largo del cromosoma Y.

0361. ESTUDIO POBLACIONAL DE LAS
HEMOGLOBINOPATIAS ESTRUCTURALES: IMPORTANCIA
FISIOPATOLOGICA'Y REPERCUSION TERAPEUTICA

M. Serrando | Querol y A. Bustins Tarrats
Hospital Dr. Josep Trueta. Girona. Espafia.

Introduccion: Las hemoglobinopatias de definen como enferme-
dades de la sangre debidas a anomalias de la hemoglobina. Puede
tratarse de una distribucion distinta de las cadenas polipeptidicas
que constituyen la molécula de la hemoglobina, teniendo aquéllas
una estructura normal.

Objetivos: En este trabajo el objetivo principal es la deteccion
de las diferentes alteraciones estructurales de la hemoglobina y de
su repercusion clinico-patologica en los pacientes afectos.

Material y métodos: Para la deteccion de las anomalias estruc-
turales de la hemoglobina se requieren muestras del paciente (san-
gre total EDTA); la determinacion se lleva a cabo por el método de
cromatografia de alta sensibilidad HPLc. Se incluyen en el estudio
las determinaciones realizadas segln diferentes criterios: sospecha
clinica; antecedentes familiares y/o hereditarios; anemias refrac-
tarias o no filiadas; otros.

Resultados: Se han analizado un total de 7.919 muestras du-
rante este periodo de tiempo de las cuales el 22% han resultado
patologicas (1.677 muestras). En la tabla se detallan las principales
anomalias estructurales detectadas; se puede apreciar el incre-
mento en el total de determinaciones de los Gltimos cuatro afos
debido al fenomeno de inmigracion y la mayor incidencia de estas
anomalias en esta poblacion.

Conclusiones: Las anomalias estructurales de la hemoglobina no
siempre se relacionan de forma directa con la presencia de pato-
logia hematologica; la deteccion de alguna de ellas es debida a
programas de cribaje poblacional de estas patologias por interés
socio sanitario. La principal anomalia detectada es la talasemia
minor, habitualmente en el contexto de anemias microciticas no
ferropénicas. El hecho que la hemoglobina presente alteraciones
estructurales puede no tener una relacion patoldgica directa, pero
hace necesario el estudio genético asi como el conocimiento de
la propia alteracion para poder actuar en situaciones futuras que
comprometan el estado de salud del paciente.

0362. DIAGNOSTICO PRENATAL DE UN CASO
DE DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

M.M. Calero Ruiz, M.M. Calero Ruiz, C. Carrasco Fernandez,
J. Gutiérrez Romero, N. Zopeque Garcia, A. Saez-Benito Godino
y M.A. Bailén Garcia

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz. Espana.

Introduccion: La distrofia muscular de Duchenne o distrofia
muscular progresiva (DMD) es una enfermedad hereditaria con un
patron de herencia de tipo recesivo ligado al cromosoma X, por lo
que la padecen los varones (tienen una sola X, con gen alterado) y
la transmiten las mujeres, que en general, son portadoras sanas.
Es la distrofia muscular mas comun y su etiologia radica en una
mutacion del gen que codifica la distrofina y que se encuentra en el
locus Xp21, se trata por tanto de una enfermedad monogénicas.

Aho Total muestras Beta talasemia Hb S HbC Hb C+S Hb F Otras
2004 791 137 67 4 7 17 1
2005 761 136 69 11 2 9 4
2006 796 128 57 8 0 9 2
2007 1.362 125 68 16 1 4 2
2008 1.393 125 50 7 0 6 4
2009 1.290 118 170 13 12 0 0
2010 1.526 100 177 49 0 3 2
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Objetivos: Realizar un consejo genético adecuado de la enfer-
medad de Duchenne. Protocolizar escalonadamente y de una ma-
nera racional las pruebas a realizar ante un embarazo con antece-
dentes familiares de dicha patologia.

Resultados: Gestante de 6 semanas, con antecedentes fami-
liares de enfermedad de Duchenne, que acude a la consulta de
genética derivada desde la consulta de alto riesgo obstétrico para
realizar estudio y/o consejo genético de dicha patologia. Se rea-
liza: 1. Historia clinica: primigesta, asintomatica desde el punto
de vista miopatico, con cifras de CK dentro de la normalidad (40
u/L). Como antecedente familiar de interés nos encontramos dos
hermanos fallecidos por dicha enfermedad y el estado de portado-
ra de su madre. 2. Determinacion del gen SRY: estudio molecular
(PCR+electroforesis capilar) para detectar el factor determinante
del sexo masculino. Como resultado obtenemos un feto masculino,
por tanto debemos seguir el estudio ya que podria estar afecto;
si hubiera sido un feto femenino podria ser o no portadora de la
enfermedad (estudio que se podria hacer postnatalmente, de ma-
nera diferida). 3. Estudio molecular del gen de la distrofina (MLPA)
de la gestante. Se detecta una duplicacion en heterocigosis de los
exones 63 y 64 de dicho gen, con lo que se comprueba el estado
de portadora sana de la embarazada. 4. Extraccion de vellosidad
corial para estudio molecular del feto: no se detectan amplificacio-
nes ni deleciones del gen en el fruto de la gestacion (feto sano).

Conclusiones: Se pone de manifiesto, la importancia de realizar
el estudio de portadores en el ambito familiar después de la detec-
cion de un caso indice y asi, valorar el riesgo previo a un embarazo.
La realizacion de una buena historia clinica (conociendo el tipo de
herencia y su manera de transmision) y de una secuenciacion de
pruebas de maneras escalonadas, nos permite llegar a un diag-
nostico de una manera mas o menos rapida y eficaz. Evitando asi
demoras, ansiedades en la paciente y pruebas cruentas que algu-
nas veces son innecesarias. La realizacion de un consejo genético
adecuado, en este caso segun sexo y alteracion o no del gen es vital
para que la pareja evalle los beneficios y prejuicios y tome una
decision de una manera consciente.

0363. UTILIDAD DE LA CONCENTRACION DE MASA DE
CALCITONINA EN EL SUERO EN EL DIAGNOSTICO DE
METASTASIS OSEA POR RECIDIVA DE CANCER MEDULAR
DE TIROIDES: A PROPOSITO DE UN CASO

R. Cano Corres, B. Candas Estébanez, R. Rigo Bonnin
y P. Alia Ramos

Hospital Universitari de Bellvitge. L’Hospitalet de Llobregat.
Barcelona. Espana.

Introduccioén: El carcinoma medular de tiroides (CMT) se pro-
duce cuando ocurre una malignizacion de las células C o parafo-
liculares del tiroides. Estas células liberan calcitonina (hormona
polipeptidica reguladora del metabolismo del calcio) a la sangre,
permitiendo que su concentracion pueda ser medida en el suero.
Este tipo de tumor representa el 10% de los carcinomas tiroideos y
segun las guias internacionales (Bergoglio et al. Acta Bioquim Clin
Latinoam 2007;(1):87-119), una vez realizada la extirpacion qui-
rargica del tumor, solo puede descartarse su recurrencia cuando la
concentracion de calcitonina en el suero (CTs) es inferior al limite
de deteccion del sistema de medida.

Caso clinico: La CTs se mide en el analizador Immulite 2000 de
Siemens Healthcare Diagnostics. El limite de deteccion de este
analizador es 0,002 pg/L. Se trata de una mujer de 78 anos diag-
nosticada de CMT en el afo 2004, que presenté una CTs de 1,8
pg/L. En ese momento, la ecografia tiroidea revelé la presencia de
lesiones nodulares hipervascularizadas en ambos ldbulos tiroideos y
adenopatias en el lobulo izquierdo motivo por el cual, se le realizd
una tiroidectomia total bilateral con vaciamiento ganglionar. Tras
la intervencion se siguio su evolucion mediante ecografias tiroideas

y mediciones de la CTs. Se realizd también un estudio del protoon-
cogén RET, descartandose el origen genético de la enfermedad vy,
por tanto, la neoplasia endocrina multiple 2 (MEN2). En septiem-
bre de 2006 se observo un aumento de la CTs a 0,53 pg/L, pero la
ecografia tiroidea no reveld ninguna alteracion. Durante dos afos
se monitorizd la CTs, observandose un aumento progresivo; enero
2007 (1,03 pg/L), junio 2007 (2,86 pg/L), y julio 2008 (19,1 pg/L).
Sin embargo, las ecografias tirodeas realizadas simultaneamente
no mostraban restos de tejido tiroideo ni adenopatias sospechosas
a nivel latero-cervical. En agosto de 2008 se le realizé un TAC to-
racico que reveld la presencia de masas inespecificas a nivel oseo.
Ademas se realizd una gammagrafia 6sea observandose multiples
depositos patoldgicos localizados en calota craneal, columna ver-
tebral, parrilla costal izquierda, pelvis y extremo proximal de am-
bos fémures, por lo cual se le diagnosticd un proceso metastatico
o6seo politopico. En la actualidad, la paciente presenta una CTs de
175,1 pg/L.

Discusion y conclusiones: Tal y como indican las recomendacio-
nes internacionales, la medicion de la CTs es de gran utilidad en el
diagnostico de recidivas de CMT. Teniendo en cuenta la evolucion
de este caso, también podria ser util en el diagndstico precoz de
metastasis Osea.

0364. GAMMAPATiA MONOCLONAL ASOCIADA
A NEUROPATIA SENSORIMOTORA. DIAGNOSTICO
Y EVOLUCION DE UN CASO DE SINDROME DE POEMS

D. Pineda Tenor, L. de la Cuesta Ibafez, G. Rivera Santos,
M.C. Lopez Diaz, D. Lamuno Sanchez, L. Contreras Navarro,
M.J. Valor Moreno, C. Vidales Pérez y M. Gomez-Serranillos Reus

Hospital Virgen de la Salud. Toledo. Espafa.

Caso clinico: En el ano 2002 ingresa en nuestro hospital una
mujer caucasica de 44 anos diagnosticada previamente de hipoti-
roidismo e hipertension pulmonar con derrame pericardico ligero.
Refiere la aparicion progresiva de sintomas propios de neuropatia
sensorimotora, con entumecimiento de piernas y manos, sensa-
cion de frio y debilidad en las extremidades inferiores asociada
a dificultad para caminar. Carece de fiebre, de signos de loca-
lidad infecciosa y muestra un electrocardiograma sin hallazgos
significativos. Por el contrario, la realizacion de una radiografia
de pelvis muestra la presencia de un gran nimero de lesiones
osteoescleroticas. La bioquimica de la paciente presenta como
rasgos caracteristicos niveles elevados de urea, creatinina, acido
Urico, TSH, hematies y plaquetas, asi como un descenso en la
concentracion de tiroxina libre. Tras la realizacion de una pun-
cion lumbar, se observa la presencia de proteinorraquia. Ante la
sospecha de patologia relacionada con gammapatia monoclonal,
el laboratorio decide realizar su estudio en suero y orina. Tanto el
proteinograma en suero de la paciente como la cuantificacion de
inmunoglobulinas mediante nefelometria carecen de alteraciones
significativas. Pese a estos resultados, dada la historia clinica del
paciente, los facultativos del laboratorio deciden realizar una in-
munofijacion para descartar de forma definitiva la presencia de
componente monoclonal. Contrariamente a lo sugerido por los
resultados previos, el patron de bandas obtenido indica la pre-
sencia de una paraproteina IgA de tipo Lambda. El analisis de
las crioglobulinas muestra un resultado negativo. No se observan
hallazgos significativos en orina, siendo el proteinograma anodino
y las proteinas de Bence Jones Kappa y Lambda negativas. Nueve
afnos después de su diagnostico inicial, la presencia de componen-
te monoclonal es claramente detectable mediante proteinograma
en suero, observandose al mismo tiempo en la cuantificacion de
inmunoglobulinas una ligera elevacion en los niveles de IgA, asi
como una disminucion en la concentracion de las cadenas ligeras
Kappa. El diagnéstico precoz del sindrome por parte del labora-
torio permitié el inmediato tratamiento de la paciente, la cual
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ha superado ampliamente las tasas de supervivencia medias (12
a 33 meses).

Discusion: El sindrome de POEMS se caracteriza por la existen-
cia de polineuropatia cronica progresiva, predominantemente sen-
sorimotora, asociada a discrasia de células plasmaticas. Ambas se
consideran “Criterios mayores” en el diagnostico de la enferme-
dad. Si bien el acréonimo POEMS (Polineuropatia, Organomegalia,
Endocrinopatia, proteina M y cambios en la piel -Skin changes-)
refleja algunas de las principales patologias asociadas al sindrome,
es frecuente la presencia de otras muchas, tales como lesiones
osteoesclerdticas, enfermedad de Castleman, papiledema, trom-
bocitosis, ascitis, policitemia y fatiga entre otras. Estas se incluyen
en los llamados “Criterios Menores” de la enfermedad. La presen-
cia de los diferentes tipos de patologia varia en funcién de cada
paciente, siendo necesario para el diagnoéstico el cumplimiento de
los dos criterios mayores y de al menos uno de los criterios meno-
res. La deteccion temprana de la gammapatia monoclonal por par-
te del laboratorio, junto a la polineuropatia (criterios mayores),
organomegalia (esplenomegalia), endocrinopatia (hipotiroidismo),
lesion osteoesclerdtica, edema, hipertension pulmonar, policite-
mia y trombocitosis permitieron alcanzar el diagnodstico definitivo
de Sindrome de POEMS.

0365. PAPEL DEL LABORATORIO EN EL CORRECTO
DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD DE FRANKLIN

D. Pineda Tenor, G. Rivera Santos, L. de la Cuesta Ibanez,
R. Ramos Corral, L. Rodelgo Jiménez, C. Vidales Pérez,
M.J. Valor Moreno y M. Gomez-Serranillos Reus

Hospital Virgen de la Salud. Toledo.

Caso clinico: Mujer caucasica de 67 anos de edad en estudio
por la consulta de hematologia debido a sindrome linfoprolifera-
tivo cronico acude a urgencias por fiebre de 38 °C de varios dias
de duracion. Como diagnostico principal se postula una leucemia
de linfocitos grandes granulares T, junto a anemia y leucopenia
asociada, neumonia bilateral, hepatoesplenomegalia, osteopenia
e insuficiencia respiratoria aguda. El estudio de la historia de la
paciente por parte de los facultativos del laboratorio revelo la
existencia de un proteinograma y de una IFE (inmunofijacion) en
suero realizada en el afio 2007, sugestiva de gammapatia mono-
clonal del tipo HCD gamma (del inglés Heavy Chain Diseases). Sin
embargo, dado que los resultados obtenidos no eran evidentes para
personal sin experiencia en la interpretacion del proteinograma,
la recomendacion del laboratorio no fue tenida en consideracion
en el diagnostico inicial de la enfermedad. Cuatro afios después,
ante el nuevo ingreso de la paciente, el laboratorio alerta a los
clinicos responsables, y opta por la realizacion de nuevos anali-
sis. Se observo la evolucion a un pico monoclonal completamente
diferenciado entre la region beta y gamma en los proteinogramas
de suero y orina del paciente. Los resultados de las IFE mostraron
una banda de aspecto monoclonal en la region de cadenas pesa-
das, con cadenas kappa y lambda totales y libres inapreciables. La
cuantificacion de inmunoglobulinas mediante nefelometria mostré
una IgG sérica muy elevada, de 4.570 mg/dL (IR 751-1.560 mg/dL).
Tras la determinacion de las distintas subclases de 1gG, se obtuvo
como resultado niveles de I1gG1 dentro del intervalo de referencia,
IgG3 anormalmente elevados, de 219 mg/dL (IR 36-139 mg/dL), y
concentraciones de IgG2 e IgG4 disminuidas. A la vista de los re-
sultados, se solicita ademas a anatomia patologica un analisis de
biopsia en médula dsea, el cual revela un infiltrado intersticial y en
nodulos debido a proliferacion predominantemente plasmocelular
CD20+, CD3-, CD38+, MUM1+, PAX5-, Ciclina D1-, CD56-, siendo las
células plasmaticas observadas IgG+, pero negativas para el resto
de inmunoglobulinas y para cadenas ligeras kappa y lambda.

Discusién: La enfermedad de Franklin constituye un desorden
linfoproliferativo poco frecuente de las células B, caracterizado

por la sintesis de un componente monoclonal anémalo formado por
cadenas pesadas gamma incompletas sin cadenas ligeras asociadas.
Desde su descripcion inicial por Franklin en 1964 se han publicado
alrededor de 130 casos en la literatura. La enfermedad es predo-
minante en ancianos, y cursa como norma general con anemia,
astenia, fiebre, adenopatias, esplenomegalia y hepatomegalia. Sin
embargo, el diagnostico definitivo se alcanza mediante la demos-
tracion del componente monoclonal en suero y orina. El papel del
laboratorio en la deteccion de esta rara patologia es por lo tanto
fundamental, ya que una interpretacion experta en cambios sutiles
de proteinograma e IFE permite sugerir con alto grado de evidencia
la presencia de la enfermedad. En el caso que tratamos en el pre-
sente estudio, nuestros resultados sugieren que el diagndstico se
corresponde con una enfermedad de cadenas pesadas tipo gamma
relaciona con la subclase 1gG3.

0366. PATRON DE INMUNOFIJACION POCO FRECUENTE
C-ANCA ASOCIADO A MPO EN ANGEITIS ALERGICA
GRANULOMATOSA

D. Pineda Tenor, J. Carretero Gomez,

C. Tapia-Ruano Diaz-Quetcuti, R. Ramos Corral,

E. Laserna Mendieta, J. Timon Zapata, M.J. Rocha Boga
y M. Gomez-Serranillos Reus

Hospital Virgen de la Salud. Toledo.

Caso clinico: Mujer de 65 anos que acude a urgencias debido a
un episodio agudo de 4 dias de duracion de parestesias en manos
y pies, acompanado de un eritema malar perioral y frontal, que
se asocia a cuadro de bronquitis y fiebre. Tras su valoracion por el
servicio de neurologia, se determina la presencia de polineuropatia
y mononeuritis maltiple. La realizacion de un TAC reveld alteracio-
nes en el parénquima pulmonar con infiltrados de caracteristicas
alveolares en ambos lobulos, las cuales son también apreciables en
radiografia de torax. Un estudio de resonancia magnética nuclear
determino la existencia de una extensa leucoencefalopatia de pro-
bable origen vascular. El laboratorio de analisis clinicos demostro
una elevacion en los niveles de PCR (92,8 mg/L. IR: 0,0-8,0 mg/L),
factor reumatoide (42,8 Ul/mL. IR: 0,0-20,0 Ul/mL), IgE total (847
KU/L, IR: < 130) y homocisteina (15 umol/L. IR: 4,5-13,5. Desea-
ble < 10), asi como una ligera disminucion en la concentracion de
proteinas totales (6,14 g/dL. IR: 6,4-8,3) y albumina (3,3 g/dL.
IR: 3,4-4,8). Por otra parte, el estudio hematoldgico indicé una
importante leucocitosis (19,1 x 10°/L; IR: 4,5-11), con elevacion
en los niveles de eosindfilos (10,1 x 10°/L. IR: 0,02-0,6/52,8%; IR:
0,5-6,0), concentraciones de fibrindgeno derivado altas (701 mg/
dL. IR: 150,0-600,0) y aumento del factor VIII (211,6%. IR: 70,0-
150,0) y IX (213,9%. IR: 70,0-150,0) de la via intrinseca de la coa-
gulacion. EL laboratorio de autoinmunidad mostré negatividad en
la deteccion de anticuerpos antinucleares (ANAs), por lo que la
cuantificacion de los antigenos extraibles del nicleo (ENAs) no se
considerd procedente. El analisis de los anticuerpos anticitoplas-
ma de neutrofilos (ANCAs) fue positivo, observandose un patron de
IFI caracteristico de C-ANCA con titulo 1/320. La cuantificacion de
anticuerpos IgG frente a antigenos citoplasmaticos revelo niveles
ligeramente elevados de anticuerpos anti-MPO (7,8 U/mL. IR:0-7)
con concentraciones dentro del intervalo de referencia para anti-
cuerpos anti-PR3 (< 0,6 U/mL. IR: 0-2,6). Dado que la combinacion
C-ANCA/anti-MPO es muy poco habitual, los resultados fueron con-
trastados mediante su envio a un laboratorio externo, que confirmé
nuestros resultados. Se solicitd una biopsia de nervio, muasculo, y
bronquio. El analisis determind la presencia de vasculitis necroti-
zante.

Discusién: La angeitis alérgica granulomatosa, también conocida
como sindrome de Churg-Strauss, constituye un tipo de vasculitis
sistémica necrotizante poco frecuente. Los pacientes aquejados de
esta patologia presentan como rasgos principales un asma seve-
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ro, una marcada eosinofilia en sangre periférica y sintomatologia
tipica de vasculitis, siendo frecuente la afectacion de multiples
organos y sistemas tales como el sistema nervioso, la piel, el cora-
z0n, el tracto gastrointestinal y el sistema musculoesquelético. Es
posible ademas que tenga lugar una elevacion en los niveles de IgE
y de reactantes de fase aguda durante las crisis, asi como fiebre,
pérdida de peso y malestar general. La presencia de anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilo (ANCAs) asociados al antigeno mie-
loperoxidasa (MPO), presente en alrededor del 70% de los casos,
orienta al diagnostico frente a otros tipos de vasculitis.

0367. ICTERICIA OBSTRUCTIVA POR ANEMIA DE CELULAS
FALCIFORMES

C.M. Cabrera Morales, P. Carrasco Salas, L. Saenz Mateos,
P. Nieto-Sandoval Martin de la Sierra y V. Morales Elipe

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espafa.

Introduccioén: La ictericia se presenta por una coloracion amari-
llenta de la esclerdtica, piel y mucosas producida por un aumento
de los niveles de bilirrubina > 2,5 mg/dl. Las causas son muy di-
versas, pero la obstructiva (colestasis extra-hepatica) representa
alrededor del 70% de los casos totales de ictericia. La ictericia
obstructiva se engloba dentro de las ictericias mixtas (bilirrubina
conjugada > 30% de la bilirrubina total), donde ademas de existir
hiperbilirrubinemia existe una alteracion de las pruebas de la fun-
cion hepatica (transaminasas, fosfatasa alcalina, GGT, y pruebas
de coagulacion).

Objetivos: Presentamos un caso clinico de una paciente que acu-
de al servicio de Urgencias de nuestro Hospital con sintomatologia
y clinica sugestiva de una ictericia obstructiva. La cual presenta
ademas una anemia severa de origen desconocido.

Material y métodos: Determinacion de formula leucocitaria y
recuento de reticulocitos. Pruebas de Bioquimica: BT, BC, tran-
saminasas, FA, LDH, GGT, amilasa. Pruebas de inmunoquimica:
proteinograma, inmunoglobulinas, factores de complemento. Se
solicita ademas la realizacion de un frotis sanguineo.

Resultados: Hemograma: 13.000 leucocitos/pl; 75% de segmen-
tados; 20% de linfocitos; 5% de monocitos; y 13% de reticulocitos.
Concentracion de Hb: 7.6 g/dl (anemia normocrémica-normociti-
ca). Bioquimica: BT (14 mg/dl); BC (39%); GPT (186 Ul/L); GOT
(185 UI/L); amilasa (1745 UI/L); LDH (390 UI/L); GGT (140 UI/L).
Proteinograma: hipergamma-globulinemia policlonal con aumento
de los niveles de IgG total (1770 mg/dl); factores de complemen-
to dentro de la normalidad. Frotis sanguineo: presencia frecuente
de hematies con rasgos falciformes, cuerpos de Howell-Jolly, pun-
teado basofilo, y anisopoiquilocitosis. Se comprueba el diagnostico
de anemia falciforme por cromatografia liquida de alta resolucion
(HPLC): HbS 89%; Hb F 8%; HbA2 3%; la secuenciacion gendmica del
DNA reveld la mutacion homocigota en la cadena : cambio de un
Glu por una Val.

Conclusiones: La anemia de células falciformes es una hemog-
lobinopatia autosdomica recesiva producida por una mutacion pun-
tual, con una incidencia de 1/6.000 casos en Espana. La deforma-
cion del hematie producida por los tactoides de la des-oxiHb da
lugar a las formas de hoz caracteristicas o depranociticas y a la
consiguiente hemolisis extra-vascular e intravascular. La inten-
sa hemolisis conlleva una hiperbilirrubinemia indirecta. En estos
pacientes la ictericia cronica puede dar lugar a la aparicion de
calculos pigmentados de bilirrubina. Las anemias hemoliticas son
producidas por causas diversas, pero todas ellas cursan con una
ictericia a expensas de la bilirrubina indirecta (pre-hepaticas) y
pruebas de funcion hepaticas normales. Pero sin embargo en la
anemia falciforme la hemdlisis cronica origina un aumento de la
conjugacion de la bilirrubina indirecta dando lugar a la aparicion
de calculos de bilirrubina. Siendo por tanto un caso particular
de anemia hemolitica que puede generar la produccion de una

ictericia obstructiva, coexistiendo dos tipos de ictericia en un
mismo paciente.

0368. CALCULOS DE CISTINA: TRATAMIENTO
CONSERVADOR FRENTE A LITOTRICIA

C.M. Cabrera Morales, P. Nieto-Sandoval Martin de la Sierra,
L. Saenz Mateos, P. Carrasco Salas, A. Agarrado Roldan
y P. Garcia Chico

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espania.

Introduccioén: La cistinuria se engloba dentro de las alteracio-
nes congénitas del transporte de aminoacidos, resultando en un
aumento de la excrecion urinaria de cistina y de aminoacidos di-
basicos (ornitina, lisina, y arginina) (COLA) (OMIN 220100). Su inci-
dencia varia segun las series estudiadas con una prevalencia pro-
medio de 1/7.000 nacimientos. A pesar de verse incrementados los
niveles urinarios de varios aminoacidos, Unicamente el aumento de
los niveles de cistina excretados produce sintomas. Siendo la for-
macion de calculos urinarios de cistina la Unica manifestacion clini-
ca conocida. El defecto congénito se encuentra en un trasportador
localizado en el borde en cepillo apical del tubulo recto proximal
renal y en los enterocitos intestinales. El transportador implicado
se conoce como b%*, y esta formado por dos proteinas: una cadena
pesada o rBAT codificada por el gen SLC3A1, y una cadena ligera
denominada b%*AT codificada por el gen SLC7A9.

Caso clinico: Paciente de 21 afnos de edad en la actualidad,
diagnosticado de cistinuria con calculos renales bilaterales a los
12 afos de edad. Los sintomas clinicos de la enfermedad debu-
tan como un coélico nefritico con hematuria macroscoépica. En el
estudio del sedimento urinario se observan cristales hexagonales
de cistina, cristales de acido urico, ademas de piuria moderada y
bacteriuria. El paciente desde el momento del diagnéstico sigue un
tratamiento basado en una alta hidratacion y tratamiento sintoma-
tico del dolor. Es ingresado en el Servicio de Urgencias de nuestro
hospital hasta en 4 ocasiones desde el diagnostico por colico nefri-
tico presentando calculosis recidivante de cistina. Siendo interve-
nido hasta en 3 ocasiones por litofragmentacion extracorporea por
ondas de choque (LEOC). El estudio quimico de la composicion de
los calculos remitidos a nuestro laboratorio se realizé por el mé-
todo semi-cuantitativo DiaSYS (DyaSys GmbH, Diagnostic systems
GmbH). Resultando una composicion de 100% de cistina.

Discusion: Los calculos de cistina son de extremada dureza, por
lo que la litotricia LEOC no siempre da buenos resultados, necesi-
tando con frecuencia multiples sesiones y tratamientos comple-
mentarios como la nefrolitotomia percutanea (NLP) y disolucion
mediante irrigacion. Por lo que en estos pacientes se opta por una
terapia conservadora como primera linea frente a la litofragmen-
tacion. Esta terapia estaria basada en: a) Dieta y liquidos; b) Alca-
linizacion de la orina: con citrato de potasio, y la acetazolamida; y
c) Compuestos quelantes: D-penicilamina, tiopronina, bucilamina,
y el captopril. Siendo la combinacion de citrato de potasio con
tiopronina la que esta dando mejores resultados. Es por tanto muy
importante instaurar de forma precoz este tratamiento una vez
conocido el diagnostico para asi aumentar la disolucion y excrecion
de cistina disminuyendo la formacion de calculos y la morbilidad
de la enfermedad.

0369. LINFOMA NO HODGKIN AGRESIVO DURANTE
EL EMBARAZO

H. Moraes Rodriguez, M. Arévalo Duran, M. Arruebo Munio,
C. Asinari y M. Santamaria Gonzalez

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccion: El cancer es la segunda causa de muerte de la
mujer en edad reproductiva. La Organizacion Mundial de la Salud
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(OMS) define cancer asociado al embarazo a toda neoplasia malig-
na que se diagnostica durante la gestacion o hasta seis meses del
parto. Por orden de frecuencia son: cancer de cuello uterino, carci-
noma de mama, melanoma y linfoma. La incidencia para el linfoma
de Hodgkin (LH) es de 1/1.000 y para el LNH 1/6.000 embarazos.

Caso clinico: Paciente de 26 afos que cursando 32 semanas de
edad gestacional consulta por tumoracion en region carotidea alta,
derecha, de dos meses de evolucion, de rapido crecimiento, indo-
lora y sin elementos fluxivos. No sintomas B. Del examen fisico:
tumoracion carotidea alta derecha, limites netos, de 10 x 8 cm.
Vientre gravidico, altura uterina acorde con edad gestacional. Sin
otros elementos a destacar. Paraclinica: hemograma: leucocitos:
12.300/mm?3; neutrdfilos: 10.300/mm?; linfocitos: 1.600/mm3; he-
moglobina: 11,3 g/dl; plaquetas: 258.000/mm?; lactato deshidro-
genasa (LDH): 268 UI/L (100-210 Ul/l); a2microglobulina: 1,47 ng/
ml (0,6-2,2 ng/ml); proteinograma electroforético (PEF): normal;
serologia VIH, CMV, VEB, VDRL, VHB y VHC: no reactivo. Anatomia
patoldgica de biopsia ganglionar: proliferacion linfoide atipica, de
crecimiento difuso, constituida por células de mediano tamaiio,
con indice mitdtico elevado. Inmunohistoquimica (IHQ): ACL(+),
CD20(+), Ki 67: 70%, Bcl2(+), CD3(-), CD10(-) y CD5(-). Radiografia
de torax, ecografia de abdomen y obstétrica: normal. Valoracion
otorrinolaringologica: normal. En suma: LDGCB, estadio IA Bulky.
indice pronéstico internacional: 0 (muy buen pronéstico). Evolu-
cion: con el fin de comenzar el tratamiento poliquimioterapico, se
interrumpe el embarazo a las 36 semanas de gestacion, obtenién-
dose un recién nacido sano. Se realiz6 mielograma con inmunofe-
notipo y biopsia de médula 6sea, que descarto infiltracion medular
y tomografia axial computarizada de cuello-térax-abdomen-pelvis
que descarté compromiso de otros territorios ganglionares. A la se-
mana de la cesarea se comenzo tratamiento con rituximab 375 mg/
m? D1, ciclofosfamida 750 mg/ m? D1, doxorubicina 50 mg/m? D1,
vincristina 1,4 mg/m? D1, prednisona 100 mg/D1-5. Con excelente
evolucion clinica, lograndose remision completa.

Discusion: Las manifestaciones clinicas del LNH son variables y
dependen de cada tipo especifico. En las pacientes embarazadas,
dada la mayor incidencia de linfomas agresivos, existe una presen-
tacion particular del LNH con compromiso mamario asi como de
ovario, Utero y placenta. La posibilidad de transmision vertical de
células linfomatosas, es rara.

Conclusiones: El diagnostico de cancer durante el embarazo
plantea una situacion compleja tanto para la paciente como para
el médico, imponiéndose la necesidad de un equipo multidiscipli-
nario para su control y tratamiento. El componente psicolégico al
que se enfrenta la paciente con diagndstico de una neoplasia se ve
agravado por el futuro incierto del embarazo.

0370. LINFOHISTIOCITOSIS HEMOFAGOCITICA:
A PROPOSITO DE UN CASO

0. Rodriguez Fraga, A. Gadea Soler, M. Ben Abdelhanin,
M.J. Alcaide Martin, P. Fernandez-Calle y A. Bufo Soto

Hospital La Paz. Madrid. Espana.

Introduccién: La linfohistiocitosis hemofagocitica (LFH) es un
sindrome que resulta de la activacion de linfocitos e histiocitos
con liberacion de mediadores proinflamatorios y una proliferacion
descontrolada de linfocitos T citotoxicos y células NK (natural ki-
ller). Se clasifica como linfohistocitiosis hemofagocitica primaria
(condicionado por alteraciones genéticas) y secundaria (infeccio-
nes viricas, enfermedades autoinmunes, linfoma, etc.). Un 50% de
los casos son de caracter familiar (autosomico recesivo) y frecuen-
temente asociado a consanguinidad de los progenitores. Afecta
principalmente a nifios menores de 18 meses. El diagndstico se
realiza a través de criterios que recogen hallazgos clinicos, anali-
ticos, histologicos y moleculares, definidos por Study Group of the
Histiocyte Society (SGHS).

Caso clinico: Paciente varon de 10 dias de vida nacido por cesa-
rea por sospecha de sufrimiento fetal (test de Pose positivo). Ingre-
sa en el Hospital de su comunidad al presentar exantema petequial,
pancitopenia moderada (hemoglobina 9 g/dL, leucocitos 4.880/pL
y plaquetas 11.000/pL), hepatoesplenomegalia y sospecha de fallo
hepatico agudo con coagulopatia. Debido a la evolucion desfavora-
ble del paciente sin respuesta al tratamiento antibidtico, se trasla-
da urgentemente a un Hospital de otra comunidad para valoracion
de trasplante hepatico. En las pruebas analiticas urgente destacan:
ferritina: 3.428 ng/mL; leucocitos 2.800/uL (neutrofilos 750/pL);
eritrocitos 4.060.000/pL; Hb 13,7 g/dL; plaquetas 9.000/pL; acti-
vidad de protrombina 33%; fibrindgeno 127 mg/dL; tiempo cefalina
136 seg. En el estudio de microscopia Optica en el laboratorio de
urgencias de este hospital se observan abundantes eritroblastos en
difererentes estadios evolutivos y algunos monocitos displasicos,
por lo que se avisa al hematdlogo de guardia recomendando estu-
dio de médula 6sea donde se observa una relacion mielo/eritoide
invertida, 78,4% de eritropoyesis con predominio de elementos
maduros, con tendencia a la macrocitosis y aumento de mitosis.
En base a la clinica del paciente, los antecedentes familiares: her-
mano fallecido en periodo neonatal (16 dias de vida), y cumpliendo
criterios de la SGHS (fiebre > 38,5° durante 7 o mas dias, espleno-
megalia palpable > 3 cm por debajo del reborde costal, citopenia
de dos o mas lineas celulares: Hb < 9 g/dL, plaquetas < 100.000/
mm3, neutroéfilos < 1.000/mm?, hipertrigliceridemia > 175 mg/dL o
hipofibrinogenemia < 1,5 g/L) se planted el diagnostico diferencial
entre hemocromatosis y sindrome hemofagocitico primario, siendo
necesario el estudio genético para llegar al diagnéstico definitivo,
se encontraron dos mutaciones heterocigotas compuestas que se
confirmaron en los progenitores: Mutacion 1: cambio heterocigoto
c.766C > T; p.Arg256X en el exon 10. Mutacion 2: cambio heteroci-
goto c. 2710(-2)A > G; splice site del exdn 29. Estos datos confirman
la sospecha de una forma primaria o familiar de la enfermedad
quedando diagnosticada y clasificada como: linfohistiocitosis he-
mofagocitica tipo 3 (LFH3).

Conclusiones: Ante un paciente en edad pediatrica con asocia-
cion de citopenia de dos o mas lineas celulares y signos clinicos
sugestivos, es importante realizar un estudio cuidadoso al micros-
copio Optico que permita el hallazgo de anomalias morfologicas
atipicas que puedan hacer sospechar la posible existencia de una
posible linfohistiocitosis hemofagocitica. El aviso al servicio de
hematologia por parte del laboratorio permitié conducir hacia el
diagnoéstico de LFH de una forma agil y asi el paciente pudiera ser
candidato a trasplante de médula 6sea rapidamente.

0371. ;HIPERTRIGLICERIDERMIA O HIPERGLICEROLEMIA
EN UN PACIENTE DE 21 ANOS DE EDAD?

T. Arrobas Velilla?, J.A. Gomez Guerique®, S. Caparros?,
C. Gonzélez Martin?, I. Oribe de Diego?, M. Cruz Mengibar?
y F. Fabiani Romero?

aHospital Virgen Macarena. Sevilla. Espaia. "Hospital Marqués de
Valdecilla. Santander. Espafia.

Introduccién: La deficiencia de glicerol cinasa es una alteracion
del metabolismos del glicerol que se caracteriza por hiperglicero-
lemia con valores comprendidas entre 1,8 y 8 mmol/L. Esta enzima
se localiza entre otros tejidos, en el higado y rifiones y cataliza la
conversion del glicerol en glicerol 3-fosfato con requerimiento de
ATP.

Caso clinico: Paciente de 21 afos de edad, sexo masculino,
asintomatico, deportista, IMC normal, sin antecedentes previo
de enfermedad cardiovascular, remitido al Laboratorio de Riesgo
Vascular del Hospital Virgen Macarena de Sevilla con anteceden-
tes de hipertrigliceridemia desde hace tres anos de evolucion con
niveles de 462 mg/dl resistente a tratamiento con fibratos (600
mg/12h).
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Material y métodos: Previo ayuno de 12 horas se le extrajeron
5 ml de sangre por venopuncion en tubo Vacutainer® con gel se-
parador y 5 ml en Vacutainer® citrato como anticoagulante Tras
centrifugacion de la muestra durante 8 min a 3.500 rpm se obtiene
un suero de aspecto normal, transparente que no se corresponde
con el nivel de triglicéridos que presenta el paciente. Se solicito la
determinacion de un perfil bioquimico general (normal a excepcion
de bilirrubina total de 2,7 mg/dl), tiroideo (normal) y un perfil
de riesgo vascular. Posteriormente se realiz6 una separacion de
lipoproteinas en gradiente de densidad y se obtienen los datos que
se muestran en la tabla. El paciente presenta por tanto un perfil li-
pidico absolutamente normal con lipoproteinas cualitativa y cuan-
titativamente normales, las VLDL son ricas en TG y normales, las
LDL normales y relativamente baja densidad y HDL completamente
normales. El resto de factores de riesgo emergentes asi como las
apolipoproteinas son normales (A-l = 128 mg/dl, Apo B-100 = 53
mg/dl). Esto nos hace sospechar que existe un componente que
interfiere en la medida de los triglicéridos y que puede ser el cau-
sante del incremento de los mismos como puede ser el glicerol. Se
procedio a la determinacion del mismo en el laboratorio del AC de
Dislipemias y Riesgo Vascular del HUMV (Cantabria) obteniendo una
elevada concentracion, 4,17 mmol/L (rango de normalidad de 0,03
a 0,19) equivalente aproximadamente a 360 mg/dl de triglicéridos.
El paciente fue derivado a su médico con diagnoéstico de laborato-
rio de hiperglicerolemia.

VLDL LDL HDL Total

(mg/dl) (mg/dl) (mg/dl) (mg/dl)
Colesterol 17,1 80,5 41,4 139
Triglicéridos 41,7 12,7 55,3 110
Fosfolipidos 18,7 62,6 67,5 149

0372. RABDOMIOLISIS CAUSADA POR
HIPERALDOSTERONISMO PRIMARIO

S. Garcia Pintefio, A. Saez-Benito Godino, N. Zopeque Garcia,
M. Samper Toscano, |. Joumady, M. Barrera Ledesma
y C. Carrasco Fernandez

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cddiz. Espana.

Introduccion: El hiperaldosteronismo es un sindrome relaciona-
do con la hipersecrecion del mineralocorticoide aldosterona. En el
hiperaldosteronismo primario la causa de la secrecion excesiva se
encuentra en la propia glandula suprarrenal. La secrecion excesi-
va de aldosterona conduce inicialmente a retencion renal de sodio,
expansion de volumen e hipertension dependiente del sodio con in-
hibicion de la actividad de renina plasmatica (ARP). El intercambio
aumentado de Na/K en el tibulo distal conduce a pérdida de potasio
e hidrogeniones, con aparicion de hipopotasemia y alcalosis metabo-
lica. Una de las consecuencias de la hipopotasemia es la rabdomioli-
sis, que se atribuye a isquemia por déficit de potasio para dilatar los
vasos. El aumento de sodio total intercambiable pone en marcha un
mecanismo compensador denominado “escape de sodio” que facilita
la natriuresis y justificaria la ausencia de edemas.

Caso clinico: Vardn de 62 afos de edad que desde hace 2 meses
presenta dificultad para elevar los brazos, sin otra sintomatologia.
Hace 2 semanas refiere episodio de dolor en musculatura proxi-
mal de ambas piernas. Acude a urgencias por llevar 48 horas con
cansancio y debilidad generalizada con dificultad para levantarse
del sillon, caminar erguido y tendencia a caerse. Antecedentes:
DM tipo 2, con buen control con medidas higiénico-dietéticas. Hi-
pertension arterial desde hace mas de 30 anos, con buen control
bajo tratamiento farmacolégico (torasemida e hidroclorotiazida).
Alergias medicamentosas no conocidas. Exploracion fisica: hiper-
tension (200/77 mmHg), sin edemas. Resto normal. Exploraciones
complementarias: Bioquimica: glucosa: 181 mg/dl, creatinina: 1,0
mg/dl, urea: 37 mg/dl, sodio: 139 mmol/L, potasio: 1,68 mmol/L,

LDH: 644 U/L, CPK: 1.403 U/L, aldosterona plasmatica 210 pg/ml,
ARP: indetectable, cortisol plasmatico normal, iones en orina de 24
horas con discreta hipercalciuria. Gasometria arterial con alcalo-
sis metabolica. TAC abdominal: suprarrenales normales. Evolucion
hospitalizacion: bajo tratamiento iv y oral con potasio se corrige
parcialmente la hipokalemia y aunque inicialmente no llega a valo-
res normales, desaparece la clinica de debilidad muscular, se nor-
malizan las cifras de enzimas musculares y se corrige la alcalosis
metabdlica. Una vez establecido el diagnostico de hiperaldostero-
nismo primario y descartada la existencia de adenoma suprarrenal,
se decide tratamiento conservador con espironolactona, con muy
buena respuesta de las cifras de potasio.

Conclusiones: El diagnéstico de hiperaldosteronismo primario
puede confirmarse con la demostracion de un aumento de la con-
centracion plasmatica de aldosterona y la inhibicion de ARP. La
hipopotasemia esta presente en el 80-90% de los casos. Puede ser
intensa y producir rabdomidlisis, siendo esta la manifestacion clini-
ca mas llamativa. Hay alcalosis metabdlica y elevacion del bicarbo-
nato sérico debidas a la pérdida de hidrogeniones por la orinay a su
paso al interior de las células con déficit de potasio. La implanta-
cion de algoritmos diagnosticos para el estudio de hipopotasemias
es muy Util para la valoracion de pacientes con posibles estados de
exceso de mineralocorticoides.

0373. USO DE ENSAYOS INMUNOCROMA'[OGRAFICOS
EN EL SERVICIO DE URGENCIAS. A PROPOSITO
DE UN CASO

J. Fernandez Castro, R. Vidal Acuia, P. Zapata Marifiez,
L. Martinez Gonzalez, D. Al Kassam Martinez y M. Poncela Garcia

Hospital General Yagiie. Burgos. Espafa.

Introduccioén: Existen disponibles en el mercado una gran varie-
dad de técnicas “rapidas” que permiten la deteccion con una gran
sensibilidad y especificidad de diferentes microorganismos causan-
tes de enfermedades en humanos y permitiendo un tratamiento
mas rapido y eficaz. Aunque Streptococcus pneumoniae puede
formar parte de la flora normal de las vias respiratorias altas tam-
bién es la causa principal de neumonia y meningitis bacterianas.
La prueba BinaxNOW para Streptococcus pneumoniae es un ensayo
rapido inmunocromatografico in vitro para la deteccion del antige-
no de S. pneumoniae en la orina de pacientes con neumonia y en el
liquido cefalorraquideo de pacientes con meningitis. Tiene por ob-
jeto contribuir al diagnostico de ambas, la neumonia neumocécica
y la meningitis neumocdcica, junto con cultivo y otros métodos.

Caso clinico: Vardn asiatico de 13 meses que ingresa en la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos. La analitica al ingreso muestra
como datos relevantes ligera leucocitos 9,38 millones/mmc (V.R.:
1-9), con aumento de polimorfonucleares 70,7% (V.R.: 32-35) y una
proteina C reactiva muy aumentada 240 mg/L (V.R.: 0-5). La radio-
grafia muestra empiema en hemitdrax derecho, con una camara a
nivel posterior de al menos 1,7 cm. El analisis del liquido pleural
muestra un recuento diferencial con abundancia de polimorfonu-
cleares 80%, con un estudio bioquimico de glucosa de 0,2 mg/dl, pro-
teinas totales de 3,98 g/dl y una LDH de 13.050 U/L. Dichos valores
encaminan a la presencia de una neumonia por S. pneumoniae. Se
decide realizar una inmunocromatografia rapida en el liquido pleu-
ral para deteccion de antigeno de S. pneumoniae cuyo resultado es
positivo, asi como la realizacion de un gram con presencia de cocos
gram positivos. Dias mas tarde se produjo la confirmacion definitiva
del microorganismo por parte de la Seccion de Microbiologia.

Conclusiones: La utilizacion de pruebas “rapidas” aunque no
estén validadas para determinados liquidos (como es el caso del
liquido pleural) y siempre bajo fuerte sospecha clinica permiten,
en muchos casos, adelantar el diagnostico del enfermo que llega
al servicio de Urgencias favoreciendo el uso del mejor tratamiento
para el enfermo aumentando las posibilidades de su curacion.
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0374. PREVALENCIA DE LAS ALTERACIONES LIPIDICAS
EN DIABETES MELLITUS MAL CONTROLADA

E. Garcia, M. Fernandez, A. Belmonte, N. Viciano, V. Agullo,
J.F. Mengual y C. Tormo

Hospital General Universitario de Elche. Alicante. Espafia.

Introduccion: La diabetes mellitus (DM) es un grupo de tras-
tornos metabdlicos de caracter cronico y se sitia como una de
las principales causas de morbi-mortalidad de las sociedades de-
sarrolladas. Dentro de los objetivos de control de la DM tiene
especial importancia el control de los factores de riesgo cardio-
vascular (CV), ya que aproximadamente el 65% de los diabéticos
fallecen a consecuencia de la enfermedad CV o de sus compli-
caciones. Entre los objetivos de control en la DM, segun la ADA,
seis de ellos estan basados en parametros que se determinan en
el laboratorio: HbA1c < 7,0%, glucemia basal y preprandial 70-130
mg/dL, glucemia posprandial < 180 mg/dL, colesterol total < 185
mg/dL, LDL-colesterol < 100 mg/dL, HDL-colesterol > 40 mg/dL
en mujeres y > 50 mg/dL en hombres, triglicéridos < 150 mg/dL.
La prevalencia del mal control de la DM esta infravalorada o en
muchas ocasiones se desconoce, por lo que decidimos estudiarlo
en nuestra area asistencial.

Objetivos: Estimar la prevalencia de DM mal controlada (DMMC)
y su asociacion a las alteraciones del perfil lipidico, asi como la
sensibilidad y especificidad de la determinacion de glucosa basal
como criterio control de DM.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo retrospec-
tivo de los pacientes con peticion de hemoglobina glicosilada en
el Departamento de Salud de Elche-Hospital General de la Comu-
nidad Valenciana durante los meses de febrero y marzo de 2011,
excluyendo duplicidades. Se recopilaron los siguientes datos: sexo,
edad, glucosa basal, hemoglobina glicosilada, triglicéridos, HDL,
LDL y colesterol total. El criterio de DMMC se baso en cifras de
hemoglobina glicosilada > 7,0%.

Resultados: La prevalencia de DMMC fue de un 41,4% en un total
de 1.500 pacientes. La media de edad fue de 65 afnos y el 55,7%
fueron varones. La glucosa basal, como prondstico de DMMC, pre-
sentd una sensibilidad del 84,7%, una especificidad del 95,7%, un
valor predictivo positivo del 94,5% y un valor predictivo negativo
del 87,7%. Entre los pacientes DMMC podemos diferenciar cuatro
grupos en cuanto a los resultados del perfil lipidico: 41,0% sin alte-
raciones, 3,2% todo el perfil lipidico por encima de los limites de
la ADA, 24,0% alteradas las cifras de triglicéridos y 31,8% alteradas
solo las cifras de colesterolemia.

Conclusiones: La prevalencia de DMMC en nuestra area asisten-
cial fue del 41,4%, similar a la proporcionada por los trabajos de
Criado-Alvarez y Rubio que la sitian entre el 43 y el 37% respec-
tivamente. Nuestros resultados indican que la DM mal controlada
se presenta con mayor frecuencia en pacientes varones de mayor
edad, si bien el 41,0% de ellos no tienen factores lipidicos de ries-
go cardiovascular asociados. La alteracion lipidica mas frecuente
resulto la hipercolesterolemia. Finalmente, la glucosa basal en los
pacientes con DMMC present6 una especificidad y sensibilidad ade-
cuadas para el manejo de la DM.

0375. ADECUACION DE LA PETICION DE HEMOGLOBINA
GLICOSILADA EN EL DEPARTAMENTO DE SALUD 20
DE LA COMUNIDAD VALENCIANA

E. Garcia, N. Viciano, A. Belmonte, V. Agullo, M. Fernandez
y C. Tormo

Hospital General Universitario de Elche. Alicante. Espafia.

Introduccioén: La diabetes mellitus (DM) es una enfermedad cro-
nica de elevada morbilidad y una importante causa de mortalidad
prematura, con un alto coste sanitario y social. Dada la elevada
prevalencia de la misma, su solicitud al laboratorio se incluye en

muchos perfiles analiticos ya que, recientemente, se utiliza no solo
para el control sino también para el diagndstico de la DM. Los ob-
jetivos de control en la DM segun la ADA sitian la hemoglobina
glicosilada (HbA1c) en valores < 7,0%.

Objetivos: Evaluar la utilizacion de la determinacion de hemo-
globina glicosilada en nuestro entorno asistencial.

Material y métodos: Se realizd un estudio descriptivo retros-
pectivo de las peticiones de hemoglobina glicosilada en el Depar-
tamento de Salud de 20 de la Comunidad Valenciana durante los
meses de octubre a diciembre de 2010. Los resultados de HbA1c se
clasificaron en: < 5,0% exceso de peticion (EP), 5-6% normal (N),
6-7% diabético correctamente controlado (DC), 7-11% diabético
con regular control (DR), > 11% diabético sin control (DS). La pro-
cedencia de las peticiones fueron desglosadas en: atencion prima-
ria (AP), consultas externas (CE) y hospitalizacion (H). Dentro del
grupo de atencion primaria se analizd segln los centros de salud
pertenecientes al Departamento de Salud 20. Se alcanzé un tama-
no muestral final de 5.310 peticiones de HbA1c.

Resultados: El 73,9% de las peticiones fueron de atencién pri-
maria, 13,6% de consultas externas y 12,5% de pacientes hospitali-
zados. El grupo EP constituy6 el 1,8%, el grupo de N fue de 23,5%,
los DC fueron un 30,2%, el grupo de DR ocup6 41,3%, los DS fueron
un 3,3% del total de peticiones. Las peticiones de atencion prima-
ria presentaron la siguiente distribucion de resultados de HbA1c:
1,4% EP, 22,5% N, 31,0% DC, 41,7% DR, 3,4% DS. Las peticiones de
consultas externas presentaron los siguientes resultados: 3,7% EP,
25,3% N, 27,0% DC, 41,7% DR, 2,3% DS. Por Gltimo, las peticiones
de pacientes hospitalizados presentaron la siguiente distribucion
de resultados de HbA1c: 1,8% EP, 27,0% N, 29,3% DC, 37,8% DR,
4,1% DS. Se presentan los resultados por centros de salud de los
que cuatro mostraron mayoritariamente un control de la diabetes
regular (rango de 35,6-44,7%), uno exhibia mayoritariamente un
buen control de la DM de sus pacientes (39,5%) y, finalmente, en
uno de ellos el grupo mayoritario fue el de cifras de HbA1c norma-
les (35,4%).

Conclusiones: Evidenciamos que la mayoria de las peticiones
proceden de atencion primaria y que existen diferencias en cuanto
a la adecuacion de la peticion por centros de salud. Existe una
sobreutilizacion de la misma que representa el 25,3% del total de
las peticiones. Finalmente, los pacientes mejor controlados se en-
cuentran entre los que se atienden desde atencion primaria mien-
tras que los que estaban fuera de control recayeron mayoritaria-
mente entre los hospitalizados.

0376. DIABETES INSIPIDA. A PROPOSITO DE UN CASO

R. Sendra Fontan, A. Cerezo Arillo, V. Martinez Madrid,
M. Belinchon Toral, M.L. Giménez Alarcon
y R. Franquelo Gutiérrez

Hospital General Virgen de la Luz. Cuenca. Espafa.

Introduccién: La diabetes insipida (DI) se caracteriza por la po-
liuria hipotdnica asociada a polidipsia. Existen varias formas: DI
neurogénica o central, por deficiencia de la hormona antidiurética
(ADH); DI nefrogénica, por falta de respuesta del rifion a la ADH,
y DI polidipsica primaria cuando se suprime la secrecion de ADH
por ingesta excesiva de liquidos. Puede diferenciarse en dipsoge-
na, por una sensacion anormal de sed; psicdgena, por trastornos
psicologicos; o iatrogénica, por una elevada ingesta de liquidos. El
test de deshidratacion tiene como objetivo distinguir las distintas
formas de DI.

Caso clinico: Paciente de 15 afios remitida por Atencion Primaria
por DI diagnosticada en Rumania, a los 3 afos de edad (no aporta
informes). Desde hace un afno que vive en Espana no recibe trata-
miento, y refiere una ingesta aproximada de 11 L/dia. Exploracion
fisica sin datos de interés. Se solicita una RMN y se realiza el test
de deshidratacion.
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Resultados del test de deshidratacion

Hora Na plasma mmol/L K plasma mmol/L Cl plasma mmol/L Osmo. plasma mOsm/Kg Osmo. orina mOsm/Kg
Basal 144,78 4,57 106 314 58

1 horas = = = = 62

2 horas 148,46 4,35 110 317 75

3 horas - - - - -

4 horas 147 4,31 111,8 311 243

5 horas 146 4,1 110 312 491

Discusion: Los resultados obtenidos en el test de deshidratacion
nos informan que la paciente padece una DI central completa, ya
que segun el algoritmo que se ha utilizado, nos indica que la pa-
ciente tiene una osmolalidad en orina < 300 mOsm/Kg, su osmola-
lidad plasmatica esta entre 310-320 mOsm/Kg y el aumento de la
osmolalidad urinaria tras ADH es mayor del 50%. La RMN informa
una ausencia de hiperintensidad de sefal en la neurohipofisis en
secuencias potenciadas en T1, sugestivo de DI. Ante estos datos, se
diagnostica al paciente y se instaura tratamiento.

0377. AMILOIDOSIS FAMILIAR RELACIONADA
CON TRANSTIRRETINA: CASO CLINICO

R. Ferreiros Martinez, J.L. Palacios Espichan y C. Alonso Cerezo
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.

Introduccion: Las amiloidosis constituyen un amplio grupo de
enfermedades relacionadas con el deposito de proteinas extrace-
lulares en varios tejidos. Existen tres tipos de amiloidosis: primaria
(AL), secundaria (AA), y familiar (AF). La amiloidosis familiar es
rara y la Unica forma heredada de la enfermedad. En esta, la susti-
tucion de un Unico aminoacido convierte a una proteina normal en
una proteina amiloidogénica siendo las proteinas tipicas la transti-
rretina y la lisozima.

Caso clinico: Varén de 57 afios. Antecedentes personales: insu-
ficiencia hepatica en la infancia. Intervenido de faquectomia bi-
lateral por cataratas seniles, gota Urica, HTA. Desde 2004 refiere
pérdida de fuerza y sensibilidad en miembros inferiores. Fue vis-
to en 2005 por neurologia por presentar polineuropatia periférica
sensitivo-motora desmielinizante y axonal. El diagnostico fue de
neuropatia toxica con progresion a pesar del tratamiento. Desde
2006 inicia con diarrea cronica por lo que es estudiado en digestivo
siendo diagnosticado de insuficiencia pancreatica. En 2008 presen-
ta disnea de minimos esfuerzos iniciandose estudio en cardiologia.
El estudio de la miocardiopatia hipertrofica familiar no se detec-
toé ninguna mutacion en los genes MYH7, MYBPC3, TNNT2 TNNI3
y TPM1. En 2010, en un ecocardiograma acompanado de RMN se
objetivo miocardiopatia hipertrofica septal asimétrica sugestiva de
amiloidosis cardiaca. Como antecedentes familiares de interés pre-
sentaba su madre fallecida a los 63 afos con diagnostico de neu-
ropatia periférica y cataratas, y su tio materno fallecido a los 80
anos diagnosticado de amiloidosis sistémica. Ante la sospecha de
amiloidosis familiar relacionada con transtirretina (ATTR) se reali-
z0 una biopsia de intestino grueso donde se evidenciaron depdsitos
de amiloide gracias a la tincion de rojo Congo. Los depositos que
se observaron fueron negativos frente a la proteina amiloidea AA
y no mostraron restriccion monotipica de cadenas ligeras kappa
o lambda mediante el estudio inmunohistoquimico. Se realizo6 la
secuenciacion de los exones 2, 3, 4 del gen de la transtirretina. El
paciente result6 portador en heterocigosis de la mutacion S77Y que
cambia un aminoacido serina (S) por tirosina (Y) en la posicion 77
de la proteina, por lo que se confirmo el diagnodstico.

Discusion: La miocardiopatia amiloide familiar relacionada con
transtirretina es una amiloidosis sistémica con afectacion cardiaca
predominante, que resulta de la infiltracion en el miocardio de
proteina amiloide. La prevalencia es desconocida. Los pacientes la

presentan miocardiopatia restrictiva durante la edad adulta, gene-
ralmente después de los 30 afos. La miocardiopatia de la ATTR esta
acompanada con frecuencia de polineuropatia autonoma, motora y
sensitiva pero en algunos casos la expresion fenotipica de la ATTR
puede ser exclusivamente cardiaca. La ATTR se trasmite como un
rasgo autosomico dominante y hasta la fecha se ha informado de
cerca de 80 mutaciones patogénicas en el gen TTR. El fenotipo de
la ATTR varia dependiendo de la mutacion particular de TTR, del
area geografica y del tipo de agregacion. Como la proteina anormal
responsable de la ATTR se produce casi exclusivamente en el higa-
do, el Unico tratamiento consolidado para la ATTR es el trasplante
hepatico ortotopico (THO), que proporciona una “terapia génica
quirtrgica” para pacientes con miocardiopatia amiloide.

0378. LITIASIS RENAL SECUNDARIA A CISTINURIA
EN UN PACIENTE PEDIATRICO

A. Martinez Ruiz, C. Gonzalez Gallego, I. de Miguel Elizaga,
N. Sancho Rodriguez, F. Avilés Plaza y S. Parra Pallarés

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccion: La cistinuria es una hiperaminoaciduria de cistina
y aminoacidos basicos debida a un defecto en el transporte tubular
renal e intestinal de los mismos. Se transmite con un patrén de he-
rencia autosomico recesivo. Entre los recién nacidos la prevalencia
de cistinuria varia de 1/2.000 a 1/15.000 en los distintos programas
de despistaje neonatal realizados en paises occidentales. La Unica
manifestacion clinica conocida es la litiasis renal de cistina. Se ha
visto asociada ocasionalmente con hiperuricemia, hemofilia, dis-
trofia muscular, pancreatitis hereditaria y acidemias organicas del
tipo de la propionica, metilmalonica e isovalérica. En 1 de cada
4 pacientes la cistinuria se manifiesta en la infancia pero las ma-
nifestaciones clinicas como litiasis renal, hematuria macroscopi-
ca o colico nefritico son mas frecuentes en la segunda y tercera
década de la vida, de ahi el interés de este caso ya que con solo
4 afios presenta multiples litiasis. El fiel seguimiento de los tra-
tamientos, ya sean medidas dietéticas, farmacos (D-penicilamina,
A-mercaptopropionilglicina) puede evitar la aparicion temprana de
estas litiasis.

Objetivos: Presentar un caso clinico de un paciente pediatrico
diagnosticado de cistinuria tipo |, que presenta mdltiples litiasis
renales. Destacando la importancia del diagnostico precoz espe-
cialmente cuando las litiasis tienen una tasa de recurrencia eleva-
da o se desarrollan en edades tempranas.

Caso clinico: Paciente varon de 4 aios que ingresa (25/12/2003)
procedente de la puerta de Urgencias del Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca de Murcia, por presentar dolor abdominal
en la region lumbar de varias horas de evolucion, acompanado de
vomitos y afebril. Antecedentes personales: screening metabdlico
diagnosticado de cistinuria tipo I. Al afo y medio de vida ingre-
sa por dificultades para la miccion, con expulsion de calculo de
cistina por la uretra. Exploraciones complementarias: hemogra-
ma normal, bioquimica normal: creatinina: 0,9 mg/dl (0,5-0,9),
calcio 9,9 mg/dl (8,8-10,4), fosforo 4,8 mg/dl (2,7-4,5), hierro
54 ug/dl (37-145). Ecografia renal: rifdon derecho normal. Rifdn
izquierdo con multiples litiasis en pelvis renal. Laboratorio de
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Genética: se realizaron controles de aminoacidos en orina desde
el afo 2003 hasta ahora donde encontramos niveles de cistina,
ornitina, lisina, arginina aumentados a lo largo del tiempo. Evo-
lucion: durante el ingreso se instaura tratamiento con hiperhi-
dratacion, analgesia, profilaxis antibiotica y citrato potasico. No
presenta hematuria, ni expulsion de calculo. Ante mejoria cli-
nica se decide dar el alta (30/12/2003). Diagnostico: cistinuria
tipo I, litiasis en rifion izquierdo y colico nefritico. Laboratorio
de Bioquimica: los calculos expulsados son analizados por espec-
troscopia de infrarrojo por interferometria con transformacion de
Fourier. Desde el ano 2003 hasta ahora se analizaron dos muestras
del paciente identificadas como calculos de cistina el 23/08/2004
y el 14/03/2011.

Conclusiones: El interés de este caso clinico son las mdltiples
litiasis producidas en los primeros cuatro anos de vida ya que son
mas frecuentes en la segunda y tercera década de la misma.

0379. LITIASIS RENAL SECUNDARIA A XANTINURIA

A. Martinez Ruiz, C. Gonzalez Gallego, I. de Miguel Elizaga,
N. Sancho Rodriguez, F. Avilés Plaza y S. Parra Pallarés

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccién: La xantinuria hereditaria es una enfermedad
genética autosomica recesiva. Se debe a un déficit de xantina
oxidorreductasa, enzima que cataliza el paso de hipoxantina a
xantina y de esta a acido urico. La formacion de calculos de xan-
tina puede ser debido: al aumento de los niveles de xantina y
acido Urico en sangre, iatrogénica por el tratamiento con alopuri-
nol o por deficiencia congénita de xantino oxidasa. La frecuencia
de formacion de estos calculos es de 1/2.500. El defecto puede
aparecer en la infancia y causar fallo renal agudo. Afecta mas
a hombres que a mujeres. La sintomatologia caracteristica es:
infeccion, hematuria, hidronefrosis, colicos y fallo renal. Aparte
de los calculos de xantina se puede producir artropatia, miopia
y Ulcera del duodeno. La uricemia y la uricosuria se encuentran
muy disminuidas.

Caso clinico: Paciente varon de 49 anos derivado de su centro
de salud al Hospital de Cartagena, por litiasis renal el 13/04/2010.
Antecedentes personales: diabetes mellitus e hipertension. Prue-
bas complementarias: hemograma: normalidad de las tres series
hematicas. Bioquimica: creatinina 0,9 mg/dl (0,7-1,3), urea 46
mg/dl (10-50), calcio 9,1 mg/dl (8,6-10,2), acido urico 0,5 mg/
dl (3,4-7). Orina: acido Urico 5,6 mg/dl (13-67). Ecografia: rifidon
derecho disminuido de tamano con adelgazamiento del parénqui-
ma compatible con nefropatia cronica o hipoplasia renal. Rifdn
izquierdo normal. Analisis de los calculos renales: se reciben va-
rias piezas, que son analizadas en el laboratorio de Bioquimica
por espectroscopia de infrarrojo por interferometria con transfor-
macion de Fourier el 15/04/2010. Tras el analisis, se identifican
como calculos de xantina. Laboratorio de Genética: se envia una
muestra de orina para la deteccion de aminoacidos en orina por
cromatografia de intercambio ionico, siendo el resultado normal.
Se analizan los acidos organicos por cromatografia de gases-es-
pectometria de masas en la que no se detecta aumento de acidos
con significacion patoldgica. Y se determina los niveles de xantina
en orina por espectrometria de masas en tandem. Los valores de
xantina que se obtuvieron fueron de 2.854 ua (< 600). Tanto el
cuadro clinico como la elevacion de xantina en orina es compa-
tible con una deficiencia de xantina deshidrogenasa (xantinuria
hereditaria).

Conclusiones: El interés de este caso es destacar la importancia
del laboratorio en el diagnodstico e identificacion de los calculos
de xantina (xantinuria) que son muy poco frecuentes. Y prestar
atencion a los niveles de acido Urico en sangre y orina que estan
significativamente disminuidos en esta patologia.

0380. PACIENTE PEDIATRICO CON TROMBOCITOSIS
EXTREMA SECUNDARIA A NEUMONIA

S. Buendia Martinez?, B. Gonzalez Trujillos?,
0. Fernandez Codejon® y M. Valdemoro Gonzalez?

aHospital Nifio Jesus. Madrid. Espafia. "Hospital Ramén Cajal.
Madrid. Espana.

Introduccion: La trombocitosis se define como un recuento pla-
quetario por encima de 450 x 10° plaquetas/pL. La trombocitosis
puede ser de origen primario, englobando la trombocitosis esen-
cial, policitemia vera, leucemia mieloide cronica, etc. O puede ser
trombocitosis secundaria a otras causas, generalmente de origen
infeccioso.

Caso clinico: Se presenta el caso clinico de un paciente de 6 afos
y 8 meses de edad, que acude a un servicio de urgencias con fiebre
de hasta 38,8 °C de once dias de evolucion. Es diagnosticado de
neumonia bilateral con derrame pleural. En la analitica del ingreso
presenta 2.857 x 10° plaquetas/pL. Se pauta cefotaxima intrave-
nosa y tratamiento empirico con AAS a dosis antiagregantes y a las
48 horas del ingreso el recuento de plaquetas es de 4.243 x 103/
pL. En dias sucesivos, el recuento llega a los 7.000 x 10° plaquetas/
pL. Se clasifica como trombocitosis extrema (n° plaquetas > 1.000
x 103/pL), entidad muy rara en nifos. Se pauta heparina de bajo
peso molecular. Se realiza un aspirado de médula 6sea en la que
se observa proliferacion de la linea megacariocitica. Se realizan
una serie de estudios moleculares para descartar trombocitemia
esencial, estos estudios son: estudio de la mutacion V617F en el
gen JAK2, estudio de mutaciones en el aminoacido W515 de cMPL,
estudio de mutaciones del gen de la trombopoyetina y estudio de
mutaciones del aminoacido 5505 de cMPL. Todos ellos con resulta-
dos normales, es decir, sin mutaciones. Como medida de soporte
se realiza una tromboaféresis, que logra disminuir el nimero de
plaquetas a 2.396 x 10%/pL (un descenso del 60%), como consecuen-
cia, se produce una trombosis de la vena iliaca. Posteriormente,
las plaquetas vuelven a subir a 4.500 x 10%/pL. Una vez resuelta
la trombosis de la vena iliaca y la neumonia, el nifio presenta de
forma habitual recuentos de plaquetas alrededor de 1.000 x 103/
L sin ningln tipo de clinica. A dia de hoy, su trombocitosis esta
en estudio y vigilancia por el servicio de hematologia mediante
controles semestrales.

0381. SINDROME DE BOERHAAVE: EMPIEMA PLEURAL
PROTOZOARIO

J.L. Bancalero Flores, S. Izquierdo Alvarez, P. Bocos Terraz,
A. Ruiz Aguilar, P. Goini Cepero y A. Clavel Parrilla

Hospital Miguel Servet. Zaragoza. Espafa.

Introduccioén: El sindrome de Boerhaave se define como la rotu-
ra esofagica no relacionada con traumatismos, exploraciones inva-
sivas, patologia esofagica previa o cuerpos extranos. La coleccion
purulenta en la cavidad pleural o empiema, es la causa de una alta
mortalidad. Habitualmente su etiologia es bacteriana, pero en in-
dividuos predispuestos puede ser causado por parasitos.

Caso clinico: Varon de 86 afos, con antecedentes de enferme-
dad de Paget, demencia y herniorrafia bilateral que tras vomitar
presentd dolor toracico intenso en hemitérax izquierdo acompa-
fiado de sudoracion, mareos y disnea. EF: consciente, orientado,
normohidratado, normocoloreado. AC: tonos ritmicos. AP: hipo-
ventilacion hemitérax izquierdo. ABD: Blando, depresible, no dolo-
roso. Peristaltismo conservado. No masas ni visceromegalias. Cir-
culatorio. No edemas ni signos de TVP. Pulsos distales palpables.
Exploracion neurolégica: sin focalidades. TA: 120/70 mmHg, FC:
76 lpm, T2: 34,9 °C, SatO,: 97%. Analitica: Hto: 45%, Hb: 15,2 g/
dl, Leucocitos: 10,5.10%/pl. Glucemia: 219 mg/dl, Urea: 57 mg/dl,
GOT: 22 U/L, ionograma: normal, CPK: 114 U/L, Mioglobina: 49 ng/
ml, Troponina: < 0,01 ng/ml. Act protrombina: 90%, dimero D: 488
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pg/L. pH: 7,36, pCO,: 42 mmHg, pO,: 94 mmHg, bicarbonato: 23
mEq/L, E.B.: -2 mEq/L, SatO,: 97%. Rx torax: aumento de la trama
intersticial y alveolar en hemitorax izquierdo. ECG: sinusal 70 pm,
sin alteraciones de la repolarizacion. Descartandose origen cardio-
logico evoluciond con fiebre y aumento de la disnea realizandose
TAC toracico que informé derrame pleural masivo izquierdo y neu-
motorax. Tras drenaje toracico, la muestra de liquido pleural (LP)
se informé al dia siguiente, como exudado (criterios de Light) con
presencia de abundantes bacterias. Por evolucion torpida, ingresa
en UCI de nuestro hospital, que remitié muestra de LP observan-
dose abundantes acimulos leucocitarios y parasitos flagelados de
estructura compatible con Trichomonas. Se ampli6 el estudio con
determinacion de amilasa: 22.218 U/L. Se informé de posible foco
séptico de origen digestivo, y realizd nuevo TAC con el diagnosti-
co definitivo de perforacion esofagica complicada con empiema
pulmonar con parasitosis protozoaria por Trichomonas. Se tipifico
molecularmente el parasito por PCR: Trichomona tenax.

Discusion: La perforacion esofagica espontanea o sindrome de
Boerhaave es poco frecuente y mayoritariamente es posterior a
nauseas y vomitos. La tricomoniasis es una infeccion producida
por protozoos flagelados del género Trichomonas, que se localizan
en la cavidad bucal, en el intestino y en el aparato urogenital.
Se hacen recomendaciones sobre el estudio de liquidos biologicos
serosos en el laboratorio de urgencias, como analizarlo en las pri-
meras horas después de su obtencion para evitar procesos de lisis
celular que pueden influir en los resultados. También que en cir-
cunstancias excepcionales es posible demorar el recuento celular
hasta 24 horas, conservando la muestra a 4 °C. Nosotros estamos
en desacuerdo con la excepcionalidad en la demora y consideramos
que en la totalidad de los casos es prioritario el estudio de forma
rapida, especialmente en los liquidos purulentos, para evitar la
alteracion de los parametros bioquimicos y el que determinados
microorganismos involucrados en la produccion del mismo, como
en nuestro caso el protozoo Trichomona, pierdan su actividad y
puedan ser confundidos con otras células.

0382. DETECCION DE CRISTALES DE SULFADIAZINA EN LA
ORINA DE UNA PACIENTE CON TOXOPLASMOSIS CEREBRAL

I. Vallés Diez, C. Bausela Gomez, B. Gavifia Fernandez-Montes,
C. Castillo Pérez, F.J. Illana Camara, A. Cruceyra Ventin
y M. Arroyo Fernandez

Hospital Clinico San Carlos. Madrid. Espafa.

Introduccion: La sulfadiazina es el tratamiento de eleccion para
la toxoplasmosis cerebral. Uno de sus posibles efectos adversos se
debe a la precipitacion del farmaco en forma de cristales, debido
a su escasa solubilidad a pH acido, pudiendo causar fallo renal
agudo.

Caso clinico: Mujer de 39 anos, natural de Nigeria, aunque resi-
dente en Espana desde hace nueve, con antecedentes personales
de malaria y serologia positiva para Toxoplasma gondii. La pacien-
te acude a Urgencias con un cuadro de 15 dias de evolucion de
cefalea bilateral, acompanada en los Ultimos 3 dias de alteracio-
nes en el comportamiento, desorientacion, pérdida de memoria
y bradipsiquia. El TAC y la RMN mostraron lesiones compatibles
con toxoplasmosis y meningitis tuberculosa por lo que se decide el
ingreso en Medicina interna. Se solicita analitica completa. En la
serologia se evidencio la presencia de IgG para toxoplasmosis, CMV,
herpes 1-2 y VIH (carga viral: 75.000 copias; CD4/CD8" invertido),
siendo negativa para hepatitis B y C. Se inicia tratamiento empirico
con aciclovir, ceftriaxonam, vancomicina, ampicilina, sulfadiazina,
pirimetamina, isoniazida, rifampicina, pirazinamida, corticoides y
etambutol. Durante el tratamiento, se recibio por parte del servi-
cio de Analisis Clinicos una muestra de orina de primera hora de la
manana. El sedimento urinario se analiz6 en el sistema automati-
zado SediMax® (Menarini), objetivandose la presencia de abundan-

tes cristales de sulfadiazina. Ante la posibilidad de la aparicion de
un cuadro de fracaso renal agudo, se decide avisar el hallazgo al
médico responsable, con objeto de adoptar las medidas oportunas.
Se decide una alta ingesta de liquidos via oral para aumentar la
diuresis y se controla por parte de laboratorio los niveles de crea-
tinina/urea. Tras varios dias de tratamiento, junto con las medidas
tomadas, los niveles de creatinina/urea se mantienen dentro de los
limites de normalidad. En el estudio del sedimento urinario no se
observan cristales de sulfadiazina. La RMN revel6 una disminucion
de las lesiones por toxoplasmosis. Con las pruebas y una evolucion
clinica favorable, se decide el alta hospitalaria.

Discusion: Los cristales de sulfadiazina constituyen un efecto
secundario del tratamiento de la toxoplasmosis cerebral. Precipi-
tan a un pH acido y presentan una morfologia tipica de gavilla
de trigo. La importancia clinica de la presencia de estos cristales
radica en su efecto nefrotoxico (fracaso renal agudo). Las medidas
profilacticas y terapéuticas para evitar los efectos indeseables son
el aumento del volumen urinario, asi como la alcalinizacion de la
orina, que buscan la solubilizacion completa del farmaco. En el
presente caso clinico, la paciente evoluciond favorablemente tras
el tratamiento con sulfadiazina hasta recibir el alta hospitalaria.
La deteccion de los cristales de sulfadiazina por parte del servi-
cio de Analisis Clinicos, asi como las medidas tomadas para evitar
la precipitacion de los mismos, permitieron conservar la funcion
renal en todo momento hasta el alta. De esta manera, se pudo
pautar una continuacion profilactica con sulfadiazina de manera
ambulante a la dosis indicada.

0383. ACIDEMIA-METILMALONICA: A PROPOSITO
DE UN CASO

|. Casanovas Moreno-Torres, R. Poyatos Martinez,
F. Garcia-Villanova Ruiz, A. Guzman Olmedo, M. Lopez Melchor
y A. Nogueras Lopez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espafia.

Introduccion: La acidemia metilmaldnica es una enfermedad
causada por un déficit en la actividad de la enzima metilmalonil Co
A mutasa o su coenzima (5’ deoxi-adenosil cobalamina) que trans-
forma el acido metilmalénico en acido succinico. En esta reaccion
quimica se puede detectar que esta presente la vitamina B12. La
enfermedad tiene una herencia autonémica recesiva, ocurre en 1
de cada 50.000 a 80.000 recién nacidos. Ocasiona la acumulacion
de acido metilmaldnico en el cuerpo y puede conducir a problemas
metabolicos graves.

Caso clinico: Paciente de 5 meses de edad que presenta los si-
guientes datos clinicos: baja talla, microcefalia, intranquilidad,
llanto frecuente, involucion psicomotriz, movimientos anormales
de cabeza, tronco y extremidades. Hipotonia, pérdida apetito, re-
chazo alimentacion y bocanadas frecuentes. Datos de laboratorio:
hemograma: leucos 8.110 (N 31,1%, L 62,3%, Mo 4,9%) Hb 10,9, Hto
32,1, VCM 94,7 fL, Plag 565.000. Bioquimica normal. Gasometria:
(pH: 7,299; pCO,: 41,9 mmHg): Acidosis metabolica. pH (orina):
6,0 y proteinuria: 20 mg/dL. Se le realizé un estudio metabdlico
completo: lactato 5,0 mEq/L (0-2,3), 3-OH butirato: 31,7 mg/dL
(0-4,4) y amonio: 50 pmol/L (9-106). Aminoacidos en sangre y ori-
na: normal. Ala (orina): elevada. Acidos organicos en (orina): acido
metilmalonico: 252 mmol/mol creatinina (0,8-8,5). Esta elevacion
del acido metilmaldnico puede ser debida a: apneas, deficiencia
de vitamina D, defectos del metabolismo de la cobalamina, aca-
demia metilmalonica y deplecion de mtDNA. Ante estos resultados
se decidio ampliar el estudio para confirmar la patologia, realizan-
dose una dosificacion de Acil carnitinas (plasma), apareciendo un
aumento de Propionil-carnitina (C3), que se correlaciona con el
aumento de acido metilmalénico detectado en orina. Los resul-
tados obtenidos son compatibles con una Acidemia metilmalénica
con homocistinuria. Se le realizé una nueva determinacion de aci-
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do metilmalonico: 882,8 mmol/mol creat (0,8-8,5) en la que se
detectd un aumento con respecto a la muestra del mes anterior.
Se inicié tratamiento con hidroxicobalamina y posteriormente se
tomo una nueva muestra de acido metilmaloénico: 10,3 mmol/mol
creat, en la que se observo una disminucion practicamente hasta
los niveles del rango de referencia (0,8-8,5), lo que nos confirma
el diagnodstico dada la mejoria de la paciente con el tratamiento
pertinente.

Discusion: El estudio de nuestra paciente se complicoé ya que
no se trataba de la clinica clasica de la academia metilmaldnica
aunque se observo acidemia lactica y elevacion de p-OH butirato
(reflejo de activacion de la ruta de la B-oxidacion), no se acompa-
fid de hiperamoniemia, hipoglucemia, ni orina cetésica, que son
parametros caracteristicos de esta enfermedad. La presencia de
datos clinicos poco concluyentes y la deteccion casual de niveles
elevados de metilmalonico conllevo a la revision del diagnostico
diferencial de esta paciente.

0384. POLICONDRITIS RECIDIVANTE: CLINICA,
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

H. Moraes Rodriguez, M. Arévalo Duran, M. Arruebo Muiiio,
C. Asinari y M. Santamaria

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafia.

Introduccion: La policondritis recidivante (PR) es una afeccion
autoinmune caracterizada por inflamacion crénica y multisistémi-
ca del tejido cartilaginoso. Es frecuente entre la tercera y cuarta
década de la vida. La etiologia es desconocida, la presencia de
autoanticuerpos contra el colageno tipo Il y complejos inmunes
circulantes orientan al caracter inmunomediado de su patoge-
nia.

Caso clinico: Paciente de 86 afos con historia de 18 meses de
evolucion de dolor e inflamacion del puente nasal recurrente,
que cede con antiinflamatorios no esteroideos. Ademas referia
dolor en cartilagos de pabellones auriculares. Consulté oftalmo-
logia por dolor y enrojecimiento en ojo izquierdo de un mes de
evolucion, observandose una conjuntiva hiperémica en sector su-
perior que no mejora con fenilefrina topica. Los hallazgos fueron
compatibles con escleritis anterior. Del resto del examen fisico:
presencia de dolor en pabellones auriculares, sin afeccion del
cartilago nasal. Examen osteoarticular, sin alteraciones. Examen
cardiovascular y pleuropulmonar normal. Con planteo de escle-
ritis se inicié tratamiento con corticoides topicos y lagrimas ar-
tificiales obteniéndose mejoria. En busca de la etiologia de la
escleritis se solicitd: hemograma, examen de orina, azoemia y
creatininemia normales, serologias para: VIH, VDRL y CMV no
reactivas, radiografia de térax normal. Anticuerpos antinucleares
(ANA) y anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo (ANCA) negati-
vos, fracciones C3 y C4 del complemento normales y velocidad
de sedimentacion globular de 20 mm en la primera hora. Dada
la coexistencia de condritis nasal y de pabellones auriculares, y
escleritis se planted el diagnostico de policondritis recidivante,
iniciando tratamiento con prednisona 30 mg V.0O./dia. Presentd
una buena evolucion con remision del compromiso inflamatorio
auricular y mejoria de la escleritis.

Discusion: Entre las manifestaciones de la PR se encuentran la
condritis auricular y nasal, artritis no erosiva, sintomas oculares.
En la paciente el debut fue con condritis auricular. La condritis
nasal es frecuente, presentandose (20%) con deformacion poste-
rior del puente nasal. Las artralgias estuvieron presentes en la
paciente. Las manifestaciones oculares estan presentes en 50-60%
de los pacientes. La escleritis anterior difusa es el hallazgo mas
frecuente. La escleritis fue lo que llevo a la paciente a consultar,
constituyendo el sintoma y signo clinico de busqueda de otras
manifestaciones sistémicas que permitieron arribar al diagnosti-
co. Hasta 25% de las PR se asocian a enfermedades autoinmunes

sistémicas (EAS) como poliarteritis nodosa, lupus eritematoso sis-
témico, artritis reumatoide y enfermedad de Sjogren. La ausencia
de manifestaciones compatibles asociada a la negatividad de los
autoanticuerpos alejan el planteo de otra enfermedada utoinmu-
ne vinculada a la PR. Si la presentacion clinica es caracteristica,
no es necesaria la biopsia para confirmar el diagnostico. La pre-
sencia de tres de los criterios diagndsticos sugeridos por Mc Adam
permitieron plantear el diagnostico de PR, pudiendo prescindir
de la biopsia.

Conclusiones: La PR es una enfermedad poco frecuente y de
diagnostico clinico. Dado que algunas manifestaciones clinicas
(escleritis) pueden responder a infecciones especificas, deben ser
descartadas durante el diagndstico. La coexistencia de PR en el
contexto de otras EAS hace razonable su busqueda por la clinica y
el laboratorio.

0385. ENFERMEDAD DE WILSON EN UN NINO
CON TRASTORNO DE CONDUCTA

E.J. Laserna Mendiega, A. Menchén Herreros, J. Timdn Zapata,
M.C. Lopez Diaz, M.A. Asensio Diaz y M. Gomez-Serranillos Reus

SESCAM/Complejo Hospitalario de Toledo-Hospital Virgen
de la Salud. Toledo. Espana.

Introduccion: La enfermedad de Wilson (EW) es un trastorno
hereditario causado por la acumulacion de cobre (Cu) debido a
la reduccion de su excrecion biliar. Su incidencia aproximada en
Espana es 1/50.000 individuos. Los sintomas estan producidos por
el deposito progresivo de cobre en los tejidos, siendo los mas ha-
bituales: cirrosis con progresion a insuficiencia hepatica; anillo de
Kayser-Fleischer debido al acimulo de Cu en la cornea; desordenes
conductuales, psicéticos, afectivos y/o neuroticos; hemolisis intra-
vascular; y temblor muscular, incoordinacion, distonia y convulsio-
nes. En pacientes con alteraciones del comportamiento, el correc-
to diagnostico de la EW es importante para evitar un tratamiento
psiquiatrico innecesario. Es una enfermedad que no detectada a
tiempo puede llegar a causar un fallo hepatico fulminante, pero
diagnosticada y tratada en sus primeras fases posee un prondstico
favorable.

Caso clinico: Vardn de 8 afios con elevacion persistente de
transaminasas durante el Gltimo afio y medio. Antecedentes: pa-
dre y madre sanos, dos hermanos menores también sanos. Pre-
senta hipotiroidismo congénito en tratamiento con L-tiroxina.
Desde abril del 2009 hasta octubre del 2010 se le realizaron
cinco analiticas en las que siempre se observo niveles elevados
de GOT (69, 65, 66, 71 y 74 mU/mL, VN: 5-51), GPT (%94, 117,
94, 134y 150 mU/mL, VN: 5-39) y GGT (38, 40, 39, 39y 37, VN:
11-17). En la exploracion presentd buen estado general, color
de piel y mucosas normal, sin exantemas ni adenopatias de in-
terés, abdomen blando y depresible y no se palparon masas ni
visceromegalias. El niflo también se encontraba en seguimiento
por psiquiatria por hiperactividad, excesiva inquietud motora y
dificultades con la atencion. Presenta habitos nerviosos persis-
tentes como chuparse el dedo y arrancase el pelo. No permane-
ce centrado por periodos de tiempo cortos, cambia de actividad
continuamente y manifiesta tono de voz alto, verborrea y movi-
mientos crispados. Informe del laboratorio: ante la persistente e
inexplicada elevacion de las transaminasas se solicita al labora-
torio pruebas que permitan evaluar una posible EW. Se observo
un descenso del Cu sérico (35 pg/dL, VN: 70-150), aumento de
la excrecion de Cu en orina (90 pg/24h, VN: < 60) y niveles
bajos de ceruloplasmina (7 mg/dL, VN: 22-58), siendo todos es-
tos resultados altamente sugerentes de EW. Para confirmar el
diagnostico, en enero de 2011 se realiz6é una biopsia hepatica,
considerada como prueba de referencia para la EW, de la que se
extrajo un fragmento de 24,2 mg para la determinacion de Cu.
La concentracion de Cu hepatico fue 1175,8 pg/g de tejido seco
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(EW si Cu hepatico > 250). Evolucion del paciente: tras el diag-
nostico de enfermedad de Wilson se comienza el tratamiento del
paciente con acetato de zinc para disminuir la absorcion de Cu.
La evolucion a nivel hepatico fue favorable con una reduccion
significativa de las transaminasas a los tres meses de comenzar
el tratamiento (GOT 38, GPT 53 y GGT 25 mU/mL). Respecto a
las alteraciones conductuales e hiperactividad, es de esperar
que el seguimiento correcto del tratamiento haga remitir estos
problemas a medio plazo.

0386. INCIDENCIA DE RABDOMIOLISIS EN NUESTRO MEDIO

P. Nieto-Sandoval Martin de la Sierra, P. Carrasco Salas,
L. Sdenz Mateos, C. Cabrera Morales, V. Morales Elipe,
J.M. Urra Ardanaz, R. Melero Valencia, E. Buces Gonzalez
y A. Agarrado Roldan

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espafa.

Introduccion: La rabdomiolisis es un sindrome caracterizado
por necrosis muscular y liberacion del contenido intracelular del
musculo a la circulacion. Las causas se pueden clasificar en: here-
ditarias que incluyen las miopatias metabolicas que afectan a las
vias de utilizacion del glucdgeno, lipidos o purinas, y por otro lado,
en adquiridas (ejercicio intenso, traumatismos, infecciones, toxi-
cos, isquemia, infecciones...). La clinica, es poca e inespecifica:
dolores musculares, calambres, vomitos, anuria, mioglobinuria...
Puede presentar complicaciones como hipovolemia, fallo cardiaco,
CID, alteraciones metabdlicas e insuficiencia renal aguda (IRA). El
diagnostico puede hacerse con la demostracion de mioglobina en
orina pero un hallazgo mas sensible, econdmico y de mayor utilidad
es la determinacion de creatinkinasa (CK) en suero liberada por los
musculos lesionados. Un incremento de CK mayor de 1.000 UI/L o
de 5 veces su valor normal, en ausencia de enfermedad cardiaca o
cerebral, se considera diagnostico de rabdomiolisis. El tratamien-
to consiste en prevenir la IRA mediante hidratacion, alcalinizacion
urinaria, correccion de las alteraciones metabodlicas y en los casos
mas graves con hemodialisis.

Objetivos: 1) Evaluar la incidencia de rabdomiolisis en nuestro
hospital 2) Determinar la distribucion por edad y sexo 3) Analizar
las causas de las rabdomiolisis.

Material y métodos: Estudio retrospectivo donde se valoraron
todos los pacientes llegados al Servicio de Urgencias entre el 1 de
enero del 2007 y el 31 de diciembre del 2009 y presentaron un
valor de CK aumentado (valor de corte > 1.000 UI/L). Del estudio
se eliminaron aquellos pacientes con la CK > 1.000 UI/L, y con
troponina | (Tnl) por encima de 1 ng/ml, aquellos en cuya his-
toria clinica no apareciera como diagnostico final rabdomiolisis
y aquellos que unicamente tuvieron una determinacion aislada
de CK mayor de 1.000 Ul/L. Las determinaciones de CK y Tnl se
realizaron en el analizador Synchron Lxi 725 de BECKMAN, la CK
por un método cinético enzimatico y la Tnl por inmunoquimiolu-
miniscencia. El analisis estadistico se realizé en el programa SPSS
para Windows 15.0.

Resultados: Se revisaron 109.161 CK procedentes de los 240.000
pacientes llegados al Servicio de Urgencias en dicho periodo. De
todas ellas, 2.547 CK fueron mayor de 1.000 Ul/Ly no presentaron
una Tnl mayor de 1 ng/ml. Dado que un mismo paciente podia ha-
ber tenido solicitada mas de una CK, estas 2.547 CK pertenecieron
a un total de 450 pacientes y de todos ellos fueron diagnosticados
de rabdomiolisis 215 (un 0,09% de los pacientes llegados al Servicio
de Urgencias). El rango de edad comprendi6 de 0 a 94 afos de
edad (mediana = 42 afos). Hay predominio del sexo masculino,
72,56%. Se encontraron las siguientes causas: dano muscular di-
recto (57,21%), ejercicio intenso (13,49%), infecciosas (10,23%),
isquémicas (6,51%) y el resto (metabdlicas, toxicos, estatinas, ge-
néticas e inflamatorias) no llegaron al 4%.

Conclusiones: La rabdomiolisis es un motivo relativamente fre-
cuente de consulta en el Servicio de Urgencias de nuestro hospital
siendo mas frecuente en hombres de edad media. Las causas de
rabdomiolisis mas frecuentes fueron el dafo muscular directo, el
ejercicio intenso y las infecciones.

0387. HALLAZGOS BIOQUIMICOS EN INTOXICACION
AGUDA POR LITIO EN PACIENTE EN TRATAMIENTO
CON SALES DE LITIO

I. Joumady, J.M. Vergara Chozas, M. Calero Ruiz,

L. Sanchez Morales, C. Carrasco Fernandez, N. Zopeque Garcia,
S. Garcia Pintefo, M. Barrera Ledesma, A. Saez-Benito Godino
y M.A. Bailén Garcia

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cddiz. Espana.

Caso clinico: Motivo de la consulta: paciente de 37 afos deri-
vada desde centro de Salud mental por sospecha de intoxicacion
por litio que se confirma.1992 diagnosticada de trastorno esqui-
zoefectivo. Antecedentes personales: no tiene reaccion alérgica a
medicamentos. No tiene hipertension arterial, ni diabetes melli-
tus. Hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina. Anteceden-
tes familiares: la paciente vive con sus padres y NO deja que
nadie le controle la medicacion. La paciente no sabe precisar
qué dosis ha de tomar de cada medicamento. Enfermedad actual:
presenta cuadro de temblor, disartria y disminucion de nivel de
conciencia en los ultimos dias, polidipsia intensa. No parece ha-
ber un desencadenante. Se ha disminuido la ingesta de liquidos.
Exploracion: buen estado general. Tendencia al llanto, orientada
en tiempo y espacio, lenguaje ligeramente disartrico, discurso
incoherente. Auscultacion cardiopulmonar: tonos ritmicos, sin
soplos. Murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreanadidos.
Neuroldgico: pupilas isocoricas normo-refléxicas. Masas ocupantes
de espacio: normales. Disartria. Temblor de reposo. No alteracion
de pares craneales. No déficit de fuerza, sensibilidad ni coordi-
nacion. Romberg negativo. Plan de actuacion: tratamiento con-
servador. Diuresis forzada neutra. Vigilancia. Monitorizar niveles
de litio cada 48h. Valoracion psiquiatrica. Analitica de hormonas
tiroideas. Ingreso en servicio de Medicina interna para seguimien-
to. Resultados de laboratorio: se muestran en las tablas. Juicio
clinico: intoxicacion por litio en paciente con esquizofrenia. In-
suficiencia renal a priori prerrenal. Evolucion clinica: la irregular
absorcion de litio y su lenta distribucion e incorporacion tisular,
hacen que la situacion neurolégica pueda empezar a deteriorarse
a las 12 horas post ingesta. En el décimo dia la paciente ya no
presenta niveles de litio en sangre. Se le restaura el estado neu-
rologico, aunque mantiene la disartria como secuela de la intoxi-
cacion cronica. Ha sido necesario suspender el tratamiento con
levotiroxina por TSH suprimida. A las dos semanas se le restaura
la funcion tiroidea. La paciente desarrolla una diabetes insipida
como consecuencia de la intoxicacion por litio. Sigue ingresada
en el servicio de Medicina interna para seguir la evolucion. Los
niveles de sodio se ven alterados debido a la competencia con
el litio. Sigue ingresada en el servicio de Medicina interna para
seguir la evolucion.

Niveles de litio

Horas post-Intox Litio mmol/L

0 3,7
24 3,5
48 2,76
9% 1,39
144 0,6
192 0,34
240 0,1
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Dias post-intox Na mmol/L K mmol/L Cr mg/dl Urea mg/dl TSH uUl/ml T4F ng/dl T3L pg/ml
0 138 5,56 1,8 51 0,047 1,47 1,76

1 132 5 1,8 46

2 139 4,62 1,7 45

3 146 4,56 1,4 34 0,067 1,09 1,88

6 141 3,91 1,1 24

11 155 4,16 1 12

12 147 3,76 1 14

14 152 3,8 1,1 13 4,69 0,855

Estado neuroldgico

Dias post intox Temblor Disartria Disminucion nivel de conciencia

0 +++ +++ +++

1 ++++ ++++ ++++

2 ++ +4+ +

3 + +++ +

6 0 sty 0 Refiere potomania  Polidipsia
11 0 0

12 0 0

14 0 0

0388. AMILOIDOSIS SISTEMICA CON SINDROME
NEFROTICO Y AFECTACION CARDIACA: A PROPOSITO
DE UN CASO

L.F. Saenz Mateos, A. Agarrado Roldan, C. Cabrera Morales,
M.D.C. Fernandez Sanchez-de Mora, M. Nebro Luque
y R. Vanegas Uribe

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espafa.

Introduccion: Amiloidosis es el término utilizado para designar
un conjunto heterogéneo de enfermedades en las que tienen un
papel principal los errores en el plegamiento proteico; esto gene-
ra agregados fibrilares insolubles, denominados amiloide, con una
configuracion en laminas B plegadas, que se depositan en la matriz
extracelular de los tejidos. La formacion de amiloide ocurre en
enfermedades relevantes, como la diabetes y la enfermedad de
Alzheimer. En otros casos afecta a un gran numero de pacientes,
como la amiloidosis asociada a la dialisis prolongada. La amiloido-
sis de fragmentos de cadenas ligeras de inmunoglobulinas (AL) es
la forma mas frecuente en los paises desarrollados, y se asocia
con discrasias de células plasmaticas, en la mayoria de los casos
sutiles, con escasa proliferacion celular. En los paises desarrollados
la amiloidosis debida a la proteina amiloide A (AA) se asocia princi-
palmente con enfermedades inflamatorias cronicas. El diagnostico
diferencial en las amiloidosis no puede basarse exclusivamente en
la clinica. Ademas, algunas formas hereditarias pueden coincidir
con la presencia de una gammapatia monoclonal y diagnosticarse
erroneamente como amiloidosis AL, también pueden existir casos
de amiloidosis adquiridas junto con una mutacion amiloidogénica,
y por ello se recomienda la investigacion exhaustiva, en los pacien-
tes, del tipo de amiloide.

Caso clinico: Se trata de un paciente de 67 ahos con antece-
dentes patologicos de diabetes mellitus tipo 2, sindrome de apnea
obstructiva del sueio en tratamiento con C-PAP, estenosis caro-
tidea derecha y hematoma subdural derecho. Su historia clinica
actual se remonta a hace 4 meses que empezo0 a presentar astenia,
disnea de esfuerzo, sequedad de boca, edemas en extremidades
inferiores, sindrome del tanel carpiano derecho y moderada ma-
croglosia. También se detect6 un flutter auricular tratado con abla-
cion del istmo cavotricuspideo. Ante la existencia de insuficiencia
cardiaca y proteinuria de tipo glomerular asi como la presencia de

un componente monoclonal de tipo IgA-lambda se sospechd una
posible amiloidosis. Se solicitaron estudios complementarios, en
el hemograma se observo 8,800/mm? leucocitos, 13,8 g/dL de he-
moglobina, 188.000/mm3 plaquetas. La VSG fue de 24 mm. En la
bioquimica present6 glucosa 171 mg/dL, urea 46 mg/dL, GGT 167
Ul/L, BNP 961 pg/mL (N < 37) y resto normal. El proteinograma
reveld una banda monoclonal en la region Beta de 11,9% (0,74 g/
dL) Ig ALambda. En orina de 24 horas se detectd microalbuminuria
2.619,34 mg/24 horas y proteinas totales 3.562,5 mg/24 horas. Se
determinaron las inmunoglobulinas: 1gG 811 mg/dL, IgA 1.380 mg/
dL, IgM 29,5 mg/dL, cadenas ligeras Kappa en suero 470 mg/dL. En
biopsia de medula 6sea y de grasa subcutanea se observé discreta-
moderada plasmocitosis que muestra secrecion monoclonal para
cadenas ligeras Lambda. Tincion de rojo Congo positiva compa-
tible Amiloidosis AL. En el inmunofenotipo de médula 6sea no se
detectaron células plasmaticas mielomatosas y el ecocardiograma
mostraba tabique interventricular de 16 mm, derrame pericardico
ligero y dilatacion ligera de auricula izquierda.

Discusion: El paciente es diagnosticado de amiloidosis sistémica
AL con sindrome nefrotico y afectacion cardiaca, se considera con-
traindicada tratamiento de primera linea con trasplante autologo
de progenitores hematopoyéticos por lo que se inici6 tratamiento
con quimioterapia (bortezomib-dexametaxona).

0389. AGUDIZACION DE UNA LEUCEMIA LINFATICA
CRONICA A LEUCEMIA MIELOBLASTICA M5:
A PROPOSITO DE UN CASO

L.F. Saenz Mateos, C. Cabrera Morales, M. Nebro Luque,
A. Muhoz Colmenero, M.D.C. Fernandez Sanchez-de Mora
y R. Vanegas Uribe

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espana.

Introduccién: La leucemia linfatica cronica (LLC) es una enfer-
medad caracterizada por la proliferacion y acumulacion de linfoci-
tos inmunoincompetentes de pequefio tamano, aspecto maduro y
fenotipo B. Es la leucemia mas frecuente entre las personas adul-
tas de los paises occidentales. La edad media al diagnostico es
de unos 70 afos y la incidencia global es de 3/100.000 y aumenta
de forma muy marcada con la edad. En la mayoria de los casos,
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el diagnodstico de la LLC se basa en un cuadro clinico compatible
(linfocitosis periférica con o sin adenopatias) y en la demostracion
del origen clonal de los linfocitos de la sangre periférica median-
te el estudio inmunofenotipico realizado por citometria de flujo.
En cuanto a la transformacion de la enfermedad, la forma mas
habitual (5-10% de casos) es la transformacion prolinfocitoide. A
su vez, en el 3-10% de los pacientes se asiste a la aparicion de un
linfoma de células grandes (sindrome de Richter). Es excepcional
que la LLC acabe en forma de leucemia aguda (menos del 0,1% de
los casos). Esta agudizacion lleva consigo la proliferacion masiva de
blastos que progresivamente reemplazan al tejido hematopoyético
normal, provocando una reduccion en la produccion de leucocitos,
hematies y plaquetas. Con el tiempo pasan al torrente circulatorio
infiltrando el bazo, los ganglios, el higado y otros drganos vitales
provocando el fallecimiento del paciente.

Caso clinico: Paciente de varén de 80 afos que acude a urgen-
cias con cuadro de vomitos, dolor abdominal y fiebre de una sema-
na de evolucion. Entre los antecedentes personales cabe destacar
hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento con
insulina, dislipemia, neumonia hace 3 afos, hipertiroidismo, LLC-B
estadio C de Binet/Rai 4 diagnosticada hace 4 anos tratado con clo-
rambucilo + prednisona 8 ciclos en respuesta parcial y polimialgia
reumatica en seguimiento por reumatologia. Se realiza analitica en
la que cabe destacar 180.100/mm? leucocitos (neutrdfilos 104.500/
mm?3, linfocitos 27.400/mm?3 y monocitos 47.300/mm?), hemoglo-
bina 12 g/dL y plaquetas 31.000/mm?. En la bioquimica se observo
creatinina 2,2 mg/dL, bilirrubina total 3,3 mg/dL, GOT 225 UI/L,
GPT 424 Ul/, LDH 765 Ul/L y resto normal. El estudio del frotis de
sangre periférica reveld abundantes formas inmaduras sugestivas
de leucosis aguda. El analisis del inmunofenotipo de sangre perifé-
rica por citometria de flujo confirmé una leucocitosis aguda mielo-
blastica subtipo M5 de la FAB (Grupo Cooperativo Franco-America-
no-Britanico). Se inicié tratamiento citorreductor con hidroxiurea
sin respuesta y posterior fallecimiento del paciente.

Discusion: La leucocitosis del hemograma, junto con los hallaz-
gos del frotis de sangre periférica y el inmunofenotipo confirmaron
como un paciente con 4 afnos de evolucion de una LLC sufria una
transformacion excepcional (que se da en menos del 0,1% de los
casos) a leucemia mieloblastica aguda causandole la muerte.

0390. INSUFICIENCIA RENAL AGUDA POR SINDROME
HEMOLITICO UREMICO: A PROPOSITO DE UN CASO

L.F. Saenz Mateos, A. Agarrado Roldan, C. Cabrera Morales,
P. Nieto-Sandoval Martin de la Sierra, L. Rincon de Pablo
y V. Morales Elipe

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espanfa.

Introduccioén: El sindrome hemolitico urémico (SUH) se caracte-
riza por la combinacion de insuficiencia renal aguda (IRA), trom-
bocitopenia y anemia hemolitica microangiopatica. En los nifios la
mortalidad actual es del 5-15%, mientras que en los adultos puede
llegar a ser del 50%. La importancia de esta enfermedad radica
tanto en la morbimortalidad del episodio agudo (fallecimiento por
lesion encefalica, cardiaca o multiorganica, fallo renal subsidia-
rio de didlisis, necesidad de hospitalizacion prolongada), como en
las secuelas a largo plazo, tanto a nivel renal (proteinuria, hiper-
tension arterial, insuficiencia renal crénica terminal y trasplante)
como neurolodgico (paralisis cerebral, epilepsia, déficit neurologi-
cos) principalmente. Es un sindrome de etiologias variadas cuyo
trastorno subyacente consiste en una lesion del endotelio vascular,
que provoca una activacion local de la coagulacion, con la for-
macion de trombosis en los vasos pequefios. Como consecuencia
se produce la anemia hemolitica microangiopatica, causada por
el traumatismo mecanico que sufren los hematies al circular por
el lecho microvascular alterado y también la trombocitopenia que
tiene lugar por el consumo periférico. Entre los diversos tratamien-

tos destacan los antiagregantes plaquetarios, la plasmaféresis, que
ademas de administrar plasma se eliminan sustancias circulantes
que podrian tener un papel patogénico importante y la dialisis o
trasplante en enfermos que desarrollan insuficiencia renal.

Caso clinico: Mujer de 77 anos derivada desde otro hospital con
diagnostico de insuficiencia renal aguda. Como antecedentes perso-
nales destacar alergia a Venofer, hipertension arterial, enfermedad
de Chron, infecciones urinarias, hernia umbilical, anemia ferropé-
nica e hiperuricemia. La paciente presenta un aumento del ritmo
intestinal y vomitos pospandriales ocasionales, astenia, sequedad
de boca, recorte de diuresis hasta la anuria y malestar general,
ademas de edemas faciales y maleolares de reciente aparicion.
Posee una presion arterial de 130/85 mmHg con 95 |pm y 36,7 °C.
En el hemograma se determinaron 4.900/mm? leucocitos (neutré-
filos 82,8%, linfocitos 10,9% y eosindfilos 0,2%), hemoglobina 7,5
g/dL y 87.000/mm? plaquetas. El estudio de coagulacion mostrd
tiempo de protrombina 14,76 seg, actividad de protrombina 71,8%,
aTTP 61 seg y fibrindgeno 590 mg/dL. El frotis de sangre periférica
revelo esquistocitos 2,5% y confirmo la trombopenia. La bioquimica
era glucosa 111 mg/dL, urea 370 mg/dL, creatinina 9,5 mg/dL,
proteinas totales 5,2 g/dL, GOT 43 Ul/L, GPT 40 UI/L, LDH 1.093
Ul/L, CPK 338 Ul/Ly potasio de 5,8 mmol/L y la gasometria venosa
revelaba un pH 7,14, pCO, 35 mmHG, pO, 24 mmHg, CO3H 11,9
mmol/L, Exc de base -16,1, SO, 25% y acido lactico 5 mg/dL. Dado
la persistencia de anuria junto con los criterios analiticos de ure-
mia, acidosis metabodlica no compensada y anemia, se realizaron 7
plasmaféresis, junto con tratamiento sustitutivo con hemodialisis
por via femoral desde su ingreso hasta la estabilizacion de cuadro
clinico, sin presentar nueva anemizacion hemolitica ni trombope-
nia, junto con aumento progresivo del volumen de diuresis y des-
censo de parametros urémicos, siendo la creatinina plasmatica de
2,5 mg/dl se decide alta hospitalaria y seguimiento ambulatorio.

Conclusiones: La paciente fue diagnosticada de IRA por SUH aso-
ciado posiblemente a glomerulonefritis postinfecciosa segun biop-
sia renal y el cuadro clinico anterior.

0391. §iNDROME DE HELLP: UTILIDAD DE LOS CRITERIOS
BIOQUIMICOS

M.C. Donlo Gil, E. Salcedo Garayalde, E. Martin Rodriguez,
C. Ceamanos Montanés, J. del Olmo Sedano
y A. Hamimana Zaninka

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccion: El sindrome de HELLP: Es una microangiopatia
trombotica que se presenta como una grave complicacion de una
preeclampsia o de una eclampsia severa. La abreviatura HELLP, del
inglés Hemolytic A(Anemia hemolitica), Elevated liver E (Elevacion
de enzimas hepaticos), y Low Plateled count (Trombocitopenia).
Su incidencia es de 1 a 2 casos cada 1000 embarazos y en casos
de preclampsia o eclampsia severa se eleva hasta un 10-20% de
las mujeres. Se suele presentar a partir del tercer trimestre de
embarazo y en raras ocasiones a las pocas horas del parto. Las
manifestaciones clinicas son variadas: debilidad, fatiga, nalseas
y vomitos, dolor abdominal en cuadrante superior derecho y epi-
gastrio. Muchas veces se presenta una presion arterial alta y se
diagnostica preeclampsia antes de que se presente el sindrome de
Hellp, no obstante, en algunos casos, los sintomas de Hellp son
la primera advertencia de preeclampsia. Los criterios diagndsticos
(segun Sibai) para considerar sindrome de HELLP completo tienen
que darse: recuento plaquetario < 100 x 10° /L, lactatodeshidroge-
nasa (LDH) > 600 UI/L, aspartatotransferasa ASAT > 70 UI/L.

Caso clinico: Gestante de 31 afos primipara en la semana 37 de
gestacion acude por dolor en zona costal derecha tras cuadro de
nauseas y vomitos. Tension arterial sistolica (TAS) 126 mm, ten-
sion arterial diastolica (TAD) 75 mm. Plaquetas 125 x 10°/L ASAT
53 U/L. Aminotransferasa (ALAT) 141 U/L. 7 dias mas tarde acude
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a urgencias por rotura de bolsa TAS 170 mm. TAD 100 mm, ligera
cefalea, plaquetopenia: 47 x 10°/L, hipertransaminemia: ASAT 227
U/L, ALAT 286 U/L. Ante la gravedad de los datos, finalizacion ur-
gente del embarazo mediante cesarea. Tras la cesarea se traslada
la paciente a UCI, las analiticas solicitadas fueron: ASAT 528 U/L,
ALAT 392 U/L. Haptoglobina 10 mg/dL. Dimero D 5.836 ng/mL bili-
rrubina total: 1,3 mg/dl. LDH 685 U/L. El tiempo de protrombina,
cefalina caolin y antitrombina Ill dentro de rangos de referencia.
Tras 40 horas de permanencia en UCI la cifra de plaquetas y tension
se normalizan quedando ligeramente elevadas las transaminasas
ASAT 70 U/L, ALAT 136 U/L. Tras una buena evolucion se produce
el alta médica. Esta paciente es uno de los casos, que comenzando
con los sintomas clinicos del sindrome, no puso en alerta al clinico.
Es a los 7 dias cuando acude a urgencias, ya con una hipertension
establecida y son los datos del laboratorio indicados los que llaman
la atencidn de la existencia de un sindrome de HELLP. El tratamien-
to fue la extraccion del feto que es el indicado en estos casos.

Conclusiones: Nuestro paciente segln los criterios diagnodsticos
de Sibai presenta un sindrome de HELLP. Los datos aportados por
el laboratorio clinico fueron decisivos para el diagnostico: Recuen-
to plaquetario de 47 x 10°/L, LDH: 685 Ul/L, ASAT: 528 UI/L. Las
pruebas del laboratorio pueden ser predictivas para pacientes con
posibilidad de desarrollo de sindrome de HELLP y posibilitan asi a
mejorar el pronodstico.

0392. EVALUACION DE LA ESTABILIDAD DE LA PO,Y PCO,
A LO LARGO DEL TIEMPO EN MUESTRAS DE GASOMETRIA
ARTERIAL

C. Palma, E. Duran, P. Oliver, P. Fernandez-Calle, M.J. Alcaide,
E. Pérez, R. Gomez-Rioja y A. Bufio

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafia.

Introduccion: Numerosos trabajos han abordado la influencia
del tiempo sobre los resultados de gasometria. La recomendacion
mas extendida es conservar la muestra un maximo de 30 minutos
a temperatura ambiente si la jeringa es de plastico. Cada labora-
torio deberia validar estas recomendaciones segln sus condiciones
especificas de trabajo.

Objetivos: Analizar la estabilidad de las mediciones de pO,y
pCO, a lo largo del tiempo en muestras de sangre arterial, eva-
luando el tiempo a partir del cual la variacion es estadisticamente
significativa y el tiempo maximo de estabilidad segln criterios de
variabilidad biologica.

Material y métodos: Se incluyeron 43 muestras de sangre arte-
rial de pacientes adultos de una consulta neumologica, extraidas
en jeringas de plastico (Preset, BD 3 mL) con heparina de litio
balanceada y transportadas en mano al laboratorio. Se determi-
no6 pO, y pCO, a diferentes tiempos hasta un maximo de 4 horas.
Los analizadores empleados fueron RapidLab 1265 (Siemens HD)
para 12 muestras y ABL-90 (Radiometer MA) para el resto. La com-
paracion entre ambos equipos segun protocolo del CLSI (EP09-A2)
resulté equivalente. Las muestras se conservaron a temperatura

ambiente, se homogeneizaron y purgaron antes y después de cada
medicion. La evolucion de las medidas de pO, y pCO, con el tiempo
se analizo6 mediante un modelo lineal general de efectos mixtos.
El porcentaje de cambio desde la determinacion basal se evaluo
categorizando el tiempo en tramos de 30 minutos. La estabilidad
de estas magnitudes a temperatura ambiente se estudi6 definiendo
el limite maximo de estabilidad (LME) como el tiempo a partir del
cual se observa una diferencia superior al propuesto por la SEQC
(Estabilidad = 1,65*CV,), siendo 4% para pO, (CV, = 2,4%) y 5% para
pCO, (CV, = 3,3%). ElL CV, utilizado corresponde al valor medio ob-
tenido de ambos equipos: 2,5% en RapidLab1265 y 2,3% en ABL-90
para pO, y para pCO, 3,1% y 3,4% respectivamente.

Resultados: Tanto pO, como pCO, se elevan a lo largo del tiem-
po, observandose un efecto significativo (p < 0,0001), a razon de
0,043 mmHg de pO, (IC95% = 0,029-0,056) y 0,034 de pCO, (IC95%
=0,025-0,042) por minuto. Los resultados obtenidos categorizando
la variable tiempo se muestran en la tabla. Se observaron dife-
rencias estadisticamente significativas en todos los intervalos de
tiempo para p0O, y en la pCO, a partir de los 60 minutos. El LME para
pO, fue 57,3 minutos (IC95% = 45,4-77,8) y 63,8 minutos (IC95% =
52,5-81,3) para pCO,. Ver tabla a pie de pagina.

Conclusiones: Existe una variaciéon positiva de las mediciones
de pO, y pCO,. Aunque se observan diferencias estadisticamente
significativas antes, siguiendo el criterio de estabilidad de estas
magnitudes, el tiempo hasta su procesamiento a temperatura am-
biente podria ser mayor, sin llegar a superar los 45 minutos.

0393, QUILOTORAX SECUNDARIO A INTERVENCION
QUIRURGICA: A PROPOSITO DE UN CASO

N. Sancho Rodriguez, A. Martinez Ruiz, I. de Miguel Elizaga,
J.F. de la Torre Bulnes, F. Avilés Plaza y S. Parra Pallarés

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccion: El quilotorax es la presencia de linfa en la ca-
vidad pleural. Existen dos tipos de quilotérax: el congénito, con
frecuencia asociado a cromosomopatias (sindrome de Down, Turner
o Noonan), y el secundario, que es mucho mas frecuente y esta
producido por rotura del conducto toracico. El mecanismo mas fre-
cuente de produccion es el traumatismo directo del conducto tora-
cico durante la cirugia (atresia de es6fago, hernia diafragmatica y,
sobre todo, en cirugia cardiovascular). La incidencia del quilotérax
tras cirugia oscila entre el 0,56% y el 1,9%.

Caso clinico: Lactante de cuatro meses de vida con Sindrome
de Down (confirmado con cariotipo), portadora de una cardiopa-
tia congénita. Presento insuficiencia cardiaca de dificil manejo e
hipertension pulmonar secundaria con defecto septal auriculo-ven-
tricular completo. Es sometida a cirugia cardiaca a los tres meses
de vida, con correccion quirdrgica del defecto septal y, en una
segunda intervencion, se le realiza comunicacion interventricular
mediante cierre con parche. Evoluciona estable desde el punto de
vista cardiovascular, sin embargo a los 5 dias de la intervencion
presenta un cuadro de bronquiolitis aguda. Exploracion fisica: T2

Tiempo(min) pO, pCo,
Diferencia (mmHg) 1C95% p Diferencia (mmHg) 1C95% p

0-30 2,42 0,09-4,75 0,0420 0,61 -1,05-2,27 0,4698
30-60 2,75 0,55-4,95 0,0145 1,04 -0,53-2,61 0,1937
60-90 3,46 1,59-5,32 0,0003 2,19 0,85-3,52 0,0014
90-120 4,37 2,39-6,34 < 0,0001 2,81 1,4-4,22 0,0001
120-150 5,93 3,86-8,00 < 0,0001 4,04 2,56-5,52 < 0,0001
150-180 6,25 4,08-8,42 < 0,0001 6,74 5,2-8,29 < 0,0001
180-210 4,70 2,13-7,27 0,0004 6,46 4,63-8,3 < 0,0001
210-240 4,80 0,96-8,64 0,0146 7,45 4,72-10,2 < 0,0001
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36,9 °C, FC 115 lpm, FR 40 rpm, Saturacion O, 97%, soplo sistélico
en mesocardio, hipoventilacion generalizada con subcrepitantes en
ambos campos pulmonares. En las Gltimas 48 horas presenta tos,
dificultad respiratoria, vomito alimentario y rechazo parcial del
alimento. Ante el hallazgo de altas concentraciones de triglicéri-
dos en el suero de la paciente, se decide realizar toracocentesis
diagnostico-terapéutica y analizar liquido pleural para su estudio
bioquimico y microbioldgico, y poder descartar la presencia de
quilotorax. Se realiza ademas un electrocardiograma (ECG) y un
ecocardiograma como revision cardiologica después de la interven-
cion quirdrgica. El analisis del liquido pleural es esencial para es-
tablecer el diagndstico, demostrandose en el mismo un predominio
de linfocitos y un alto contenido en triglicéridos: un contenido de
triglicéridos en el liquido superior a 110 mg/dL es diagnostico de
quilotorax; niveles menores de 50 mg/dL excluyen el diagnostico,
y entre 50-110 mg/dL se debe realizar un analisis de lipoproteinas
en liquido pleural, en estos casos la deteccion de quilomicrones
confirma el quilotoérax. Los resultados de la bioquimica del liquido
pleural fueron los siguientes: colesterol 35 mg/dL (0-60 mg/dL) y
triglicéridos 97 (0-50 mg/dL). Para la determinacion de la presen-
cia de quilomicrones en liquido pleural, y ante concentraciones
séricas de triglicéridos superiores al rango superior de normalidad,
se realiz6 una electroforesis de lipoproteinas en gel de agarosa,
donde se pudo observar una banda ancha al final del lipidograma,
obteniéndose asi una fraccion de quilomicrones del 68,2% (equiva-
lentes a 70,31 mg/dL de triglicéridos).

Discusion: Ante la presencia de la fraccion de quilomicrones
en el liquido pleural, el diagnéstico definitivo es el de quilotérax
secundario a intervencion quirtrgica. Como conclusion, se debe
tener en cuenta esta complicacion en las intervenciones quirQrgi-
cas, poniendo especial interés en los pacientes pediatricos como
en este caso.

0394. INCIDENCIA DE COMPONENTES MONOCLONALES
EN LA POBLACION DE NAVARRA ASISTIDA EN NUESTRO
HOSPITAL

J. del Olmo Sedano, C. Donlo Gil, E. Salcedo Garayalde, E. Martin,
B. Zabalza Ollo, O. Aguirre Encinas y M. Gajate Fernandez

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccion: Las gammapatias monoclonales (GM) constituyen
un conjunto de trastornos diversos asociados a una proliferacion de
células B maduras. Se caracterizan por la secrecion de moléculas
de inmunoglobulinas (intactas o fragmentos) homogéneas desde el
punto de vista inmunoquimico y electroforético, a las que se cono-
ce como componente monoclonal (CM). La contribucion del labora-
torio al estudio de las gammapatias monoclonales es determinante
para su correcto diagnodstico y seguimiento.

Objetivos: Estimacion de la incidencia de GM por grupos de edad
y sexo. ldentificacion de los componentes monoclonales mas fre-
cuentes en la poblacion a estudio.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de todas las solicitu-
des de electroforesis de proteinas recibidas en el laboratorio de
bioquimica durante el afio 2010. En primer lugar se realiza una
electroforesis capilar (Capillarys 2, Sebia), posteriormente si se
confirma la existencia de un CM, se realiza la cuantificacion de
inmunoglobulinas y de las cadenas ligeras kappa y lambda en suero
por nefelometria (BN Il, Siemens). Simultaneamente se realiza una
inmunosustraccion (Capillarys 2, Sebia). En aquellos casos en que
los resultados no son concluyentes se procede a una inmunoelec-
troforesis manual. (Hydragel Sebia). Se agrupa a los pacientes en 4
franjas de edad (< 59, 60-69, 70-79, > 80).

Resultados: Entre enero y diciembre de 2010 se realizaron 9841
proteinogramas de los que se realizaron 396 inmunosustracciones
de las cuales en 61 (15.4%) se detectd por primera vez la presencia
de CM. Los resultados se describen en la tabla. Por edad correspon-

dieron 8 casos a pacientes con 59 afios o menos, 11 entre 60 y 69
anos, 18 entre 70 y 79 afos y 24 de 80 afos 0 mas.

Clase G M A Total

Total 35(57,8%) 15 (24,59%) 11 (18,03%) 61 (100%)
Edad 75 74 71 74

Hombre 19 (54,28%) 11 (73,33%) 7 (63,63%) 37 (60,65%)
Mujer 16 (45,71%) 4 (26,67%) 4 (36,36%) 24 (39,35%)
Kappa 22 (62,85%) 7 (46,67%) 5 (45,45%) 34 (55,74%)
Lambda 13 (37,14%) 8 (53,33%) 6 (54,54%) 27 (44,26%)

Conclusiones: Por la clase de inmunoglobulina el CM mas fre-
cuente es IgG-K seguido de IgG-L, IgM-L, IgM-K, IgA-L e IgA-K. La
estimacion por grupos de edad muestra una incidencia creciente a
medida que aumenta la edad. El intervalo de mayor edad triplica
el nimero de casos del de menor edad (24:8). Con respecto al sexo
se observa un aumento de incidencia en varones (37:24). Los resul-
tados obtenidos en nuestra poblacion coinciden con los presentes
en la literatura.

0395. INTOXICACION POR SOBREDOSIFICACION DE
VITAMINA D EN UN LACTANTE: A PROPOSITO DE UN CASO

N. Sancho Rodriguez, A. Martinez Ruiz, C.M. Puche Morenilla,
F. Lopez Azorin, F. Ruiz Espejo e I. Tovar Zapata

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafia.

Introduccion: La vitamina D se sintetiza en la piel por exposi-
cion a la luz ultravioleta B, que convierte el 7-dehidrocolesterol
en previtamina D3 o colecalciferol. Aunque la vitamina D tiene un
amplio indice terapéutico, la ingesta prolongada de dosis altas de
vitamina D produce intoxicacion. Se ha destacado su importancia
en la inmunidad contra infecciones y se relaciona con la patogenia
de numerosas enfermedades cronicas, por lo que para prevenirlas
se aconseja la administracion de alimentos enriquecidos con vita-
mina D o de suplementos vitaminicos en nifos y adolescentes y el
control analitico de la concentracion sérica.

Caso clinico: Lactante de 6 meses en tratamiento con Biominol®
(suplemento vitaminico), ingresé debido a un estado de decaimien-
to e irritabilidad. Las analiticas iniciales muestran concentraciones
de calcio i6nico en sangre de 2,11 mmol/L (valores de referencia
(VR): 1,15-1,29 mmol/L), y concentracion de calcio total plasma-
tico de 22,0 mg/dL (VR: 9-11 mg/dL). La funcion renal mostré una
diuresis con minima poliuria y proteinuria, minima acidosis meta-
bélica; y los valores de microalbimina, creatinina, sodio y potasio
en orina son normales, excepto altos valores de calcio en orina.
A la semana de ingreso, el lactante sigui6 mostrando imagenes
de nefrocalcinosis bilateral. En nuestro laboratorio, Se determi-
naron las concentraciones plasmaticas de 1,25-dihidroxivitamina
D mediante radioinmunoensayo y de 25-hidroxivitamina D total
mediante enzimoinmunoensayo quimioluminiscente (Liaison®), y
ademas se separaron y cuantificaron las fracciones 25-hidroxi D2
y 25-hidroxi D3, mediante cromatografia liquida de alta resolucion
(HPLC). Los valores de vitamina D2 fueron 419 ng/mL y vitamina D
total 482 ng/mL (VR: 30-100 ng/mL), por lo que la intoxicacion de
vitamina D tuvo origen exogeno, debido al incremento de vitamina
D2. El diagnéstico definitivo fue hipercalcemia severa secundaria a
intoxicacion por vitamina D y nefrocalcinosis secundaria a esta con
funcion renal normal con hipercalciuria.

Conclusiones: La posible intoxicacién por vitamina D debe ser
considerada en el diagndstico diferencial de los pacientes con hi-
percalcemia, uremia y anemia de origen no conocido, y preguntar
en la anamnesis sobre su posible ingesta o administracion. Como
conclusion, cabe destacar la importancia de la correcta dosifica-
cion de los pacientes y la determinacion de las diferentes formas
de vitamina D para averiguar su origen, realizando una correcta
interpretacion.
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0396. SINDROME DE ACTIVACION DEL MACROFAGO:
A PROPOSITO DE UN CASO

N. Sancho Rodriguez, A. Martinez Ruiz, C.M. Puche Morenilla,
J.F. de la Torre Bulnes, E. Martinez Sanchez y H. Vargas Lopez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafia.

Introduccion: El sindrome de activacion macrofagica (SAM) es
una complicacion grave de las enfermedades sistémicas de nifos,
principalmente de la artritis idiopatica juvenil sistémica. La causa
de SAM es desconocida, pero se cree que se debe a la activacion y
proliferacion excesivas de linfocitos T y macrofagos. Su curso clini-
co es variable y potencialmente fatal, por lo que el diagndstico y
tratamiento precoces son criticos en el prondstico.

Caso clinico: Paciente de 8 anos de edad, fue ingresado por pre-
sentar hipertransaminemia (ALT/AST: 1.200/1.143 U/L), detectada
en analitica de rutina, remitido por su pediatra de zona. Permanece
ingresado en observacion durante una semana en nuestro hospital,
dandole el alta con un diagndstico de hepatitis autoinmune e in-
feccion subaguda por Toxoplasma spp, recibiendo tratamiento. Se
realizaron estudios inmunoldgicos para descartar otras causas de
dano hepatocelular en el diagndstico de la hepatitis autoinmune.
Posteriormente, se le diagnostica de artritis reumatoide (AR). A los
diez dias del alta médica, presenta en una revision posterior fiebre
alta de pocas horas y fuertes cefaleas. En el Servicio de Urgencias
se constata neutropenia grave, y se programa ingreso en planta,
donde manifiesta hipotension y mal estado general. En la analitica
presenta valores superiores a los de referencia en los siguientes
parametros bioquimicos: proteina C reactiva (7,7 mg/dL), ALT (531
U/L), AST (625 U/L) y ferritina (473 ng/mL); ademas de un empeo-
ramiento en los parametros de la coagulacion, obteniéndose un
diagnoéstico compatible con sindrome febril y neutropenia. En un
examen fisico tres dias posteriores, presenta coloracion palida de
la piel, pulsos periféricos débiles, abdomen distendido, espleno-
megalia y hepatomegalia; a nivel neuroldgico existe tendencia a la
obnubilacion y desarrolla insuficiencia renal aguda. Por Gltimo, en
el examen oncohematologico, se observéd un cuadro de pancitope-
nia progresiva, que precisa soporte hemoterapico, y en el aspirado
de médula 6sea, se observa escasa celularidad con hiperplasia mo-
nonuclear fagocitica y hemofagocitosis, compatible con SAM.

Conclusiones: El SAM es una complicacién rara de las enfer-
medades reumatologicas en nifos, que puede manifestarse como
presentacion inicial de estas patologias con un curso clinico fulmi-
nante, y por ello, el diagnostico precoz es critico en el prondstico
y es importante diferenciarla de la activacion de la enfermedad de
base. Dentro de los examenes de laboratorio Gtiles para el diag-
nostico del SAM, se encuentra la biopsia de médula 6sea, donde
debe considerarse la existencia de falsos negativos. Se ha descrito
que la medicion de la ferritina plasmatica seria util para el diag-
nostico, monitoreo de respuesta al tratamiento y prondstico de
esta patologia.

0397. SINDROME DE WOLF-HIRSCHHORN: A PROPOSITO
DE UN CASO

E. Buces Gonzalez, P. Nieto Sandoval Martin de la Sierra,
L. Rincon de Pablo, P. Carrasco Salas, A. Muiioz Colmenero,
S. Bocharan Ocafa y A. Agarrado Roldan

Hospital General de Ciudad Real. Espana.

Introduccion: El sindrome de Wolf-Hirschhorn (SWH) es una en-
fermedad genética causada por la microdelecion distal del brazo
corto del cromosoma 4 (4p). El diagnostico del SWH se sospecha
ante una dismorfia facial (cara con aspecto de “casco de guerrero
griego”, microcefalia, frente alta con glabela prominente, hiper-
telorismo, epicanto, cejas muy arqueadas, filtrum corto, boca en
carpa, orejas displasicas de implantacion baja y micrognatia), re-
traso del crecimiento intrauterino y postnatal, retraso mental, hi-

potonia y convulsiones (o anomalias en el electroencefalograma).
En el 85-90% de los casos se trata de un reordenamiento de novo
y en el 10-15% son heredados de un reordenamiento balanceado
parenteral.

Caso clinico: Paciente de sexo femenino que ingresa en la UCI
pediatrica por prematuridad (edad gestacional 32 semanas + 2 dias)
y retraso en el crecimiento intrauterino desde la semana 21 (peso
al nacer 800 g). Gemelar bicorial biamnidtica de fecundacion in
vitro mediante padre donante. El parto es por cesarea y el herma-
no gemelo de la paciente nace sano. La exploracion fisica mostro
dismorfias craneofaciales (orejas de implantacion baja, hipertelo-
rismo, puente nasal ancho y microcefalia con un perimetro craneal
de 24 cm) por lo que se solicita un analisis citogenético: cariotipo:
46,XX, del (4p) e hibridacion fluorescente in situ (FISH): 46,XX,
del (4)(p16.3). Tanto la madre de la paciente como el donante de
semen presentaron un cariotipo normal.

Discusion: En el caso de esta paciente se sospecha de enferme-
dad genética por los rasgos dismorficos, la hipotonia y el retraso en
el crecimiento. Después de descartar la patologia infecciosa como
causa del retraso del crecimiento intrauterino, el diagnostico se
confirma por el analisis citogenético que evidencia la delecion de
la region critica del SWH (4p16.3). Al no presentar ninguna anoma-
lia el cariotipo de los padres se trata de una delecion de novo,
como ocurre en el 85-90% de los casos de SWH.

0398. FIEBRE Q AGUDA CON HEPATITIS AUTOINMUNE
Y ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDO SECUNDARIOS

D. Anton Martinez?, F.J. Polo Romero?, M. Esteso Perona?,
M.P. Atienza Morales?, C. Romero Portilla?, L. Moreno Parrado®
y A. Aguilar Campos?

aHospital de Hellin. Albacete. Espafia. "Hospital de Los Arcos.
Murcia. Espafa.

Introduccion: La fiebre Q es una zoonosis de distribucion uni-
versal producida por Coxiella burnetii. La forma aguda de esta
infeccion casi siempre produce afectacion pulmonar y hepatica. Se
describe en este trabajo la presencia de una hepatitis autoinmune
y anticuerpos antifosfolipido como una complicacion transitoria de
esta infeccion.

Caso clinico: Se trata de un varon de 23 afos que acude por pre-
sentar cuadro de fiebre sin foco aparente, de hasta 39 °C y de tres
semanas de evolucion. No presentaba antecedentes personales de
interés ni tampoco datos epidemiologicos que permitieran sugerir
el origen del sindrome febril. La fiebre era diaria y de predominio
vespertino, en picos. Habia recibido ciclo de antibioterapia empi-
rica con amoxicilina-clavulanico sin remision, por lo que se remitio
para estudio. En la analitica inicial destacaban una discreta alte-
racion de las transaminasas (GPT 80 U/l - normal: 0-40 U/l-, GGT
143 U/l -normal: 0-53 U/l-) y de la coagulacion (act. protrombina
68%), siendo llamativa la prolongacion del tiempo de tromboplas-
tina parcial activada (TTPa 47,3 seg. -normal: 29-38 seg-). Ademas
presentaba elevacion importante de los reactantes inflamatorios
de fase aguda (VSG 66 mm -normal: 0-15 mm-, PCR 16,7 mg/dl -
normal: 0-1 mg/dl -, ferritina 638 mg/dl - normal: 20-300 mg/dl
-). La radiografia de torax, la ecografia abdominal y la determina-
cion de hormonas tiroideas fueron normales, resultando negativos
los cultivos seriados realizados asi como las serologias para Trepo-
nema, Brucella, Leishmania, Chlamydia, Legionella, Salmonella,
virus de la hepatitis A (VHA), virus de la hepatitis B (VHB), virus
de la hepatitis C (VHC), virus de inmunodeficiencia humana (VIH),
mycoplasma, virus Epstein-Barr (EBV) y citomegalovirus (CMV). La
prolongacion del TTPa no corregia tras la administracion de plasma
normal por lo que se solicité determinacion de anticoagulante lupi-
co (AL) y anticuerpos anticardiolipina (ACA), que resultaron positi-
vos (AL: 1,5 - positivo: > 1,2 -, ACA IgM: > 80 MPL/mL, ACA I1gG: 101
GPL/mL. En el resto del estudio inmunoldgico se obtuvo positividad
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también para anticuerpos antinucleares (ANA), anti musculo liso
(ASMA) y anti-filamentos del citoesqueleto a titulos 1/40, 1/160 y
1/160 respectivamente, siendo el resto de anticuerpos solicitados
negativos. El paciente fue tratado empiricamente con doxiciclina,
quedando afebril en las primeras 24 horas. Posteriormente se reci-
bio serologia positiva para Coxiella burnetti con titulo de anticuer-
pos en fase Il de 1/1280, la cual confirmé el diagndstico de Fiebre
Q aguda, por lo que se mantuvo el tratamiento con doxiciclina
hasta completar 14 dias. La evolucion del paciente fue excelente,
con recuperacion de su situacion basal previa al inicio del cua-
dro, presentando serologia de control para Coxiella con titulos de
1/10.240, y en controles posteriores titulos de 1gG de 1/2.560. En
analisis posteriores también se negativizaron tanto el AL como los
ACA. Nueve meses tras la infeccion aguda el paciente estaba to-
talmente asintomatico y con normalizacion analitica de todos los
parametros inicialmente alterados.

Discusion: Es importante que el clinico conozca estas manifes-
taciones relacionadas con la fiebre Q, ya que pueden facilitar el
diagnostico de esta en casos de FOD.

0399. EL LABORATORIO COMO ELEMENTO CLAVE
EN EL DIAGNOSTICO DEL DERRAME SINOVIAL

R. Marti Gonzalez, R. Moscardd y V. Tudela
Centro de Rehabilitacion Levante. Valencia. Espaiia.

Introduccion: El liquido sinovial es un ultrafiltrado del plasma
que se acumula en las cavidades articulares, al que las células sino-
viales le agregan mucopolisacaridos que contienen hialuronato, lo
que le confiere su viscosidad caracteristica. Las funciones del liqui-
do sinovial son aportar nutrientes al cartilago articular y favorecer
la excrecion de sustancias de desecho. En condiciones normales su
cantidad es muy escasa. Los trastornos de la membrana sinovial,
la alteracion de los elementos de sostén y la presencia de cuerpos
extranos o gérmenes pueden producir acumulacion de este liqui-
do en las articulaciones. La artrocentesis o puncion articular es el
método por el cual se extrae este liquido de su cavidad con fines
diagnosticos y terapéuticos.

Objetivos: Los derrames sinoviales pueden ser ocasionados por
multiples patologias y en su estudio es necesaria la realizacion de
multiples pruebas de laboratorio para determinar su etiologia y
obtener un mayor rendimiento diagnodstico y terapéutico. La forma
clasica de catalogar estos derrames se realiza segun estas pruebas
bioquimicas y hematologicas, asi como con su aspecto, color y vis-
cosidad. El objetivo del presente estudio es describir de forma re-
trospectiva las caracteristicas de los diferentes tipos de derrames
aislados durante un periodo de 10 anos en el Laboratorio de Diag-
nostico Biologico del Centro de Rehabilitacion de Levante (Hospital
Intermutual de accidentes laborales).

Material y métodos: Se recogieron 97 muestras procedentes de
artrocentesis, todos ellos derrames sinoviales en la articulacion de
la rodilla (mono o poliarticular), en el periodo considerado (desde
enero 2001 hasta mayo 2011). El estudio consistio en la realizacion
de pruebas bioquimicas (glucosa, proteinas totales, lactatodeshi-
drogenasa, acido Urico), cultivo microbioldgico aerobio/anaerobio
y recuento celular diferencial leucocitario, asi como despistaje de
la presencia de cristales. En algunos casos el estudio se completo
con otras pruebas diagnosticas (factor reumatoide, pH, colesterol,
anticuerpos antinucleares). Con estos datos y siguiendo los crite-
rios clasicos de clasificacion, se catalogaron los derrames dentro
de uno de los cuatro grandes grupos: Derrames no inflamatorios,
Inflamatorios, Infecciosos y Hemorragicos.

Resultados: Los resultados totales y porcentuales por grupos
fueron los siguientes: Derrames no inflamatorios: 26 casos (26,8%),
Inflamatorios: 16 casos (16,5%), Infecciosos: 46 casos (47,4%) y He-
morragicos: 9 casos (9,3%). Dentro de los derrames considerados
Infecciosos, el agente causal mas comUn ha resultado ser Staphi-

lococcus aureus (39,2%), seguido muy de cerca por Streptococcus
pyogenes (30,9%), y en un escalon mas bajo por Neisseria gono-
rrhoeae (15,2%). Los aislados de Streptococcus agalactiae (4,3%),
Streptococcus pneumoniae (4,3%) y Pseudomonas spp (6,5%) son
muy escasos. De los 18 estafilococos aislados, Unicamente 2 de
ellos resultaron ser meticilin resistentes (4,3% del total de aisla-
dos, 11,1% del total de estafilococos).

Conclusiones: Los resultados porcentuales por grupos de clasifi-
cacion, asi como los gérmenes aislados en los derrames Infecciosos
se corresponden con el tipo de paciente de nuestro Hospital (es
decir, un adulto de sexo masculino sin patologias previas, sometido
a lesiones traumaticas y posteriores intervenciones quirdrgicas).
Por lo tanto, aislados mas comunes en Centros Hospitalarios gene-
ralistas, con Servicios de Interna-Infecciosos, Oncologia, Geriatria
y Pediatria, son meramente testimoniales para nosotros.

0400. AMILOIDOSIS CON iINDICE KAPPA/LAMBDA
SERICO ALTERADO Y PROTEINURIA DE BENCE-JONES

F.J. Polo Romero, M.P. Atienza Morales, D. Anton Martinez,
M. Esteso Perona, C. Romero Portilla y A.J. Aguilar Campos

Hospital de Hellin. Albacete. Espana.

Introduccion: La amiloidosis es una enfermedad de etiologia
desconocida caracterizada por el depodsito de sustancia amorfa
(amiloide) en los espacios extracelulares de 6rganos y tejidos pro-
vocando alteraciones funcionales y estructurales segun la localiza-
cion e intensidad del deposito. Alrededor del 75% de los pacientes
que la padecen tienen una amiloidosis primaria (AL), generalmente
son mayores de 40 afios y es mas frecuente en hombres. Su inciden-
cia aproximada es de 8 personas por cada millon de habitantes por
ano. La AL se vincula con el mieloma de células plasmaticas en un
80% de los casos y también con otras discrasias sanguineas.

Caso clinico: Varon de 67 afnos con antecedentes de HTA y dis-
lipemia. Acude por cuadro de disartria transitoria de 24 horas de
evolucion, autolimitada, presentando ademas en el Gltimo ano cli-
nica de disnea de esfuerzo progresiva, edemas y ortopnea sin dolor
toracico, palpitaciones ni sintomas de bajo gasto. A la exploracion
fisica no habia alteraciones de interés. Rx torax con cardiomegalia
global. La TC craneal demostro infarto lacunar occipital izquier-
do sin lesion en parénquima, interpretada como isquemia aguda.
Analiticamente destacaba: creatinina 1,8 mg/dL, proteinuria de
777 mg/24 h y pro-BNP de 1.398 ng/L. Se le realiz6 proteinogra-
ma en suero no constatandose ninglin componente monoclonal sin
embargo el indice kappa/lambda era bajo por lo que se le solicitd
la inmunofijacion de proteinas en suero, que mostré una banda
andmala de cadenas ligeras lambda. Se descartd un posible com-
ponente monoclonal IgD e IgE. En orina se detectd proteinuria de
Bence Jones con predominio de cadenas ligeras lambda. Se rea-
liz6 ecocardiografia transtoracica que mostré auricula izquierda
severamente dilatada, hipertrofia ventricular izquierda y derecha
severa sin dilatacion y con fraccion de eyeccion conservada. Se
trataba de una miocardiopatia restrictiva de tipo infiltrativo. Se
completo el estudio mediante ecocardiografia transesofagica que
confirmo el clasico patron doppler de llenado restrictivo. Se am-
pli6 el estudio diagndstico con serie dsea y gammagrafia dsea que
no mostraron lesiones liticas. El estudio electrofisiolégico mostro
sindrome del tunel carpiano bilateral de grado severo, sin signos
de polineuropatia generalizada subyacente. Se solicité biopsia de
grasa abdominal que resulté inconcluyente y un aspirado medular
que mostro plasmocitosis del 10% con presencia de elementos ati-
picos (2% de plasmoblastos) compatible con una discrasia de cé-
lulas plasmaticas. Finalmente se realizo biopsia de mucosa rectal
que demostro deposito de sustancia amiloide en pared de vasos
submucosos de pequeo calibre. Con el diagnéstico de Amiloidosis
Primaria con afectacion cardiaca y renal el paciente fue tratado
con quimioterapia seglin esquema consistente en melfalan, pred-



190

V Congreso Nacional del Laboratorio Clinico

nisona y bortezomib, con buena tolerancia inicial y mejoria clinica
de la disnea. Las analiticas posteriores confirmaron la desaparicion
de la proteinuria Bences Jones y la correccion del cociente kappa/
lambda. Actualmente sigue en tratamiento hematologico y estable
clinicamente.

Conclusiones: El indice kappa/lambda en suero es una herra-
mienta Util en el cribado de la amiloidosis primaria, indicando la
realizacion de la inmunofijacion en suero para confirmar la presen-
cia de componente monoclonal por cadenas ligeras.

0401. SINDROME DE RESPUESTA INFLAMATORIA
SISTEMICA EN ADULTO SANO

A. Martinez Cafamero, M. Gasso Campos, R. Aguilar Pefa,
I. Herrera Contreras, A. Moral Eliche, M.V. Camacho Reina
y A.M. Pefha Casas

Complejo Hospitalario Ciudad de Jaén. Espafa.

Introduccién: Se describe como la respuesta organica despro-
porcionada ante una agresion manifestandose con, al menos, dos
de los siguientes criterios: temperatura mayor de 38° o menor de
36°; frecuencia cardiaca > 90 lpm; frecuencia respiratoria mayor
de 20 o pCO, < 30 mmHg; leucocitos mayor de 12.000 o < 4.000/
mm? (10% PMN). Puede producir la muerte y se inicia por un dese-
quilibrio entre factores pro y antiinflamatorios que determina, con
independencia de la intensidad del disparador, la gravedad del cua-
dro. La importancia del tema radica en que, cuanto antes se llega
al diagnostico, mas posibilidades hay para la supervivencia.

Caso clinico: Anamnesis: vardn de 51 afios de edad previamente
sano y sin antecedentes personales ni familiares, Gnicamente admi-
te haber bebido agua de una acequia una semana antes. Desde en-
tonces esta con dolor abdominal y deposiciones diarreicas. Ultima-
mente ha comenzado con vomitos y fiebre. Exploracion fisica: buen
estado general, toda la exploracion es anodina excepto abdomen
doloroso a la palpacion. Pruebas complementarias: analitica de
sangre y orina, asi como estudio radiografico de torax y abdomen.
Se monitorizaron los niveles de: creatinina, tiempo de protrombi-
na, GOT, troponina y, sobre todo, PCR ultrasensible (pico a las 48
horas). Diagnostico diferencial: la sospecha diagnostica inicial fue
de una gastroenteritis pero, ante la leucocitosis, a expensas de
una neutrofilia franca, y de la bilirrubina y transaminasas, junto
con la clinica de fiebre y dolor en hipocondrio derecho, se decidié
solicitar una ecografia a fin de diagnosticar una posible colecistitis
(descartada). Se llego al diagndstico definitivo al cumplir los cuatro
criterios referidos inicialmente. Evolucion clinica: a los 90 minutos
de llegada, y pendiente de la realizacion de la ecografia, el pacien-
te se encuentra palido, sudoroso y desorientado, esta taquicardico
e hiperventilando. Se le realiza un electrocardiograma que revela
taquicardia supraventricular a 300 pm, con hipotension asociada.
En Observacion se decide realizar cardioversion eléctrica y eco-
cardiografia, evidenciandose fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo severamente deprimida y shock cardiogénico. Debido a
la inestabilidad hemodinamica se inicia perfusion de noradrena-
lina mas dobutamina y colocacion de balén de contrapulsacion. De
nuevo se extrae analitica de control. Evolucion analitica: durante
su estancia en UCI fue diagnosticado de insuficiencia cardiaca, in-
suficiencia renal aguda, insuficiencia hepatica aguda e insuficien-
cia respiratoria. Cultivos normales. Se monitorizaron los resultados
analiticos, pudendo observar la evolucion graficamente, reflejan-
dose como mejoré clinica y analiticamente en 48-72 horas.

Discusion: El fallo multiorganico limitado que cura sin secuelas,
que padecié nuestro paciente, debe encuadrarse en un sindrome
de respuesta inflamatoria sistémica. En este caso se produjo un
fallo cardiaco, hepatico y renal, junto con una alteracion severa de
la coagulacion, como desencadenante de una simple gastroenteri-
tis, que hace estar a un varén previamente sano al borde el exitus.
Coincidiendo con la bibliografia existente se empled la PCR para el

seguimiento evolutivo. Se utilizo este indicador porque en nuestro
hospital no esta implantada la procalcitonina en el laboratorio de
urgencias (si en rutina).

0402. S[NDROME DE LEMIERRE:
A PROPOSITO DE UN CASO

V. Aguadero Acera, |. Baena Ferrer, C. Gonzalez Pozuelo,
J. Sanchez Castandn y J.J. Moreno Moreno

Hospital de Mérida. Badajoz. Esparia.

Caso clinico: Mujer de 14 anos de edad que acude al Servicio
de Urgencias con historia de cinco dias de evolucion de odinofa-
gia, otalgia izquierda y sindrome febril de hasta 40 °C, y que ha
sido tratada con claritromicina v.o sin obtener mejoria. En la ex-
ploracion fisica encontramos una adenopatia en region cervical
izquierda muy dolorosa y una hipertrofia amigdalar izquierda. La
paciente debe ingresar en UCI por severa hipotension (85/40), ta-
quicardia y deshidratacion. En el hemograma destaca una neutrofi-
lia con linfopenia e importante plaquetopenia; y en la bioquimica:
urea 74 mg/dl, creatinina 1,2 mg/dl y PCR 351 mg/l. En UCI se
realiza un aporte intenso de fluidos y antibioterapia empirica con
doripenem, metronidazol y vancomicina. Diagnodstico diferencial:
endocarditis, absceso retrofaringeo y sindrome de Lemierre (SL).
Se realiza TAC cervical con el hallazgo de trombosis de la vena
yugular interna izquierda y ramas superiores, y en TAC toracico
se observan infiltrados pulmonares bilaterales. El ecocardiograma
no evidencia signos de endocarditis. Se procede a la extraccion
de hemocultivos. Informe de Laboratorio: tras 48 horas de incu-
bacion crece en los hemocultivos un bacilo gram negativo, fino,
fusiforme, y de crecimiento exclusivo en medio agar Schaedler en
condiciones anaerobias. Realizamos la identificacion mediante un
sistema multiprueba API, en la que obtenemos resultado positivo
para las pruebas bioquimicas Indol y fosfatasa alcalina y negativo
para la fermentacion de azucares, segun el cual informamos como
Fusobacterium spp. Al realizar antibiograma manual por método
de E-test obtenemos sensibilidad a metronidazol, amoxicilina/cla-
vulanico, clindamicina, cefoxitina, imipenem, y penicilina G. Para
la identificacion a nivel de especie la cepa es remitida al Centro
Nacional de Microbiologia siendo identificada, mediante deteccion
de productos finales del metabolismo por técnicas cromatograficas
gas-liquido, como Fusobacterium necrophorum. Diagnostico defini-
tivo: sindrome de Lemierre. Evolucion: la evolucion con doripenem
es excelente hasta conseguir la recuperacion completa, con clara
mejoria radiologica y clinica.

Discusion: El SL es una septicemia poco frecuente (0,6-2,3
casos/millon hab.) que afecta a jovenes inmunocompetentes y
surge como complicacidon de una infeccion orofaringea reciente.
Consiste en una trombosis de la vena yugular interna y embo-
lismos sépticos (frecuentemente pulmonares), producida por un
patdgeno anaerobio, principalmente Fusobacterium necropho-
rum. Da lugar a un cuadro clinico grave, siendo potencialmen-
te fatal. Para evidenciar la extension de la infeccion subyacente
se realizan pruebas radiolégicas como ecografia doppler o TAC.
Sin embargo, solo el informe de laboratorio permite el diagnds-
tico definitivo con el aislamiento e identificacion del patogeno
responsable. La combinaciéon de una terapia antimicrobiana in-
travenosa a dosis altas tras un rapido diagnostico, es esencial
para un tratamiento eficaz. Como tratamiento empirico inicial se
recomienda clindamicina o su asociacion con metronidazol. Con
carbapenemes se observa muy buena evolucion clinica como se
pudo ver en el presente caso.

Conclusiones: El conocimiento de la enfermedad, un alto indice
de sospecha, y un equipo multidisciplinario con una gran implica-
cion del laboratorio clinico, han permitido un diagnostico precoz y
la rapida instauracion del tratamiento antibidtico correcto, revir-
tiendo el mal pronodstico del SL.
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0403. BACTERIEMIAS FATALES POR CAMPYLOBACTER
FETUSY CAMPYLOBACTER JEJUNI EN PACIENTES
CON HEPATOPATIA ALCOHOLICA

V. Aguadero Acera, |.M. Baena Ferrer, C. Gonzalez Pozuelo,
J. Sanchez Castandn y J.L. Sanchez Rivas

Hospital de Mérida. Badajoz. Espafia.

Introduccion: La expresion mas habitual de una infeccion causa-
da por el género Campylobacter spp. es una gastroenteritis aguda
y autolimitada. Sin embargo, puede colonizar el tubo digestivo y
causar complicaciones tales como bacteriemia y endocarditis, es-
pecialmente en pacientes inmunodeprimidos o con enfermedades
de base.

Casos clinicos: Primer caso: paciente varon de 64 afos con
historia de multiples ingresos por insuficiencia hepatica. Acude
a Urgencias por fiebre y desorientacion. Como resultados ana-
liticos destacables: Urea 103 mg/dl, Creatinina 2,6 mg/dl, LDH
699 Ul/1, CPK-864 Ul/l, GOT-57 Ul/l. La gasometria revela una
acidosis respiratoria. En la radiografia se observa torax enfi-
sematoso e importante cardiomegalia, sin signos de neumonia
ni derrame pleural. Segundo caso: paciente varon de 54 anos,
diagnosticado previamente de hepatopatia alcohdlica, que co-
menta dolor abdominal generalizado sin alteraciones de habito
intestinal, y fiebre. En las pruebas analiticas destaca una leu-
cocitosis con neutrofilia, acompahada de trombocitosis. Ade-
mas: urea 185 mg/dl, creatinina 1,2 mg/dl, LDH 204 Ul/l y PCR
358 Ul/L. La Rx de térax no muestra imagenes de condensacion.
En ambos casos se procede a la extraccion de hemocultivos,
para posteriormente, instaurar tratamiento antibiético empiri-
co (levofloxacino + metronidazol). A pesar de esto, los pacien-
tes evolucionan hacia un estado séptico siendo exitus en las
horas siguientes. En los dos casos, los hemocultivos son positi-
vos a las 48-72h., aislandose un bacilo gram negativo, curvo,
catalasa y oxidasa positivo, hipurato positivo (solo la cepa del
segundo caso), sensible a eritromicina, que fue identificado
como Campylobacter spp. Las cepas fueron remitidas al Centro
Nacional de Microbiologia para su identificacion a nivel de es-
pecie. Asi, la correspondiente al primer caso fue identificada
como Campylobacter fetus, y la correspondiente al segundo
como Campylobacter jejuni. El antibiograma es sensible a eri-
tromicina, ciprofloxacino, amoxicilina-clavulanico, gentamici-
na y tetraciclina, para ambas cepas.

Discusion: La bacteriemia por Campylobacter spp. es un hecho
poco comun, con incidencias del 0,4-0,7%. C. fetus es la especie
que clasicamente reporta mas aislados en sangre, relacionandose
menos con infecciones entéricas. Sin embargo, algunos estudios
realizados en nuestro pais describen que la incidencia de C. jejuni
como responsable de bacteriemias es significativamente mayor con
respecto a C. fetus. Este hecho podria estar relacionado con la
mayor incidencia reportada en Espaiia de infecciones entéricas de-
bidas a C. jejuni, que con el 11-33% aparece como el agente causal
mas frecuente de gastroenteritis bacteriana después de Salmonella
spp. La mortalidad asociada a bacteriemia por Campylobacter ssp.
en Espaia no es despreciable (16%-30%), relacionandose directa-
mente con la gravedad de la enfermedad de base o un tratamiento
antibidtico empirico inadecuado. En este sentido es destacable la
progresiva resistencia a quinolonas mostrada por Campylobacter
spp. con ratios que oscilan de 29% al 50% segun los estudios. Por el
contrario, las resistencias a tetraciclinas y macrolidos se muestran
todavia como hecho excepcional.

Conclusiones: Proponemos considerar a Campylobacter spp.
como un patogeno a recordar en los sindromes febriles de pacien-
tes inmunodeprimidos o con alguna patologia de base, aunque no
tengan manifestaciones digestivas, afiadiendo un macroélido o te-
traciclina al tratamiento empirico. Es imprescindible la extraccion
de hemocultivos al ingreso y antes de instaurar cualquier trata-
miento antibiotico.

0404. LiQuipo CEFALORRAQUiDEO (LCR). DISOCIACION
ALBUMINO-CITOLOGICA

M.C. Donlo Gil, E. Salcedo Garayalde, E. Martin Rodriguez,
M. Gajate Fernandez, J. del Olmo Sedano
y A. Hamimana Zaninka

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Caso clinico: Exponemos el caso de un varon de 45 anos (ante-
cedentes de cirrosis hepatica alcohdlica), que acude a Urgencias
por dolor abdominal y anuria de 24 horas de evolucion, asociado
a calambres y sensacion de debilidad en miembros inferiores. Se
solicita realizacion de analitica de sangre y de LCR. Los resulta-
dos del analisis fueron los siguientes: suero del paciente: hemo-
globina 11,2 g/dL (12,1-17,2), VCM: 110,1 fl (82,2-99,4), VSG:
99 mm/hora (2-10), proteinas totales: 71g/L (65-85), Albimina:
31g/L (33-52), bilirrubina total: 16,2 mg/dL (0,2-1), bilirrubina
esterificada: 15,1 mg/dL. Prealbimina: 9,45 mg/dL (20-40), pro-
teina fijadora del retinol (RbP):1,69 mg/dL (3-6), En el proteino-
grama: albimina: 38% (55,1-65,7), alfa-1- globulina: 5% (3,1-5,6),
alfa-2-globulina: 11,5% (8-12,7) beta-globulina: 14,3% (8,5-12,8),
gamma-globulina: 31,2% (10,3-18,2). Liquido cefalorraquideo:
aspecto macroscopico: liquido xantocrémico, que no desapa-
rece con la centrifugacion. No celularidad. Glucorraquia: 66 mg/
dL (> 60% de la glucosa plasmatica), hiperproteinorraquia: 5,40
g/L (0,2-0,45), Bilirrubina total: 0,4 mg/dL (0), prealbimina:
0,7% (2,3-6,9), albumina: 60,6% (52,8-73), alfa-1- globulina: 4,4%
(3,7-8,1), alfa-2- globulina: 3,5% (4,2-8,8), beta-globulina: 8,7%
(7,3-14,5), gammaglobulina: 22,1% (3-9). Albimina LCR: 2,5 g/L.
Debido a la presencia en LCR de una disociacion albumino- cito-
logica (aumento desproporcionado de las proteinas en relacion
con las células), propia de situaciones de bloqueo del flujo del
LCR, se solicita resonancia magnética nuclear (RMN) de columna
dorsal. En la RMN se aprecia absceso en espacio epidural posterior
a nivel D7-D8-D9 con compresion del cordon medular, sin signos
de osteomielitis vertebral. Al paciente se le realiza una laminec-
tomia, se extirpa tejido epidural granulomatoso y con salida de
escasa cantidad de liquido purulento. Después de la laminectomia
desaparicion completa de los calambres con ligera mejoria (3/10)
de la fuerza en las extremidades inferiores, dandose por resuelto
el episodio.

Discusion: En los datos del LCR, destacan la xantocromia y la
disociacion albumino-citologica. La xantocromia, en nuestro caso
puede ser debida: Bien al estado de ictericia intensa y prolonga-
da, dando lugar a que los pigmentos biliares coloreen el LCR, ya
que este es el ultimo que se impregna por estos pigmentos. El
paciente en sangre presenta una bilirrubina total de 16,2 mg/
dL. O bien a la compresion medular, por éxtasis venoso, y con-
siguiente trasudacion de elementos sanguineos. La disociacion
albimino-citoldgica. Con hiperalbuminorraquia 2,5 g/L. Con un
indice de albumina > 30 que nos indica un compromiso severo de
la membrana. Esta hiperalbuminorraquia, discrepa con la hipoal-
buminemia observada en el proteinograma de sangre, hecho que
no ocurre con el resto de parametros (prealbimina, globulinas,)
disminuidas por la malnutricién. El proteinograma del LCR, es si-
milar al de un suero. Se podria tratar debido a estos datos de un
sindrome de “Froin” pero en nuestro caso el LCR no coagula de
manera espontanea y no presente hipopresion, lo que lo descarta.
Y reafirma la teoria de la compresion medular confirmada por la
RNM.

Conclusiones: Los datos obtenidos del liquido cefalorraquideo,
xantocromia e hiperproteinorraquia han sido decisivos, en el diag-
nostico de este paciente. Se hace necesaria la comparacion de los
valores obtenidos LCR respecto al suero Para una correcta valora-
cion clinica.
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0405. S[NDROME DE CHEDIAK HIGASHI:
A PROPOSITO DE UN CASO

I. Cebreiros Lopez, I. de Miguel Elizaga, E. Martinez Sanchez,
A. Martinez Ruiz, N. Sancho Rodriguez y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccion. El sindrome de Chediak-Higashi (SCH) es una
rara inmunodeficiencia primaria en la que existe un defecto en
una proteina esencial, la proteina CSH, implicada en la formacion
de vacuolas y el transporte de proteinas. Se debe a mutaciones
del gen LYST, localizado en la banda cromosdmica 1q42-43. Tiene
una herencia autosomica recesiva. Se caracteriza por la presencia
de granulos gigantes intracitoplasmaticos en todas las lineas he-
matopoyéticas, principalmente en neutrdfilos y eosinofilos. Estas
anomalias causan una disfuncion celular generalizada y disminu-
cion del poder bactericida. Clinicamente se caracteriza por una
aumentada susceptibilidad a infecciones, albinismo oculocutaneo
parcial, hemorragias, alteraciones neuroldgicas... Con tratamien-
tos convencionales los nifios raramente alcanzan los diez afos,
falleciendo habitualmente por infecciones incontroladas. El Unico
tratamiento curativo es el trasplante de médula dsea alogénico, ya
que permite tanto la reconstitucion hematopoyética como inmu-
nolégica, aunque no detiene sin embargo las alteraciones neuro-
logicas vinculadas.

Caso clinico: Preescolar de origen marroqui es ingresado en el
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca de Murcia. Anteceden-
tes familiares: padre y madre sanos, consanguineos de cuarto gra-
do (primos hermanos). Gestacion controlada sin incidencias. Scree-
ning metabolico no realizado. Motivo de ingreso: fiebre de 40 °C y
decaimiento progresivo. Sospecha de una posible mononucleosis
infecciosa. Destacan su palidez mucocutanea, pelo gris plateado y
pancitopenia marcada. Se realiza aspirado medular y tras observa-
cion de granulacion atipica se le diagnostica leishmaniasis visceral.
Al persistir los sintomas tras el tratamiento se practica un segundo
aspirado medular, realizando cultivo microbiolégico y estudio sero-
logico, descartando ambos la parasitacion por Leishmania. El es-
tudio detallado de la médula 6sea detect6 abundantes elementos
inmaduros en la serie granulocitica y revelo la presencia en ellos de
granulacion azurdfila atipica de gran tamano. El estudio molecular
puso de manifiesto una mutacion (transicion G a A) en posicion
cDNA 11348 (gen LYST) en homocigosis. La mutacion se confirma en
heterocigosis en ambos padres.

Discusion: Las caracteristicas clinicas del paciente, junto con el
estudio microscopico tanto de médula 6sea como de sangre peri-
férica, y la observacion de la granulacion gigante en distintos tipos
celulares, orientaron hacia el diagnéstico del SCH. La enfermedad
se encontraba en fase acelerada. La confirmacion se realizo con la
secuenciacion del gen LYST, el cual codifica para la proteina CSH.
Como tratamiento se le realiz6 un trasplante de médula dsea. A
consecuencia del trasplante sufrio la enfermedad del injerto con-
tra el huésped, cutanea y pulmonar.

0406. SINDROME DE KLINEFELTER. CASO CLINICO

M.J. Flecha Aller, V. Recuero Garcia, L. Rodriguez Alonso,
J. Swen Cretazz, T. Navajas Jalon y M.S. Jareno Blanco

Hospital San Pedro, Logrofio. Espafa.

Introduccion: El sindrome de Klinefelter es una anomalia cro-
mosomica y la causa mas frecuente de hipogonadismo hipergona-
dotropo en el vardn. Fue descrito en 1942 como sindrome caracte-
rizado por ginecomastia, testiculos pequefos, azoospermia y cifras
elevadas de gonadotropinas. Mas tarde se observo que el cariotipo
de un sujeto con la enfermedad era 47, XXY. Se establece que la
presencia de un cromosoma X de mas es el factor etioldgico fun-
damental. Su frecuencia se estima de 1 caso por cada 1.000 recién
nacidos vivos. A pesar de su elevada frecuencia se diagnostica poco

en la infancia debido a si discreta o ausente sintomatologia en la
edad prepuberal. Esta anomalia cromosomica es secundaria a la
no disyuncion del cromosoma X durante la primera o segunda divi-
sion meiotica de la gametogénesis o por no disyuncion mitética del
zigoto. Las manifestaciones clinicas varian con la edad. Se suele
tratar con testosterona que desarrolla una apariencia mas mascu-
lina y a veces puede traer cambios psicologicos como aumento de
la autoestima, mejor concentracion y mejores relaciones interper-
sonales.

Caso clinico: Vardn de 33 afos que acude a la consulta de uro-
logia debido a dolor testicular derecho. Antecedentes: hiperurice-
mia sin tratamiento, sindrome depresivo ansioso en tratamiento y
migrafas frecuentes. Exploracion: talla 172 cm, peso 75,9 Kg., IMC
25,65, TAS 145 mmHg, TAD 90 mmHg. Ecografia testicular: mos-
tré ambos testes reducidos de volumen, sin lesiones focales y con
vascularizacion intratesticular disminuida. Analitica: bioquimica:
nada resefable. Hormonas: prolactina 35 ng/ml, FSH 24,5 mU/ml,
LH 13,8 mU/ml, testosterona 5,50 ng/ml. Espermiograma: ausen-
cia de espermatozoides en 25 campos. Diagnostico: a la vista de
gonadotropinas elevadas, testes pequenos y azoospermia, se pide
un estudio citogenético. Con el resultado de un cariotipo 47XXY. Se
determina un sindrome de Klinefelter. Tratamiento: controles pe-
riodicos de las hormonas por el servicio de endocrinologia y terapia
hormonal sustitutoria.

Conclusiones: Poner de manifiesto la importancia de que la ac-
tuacion conjunta entre diferentes servicios lleva a una atencion de
mayor calidad y una mejor valoracion de los pacientes. Evidenciar
el creciente papel de los estudios citogenéticos para un diagnosti-
co mas completo.

0407. MENINGITIS NEONATAL POR STREPTOCOCCUS
AGALACTIAE A PESAR DEL CUMPLIMIENTO DEL
PROTOCOLO DE PREVENCION

C. Fernandez Pozuelo, V. Aguadero Acera, |. Baena Ferrer,
J.L. Sanchez Rivas, J.J. Moreno Moreno y J. Sanchez Castafion

Hospital de Mérida. Badajoz. Esparia.

Introduccién: Streptococcus agalactiae (EGB) es un coco gram-
positivo que causa infecciones fundamentalmente en recién naci-
dos, embarazadas y adultos con enfermedades de base (p. €j., dia-
betes). La transmision del EGB de la madre al recién nacido sucede
principalmente al comienzo del parto. Se debe efectuar cultivo
vaginal y rectal a todas las embarazadas en las semanas 35 a 37 de
gestacion. Dada la naturaleza intermitente de la colonizacion los
cultivos realizados con mas de 5 semanas no predicen adecuada-
mente la colonizacion en el momento del parto. Por ello, el cultivo
se debe repetir si han transcurrido mas de 5 semanas y el parto alin
no se ha producido. El tratamiento profilactico intraparto consiste
en la administracion de penicilina.

Caso clinico: Neonato de 13 dias de vida que ingresa en el Hos-
pital de Mérida, presentando sindrome febril, con una temperatura
al ingreso de 37,8°C que se acompafa de coloracion palida, cutis
marmorata, fontanela llena en reposo y ligeramente abombada
durante el llanto y mal estado general. El neonato se presenta
irritable, con llanto fuerte, aunque con quejido intenso. Pruebas
complementarias:-hemograma: 6.200 leucocitos/L (4-15), 15,2%
monocitos (3,4-9), el resto normal.-Bioquimica: glucosa 145 mg/
dl (50-80), PCR 233,3 mg/l (0-6), PCT 100 ng/ml (< 0,5).-Sedimen-
to de orina: 88 leucocitos/pl (0-25) y 40 hematies/pl (0-25).-LCR:
370 leucocitos/pl (0-10), con un predominio de monocitos (75%).
Glucosa 27 mg/dl (> 2/3 nivel de glucosa en sangre), proteinas 350
mg/dl (10-40).-Ecografia craneal: normal.-Microbiologia: se realiza
tincion de Gram y se observan moderados leucocitos y cocos Gram
positivos. El cultivo del LCR y hemocultivos permite el aislamiento
e identificacion de Streptococcus agalactiae. A la vista de estos
resultados, la paciente fue diagnosticada de meningitis bacteriana.
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Evolucion: se le administra tratamiento empirico inicial con ampi-
cilina y cefotaxima, y posteriormente con vancomicina y penicilina
G. Tras 17 dias de ingreso, el neonato es dado de alta afebril y con
exploracion normal.

Discusion: La infeccion perinatal podria deberse a la transmision
vertical de EGB durante el parto. La madre realiz6 controles ruti-
narios para la deteccion de EGB, en muestras de urocultivo en el
primer trimestre y exudado vaginal en la semana 37, siendo ambos
negativos. No obstante el Gltimo screening, se realizd 3 semanas
y media antes del parto. Teniendo en cuenta que EGB coloniza
el tracto vaginal de forma intermitente, podria pensarse que la
madre se infectd en este periodo de tiempo. Por otro lado, las
muestras vaginales se sembraron en agar sangre y se incubaron 24
horas. Streptococcus agalactiae se identifica macroscopicamente
mediante colonias B-hemoliticas. No obstante, existen algunas ce-
pas de EGB no hemoliticas (1-3%), por lo que la madre podria ser
portadora de algunas de estas cepas.

Conclusiones: Por tanto, se sospecha que el neonato pudo haber
contraido la enfermedad por transmision materna durante el par-
to, o bien, por ser portadora la madre de colonias no hemoliticas,
que pasaron desapercibidas en el medio de cultivo utilizado. No
obstante, no se ha podido llegar a una conclusion definitiva.

0408. TRATAMIENTO CON METFORMINA'Y NIVELES
DE VITAMINA B-12 EN UNA MUESTRA DE PACIENTES
DIABETICOS DE 85 ANOS. ESTUDI OCTABAIX

G. Padros Soler?, M. Simon Palmada®, F. Casanova Juvé®,
T. Estruch Mestres®, S. Rojas-Farrerasc y Grup d’Estudi Octabaix

aLaboratori Clinic de L’Hospitalet de Llobregat. Barcelona.
Espafia. *Consorci Laboratori Intercomarcal de Vilafranca del
Penedes. Barcelona. Espafa. <USR Costa Ponent. L’Hospitalet de
Llobregat. Barcelona. Espafia.

Introduccién: La diabetes mellitus (DM) es un trastorno meta-
bélico con una prevalencia estimada del 10% en personas mayores
de 65 afos. Estudios recientes describen riesgo de déficit de vi-
tamina B-12 en pacientes en tratamiento de larga evolucién con
metformina, pero los estudios realizados en la poblacién anciana
son escasos.

Objetivos: Conocer la prevalencia de prescripcion de metfor-
mina y su impacto en los niveles de vitamina B-12 en un grupo
de diabéticos de 85 afos, no institucionalizados y atendidos en 7
centros de Atencion Primaria.

Material y métodos: Estudio transversal en el marco de un ensa-
yo clinico multicéntrico de intervencion en caidas y malnutricion,
de 3 anos. Individuos: nacidos en 1924 y residentes en la comuni-
dad. Se consideraron individuos con DM aquellos con diagnodstico
registrado en la historia clinica (HC) o en tratamiento antidiabético
o con glicemia > 7 mmol/L. Se registran variables sociodemogra-
ficas, escalas geriatricas, enfermedades crénicas, prescripciones
cronicas y analitica con glucosa, folato y vitamina B-12 (Roche
Diagnostics) entre otros. Las variables registradas fueron explora-
das con SPSS v 18.

Resultados: De un total de 328 personas se evalud el grupo de
85 (24%) sujetos con DM. De estos, 62,4% eran mujeres. Habia 7
(8%) pacientes sin diagnostico de DM registrado ni tratamiento
antidiabético, incluidos por presentar glicemia > 7 mmol/L. Las
principales patologias cronicas en la HC fueron: enfermedad vascu-
lar periférica 7,1%; cardiopatia isquémica 11,8%; insuficiencia car-
diaca 15,3%; accidente vascular cerebral 14,0%; dislipemia 50,6%

y hipertension 89,4%. La media de prescripcion era 7,6 farmacos
(DE = 3,3) y la del tiempo de evolucion de la DM era 5,8 (RIQ =
3,5; 10,6) anos. De los 68 pacientes en tratamiento antidiabético
farmacologico, 45,9% metformina, 20% sulfonilureas y 21,2% insuli-
na. Un 20% de pacientes no seguian tratamiento farmacoldgico. El
analisis bivariado mostr6 asociacion de metformina y disminucion
de niveles de vitamina B-12.

Conclusiones: La metformina es el farmaco antidiabético mas
usado en la muestra estudiada, en concordancia con las reco-
mendaciones en ausencia de fallo renal o cardiaco. Los niveles de
vitamina B-12 en los pacientes diabéticos ancianos tratados con
metformina son inferiores a los de los pacientes de su mismo gru-
po de edad tratados con otros antidiabéticos. Este hecho sugiere
la necesidad de monitorizar las concentraciones de esta vitamina
para poder detectar y corregir su eventual déficit. Se requieren
mas estudios para confirmar si un uso prolongado de metformina se
asocia con el riesgo de déficit de vitamina B-12.

0409. DIABETES MELLITUS EN PERSONAS DE 85 ANOS
DE LA COMUNIDAD: PARAMETROS BIOQUIMICOS

Y HEMATOLOGICOS MARCADORES DE INFLAMACION.
ESTUDI OCTABAIX

G. Padros Soler?, J. Ros Pau?, S. Ventura Pedret?,
S. Rojas-Farreras®, J. Almeda Ortega® y Grup d’Estudi Octabaix

aLaboratori Clinic de L’Hospitalet de Llobregat. Barcelona.
Espana. "USR Costa Ponent. L’Hospitalet de Llobregat. Barcelona.
Espania.

Introduccién: La inflamacion cronica puede tener un papel en
la patogénesis de la resistencia a la insulina y consecuentemente
en la manifestacion de la diabetes mellitus (DM). Un recuento de
leucocitos elevado se ha asociado con el desarrollo de DM en la
poblacion adulta.

Objetivos: Conocer si existen diferencias entre el recuento de
leucocitos y otros parametros bioquimicos y la presencia de DM
en una muestra de pacientes de 85 anos no institucionalizados y
atendidos en 7 centros de Atencién Primaria.

Material y métodos: Estudio transversal en el marco de un ensa-
yo clinico multicéntrico de intervencion en caidas y malnutricion,
de 3 anos. Individuos: nacidos en 1924 y residentes en la comuni-
dad. Se consideraron individuos con DM aquellos con diagnodstico
registrado en la historia clinica (HC) o en tratamiento antidiabético
o con glicemia > 7 mmol/L. Se registran variables sociodemogra-
ficas, escalas geriatricas, enfermedades crénicas, prescripciones
cronicas y analitica con recuento leucocitario (Horiba ABX), gluco-
sa, HDL, LDL, folato (Roche Diagnostics) entre otros. Las variables
registradas fueron exploradas con SPSS v 18.

Resultados: De un total de 328 personas, 85 (24%) sujetos fueron
diagnosticados de DM. De estos, 62,4% eran mujeres. Las princi-
pales patologias cronicas en la HC fueron: enfermedad vascular
periférica 7,1%; cardiopatia isquémica 11,8%; insuficiencia cardia-
ca 15,3%; accidente vascular cerebral 17,6%; 50,6% dislipemia y
hipertension 89,4%. El 43% de los pacientes con DM y el 32,1% de
los no DM estaban en tratamiento con estatinas, siendo esta dife-
rencia no significativa. El analisis bivariado mostro6 asociacion de la
DM con aumento del recuento leucocitario (p < 0,001), disminucion
del nivel de colesterol total (p = 0,01), del nivel de HDL (p = 0,035)
y LDL colesterol (p = 0,005) asi como también del nivel de folato
(p = 0.002). El analisis de regresion logistica mostro persistencia

Metformina

Otros antidiabéticos Test de Wilcox

Folato (nmol/L)
Vit B-12 (pmol/L)

22,68 [19,2; 27,4]
244,3 [203,6; 294,5]

20.9 [17,8; 30,1]
311,5 [250,5; 423,3]

0,642
0,001
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de la asociacion de la DM con el recuento leucocitario elevado (p <
0,001, OR 1,34, 1C95% 1,15-1,56), la disminucion de la fraccion del
LDL colesterol (p = 0,016, OR 0.63, 1C95% 0,43-0,92) y del nivel de
folato (p < 0,005, OR 1,04, 1C95% 1,01-1,07).

Conclusiones: Existe una clara asociacion entre la DM, un re-
cuento elevado de leucocitos y una disminucion de las fracciones
de colesterol. Este hallazgo refuerza la teoria del papel de la in-
flamacion en la aparicion de un estado de resistencia a la insulina
que conlleva al desarrollo de la DM, también en el paciente aciano.
Son necesarios estudios con otros reactantes de fase aguda para
entender el mecanismo de esta asociacion.

0410. QETECCION MANTENIDA DE HCG EN MUJER
MENOPAUSICA: ENFERMEDAD MALIGNA VS SECRECION
HIPOFISARIA

M.D.P. Loeches Jiménez, M. Ripoll Gomez,
P. Salas Gomez-Pablos, S.R. Olmo Carrasco, A. Jiménez Gonzalez
y M. Bienvenido Villalba

Hospital General Universitario de Guadalajara. Espafa.

El Servicio de Analisis Clinicos recibe una consulta del de Gine-
cologia sobre la manera de determinar si una elevacion mante-
nida de gonadotropina coriénica humana (hCG), ligeramente por
encima del punto de corte de 5 UI/L, en una mujer menopausica
con antecedentes de enfermedad trofoblastica gestacional, se
debe a enfermedad residual o bien es por secrecion hipofisaria.
Es una mujer de 48 anos en el momento de la consulta (febrero
de 2011), tratada con legrado por aborto y quimioterapia en
2004 (que le produce amenorrea) por enfermedad trofoblastica
gestacional. En nuestra base de datos, constan valores de hCG
desde agosto de 2008 que, hasta el momento de la consulta y
con una periodicidad media trimestral, han fluctuado entre 6 (la
mediana) y 11 UI/L. Tanto los resultados de imagen (ecografias
transvaginales y TAC toraco-abdomino pélvicos) como de anato-
mia patologica (citologias y biopsias) asi como de las explora-
ciones habian descartado neoplasia y otras enfermedades intra o
extrauterinas. El Servicio de Ginecologia habia decidido presen-
tar este caso en el Comité de Tumores, pero antes queria obte-
ner mas datos para esclarecer el diagndstico; se trataba de dife-
renciar entre una secrecion hipofisaria de hCG posmenopausia y
una enfermedad trofoblastica persistente. Para descartar esta,
intentamos analizar la hCG hiperglicosilada, que predomina en
este tipo de neoplasias, pero el reactivo esta descatalogado en
Europa. Determinamos, sin embargo, la beta hCG libre que sirve
en el diagnostico de los tumores del sitio de implantacion. Y
analizamos también la hCG en el mismo suero y en otro extraido
3 semanas después de administrar Neogynona. La determinacion
de beta libre se hizo en un Immulite 2000 de Siemens y las de
hCG total en un Architect c8000. Las hCG totales anteriores a
2010 se hicieron en un Dimension RxL de Siemens. La beta libre
resultd indetectable, la hCG total anterior a la administracion
de Neogynona dio 6 Ul/L y la determinacion posterior fue me-
nor que el limite de deteccion inferior. Este resultado negativo,
unido a que los valores positivos de hCG total medidos desde
agosto de 2008 se obtuvieron con dos equipos distintos, nos per-
mite inferir que dichos resultados no son falsos positivos. Con
estos datos, el Servicio de Analisis Clinicos informo que la causa
mas probable de esa ligera elevacion persistente de hCG era
una secrecion de hCG hipofisaria, que tiene las caracteristicas
de poseer una actividad del 50% de la hCG regular y de ser mas
notable en mujeres peri y menopausicas. Si el valor medido de
hCG se hubiera debido a la variante hiperglicosilada, no habria
disminuido con el anticonceptivo. Esta misma conclusion apare-
cio en el siguiente informe de alta del Servicio de Ginecologia
como diagnostico definitivo.

0411. PRESENCIA DE COLESTEROL EN LiQuiDOS
ASCITICOS CARCIMATOSOS

A. Pastor Ruiz, F.J. Aguayo Gredilla, A. Andrés Garcia
y M. Hernandez Gémez

Hospital de Basurto. Bilbao. Espana.

Introduccion: El liquido ascitico (LAS) se puede acumular en la
cavidad peritoneal debido a cirrosis hepatica, patologias malignas
o insuficiencia cardiaca. El 10% de los casos de ascitis se deben
a enfermedades malignas. La carcinomatosis peritoneal (CP) con-
siste en diseminacion tumoral que afecta a la cavidad peritoneal
y puede originar ascitis. Suele originarse habitualmente, a partir
de tumores gastrointestinales y ginecologicos. Algunos autores en-
cuentran util la determinacion de colesterol para distinguir una
ascitis maligna de una cirrotica, aunque el punto de corte varia
mucho segun los estudios.

Objetivos: Presentacion de un caso de carcinomatosis peritoneal
con hallazgo casual de cristales de colesterol en la visualizacion al
microscopio de una muestra de LAS. Adicionalmente, se estudian
otros tres casos de LAS sospechosos de carcinomatosis, en los que
se determina la concentracion de colesterol.

Material y métodos: El estudio rutinario en el laboratorio de
urgencias del LAS incluye la observacion macroscopica, recuento
celular en camara de Fuchs-Rosenthal y el estudio diferencial de
la formula leucocitaria. Se realiza también un estudio bioquimico
(Cobas 6000 Roche) en el que se determinan las concentraciones
de albumina, amilasa, glucosa, lactato deshidrogenasa y proteinas
totales. Nuestro estudio comenzo cuando, revisando la citologia de
un LAS, se encontraron cristales sugestivos de corresponder a co-
lesterol en la extension preparada. Se decidio entonces cuantificar
la cantidad de colesterol (Cobas 711 Roche) presente en la mues-
tra. Ademas, debido a que en la extension se observaban células de
aspecto atipico, se recomendo el estudio anatomo-patologico de la
muestra para descartar malignidad. Posteriormente, se estudiaron
del mismo modo otras tres muestras de LAS remitidas al laboratorio
de urgencias, en las que también se sospechaba la presencia de
una carcinomatosis peritoneal.

Resultados: Los cristales visualizados en el primer LAS estudia-
do, eran placas de gran tamano, angulosas, formando maclas que
presentaban birrefringencia al microscopio de luz polarizada, com-
patibles con la presencia de cristales de colesterol. No se observa-
ron estos cristales en el resto de las muestras. El estudio anatomo-
patologico de las cuatro muestras de LAS resulté compatible con
carcinomatosis peritoneal. La concentracion media de colesterol
obtenida fue de 124 mg/dl (desviacion estandar: 11), siendo el
valor mas alto el correspondiente a la muestra con cristales de
colesterol en la extension. Estas concentraciones son superiores a
las encontradas en la literatura revisada, donde los puntos de cor-
te para malignidad en la determinacion bioquimica de colesterol
oscilan entre 50 y 80 mg/dL.

Conclusiones: La presencia de cristales de colesterol en LAS es
un fendmeno raro, que puede orientar en el diagnéstico diferencial
de una ascitis. La determinacion de colesterol en LAS puede ayudar
en el diagndstico diferencial del LAS con sospecha de carcinomato-
sis. El punto de corte de sospecha de malignidad para el colesterol
en LAS no esta bien definido y son necesarios estudios mas amplios
para poder determinarlo.

0412. ISQUEMIA DE MIEMBROS INFERIORES ASOCIADA
A CONSUMO DE COCAINA

E. Martinez Sanchez, A. Martinez Ruiz, |. de Miguel Elizaga,
I. Cebreiros Lopez, J.A. Vilchez Aguilera y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccion: La trombosis asociada al consumo de cocaina se
ha relacionado con la aparicion de lesiones vasculares, cardiacas,
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intestinales, pulmonares, de la placenta y del masculo esquelético.
Sin embargo, las lesiones de los vasos sanguineos de los miembros
inferiores son poco frecuentes.

Caso clinico: Mujer de 27 anos que acude a Urgencias por de-
coloracion del cuarto dedo de su pie derecho y el empeoramiento
progresivo en las Ultimas 8 semanas. Antecedentes personales: A
destacar consumo habitual de alcohol, fumadora durante 10 afos,
consumo esporadico de cocaina intranasal. Fue ingresada debido a
una Ulcera en la cara lateral del pie derecho y en el tercer dedo del
pie, el mismo que tenia aspecto necrético. Datos de laboratorio:
hemograma y bioquimica normal, con elevacion de la proteina C
reactiva = 4 mg/dL. Se determinaron distintos tipos de drogas de
abuso en orina mediante inmunoensayo cromatografico. La prueba
fue positiva en anfetaminas, opiaceos, benzodiacepinas y cocaina.
Pruebas complementarias: La arteriografia puso de manifiesto una
oclusion de la 2® porcion de la arteria poplitea derecha con minima
colateralidad que revasculariza distalmente la arteria peronea. Se
inicia tratamiento con fibrinoliticos durante 24 horas con muy poca
revascularizacion de vasos distales, por lo que se sospecha que se
trate de una trombosis crénica arterial de miembro inferior dere-
cho. Tras la mala evolucion se programa cirugia de amputacion.
Evolucion clinica: satisfactoria a pesar de la pobre vascularizacion
que llegaba a nivel del corte. Posteriormente sufre una infeccion
de la herida por Enterococcus faecium sensible a linezolid. Diag-
nostico principal: arteriopatia toxica multifactorial e isquemia ar-
terial de miembros inferiores.

Conclusiones: El interés de este caso clinico es destacar uno de
los efectos secundarios de la cocaina como la isquemia de miem-
bros inferiores que aunque no es muy frecuente puede llegar a la
amputacion como en nuestro caso clinico.

0413. HALLAZGO CASUAL DE UNA HEMOGLOBINA
ANOMALA EN LA DETERMINACION DE HEMOGLOBINA
GLICOSILADA

A. Muioz Colmenero, E. Jiménez Medina y M. Cruz Ruiz
Hospital San Juan de la Cruz. Ubeda. Jaén. Espaia.

Introduccion: El método de referencia para la determinacion
de la hemoglobina glicosilada (Hb1Ac), prueba utilizada en el con-
trol de la glucemia en pacientes diabéticos, es la cromatografia
liquida de alta resolucion (HPLC), técnica que permite poner en
evidencia posibles variantes de hemoglobinas (Hb). Existen unas
1.000 variantes de Hb andmalas, entre las que se encuentra la Hb
de Lisbon, que pueden ocasionar una mala interpretacion de los
resultados de HbA1c. Estas variantes pueden detectarse al valorar
este indicador bioquimico. La Hb de Lisbon es una hemoglobinopa-
tia que fue descrita por primera vez en un paciente portugués con
diabetes mellitus y caracterizada por la sustitucion del aminoacido
glutamico por aspartico, en la posicion 23 de la cadena alpha de
globina.

Caso clinico: Vardon de 46 anos que acude a la consulta de aten-
cion primaria desde la que se le solicita el perfil del control anual
de diabetes, en el que esta incluida la prueba de Hb1Ac. El analisis
de dicha determinacion se realizo mediante HPLC de intercambio
cationico en fase reversa en un equipo Adams HA-8160 de Menarini
Diagnostics®, con la opcion de modo diabetes (modo VP: monitori-
zacion diabetes, que a su vez es capaz de proporcionar el valor de
la Hb fetal y de picos andmalos correspondientes a otras fraccio-
nes. En el modo VP no se detecta Hb A2, no siendo Util como scree-
ning de betatalasemia), pero no se obtuvo ningln resultado debido
a una interferencia inespecifica. La muestra se mando al laborato-
rio de referencia donde se realiz6 una electroforesis alcalina en gel
de agarosa en la que se detecta una banda débil de caracteristicas
rapidas, una electroforesis acida en gel de agarosa en la que la
banda no se separa de la Hb1Ac, y ademas, por HPLC se observé un
pico aumentado en el tiempo de retencion de 1,65 minutos de un

9% que podria tener relacion con la banda detectada por electro-
foresis y que no se trata de la fraccion de la Hb1Ac. La migracion
de esta banda es compatible con la Hb de Lisbon. Como alteracion
analitica a destacar, el paciente presenta un aumento de bilirrubi-
na indirecta y esta diagnosticado de sindrome de Gilbert.

Conclusiones: 1) Habria que realizar un estudio genético para
confirmar la sospecha diagnostica de hemoglobinopatia de Lisbon.
2) La presencia de Hb anémalas es un problema a tener en cuenta
en la interpretacion de resultados de HbA1c, ya que puede pro-
ducir falsos resultados. 3) El diagnostico de sindrome de Gilbert
podria ser erréneo y la justificacion del aumento de bilirrubina in-
directa ser debida a la hemoglobinopatia que presenta el paciente.
Habria que hacer un analisis mas profundo para ver la causa. 4)
Seria importante realizar un estudio familiar completo. 5) Los mé-
todos de intercambio i6nico por HPLC son adecuados para detectar
la presencia de variantes de Hb. Pero la identificacion siempre hay
que hacerla por un método de confirmacion, bien electroforesis o
cromatografia con columnas especificas. La mayoria de las hemog-
lobinopatias no comunes son silentes desde un punto de vista feno-
tipico. Electroforesis de Hb por microHPLC con BIORAD-10 Dual en
la que se detecta una banda anomala que supone el 34,6% y migra a
una posicion similar que la Hb S. Se remite al laboratorio de biolo-
gia molecular donde se realiza la secuenciacion directa del gen de
la beta-globina incluyendo la secuencia promotora 5’, los exones 1,
2y 3, elintron | y los extremos del intron I, utilizando el secuen-
ciador ABI Prism 3130 Genetic Analyzer. En el estudio de hemoglo-
binas mediante electroforesis en acetato de celulosa a pH alcalino
(pH 8,6) e isoelectroenfoque (IEF) en gel de poliacrilamida (pH
5,5-8,5) se separ6 un banda mas tenue y con migracion mas rapida
que la Hb A. En la electroforesis en agar citrato a pH acido no se
separd ninguna banda anormal. Por HPLC de intercambio ionico se
eluyd una Hb anormal por delante de la Hb A que constituia 26% del
total de Hb. El analisis molecular se completo con la secuenciacion
automatica de los productos de amplificacion por PCR del gen o2 y
del gen a1 con el Kit de reaccion ABI Prism TM dRhodamine Termi-
nator Cycle Squencing Ready (PE Applied Biosystems, Foster City,
AC) y la secuencia de reaccion fue analizada en un secuenciador
ABI Prism 310 Genetic Analyzer (PE Applied Biosystems).

0414, ACROMEGALIA ASOCIADA A CARCINOMA TIROIDEO
DE CELULAS DE HURTLE: DESCRIPCION DE UN CASO

M.A. Ruiz Ginés, J.A. Ruiz Ginés, R. Palma Fernandez,
. Sicilia Bravo y D. Benitez Segura

Complejo Hospitalario de Toledo. Espana.

Introduccién: La acromegalia se caracteriza por una hiperse-
crecion cronica e inapropiada de la hormona del crecimiento (GH)
que se produce después del cierre de los cartilagos de conjuncion,
secundaria en la mayoria de los casos (mas del 90%), a un adenoma
hipofisario monoclonal benigno. Es una enfermedad rara, con una
prevalencia de 40-70 casos por millon de habitantes y una inciden-
cia de 3-4 casos por millon de habitantes/afo. La edad mas com(n
del diagnostico se situa entre los 30-50 afos, aunque puede diag-
nosticarse a cualquier edad.

Objetivos: Presentamos el primer caso descrito en Espana de
una paciente afecta de acromegalia secundaria a macroadenoma
hipofisario, que de forma concomitante presenta un carcinoma ti-
roideo variante células de Hiirtle.

Caso clinico: Paciente de 63 afos, afecta de pérdida de agudeza
visual, alteracion campimétrica, asi como de evidentes caracte-
risticas fenotipicas acromegalicas, con una importante hipertrofia
de partes blandas y acras, junto con signos y sintomas derivados
de afectacion multisistémica, en forma de hipertension arterial,
Diabetes Mellitus tipo 2, apnea obstructiva del sueno, hipertrofia
miocardica con deterioro de la fraccion de eyeccion e hipertension
pulmonar. Habia sido estudiada afos atras en relacion con bocio
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multinodular hiperfuncionante, precisando de terapia eutiroidi-
zante. El diagnodstico de la acromegalia consiste en la demostra-
cion de una produccion elevada y autonoma de GH, obteniéndose
valores de GH basal en suero de 73,2 ng/ml (normal hasta 5,0) y GH
a los 120 minutos tras 75 g de SOG de 69,6 ng/ml. La IGF-1 basal,
estaba elevada (755 ng/ml [mujeres > 55 afos, 49-250]), para la
edad y sexo de la paciente, sin lograrse supresion de la GH sérica
tras una sobrecarga oral de glucosa (SOG) con 75 g. En cuanto a las
restantes hormonas hipofisarias, la TSH era indetectable, con va-
lores de T3 y T4 libres, normales, estando las demas conservadas.
La RMN cerebral confirmé la presencia de una gran lesion selar,
concordante con macroadenoma hipofisario. En la ecografia tiroi-
dea, se observa un bocio multinodular, con un ndédulo dominante
en lobulo derecho, que tras PAAF es informado como neoplasia de
células de Hiirtle. La paciente fue intervenida quirGrgicamente por
via transnasal, resecandose la lesion de forma macroscopicamente
completa, consiguiendo normalizar las cifras de somatomedina-C
(IGF-I) en suero (225,0 ng/ml).

Discusion: La mayoria de casos de acromegalia (95%), se produ-
ce por una hipersecrecion de hormona de crecimiento (GH) secun-
daria a adenomas hipofisarios. La GH no actla directamente, sino a
través de los factores de crecimiento IGF o somatomedinas. El IGF-I
es un potente factor de crecimiento capaz de inducir la prolifera-
cion y diferenciacion celular, siendo frecuente su presencia en teji-
do tiroideo humano normal y neoplasico. La presencia de recepto-
res para IGF-1 en los tumores tiroideos, sugiere que la presencia de
altos niveles circulantes de esta somatomedina en la acromegalia
podria jugar algun papel en el desarrollo de los mismos.

0415. PARAGANGLIOMA CAROTIDEO. VERTIENTE
ANALITICA Y GENETICA. DESCRIPCION DE UN CASO
Y ANALISIS DE LA LITERATURA

M.A. Ruiz Ginés, J.A. Ruiz Ginés, . Sicilia Bravo
y D. Benitez Segura

Complejo Hospitalario de Toledo. Espana.

Introduccion: Los tumores del cuerpo carotideo, quemodecto-
mas o paragangliomas, son raras neoplasias derivadas de las células
cromafines de los 6rganos quimiorreceptores de la adventicia, lo-
calizada en la bifurcacion carotidea. Las células cromafines para-
ganglionares son productoras, predominantemente, de noradrena-
lina. Estos tumores representan el 0,12% de los tumores de cabeza
y cuello, pudiendo ser esporadicos o familiares. Su crecimiento es
lento y su curso indoloro. La inmensa mayoria son benignos, encon-
trandose malignidad en el 3-10% de los casos.

Objetivos: En la presente comunicacion, nos centraremos en un
raro caso de paraganglioma del cuerpo carotideo.

Caso clinico: Paciente de 48 afos, estudiada en relacion con
hipertension arterial de reciente diagnodstico junto con tumoracion
laterocervical inframandibular derecha, de lento pero progresivo
crecimiento, con dolor mastoideo asociado, pero sin afectacion de
pares craneales. Los estudios analitico mostraron valores de cate-
colaminas, metanefrinas y acido vanilmandélico, tanto en sangre
como en orina de 24 horas, normales. Sin embargo, la determina-
cion de cromogranina A (como marcador de tumores neuroendocri-
nos) presento cifras muy elevadas (445,2 ng/ml), siendo normal la
enolasa neuronal especifica. Los estudios radioldgicos evidenciaron
una importante lesion ovoidea carotidea derecha, con repercusion
vascular ipsilateral, que preciso ser intervenida, resultando positi-
va para los marcadores CD56, cromogranina A, sinaptofisina, $100 y
enolasa neuroespecifica. El screening genético revel6 ausencia de
mutaciones germinales en los genes VHL, RET, SDHB, SDHC, SDHD,
KIF1BBeta, SDHA y TMEM127, aunque si una mutacion infrecuente,
en el gen SDHAF2. En vista de todo lo anteriormente comentado,
se puede concluir el diagnostico de paraganglioma carotideo no
funcionante.

Discusion: El paraganglioma es un raro tumor derivado de las
células de la cresta neural, capaz de sintetizar y liberar cateco-
laminas y neuropéptidos. Su incidencia es baja (1:30.000), con
preferencia por el sexo femenino, entre la 5% y 6* décadas. La
localizacion carotidea es la mas frecuente y su clinica predominan-
te consiste en hipertension arterial. Ademas del estudio analitico
es esencial el analisis genético, dado que las formas hereditarias,
mas frecuentes en mujeres, determinan un desarrollo precoz de la
enfermedad, la localizacion multiple y riesgo de malignizacion. Se
han descrito mutaciones asociadas al desarrollo de paragangliomas
en los genes VHL, RET, SDHB, SDHC, SDHD y, mas recientemente,
KIF1BBeta, SDHAF2, SDHA y TMEM127. Este caso presentd una in-
frecuente y poco conocida mutacion, en el gen SDHAF2, propia de
lesiones esporadicas, sin potencial diseminador. La determinacion
de la CgA, como proteina extensamente distribuida por el sistema
neuroendocrino, reguladora de actividades de inhibicion enzimati-
cay precursora de péptidos funcionales es fundamental en el diag-
nostico y seguimiento de los paragangliomas no funcionantes. Las
concentraciones de CgA fueron disminuyendo hasta su normaliza-
cion (75,0 ng/mL), objetivandose control del crecimiento tumoral
(neoplasia con alto riesgo de recidiva tumoral). El presente caso
ilustra la importancia del Laboratorio Clinico, tanto en su vertiente
analitica como genética, en el estudio diagnostico y pronostico del
paraganglioma carotideo, donde la evaluacion de la actividad hor-
monal tumoral es fundamental para orientar acerca de la etiologia
y naturaleza de la lesion, las opciones terapéuticas, los estudios de
extension y posibilidades de recidiva.

0416. NIVELES DE HEMOGLOBINA FETAL Y HEMOGLOBINA
A, EN POBLACION DIABETICA DEL NORTE DE ALMERIA

M.D.C. Moncada del Aguila, H.M. Cabrera Valido,
R. Jiménez Torres, R. Jiménez Machado, M.J. Viciana Cabrerizo
y P. Pinel Julian

Hospital Inmaculada. Almeria. Espafa.

Introduccién: Las hemoglobinopatias constituyen un amplio
grupo de enfermedades genéticas, causantes de un alto grado de
morbimortalidad. Se producen como consecuencia de alteraciones
cualitativas de la molécula de globina o bien por alteraciones cuan-
titativas, lo que provoca talasemias. Al nacer, la hemoglobina fetal
(Hg F) representa el 80% de la totalidad de la hemoglobina, y el
restante lo forman la hemoglobina Ay A,. Cerca de los 12 meses de
edad practicamente la totalidad de la hemoglobina se encuentra
en su forma adulta (Hg A), integrando el 97% de la hemoglobina
durante el resto de la vida. La hemoglobina A, (Hg A,) constituye
el 2% y el remanente es Hg F. Las medidas de las hemoglobinas A, y
F tiene un gran valor en el diagndstico y la caracterizacion de va-
riantes estructurales de hemoglobinas y otras hemoglobinopatias.
En particular, el aumento de los niveles de Hg A, esta considerado
la prueba diagndstica para la beta-talasemia. La determinacion de
la Hg F es importante para el diagnostico de enfermedades ta-
les como gamma-delta-talasemia, persistencia hereditaria de la
Hg F (HPFH) o durante el seguimiento de pacientes tratados con
hidroxiurea. El método mas ampliamente difundido para la deter-
minacion de estas hemogoblinas es la técnica de cromatografia de
alta resolucion (HPLC) que permite la cuantificacion rapida y preci-
sa de las hemoglobinas A, A, y F, asi como la fraccion A,. empleada
para el manejo de personas diabéticas. El objetivo de este trabajo
es determinar los valores de hemoglobina A, y fetal en poblacion
diabética del norte de Almeria.

Material y métodos: En este trabajo se lleva a cabo un estudio
transversal descriptivo. El grupo de estudio lo forma la poblacion
diabética remitida por la consulta de endocrinologia para control
de la hemoglobina A,. durante el mes de enero de 2011. Se han
analizado un total de 1713 pacientes. Se determina para este grupo
los valores de HgA, y HgF mediante técnica cromatografica (HPLC
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ADAMS A1c HA-8160 Menarini®). Los valores de HgA, y HgF se expre-
san en% de hemoglobina total.

Resultados: En la tabla se presentan los valores de la media,
desviacion estandar, mediana, minimo y maximo de los datos en-
contrados en la muestra de poblacion diabética del norte de Alme-
ria para las determinaciones de hemoglobina fetal (HgF) y hemo-
globina A, (HgA,). También se presentan los porcentajes de valores
anomalos encontrados en la muestra definidos como valores de HgF
superiores a 2% y de HgA, superiores a 3,7%.

Valores de HgF y HgA2 en poblacion diabética del norte de
Almeria.

HgF HgA,
Media 0,4 3,1
Desviacion estandar 0,33 0,26
Mediana 0,4 3,1
Minimo 0,2 2,3
Maximo 3,7 4,9
% anomalos 0,7 0,7

Conclusiones: Con este estudio podemos concluir que los valo-
res de HgF y HgA, encontrados en la poblacion diabética del area
norte de Almeria se encuentran dentro de la normalidad para una
poblacién sana. Asimismo, el porcentaje de anémalos encontrados
para ambas determinaciones es muy bajo, comparable con el en-
contrado en poblacion no diabética.

0417. POLIDIPSIA PRIMARIA. A PROPOSITO DE UN CASO

V. Martinez Madrid, A. Cerezo Arillo, A.B. Cortés Carmona,
R. Sendra Fontan, M. Belinchon Toral y R. Franquelo Gutiérrez

Hospital General Virgen de la Luz. Cuenca. Espafia.

Introduccién: La diabetes insipida (DI) hace referencia a un es-
tado anormal de diuresis acuosa. Se caracteriza por la emision de
grandes volumenes de orina diluida asociada a un aumento de la
ingesta de liquidos. Existen cuatro formas de DI: neurogénica o
central, nefrogénica, polidipsica primaria o gestacional. El test de
deshidratacion tiene como objetivo distinguir entre estos tipos de
DI.

Caso clinico: Varon de 52 afnos remitido por Psiquiatria para
valoracion de polidipsia (5 litros agua/dia), sed intensa, poliu-
ria, nicturia (2-3 veces) y pérdida de peso, por dieta y ejercicio
tras cifras elevadas de glucemia. A pesar de la normalizacion
de la glucemia, el paciente continta con polidipsia: osmolari-
dad plasmatica (OsmP): 304 mOsm/Kg [285-292], osmolaridad

urinaria (OsmO): 189 mosm/Kg [190-424] y Na plasmatico: 147
mmol/L [136-140]. Resto de analitica normal. Exploracion fisica:
87,6 kg, 170,5 cm, TA:109/69. Ante la sospecha de DI, se realiza
un primer test de deshidratacion en la consulta de endocrino,
inyectandose desmopresina i.v. al principio del test. Los resul-
tados obtenidos se muestran en la tabla 1. Con los resultados
obtenidos se sospecha de un diagnodstico de DI central (Incre-
mento OsmO tras desmopresina: 55,7%) por lo que se realiza
una RMN hipotalamo-hipofisaria para descartar alteraciones,
resultando esta normal. Se decide entonces realizar de nuevo
el test, pero esta vez ingresado y vigilado en nuestro hospital.
A las 12h de la noche empieza la restriccion hidrica, conside-
randose el paciente deshidratado a las 9h de la mafana. A esta
hora se determinan los valores basales de OsmP, OsmO, e iones
en plasma, se extrae una muestra para la determinacion de ADH
y se administra desmopresina i.v. La determinaciéon de OsmO se
realiza cada hora y las de OsmP e iones en orina cada 2h. El test
se di6 por finalizado cuando la OsmO > 600 mOsm/Kg. En este
punto se extrajo otra muestra para la determinacion de ADH.
Los resultados del test se muestran en la tabla 2.

Discusion: Los resultados del segundo test confirman el diagnos-
tico de Polidipsia Primaria (se alcanzan valores normales de OsmO
con el tiempo, antes de que el peso corporal se reduzca un 3-5%
y la OsmO varia menos de un 9% (1,5%) tras la administracion de
desmopresina). Probablemente los resultados del primer test rea-
lizado en consulta no sean fiables porque, al no estar vigilado el
paciente, este podria haber ingerido agua durante la noche y por
tanto no iniciar el test en las condiciones de deshidratacion reque-
ridas (Na: 136 < 145 mmol/Ly OsmP: 292 < 295 mOsm/Kg). Ademas
este diagndstico se confirma con la RMN hipofisaria, Gtil para la
distincion entre DI central y polidipsia primaria.

0418. ASOCIACION ENTRE LOS NIVELES DE TIROTROPINA
Y PARAMETROS DE LA SERIE ROJA EN POBLACION
DEL AREA DE GESTION SANITARIA NORTE DE ALMERIA

H.M. Cabrera Valido, M.D.C. Moncada del Aguila,
R. Jiménez Machado, M.J. Viciana Cabrerizo, P. Pinel Julian
y R. Jiménez Torres

Hospital Inmaculada. Telde. Espana.

Introduccion: La asociacion entre el volumen corpuscular me-
dio (VCM) y los niveles séricos de la hormona tirotropina (TSH)
han sido objeto de estudio en los Gltimos afos. Sin embargo, la
relacion entre otros parametros hematoldgicos con los niveles de
TSH no ha sido objeto de un estudio tan exhaustivo. El objetivo

Tabla 1
Osmol. urinaria (mOsm/Kg) Osmol. plasma (mOsm/Kg) Na plasma (mmol/L)

Basal 278 292 136
1° hora 499 294
2° hora 722 292
3° hora 759 284
Tabla 2

Osmol. Osmol. Na plasma K plasma ADH Peso Diuresis

urinaria (mOsm/Kg)  plasma (mOsm/Kg) (mmol/L) (mmol/L) (pcg/mL) (Kg) (mL)
Basal 391 302 142,9 4,62 1,8 87,8
1° hora 397 90
2° hora 434 294 143,1 4,63 87,4 120
3° hora 481 100
4° hora 533 297 142 4,3 87,4 100
5° hora 610 16,4 87,3 40
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de este trabajo es comprobar la relacion existente entre los ni-
veles de VCM, hemoglobina (Hg), hematocrito (Ht), hemoglobina
corpuscular media (HCM), concentracion de hemoglobina corpus-
cular media (CHCM) y ancho de distribucion eritrocitaria (ADE)
con los niveles de TSH.

Material y métodos: En este trabajo se lleva a cabo un estu-
dio transversal descriptivo de un total de 30.909 casos medidos
durante un periodo de 12 meses en el Area de Gestion Norte de
Almeria. Los niveles de TSH séricos se determinaron mediante
un equipo Modular E170 de Roche® Diagnostic. El rango de refe-
rencia (0,2-2,5 mUI/L) fue establecido de acuerdo con las guias
clinicas desarrolladas por el Guidelines Committee of the Natio-
nal Academy of Clinical Biochemistry. Los datos hematolégicos se
obtuvieron a partir de muestras de plasma en un equipo Coulter
LH 750 Analyzer de Beckman® Coulter. Para el analisis estadistico
se empled el paquete estadistico SPSS 11.0. empleando técnicas
no paramétricas.

Resultados: En la tabla se presentan los valores de los diferen-
tes parametros estudiados estratificados en funcion de los valores
de TSH. Se sefalo en la tabla si existen diferencias significativas
entre los diferentes grupos al aplicar el test no paramétrico de
Mann-Whitney. Se observan diferencias estadisticamente signifi-
cativas entre los diferentes subgrupos en todos los parametros
estudiados. Llevando a cabo un analisis de regresion lineal simple
de todos los parametros tomando la TSH como variable indepen-
diente se observa que existe un aumento estadisticamente signi-
ficativo de la variable ADE con respecto a la TSH y una disminu-
cion estadisticamente significativa de las variables hemoglobina
y hematocrito con un nivel de confianza del 99%. Ver tabla a pie
de pagina.

Conclusiones: Con este estudio podemos concluir que los niveles
de las hormonas tiroideas juegan un importante papel en la eritro-
poyesis, y que los niveles anormales de TSH pueden influir sustan-
cialmente en la variabilidad de las caracteristicas de los hematies,
observandose un aumento del ADE y una disminucion de hemoglo-
bina y hematocrito estadisticamente significativos al aumentar los
valores de TSH en poblacion general.

0419. HEMOGLOBINA NUNOBIKI: A PROPOSITO
DE UN CASO

M.L. Gonzalez Borrachero, A. Ruiz Robles, C. Tenorio Carrefo
y L. Calbo Torrecillas

Hospital de Jerez de la Frontera. Cddiz. Espana.

Introduccién: Desde hace varios anos, la determinacion de
hemoglobina glicada, es el método de eleccién para el control
del equilibrio glucémico en pacientes diabéticos. En ciertos pa-
cientes la presencia de una hemoglobina anémala puede inter-

ferir en la cuantificacion de la HbA1c de dos maneras, por mo-
dificacion de las propiedades fisicoquimicas de la hemoglobina
debido a las propiedades fisicoquimicas particulares de ciertas
variantes, tal es el caso que presentamos, o por modificacion de
la vida media de los hematies. El hallazgo casual de variantes
de hemoglobina es un hecho que se produce en el laboratorio,
cuando el método utilizado es cromatografia liquida de alta re-
solucion (HPLC).

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente a la que se
le solicita desde Atencion Primaria la determinacion de hemoglo-
bina glicosilada (HbA1c).ELl analisis se realizo en un equipo Variant
Il Turbo de Bio-Rad mediante HPLC por intercambio cationico, ob-
servandose en el cromatograma un pico muy elevado coincidien-
do con el tiempo de retencion correspondiente a la HbA1c con un
valor de 22,9% (VN: 4-6%). Se envia la muestra a un laboratorio
externo para comprobar la posible existencia de una hemoglobina
anomala causante de la interferencia y su tipificacion posterior si
asi fuera. El estudio de DNA presenta la mutacion CGT—TGT en
el codon 141 en el exon 3 del gen alfa 2 en estado heterocigoto
que determina el cambio del aminoacido arginina por cisteina en
la posicion 141 de la cadena alfa codificada por el alelo mutado.
El informe del estudio revela el hallazgo de una hemoglobina Nu-
nobiki heterocigota alfa 2 141 (HC3) ARG—CYS. Esta hemoglobina
presenta una elevada afinidad por el oxigeno, uniéndose a él con
mayor facilidad, pero liberandolo menos a los tejidos, lo que con-
lleva una leve hipoxia histica que estimula la eritropoyesis y la
eritrocitosis. Las manifestaciones clinicas de la eritrocitosis son:
dolor de cabeza, falta de aire, vision borrosa, mareos, aumento
del deseo de dormir, etc. Nuestra paciente presentaba alguno de
los sintomas descritos en la bibliografia para las hemoglobinas
con alta afinidad por el oxigeno como la hemoglobina Nunobiki,
con lo que su hallazgo contribuyé al diagnostico. La inmensa ma-
yoria de las mutaciones provocan una modificacion de la carga
neta de la cadena de hemoglobina sea glicada o no. Es por eso
que estas mutaciones interfieren en los métodos analiticos que
utilizan la separacion de las hemoglobinas por su carga. Asi muy
a menudo el pico correspondiente a la hemoglobina anormal gli-
cada es dificil de separar del de HbA1c o HbAO lo que afecta en
la interpretacion correcta de los resultados, como ocurre en el
€aso que nos ocupa.

Conclusiones: Resaltar la importancia del analista en la re-
vision de todos y cada uno de los cromatogramas correspon-
dientes a la determinacion de hemoglobina glicosilada, pues
de manera casual se detectan variantes de hemoglobina que
ademas de ayudar al diagnostico del paciente pueden originar
un resultado erréneo en el valor de la HbA1c. Del mismo modo
el analista debe informar al clinico de métodos alternativos
para determinar la hemoglobina glicosilada en los que la he-
moglobina anémala no produzca interferencia, incluso la de-
terminacion de fructosamina para la vigilancia del equilibrio
glucémico.

Valores de ADE, VCM, HCM, CHCM, hematocrito (Hto) y hemoglobina (Hg) de acuerdo con los valores de TSH

TSH (mUI/L)

<0,20 0,20-2,5 2,51-4,5 > 4,5
n 817 15845 9328 4919
Edad, afios 56,00 (33,00-79,00) 52,00 (25,00-78,00) 48,00 (18,00-77,00) 52,00 (19,00-78,00)
VCM, fL 90,00 (83,04-96,00)* 91,60 (84,20-97,80) 91,10 (83,40-97,20)* 91,10 (83,50-97,50)*
Hg, g/dL 13,70 (11,50-15,40)* 14,00 (11,90-16,10) 13,90 (12,10-15,90)* 13,70 (11,80-15,50)*
HE, % 40,40 (34,70-45,10)* 41,40 (35,60-47,30) 40,90 (35,80-46,60)* 40,40 (35,20-45,70)*
HCM, pg 30,30 (27,44-32,80)" 31,10 (28,10-33,40) 30,90 (27,90-33,30)* 30,90 (28,00-33,30)*
CHCM, g/dL 33,80 (32,40-34,84)* 33,80 (32,60-35,00) 33,90 (32,60-35,20)* 33,90 (32,50-35,10)*
ADE 13,70 (12,50-16,50) 13,70 (12,70-15,90) 13,70 (12,70-15,83)* 13,90 (12,80-16,30)*

Mediana (percentil 10-percentil 90). Las diferencias fueron establecidas entre los grupos y el grupo con el valor de TSH comprendido entre 0,20-2,50 mUI/L.

*p < 0,05.
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0420. ESTUDIO DE LA TRANSFERIBILIDAD DE RESULTADOS
ENTRE HOMOCISTEINA TOTAL EN SUERO Y PLASMA
Y SU ESTABILIDAD EN SUERO A TEMPERATURA AMBIENTE

P. Salas Gomez-Pablos, P. Loeches Jiménez, M. Ripoll Gomez,
S. Olmo Carrasco, M. Iritia Bartolomé y C. Almoddvar Solis

Hospital Universitario de Guadalajara. Espana.

Introducciéon: La homocisteina es un aminoacido que contiene
tiol. Los trastornos en el metabolismo de la homocisteina ocasio-
nan hiperhomocisteinemia u homocistinuria. La hiperhomocistei-
nemia esta causada por deficiencias nutricionales y genéticas. La
mayoria de los casos de homocisteina elevada (2/3 de los pacien-
tes) se debe a deficiencias de acido fdlico, vitamina B6 y vitamina
B12. Se ha sugerido que la homocisteina elevada es un factor de
riesgo modificable e independiente de arteriopatias coronarias,
ACVA, trombosis venosa profunda y enfermedades renales croéni-
cas. También se asocia la hiperhomocisteinemia con enfermedad
de Alzheimer y con un riesgo elevado de padecer complicaciones
en el embarazo y defectos congénitos. En nuestro laboratorio la
medida de homocisteina total se realiza en plasma, necesitando
una separacion inmediata del plasma y su congelacion.

Objetivos: Evaluar la transferibilidad de valores de homocistei-
na total entre suero y plasma y la estabilidad de homocisteina en
suero durante un periodo de 6 horas a temperatura ambiente.

Material y métodos: Se tomaron muestras de 50 pacientes vo-
luntarios al azar a los que se les extrajo un tubo para plasma y
otro para suero y se centrifugaron separando el plasma inmedia-
tamente. La medida de homocisteina total se realiz6 en el equipo
Architect i2000SR® (Abbott).

Resultados: Al comparar los valores de homocisteina entre
plasma y suero recién extraidos los resultados obtenidos fueron:
ecuacion de la recta de regresion Y (suero t:0) = -0,063 + 1,0631
X(plasma t:0). Coeficiente de correlacion r = 0,99. Para un interva-
lo de confianza de 95% los valores de la ordenada en el origen son
-0,3292 y 0,5109 (cumple criterio de transferibilidad al contener el
0) y los valores para la pendiente son 1,0211 y 1,098 (no cumple
criterio de transferibilidad al no contener el 1). Al comparar el
suero analizado a tiempo 0 y 6 horas después, sin refrigeracion, los
resultados obtenidos fueron: ecuacion de la recta de regresion es
Y (Suero t:6h) = -0,0103 + 1,0077 X(Suero t:0). Coeficiente de co-
rrelacion r = 0,99. Para un intervalo de confianza de 95% los valores
de la ordenada en el origen son -0,419 y 0,4181 (cumple criterio
de transferibilidad al contener el 0) y los valores para son 0,9695 y
1,0413 (cumple criterio de transferibilidad al contener el 1).

Conclusiones: 1. El valor de homocisteina total entre suero y
plasma muestra una buena correlacion pero no transferibilidad. 2.
Los resultados obtenidos de la comparacion de la medida de homo-
cisteina total en suero recién extraido y 6 horas postextraccion sin
refrigeracion muestran muy buena correlacion y son transferibles.
Por esto, en nuestro laboratorio, se decide realizar la medida de
homocisteina total en suero aplicando la ecuacion de regresion para
su transferibilidad a plasma, permitiéndonos que los pacientes con
peticion de homocisteina puedan pincharse en Atencion Primaria,
desde donde las muestras de suero se reciben centrifugadas y en
menos de 6 horas, sin necesidad de acudir al hospital.

0421. AFECTACION DE APOLIPOPROTEINAS EN PACIENTE
CON PALUDISMO

A. Cortés Tormo, J.V. Marcos Tomas, E. Ricard Alvarez,
R. Falip Barengué, R. Molina Gasset, J.l. Soler Diaz
y J.F. Sastre Pascual

Hospital Virgen de los Lirios. Alcoy. Espafa.

Caso clinico: Un vardn de 59 afos ingresa en puerta de urgencias
refiriendo picos febriles recientes tras un viaje a Guinea Ecuato-
rial. Ante la sospecha de paludismo se solicité una analitica que

incluia bioquimica sérica basica, tira reactiva y sedimento en ori-
na, hematimetria y coagulacion basica, realizandose un frotis san-
guineo para evaluar la posible presencia de formas parasitarias.
Lo mas destacable fue una ligera elevacion de lactato deshidroge-
nasa, aspartato amino-transferasa y urea, proteina C reactiva de
15 mg/dL, neutrofilia y trombocitopenia de 19.000 plaquetas/pL.
Asimismo, se observaron trofozoitos intraeritrocitarios de morfolo-
gia compatible con Plasmodium falciparum. Tras establecerse su
ingreso y tratamiento antipaltdico, se solicitd una analitica mas
completa en la que destaco una ligera anemia (hemoglobina total
= 12,2 g/dL) y un acusado descenso del colesterol de lipoprotei-
nas de alta y baja densidad (respectivamente, HDLc = 5 mg/dL
y LDLc indetectable), debido a lo cual se determinaron las apo-
lipoproteinas (Apo) correspondientes, confirmandose el origen de
dicha disminucién (Apo-Al = 60 mg/dL [110-200 mg/dL]; Apo-B100
indetectable). Asimismo, se confirmé la infeccion por Plasmodium
falciparum mediante la reaccion en cadena de la polimerasa.

Discusion: Los hallazgos mas destacables en las analiticas rea-
lizadas son la drastica disminucion de plaquetas (descrito biblio-
graficamente) (Merino. Ed Cont Lab Clin. 2010;13:49-58) y de
apolipoproteinas. No hemos encontrado en la bibliografia ninglin
mecanismo que esclarezca directamente la reduccion de estas ul-
timas, pero su relacion estructural con ciertos receptores de mem-
brana del esporozoito (Vignali et al. Malaria J. 2008;7:211), asi
como el hecho de que el ciclo de internalizacién del parasito com-
parta receptores de membrana (SR-BI) del hepatocito con las lipo-
proteinas (Rodrigues et al.. Cell Host & Microbe. 2008;4:271-82),
establece un vinculo estrecho entre el metabolismo lipidico y el
ciclo biolégico del Plasmodium ssp. Es posible que la alteracion de
ambas apolipoproteinas esté relacionada con el ciclo hepatico del
parasito y la sintesis hepatica de las mismas, ya que la Apo-B100
(sintesis exclusiva hepatica) es indetectable y la Apo-Al (sintesis
hepatica e intestinal) existe en concentracion reducida. Una eleva-
da disminucién conjunta de los niveles de HDLc y LDLc puede orien-
tar, al igual que una trombocitopenia intensa, hacia la presencia de
paludismo, pudiendo ser el parametro bioquimico de utilidad mas
sensible para esta situacion clinica. Ello puede ser confirmado con
la determinacion de las apolipoproteinas correspondientes. Esta
circunstancia ya ha sido descrita con anterioridad (Kittl et al. Wien
Klin Wochenschr. 1992;104:21-4). La disminucion de lipoproteinas
parece ser una circunstancia temporal, habida cuenta de que el
paciente mostraba, en una analitica previa en tres meses, resul-
tados dentro de los niveles habituales. Su esperada normalizacion
no ha podido ser aclarada todavia, ya que el paciente se encuentra
actualmente ilocalizable.

0422. CASO DE FRACASO RENAL AGUDO POR
COMPLICACION DE BANDA GASTRICA AJUSTABLE
LAPAROSCOPICA (BGAL)

P. Argiielles Menéndez, O. Fernandez Codejon, M. Palacios Gasos,
C. Gutiérrez Fernandez, L. Chamorro Lopez, J.M. del Rey Sanchez
y E. Ripoll Sevillano

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espania.

Introduccion: La obesidad morbida se ha convertido en uno de
los principales problemas sanitarios actuales. Los procedimientos
quirdrgicos para su tratamiento han experimentado un gran desa-
rrollo en los Ultimos afos. Una de las técnicas de cirugia laparos-
copica para el tratamiento quirdrgico de la obesidad es la banda
gastrica ajustable (BGAL). Consiste en la colocacion de una banda
inflable de silicona alrededor de la parte superior del estomago,
dividiéndolo en dos partes. La nueva bolsa pequefia en la parte
superior del estdbmago limita la cantidad de alimentos que pueden
ingerirse de una vez y la salida estrecha del estdbmago aumenta
el tiempo para que el estdmago se vacie. Como consecuencia, los
pacientes experimentan una sensacion de plenitud con pequefias
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cantidades de alimento, que causa una pérdida de peso. A pesar de
que este tipo de procedimientos se han vuelto muy habituales en
la actualidad, no estan exentos de complicaciones.

Caso clinico: Varon de 29 afios que acude a urgencias por dre-
naje espontaneo en cantidad importante de un liquido maloliente
por herida quirtrgica desde hace 6 dias. No dolor abdominal. Vomi-
tos desde el dia anterior ocasionales. No fiebre. No alteracion del
ritmo intestinal. Diuresis normal. En tratamiento con Augmentine
(500 mg/8h) desde hace 6 dias. Intervenciones quirtrgicas: cirugia
bariatrica de colocacion de banda gastrica laparoscopica. Explora-
cion: exploracion fisica: buen estado general, consciente y orienta-
do, normocoloreado, bien hidratado, bien perfundido. Tension ar-
terial: 98/58; Frecuencia cardiaca: 93 ppm; Temperatura: 35,6 °C.
Abdomen globuloso, blando, depresible, no doloroso a palpacion,
no signos de irritacion peritoneal. Herida quirdrgica con penrose
en su tercio medio y con salida de material purulento a través del
mismo. Pruebas complementarias: valoracion ecografica: rifones
ecograficamente normales, excepto rindn derecho probablemente
malrotado. Diferenciacion corticomedular normal, no dilatacion de
via urinaria, no colecciones perirrenales. TAC abdomen: se visuali-
za gran coleccion adyacente al estomago con perforacion gastrica.
Analitica: Cre: 5,39 mg/dL; URE: 240 mg/dL; BUNc: 112,1 mg/dL;
AU: 24,1 mg/dL; PT: 10,4 g/dL; Na: 124 mM/L; Cl: 76 mM/L; LEU:
51,70 103/pL, pH: 7,31; pO,: 25; HCO;-: 20,6; TCO2: 21,9. Diag-
nostico: fracaso renal agudo (FRA) no oliglrico de origen prerrenal
por pérdidas digestivas. Hiperuricemia secundaria a deplecion de
volumen y FRA. Acidosis de probable origen séptico. Evolucion: se
decide intervenir de urgencia para extraer la banda, tras lo cual el
paciente pasa a la UVI, donde evoluciona favorablemente, recupe-
rando gradualmente sus valores analiticos normales.

Discusion: La erosion por la banda gastrica es una complicacion
comun de este tipo de cirugia. La banda erosiona gradualmente
la pared del estomago e ingresa en la luz gastrica. La colocacion
laparoscopica de una BGAL puede predisponer a la infeccion intra-
abdominal o a los abscesos. Si no se detecta, la infeccion puede
evolucionar en una sepsis intraabdominal potencialmente mortal.
En este caso la situacion del paciente degenera en un fracaso renal
agudo; sindrome clinico que cursa con un deterioro brusco de la
funcion renal glomerulotubular. Se caracteriza por una retencion
de productos nitrogenados, derivados del catabolismo proteico, y
por una incapacidad para mantener la homeoestasis corporal de
liquidos, electrolitos y equilibrio acido-base.

0423. REVISION DEL RIESGO DE ANEUPLOIDiAS
UTILIZANDO MARCADORES BIOQUIMICOS (TRIPLE
SCREENING DEL 2° TRIMESTRE) EN EL AREA SANITARIA
LEON I

M.B. Hernandez Humanes, M.l. Fernandez Fernandez,

E. Casquete Roman, M.C. Diaz Lozano,

M.D. Ruiz de Villa Izquierdo, S. Martin Liras, N. Antoranz Alvarez,
M.A. Bafios Llorente y M.C. Ambros Marigomez

Hospital de Leon. Espafia.

Introduccién: En el 2° trimestre de gestacion realizamos triple
screening utilizando marcadores bioquimicos: AFP (a-feto-protei-
na), B-HCG (hormona-gonadotropina-coridnica) y estriol-libre (UE;)
determinando el riesgo de aneuploidias.

Objetivos: Del n° total de test realizados (112) describiremos los
riesgos (R) segln la distribucion por edades (< 35 o >35), habito ta-
baquico, diabetes mellitus insulino-dependiente (DMID), embarazo
por FIV. Correlacion entre la elevacion de riesgos: por edad, de
trisomia 18 o sd. de Down, con los cariotipos en liquido amniético
(Car-LA) realizados.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de 112
screening del 2° trimestre (14-16 semanas de gestacion) realizados
durante un mes de 2010 en nuestra area sanitaria. Se recogen los

datos en la gestante: edad, peso, habito tabaquico, DMID, raza, FIV
y se determinan los marcadores bioquimicos: AFP (a-fetoproteina),
B-HCG (hormona-gonadotropina-coridnica) y estriol-libre (UE,).
Utilizamos el programa PRISCA® que corrige los resultados bioqui-
micos segin peso, edad y demas factores descritos y calcula los
MoM de estos marcadores (= al valor de nuestro marcador dividido
por el valor de la mediana de ese marcador para la misma edad
gestacional, independizando asi los valores del tiempo de gesta-
cion). Se consideran Rt: por la edad y T-18 con cifras > 1/250 y
para T-21 (o riesgo bioquimico-R-BQ) > 1/270.

Resultados: {Riesgo por edad: 9 gestantes; ninguna con R-BQ1;
ninguna tiene Car-LA realizado. fRiesgo T18: 11 gestantes; 5 de
ellas también 1R-BQ y solo en estas se realizo Car-LA con 2 fetos XX
y 3 XY, todos normales. {Riesgo BQ: 9 gestantes: Car-LArealizado a
todas, todos normales (4 XY y 5 XX) y las 9 eran < 35 anos (tabla).

Total 112 Si (%) No (%)
Fumadora 25 (22%) 87 (78%)
DMID 5 (4%) 107 (96%)
FIV 1(0,9%) 111 (99,1%)

Discusion: 1. Fuma durante la gestacion casi la cuarta parte de
mujeres estudiadas. 2. Solo 1 gestante era una FIV. 3. El programa
PRISCA® consigue independizar el riesgo por edad y el R-BQ ya que
ninguna de las mujeres con 1R por edad tenia un R-BQ?t. A estas
mujeres se les habria propuesto realizar el Car-LA por el 1R por
edad, sin embargo no se les aconsejo porque el R-BQ era bajo. 4.
No hemos encontrado en este mes estudiado ninglin Car-LA con
aneuploidia pese a presentar un R-BQt. 5. Dados los datos obte-
nidos, pretendemos realizar un estudio retrospectivo de los nifos
nacidos con sd. Down u otras aneuploidias para cotejarlos con los
estudios realizados a sus madres durante la gestacion tanto en el 2°
trimestre como en el 1¢ trimestre (que es el mas utilizado actual-
mente en nuestro centro).

0424. INTOXICACION MEDICAMENTOSA A PROPOSITO
DE UN CASO DE INTOXICACION GRAVE POR VALPROATO

P. Argiielles Menéndez, M. Palacios Gasos, C. Gutiérrez Fernandez,
L. Chamorro Lopez, O. Fernandez Codejon, J.M. del Rey Sanchez
y E. Ripoll Sevillano

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espana.

Caso clinico: Antecedentes personales: Varon de 30 afios, no hi-
pertension arterial, no diabetes mellitus, no alergias medicamento-
sas conocidas. fumador y bebedor frecuente. Consumidor habitual
de cocaina durante 12 afos (niega consumo en la actualidad), ha-
chis y heroina ocasional. Esquizofrenia paranoide vs psicosis toxica
en tratamiento por Psiquiatria. Acude a Urgencias derivado de un
hospital privado para valorar tras ingesta de 2 cajas de Rivotril y
una caja de Depakine 500, con ideacion autolitica. Amplio historial
de visitas anteriores a Urgencias por sintomas depresivos, brotes
sicoticos e intoxicacion por opiaceos que preciso intubacion orotra-
queal por bajo nivel de conciencia. Exploracion: tension arterial:
123/72 mmHg; frecuencia cardiaca: 70 lpm; temperatura: 36 °C;
consciente y orientado en las 3 esferas; buen estado general; bien
hidratado; bien perfundido; normocoloreado. Somnoliento aunque
con buena respuesta a estimulos. Sujecion mecanica. Auscultacion
cardiaca: latido ritmico, no soplos, roces o extratonos. Ausculta-
cion pulmonar: murmullo ventricular conservado, no otros ruidos
sobreafiadidos. Abdomen: runcus hidroaéreo positivo, blando, de-
presible, no masas ni megalias, no dolor espontaneo ni a la palpa-
cion. No peritonismo. No signos de irritacion meningea. Pruebas
complementarias: Rx torax: placa poco inspirada. Cardiomegalia.
No imagenes de infiltrados claros. ECG: RS a unos 100 lpm. No
alteraciones agudas de la repolarizacion. Analitica: OSM: 293 mM/
Kg; Ca: 7,4 mg/dL; GOT: 41 U/L; GPT: 83 U/L; Na: 152 mM/L; acido
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valproico: 630 pg/mL (50-100 pg/ml); benzodiacepinas en orina:
571,28 ng/mL (< 200 ng/mL); amonio: 54,1 uM/L (< 75 pM/L). Diag-
nostico: intoxicacion grave por valproato. Evolucion: lavado gastri-
co + carbon activado. Deterioro progresivo del nivel de conciencia,
distrés respiratorio con taquipnea y saturacion de oxigeno al 35%
de 95% y auscultacion pulmonar inespecifica, requiere intubacion.
Se administra 1mg de anexate y 4 ampollas de naloxona sin me-
joria. Tras 2h, 2 ampollas de naloxona y una de anexate. Pasa a
hospitalizacion (UVI Cardiovascular).

Discusion: El acido valproico (o sus sales sodica y magnésica)
es un anticonvulsivo no relacionado quimicamente con otros an-
ticonvulsivos. Actualmente se le considera el anticonvulsivo de
eleccion. Utilizado para el tratamiento de las ausencias, convul-
siones mioclonicas o tonico clonicas o epilepsia mixtas; desorden
bipolar; “status epilepticus”; prevencion de migrafas; demencias;
trastorno limite de personalidad. La intoxicacion implica disminu-
cion global de la funcion del sistema nervioso central, depresion
respiratoria, aumento de los niveles séricos de transaminasas,
acidosis metabodlica, hiperosmolaridad, hipocalcemia, hipernatre-
mia, hiperamonemia asociada con vomitos, letargia y encefalopa-
tia, pancreatitis. La naloxona (antagonista del GABA) aumenta el
nivel de conciencia en determinados pacientes. En los servicios
de urgencias de los hospitales son frecuentes situaciones como la
descrita, con intoxicaciones con este u otro farmaco, lo que hace
imprescindible la inmediata intervencion del laboratorio para que
informe los niveles de forma rapida, exacta y precisa.

0425. SINDROME DE VARON 46,XX CON PRESENCIA
DEL GEN SRY: UN CASO CLINICO

C. Ortiz Garcia, D. Herranz Amo, M. Barcos Martinez,
M.R. Alhambra Exposito, I. Espejo Portero y C. Aguilera Gamiz

Complejo Hospitalario Reina Sofia. Cérdoba. Espafia.

Introduccion: El sindrome de varén XX es una de las cromosomo-
patias sexuales mas infrecuentes (1/20.000 recién nacidos varones)
cuya etiologia estaria relacionada con el intercambio de material
genético X-Y durante la meiosis paterna, produciéndose transloca-
cion del gen SRY (Sex-determining Region of Y-chromosome) desde
el cromosoma Y hasta el X. El diagnostico se realiza generalmente
en la pubertad debido al hipogonadismo hipergonadotropico ca-
racteristico de este sindrome, mientras en el adulto, la mayoria
consultan por hipogonadismo, ginecomastia o infertilidad.

Caso clinico: Varon de 36 afos remitido por el Servicio de Endo-
crinologia, al que llega derivado por Reumatologia diagnosticado
de osteoporosis, para estudio genético. Refiere ausencia de erec-
ciones, debilidad muscular e intensa astenia con el ejercicio. Ante-
cedentes personales: desde hace 12 afos trastorno obsesivo-com-
pulsivo en seguimiento por psiquiatria. Examen fisico: peso: 94,4
kg; talla: 167 cm; IMC: 33,8 kg/m?; TA: 105/66 mmHg; distribucion
androide del vello, ginecomastia y en relacion a los genitales ex-
ternos, testiculo derecho de 2-3 ml, doloroso a la palpacion y tes-
ticulo izquierdo de 2-3 ml. Estudios complementarios: FSH: 17,23
u/L (1,3-13,5 U/L); LH: 6,46 U/L (1,80- 8,16 U/L); estradiol: 17
ng/L (25-107 ng/L); testosterona: 0,59 mg/L (1,7-8,4 mg/L); calcio
corregido con proteinas: 9,6 mg/dL (8,5-10,5 mg/dL); fosfato: 4,7
mg/dL (2,7-4,5 mg/dL); PTH: 39 pg/mL (15-65 pg/mL). Densito-
metria: osteopenia y osteoporosis. Para el estudio citogenético se
extrae una muestra de sangre con heparina sodica para el cultivo
de linfocitos tras el cual, el resultado del cariotipo fue 46,XX. Ante
la discordancia con el fenotipo se realizé un pintado cromosémico
de los cromosomas X e Y mediante hibridacion in situ fluorescen-
te (FISH) observandose dos cromosomas X que contenian material
genético del cromosoma Y en la zona distal del brazo corto de
ambos cromosomas X. Se realiz6 un estudio de las microdeleciones
del cromosoma Y para determinar qué parte de dicho cromosoma
faltaba utilizandose un método de PCR multiplex, encontrandose

microdelecion total de la region AZF con presencia del SRY. Tenien-
do en cuenta que el material genético del cromosoma Y estaba
translocado en los dos cromosomas X, nos planteamos estudiar si
existia SRY en ambas zonas, para ello utilizamos la técnica FISH con
el empleo de sondas locus especifica SRY y centromérica para los
cromosomas X, observandose dos centromeros correspondientes a
los cromosomas X y un Unico SRY en uno de los cromosomas X.

Discusion: El hallazgo de un hipogonadismo hipergonadotropo
secundario a fallo testicular con niveles de LH y FSH moderada-
mente elevadas y testosterona baja nos hace sospechar, junto con
las caracteristicas fenotipicas y la sintomatologia clinica, que nos
encontramos ante un sindrome de varén XX con SRY positivo, sospe-
cha que confirmamos tras la realizacion del estudio molecular con
el que ponemos de manifiesto la presencia de dos cromosomas X en
el cariotipo y del gen SRY detectado mediante la técnica FISH y el
estudio de las microdeleciones del cromosoma Y, lo que contribuye
de forma significativa al diagnostico clinico de esta patologia. La
presencia del gen SRY justificaria el desarrollo gonadal hacia la
diferenciacion testicular.

0426. SINDROME DE TURNER CON FORMULA
CROMOSOMICA 45,X/46,X+MAR. PRESENTACION
DE UN CASO

C. Ortiz Garcia, D. Herranz Amo, |. Espejo Portero,
M. Barcos Martinez y C. Aguilera Gamiz

Complejo Hospitalario Reina Sofia. Cérdoba. Espafia.

Introduccion: El sindrome de Turner es una de las anomalias
cromosoémicas mas frecuentes, consiste en la pérdida total o par-
cial de un cromosoma X durante el desarrollo embrionario que se
acompana de un amplio espectro de signos somaticos lo que indica
que diferentes genes localizados en el cromosoma X son los respon-
sables del fenotipo completo: talla baja, insuficiencia ovarica, Pte-
rigium colli, torax en escudo, clbito valgo, entre otras. La mayoria
de los casos son diagnosticados prenatalmente en el transcurso de
un estudio citogenético por otro motivo constituyendo un hallazgo
casual. Existe gran variedad de cariotipos de nifas con sindrome
de Turner, una forma infrecuente de presentacion es el mosaicis-
mo con formula cromosomica 45,X/46X+mar, es decir, la ausencia
completa de un cromosoma X en una linea celular y la presencia
de un marcador cromosémico (cromosoma extra, estructuralmen-
te anormal, supernumerario pequefio y dificil de identificar) en la
otra linea celular.

Caso clinico: De Medicina Fetal nos llega una muestra de liquido
amnidtico de una gestante de 15 semanas para estudio citogenéti-
co. El motivo del analisis es un screening bioquimico positivo (ries-
go de 1/181 para sindrome de Down). Procedemos al analisis de
la muestra mediante la técnica de hibridacion in situ fluorescente
(FISH) para el estudio de las aneuploidias con sondas centromérica
(CEP) para los cromosomas 18, X e Y, y locus especifica (LSI) para
los cromosomas 13 y 21. Tras concentrar la muestra debido al esca-
so numero de amniocitos, observamos con la sonda CEP una doble
linea celular en relacion al sexo: un 78% de células XX y un 22% de
células X. Para el resto de los cromosomas estudiados la dotacion
es diploide. Completamos el estudio con el cariotipo detectandose
dos lineas celulares: en el 50% el cariotipo fue 46,X+mar y en otro
50% 45,X. Se realiza estudio de confirmacion mediante QF-PCR (Hi-
bridacion molecular con amplificacion fluorescente y cuantitativa)
no detectandose la presencia de cromosoma Y asi como una Unica
sefal para cada uno de los marcadores del cromosoma X, resultado
compatible con hembra normal con dos cromosomas homocigotos
para los marcadores utilizados o hembra con un solo cromosoma X.
El cariotipo realizado a los padres fue normal.

Discusion: En los casos de mosaicismos de sindrome de Turner
las anomalias son mas leves y menos frecuentes salvo la estatura
corta que es tan frecuente como en las nifias 45,X y puede ser
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la Unica manifestacion clinica junto con la insuficiencia ovarica.
Con el estudio de la QF-PCR se ha descartado la presencia de cro-
mosoma Y, pero esta técnica presenta limitaciones en cuanto a la
deteccion de mosaicismos de bajo grado, presencia de dos cromo-
somas X en homocigosis o existencia de cromosoma marcador. El
empleo de sondas painting mediante FISH hubiera estado indicado
para identificar al cromosoma marcador, aunque con la sonda CEP
se puso de manifiesto la presencia de la zona pericentromérica de
un cromosoma X. Es muy dificil predecir los efectos del cromosoma
marcador cuando no esta presente en el cariotipo realizado a los
padres.

0427. ESFEROCITOSIS HEREDITARIA: A PROPOSITO
DE UN CASO

M.S. Bocharan Ocafa, A. Agarrado Roldan, L. Rincon de Pablo,
E. Buces Gonzalez, P. Carrasco Salas, P. Nieto-Sandoval Martin
de la Sierra, L. Sdenz Mateos y C. Cabrera Morales

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Espafa.

Introduccion: La esferocitosis hereditaria (EH) es la anemia
hemolitica mas frecuente. La enfermedad se produce por un
defecto intrinseco del eritrocito que afecta a las proteinas de
membrana (espectrina, ankirina, banda 3, proteina 4,1) confi-
riendo al eritrocito la forma esférica y la rigidez por lo que
son destruidos en el bazo originando anemia. El diagndstico
diferencial se realiza con otras causas de anemia hemolitica
con esferocitos en sangre periférica (anemia hemolitica autoin-
mune, hemoglobinas inestables, estomatosis hereditaria...). En
el laboratorio se evidencia por la disminucion de la resistencia
osmotica globular que presentan los esferocitos al ser some-
tidos a soluciones hipotonicas de ClNa y por el analisis de las
proteinas de membrana eritrocitaria por electroforesis en gel
de poliacrilamida (SDS-PAGE). La EH presenta una clinica muy
heterogénea, se puede observar desde el portador asintomatico
hasta pacientes que presentan una anemia hemolitica con gran-
des requerimientos transfusionales. La enfermedad tiene una
respuesta clinica favorable a la esplenectomia.

Caso clinico: Varén de 32 afos con dolor abdominal en epigas-
trio, vomitos e ictericia. Como antecedentes personales presenta
anemia cronica normocitica e hiperbilirrubinemia indirecta con el
diagnostico de enfermedad de Gilbert. Ningln tratamiento. En la
analitica presenta Hemoglobina = 11,5 g/dL, VCM = 86,4 ft, AST
= 364 Ul/L, ALT = 657 UI/L, LDH = 700 UI/L, BT = 5,7 mg/dL, BD
= 0,99 mg/dL, amilasa normal, hepatitis A, B, C y VIH negativos.
Se realiza ecografia abdominal observandose vesicula biliar con
litiasis, no observandose dilatacion de la via biliar ni colédoco e
hiperesplenismo con probables depésitos de hierro. El paciente
es diagnosticado de colico biliar complicado con movilizacion de
transaminasas y se inicia tratamiento con dieta absoluta, suero-
terapia y analgesia programandose colecistectomia laparoscopi-
ca. Se determina ferritina = 1.406 ng/mLy transferrina = 152 mg/
dL (202-336) con IST = 51,2% (30-40) y ante estos resultados suge-
rentes de sobrecarga férrica se solicita estudio de las mutaciones
C282Y y H63D del gen HLA-H relacionadas con la hemocromatosis,
no detectandose ninguna anomalia. Se solicita interconsulta a he-
matologia donde se continla el estudio de la anemia: Reticuloci-
tos = 10,2%, haptoglobina y hemoglobina fetal = no se detectan,
hemoglobina A2 = 1,3% (2-3,5), Coombs directo = negativo, frotis
de sangre periférica = serie roja con marcada anisocitosis, pre-
sencia de esferocitos. Resistencia osmatica globular = disminuida,
por lo que se descarta anemia hemolitica autoinmune y por he-
moglobinas inestables siendo diagnosticado de EH y tratado con
acido fdlico. Se decide seguimiento en consulta y valoracion de
esplenectomia.

Discusion: Debido a la aparicion de la complicacion mas fre-
cuente de la enfermedad: la litiasis vesicular el paciente es ingre-

sado y se realiza el estudio correcto de la anemia, ya que hasta el
momento estaba diagnosticado erroneamente de anemia normoci-
tica normocromica y sd. Gilbert. El tratamiento con acido fdlico es
necesario debido al caracter regenerativo de la anemia y aunque
esta indicada la esplenectomia en los pacientes con EH y litiasis
vesicular, en este caso debido a que el paciente no presenta crisis
hemoliticas severas se decide seguimiento en consulta y aplaza-
miento de la esplenectomia.

0428. PURPURA TROMBOTICA TROMBOCITOPENICA
IDIOPATICA. TRANSMISION VERTICAL DESCRIPCION
DE UN CASO CLINICO

C. Ceamanos Montafés, M.C. Donlo Gil, E. Salcedo Garayalde,
R. Diaz Diaz, A. Habimana Zaninka y E. Martin Rodriguez

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espanha.

Introduccion: La purpura trombotica trombocitopénica idiopa-
tica (PTI) se caracteriza por una anemia hemolitica microangio-
patica, trombocitopenia por consumo y sintomas isquémicos en
diversos 6rganos. La etiopatogenia de la PTI y su relacion con el
embarazo no esta totalmente clara; sin embargo, el diagndstico
y tratamiento deben ser apropiados para evitar secuelas por pro-
cesos hemorragicos. Clinicamente, se caracteriza por cinco signos
clave: anemia hemolitica, severa trombocitopenia (< 50 x 10°/L),
neuropatia, fiebre e insuficiencia renal. La frecuencia de la PTI,
ha aumentado debido al recuento sistematico de plaquetas du-
rante la gestacion. El feto presenta riesgo de plaquetopenia por
paso transplacentario de anticuerpos, con el consiguiente riesgo
de hemorragia fetal y neonatal. El tratamiento de eleccion: es la
plasmaféresis.

Caso clinico: Paciente de 36 afos primigesta, sin anteceden-
tes de interés. En la semana 15 de gestacion, tras un recuento
plaquetario de (95 x 10°/L) presenta diagndstico de sospecha de
PTI, se instauran controles analiticos quincenales. En las semanas
17, 19 y 21 de gestacion los valores de plaquetas fueron corre-
lativamente: (76 x 10°/L, 65 x 10°/L, 40 x 10°/L). Ingresa en la
semana 25 por plaquetopenia (15 x 10°/L) y crecimiento intra-
uterino retardado severo. Exploraciones complementarias: he-
mograma: Hb: 11 g/dl [12,1-17,2]. Plaquetas: 15 x 10 °/L. No se
observan esquistocitos. Analisis de orina: sedimento: hematuria
macroscopica. Tras el tratamiento con prednisona, a las 24 horas,
en el seguimiento analitico: Hb: 9,5 g/dl. Plaquetas: 35 x 10 °/L.
Esquistocitos: 5% Haptoglobina: 20 mg/dl [30-200], LDH: 580 U/L
[240-480]. Bilirrubina total: 4,5 mg/dl [0,2-1]. Bilirrubina directa
0,2 mg/dl [< 0,3]. Test de Coombs directo: negativo. Creatinina:
2,8 mg/dl [0,5-1,1]. Con estos resultados analiticos se instaura
tratamiento con plasmaféresis. A las 48 horas: Hb: 10 g/dl. Pla-
quetas: 150 x 10°/L. Esquistocitos: 0,4%. Haptoglobina: 50 mg/
dl, LDH: 260 U/L. Bilirrubina total: 1,5 mg/dl. Bilirrubina direc-
ta 0,1 mg/dl [< 0,3]. La paciente recibe el alta hospitalaria con
tratamiento con prednisona 15 mg/dia via oral y plasmaféresis 3
veces por semana. En la semana 38 se decide cesarea electiva.
En el puerperio, normalizacion de Hb: 13,8 g/dl, plaquetas: 212
x 10°/L, LDH: 391 U/L. En el recién nacido se observan multiples
equimosis y petequias. En las analiticas destaca un recuento de
plaquetas de 10 x 10°/L, iniciando tratamiento con transfusion de
plaquetas, inmunoglobulina endovenosas, prednisona y vitamina
K. El recién nacido es dado de alta con recuento plaquetario de
166 x 10°/L.

Conclusiones: Los parametros del laboratorio son imprescindi-
bles para el diagnostico de esta enfermedad (anemia, plaquetope-
nia, esquistocitos, LDH, creatinina...). La eficacia del tratamiento,
se monitoriza con la normalizacion del recuento de plaquetas, la
cifra de esquistocitos y de LDH. Estos estudios se deben llevar a
cabo en el RN para el diagnostico de la entidad e instaurar el tra-
tamiento si es necesario, como en el caso descrito.
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0429. HjGADO GRASO AGUDO DEL EMBARAZO.
A PROPOSITO DE UN CASO

C. Ceamanos Montafés, E. Salcedo Garayalde, R. Diaz Diaz,
E. Martin Rodriguez, M. Gajate Fernandez y M.C. Donlo Gil

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espanha.

Introduccion: El higado graso del embarazo es una patologia
grave que aparece en el tercer trimestre de gestacion, con una
frecuencia de 1/13.000 embarazos, pero con una muy alta morbi-
mortalidad materno fetal. En la gestante produce una esteatosis
hepatica micro vesicular, que desencadena una insuficiencia hepa-
tica aguda, coagulopatia, encefalopatia e ictericia.

Caso clinico: Paciente de 31 anos, primigesta de 37 semanas que
acude al Servicio de Urgencias con un cuadro de nauseas, vomitos
y malestar general incrementado en la Ultima semana. Exploracion
fisica: regular. Estado general. afebril. Cifras de tension arterial
dentro de la normalidad. Examenes complementarios: hemograma:
Hb: 12,3 g/dL [12,1-17,2], leucocitos 16.500/ul [3-10°%], neutrofilos
77,9% [30-70], plaquetas 223.000/ul [150-3863]. Pruebas de coa-
gulacion: tiempo de protrombina 20 seg [3-10] Actividad de pro-
trombina 45% [70-130]; INR 1,70 [0,85-1,2]; Fibrindgeno de 2,7 g/L.
Antitrombina 56%. Parametros bioquimicos: destacan los siguientes
valores: creatinina: 2,10 mg/dl [0,5-1,1], urea: 20 mg/dl [10-50],
ASAT 409 U/L [10-35], ALAT 462 U/l [10-35], GGT 245 U/l [7-32],
bilirrubina 4,39 mg/dl [0,2-1], bilirrubina directa: 4 mg/dl, fosfa-
tasa alcalina: 604 U/l [35-104]. El resto de parametros dentro de
la normalidad. Estudio serolégico: marcadores de hepatitis viral,
anticuerpos antimitocondriales y anti musculo liso negativos. Prue-
bas de imagen: ecografia abdominal: se observa aumento difuso de
la ecogenicidad hepatica, el resto dentro de la normalidad. Diag-
nostico diferencial: la paciente presenta cuadro de coagulopatia
con alteracion hepatocelular y colestasis; la tension rigurosamente
controlada, se mantiene en limites normales, que junto con el dato
de normalidad en los controles de las cifras de plaquetas hace des-
cartar el sindrome de Hellp; el recuento de plaquetas es normal,
por lo que descarta la posibilidad de purpura trombocitopenica
trombotica; se descarta también colestasis intrahepatica del em-
barazo porque no presenta prurito; se descarta hepatitis autoin-
mune y hepatitis viral segun el estudio seroldgico; esto oriento el
diagnoéstico hacia higado graso agudo del embarazo, no se realizo
biopsia hepatica por la coagulopatia. A las 24 horas del su ingreso
presenta un mayor agravamiento de los datos analiticos, entre los
que destaca: ASAT: 849 U/L, ALAT: 975 U/L. Bilirrubina: 6,5 mg/
dL. Bilirrubina directa: 5,9 mg/dL Fosfatasa alcalina: 915 U/l. Ante
estos datos se decide finalizar la gestacion mediante una induccion
de parto; a las 6 horas se produce parto eutécico, un RN mujer
de 3.000 g con test de Apgar 9/10, el liquido amnidtico presenta
aspecto meconial. El control analitico a las 48 horas presenta los si-
guientes valores ASAT: 103 U/L, ALAT 115 U/L. Bilirrubina: 1,8 mg/
dl. Fosfatasa alcalina: 300 U/L Tras la primera semana del puerpe-
rio los datos analiticos se encuentran dentro de la normalidad.

Discusion: EL higado graso agudo del embarazo un proceso grave
que aparece en el tercer trimestre de gestacion. Su inicio clinico
es insidioso, siendo tipica la presentacion en forma de dolor abdo-
minal, nauseas y vomitos. Dado los sintomas, el diagnostico no es
facil. Son los datos de laboratorio los que orientan el diagnostico y
el prondstico, siendo determinantes en nuestro caso para adoptar
el manejo terapéutico adecuado.

0430. COLESTASIS INTRAHEPATICA DEL EMBARAZO

C. Ceamanos Montaiés, E. Salcedo Garayalde, M.C. Donlo Gil,
J. del Olmo Sedano, R. Diaz Diaz y O. Aguirre Encinas

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccion: La colestasis intrahepatica es una de las hepato-
patias mas frecuentes durante la gestacion, con una incidencia

aproximada de 10-100 casos/10.000 embarazos. Se produce por un
defecto subclinico preexistente en el sistema del transporte activo
biliar del hepatocito al que se afade una reduccion de la sintesis
biliar, fisioldgica en gestantes. Se trata de una forma no obstructiva
y reversible de colestasis intrahepatica, y conlleva un aumento del
riesgo de morbilidad perinatal, prematuridad e hipoxia fetal. Se
expone el caso clinico de una embarazada que presento un episo-
dio de colestasis durante la gestacion.

Caso clinico: Primigesta de 30 afos, sin antecedentes patoldgi-
cos de interés, que acude de urgencias a las 36 semanas de ges-
tacion por prurito generalizado, con afectacion palmo-plantar, de
predominio nocturno. En el analisis de sangre destaca una bilirru-
bina total aumentada: 12,6 mg/dL [0,3-1] a expensas de la fraccion
conjugada: 9,8 mg/dL [< 0,3], elevacion de las transaminasas: ALAT
347 UI/L [10-35], ASAT 144 UI/L [10-35], GGT 28 U/L [7-32], LDH
452 Ul/L [240-480] y fosfatasa alcalina 230 U/L [35-104], acidos
biliares: 10,4 umol/L [0-5,1]. Marcadores seroldgicos de hepati-
tis negativos. La orina de aspecto collrico; tira reactiva (Labstic):
Proteinas++. Bilirrubina++. Urobilindgeno++. Proteinas en orina:
350 mg/dl [0-200]. Las pruebas de bienestar fetal se encuentran
dentro de la normalidad. Con los datos de laboratorio sugestivos de
colestasis intrahepatica gestacional, se ingresa a la paciente ini-
ciando tratamiento con acido ursodesoxicolico (10 mg/kg de peso/
dia) y sintomatico del prurito. Durante el ingreso se realizan con-
troles analiticos y de bienestar fetal. En el control analitico a las 48
horas destacan los siguientes valores: bilirrubina total aumentada:
19 mg/dl [0,3-1]. Bilirrubina directa: 14 mg/dl, ALAT 480 UI/L,
ASAT 364 Ul/L, GGT 35 U/L, LDH 528 UI/L y fosfatasa alcalina 310
U/L. Acidos biliares: 22,1 umol/L. Tira reactiva (Labstic): Protei-
nas+++. Bilirrubina++. Urobilindgeno++. Ante el empeoramiento de
los datos analiticos, ese mismo dia se realiza cesarea por induccion
fallida de parto. Extraccion de neonato de 3.110 g, Apgar 9/10. La
paciente evoluciona favorablemente y desaparece la clinica pru-
riginosa; se da de alta 4 a los dias con notable mejoria analitica:
bilirrubina total 4,2 mg/dL, bilirrubina directa: 2,5 mg/dl; ASAT 27
UI/L; ALAT 52 UI/L y FA 280 UI/L. Acidos biliares: 4 umol/l. Orina
de aspecto normal. Tira reactiva normal. Proteinas en orina: 180
mg/dL

Discusion: El diagndstico de colestasis fue posible gracias a los
datos aportados desde el Laboratorio. La colestasisis intrahepatica
es un enfermedad con una gran morbi-mortalidad perinatal, pu-
diendo incluso causar la muerte fetal intrauterina, sin existir un
método ideal para la vigilancia fetal. La evolucion en el tiempo de
las pruebas de laboratorio, muestran elevacion progresiva de las
transaminasas y de las sales biliares en suero, fueron decisivas a la
hora de decidir el tratamiento. El tratamiento debe ser principal-
mente sintomatico e individualizado, siempre buscando el mayor
beneficio para la gestante y el feto. Se propone una finalizacion
temprana de la gestacion, tomando como consenso el progresivo
empeoramiento de los valores analiticos de control.

0431. SINDROME DE INSENSIBILIDAD A ANDROGENOS.
DIAGNOSTICO POR EL LABORATORIO

C. Ceamanos Montanés, E. Martin Rodriguez,
E. Salcedo Garayalde, M.C. Donlo Gil, J. del Olmo Sedano
y B. Zabalza Ollo

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccion: El sindrome de feminizacion testicular es la for-
ma mas comin de pseudohermafroditismo masculino. Este cuadro
resulta de la insensibilidad del 6rgano diana a los andrégenos por
una alteracion en el receptor, como consecuencia estos pacientes
presentan un fenotipo femenino, ausencia de genitales internos
femeninos internos y un cariotipo XY; los testiculos estan presen-
tes y producen andrégenos normalmente pero no hay acciéon por
ausencia de receptores en los 6rganos diana.
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Caso clinico: Paciente de 24 afnos que consulta por amenorrea
primaria. Examen fisico: fenotipo femenino. Presencia de caracte-
res sexuales externos femeninos: Mamas bien desarrolladas grado
IV de Tanner. Ausencia de vello pubiano y axilar. Clitoris pequefio y
labios menores hipoplasicos. Examenes complementarios: parame-
tros hormonales: LH: 23,2 mUI/Ml [Hombres: 1,7-8,6. Mujeres fase
folicular: 2,4-12,6. Fase lutea: 1-11,4. Fase ovulacion: 14-96. Me-
nopausia: 7,7-59]. FSH 18,4 [Hombres: 1,5-12,4. Mujeres FF: 3,5-
12,5. FL: 1,7-7,7. FO:4,7-21. Menopausia: 20-135]. Estradiol 49,1
pg/ml [Hombres: 10-45. Mujeres FF: 10-195. FL: 40-165. FO:65-
410. Menopausia: < 10]. Progesterona 2 ng/ml [Hombres: 0,1-0,5.
Mujeres FF: 0,1-1,1. FL: 1,5-22,6. Menopausia: < 1]. Testosterona
10,5 pg/ ml. Androstendiona, 1,7 ng/ml [Hombres: 0,8-2. Muje-
res premenopausicas 0,9-4. Menopausicas < 1]. DHEA-S, 188 ug/
dl [Hombres < 60: 200-300. Mujeres premenopausicas: 70-390.
Menopausicas: < 100]. Cortisol basal 12,2 pg/dL. TSH 1,7 pU/mL
[0,35-5,5]. T4 1,1 ng/dlL [0,8-2]. Marcadores tumorales: CA125: 27
U/L [0-35] CEA: 4 ng/ml [0-5] BHCG < 0,1 U/l AFP: 2,1 ng/m L[O-
15). Ecografia ginecoldgica: se observa ausencia de Utero. A nivel
anexial derecho se aprecian 2 formaciones de 21 x 24 mm y de
35 x 30 mm. No se visualiza anejo izquierdo. El patron hormonal
y el desarrollo fenotipico femenino, son caracteristicos de sd. de
Morris. Esto motivo la solicitud del estudio citogenético de sangre
periférica que fue XY, asi como una biopsia de piel de labio mayor
izquierdo en el que no se reconocian receptores hormonales para
androgenos, estrogenos y progesterona. A la paciente se le practico
una laparotomia, apreciandose una ausencia de Gtero, una cintilla
gonadal derecha con una minima formacién quistica de 2 cm y una
tumoracion de unos 3 cm bien capsulada que se extirpa sin rotura.
Diagnostico anatomopatoldgico: tumoracion anexial derecha com-
patible con gonada masculina que presenta tumulos seminiferos en
los que solo se observan células de Sertoli y nddulos de estroma
indiferenciado. Las gonadas deben extirparse por la posible malig-
nizacion de las mismas. En el control analitico posterior se observa
como disminuyen significativamente los niveles de testosterona y
estradiol presentando los siguientes valores que equivalen a un es-
tado hormonal de una mujer menopausica. Parametros hormonales
posquirdrgicos: LH: 45 mUI/mL, FSH: 70 mUI/mL, estradiol: 15 pg/
ml, testosterona 1,5 pg/ml, androstendiona. 1 ng/ml, DHEA-S, 103
pg/dl pg/dl. Cortisol basal 12,2 pg/Dl. TSH 2,1 pUl/mL. T4 1,5 ng/
dl.

Discusion: La presencia de amenorrea primaria en una paciente
con fenotipo femenino que presenta un patrén analitico hormonal
caracterizado por una elevacion de la testosterona sérica, debe
hacernos pensar en un sindrome de insensibilidad a andrégenos o
sd. de Morris. La causa de este sindrome es una mutacion gené-
tica en el cromosoma x que provoca una pérdida de la funcion
del receptor de androgenos y conlleva una resistencia periférica
a los mismos. Resaltar la importancia de un estudio completo de
analiticas por parte del laboratorio, para un diagndstico correcto y
posterior monitorizacion de la evolucion.

0432. UTILIDAD DE LA CISTATINA C COMO MARCADOR
PRONOSTICO EN LA ENFERMEDAD TROMBOEMBOLICA
VENOSA

I. Calero Paniagua?, M.L. Giménez Alarcon?, R. Calero Paniagua?,
S. Serrano Martinez?, A.M. Ruiz Chicote® y G. Sesefa del Olmo?

aHospital General Virgen de la Luz. Cuenca. Espafia. ®Complejo
Hospitalario La Mancha Centro, Alcdzar de San Juan. Espana.

Introduccion: La enfermedad tromboembdlica venosa (ETEV)
incluye dos entidades patologicas, la trombosis venosa profunda
(TVP) y el embolismo de pulmon (EP). Ante una sospecha de ETEYV,
es interesante para el clinico, ademas de hacer el diagnéstico de
la enfermedad, identificar a los pacientes que tendran peor evo-
lucion, bien por la propia enfermedad o bien por el tratamiento

anticoagulante, y que deben ser objeto de especial vigilancia, asi
como a aquellos con buen pronostico que podrian ser candidatos a
una alta precoz o a tratamiento ambulatorio. La cistatina C (cisC),
por su accion reguladora sobre cistein-proteasas (colagenoliticas
y elastoliticas), participa en el remodelado vascular. Su principal
aplicacion clinica es como marcador endogeno de la tasa de filtra-
cion glomerular.

Objetivos: Comprobar si existe relacion entre valores elevados
de cisC en el momento del diagnostico de ETEV y variables de in-
terés pronodstico (muerte, recurrencias y hemorragias) en un segui-
miento a medio plazo.

Material y métodos: Estudio observacional, retrospectivo de una
cohorte de pacientes consecutivos con TVP y/o EP agudo, recogi-
dos desde septiembre de 2003 hasta octubre de 2008, con un segui-
miento posterior de seis meses. Se recogieron datos relacionados
con: dias de estancia hospitalaria, necesidad de oxigenoterapia en
el momento del alta hospitalaria, episodios de hemorragia, recu-
rrencia de ETEV y fallecimiento. Se extrajeron muestras de suero
para la determinacion de cisC entre las 24 y 72 primeras horas
del diagnostico, fueron centrifugadas a 3.000 r.p.m. 15 minutos y
almacenadas a -70 °C. Igualmente, se determinaron las concentra-
ciones de NT-proBNP y de la creatinina sérica para compararlos con
los de cisC. Procesamiento de muestras secuencialmente, en una
Unica sesion en el laboratorio del hospital. Los valores de mayor
sensibilidad y especificidad combinada se obtuvieron mediante el
analisis de la curva ROC (Receiver Operating Characteristics).

Resultados: Se incluyeron 226 pacientes con una mediana de
edad 76 aios (rango 66-82 afos). Se diagnosticd TVP en 204 pacien-
tes y EP en 50. El valor de cisC de mayor poder discriminante de
fallecimiento en seis meses fue 1.175 mg/dl (odds ratio [OR]: 5,98;
intervalo de confianza [IC] 95%: 2,50-14,29; p < 0,001). El mismo
valor de cisC es el de mayor poder discriminante de fallecimien-
to a los tres meses (OR: 4,98; 1€95%: 1,86-13,31; p < 0,001). Con
respecto al NT-proBNP, su valor de mayor poder discriminante de
fallecimiento a los seis meses fue de 435 pg/ml (OR: 11,07; 1C95%:
3,98-30,82; p < 0,001), siendo para la creatinina 1,25 mg/dl (OR:
4,50; 1€C95%: 1,91-10,62; p < 0,001). Los pacientes que superaran
los valores limite de cisC y de NT-proBNP conjuntamente no tenian
mayor riesgo de fallecimiento que los que superaban los de NT-pro-
BNP solo (OR: 9,43; 1C95%: 3,90-22,81; p < 0,001). No hubo ningln
valor que se asociara de forma significativa con los episodios de
hemorragia o recidiva tromboembolica.

Conclusiones: La cisC aporta informacion relevante sobre el
riesgo de fallecimiento de los pacientes con ETEV a corto plazo. Sin
embargo, la utilidad de la cisC es similar a la de otros marcadores
prondsticos ya estudiados como la creatinina sérica, y no aporta
ventajas con respecto al NT-proBNP.

0433. LA IMPORTANCIA DEL ESTUDIO ORGANOLEPTICO
DE LA ORINA

L.M. Camargo Bello?, L.M. Camargo Bello?,

J. Ruiz de la Fuente Lirola?, J. Asensio Anton?,
J. Jiménez Jiménez®, J. Otero de Becerra®

y C. Hernando de Larramendi Martinez®

aHospital Infantil Universitario Nifio Jests. Madrid. Espana.
bHospital Severo Ochoa. Espana. Leganés. Madrid. Espaiia.

Introduccion: Para el diagnostico de procesos patologicos rena-
les y de vias bajas, se realizan estudios en orina por el laboratorio
en los que se incluyen pruebas, tanto de rutina como de urgencias.
Entre otras caracteristicas organolépticas, en funcion de la patolo-
gia que presente el paciente, el color de la orina puede ser: mas o
menos intenso (amarillo), o tornarse rojizo (gama amarillo rojizo)
si presenta hematies (hemoglobina). Sin embargo no es frecuente
encontrar una orina color verde “esmeralda”. Cuando esto ocurre
es importante realizar un estudio detallado, para descartar proce-
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sos infecciosos o de otra indole que pongan en situacion critica al
paciente.

Caso clinico: Se remite al Laboratorio de Urgencias, orina de co-
lor verde obtenida por miccion espontanea de nifo de 4 afos, tras
cirugia por osteomielitis cronica del codo izquierdo. La orina, no
tiene turbidez ni es fétida, el analisis con tira reactiva presenta una
densidad de 1.015, pH de 6 y resto de parametros son normales, en
el sedimento solo se observan de 5-10 leucocitos por campo y células
de transicion y epiteliales de descamacion. Se solicita al Servicio
de Cirugia el envio de nueva muestra para descartar posible conta-
minacion. Remiten nueva muestra de orina con la misma tonalidad
informando que es verde desde el instante mismo de la miccion.
Para establecer la causa se plantea realizar: cultivo bacterioldgico
negativo, descartando infeccion, encuesta dietética, no aportando
ningln dato sobre la ingesta de ningln alimento rico en clorofila que
pudiera colorear la orina. Estudio de farmacos administrados al pa-
ciente. Para la induccion anestésica se utiliza Propofol 30 mg total,
y sevofluorano como anestésico de mantenimiento. Esta reportada
orina verde en pacientes a los que se administra propofol en dosis
muy elevadas y prolongadas, lo que no ocurre en este paciente. El
resto de medicamentos utilizados, fentanilo, nolotil, atropina, ce-
fotaxima, ninguno produce coloracion verde en la orina. Revisada
exhaustivamente la HC del nifo con cirujanos y anestesistas, se halla
que en la intervencion quirargica le fue infiltrado azul de metileno
en hueso para buscar un trayecto fistuloso, que no logran observar
tras infiltraciones sucesivas, por lo que fue necesario abrir una ven-
tana. La eliminacion renal del azul de metileno infiltrado explicaria
la coloracion verde de la orina (azul+amarillo = verde), que aparece
aproximadamente 7 horas después de terminada la intervencion y se
aclara trascurridas 24 h.

Conclusiones: Es importante establecer sistemas de alarma en
el Laboratorio, cuando las caracteristicas de las muestras son dife-
rentes a las habituales. Las coloraciones anormales, no usuales de
las muestras biologicas, producen alarma al paciente, al medico y
al personal de laboratorio y a través del analisis de la informacion
disponible suele ser posible establecer la causa. En los casos que se
salen de lo comun es importante la comunicacion clinico-laborato-
rio, pues aunque en este paciente era un proceso banal, podria en
otros casos ser necesario tratamiento.

0434. INTERVALOS DE REFERENCIA DE PROTOPORFIRINA
ERITROCITARIA LIBRE (PEL) ESTABLECIDOS PARA
POBLACION ADOLESCENTE DE ALMERIA

H.M. Cabrera Valido, M. Grau Galvez, E. Garcia Moreno,
M.J. Extremera Garcia, F. Rodriguez Sanchez y J. Mufioz Vico

Hospital Torrecdrdenas. Almeria. Espafia.

Introduccion: La protoporfirina eritrocitaria libre (PEL) es un
producto de la sintesis del grupo hemo que se acumula en los he-

maties cuando el hierro disponible en la médula es insuficiente
para combinarse con la protoporfirina. Es un indice mas estable
que otros parametros utilizados para el diagndstico de anemia
ferropénica y también se puede alterar en otros trastornos de la
sintesis del hemo. El objetivo de este trabajo es determinar el
intervalo de referencia de PEL en adolescentes de Almeria com-
prendidos entre 12 y 16 afos.

Material y métodos: Los sujetos de este estudio forman una
muestra representativa de todos los nifos residentes en Al-
meria capital de una edad entre 12 y 16 afos. El disefio es
un estudio transversal descriptivo. La poblacion accesible esta
formada por 9.823 nifios escolarizados en Educacién Secunda-
ria (ESO) en Almeria capital. El muestreo fue probabilistico
polietapico. Se reclutaron un total de 340 sujetos. El criterio
de exclusion de los pacientes fue padecer enfermedad endo-
crinoldgica o sistémica que pudieran alterar los resultados ana-
liticos. Se extrajeron muestras de 5 mL de plasma una vez se
obtuvo el consentimiento paterno y se identificaron por edad
y por género. Estos especimenes se transportaron desde el
centro hasta el laboratorio en nevera refrigerada entre 2-4 °C
hasta el laboratorio externo, donde se llevo a cabo la determi-
nacion de porfirina eritrocitaria libre en sangre mediante mé-
todo fluorimétrico. Para el analisis estadistico y determinacion
de los valores de referencia se utilizd el programa estadistico
SPSS 11.0. Debido a que los valores no seguian una distribucion
normal se determind los intervalos de referencia mediante el
método no paramétrico.

Resultados: En la tabla 1 se presentan los valores de la me-
dia y desviacion estandar de la protoporfirina eritrocitaria libre
(PEL) distribuidos por género y edad. Al aplicar el test de Krus-
kall-Wallis se observa que no existen diferencias significativas
entre sexo y los diferentes grupos de edad estratificados, por
lo que se puede establecer un intervalo de referencia para este
grupo de edad en conjunto. El intervalo de referencia se recoge
en la tabla 2.

Tabla 2. Intervalo de referencia de PEL (pg/g de hemoglobina)

Limite-inferior Limite-superior

0,40 2,55

Conclusiones: En este estudio se determind los intervalos de
referencia para PEL en adolescentes de Almeria con una edad com-
prendida entre 12 y 16 anos. La determinacion de este interva-
lo de referencia permite establecer unos niveles de PEL que sean
Gtiles para discriminar la existencia o no de anemia ferropénica
o alteraciones en la produccion del grupo hemo. Los resultados
obtenidos concuerdan con los niveles de decision establecidos por
el laboratorio de referencia, que establece valores normales para
PEL inferiores a 5,3 pg/g de hemoglobina.

Tabla 1. Valores de PEL estratificados por edad y sexo/ug/g de hemoglobina

Nifios Nifas
n Media Desviacion estandar n Media Desviacion estandar
12 anos 39 1,40 1,27 30 1,55 1,15
13 anos 53 1,20 0,45 26 1,50 0,57
14 anos 58 1,21 0,36 31 1,42 0,86
15 anos 45 1,03 0,32 34 1,32 0,74
16 anos 15 1,37 0,77 9 0,99 0,38
Total 210 1,22 0,67 130 1,41 0,84




206

V Congreso Nacional del Laboratorio Clinico

0435. QAMMAPATiA MONOCLONAL IGE. A
PROPOSITO DE UN CASO

L.D. Acosta Castillo, F. Marco de Lucas, A. Pastor Ruiz,
J.A. Boyra Eguiluz, A. Echano Sagarduy y F.J. Aguayo Gredilla

Hospital de Basurto. Bilbao. Espana.

Introduccion: Las gammapatias monoclonales representan un
grupo de trastornos proliferativos de células plasmaticas con ca-
pacidad de producir una inmunoglobulina monoclonal completa o
parcial. Este grupo incluye trastornos malignos, enfermedades de
baja carga tumoral o proteica y enfermedades premalignas como
la gama apatia monoclonal de significado incierto (GMSI). Las GMSI
suelen detectarse durante estudios analiticos realizados a sujetos
aparentemente sanos o durante la evaluacion de alguna otra pa-
tologia, apareciendo en la mayoria de los casos como un hallazgo
fortuito. El componente monoclonal suele ser de tipo IgG (55%) y
en menor medida IgM o IgA, siendo infrecuentes los de tipo IgD (2%)
y extremadamente raros los IgE (< 0,01%).

Objetivos: Presentar un caso de gammapatia IgE que se descu-
brié en nuestro hospital, describiendo especialmente los hallazgos
de laboratorio, para contribuir a ampliar el conocimiento actual de
esta rara patologia.

Caso clinico: Se trata de una paciente de 76 anos que acude a
urgencias por presentar dolor abdominal vomitos y sensacion dis-
térmica de dos dias de evolucion. Tras la realizacion de pruebas,
complementarias analiticas y de imagen, se le diagnostica una co-
lelitiasis e ingresa para realizacion de colecistectomia laparosco-
pica, que se lleva a cabo sin complicaciones. En el seguimiento
posquirdrgico se le realiza un estudio analitico rutinario, que in-
cluia un proteinograma. En el proteinograma (Capillarys-Sebia) se
observo la presencia de un pico monoclonal en la fraccion gamma,
que condujo a la realizacion de una inmunofijacion (Hydrasys- Se-
bia), detectandose un componente monoclonal de naturaleza IgE.
La dosificacion de Inmunoglobulinas (G,A y M) y la cuantificacion
de las cadenas ligeras Kappa y Lambda (Nephelometer Analyzer
II-Siemens) fueron normales. Sin embargo, la determinacion de IgE
Total (Inmunocap; Phadia) resultd patologica (1.060 mg/L; rango
normalidad < 0,048 mg/L). La GMSI se caracteriza por la presencia
de un componente monoclonal en suero inferior a 3 g/dL, células
plasmaticas clonales en medula dsea inferiores al 10% y ausencia
de proteinuria de Bence-Jones. En nuestro caso, la concentracion
de IgE, aunque patologica, estaba por debajo de los 3 g/dL. La
exploracion clinica del paciente no aportd ningln dato comple-
mentario de interés, no evidenciandose insuficiencia renal ni lesio-
nes osteoliticas. Analiticamente, tampoco se detectaron anemia ni
hipercalcemia. Por todo ello no se juzgd necesaria inicialmente la
realizacion de una biopsia de médula 6sea.

Conclusiones: Ante los resultados clinicos y analiticos obtenidos,
se concluye que el paciente presentaba una GMSI de tipo IgE. Se
recomienda seguimiento analitico y clinico periddico del paciente
para controlar y eventualmente realizar una deteccion temprana
de un posible trastorno maligno.

0436. INTERVALOS DE REFERENCIA DE PROTEiNA c
REACTIVA ESTABLECIDOS PARA POBLACION ADOLESCENTE
DE ALMERIA

H.M. Cabrera Valido, M. Grau Galvez, M.J. Extremera Garcia,
E. Garcia Moreno, F. Rodriguez Sanchez y J. Muiioz Vico

Hospital Torrecdrdenas. Almeria. Espana.

Introduccion: La proteina C reactiva (PCR) es el reactante de
fase aguda mas sensible y su concentracion aumenta muy rapida-
mente en procesos inflamatorios. Su determinacion se utiliza prin-
cipalmente para reconocer procesos inflamatorios sistémicos. El
objetivo de este trabajo es determinar el intervalo de referencia
de la PCR en adolescentes de Almeria comprendidos entre las eda-

des 12 y 16 afos con el fin de identificar situaciones en fase aguda
para este grupo de edad.

Material y métodos: Los sujetos de este estudio forman una
muestra representativa de todos los nifios residentes en Almeria
capital de una edad comprendida entre 12 y 16 afnos. El disefio es
un estudio transversal descriptivo. La poblacion accesible esta for-
mada por 9.823 nifios escolarizados en Educacion Secundaria (ESO)
en Almeria capital. El muestreo fue probabilistico polietapico. Se
seleccionaron un total de 364 sujetos. El criterio de exclusion de
los pacientes fue padecer enfermedad endocrinolégica o sistémica
que pudieran alterar los resultados analiticos. Se extrajeron mues-
tras de 5 mL de suero una vez se obtuvo el consentimiento paterno.
Las muestras fueron identificadas por edad y por género, y tras
la obtencion del espécimen se transportaron desde el centro en
nevera refrigerada entre 2 y 4 °C hasta el laboratorio de Analisis
Clinicos del Complejo Hospitalario Torrecardenas, donde se llevé a
cabo la determinacion de PCR mediante test inmunoturbidimétrico
potenciado por particulas (Roche®). Para el analisis estadistico y
determinacion de los valores de referencia se utilizd el programa
estadistico SPSS 11.0. Debido a que los valores no seguian una dis-
tribucion normal se determind los intervalos de referencia median-
te el método no paramétrico.

Resultados: En la tabla se presentan los valores de PCR deter-
minados en los 364 sujetos de estudio divididos en tres intervalos:
valores de PCR por debajo del limite de deteccion de la técnica:
0,04 mg/dL, valores de PCR por encima del limite de deteccion de
la técnica y el valor establecido como normal por el distribuidor de
la casa comercial: 0,04 mg/dL-0,5 mg/dL y valores de PCR por en-
cima del valor establecido como normal: 0,5 mg/dL. Como existen
sujetos que presentan valores de PCR por debajo del limite de de-
teccion de la técnica empleada solamente se establecera el limite
superior del intervalo de referencia (URL) mediante métodos no
paramétricos. No existen diferencias significativas entre sexo y los
diferentes grupos de edad estratificados, por lo que se establece
un intervalo de referencia para este grupo de edad en conjunto.
El URL determinado para este grupo de edad es 0,74 mg/dL, cuyos
limites establecidos con un nivel de confianza del 90% son 0,48-
0,98 mg/dL.

Niveles de PCR

Valores de PCR (mg/dL) < 0,04 0,04-0,5 >0,5
NUmero de sujetos 153 200 11

Conclusiones: En este estudio se determind los intervalos de
referencia para PCR en adolescentes de Almeria con una edad com-
prendida entre 12 y 16 afos. La determinacion de este intervalo
de referencia permite establecer unos niveles de PCR sobre los
que trabajar para determinar si existe o no una situacion de in-
flamacion.

0437. GLUCOSA SERICA DE 18 MG/DL SIN HIPOGLUCEMIA

A. Blasco Barbero, C. Trigo, A. David, M. Molina, S. Lorenzo
y V. Chinchilla

Hospital General de Alicante. Espafia.

Introduccion: Un nivel de glucosa de 18 mg/dL en suero supone
un valor critico en el laboratorio que debe ser comunicado inme-
diatamente al clinico. Descartada la hipoglucemia por la ausencia
de sintomatologia del paciente, cabe pensar en una interferencia o
medicion anomala de la glucosa.

Objetivos: Descartar la existencia de interferencias en el resul-
tado de glucosa de 18 mg/dL.

Métodos: La determinacion de glucosa se realizdé en un Cobas
C-711 y una vez comprobada en laboratorio se comunico a la planta
donde se practicé un Dextro (Glucocard Meter GT-1810) con un re-
sultado de 80 mg/dL y se corroboro por parte del clinico la ausen-
cia de sintomatologia. Para descartar una posible interferencia
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se realiz6 la medida de glucosa por distintos aparatos Cobas 6000
(método enzimatico hexoquinasa) y gasometro GEM Premiere 3000
(método enzimatico glucosa oxidasa) en suero (tubo seco y tubo de
heparina de litio) y en sangre total (EDTAy gasometria). Se descar-
to la existencia de interferencias por hemdlisis, lipemia, ictericia,
farmacos y paraproteinas. Se descarté la presencia de infecciones
sistémicas. Se descartaron, a su vez, causas preanaliticas. Se ana-
liz6 la patologia del paciente como posible causa de una glucolisis
in vitro: varén 63 afnos con policitemia vera evolucionado a leuce-
mia mieloide tipo 5% (recuento de leucocitos 193,94 x 103/pL) con
fiebre. Para confirmar la glucdlisis in vitro y su evolucion se analizd
la glucosa en dos nuevas muestras: tubo seco de gelosa y tubo gris
con fluoruro sddico. Las mediciones se realizaron inmediatamente
tras la extraccion y cada 10 minutos en el Cobas 6000.

Resultados: En todas las muestras analizadas la glucosa era in-
ferior a 18 mg/dL excepto en la del tubo gris de fluoruro sodico
que resultaba 76 mg/dL y en la de tubo seco de gelosa medida
inmediatamente tras la extraccion, previa centrifugacion (78 mg/
dL). Comparando cada 10 minutos la muestra de tubo seco de ge-
losa con respecto a la de tubo de fluoruro, observamos como en la
primera se produce una fuerte glucdlisis in vitro. En 60 minutos la
glucosa pasa a ser de 12 mg/dL, y el acido lactico pasa de 2,3 a
10,7 mmol/L. En el tubo de fluoruro sodico los valores de glucosa y
acido lactico se mantienen.

Conclusiones: No se observan interferencias en la muestras del
paciente. Se produjo una glucolisis in vitro, debido a la patologia
intrinseca del paciente, que se confirmd utilizando distintos tubos
de extraccion. Revisando la literatura observamos pocos casos, que
suelen darse mayoritariamente en varones mayores de 60 afos con
reacciones leucemoides, policitemias veras y/o hemdlisis severas.
Dicha glucdlisis in vitro constituyen un sindrome de mal prondstico
en la evolucion del paciente. En casos de sospecha se recomienda
utilizar para la extraccion tubos con fluoruro sodico o en su defecto
realizar la determinacion de glucosa lo mas rapidamente posible.

0438. CATECOLAMINAS PLASMATICAS: SU CONTRIBUCION
AL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL SINCOPE

M. de Ramén Amat?, C. Morales Indiano?, M.E. Gomez Gomez?,
A. Boja Pastor?, L. Coca Fabregas?, C. Garcia Martin?,
X. Boquet Miquel® y M. Bartroli Molins®

aLaboratori de Referéncia de Catalunya. El Prat de Llobregat.
Barcelona. Espana. "Hospital de Matard. Barcelona. Espaiia.

Introduccion: El sincope es un sindrome caracterizado por la
pérdida transitoria de la conciencia y, habitualmente, del tono pos-
tural debido a una hipoperfusion cerebral global, temporal y auto-
limitada. La disminucion del flujo sanguineo cerebral es la condi-
cion que diferencia el sincope de otras pérdidas de conciencia no
sincopales (epilepsia, hipoglicemia, hiperventilacion, etc.). En pa-
cientes de edad avanzada, con diferentes patologias y en pluritra-
tamiento, es frecuente la disminucion del flujo sanguineo cerebral,
ante leves procesos agudos. Por ello resulta a veces complicado
dilucidar la etiologia del sincope. Algunos estudios han demostrado
un marcado aumento de adrenalina plasmatica inmediatamente
antes del episodio, junto con una disminucion de la noradrenalina.
Esta determinacion, sin embargo, rara vez se solicita de urgencias.
La determinacion de catecolaminas plasmaticas, en situacion ba-
sal, puede contribuir al diagnostico diferencial del sincope.

Caso clinico: Vardn de 74 afos, con antecedentes de meningitis
tuberculosa a los 22 afios que requirié trepanacion parasagital iz-
quierda, epilepsia secundaria e hidrocefalia cronica. Hipotiroidismo
diagnosticado en el 2004. En tratamiento con valproato, fenobarbi-
tal, clonazepam y levotiroxina. Ingresa en urgencias por lipotimia
después de acto defecatorio, con palidez e hipotension arterial,
sin relajacion de esfinteres, ni movimientos ténico-clénicos; en el
contexto de infeccion respiratoria. Al ingreso se encontraba cons-

ciente y orientado, bradipsiquico, sin focalidades neurologicas. TA:
109/58, FC: 62. Analitica UCIAS: funcion hepatica y renal normal,
Na: 130 mEq/L, K: 5 mEq/L, leucocitos: 13,69 x 10°/L, PCR: 16,2
mg/dL, SO2: 96%. En Planta: Na: 142 mEq/L, K: 4,7 mmol/L, TSH,
T4 libre y cortisol: normales, leucocitos 6,34 x 10°/L, PCR 15,9
mg/dL, valproato: 55,4 pg/mL (50-100), FNB: 30 pg/mL (15-40),
clonazepam: < 7 ng/mL, catecolaminas en plasma: noradrenalina,
adrenalina y dopamina: no detectables. Holter 24h: ritmo sinusal.
FC: 44-86 |pm. EEG: enlentecimiento difuso y simétrico del ritmo
de base. TAC craneal: hidrocefalia crénica del adulto. Durante el
ingreso presento tendencia a la bradicardia e hipotension.

Discusion: El caso que nos ocupa se orientd, de entrada, como
sincope neurogénico. El sincope neurogénico se produce por una
respuesta refleja que origina vasodilatacion y bradicardia. Los fac-
tores desencadenantes pueden variar: stress emocional, estimu-
lacion del seno carotideo o factores situacionales como miccion,
tos, o defecacion. En la analitica realizada en Planta se observo
que la noradrenalina (NA) plasmatica era indetectable. Esto podria
indicar que el paciente presenta un cierto componente de fallo
autonomico (sincope ortostatico) asociado. Dentro del sindrome
de fallo autonémico primario se incluyen el fallo autondémico puro
(niveles basales de NA marcadamente bajos o indetectables) y la
atrofia multisistémica (NA normal en reposo). El fallo autondémico
secundario puede ser debido, entre otros, al déficit de dopamina
beta-hidroxilasa (niveles significativamente elevados de dopamina
en plasma, NA y adrenalina bajos). Asi pues, probablemente nos
encontremos ante un sincope de etiologia multifactorial en el que
el Laboratorio puede aportar un dato mas y sumarse al protocolo
diagnostico al que se someten estos pacientes.

0439. MIELOMA DE CADENAS LIGERAS.
A PROPOSITO DE UN CASO

M. Gajate Fernandez, O. Aguirre Encinas, J. del Olmo Sedano,
B. Zabalza Ollo, R. Muguerza Iraola, E. Salcedo Garayalde
y M. Gomez Miranda

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espanha.

Introduccion: La enfermedad por depdsito de cadenas ligeras
(EDCL) es una entidad rara caracterizada por el depdsito de un
solo tipo de cadena ligera en la membrana basal del rindn. Suele
manifestarse como una insuficiencia renal severa con proteinuria
nefrotica, el tratamiento no esta claramente establecido y el pro-
nostico es malo. Puede asociarse a una inadecuada proliferacion de
linfocitos B aunque en otros casos puede aparecer sin enfermedad
hematologica. La afectacion renal por depdsito de cadenas ligeras
en las gammapatias monoclonales es muy frecuente y aparece en
el 20-45% de los pacientes.

Caso clinico: Paciente de 60 anos, que acude a Urgencias por
cuadro de 6 dias de evolucion de malestar general, con astenia,
anorexia, somnolencia y sensacion febril. En la analitica de urgen-
cias destaca una creatinina de 12,43 mg/dL (0,7-1,2), urea 152
mg/dL (10-50), potasio de 5,3 meq/L (3,5-5), ligera anemia con
hemoglobina 11,5 g/dL (12,1-17,2). A los dos dias se realiza anali-
tica de estudio presentando hipercalcemia de 11 mg/dL (8,4-10,2),
hiperfosfatemia de 7,5 mg/dL (2,7-4,5), LDH de 708 (240-480),
aumento de beta-2-microglobulina de 18,8 mg/L (1,09-2,53), fun-
cion renal deteriorada con creatinina 14,89 mg/dL (0,7-1,2), cista-
tina C 4,47 mg/L (0,51-0,96) y proteinuria 3,210 g/L (0-0,2). En la
electroforesis de proteinas se observa un pico en la region beta-2.
Se cuantifican mediante nefelometria las inmunoglobulinas: G: 234
mg/dl (700-1.600), A: 40 mg/dL (70-400), M: 43,9 mg/dL (40-230),
D: <23 U/mL (< 100), E: 77,9 U/ml (2-187), cadenas kappa y lamb-
da. Ante la disminucion de cadenas pesadas destaca un marcado
aumento de cadenas ligeras lambda de 886 mg/dL (90-210). En la
inmunofijacion se aprecia que la banda observada en la region beta
corresponde a una gammapatia de cadenas ligeras lambda. En el
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analisis de orina se aprecia una proteina de Bence Jones, se ana-
lizan las concentraciones de cadenas ligeras libres obteniendo un
resultado de 229 mg/dL para las cadenas ligeras libres tipo lambda.
El resultado del estudio del medulograma nos proporciona el dato
de una infiltracion superior al 80% de células plasmaticas. Los datos
analiticos unidos a la clinica del paciente llevaron al diagndstico de
mieloma por cadenas ligeras lambda con fracaso renal agudo. Se
inicia tratamiento quimioterapico y hemodialisis. La situacion del
paciente se complica como consecuencia de una neumonia comu-
nitaria grave y fallece a los pocos dias.

Discusion: La presencia de insuficiencia renal puede ser la pri-
mera manifestacion clinica de la enfermedad. La contribucion
de los datos de laboratorio es esencial a la hora de establecer el
diagnodstico. Un diagnostico temprano y respuesta al tratamiento
determinan el pronostico, (puede llegar a ser la segunda causa de
muerte tras las infecciones). En nuestro caso fue la electroforesis
del suero la que puso sobre la pista el diagnostico. Después con-
firmado por el medulograma. Las cadenas ligeras se depositan en
todos los segmentos de la nefrona, pero la afectacion tubular es la
mas importante (aumento de beta-2-microglobulina). El caso que
se presenta es poco frecuente ya que tan solo en un tercio de los
casos la cadena ligera causante del dano es lambda.

0440. A PROPOSITO DE UN CASO: PRIAPISMO
EN PACIENTE CON ANEMIA FALCIFORME

A.M. Garcia Cano, M. Rosillo Coronado, L. Chamorro Lépez,
M.J. Arias Ibafiez, J. Cortés Duran y E. Ripoll Sevillano

Hospital Ramén y Cajal Madrid. Espafa.

Introduccioén: El priapismo es la situacion clinica que consiste en
una ereccion prolongada y dolorosa en ausencia de estimulo fisico
y/o psicologico, que puede ir acompanada de dificultad para la
miccion. Se considera una urgencia médica, ya que de no tratarse
de forma rapida puede comprometer gravemente el flujo sangui-
neo, llegando a originar un cuadro grave de isquemia que puede
conducir a impotencia funcional.

Caso clinico: Varon de 28 anos de edad, natural de Camerdn,
que acude al Servicio de Urgencias por dolor toracico retroester-
nal irradiado a espalda, acompanado de intenso dolor en genitales
junto con una ereccion mantenida de 72 horas. No es consumidor
de drogas ni toxicos, no es hipertenso, diabético ni dislipémico.
Presenta una anemia falciforme como patologia de base, y tiene
como tratamiento un inhibidor de la bomba de protones, hidroxiu-
rea y acido félico. La exploracion fisica resulto ser normal. Datos
de laboratorio: desde el Servicio de Urgencias, se solicitan: una
bioquimica, un hemograma, un perfil de coagulacion y unos niveles
de troponina. Es importante filiar el tipo de priapismo (de alto
o bajo flujo), dado que el tratamiento a implantar sera distinto
en cada caso; para ello se extrae una gasometria por puncion de
cuerpos cavernosos que permita perfilar el diagnostico. De los re-
sultados analiticos, destaca una bilirrubina total de 2,2 mg/dl, un
hemograma donde se aprecia una anemia de 10,6 g/dl de hemo-
globina, con 3.6 millones de hematies y un ancho de distribucion
eritrocitaria de 22.6%. Los niveles de troponina fueron de 0 ng/mly
la gasometria de cuerpos cavernosos mostro los siguientes valores:
pH 7,03, pCO, de 74 mmHg, pO, de 26 mmHg, con bicarbonato de
19,6 mM/L y un exceso de base de -12,1 mM/L. Evolucion: dados
los valores de acidosis y de hipoxia obtenidos de la gasometria de
cuerpos cavernosos, se confirma el diagndstico de priapismo de
bajo flujo, secundario a su anemia falciforme. Se instaura el trata-
miento hidratando y alcalinizando al paciente, con administracion
de analgésicos e irrigacion de los cuerpos cavernosos.

Discusion: Tras evaluar la gasometria de cuerpos cavernosos,
el paciente fue diagnosticado de priapismo de bajo flujo, desen-
cadenado por su anemia falciforme. Es una enfermedad genética
autosomica recesiva, con aparicion en el torrente circulatorio de

hematies falciformes (forma de hoz) por alteracion en su cade-
na de hemoglobina, al sustituirse un aminoacido por otro distinto,
que hace que cambie la conformacion de esta proteina, lo que
finalmente provoca una deformacion de la célula. Los hematies en
este tipo de pacientes, son muy rigidos y pueden quedar facilmen-
te estancados en los vasos sanguineos, produciendo fenémenos de
estasis, que conllevan la aparicion de cuadros clinicos como son:
sindrome toracico agudo, derrame cerebral, dafo ocular, priapis-
mo, etc. Los movimientos migratorios, han hecho que cada vez
sean mas frecuentes patologias poco habituales hasta el momento
en nuestro medio.

0441. A PROPOSITO DE UN CASO: INTERFERENCIA POR
HEMOGLOBINA HOPE EN LA DETERMINACION DE HBA1C

M. Castafneda San Cirilo, Y. Pastor Murcia, L. Martinez Gascon,
J. Adell Ruiz de Ledn, C. Nieto Sanchez y M.D. Albaladejo Oton

Hospital Santa Lucia. Cartagena. Murcia. Espana.

Introduccion: La cromatografia liquida de alta resolucion (HPLC)
es el método de eleccion para la cuantificacion de la hemoglo-
bina glicosilada (HbA1c), presentando como Unico inconveniente
la existencia de variantes de hemoglobina que co-emigran con
HbA1c, interfiriendo en su determinacion. Este caso, se encuentra
en la hemoglobina de Hope que fue descrita por primera vez en
1965 en una familia afro-americana, después, se ha encontrado
sola o asociada a otras mutaciones de genes de globina en familias
tailandesas, japonesas, laosianas, cubanas e incluso en una familia
espafola. La hemoglobina Hope resulta de la sustitucion del ami-
noacido acido aspartico, situado en la posicion 136 de la cadena
de globina, por glicina. Esta mutacion da lugar a una baja afinidad
por el oxigeno de la hemoglobina Hope, no observandose ninguna
anomalia en la serie roja.

Caso clinico: Recibimos en nuestro laboratorio una muestra de
sangre total de una mujer de raza negra solicitando niveles de
HbA1c, que fueron determinados mediante HPLC por intercambio
ionico en un Variant Il TURBO (BioRad), obteniéndose una concen-
tracion de 49,8%. Al mismo tiempo se le realizo la determinacion
en suero de glucosa, obteniéndose una concentracion de 93 mg/dL.
Al revisar el cromatograma se detecto un pico definido y no ensan-
chado a 0,59 minutos, coincidiendo por tiempos de retencion con
HbA1c. Debido al aspecto de la banda y su valor, se sospechd de la
presencia de una variante anémala de hemoglobina, por lo que se
decidié analizar nuevamente, pero en el analizador D-10, el cual
empleamos para la determinacion de variantes de hemoglobina,
por realizar la separacion de las fracciones mediante HPLC pero
en 6 minutos. Nuevamente, obtuvimos una HbA1c a 0,68 minutos,
con un 49% de concentracion, HbF 1,1% y HbA2 2,5%. Cuando se
realizo la electroforesis de hemoglobina a pH alcalino sobre ace-
tato de celulosa, se observo la presencia de una banda anémala
de caracteristicas rapidas que no se separaba de HbA. La elec-
troforesis a pH acido mostré de nuevo la presencia de una banda
anémala que migraba junto a la HbF. Con estos datos la variante
de hemoglobina, responsable del elevados niveles porcentuales de
HbA1c, fue caracterizada como hemoglobina Hope heterocigoto,
sin repercusion clinica, no detectandose en datos hematologicos ni
bioquimicos ningln dato relevante.

Discusion: Segun la literatura consultada, los ensayos colori-
métricos para HbA1c podrian ser el Unico método de rutina que
no se viese afectado por la presencia de esta variante de hemo-
globina, sin embargo, este tipo de metodologia se encuentra en
pocos laboratorios debido a la tendencia actual, de determinar
los niveles de HbA1c mediante HPLC. Nuestra recomendacion al
clinico solicitante fue, que dado que la HbA1c no podia ser uti-
lizada en este caso para el control diabético, se valorase la al-
ternativa de en préximas revisiones solicitar la determinacion de
fructosamina plasmatica.
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0442. A PROPOSITO DE UN CASO: DOBLE HETEROCIGOSIS
PARA HBSD

M. Castafeda San Cirilo, Y. Pastor Murcia, L. Martinez Gascon,
J. Adell Ruiz de Ledn, C. Nieto Sanchez y M.D. Albaladejo Oton

Hospital Santa Lucia. Cartagena. Murcia. Espana.

Introduccion: La HbS se produce por una mutacién puntual en
la posicion 6 de la globina B por sustitucion de un acido glutamico
por un aminoacido valina, como consecuencia de ello, la HbS en
su estado desoxigenado tiene tendencia a la precipitacion y poli-
merizacion, formandose los drepanocitos, que son eritrocitos que
tienen alterada la morfologia y rigidez y no pueden atravesar nor-
malmente la microcirculacion de los tejidos, produciendo la oclu-
sion de pequefios vasos, formacion de microtrombos y generando
isquemia y microinfartos, que se manifiestan como dolorosas crisis
de células falciformes. Estos eritrocitos deformados terminan sien-
do hemolizados prematuramente y eliminados de la circulacion,
contribuyendo a la presencia de una anemia hemolitica cronica. La
drepanocitosis puede presentarse de diversas formas: Homocigota
HbSS o heterocigota.

Caso clinico: Se nos remite desde la consulta de Nefrologia, una
solicitud para realizar estudio de variantes de hemoglobina de una
mujer de 32 afos africana, de raza negra, con diagndstico de in-
suficiencia renal terminal, que se encuentra en tratamiento me-
diante hemodialisis. El estudio se realiza mediante cromatografia
de alta resolucion (HPLC) en un analizador D-10 (BioRad) y se le
detecta una anemia drepanocitica heterocigota por HbS del 34%,
HbA2 3,9% y Hb F 1,7%. La mujer es madre de tres nifios de 12,
10 y 4 afos que son remitidos desde la consulta de Pediatria para
realizar estudio familiar. Los dos hijos mayores resultaron heredar
el rasgo drepanocitico de la madre, presentando HbS 30%, HbA2
3,7%, HbF 3,4% y HbS 32%, HbA2 4,3%, HbF 1,5% respectivamente.
Al revisar el cromatograma de la nifa menor se detect6 ausencia
casi total de HbA (7%), presencia de HbS (40%) y una nueva varian-
te patologica de hemoglobina a 3,8 minutos (49%), que podria ser
compatible con HbD. En el hemograma se detect6 un VCM: 71 fly
en la morfologia de sangre periférica ligera anisopoiquilocitosis,
dianocitos e hipocromia, sin ninguna otra alteracion en sangre y/o
orina. Para confirmar la naturaleza de la variante, se contacto con
la consulta de Pediatria, solicitando nuevas muestras de sangre to-
tal de la madre, padre y nifia para confirmar diagndstico mediante
electroforesis a pH alcalino. Detectandose por este método, en el
padre, una banda patolégica de HbD heterocigota (45%) y confir-
mandose en la hija el sindrome de heterocigosis doble SD.

Conclusiones: Aunque las hemoglobinopatias S heterocigotas
suelen cursar de forma asintomatica, existen algunas heterocigosis
compuestas que son clinicamente significativas como es el caso
de la drepanocitosis SD. Suele presentarse en individuos africanos
de raza negra y desarrollar una anemia severa, aunque clinica y
hematologicamente suelen ser menos grave que una drepanocitosis
homocigota S, puede producir importantes desordenes drepanoci-
ticos. En el caso de nuestra paciente, en la actualidad se encuentra
asintomatica.

0443. UTILIDAD DE LA DETERMINACION DE PCR,
PROCALCITONINA, 1,3 BETA-D-GLUCANO Y ANTICUERPOS
ANTIMICELIOS, EN EL DIAGNOSTICO PRECOZ DE LA
CANDIDIASIS INVASIVA EN PACIENTES CON PATOLOGIA
ABDOMINAL COMPLICADA

M.D.M. Viloria Peias, |. Peral Camacho, P. Chaves Lameiro,
Y. Gonzalez Alvarado, A. Ubeda Iglesias, C. Castro Loza
y A. Loza Vazquez

Complejo Hospitalario Nuestra Sefora de Valme. Sevilla. Espafia.

Introduccion: En los pacientes graves el diagnostico de candia-
diasis invasiva es un reto y se basa siempre en aspectos clinicos y

modelos predictivos de riesgo para su desarrollo. Desde el punto de
vista del laboratorio algunos trabajos han destacado la importancia
del marcador plasmatico beta-D-glucano.

Objetivos: Valorar la utilidad de determinados biomarcadores:
1,3 beta-D-glucano (BG), anticuerpos antimicelios (AMC), proteina
C reactiva (PcR) y procalcitonina (PCT), en el diagnostico de la
candidiasis invasiva (Cl) en pacientes criticos no neutropénicos.

Material y métodos: Estudio longitudinal, prospectivo, ob-
servacional y multicéntrico de 176 pacientes adultos afectos de
patologia abdominal complicada, ingresados mas de 7 dias en 18
UCls. Dos veces por semana: situacion clinica, APACHE I, SOFA,
Candida score, cultivos de vigilancia de colonizacion candidiasica
(frotis perirectal, aspirado traqueal y orina), y determinacion de
biomarcadores: BG (Fungitell® assay), AMC (Vircell®Kit), PcR, y PCT
(Roche Diagnostics). Clasificacion pacientes: Candidiasis invasiva
(Cl), colonizacién candidiasica (CC) y no colonizados/infectados
(NC/I). Se utilizaron los valores maximos de estos biomarcadores
en el momento o justo antes del evento de la Cl, y en el resto
de los pacientes, el maximo de todas las determinaciones reali-
zadas. Para los pacientes con colonizacion fungica se obtuvo un
modelo de prediccion de Cl utilizando el procedimiento de arboles
de clasificacion y regresion (CART) (Breiman L. Wadsworth, 1984),
incluyendo en el modelo los biomarcadores y el estado clinico del
paciente, La capacidad discriminatoria de la regla de prediccion se
valoré mediante el area bajo la curva ROC.

Resultados: Se han analizado un total de 776 muestras en 176
pacientes de los cuales: 31 (17,6%) pacientes presentaron Cl, 84
(47,7%) CCy 61 (34,6%) NC/I. Los valores de BG y AMC eran estadis-
ticamente significativamente mayores en pacientes con: Cl vs CC
(p = 0,003) o NC/I (p < 0,001). Los valores de PCR fueron 248 (142-
373) en NC/I; 241 (125-383) en CC y 283 (177-426) en Cl (p = 0,411).
Los valores de PCT fueron 1,25 (0,33-5,0) en NC/I; 0,59 (0,3-7,14)
en CCy 3,33 (0,74-6,34) en Cl (p = 0,179). Usando un cut-off 30%
para la probabilidad de Cl, la regla predictiva resultante tuvo: sen-
sibilidad del 90,3%, especificidad 54,2%, VPP 42,4%, VPN 93,7% con
un area bajo la curva ROC: 0,78 (1C95%, 0,7-0,8).

Conclusiones: Los valores de PCR y PCT no resultaron de utilidad
para el diagnostico de candidiasis invasiva. Los niveles séricos de
BG < 259 pg/ml, asociados a AMC negativos excluyen su presencia.

0444. FEOMOCROMOCITOMA INFANTIL. UN HALLAZGO
INUSUAL

J. Bobillo Lobato, A. Bafnos Godoy, C. Carral Sutil,
J. Romero Aleta, S. Abalos Labruzzi, A. Gago Angelino
y J.M. Guerrero Montavez

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espafa.

Introduccién: El feocromocitoma es un raro tumor neuroendo-
crino, hiperproductor de catecolaminas, con una incidencia de 0,8-
2/100.000 que aparece principalmente en torno a la 4*-5* década
de la vida y que en la infancia resulta ain mas inesperado, con una
prevalencia de 2/1.000.000. Sus principales caracteristicas clinicas
son la hipertension arterial (mantenida o paroxistica) resistente
al tratamiento convencional y la denominada “triada cldsica”:
palpitaciones, cefalea y sudoracion. En el caso de los nifios la hi-
pertension arterial cursa como hipertension grave; la cefalea es
mas severa y requiere tratamiento; y la diaforesis es el sintoma
de comienzo, apareciendo acompanada de poliuria-polidipsia como
consecuencia de la pérdida acuosa. Ademas, este tipo de tumora-
ciones suelen formar parte de trastornos de presentacion familiar.
Precisamente por su poca frecuencia y por las caracteristicas es-
peciales que presenta, nos parece interesante exponer el caso de
una nina, diagnosticada en nuestro hospital y en la que la unidad
de catecolaminas fue protagonista.

Caso clinico: Paciente de 14 afios que se presenta a su médi-
co con astenia y febriculas intermitentes, asi como sudoracion
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profusa vespertina. Se reporta también dolor en zona lumbar iz-
quierda, este solo a palpacion. En la exploracion se informa que
se encuentra bien hidratada, con palidez de piel y mucosas, y sin
adenopatias. Asi mismo, se advierte un abdomen blando y depresi-
ble, donde se palpa una masa no dolorosa en la region epigastrica.
Es importante destacar que las cifras seriadas de tension arterial
siempre fueron normales. Fueron las pruebas complementarias las
que evidenciaron mediante TAC una masa suprarrenal de margenes
bien definidos, de unos 12 cm de diametro. A partir de aqui se rea-
lizan también analisis donde aparecen niveles séricos de Enolasa
Neuronal Especifica de 33,8 ng/ml (VN: 0-15 ng/ml) y un perfil
de catecolaminas en orina de 24 horas totalmente compatible con
feocromocitoma (tabla). Se interviene a la nifia a las 48 horas del
diagnostico por el laboratorio. Se realiza una cirugia complicada
de 8 horas de duracion donde no hay hallazgos metastasicos, extir-
pandose un tumor de 5,5 cm dependiente de suprarrenal izquierda
y adherido a las estructuras circundantes (rindn, bazo, pancreas y
aorta). Inicialmente se considera como un tumor benigno, pero que
puede tener comportamiento bioldgico imprevisible. El analisis de
catecolaminas posterior a la extirpacion del tumor indica que el
mismo ha sido totalmente eliminado (tabla).

Conclusiones: La frecuencia de feocromocitoma en edades in-
feriores a los 20 afnos es extremadamente baja y este es un caso
realmente interesante principalmente por su baja prevalencia. Se
afade ademas la particularidad de que en esta paciente el feocro-
mocitoma aparece sin hipertension arterial cuando esta es una ca-
racteristica fundamental de la patologia y ademas puede presentar
un componente familiar a estudiar. El analisis de catecolaminas
resulté fundamental para el establecimiento del diagnostico y re-
flejo la completa extirpacion del tumor. La paciente presenta en
la actualidad buena salud y se mantiene en seguimiento tanto por
el servicio de Oncologia como por el de Endocrinologia de nuestro
hospital por si desarrollara sindromes asociados.

0445. ENTEROLITIASIS

A. Albarran Sanz-Calcedo, J.M. Benitez Fuentes, M.J. Baz Alonso,
I. Carneiro Freire y C.M. Goitia Pérez

Hospital Comarcal Llerena-Zafra. Badajoz. Espafa.

Introduccion: La presencia de célculos intestinales (coprolitos o
enterolitos) en humanos es un hecho muy poco frecuente, no asi
en animales (equinos).

Caso clinico: Mujer de 72 ahos, hipertensa y con alergia a la
penicilina, presenta incontinencia anal mixta desde hace 5 afos, y
antecedentes de alteraciones digestivas desde hace 40 afhos. Refie-
re diarrea intermitente alternante con deposiciones duras. Sensa-
cion de peso rectal y doloroso. Emision de piedras por intestino y
deposiciones frecuentes con moco. Diagnosticada de enfermedad
por reflujo gastroesofagico no erosiva asociada a hernia hiatal. Gas-
tritis cronica atrofica con metaplasia intestinal (hizo tratamiento
erradicador con omeprazol-claritromicina-amoxicilina). Diarrea
intermitente en probable relacion con sobrecrecimiento bacteria-
no por diverticulosis yeyunal y/o probable sindrome de Intestino
irritable post-campylobacteriosis. En el Laboratorio se reciben nu-
merosos calculos, aspecto “como bolas”, color pardo blanquecino
y consistencia blanda. El analisis realizado a uno de ellos, por in-

Tabla de resultados

terferometria con transformacion de Fourier (FTIR) utilizando un
espectrometro de infrarrojos, Nicolet IR200 de Termo Scientific,
revela una composicion de: 1. Capa externa: 88% de carbapatita
(fosfocarbonato calcico); 10% de calcita (carbonato calcico); 2%
de proteinas. 2. Capa interna: 87% carbapatita; 10% whewhelita
(oxalato célcico monohidratado); 3% proteinas.

Conclusiones: 1. Los casos de enterolitiasis publicados en huma-
nos han sido asociados a éstasis intestinal por estenosis disgenésica
u otras causas incluyendo la diverticulosis yeyunal. En nuestro caso
la paciente presentaba diverticulosis yeyunal. 2. En cuanto a la
composicion, es semejante a otras encontradas en la literatura y
estudiadas por espectrometria de infrarrojos (carbonato de apatita
y materia organica).

0446. SINDROME NEFROTICO POR LESIONES MINIMAS
A PROPOSITO DE UN CASO

P. Arglielles Menéndez, C. Gutiérrez Fernandez,
L. Chamorro Lopez, O. Fernandez Codejon, M. Palacios Gasos,
J.M. del Rey Sanchez y E. Ripoll Sevillano

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Caso clinico: Paciente de 23 afos de edad que acude a urgencias
por sensacion de hinchazon de cara y cejas desde ayer. No refie-
re fiebre. No sintomatologia urinaria. Antecedentes personales:
no hipertension arterial, no diabetes mellitus, no dislipemias, no
alergias medicamentosas conocidas. No habitos toxicos. No ante-
cedentes cardiovasculares conocidos. Ha presentado tres brotes de
sindrome nefrético siendo sensacion de edema mas generalizado.
Exploracion: tension arterial: 122/77; frecuencia cardiaca: 90;
Temperatura: 35,5 °C; Buen estado general, bien hidratado, bien
perfundido, normocoloreado. Miembros inferiores: no edemas.
Pulsos pedios positivos. Facies edematosa. Tratamientos previos:
clorambucil desde hace un mes. Prednisona suspendida hace una
semana. Pruebas complementarias: analitica: CRE: 1,11 mg/dL;
URE: 30 mg/dL; Ca: 7,9 mg/dL; PT: 4,7 g/dL; PT orina: 8,8 g/dL;
ALB: 2,0 g/dL; col: 366 mg/dL; LDL: 257 mg/dL; TG: 316 mg/dL;
BT: 0,13 mg/dL; LEU: 12,70 x 10° pL; NEU: 74,10%; LYN: 23,40%;
MON: 7,67%; EOS: 4,42%; FVIII: 123 U/dL; FIX: 127 U/dL; FXIl: 29 U/
dL; IGGI: 509,00 mg/dL. Diagndstico: nefropatia por cambios mini-
mos, recaida de sindrome nefrético corticodependiente. Paciente
conocido por el servicio de Nefrologia con diagnéstico de sindrome
nefrotico sin hematuria, sin hipertension arterial, sin insuficiencia
renal, secundario a glomerulopatia de cambios minimos.

Discusion: El sindrome nefrético por lesiones minimas se carac-
teriza porque no presenta lesiones visibles al microscopio y solo
se puede observar con un microscopio electrénico. Si bien el diag-
nostico de nefropatia a cambios minimos es anatomopatologico,
existen una serie de hallazgos clinicos y bioquimicos que permiten
realizar un diagnostico de presuncion: primer brote en menores de
10 afos; ausencia de enfermedad sistémica; ausencia de enferme-
dad renal familiar; sin insuficiencia renal cronica; sin hipertension
arterial mantenida; sin microhematuria persistente entre los bro-
tes; sin hematuria macroscopica; no hipocomplementemia; pro-
teinuria selectiva, que remite con corticoides. Cuando uno de los
criterios no se cumple o bien no hay respuesta a la corticoterapia
esta indicada una biopsia renal para averiguar el sustrato histolo-

Valores obtenidos en nuestra paciente

Valores normales

En el momento del diagndstico

Tras la intervencion quirdrgica

Noradrenalina
Normetanefrina
Acido vanilmandélico

9,8 nmol/mg creat.
111,7 nmol/mg creat.
130 nmol/mg creat.

0,4 nmol/mg creat.
1,6 nmol/mg creat.
15,8 nmol/mg creat.

0,1-0,5 nmol/mg creat.
0-2,0 nmol/mg creat.
0-45 nmol/mg creat.




V Congreso Nacional del Laboratorio Clinico

21

gico del sindrome nefrético con el fin de confirmar el diagnéstico y
establecer el tratamiento.

0447. TRASTORNO EN EL DESARROLLO SEXUAL
EN UNA PACIENTE 45,X/46,X,DIC(Y)

A.C. Mufoz Boyero, Y. Garcia Benitez, M. Santos Reyero,
A. Arteche Lopez, C. Delgado Tortajada y C. Alonso Cerezo

Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion: La disgenesia gonadal es un término que incluye
un grupo heterogéneo de estados intersexuales debido a una dife-
renciacion gonadal anormal. Se debe a un mosaicismo en el que
los individuos presentan un cariotipo 45,X /46,XY. Es producido por
una pérdida del cromosoma Y debido a una no disyuncion, sin em-
bargo la etiologia de la diferenciacion gonadal se desconoce.

Caso clinico: Motivo de consulta: mujer de 19 afos diagnosticada
de hiperplasia suprarrenal congénita en tratamiento farmacologi-
co, derivada a la consulta de genética clinica para el estudio de la
hiperplasia suprarrenal congénita. Antecedentes personales: a los
3 afios, tras constatar la presencia de Utero y ovarios por laparoto-
mia, se le extirp6 hipertrofia de clitoris. No presenta antecedentes
familiares de interés. Enfermedad actual: refiere amenorrea prima-
ria e hirsutismo. Exploracion: estatura 1,50 m, peso 105 kg, obesi-
dad troncular, fenotipo femenino y signos de virilizacion intenso en
cara, brazos, torax y piernas, voz grave, genitales externos feme-
ninos normales. Estudios realizados: en todos los estudios bioqui-
micos hormonales realizados se obtuvieron niveles entre los limites
normales excepto un nivel bajo del estradiol. La ecografia gineco-
logica y la resonancia magnética de abdomen confirmo la presencia
de Utero y ovarios marcadamente atroficos sin otras anormalidades
genitourinarias. Otra RM constat6 que las glandulas suprarrenales
se encontraban dentro de la normalidad. El estudio molecular de
la hiperplasia suprarrenal congénita no presentd ninguna mutacion
responsable del desarrollo de la enfermedad. Se realizo el estudio
del cariotipo en sangre periférica que presentd: en 14 metafases
analizadas 46 cromosomas con formula sexual XY y en 6 metafases
45 cromosomas con formula sexual X. Se realizé FISH con sonda
centromérica del cromosoma X e Y [Vysis CEPX (DXZ1)/Y(DYZ1)].
La sonda DXZ1 mostr6 una sefal para la region centromérica del
cromosoma X en el 63,2% de los nicleos mientras que la sonda
DYZ1 manifesto dos sefales para la region centromérica del cro-
mosoma Y en el 36,8% de los nucleos. La formula cromosomica
convencional resulto: mos45,X[6]ish(cepX[DXZ1]+)/46,X,dic(Y)[14]
ish(cepX[DXZ1]+/ Y[DYZ1]++). El estudio de la region determinante
del sexo, de la region del factor de azoospermia y del gen de la
supresion de azoospermia mediante PCR, utilizando sondas de 20
locis a los largo del cromosoma Y, detectd la presencia de todas las
regiones estudiadas del cromosoma en las células de sangre perifé-
rica del paciente. El diagnostico definitivo fue disgenesia gonadal,
mosaicismo 45,X /46,X, dic (Y).

Discusion: Los pacientes con disgenesia gonadal que involucra el
cromosoma Y tienen una mayor probabilidad de presentar tumores
de células germinales o gonadoblastomas. A pesar de haber recibi-
do consejo genético, la paciente no quiso realizar la gonadectomia
preventiva y exéresis de estructuras wolffianas para evitar el riesgo
de tumores porque puede producir virilizacion. El desarrollo de las

técnicas moleculares y citogenéticas durante los ultimos afios han
permitido confirmar y reconducir el diagnodstico y el tratamiento en
este caso presentado.

0448. HIPOCALCEMIA SEVERA: A PROPOSITO DE UN CASO

J.A. Vilchez Aguilera, A. Martinez Ruiz, N. Sancho Rodriguez,
I. de Miguel Elizaga, M.D. Albaladejo Oton y P. Martinez
Hernandez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccion: Etiologia y diagnostico en el paciente con hipo-
calcemia: inicialmente es importante confirmar una hipocalcemia
real. La concentracion de Calcio[Ca] en fluidos extracelulares esta
regulada entre 8,5-10,5 mg/dL. Cambios en la concentraciéon de
albimina sérica modifican la cifra total sin modificar la fraccion
ionizada, asi una hipoalbuminemia conlleva una disminucion de
calcemia total. Se puede utilizar la regla de calcemia corregida =
calcemia medida + [0,8x (4- albuminemia)].

Caso clinico: Motivo de ingreso y diagnostico: Mujer de 56 afos
ingresada en UCI por postoperatorio de transplante hepatico. Ante-
cedentes personales: padecié Sindrome de Budd-Chiari secundario
a policitemia vera, sindrome antifosfolipido, cirrosis hepatica, que
acabd en necesidad de trasplante hepatico, hipertension (HTA) e
hiperuricemia. Esta en tratamiento cronico sustitutivo por hipoti-
roidismo, HTA y por episodios de encefalopatia hepatica. Evolu-
cién y tratamiento: Seguido presentd una disfuncién primaria del
injerto con coagulopatia y ascitis por lo que requirié transfusion
sanguinea. Sufre una nueva intervencion por rechazo del primer
injerto hepatico (GOT: 2.000 U/L y GPT: 1.200 U/L) y hemorragia
retroperitoneal. Evoluciona con afectacion de la funcion renal e
inestabilidad hemodinamica por lo que precisa perfusion de nor-
adrenalina, dobutamina y hemoderivados. Su evolucion posterior
reviste una situacion clinica en general grave con aproximadamen-
te un mes de ingreso, con sindrome de dificultad respiratoria aguda
(SDRA), inestabilidad hemodinamica con tendencia a hipotension,
fiebre, hipoproteinemia, hipoalbuminemia e hipocalcemia severa.
Su evolucion final es de extrema gravedad, inestabilidad hemodi-
namica mantenida y tendencia progresiva a hipoxia e hipercapnia
debido a un SDRA, anuria y fallo multiorganico irreversible que
termina en exitus.

Discusion: Como interés clinico queremos resaltar los niveles de
calcio mostrados. La paciente desde el ingreso present6 una hipo-
calcemia mantenida con valores entorno a 7 mg/dl, calcio i6nico
(Cal) 1,11 mmol/L (1,15-1,29), calcio corregido (CaR) 8,76 mg/dl.
Ademas proteinas totales: 3 g/dL (6,4-8,3) y albumina de 1,8 g/dL
(3,4-8,3). Esta hipocalcemia inicial fue debida al sindrome antifos-
folipido que aumenta la coagulacion donde se consume (Ca). Ade-
mas esta hipocalcemia se agudiza en enfermos criticos con fuertes
hemorragias como es nuestro caso, que derivaron en inestabilidad
hemodinamica y la necesidad de mas unidades de hemoderivados
para restaurar el volumen sanguineo circulante. A su vez como
complicaciones por hemorragias aparece la propia hipocalcemia
o coagulopatias como Coagulacion intravascular diseminada (CID)
por posible reaccion transfusional como podria ser en nuestro caso
y retroalimentar ain mas la hipocalcemia severa que presento la
paciente en los Ultimos dias de vida con niveles de (Ca) de 5,9 a

2010 Ingreso  16/11 22/11 26/11 30/11 10/12 13/12 14/12  17/12 18/12 19/12 20/12 21/12
(12/11)

Prot. total (6,4-8,3 g/dL) 3 3,4 4,1 47 45 47 45 4,8 47 49 51 48 5

Albimina (3,4-4,8 g/dL) 1,8 2,1 22 26 21 2,8 28 2,9 29 29 32 31 32

Ca (8,4-10,5 mg/dL) 7 7,4 77 718 15 76 8 6,9 64 59 44 39 37

Cal (1,15-1,29 mmol/L) 1,11 117 1,16 1,13 12 1,13 1,08 1,01 0,89 091 072 0,64 0,56

CaR mg/dL 8,76 8,92 8,74 8,29 9,02

8,56 8,96 7,78 7,28 6,78 5,04 4,62 4,34
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incluso 3,7 mg/dL ((Cal): 0,56 mmol/Ly (CaR): 4,34 mg/dL. Es por
tanto crucial la valoracion de las concentraciones de calcio en su
forma sérica como i6nica y el estado proteico en suero, a la hora
de afrontar casos severos como es el expuesto.

0449. ARTRITIS GONOCOCICA: A PROPOSITO DE UN CASO

I.M. Baena Ferrer, C. Fernandez Pozuelo, V. Aguadero Acera,
J. Sanchez Castaion y J.L. Sanchez Rivas

Hospital de Mérida. Badajoz. Esparia.

Introduccion: La artritis séptica constituye una urgencia reu-
matoldgica ya que es capaz de producir una rapida destruccion
articular, si no se reconoce y trata de forma temprana y correc-
ta. El germen infeccioso, en la mayoria de casos, penetra en la
articulacion por via hematodgena y se localiza en la membrana
sinovial que se encuentra muy vascularizada. La artritis sépti-
ca se divide en dos grandes grupos: gonocdcica y no gonocdcica.
Neisseria gonorrhoeae produce una artritis caracterizada por un
inicio subito, con poliartralgia migratoria previa a la localizacion
monoarticular, fiebre, lesiones dérmicas y tenosinovitis. Compro-
mete grandes articulaciones de los miembros, usualmente rodi-
llas y munecas.

Caso clinico: Varén de 64 afos de edad que acude al Servicio de
Urgencias con fiebre de hasta 39,2 °C de 3 dias de evolucion acom-
panada de dolores articulares cambiantes en manos, rodilla y tobi-
llos. Refiere ademas inflamacion de ambos tobillos, mas acusada en
el tobillo derecho. Es ingresado en el Servicio de Reumatologia del
Hospital para valoracion de oligoartritis y fiebre. En la exploracion
fisica se aprecia importante tumefaccion en tobillo derecho, con
aumento de la temperatura local e intenso dolor a la palpacion. En
tobillo izquierdo, discreta tumefaccion y discreto aumento de la
temperatura local. En el resto del aparato locomotor se observan
artritis con dolor a nivel de articulaciones metacarpofalangicas de
ambas manos. Se solicita ecografia de tobillo derecho que muestra
artritis en articulacion media del tarso y en astragalo-calcanea. En
pruebas de laboratorio destaca PCR: 174,1 mg/L (6,6-8,7), con io-
nes, perfil hepatico y renal normal. Hemograma: hematies: 4,44 x
10" (4,3/5,8); hemoglobia: 12,6 g/dL (13-17); hematocrito: 37,7%;
leucocitos: 16,04 x 10°/L (4-12) (77,8% neutrofilos, 11,2% monoci-
tos, 0,1% eosindfilos, 0,1% basofilos, 10,8% linfocitos); VSG 120 mm
(1-35). Se realiza extraccion de hemocultivos y artrococentesis de
tobillo derecho obteniendo 5 ml de liquido articular amarillento,
opaco, de aspecto purulento y viscosidad disminuida. El estudio de
liquido articular muestra: hematies: 1.120/uL, leucocitos: 88.320/
uL con formula leucocitaria de 94,6% polinucleares y 5,4% mono-
nucleares, glucosa: 13 mg/dL y proteinas: 5,2 g/dL. Los datos son
sugerentes de artritis infecciosa, que debe ser confirmada median-
te cultivo microbioldgico. Tras 48 horas de incubacion se observa
crecimiento de un diplococo GRAM-negativo, capsulado, oxidasa
positivo, que crece en medio de cultivo de Thayer-Martin. Se rea-
liza identificacion mediante sistema multiprueba API-NH (Biome-
rieux), obteniendo como agente patdgeno Neisseria gonorrhoeae,
con antibiograma sensible a penicilina G, cefixima, ceftriaxona,
cefotaxima, ciprofloxacino; y resistencia a tetraciclina. Los hemo-
cultivos son negativos.

Discusion: El paciente es diagnosticado de artritis gonocdcica,
y tratado con ceftriaxona y cloxacilina por via intravenosa, pre-
sentando buena evolucion con disminucion de artritis en manos y
tobillos. La artritis gonococica es una de las manifestaciones de
la infeccion gonocdcica diseminada. Se produce una bacteriemia
con localizacion posterior en piel, articulaciones y tendones; pero
no todos los pacientes (solo un 25%) tienen historia de uretritis o
cervicitis previa, como ocurre en este caso. Lo mas importante
frente a un paciente con artritis aguda y sospecha inicial de artritis
bacteriana es el examen del liquido articular junto con el diagnds-
tico microbioldgico.

0450. LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA EN EDAD INFANTIL:
A PROPOSITO DE UN CASO

C. Pérez Ruescas, X. Gabaldo Barrios, J. Diaz Muioz,
M. Melgarejo Melgarejo, M. Martinez Villanueva
y P. Martinez Hernandez

Hospital Univertario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafia.

Introduccion: La leucemia mieloide cronica (LMC) es un sindro-
me mieloproliferativo de gran importancia dada su frecuencia y
pronostico, representa un 15-20% de todas las leucemias. La media
de edad en el momento del diagnostico es de 50 afos y es muy rara
en ninos. La LMC suele tener un curso evolutivo en tres etapas: la
primera o fase cronica; la segunda o fase de aceleracion y la fase
final o crisis blastica cuyo diagnostico es menos favorable.

Caso clinico: Nifio de 10 afos y 4 meses de edad (peso 34,6 k;
talla: 135 cm) que acude a la puerta de urgencias remitido desde
su hospital de referencia por debut de leucosis, astenia e hipo-
rexia de 2-3 semanas de evolucion y cefalea pulsatil intermitente
sin vomitos durante los ultimos dias. Buen estado general. Palidez
cutanea, no de mucosas. No presentaba adenopatias periféricas
significativas. El abdomen blando y depresible, esplenomegalia
5 cm bajo reborde costal, no hepatomegalia. Resto de datos sin
interés. Hemograma urgente (Sysmex XE-5000, Roche Diagnostics):
Leucocitos 314 x 109/L (neutrofilos 85,2%, linfocitos 2,4%, monoci-
tos 3,1%, eosindfilos 1%, basofilos 8,3%). Hematies 3,3 x 10°/ul, Hb
9,5 g/dl, VCM 85 Fl, HCM 29,1 pg, CHCM 34,4 g/dl, ADE 17%, Plt 559
x 10°/L. Citologia de sangre periférica (Cellavision DM96): Intensa
leucocitosis: 16% promielocitos, 11% mielocitos, 24% metamieloci-
tos, 23% cayados, 18% segmentados, 1% mieloblastos, 3% linfoci-
tos, 3% monocitos, 0% eosinofilos, 1% basofilos. Datos adicionales:
Bioquimica urgente (Cobas 6000, Roche Diagnostics): acido Urico 6
mg/dl, LDH 780 U/L. Resto de datos sin interés, Ecografia abdomi-
nal: hepatoesplenomegalia homogénea sin lesiones focales. Resto
normal. Aspirado medular: hiperceluridad con 1% eritroblastos,
31% promielocitos, 16% metamielocitos, 8% mielocitos, 9% cayados,
23% segmentados, 1% linfocitos, 4% monocitos, 4% eosinofilos, 3%
basofilos. Serie megacariocitica normal.

Discusion: Con los hallazgos del hemograma y la morfologia de
sangre periférica, junto con los resultados obtenidos en el resto
de pruebas adicionales, se concluyo el diagndstico de leucemia
mieloide croénica en fase cronica. La marcada leucocitosis (314 x
10°/L) acompanada de anemia y trombocitosis, orient6 a pensar
en un sindrome mieloproliferativo. La hepatoesplenomegalia asi
como los valores elevados de la LDH y acido Urico, descartaron
una posible situacion de infeccion aguda. El hemograma también
revelo el ascenso del nimero de plaquetas caracteristico de este
tipo de sindrome en fase cronica, valor que se fue normalizando
en hemogramas posteriores. La extension en sangre periférica fue
una prueba clave para el diagndstico, pues puso de manifiesto la
existencia de alteraciones caracteristicas. A su ingreso se inicio el
tratamiento con alopurinol, y una vez concluido el diagnostico se
instaurd un tratamiento para LMC en fase crdnica con hidroxiurea
e imatinib. La evolucion del paciente fue buena.

0451. HALLAZGO DE'PARTiCULAS LIPOSOMALES
DE CITARABINA EN LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

M. Sacristan Santos, V. Garcia Solaesa, B. Garcia Berrocal,
I. San Segundo Val, M.L. Rivera Reigada, J.C. Moyano Maza
y E. Ledesma Pérez

Complejo Hospitalario de Salamanca. Espaha.

Introduccion: Para el diagndstico de la infiltracion meningea
linfomatosa asi como para detectar recaidas tras el tratamiento
es Gtil el analisis de liquido cefalorraquideo (LCR). Sin embargo
debe tenerse en cuenta la posible presencia en el mismo de otros
elementos que actuarian como artefactos. Presentamos un caso
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en el que se observaron liposomas del farmaco Depocyte® durante
los analisis de LCR, que podrian identificarse errbneamente como
células alteradas durante el tratamiento. La citarabina es un ana-
logo de nucledsido de pirimidina utilizado como antineoplasico y
se considera uno de los principales farmacos empleados en el tra-
tamiento de la leucemia mieloide aguda. Ademas se emplea en
la profilaxis meningea de leucemias y tumores, actuando especi-
ficamente en la fase S del ciclo celular. Su presentacion liposomal
es una formulacion de citarabina de liberacion prolongada que,
tras su administracion intratecal, se distribuye adecuadamente en
el LCR manteniendo concentraciones citotoxicas durante periodos
>14 dias. Transcurridos esos 14 dias la concentracion no decrece
bruscamente, sino que va disminuyendo lentamente. Esto implica
una ventaja de la citarabina liposomal frente a la citarabina libre
convencional, pues supone una disminucion del nimero necesario
de punciones lumbares, lo que implica mayor calidad de vida para
los pacientes y menor utilizacion de los recursos sanitarios.

Caso clinico: Paciente varén de 60 anos diagnosticado previa-
mente de un linfoma no Hodgkin difuso de células grandes hace
varios anos y en ese momento en tratamiento. En enero de 2010
sufre una recaida con afectacion del sistema nervioso central (SNC)
y posterior hemiplejia lateral. Por ello se creyé conveniente iniciar
un tratamiento via intratecal con citaracabina lipsosomal (Depocy-
te) combinada simultaneamente con glucocorticoides (dexameta-
sona), para atenuar los sintomas de la aracnoiditis quimica segln
los protocolos correspondientes. Al paciente, ademas de hemogra-
ma, bioquimica y gasometrias se le realiza un analisis periodico de
LCR, tanto bioquimico como citoldgico, a lo largo de su tratamien-
to durante los meses sucesivos. El contaje celular de LCR, que se
realizé en camara de Fusch-Rosenthal no reveld la presencia de
leucocitos ni hematies. Sin embargo si se detecto la presencia de
unas particulas esféricas en la mayoria de los analisis. Estas eran
de diferentes tamanos y con una zona fluorescente en todas ellas.
Ademas los liquidos presentaban una ligera proteinorraquia. Estos
estudios confirmaron la gran persistencia de estas particulas en
LCR. Su desaparicion fue monitorizada con el recuento microscopi-
co de las particulas liposomales en posteriores analisis.

Discusion: Seria necesario para el laboratorio el correcto cum-
plimiento del volante de peticion por parte del clinico, especifican-
do convenientemente el diagnostico y el tratamiento del paciente
en estos casos. De esta forma se evitarian posibles errores de inter-
pretacion, lo que facilitaria en gran medida la labor del facultativo
de laboratorio.

0452. ENDOCARDITIS PROTESICA POR CANDIDA
ALBICANS: A PROPOSITO DE UN CASO

C. Pérez Ruescas, J. Diaz Muioz, X. Gabaldo Barrios,
M. Melgarejo Melgarejo, F. Lopez Azorin y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccién: La endocarditis candidiasica es muy infrecuente
pero tiene una alta morbimortalidad. Suele afectar a portado-
res cronicos de catéteres endovasculares, portadores de protesis
valvulares o valvulopatias, malformaciones congénitas. Todas las
endocarditis candidiasicas producen fungemia y son muy embolige-
nas. El prondstico de las candidiasis diseminadas y de los 6rganos
profundos es siempre muy grave, y en especial el de la endocardi-
tis, que sin cirugia es mortal en el 90% de los casos. Se presenta un
caso de endocarditis candidiasica recurrente en una paciente con
sustitucion valvular aortica.

Caso clinico: Mujer de 58 anos que acude al servicio de urgen-
cias de nuestro hospital aquejada de artritis en el tobillo izquierdo.
La paciente refiere que desde hace dos meses presenta picos febri-
les intermitentes de hasta 38,2 °C, refiriendo también la aparicion
de lesiones petequiales en tobillo, region plantar y cara externa
del pie izquierdo. La paciente esta diagnosticada desde los 22 afos

de una cardiopatia reumatica. En el 2006 se realizo valvuloplastia
mitral, por estenosis adrtica severa. En el 2008, se le sustituyo
la valvula adrtica (protesis mecanica). 2010 Se realizo cirugia de
recambio valvular ya que presentaba una masa movil adherida a
la protesis adrtica que subjetiva de endocarditis. Ademas de los
hemocultivos extraidos que mostraron crecimiento de Candida al-
bicans también se obtuvo crecimiento de Candida albicans en la
verruga de la protesis extraida, lo que se intensifico el tratamiento
con fluconazol con buena respuesta. Fue dada de alta a cardiologia
para la implantacion de un marcapasos. La paciente en planta pre-
senta varios episodios de arritmia completa por fibrilacion auricu-
lar. A los pocos dias de su ingreso la paciente sufre perdida del
conocimiento, desviacion de la mirada y palidez de piel y mucosas.
Se objetiva FV. Es intervenida para sustituir su protesis mecanica.
Tanto la valvula como el cable del catéter son enviados a labora-
torio para que sean analizados. En la tincion de gram directa de
los correspondientes hemocultivos se observaron hongos levaduri-
formes tras su resiembra en placas de agar Sabouraud se corrobord
la existencia de Candida albicans, sensible a todos los antifugicos
analizados mediante fungigrama. Dias mas tarde la paciente evo-
luciona desfavorablemente sufriendo un infiltrado pulmonar con
secreciones purulentas. Durante varias semanas la paciente sigue
ingresada en la unidad de cuidados intensivos y su estado es grave.
Finalmente la paciente fallece.

Conclusiones: Hay que destacar el papel del laboratorio, ya que
la forma optima de diagnosticar la endocarditis por Candida al-
bicans es mediante cultivos de sangre o incluso el de la misma
protesis,de manera que dos o mas hemocultivos positivos se con-
sideran clinicamente significativos. Su diagndstico cominmente se
retrasa por la dificultad de asilar el organismo en los cultivos de
sangre.

0453. ANEMIA HEMOLITICA POR DEFICIENCIA
DE GLUCOSA 6 FOSFATO DESHIDROGENASA.
A PROPOSITO DE UN CASO

M.N. Alonso y B. Quereda Bernabeu
Hospital de La Princesa. Madrid. Espafa.

Introducciéon: Las anemias hemoliticas se caracterizan por un
acortamiento de la supervivencia normal de los hematies por rup-
tura de estos y, como consecuencia, un aumento de los productos
de degradacion de la hemoglobina y de la eritropoyesis en la médu-
la 6sea. El frotis sanguineo suele ser anormal y aportar datos de la
propia existencia de la hemolisis y de sus posibles causas.

Caso clinico: Paciente de 20 anos de edad que acude a urgencias
por presentar ictericia de aparicion brusca (24 horas) acompana-
da de coluria, astenia y diarrea sin fiebre. Negaba consumo de
farmacos ni toxicos. Destacaba una ligera ictericia con resto de
la exploracion fisica normal. La analitica mostraba una discreta
anemia (Hb de 11,5 g/dL y marcado aumento de la bilirrubina (Bil
total 22,5 mg/dL; B. indirecta: 21 mg/dL; B. directa: 1,5 mg/dL) y
LDH 700 U/L siendo el resto de la bioquimica hepatica y renal nor-
males. Se realizo Coombs directo/indirecto que fueron negativos y
estudio ecografico abdominal que resulto sin alteraciones. El frotis
de sangre periférica expreso: -Serie roja con anisocitosis, dianoci-
tos frecuentes y algln eliptocito, destacando punteado baséfilo y
ocasionales normoblastos con defectos de hemoglobinizacion, po-
licromatofilia < 1% de microesferocitos/esquistocitos. Presencia de
cuerpos de Heinz en los hematies. -Serie leucocitaria de aspecto
normal, sin displasias. Ante la sospecha de anemia hemolitica Co-
ombs negativa se decidi6 ingresar y ampliar estudio. Se descartd
Anemia hemolitica autoinmune (AHAI) y hemoglobinuria paroxisti-
ca nocturna. Las serologias hepaticas fueron negativas y el estudio
ecografico normal. Reinterrogado durante el ingreso, el paciente
refiere no haber como comido nunca en su vida judias ni nada pare-
cido hasta unos dias antes del episodio de ictericia, en que decidio



214

V Congreso Nacional del Laboratorio Clinico

probar un preparado congelado que contenia habas frescas, lo cual
apunta a una crisis hemolitica por “fabismo”. En los dias siguientes
el paciente mantuvo un buen estado general y la bilirrubina des-
cendio hasta 2,98 mg/dL sin medidas adicionales, por lo que fue
dado de alta. Evolucion: el paciente continu6 la mejoria clinicay la
normalizacion de la cifra de hemoglobina y bilirrubina. Se realizo
la confirmacion de déficit de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa.

Discusién: La anemia hemolitica por deficiencia de glucosa 6
fosfato DH es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por
la falta de produccion de niveles adecuados de glutation reducido,
cuya funcion es proteger a la membrana del eritrocito de la oxida-
cion. La G6PDH normal es del tipo B, existiendo una variedad A+
en algunos individuos de origen africano y una variedad A- que es
inestable y puede proteger del paludismo. Hay otra variante del
enzima, muy sensible a las habas, presente en paises mediterra-
neos. Los episodios hemoliticos se pueden producir por infeccio-
nes, farmacos oxidantes como las sulfamidas y antipalidicos o por
toxicos como el naftaleno. Aunque la mayor parte de las anemias
hemoliticas por deficiencia enzimatica se inician en la infancia,
no se puede descartar una primera crisis hemolitica en la edad
adulta, siendo fundamental la correcta interpretacion de los datos
de laboratorio y del frotis sanguineo, asi como un correcto interro-
gatorio al paciente.

0454. TOXICIDAD POR PLOMO; A PROPOSITO
DE DOS CASOS CLINICOS

S. Perea Tenza, M.L. Calvo Ruata, M.R. Gracia Matilla,
S. de Miguel Garcia, J.M. Gonzalez Lopez
y A. Garcia de Jalon Comet

Hospital Miguel Servet. Zaragoza. Espafia.

Introduccion: El plomo es un elemento ultratraza presente en
el medio ambiente, del que no se conoce ninguna funcion biologi-
ca en ser humano pero cuyos efectos adversos inciden sobre una
gran diversidad de procesos bioquimicos esenciales. La via de ex-
posicion es digestiva, inhalatoria o cutanea; en ocasiones tiene un
origen dseo. La sintomatologia es multisistémica e inespecifica, lo
que dificulta su diagndstico. La mayor parte de las intoxicaciones
por este metal se dan en el ambito laboral.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 60 anos que presenta anemia
normocitica con una sintomatologia multisistémica. Ingresa en UCI
por encefalopatia. En el estudio de anemia se detecta punteado
basofilo en los hematies y signos de diseritropoyesis en médula
oOsea sin criterios de anemia refractaria. No se identifica la fuente
de contaminacion. Caso 2: mujer de 35 afos con anemia normoci-
tica no carencial. Asintomatica. Se detecta en sangre periférica un
punteado basofilo en los hematies y aislados eritroblastos circulan-
tes. Signos de diseritropoyesis, no suficientes para el diagnostico
de anemia refractaria. Ausencia de contacto con fuentes de plomo.
En ambos casos se obtuvieron elevados niveles de plomo en sangre,
con alteracion del metabolismo de las porfirinas y disminucion de
la concentracion de hemoglobina. Nifios: < 1 sin toxicidad, 1-2 eva-
luacion, > 2 toxicidad; Adultos; < 2 sin toxicidad, 2-10 evaluacion,
> 10 toxicidad. Evolucion: en el primer caso se le administra EDTA-
Ca-Na2 como tratamiento, lo que genera un aumento brusco de
plomo en orina, pasando de 210 pg/24 h a 6.440 ug/24 h, y a la vez
una caida de la plumbemia a 29,4 pg/dl un mes y medio después.
Sin embargo a dejar de suministrarle el quelante, se genera una
subida del plomo en sangre que llega hasta 57 pg/dl, un mes des-
pués, necesitando una segunda pauta de quelantes. Esta elevacion
muy probablemente se deba a una movilizaciéon de plomo proce-
dente del hueso, como consecuencia de un proceso osteoporotico.
En el caso 2 también se le administra EDTA-Ca-Na2, aumentando
el plomo en orina hasta 4.488 pg/24h, una semana después cae la
plumbemia a 38,7 g/dl. En ambos pacientes se normalizaron los
niveles plomo, hemoglobina y la sintomatologia.

Datos bioquimicos Caso 1 Caso 2
Plomo sangre total (pg/dl) (0-10)* 105 89,6
[Hb] (g/dl) (12.2-16.5) 7,6 9,2

ALA DHasa eritrocitaria (U/ml) (28-93) 10
Protoporfirina eritr (pg/dl) (0-60) 132

ALA orina(mg/24h) (0-7) 2,52 41
Porfirinas orina (ug/24h):

Uroporfirinas (0-30) 30,7 42,93
Coproporfirinas (0-200) 284 2.004,44
Pb orina (pg/24h) (0-40) 210 173.8

Discusion: A pesar de que las fuentes de plomo estan limitadas
en la actualidad -retirada de productos con el metal, legislacion y
controles mas estrictos-, con un descenso en las concentraciones
de plomo en sangre en la poblacion, la toxicidad por plomo sigue
siendo un problema de salud. Destacar la importancia de la fuente
endogena de plomo en personas que durante afos han ido acumu-
lando plomo en los huesos en forma inactiva no toxica, y que tras
procesos fisioldgicos o patoldgicos como fracturas, menopausia,
embarazo, osteoporosis se moviliza y pasa de nuevo a un estado
activo tdxico.

0455. FIEBRE Q. A PROPOSITO DE UN CASO

L. Martinez Gonzalez, L. Garcia Lopez, R. Vidal Acuna
y B. Cuevas Ruiz

Hospital General Yagiie. Burgos. Espafa.

Introduccion: La fiebre Q es una zoonosis de distribucion uni-
versal causada por Coxiella burnetti. La infeccion en el hombre se
produce principalmente por inhalacion de aerosoles infectados. Se
puede manifestar de forma crénica o aguda. En la forma aguda los
sintomas son inespecificos y los mas frecuentes son cefalea, fiebre,
fatiga, neumonia y hepatitis. En la forma cronica la manifestacion
mas frecuente es la endocarditis. El mayor nimero de casos se
producen en verano, varones y adultos.

Caso clinico: Varon de 38 anos, raza blanca, habita en zona rural,
acude al servicio de Urgencias en el mes de julio, con fiebre de 8
dias de evolucion asociado a abundantes secreciones respiratorias,
tos productiva y adenopatias. Analitica: leucocitos 4,5 x 10° mill/
mm?, neutroéfilos 36%, linfocitos 50%, PCR 105 mg/dl, anticuerpos
heterdfilos IgM negativos, resto de pruebas solicitadas normales.
Rx torax: aumento de la densidad en l6bulo inferior izquierdo. Con
el diagndstico de Neumonia de lobulo inferior izquierdo y leucope-
nia con linfocitosis, se decide ingreso en Neumologia. Se continla
la bateria diagnostica. Analitica: leucocitos 10,1 x 10° mill/mm3,
neutrofilos 15%, linfocitos 70% (morfologia en sangre periférica con
linfocitosis reactiva). Hb 13,7, plaquetas 250 mill/mm?, BT 1,54
mg/dl, BD 1,1 mg/dl, GOT 649 Ul/l, GPT 498 Ul/l, gamma-GT 498
Ul/1, LDH 1.574 Ul/|, fosfatasa alcalina 575 Ul/l, PCR 38 mg/l, se-
rologia Infecciosa positivo para Coxiella burnetti Ig G con un indice
de 1,9 (positivo > 1,1) y Coxiella burnetti Ig M con un indice de 1,5
(positivo > 1,1). Resto de parametros en limites normales. Ecogra-
fia abdominal: higado, vesicula biliar, via biliar, rifiones, pancreas
sin hallazgos patologicos. Bazo con ligera esplenomegalia (87 cm?).
Con el diagnostico definitivo de fiebre Q con neumonia, hepatitis y
linfocitosis el paciente recibe tratamiento con levofloxacino siendo
la mejoria clinica evidente.

Discusion: La infeccion aguda por Coxiella burnetti puede pre-
sentar manifestaciones clinicas muy diversas. El paciente presenta-
ba neumonia, hepatitis y linfocitosis. El diagnostico se realiza me-
diante métodos seroldgicos y la especificad y sensibilidad del ELISA
hace que sea un buen método tanto para estudios epidemioldgicos
como para el diagndstico de la enfermedad. Al principio, no se
planted la posibilidad de Coxiella burnetti como diagnostico ya
que el paciente presentaba sindrome mononucledsido. Se han des-
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crito muy pocos casos con esta asociacion. Aun asi, estos resulta-
dos nos indican la posibilidad de Coxiella burnetti en pacientes
con sindrome febril y linfocitosis con anticuerpos heteroéfilos IgM
negativos.

0456. SINDROME HIPERGLUCEMICO HIPEROSMOLAR.
A PROPOSITO DE UN CASO

R. Palma Fernandez, E.J. Laserna Mendieta, M.A. Asensio Diaz,
R. Olivan Esteban, M.A. Ruiz Ginés y M. Gomez-Serranillos Reus

Hospital Virgen de la Salud. Toledo. Espana.

Introduccién: El sindrome hiperglucémico hipersomolar no
cetosico, junto con la cetoacidosis, son las complicaciones me-
tabolicas agudas mas importantes de la diabetes. Estos desorde-
nes pueden aparecer tanto en diabéticos tipo 1 como tipo 2. La
hiperglucemia hiperosmolar es mas frecuente en diabéticos tipo
2, muchos de ellos sin diagnéstico previo de diabetes. Mientras
que la tasa de mortalidad en la cetoacidosis diabética no supera
el 5%, en el caso del sindrome hiperglucémico hiperosmolar no
cetdsico dicha tasa oscila entre el 15% y el 70%, y esta asociada
a edad avanzada, hiperosmolaridad sérica e hipernatremia. Cur-
sa con hiperglucemia extrema (glucosa > 600 mg/dL), ausencia
parcial de insulina, deshidratacion grave, glucosuria sin cetonuria
o cetonuria leve, hiperosmolaridad sérica (generalmente > 340
mOsm/L), alteraciones electroliticas, disminucion del nivel de
consciencia, hipotension, shock e hipotermia. La infeccion suele
ser el factor desencadenante mas habitual, aunque también esta
asociado a enfermedades cardiovasculares, pancreatitis, uso de
determinados farmacos, accidente cerebrovascular o abuso de
alcohol, entre otros.

Caso clinico: Mujer de 87 anos remitida al Servicio de Urgencias
por presentar un BMtest high en su Centro de Salud. Presenta un
cuadro de una semana de evolucion, con deterioro progresivo de su
estado general, sin fiebre, ni clinica infecciosa asociada, poliuria
sin clara polidipsia y pérdida de apetito. Entre los antecedentes
patoldgicos destaca hipertension arterial, en tratamiento, y ac-
cidente cerebrovascular hace anos, con hemiparesia residual iz-
quierda. La paciente no presenta diabetes, ni tampoco dislipemia.
Durante la exploracion fisica se mostré somnolienta, desorientada
en las tres esferas, deshidratada, taquipneica y desprendia cierto
fetor cetosico. La paciente mostro un electrocardiograma normal.
En la radiografia de torax se apreciaba leve cardiomegalia. Informe
de laboratorio: En el estudio bioquimico, cabe destacar, glucosa
de 1.211 mg/dL, urea 292,6 mg/dL, creatinina 3,43 mg/dL, sodio
155,4 mEq/L, potasio 7,08 mEq/L, PCR 33 mg/L. El sistematico de
orina mostro glucosuria sin cetonuria, hematuria, piuria, presencia
de bacterias y abundantes levaduras. La gasometria venosa desveld
acidosis metabdlica (pH 7,24, pCO, 63 mmHg y HCO, 27 mmol/L).
Llegé a presentar osmolaridad de 381 mOms/L. Posteriormente, se
hall6 una de HbA1c 17% que confirmo el curso de una diabetes tipo
2 no diagnosticada. Evolucion de la paciente: A su llegada al Servi-
cio de Urgencias se inicia tratamiento con insulina y reposicion de
liquidos. Tras evidenciar extrema glucemia, se inicia nueva perfu-
sion de insulina. Se observa mejoria de la glucemia y potasemia y
aumento de la natremia en la analitica de control, por lo que se
pauta la administracion de suero hipotonico. Dada la grave situa-
cion clinica de la paciente, se decide su ingreso.

Discusion: El principal objetivo terapéutico consiste en iniciar
la reposicion de liquidos, mucho antes de normalizar la glucemia,
ya que si esta se reduce de forma brusca puede ocasionar edema
cerebral. La paciente presentaba un sindrome hiperglucémico hi-
perosmolar, probablemente desencadenado por infeccion urinaria,
acidosis metabdlica secundaria e insuficiencia renal croénica rea-
gudizada de origen prerrenal. Ante la gravedad de la paciente, se
hace necesaria su monitorizacion continua durante el ingreso hasta
lograr una mejoria clinica.

0457. LIMITACIONES DE LA CALCITONINA COMO
MARCADOR TUMORAL EN EL CARCINOMA MEDULAR
DE TIROIDES

N. Pascual Gomez, M.N. Alonso Alarcén, J.L. Palacios Espichan,
D. Serrano de la Cruz Pardo y C. Alonso Cerezo

Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion: Los marcadores tumorales (MT) son producidos
por células neoplasicas, aunque la mayoria no son especificos de un
tumor y no son Utiles para el diagndstico. Su sensibilidad varia con
el estadio de la enfermedad y por tanto sirven como seguimiento,
prondstico y diagndstico precoz de recidiva. La calcitonina es una
hormona peptidica lineal compuesta por 32 aminoacidos que in-
terviene en la regulacion del metabolismo del calcio y del fosforo.
Se produce en las células C parafoliculares de la glandula tiroides.
La neoplasia endocrina multiple tipo 2 (MEN2) es una enfermedad
rara, de herencia autosémica dominante que incluye cancer medu-
lar de tiroides, feocromocitoma y adenomas paratiroideos.

Caso clinico: Hombre de 54 anos, derivado a la consulta de ge-
nética para el estudio molecular de la mutacion familiar en el gen
RET responsable del MEN tipo 2A. El paciente no presenta sinto-
mas. En el momento de extraer la muestra de sangre para estudio
de la mutacion, se solicita la calcitonina que presenta un nivel en
el limite superior de los valores de referencia 12,5 pg/mL (0,0-
11,8). Se recibe el estudio molecular de la mutacion familiar, de
la cual es portador en heterocigosidad de la mutacion c.1852T > C
(p-Cys618Arg) en el exon 10 del gen RET. Posteriormente se realiza
el protocolo de evaluacion inicial de MEN 2A: se solicita una segun-
da analitica que refleja unos niveles de calcitonina 4,3 pg/mL; los
niveles de PTH y catecolaminas se encuentran entre los limites de
referencia. En la ecografia tiroidea se observa un nddulo hipoecoi-
co de 8,9 x 8 mm en el polo inferior del l6bulo izquierdo. En la
gammagrafia de médula suprarrenal con 131-1-MIBG se aprecia una
lesion nodular solida e hipercaptadora, de aproximadamente 1 cm
en la glandula suprarrenal izquierda. El paciente es diagnosticado
de MEN2A y en este momento esta en espera de intervencion del
noédulo suprarrenal y tiroideo.

Discusion: A la espera del resultado del estudio del gen RET,
en el protocolo de deteccion precoz de familiares de pacientes
MEN2 se recomienda determinar niveles de calcitonina basales y
pruebas de imagen. Los niveles de calcitonina prequirirgica pue-
den mantenerse dentro de los valores de normalidad, como en el
caso expuesto, necesitando las pruebas de imagen idoneas para el
diagnostico de tumores endocrinos hasta que se obtenga el diag-
nostico de certeza gracias al estudio molecular del gen RET. Este
caso nos aporta que hay que interpretar con cautela los niveles de
calcitonina en sangre, especialmente en familiares asintomaticos
de pacientes diagnosticados de MEN tipo2A cuyo alto riesgo de de-
sarrollo de cancer medular de tiroides (CMT) debe conducirnos a
reflexionar sobre las limitaciones de la calcitonina como marcador
tumoral en los casos de portadores de la mutacion y la posibilidad
de no elevar sus niveles en determinados casos con presencia de
nodulos tiroideos. Actualmente, la importancia de recurrir a las
técnicas de estudio molecular es vital ya que el conocimiento de
la mutacion proporciona amplia informacion para el prondstico,
seguimiento y tratamiento.

0458. INTOXICACION POR PARACETAMOL. A PROPOSITO
DE UN CASO

R. Souto Fernandez, B. dos Santos Marcano, I. Constanso Conde,
L. Vazquez Mourin, M. Rodriguez Pedreira y A. Alvarez Rueda

Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. A Coruhfa.
Espana.

Caso clinico: Paciente que acude al servicio de urgencias con
bajo nivel de conciencia por posible intoxicacion medicamentosa.
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Varon de 25 afnos con trastorno depresivo psicotico con varios in-
tentos autoliticos, es trasladado a UCI de nuestro centro, 24 horas
después de haber ingresado en urgencias de otro centro sanitario.
Presentaba somnolencia (Glasgow 13/15), taquipnea, taquicardia
tras ingesta de 30 g de paracetamol. Estudios complementarios
en urgencias: ECG: taquicardia sinusal. Gasometria arterial pH
7,02, pO, 85 mmHg, pCO, 31 mmHg, HCO, 8.0, EB -23. Bioquimi-
ca: glucosa 144 mg/dL, urea 26 mg/dL, creatinina 1,94 mg/dL,
Na 139 mEq/L, K 6,6 mEq/L, bilirrubina T 5,9 mg/dL, GOT 22.388
Ul/L, GPT 12.270 Ul/L. Coagulacion: TP 56,9, INR 6,8, TTPA 36.
Hemograma: leucocitos 25.690 cel/mL, plaquetas 395.000 cel/mL,
hemoglobina 17,4 g/dL, hematocrito 52,9%. Al presentar mala evo-
lucién con acidosis metabolica refractaria y fracaso renal agudo,
se remite a UCI para completar dosis de N-acetil-cisteina, carbon
activado y bicarbonato. Finalmente es trasladado a nuestro centro
para trasplante hepatico. Diagnostico diferencial: fallo hepatico
idiopatico, acidosis tubular renal, hepatitis, pancreatitis.

Discusion: La hepatotoxicidad por paracetamol responde a una
inadecuada dosificacion, interaccion con otras drogas o sobredosis
intencional, es una de las causas mas frecuentes de fallo hepatico
agudo, siendo la dosis toxica en ingesta aguda > 7,5 g y en ingesta
cronica > 4 g/dia. El paracetamol es metabolizado por tres proce-
sos en el higado: la conjugacion con sulfato y glucurdnido; suponen
el metabolismo del 95% de la dosis ingerida. El tercer proceso uti-
liza el sistema citocromo p450 que metaboliza el 5% restante pro-
duciendo N-acetil-benzo-quinona-imida (NAPQI). En caso de sobre-
dosis las vias de conjugacion de sulfato y glucurénido son saturadas
produciendo un aumento del NAPQI que forma uniones covalentes
con los hepatocitos conduciendo a necrosis del mismo. A partir del
nomograma de Rumack-Matthew, los valores de paracetamol en
plasma y las horas trascurridas tras la ingesta se puede determinar
el riesgo de hepatotoxicidad en ingesta aguda. La administracion
de N-acetil-cisteina antes de 8 horas post ingesta reduce el dafo
hepatico. Informe del laboratorio: los siguientes parametros junto
a la determinacion de niveles séricos de paracetamol aportan in-
formacion sobre el manejo de la intoxicacion aguda: PT, INR, pH <
7,30 (gases arteriales), creatinina y acido lactico son predictores
de mortalidad; anion GAP y fosfato son marcadores tempranos de
progresion. Adicionalmente deben determinarse glucosa, GOT y
GPT. Evolucion: al ingresar en nuestro centro se realizan nuevas
analiticas, siendo los resultados similares a los previos y afiadiendo
ademas: LDH 19.640 U/L, procalcitonina 27 ng/dL (0-2), ac. lactico
194 mg/dL, amoniaco 529 pMol/L, paracetamol/s 198 pg/mL (nivel
toxico > 50 pg/mL post 12h de ingesta).Se confirma la insuficien-
cia hepatica aguda derivada de la intoxicacion con paracetamol.
Permanece hemodinamicamente inestable, presentando fracaso
multiorganico y es exitus 24 horas post ingreso.

0459. LINFOMA DE CELULAS T CEREBRAL. A PROPOSITO
DE UN CASO

R. Souto Fernandez, B. dos Santos Marcano, |. Constanso Conde,
D. Rivas Lombardero, H. Bescos Galego y S. Garcia Mayo

Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. A Corufa.
Espana.

Caso clinico: Deterioro del nivel de conciencia. Varon de 76
anos, que es trasladado al servicio de urgencias de nuestro cen-
tro, con antecedentes de dolor en hemicara izquierda de 1 mes
de evolucion al que se sumaron, tres semanas previas al traslado,
ptosis palpebral derecha y alteraciones visuales. Al ingreso presen-
ta paralisis del tercer par craneal derecho y disminucion progresiva
del nivel de conciencia, a las 24 horas es trasladado a la UCI. Los
estudios de imagen no evidenciaban masas cerebrales ni lesiones
sugestivas de infartos o isquemia. Se procede a intubacion oro-
traqueal y conexion a ventilacion mecanica por empeoramiento de
la funcion respiratoria; se realiza RMN cerebro y columna normal.

La exploracion neurologica al ingreso en UCI presenta: Glasgow
5. Ptosis palpebral completa derecha e incompleta izquierda, con
midriasis arreactiva derecha y paralisis facial periférica izquierda.
Estudios complementarios: hemograma: hematocrito 30,6%, hemo-
globina 10,8 mg/dL, plaquetas, 268.000 cel/mL, leucocitos 13.520
cel/mL (92% neutrdfilos). Bioquimica: urea 18 mg/dL, creatinina
0,43 mg/dL, Na 131 mEq/L, K 2,2 mEq/L, Ca 5,7 mEq/L, amilasa
29 Ul/L, CPK 253 UI/L. Liquido cefalorraquideo: hematies 120, leu-
cocitos 7.840 (97% M, 3% P), glucosa 1 mg/dL, proteinas 278 mg/
dL. Pre-centrifugacion turbio y post-centrifugacion xantocromi-
co. Gasometria arterial: pH 7,61, pCO, 27 mmHg, pO, 455 mmHg,
HCO;- 27. Citologia de LCR: Citocentrifugaciones con cuadro cito-
légico correspondiente a linfoma.

Discusion: El diagnodstico diferencial planteado dentro del con-
texto clinico del paciente contempld: meningoencefalitis tubercu-
losa, linfomatosa o neuroborreliosis. El linfoma de células T cere-
bral representa 4% de los linfomas primarios del sistema nervioso
central a pesar de que segln algunos autores este nimero subes-
tima la prevalencia real (Dulai et al 2008); a su vez los linfomas
primarios del sistema nervioso central presentan una incidencia
de 51 casos por 107 hab/afo en inmunocompetentes, con una edad
media de diagnostico de 55 anos, con una clinica variable y una so-
brevida media en tratamiento quimioterapico con metotrexato de
48 meses. Informe del laboratorio: en el recuento celular del liqui-
do cefalorraquideo la gran mayoria de las células mononucleares
observadas presentan una relacion nucleo-citoplasma aumentada
sugestivas de anaplasia. Los resultados se comentan con el faculta-
tivo clinico y la muestra la llevamos al citologo del S. de Anatomia
Patologica, comentandole las células anormales. Los resultados de
este estudio confirman un linfoma y la inmunohistoquimica presen-
ta negatividad de marcadores B (CD20 y CD79) y positividad para
CD5, lo que es concordante con linfoma T. Evolucion: se confirma
diagnostico de linfoma de células T cerebral. Por la situacion neu-
rolégica y de acuerdo con el servicio de hematologia se desestima
el tratamiento quimioterapico. Se informa a la familia y se limita
el esfuerzo terapéutico. A las 24 horas ocurre el exitus.

0460. DESCRIPCION DE UNA VARIANTE DE LINFOMA
DE BURKITT CARACTERIZADA POR UNA DOBLE
TRANSLOCACION QUE AFECTA A LOS GENES MYC Y BCL2

R. Coscojuela Berga, M. Lopez Melchor, T. Rodriguez Ruiz,
P. Garrido Collado, P. Jiménez Gamiz y F. Ruiz-Cabello Osuna

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion: Se ha descrito recientemente un tipo de linfo-
ma con caracteristicas intermedias entre linfoma difuso de células
grandes B y linfoma de Burkitt (Double hit B cell-Lymphoma), que
constituye una nueva categoria de linfoma de células B recogida en
la ultima clasificacion de la OMS (tumores de tejido hematopoyéti-
co y linfoide). Presentamos un caso de este subtipo de linfoma en
el que el diagnostico fue dado por el estudio cito-morfologico de
sangre periférica apoyado por el inmunofenotipo y el FISH, dado
que la gravedad clinica de la paciente no permitié el correspon-
diente estudio anatomo-patologico.

Caso clinico: Mujer de 64 anos que ingresa desde urgencias por
un cuadro de disnea progresiva y edemas de miembros inferiores.
En la exploracion fisica se objetivan numerosas adenopatias en
zona cervical e inguinal. En el estudio de laboratorio destaca una
monocitosis de 22,7%, LDH 3.470 IU/L. El PET pone de manifiesto
multiples adenopatias hipermetabdlicas mediastinicas, axilares,
retroperitoneales multinivel formando enormes conglomerados
periaorticos e iliacos, asi como focos esplénicos y en esqueleto
axial sugestivos de diseminacion tumoral. LDH de 26.800 IU/L, y
leucocitosis de 34.000 cel/pL, creatinina de 3,5 mg/dL. En el es-
tudio citomorfologico se observa Hb 9 g/dL, plaquetas 95.000/pL
y 27.000 leucocitos (evidenciando la rapida progresion del cuadro)
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con un 39% de células linfoblasticas vacuolizadas muy sugerentes
de LAL3/Linfoma de Burkitt. El inmunofenotipo revelo la presencia
de 17% de linfocitos B, de mayor tamano (FSC) y complejidad (SSC)
de lo normal. La expresion de marcadores fue la siguiente: CD19+,
CD22+, CD10+ heterogéneo y CD20+ heterogéneo, y ausencia de
expresion de inmunoglobulinas en la superficie (IgS negativas). Por
el inmunofenotipo no se pudo resolver claramente si se trataba
de un precursor B CD10+ o no. El diagndstico definitivo se logrd
mediante Hibridacion in situ fluorescente (FISH) detectandose una
doble translocacion tanto para t(8;14) como para t(14;18), esta-
bleciéndose con este ultimo dato, el diagndstico de variante de
linfoma de Burkitt con doble mutacion. El tratamiento quimiotera-
pico segln esquema BURKIMAB, present6 una parcial respuesta al
mismo, y discreta mejoria analitica.

Discusion: Son pocos los casos descritos en la literatura de esta
variante de linfoma Burkitt con caracteristicas intermedias desde
el punto de vista genético molecular con el linfoma difuso de cé-
lulas grandes B. No existe por tanto un consenso a la hora de esta-
blecer una secuencia diagnostica, ni un protocolo terapéutico a se-
guir. En nuestro caso la combinacion el estudio de sangre periférica
(morfologia, inmunofenotipo y FISH) resulté una eficaz alternativa
para establecer el diagnostico y permitir la rapida instauracion del
tratamiento quimioterapico.

0461. NUEVAS TERAPIAS EN MIELOMA BENCE JONES:
CASO CLINICO

M.C. Lopez Diaz, L. Cuesta Ibanez, R.S. Guadalupe,
D. Pineda Tenor, C. Vidales Pérez y M.J. Valor Moreno

Hospital Virgen de la Salud. Toledo. Espafa.

Introduccion: El mieloma multiple de cadenas ligeras o Bence
Jones se caracteriza por la proliferacion neoplasica de una inmuno-
globulina incompleta, en la que se producen en exceso las cadenas
ligeras de la misma. La toxicidad que ejercen las cadenas ligeras li-
bres (FLC) sobre el rifdn es la principal responsable del fallo renal.
Presentamos el primer paciente en nuestro hospital, con un cuadro
de fracaso renal agudo por mieloma multiple de cadenas ligeras so-
metido a dialisis con membranas de alto cut-off. Estas membranas
se caracterizan por su alta permeabilidad para las sustancias con
un peso molecular entre 15y 45 kDa, como las FLC.

Caso clinico: Varén de 43 afos que acude a Urgencias por dis-
minucion de diuresis en los ultimos dias. Refiere astenia, anorexia,
pérdida de peso y malestar general. En las analiticas se obtiene:
creatinina 25,63 mg/dL (0,70-1,20), urea 355,8 mg/dL (10,0-45,0),
proteinas totales 10,1 g/dL (6,00-8,00), Hb 6,9 g/dL, linfocitos
atipicos (11%) y formas inmaduras en el hemograma. La inmu-
nofijacion (IFE) en suero mostré cadenas ligeras lambda libres. La
cuantificacion de FLC x y A fue, respectivamente, 1,54 mg/dLy >
242,00 mg/dL (0,81-3,30 mg/dL); cociente /A < 0,01 (0,36-1,01).
Biopsia de médula 6sea y rifdn compatible con mieloma multiple.
Se somete a hemodialisis con membranas Gambro Theralite High
Cut-off®, e inicia quimioterapia. Se realiza proteinograma e IFE en
muestras de suero pre y posdialisis y proteinuria en orina de 24 h
recogida periodicamente.

Resultados: Se obtuvo una respuesta optima y rapida al trata-
miento, con clara disminucion del componente monoclonal. A los
20 dias del comienzo del tratamiento, la IFE en suero posdialisis
fue por primera vez negativa para FLC lambda, continuando asi pre
y posdialisis hasta en dos ocasiones. El resultado de la Gltima IFE
en suero fue positiva para cadenas ligeras lambda. La proteinuria
descendid significativamente, estando el paciente asintomatico.
Sin embargo, persistid el fracaso renal, con valores de creatinina
al alta posdialisis entre 4y 6 mg/dL.

Discusion: Segun la bibliografia, para que se produzca la recu-
peracion renal es necesaria una reduccion de mas del 50% en la
concentracion de FLC en suero. Hasta ahora la plasmaféresis y la

hemodialisis tradicional se han mostrado poco efectivas. Estudios
realizados comparando las membranas Gambro HCO 1100® con
otras de alta permeabilidad han demostrado que estas son mas
eficaces en la extraccion de FLC, eliminando grandes cantidades
si se aplica durante periodos prolongados. En nuestro paciente la
eficacia de la membrana no es valorable, ya que su estadio de
enfermedad y dafo renal era muy avanzado. Hubiera sido conve-
niente cuantificar las FLC en el ultrafiltrado de la dialisis, para
valorar la cantidad de FLC extraida por la membrana. Los primeros
ensayos con membranas de este tipo, aunque alentadores, no son
concluyentes. En 2008, Reino Unido y Alemania comenzaron el pri-
mer estudio europeo aleatorizado y estandarizado en este tema.
En sus primeros resultados se evita la dialisis a partir de los tres
meses de tratamiento.

0462. PACIENTE DE 55 ANOS CON HIPERPOTASEMIA
ASINTOMATICA

P. Falomir, N. Bastande, R. Alfayate, M. Perdiguero, J. Serrano,
V. Chinchilla y M. Mauri

Hospital General Universitario de Alicante. Espafa.

Introduccion: La hiperpotasemia (K plasmatico superior a 5
mEq/L) se manifiesta por debilidad muscular, parestesias y altera-
ciones en la conduccion cardiaca, con cambios en el ECG y riesgo
de arritmias. Sus causas son multiples, siendo las mas frecuentes
la insuficiencia renal, destruccion tisular masiva y enfermedad de
Addison.

Ante una hiperpotasemia en un paciente asintomatico, con ECG
normal, debe descartarse una pseudohiperpotasemia (hemolisis,
leucocitosis o trombocitosis masiva). Si no se encuentra otra causa
existe también una rara entidad denominada pseudohiperpotase-
mia familiar: trastorno hereditario en el que la hiperpotasemia es
in vitro, ya que en condiciones no fisioldgicas (temperatura inferior
a 37 °C), aumenta el flujo de K al exterior del hematie debido a
una alteracion en la permeabilidad de la membrana influenciada
por la temperatura.

Objetivos: Investigar el sindrome de pseudohiperpotasemia fa-
miliar en una mujer asintomatica que consulta por hiperpotasemia
confirmada en sucesivas analiticas.

Pacientes y métodos: Mujer de 55 anos que presenta K elevado
confirmado (6,0, 5,9, 6,0 mEq/L) sin otras alteraciones. Sin an-
tecedentes personales de interés, y entre los familiares destaca
un hermano con hiperpotasemia no estudiada y una hermana con
potasio normal. Se realizan las pruebas para descartar posibles
causas de hiperpotasemia: electrocardiograma, evaluacion de la
funcion renal y suprarrenal, equilibrio acido-base, excrecion renal
de potasio, hemograma, haptoglobina, reticulocitos, LDH y exten-
sion de sangre periférica, resultando todas ellas normales. Ante la
sospecha del sindrome de pseudohiperpotasemia familiar, se deter-
mina el potasio en sangre a diferentes temperaturas (4, 25y 37°C)
cada 2 horas durante un periodo de 6 horas en la paciente y en un
individuo control.

Resultados: Se muestran en la tabla. Estos resultados son con-
cordantes con la presencia de una pseudohiperpotasemia familiar,
quedando pendiente completar el estudio en familiares.

Concentraciones de K (mEq/L) segln la temperatura

4°C 25 °C 37°C
Paciente Basal 5,4 4,7 4,2
6 horas 13,3 6,3 4,3
Control Basal 4,0 3,9 3,9
6 horas 5,3 4,3 4

Conclusiones: Ante concentraciones de K reiteradamente eleva-
das en un individuo asintomatico con electrocardiograma y prue-
bas bioquimicas normales, es importante descartar el sindrome
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de pseudohiperpotasemia familiar. Aunque se trata de una enti-
dad rara, de la que no se ha descrito hasta ahora ningin caso en
nuestro pais, es fundamental reconocerla, ya que el tratamiento
inadecuado puede conducir a una hipopotasemia con graves con-
secuencias.

0463. HIPOGLUCEMIA TUMORAL DE DIFICIL CONTROL

N. Bastande?, S. Martinez®, R. Alfayate?, J. Diaz’, P. Falomir?,
M. Botella?, R. Casamitjanacy M. Mauri?

aHospital General Universitario de Alicante. Espafia. Hospital de
Elda. Alicante. Espana. “Hospital Clinic i Provincial. Barcelona.
Espana.

Introduccion: La hipoglucemia es una complicacion severa de
los procesos neoplasicos que, en raras ocasiones, puede ser debida
a la secrecion de factores de crecimiento (IGF-I, IGF-1l) por el tu-
mor. El factor de crecimiento insulin-like tipo 2 (IGF-1l) es el que
con mas frecuencia se relaciona con la hipoglucemia asociada a
tumores de células no insulares, como son los tumores mesenqui-
males o epiteliales de crecimiento lento.

IGF-1I inhibe la glucogenolisis y la neoglucogénesis en el higado,
suprime la lipolisis y aumenta el consumo periférico de glucosas,
causando asi la hipoglucemia. A pesar de estos efectos de tipo in-
sulinico, los niveles de insulina y péptido C en ayunas, durante
la hipoglucemia, se encuentran adecuadamente suprimidos lo que
excluye la presencia de un insulinoma.

Caso clinico: Mujer de 41 anos, con historia de 3 intervenciones
quirdrgicas por un schwannoma pélvico recidivante, que present6
episodios recurrentes de hipoglucemia de dificil control. Presen-
tamos los datos bioquimicos de una de las crisis. La muestra se
proceso en los siguientes analizadores: glucosa en el modular e711,
insulina y péptido C en el Cobas e411 (Roche Diagnostics). Cortisol
y GH en el Immulite 2000 (Siemens). IGF-1 mediante IRMA (Immu-
notech). IGF-1I por ELISA (DRG Alemania).

Resultados: En la tabla se muestran los resultados de las distin-
tas determinaciones realizadas.

Intervalo
de referencia
Glucosa (mg/dL) 38 70-100
Insulina (pU/mL) <0,2 2,6-24,9
Péptido C (ng/mL) 0,246 0,8-4
Ac. anti-Insulina (U/mL) Negativo 0-10
Cortisol (pg/dL) 18 8-25
GH (ng/mL) 0,25 0-8
IGF-I (ng/mL) 19 124-310
IGF-Il (ng/mL) 2354 1.400-3.200
IGF-I1/1GF-I ratio 123,9 <10

Conclusiones: Las concentraciones de Insulina y Péptido C es-
taban suprimidas adecuadamente, por lo que se descarté un insu-
linoma como posible causa de la hipoglucemia. El Cortisol excluye
asi mismo una insuficiencia suprarrenal. Aunque las concentra-
ciones de IGF-Il se encuentran dentro del intervalo de referen-
cia, contrastan con las concentraciones de IGF-l, marcadamente
disminuidas, que dan lugar a un cociente IGF-II/IGF-I elevado,
dato patognomonico de hipoglucemia por tumores de células no
insulares. Se han descrito en la literatura casos similares, en que
la hipoglucemia se atribuye a la presencia de una forma molecu-
lar grande de IGF-II (“big” IGF-Il) biolégicamente activa, que no
es procesada adecuadamente a la forma madura por parte del
tumor. Los datos expuestos sugieren que se trata de un caso de
hipoglucemia neoplasica debida a una hipersecrecion de pro IGF-
Il'y de IGF-1 por el tumor. Queda pendiente completar el estudio
inmunohistoquimico.

0464. DIAGNOSTICO POR EL LABORATORIO DE MIELOMA
MULTIPLE IGM: A PROPOSITO DE UN CASO

L. Entrena Urefa, A. Garcia Ruano, S. Garcia Chileme,
A. Hernandez Vidafa y F. Garrido Torres-Puchol

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espana.

Introduccion: La neoplasia de células plasmaticas es un des-
orden hematoldgico definido por la presencia de un componente
monoclonal (CM) en suero (Ig) y/o en orina. El tipo mas comun, el
mieloma multiple (MM), se caracteriza por una proliferacion clonal
de células plasmaticas en médula 6sea (mo), siendo el CM en su
mayoria de tipo Ig G o Ig A. Cuando se trata de IgM, el diagnosti-
co mas comun es el de macroglobulinemia de Waldestrom (MW).
Como consecuencia, el diagndstico diferencial entre MM IgM y MW
se haria en base a la presencia de lesiones liticas dseas y de la
infiltracion plasmatica monoclonal en mo.

Objetivos: Establecer el diagndstico diferencial entre MW y MM
IgM en paciente con CM IgM.

Material y métodos: Hemos realizado un estudio descriptivo a
proposito de un caso. Se han usado todas las pruebas de laboratorio
necesarias para el diagnostico y estadiaje de MM.

Resultados: Paciente de 64 anos con AP de HTA que presentaba
lumbalgia y coxalgia izquierda progresiva de un afio de evolucion.
En las analiticas practicadas se detecta discreta insuficiencia renal
(1,6 de creatinina mg/dLy 52 de urea mg/dL) y un aumento de pro-
teinas totales (14,9 g/dL); beta2microglobulina 4,49 mg/L, albami-
na 3,8 g/dL, VSG de 64, PCR 1,2 mg/dLy LDH 186 Ul/L. Hb de 10,1
g/dL. Pico monoclonal gamma en proteinograma con inmunofija-
cion positiva para IgM y kappa. Cuantificacion de Ig: 1gG 314 mg/
dL, IgA 18 mg/dL e IgM 14.400 mg/dL. Metabolismo calcio-fosforo
con disminucion del Beta Crosslap a 189 pg/mL. Aspirado medular
25% de células plasmaticas. Inmunofenotipo: 27% de células con di-
ferenciacion plasmocitica, CD56-/CD45-/CD38+/CD138+++, que no
presentan marcadores linfoides CD19/CD20 y con fuerte expresion
citoplasmatica de IgM. Cariotipo 46XY. Presencia de la transloca-
cion t (11;14) y gen Rb1 en FISH, con negatividad para t(4;14) y
Tp53 (17p13.1). Serie dsea metastasica negativa. A la vista de los
resultados de las pruebas complementarias el enfermo es diagnos-
ticado de MM IgM kappa, estadio IlIA de Durie-Salmon y Il del Grupo
de Trabajo Internacional.

Conclusiones: La gammapatia monoclonal IgM ha sido identi-
ficada en diversas enfermedades hematologicas, incluyendo la
gammapatia monoclonal de significado incierto, MW, MM y otras
neoplasias de células B como la leucemia linfatica cronica, linfoma
esplénico marginal, linfoma asociado a mucosas, linfoma folicular
y linfoma del manto. EL MM IgM es un caso muy raro de desorden
linfoproliferativo que supone el 0,2-0,5% de los MM. En nuestro
caso, el diagnostico se baso en infiltracion medular plasmocitoide
del 27% y t(11;14). Son varios los casos de MM IgM recogidos en la
literatura, aunque en su mayoria con escaso numero de pacientes
dada la baja prevalencia de este subtipo de MM.

0465. DIAGN()STICO'POR EL LABORATORIO DE LEUCEMIA
AGUDA NO LINFOBLASTICA NO INCLUIDA EN LA
CLASIFICACION FAB: A PROPOSITO DE UN CASO

L. Entrena Urefa, A. Garcia Ruano, |. Romero Garcia,
M. Garcia Rivera, R. Coscojuela Berga y F. Ruiz-Cabello Osuna

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espafa.

Introduccion: Las leucemias agudas mieloblasticas son prolife-
raciones neoplasicas de células mieloides inmaduras con fallo en la
capacidad de diferenciarse. La definicion se basa en la presencia
de blastos en médula 6sea (mo) superior al 20% segln la OMS, que
presentan positividad para la mieloperoxidasa (MPO) o Negro Su-
dan superior a un 3%. La necesidad de un clasificacion radica en la
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posibilidad de seleccionar pacientes para un tratamiento mas ade-
cuado. La clasificacion mas reciente es la de la OMS, aunque la mas
ampliamente utilizada es la del Grupo Cooperativo Franco-Ameri-
cano-Britanico (FAB). La clasificacion FAB se basa en caracteristicas
morfoldgicas y citoquimicas, teniendo en cuenta el nivel de ma-
duracion en el que se encuentran los blastos y la participacion de
las diferentes lineas celulares. La descripcion inicial definia ocho
grupos de LAM (M0, M1, M2, M3, M4, M5, M6, M6 y M7), poniendo en
evidencia la necesidad de tener en cuenta la informacion aportada
por estudios inmunofenotipicos, citogenéticas y moleculares.

Objetivos: Clasificacion a proposito de un caso de leucosis aguda
en un subtipo de la FAB.

Material y métodos: Estudio y clasificacion de un caso de leuco-
sis aguda mediante el uso de métodos citomorfoldgicos, inmunohis-
toquimicos, inmunofenotipicos y citogenéticas.

Resultados: Paciente de 31 afos sin antecedentes de interés
que acude a urgencias por dolor pretibial derecho de unos dias
de evolucion. En hemograma se evidencia Hb 9,4 g/dL, leucocitos
178.000/pL (con 60% de formas inmaduras), plaquetas 74.000/pL.
A destacar dimero D 17 ug/mLy LDH 1558 U/L. En puncion medular
se evidencia celularidad global muy abundante con existencia de
un 98% de blastos. El aspecto de los mismos es monomorfo, con
nucleolo poco visible, habitualmente Unico y escaso citoplasma con
débil granulacion, sin bastones de Auer. Alguno de ellos presen-
tan cuerpos de inclusion habitualmente Unicos, mas gruesos que
los cuerpos de Auer habituales. Citogenéticamente se comportan
como PAS negativos y MPO levemente positivos. El inmunofenotipo
detectd un 98% de blastos que Unicamente expresaban antigenos
mieloides CD13, CD33 y MPO la expresion de estos antigenos era
muy débil. No se detecto positividad para CD34, DR, CD117, anti-
genos linfoides, plaquetarios ni eritroides. Por FISH se obtuvo po-
sitividad en el estudio ITD de FLT, siendo negativa la traslocacion
t(15;17)(q22;q12) PML/RARalfa, t(9;22)(q34;q11)BCR/ABL y MLL
Ilgq23. De acuerdo con todos los resultados la enferma se diagnos-
ticé de leucemia aguda no linfoblastica, no encuadrable en ningu-
no de los subtipos de la FAB.

Conclusiones: La mejor clasificacion que puede efectuarse de
una leucemia aguda es la que contenga estudio morfoldgico, inmu-
noldgico y citogenético, la cual nos permite seleccionar pacientes
para un tratamiento mas adecuado.

0466. ENCEFALOPATIA HIPERAMONIEMICA POR
INMADUREZ. UN DIAGNOSTICO A TENER EN CUENTA

R. Diaz Diaz, C. Ceamanos Montafés, E. Salcedo Garayalde,
E. Martin Rodriguez, J. del Olmo Sedano y A. Habimana Zaninka

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccién: El amonio es un producto nitrogenado que provie-
ne del catabolismo de las proteinas. Su acimulo produce toxicidad
celular y a nivel del sistema nervioso. Sus causas en el periodo
neonatal pueden ser adquiridas (hiperamoniemia transitoria, as-
fixia perinatal, fallo hepatico y otras) o hereditarias (trastornos del
ciclo de la urea, acidemias organicas, alteracion de la oxidacion
de los acidos grasos) Su evolucion sin tratamiento es rapidamente
progresiva y fatal. La clinica consiste en letargo, dificultad para la
alimentacion, a veces irritabilidad o tetania, quejido, hipotonia,
convulsiones, apneas y coma. Para el diagnostico debemos obtener
muestras de sangre y orina lo antes posible e iniciar tratamiento
nutricional, suplemento de metabolitos y aclaramiento de tdxicos
aun si saber la causa. En casos que no respondan puede ser necesa-
rio dialisis o exanguinotransfusion.

Caso clinico: RN pretérmino de bajo peso adecuado a la edad
gestacional, nifa, EG: 31 semanas, peso 1.490 g. Sin anteceden-
tes familiares de interés. Embarazo controlado de curso normal.
Ecografias normales. Controles seroldgicos del embarazo negati-

vos. Parto espontaneo, eutocico. Apgar 7/7. Reanimacion super-
ficial. Presenta distrés respiratorio inmediato por enfermedad de
membrana hialina de buena evolucion con ventilacion mecanica y
surfactante. A las 36h de vida, letargo progresivo, pérdida de la
actividad espontanea y reactividad y coma profundo. Datos anali-
ticos: gasometria, glucemia, funcion hepatica y renal, LCR y eco
cerebral, normales. Hemocultivo y PCR negativos. Amonio en suero
590 pg/dl (11-51). Lactico normal. Se inicia tratamiento con nu-
tricion parenteral con alto aporte de glucosa y lipidos y sin pro-
teinas para inhibicion del catabolismo endogeno, suplementos de
arginina, carnitina y biotina y aclaramiento de toxicos mediante la
administracion de fenilbutirato con buena respuesta.

Conclusiones: Imprescindible la aportacion de los datos analiti-
cos para el diagnostico. Pensar en este diagnostico y confirmarlo,
para instaurar el tratamiento precoz, crucial para la vida del nifio.
En nuestro caso la evolucion favorable del paciente y la normali-
dad de los estudios metabolicos apoyan el diagndstico definitivo de
encefalopatia hiperamoniémica por inmadurez.

0467. A PROPOSITO DE UN CASO: DIAGNOSTICO
DE LEISHMANIASIS EN UN PACIENTE CON SOSPECHA
DE NEOPLASIA HEMATOLOGICA

A. Garcia Ruano, F. Ben Jelloun, R. Coscojuela Berga,
I. Romero Garcia, M. Melchor Lopez y F. Garrido Torres-Puchol

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espafa.

Introduccion: El diagndstico de certeza de una leishmaniasis
se realiza por observacion directa de los parasitos. Las técnicas
microscopicas son baratas y de facil manejo pero requieren un
entrenamiento adecuado. En las leishmaniasis cutaneas la obser-
vacion microscopica es la técnica mas empleada. La sensibilidad
varia entre el 50-80% segln diferentes autores y el procedimiento
empleado. En el caso de las lesiones cronicas como la leishmania-
sis cutanea recidivante, el rendimiento de la microscopia es muy
bajo ya que suele haber muy pocos parasitos en las lesiones. La
deteccion microscopica de amastigotes en material de biopsia o en
el aspirado de médula osea teiido con Giemsa es el “patron oro”
en el diagndstico de la LV con una sensibilidad del 64-94% tanto en
pacientes inmunocompetentes como en coinfectados con el VIH.
En estos Gltimos, la observacion de amastigotes en extensiones de
sangre periférica alcanza una sensibilidad de aproximadamente el
50%.

Objetivos: Establecer el diagndstico final en un paciente con una
gammapatia monoclonal de significado incierto en el que existe
una sospecha de neoplasia hematologica.

Material y métodos: Hemos realizado un estudio descriptivo a
proposito de un caso. Se han usado todas las pruebas de laboratorio
necesarias para la obtencion del diagnostico.

Resultados: Paciente de 29 anos que acude a urgencias por fie-
bre persistente sin focalidad infecciosa evidente. Refiere llevar 4
meses con fiebre de predominio nocturno y de manera intermiten-
te. Sudoracion profusa y pérdida de peso en los Gltimos meses. As-
tenia intensa y mialgias generalizadas. No prurito, no tos, sindrome
miccional ni otra sintomatologia. En los resultados de las pruebas
complementarias podemos destacar una pancitopenia con 1.660
leucocitos/pL), 61.000 plaquetas/pL y 5,8 g/dL de hemoglobina,
unas proteinas totales de 10,8 mg/dL, una PCR de 15,8 mg/dL y
una LDH de 2.344 U/L. En el frotis de sangre periférica se confirma
la plaquetopenia sin presencia de agregados, serie roja deprimida
con ligera anisocitosis sin esquistocitos. La formula leucocitaria era
normal con presencia de linfocitos atipicos y ausencia de formas
blasticas. Se solicita proteinograma en el que se observa una banda
monoclonal IgG (6.600 mg/dL) y una beta2zmicroglobulina de 5,75
mg/L por lo que se sospecha de un posible mieloma multiple o de
un linfoma de células B por la edad del paciente. El inmunofenoti-
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po de la médula 6sea no confirma ninguno de los dos posibles diag-
nosticos, pero si se observan linfocitos activados (CD3+/DR+) por lo
que se sospecha de una posible infeccion a pesar de que la primera
serologia fue negativa al igual que el antigeno de Leishmania en
orina. Debido a que la sensibilidad de la deteccion de antigeno de
Leishmania en orina oscila entre 48 y 87% se solicita una serologia
que resulta positiva.

Conclusiones: La gammapatia monoclonal de significado incier-
to pueden estar asociadas a diversas patologias por lo que hay que
realizar el diagndstico diferencial. En este caso se diagnostico al
paciente de leishmaniasis visceral.

0468. TROMBOEMBOLISMO PULMONAR DURANTE
EL CURSO DE UN SINDROME NEFROTICO

P. Zugarramurdi Solans, A. Grijalba Uche, M. Palacios Sarrasqueta,
A. Rivero Marcotegui, L. Labayen Legorburu y E. Fernandez Vizan

Complejo Hospitalario Navarra-Centro A. Pamplona. Espana.

Introduccion: El sindrome nefrético es una patologia renal
que se caracteriza por un aumento de la permeabilidad selecti-
va glomerular y se define por cinco caracteristicas: Proteinuria
mayor a 3,5 g/24 horas, Hipoalbuminemia menor de 2,5 g/dL,
Edema, hipercolesterolemia y lipiduria. Conforme evoluciona
el sindrome nefrotico, se establece desequilibrio entre los fac-
tores procoagulantes y anticoagulantes y hasta el 10% puede
presentar un episodio de trombosis durante el curso de la en-
fermedad.

Caso clinico: Paciente de 43 ahos con antecedente de glo-
merulonefritis mesangial de Berger que acude a urgencias por
dolor y edemas en ambas piernas de una semana de evolucion
que ha aumentado en los Gltimos dias, no fiebre ni otra sinto-
matologia. Como antecedente de interés refiere que desde hace
unos diez dias esta tomando antibidtico por presentar infeccion
en una muela. En la exploracion fisica llama la atencion edema
en ambas piernas con vesiculas supurativas, resto de la explo-
racion es normal. En exploracion fisica presenta buen estado
general, bien nutrido e hidratado con buena coloracion de piel
y mucosas. Pruebas de laboratorio alteradas: bioquimica: urea
57 mg/dL (10-50), creatinina 1,89 mg/dL, proteinas 51 g/L (65-
85), albumina 27 g/L (33-52), colesterol 282 mg/dL (110-220),
triglicéridos 209 mg/dL. Orina: proteinas en orina 200 mg/dLy 7
g/24h y sedimento con hematuria microscdpica. Con estos datos
se establece el diagnéstico de sindrome nefrético y se inicia
tratamiento con pulsos de esteroides, azatioprina y diuréticos.
Tras tres meses en tratamiento con ligeras mejorias acude a
urgencias por presentar disnea brusca y dolor en pierna dere-
cha. En urgencias presenta una PO, de 40 mmHg, saturacion de
oxigeno del 80% y un DD de 4.520 ngFEU/mL. Se le realiza un eco
Doppler observando un trombo en hueco popliteo y un TAC con
contraste observando obstruccion de las dos arterias pulmona-
res principales y gran parte de las accesorias. Diagnhosticado de
tromboembolismo pulmonar masivo ingresa en UCl y se le realiza
fibrindlisis y tratamiento con heparina sédica. Posteriormente es
dado de alta con tratamiento anticoagulante, Sintrom durante
seis meses y poco a poco se ha ido reduciendo la dosis de cor-
ticoides e inmunosupresores debido a la mejoria y desaparicion
del sindrome nefroético.

Conclusiones: La realizacién de una historia clinica comple-
ta acompanada de una serie de pruebas del laboratorio evi-
denciaron hipoproteinemia, hipoalbuminemia, proteinuria,
hematuria microscopica confirmando el sindrome nefrotico.
Posteriormente la disnea con hipoxemia y dimero D elevado
con pruebas de imagen confirman la existencia del tromboem-
bolismo pulmonar y permiten instaurar con rapidez el trata-
miento apropiado.

0469. HEMOCROMATOSIS NEONATAL; FALLO HEPATICO
FULMINANTE EN NEONATO DE 6 DIAS

R. Diaz Diaz, C. Ceamanos Montafés, E. Salcedo Garayalde,
E. Izaguirre Lapitz, J. del Olmo Sedano y M. Gajate Fernandez

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espana.

Introduccién: La hemocromatosis neonatal suele manifestarse
en los primeros dias o semanas de vida del neonato a través de un
fallo hepatico agudo de mal pronostico. El trasplante hepatico pre-
coz ha mejorado las perspectivas de vida de estos pacientes.

Caso clinico: Neonato varon nacido a término, que a las 20 ho-
ras de vida ingresa por hipoglucemia severa (11 mg/dl) de dificil
control. Desde el ingreso manifiesta datos de coagulopatia seve-
ra (sangrado profuso a través de accesos vasculares y en el son-
daje vesical, petequias inguinales). Analiticamente se evidencia
incapacidad para coagular, con una fibrinolisis masiva y defecto
de factores de coagulacion de sintesis hepatica, asi como hipera-
moniemia y discreta elevacion de transaminasas y de bilirrubina.
En las primeras horas de ingreso sufre deterioro progresivo con
hipotension y oliguria, asi como distension abdominal (con asci-
tis demostrada ecograficamente), precisando intubacion endotra-
queal. Se inicia estudio de fallo hepatico agudo, al conocerse las
cifras de ferritina (7.978 ng/ml) (12-327) e indice de saturacion de
transferrina, 126% (16-45), altamente sugestivos de hemocromato-
sis, se inicia tratamiento antioxidante. A lo largo del 6° dia de vida
comenzd a manifestar mayor inestabilidad hemodinamica a pesar
de transfusiones de hemoderivados con dificultad para controlar el
sangrado y empeoramiento de la perfusion periférica, detectan-
dose en la ecografia transfontanelar hemorragia parenquimatosa
e intraventricular derecha. Fallece horas después, a los 6 dias de
vida, por una hemorragia pulmonar severa. La necropsia evidencio
una necrosis hemorragica hepatica masiva secundaria a la hemo-
cromatosis que destruyo por completo el parénquima; asimismo se
objetivaron depositos de hierro a nivel pancreatico.

Discusion: La hemocromatosis neonatal, aunque de baja inci-
dencia, es causa de fallo hepatico agudo en el periodo neonatal,
y deberia sospecharse especialmente ante coagulopatia y niveles
elevados de ferritina sérica e indice de saturacion de transferrina.
A pesar de que es una entidad potencialmente tratable su evolu-
cion puede ser tan fulminante que lleve a la muerte en unos dias,
incluso antes de su diagndstico, sin tiempo a respuesta médica ni
posibilidad de trasplante hepatico.

0470. NORMOBLASTOS EN PREMATURIDAD: A PROPOSITO
DE DOS CASOS

K. Peraza Cruces, M. de Paula, A. Moriente Quer, |. Martinez
y M. Herranz Puebla

Hospital de Getafe. Madrid. Espana.

Introduccioén: La presencia de normoblastos en sangre periférica
es un hallazgo que puede observarse en neonatos; pudiendo encon-
trar cifras de 30 nb/100 células blancas contadas en las primeras
horas de vida para una edad gestacional menor de 30 semanas con
una hematopoyesis extramedular fisioldgicamente alta, desciendo
posteriormente hasta sus valores normales de 5-10 nb/100 células
blancas contadas. Los normoblastos son producidos en la médula
Osea en respuesta a los niveles de eritropoyetina y almacenados
como precursores de eritrocitos maduros y reticulocitos. Incremen-
tos significativos de esta poblacion celular han sido asociados a
prematuridad, hipoxia cronica, hemorragias, infecciones congéni-
tas, corioamnionitis y asfixia perinatal entre otros.

Casos clinicos: Se presentan 2 casos clinicos de pacientes pre-
término de 24 semanas de edad gestacional de embarazo bi-corial,
bi-amnidtico, controlado, obtenidos por cesarea segmentaria que
procede por bolsa de primer gemelo en vagina y segundo en situa-
cion transversa en madre multipara de 28 afios que debutan con
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multiples complicaciones hasta su exitus. Neonato 1: normocon-
figurada de 600 g, reactiva, inmadura, hemodinamicamente ines-
table luego de las primeras 7 horas con anemizacion importante
secundaria a hemorragia intraventricular y pulmonar y empeora-
miento gasométrico franco que amerita colocacion de ventilacion
de alta frecuencia (VAFO) a la que se realiza seguimiento analitico
estrecho. Neonato 2: normoconfigurada de 600 g, reactiva, que
presenta esfuerzo respiratorio desde el nacimiento que precisa
ventilacion asistida y administracion de surfactante, hemodinami-
camente inestable recibiendo drogas vasoactivas en infusion conti-
nua, a la que se realiza seguimiento analitico estrecho.

Resultados: Neonato 1: la evolucion en el nimero de normoblas-
tos muestra un pico entre los dias 6-8. Dia 6 = 46 nb/100 células
blancas contadas para un n° absoluto de normoblastos de 2.867;
Dia 7 = 66 nb/100 células blancas contadas para un n° absoluto de
normoblastos de 8.615; Dia 8 = 44 nb/100 células blancas contadas
para un n° absoluto de normoblastos de 3.759 descendiendo luego
hasta valores considerados como normales para su edad gestacio-
nal. Neonato 2: presenta una elevacion importante en el nimero
de normoblastos a partir del cuarto dia de vida que mantiene hasta
su exitus. Dia 4 = 128 nb/100 células blancas contadas para un n°
absoluto de normoblastos de 14.765; Dia 5 = 191 nb/100 células
blancas contadas para un n° absoluto de normoblastos de 9.190;
Dia 6 = 224 nb/100 células blancas contadas para un n° absoluto
de normoblastos de 5.700; Dia 7 = 106 nb/100 células blancas con-
tadas para un n° absoluto de normoblastos de 2.428; Dia 8 = 262
nb/100 células blancas contadas para un n° absoluto de normoblas-
tos de 4.350.

Conclusiones: Aunque son varios los factores que condicionan
la elevacion de normoblastos en estos casos los incrementos mas
importantes se asociaron a anemizacion significativa. Es dificil va-
lorar la influencia de la hipoxia ya que las pacientes recibieron
ventilacion asistida durante casi todo el ingreso. Las infecciones
materno-fetales anteparto fueron descartadas como causa. En la
evolucion clinica de los pacientes se deben tener en cuenta las
variaciones en el nUmero de normoblastos para asegurar una inter-
vencion precoz del proceso desencadenante.

0471. SINDROME HEMOFAGOCITICO, A PROPOSITO
DE UN CASO

R. Coca ZUhiga, M. Blanes Company, |. Castillo Valero,
M.D. Ramirez Prado, J.M. Andrés Ferrandiz y G. Llop Furquet

Hospital General de Elda. Alicante. Espafa.

Introduccioén: El sindrome hemofagocitico (SHF) es un trastorno
infrecuente de la inmunorregulacion de origen genético o secun-
dario a infecciones, tumores o enfermedades autoinmunes. Se ca-
racteriza por la activacion y produccion incontrolada de linfocitos
y macrofagos que provocan una sobreproduccion de citoquinas.
Las principales manifestaciones clinicas son la fiebre, hepatoes-
plenomegalia y manifestaciones neuroldgicas. Los datos analiticos
destacan por citopenias (anemia y trombopenia), elevacion de fe-
rritina, transaminasas, bilirrubina, triglicéridos, LDH y disminucion
de fibrindgeno, albimina y sodio. El hallazgo mas caracteristico es
que las células hematopoyéticas son fagocitadas por histiocitos y
macrofagos en varios 6rganos. La Sociedad del Histiocito establece
ocho criterios, de los cuales se deben cumplir cinco para realizar el
diagnostico: Fiebre. Esplenomegalia. Citopenias: hemoglobina < 90
g/L, plaquetas < 100 x 10°/L y neutrdfilos < 1 x 10°/L. Hipertrigli-
ceridemia o hipofibrinogenemia. Hemofagocitosis en médula 6sea,
LCR o ganglios linfaticos. Ferritina > 500 pg/L. Factor soluble de
la interleucina 2 0 sCD25 > 2.400 U/mL. Disminucién o ausencia de
actividad de células NK.

Caso clinico: Mujer de 81 anos que acude al servicio de urgen-
cias aquejada de mareos sin pérdida de consciencia, sensacion dis-
térmica con escalofrios en dias previos, astenia y malestar general.

Evolutivamente destaca fiebre diaria en picos (39,3 °C al ingreso),
tos sin expectoracion y bicitopenia progresiva. Resultados analiti-
cos: sodio 123 mmol/L, AST 130 UI/L, ALT 138 UI/L, bilirrubina total
1,67 mg/dL, PCR 155 mg/dL, PCT 0,89 ng/mL, ferritina 1.860 pg/L,
triglicéridos 3,46 mmol/L, fibrindgeno 242 mg/dL, hemoglobina 85
g/L, leucocitos 8,7 x 10°/L (neutrofilos 5,5 x 10°/L, linfocitos 1,2
x 10°/L, monocitos 2 x 10°/L), plaquetas 23 x 10°/L necesitando
transfusion de varios pool de plaquetas. Datos de coagulacion nor-
males, lo que descarta coagulopatias de consumo. Pruebas comple-
mentarias: placa de torax, moderado derrame pleural, se realiza
toracocentesis (sin alteraciones). TAC para descartar tromboembo-
lismo y neoplasia subyacente. Valorada por el servicio de Hemato-
logia que realizd frotis de sangre periférica (trombopenia grave,
leve desviacion a la izquierda y ausencia de esquistocitos y otras
células malignas). También se estudio el aspirado de médula 6sea,
de aspecto hipercelular (sin células malignas) y con frecuentes
imagenes de hemofagocitosis. Pruebas microbioldgicas: hemoculti-
vos, cultivos de exudado nasal y esputo, determinacion de viriasis
(incluida gripe Ay VEB entre otros) y agentes bacteriolégicos. De
todo ello se obtuvo resultado positivo para Parvovirus B19, tam-
bién se aislé en el cultivo respiratorio y esputo Candida tropicale
y lusitaniae.

Discusion: El SHF con frecuencia tiene una evolucion fatal debi-
do sobre todo a que los sintomas se confunden con una infeccion
lo que suele retrasar el diagnostico. La Sociedad del Histiocito re-
comienda tratamiento inmunosupresor con corticoides, etoposido
y/o ciclosporina y tratar la inflamacion y la enfermedad de base.
En el caso expuesto parece que la causa mas probable es un SHF
secundario asociado a una infeccion virica por Parvovirus B19, se
aplico el tratamiento recomendado (no requirié ciclosporina) y tras
la recuperacion, la paciente fue dada de alta.

0472. S]ECRECION INADECUADA DE ADH POR
PSICOFARMACOS A PROPOSITO DE UN CASO

A.M. Cerezo Arillo, A. Mubarak, S. Lopez Martinez,
M.L. Giménez Alarcon, V. Martinez Madrid
y R. Franquelo Gutiérrez

Hospital General Virgen de la Luz. Cuenca. Espafa.

Introduccion: El sindrome de secrecion inadecuada de hormona
antidiurética o vasopresina (SIADH) es la causa mas frecuente de
hiponatremia (Na < 135 mEq/L), y se caracteriza por un trastorno
en la excrecion renal de agua originada por una secrecion manteni-
da de hormona antidiurética, representando la alteracion electro-
litica mas frecuente. Los pacientes con hiponatremia pueden estar
asintomaticos o presentar sintomas inespecificos como nauseas,
vomitos, calambres musculares y malestar general, que son origi-
nados por el paso de agua a las células cerebrales. Para establecer
su diagnostico es preciso la presencia de hiponatremia e hipoos-
molaridad plasmatica con orina inapropiadamente concentrada en
un paciente sin signos de deplecion de volumen ni edemas y con
integridad renal, suprarrenal y tiroidea. El tratamiento 6ptimo de
la hiponatremia tiene que balancear, en cada paciente, el riesgo de
hiponatremia frente al riesgo de su correccion. Son numerosos los
farmacos que han sido implicados en la aparicion de hiponatremia.
Describimos un caso de SIADH atribuido a oxcarbacepina.

Caso clinico: Varon de 42 afios con sindrome de Down, diabético
tipo 1 de larga evolucion y con hipotiroidismo autoinmune sustitui-
do, que es remitido a la planta de Endocrinologia por hiponatremia
de 114 mEq/L en una analitica de rutina, con la sospecha clinica
de “SIADH en paciente en tratamiento con psicofarmacos” (Trilep-
tal®). El paciente tolera bien la hiponatremia y esta normotenso.
La analitica en el ingreso refleja: glucosa de 187 g/dL, natremia
de 114 mEq/L y natriuria de 38 mEq/L, osmolalidad plasmatica =
243 mOsm/Kg y osmolalidad urinaria = 265 mOsm/kg. Resto den-
tro de normalidad incluyendo valoracion del potasio, funcion he-
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patica y renal. Se valora estatus tiroideo, también normal (TSH =
0,511 mUI/L, FT4 = 1,14 ng/dL). Tras instaurar tratamiento con
restriccion hidrica y reposicion de sodio con suero salino isotonico
se corrige la hiponatremia en 3 dias. Se emite juicio clinico de
hiponatremia extrarrenal a filiar como SIADH o ISSRR (insuficiencia
suprarrenal). Se realiza test de Synacthen aportando valores nor-
males (cortisol 0’ = 15 pg/dl y cortisol 60’ = 28 pg/dl). El paciente
es dado de alta a los 6 dias presentado normonatremia (137 mEq/L)
y habiendo sido valorado por Salud Mental para retirar oxcarbace-
pina y ajustar tratamiento psiquiatrico.

Discusion: EL SIADH es una entidad de etiologia muy variada y
se utilizan como criterios de sospecha clinica la hiponatremia <
134 mEq/L, hipoosomolalidad plasmatica < 280 mOsm/Kg, sodio
urinario > 20 mEq/L, y osmolalidad urinaria > 100 mOsm/Kg. Al tra-
tarse de un diagnostico de exclusion es necesario descartar otras
situaciones que cursen con disminucion de la volemia. En el caso
presentado las pruebas bioquimicas demostraron funcion hepatica
y renal normales, asi como la funcion tiroidea y suprarrenal. Son
numerosos los farmacos implicados (con incidencia en aumento)
en la aparicion de hiponatremia y en el caso de la oxcarbacepina
estd recogida en la ficha técnica la hiponatremia e hipoosmolalidad
plasmatica debido a un efecto similar a la ADH, asi mismo aparece
como sospechoso de hiponatremia/SIADH en el 25% las notifica-
ciones de farmacos antiepilépticos en FEDRA (Farmacovigilancia
Espanola, Datos de Reacciones Adversas).

0473. HIPOCALCEMIA NEONATAL TARDIA SECUNDARIA
A HIPERPARATIROIDISMO MATERNO. A PROPOSITO
DE UN CASO CLINICO

A. Martinez Souto, M.T. Pérez Menéndez,
E. Michelena de Gorosabel, I. Pinto Sierra y A. Llorente Torres

Hospital Valle del Nalon. Asturias. Espafia.

Introduccion: La hipocalcemia neonatal (HN) es un trastorno
metabdlico que ocurre en el 3% de los recién nacidos a término
(RNAT), siendo una causa com(n de convulsiones. Se distinguen dos
tipos: HN precoz, transcurre durante las primeras 72 horas de vida
y estd asociada a prematuridad, asfixia, hijos de madre diabética,
toxémica o hiperparatiroidea; HN tardia, menos frecuente, sucede
en los primeros 5-10 dias de vida, siendo el hipoparatiroidismo la
razén mas frecuente.

Caso clinico: RNAT vardn, aparentemente sano, al 2° dia de vida
presenta febricula de 37,6 °C, ictericia, temblores, quejidos y pér-
dida de peso. La analitica presentd datos de sepsis con cultivos
negativos por lo que se pauté ampicilina + gentamicina durante
7 dias. Al 9° dia se observaron hasta 7 episodios mioclonicos con
irritabilidad, llanto débil y reflejos perezosos. En la 1? analitica
urgente (tabla) destacaba una hipocalcemia e hipomagnesemia
moderadas, con normoglucemia, por lo que se instaurd perfusion
de gluconato calcico 45 mg/kg/dia y vit D,400 U/dia, precisando
hasta 2 bolos de gluconato calcico 10%, observandose en el ECG
un intervalo QTc de 0.41, en el limite de la hipocalcemia i6nica,
y en la auscultacion una arritmia sin repercusion hemodinamica.
La analitica de control mostré una recuperacion de la calcemia
con hipomagnesemia persistente. Tras 2 nuevas crisis se paut6é una
perfusion lenta de SO,Mg y un bolo de fenobarbital. El 10° dia tras
consulta con laboratorio se solicito analitica completa, en la que se
observd una hipocalcemia idnica (0,77 mmol/L), hiperfosfatemia
e hipomagnesemia, con niveles muy bajos de paratirina (PTHi),
manteniéndose el tratamiento. Desde ese momento cesaron las
crisis, hubo una evidente mejoria y el 18° dia de vida fue alta con
diagndstico de RNAT, sepsis clinica precoz, convulsiones neonatales
tardias y alteraciones metabolicas (hipocalcemia, hipomagnesemia
e hiperfosfatemia) con sospecha de hipoparatiroidismo. Durante
las revisiones posteriores se observo un buen estado general, sin
alteraciones neurodlogicas ni cardiacas. Las analiticas reportaron

una mejoria de las pruebas del metabolismo fosfocalcico en el RN,
comprobandose en la madre un hiperparatiroidismo asintomatico,
calcio 10,2 y 10,6 mg/dl, fosforo 2,7 y 3,2 mg/dl, PTHi 113 y 95
pg/ml, no aportando ninguna determinacion durante el embara-
zo, confirmandose el diagnostico de hipoparatiroidismo neonatal
transitorio tardio por hiperparatiroidismo (HPP) materno asinto-
matico.

Dias de vida 9° 10° 11° 12° 18° 22° 32° 71°
Ca corregido (mg/dl) 6,4 6,9 7,5 81 85 9,4 9,4 10,4
Fosforo (mg/dl) - 7,5 - 8,1 82 8,2 7,4
Magnesio (mg/dl) 1,2 1,2 1,4 1,6 2,0 2,0 2,2 2,1
PTHi (pg/ml) - 15 - 47 58

Conclusiones: 1. Ante un RN con crisis convulsivas debe reali-
zarse un estudio del metabolismo fosfocalcico en varios escalones,
siendo imprescindible incluir en un primer momento la determi-
nacion de calcio, albumina y magnesio. 2. El HPP materno es una
patologia poco frecuente, habitualmente asintomatica, pero con
una alta morbimortalidad para el feto y el RN, debiendo valorarse
la inclusion de al menos una determinacion de calcio y fosforo du-
rante el embarazo.

0474. HALLAZGO DE CISTINAEN CALCULO RENAL.
CISTINURIA: A PROPOSITO DE UN CASO

A. Martinez Rodriguez, A. Lopez Martinez, C. Gonzalez Mao,
P. Rodriguez Diaz y A. Fernandez Nogueira

Hospital do Meixoeiro. Vigo. Pontevedra. Espana.

Introduccion: La cistinuria es un trastorno hereditario del trans-
porte de aminoacidos, con patron de herencia autosémico recesivo,
que se caracteriza por una alteracion de la proteina transportadora
de los mismos. La concentracion de cistina en los tUbulos renales
puede exceder su capacidad de solubilidad y se forman cristales y
calculos responsables de los sintomas urologicos y de la pérdida de
la funcion renal asociada a esta enfermedad. Los cdlicos nefriticos
son la forma de presentacion mas com(n y se asocian a obstruccion
del tracto urinario, infeccion secundaria y a la paulatina pérdida
de la funcion producida por la urolitiasis recidivante. La infeccion
renal, la HTAy la insuficiencia renal son las complicaciones princi-
pales. Solo los pacientes con cistinuria forman calculos de cistina,
pero la mitad de los calculos de estos pacientes son mixtos y hasta
un 10% pueden tener un nlcleo de cistina que no sea detectado.

Caso clinico: Varon de 39 afios con antecedentes de colicos ne-
friticos a causa de litiasis recidivantes en polos inferiores de am-
bos riflones durante la Gltima década. Se registran varios ingresos
hospitalarios por crisis renoureterales agudas con mala respuesta
al tratamiento con analgesia habitual. En 2009 se le practica una
LEOC (litotricia extracorpdrea por ondas de choque). En marzo de
2011, se recibe en nuestro laboratorio una muestra de un calculo
renal para determinacion de su composicion. Mediante un test cua-
litativo de Merck Diagnostica®, obtenemos como resultado que se
trata de un calculo mixto formado por oxalato calcico, acido Urico,
trazas de fosfato calcico y cistina. Dada la escasa incidencia de
cistina en orina, ante este hallazgo, se recomienda para confirma-
cion, la determinacion de cistina en orina de 24 horas. Se estudia
también el sedimento de orina de primera hora de la mafana, don-
de observamos la presencia de frecuentes cristales de cistina que
fueron confirmados con el test del nitroprusiato. El resultado de
la valoracion de cistina en orina de 24 horas por HPLC fue de 132
mg/g de creatinina, siendo el limite de referencia superior de 50
mg/g creatinina.

Discusién: La cistinuria es un error congénito del metabolismo
que se caracteriza por la formacion de calculos renales, responsa-
bles de un cuadro clinico que se puede presentar desde la infancia
temprana y que puede tener complicaciones tan graves como la



V Congreso Nacional del Laboratorio Clinico

223

IRC. Gracias al hallazgo de cistina en el calculo renal, y a la poste-
rior determinacion de este aminoacido en orina, se ha podido diag-
nosticar cistinuria en un paciente con frecuentes colicos nefriticos
que hasta este momento no estaba diagnosticado. El paciente ha
sido remitido de nuevo al Servicio de Urologia con un diagnodstico
que permitira un mejor seguimiento y una posible mejoria de su
patologia.

0475. ANALISIS CITOLOGICO DE LiQUIDO )
CEFALORRAQUIDEO EN PACIENTE CON DISEMINACION
LEPTOMENINGEA DE CARCINOMA GASTRICO

J.A. Vilchez Aguilera, A. Martinez Ruiz, M. Martinez Villanueva,
N. Sancho Rodriguez, J.A. Noguera Velasco
y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Espafia.

Introduccién: La metastasis leptomeningea es una complicacion
neoplasica rara, se presenta en 3-8% de todos los pacientes con
tumores solidos, asociando una alta morbi-mortalidad neurologica.
Se caracteriza por la aparicion de células tumorales en leptomenin-
ges o en el liquido cefalorraquideo (LCR), distante al sitio donde se
localiza el tumor primario; las neoplasias que mas frecuentemente
presentan esta complicacion son: el adenocarcinoma de mama (11-
64%), el carcinoma broncogénico de células pequenas (14-29%), el
melanoma (6-18%), y el linfoma. El adenocarcinoma gastrico se
asocia solamente con 1% de metastasis leptomeningea, siendo mas
frecuente encontrar metastasis local, peritoneal o hepatica, antes
de la invasion a sistema nervioso central.

Caso clinico: Mujer 61 afos que ingresa por deterioro neurologi-
co. Diagnosticada en febrero de 2011 de adenocarcinoma gastrico
de tipo difuso estadio IV. Presenta engrosamiento mural gastrico en
el PET-TAC. Marcadores tumorales al inicio: CEA: 2,1 ng/mL (0-5) y
CA19,9: 298 Ul/mL (0-34). Inicia quimioterapia. En mayo de 2011
acude a Urgencias por deterioro neuroldgico progresivo, vértigo de
caracteristicas centrales, cuadro confusional y agitacion importan-
te que precisa de sedacion y sujecion mecanica. Ademas presenta
mareo, cefalea ocasional y somnolencia. A descartar diseminacion
leptomeningea vs encefalopatia hepatica. Se procesé muestra de
LCR: leucocitos: 40 cel/uL (0-5); polimorfonucleares 57% (0-40);
mononucleares 43% (0-60); sin presencia de hematies. Células de
alta fluorescencia (HF-BF) = 7,5%. La bioquimica del LCR fue: glu-
cosa 39 mg/dL (32-100); proteinas 37,3 mg/dL (15-45) y ADA 6 U/L
(0-35). El analisis del LCR se realizo siguiendo el protocolo instau-
rado de estudio de Liquidos bioldgicos (BF): 1) Recuento automa-
tizado en el analizador citohematoldgico Sysmex XE5000 (Roche
Diagnostics), que se confirmé en este caso con recuento en cama-
ra. 2) BF con % de células de alta fluorescencia (HF-BF) > 5% o con
banda visible en el borde superior del escategrama son procesados,
mediante microscopia virtual, para la deteccion de posibles célu-
las atipicas. 3) Observacion de células atipicas al microscopio con
tincion de Turk. 4) Mediante citocentrifuga, se obtiene el citospin
de la muestra y se tifie con May Griinwald-giemsa. 5) Se procesan
las preparaciones en el Cellavision DM96 (Roche Diagnostics), que
escanéa y fotografia el boton celular, permite obtener una vision
general a 10x y 50x y preclasifica las células en 7 categorias, pos-
teriormente revisadas por el facultativo. 6) Confirmacion por ana-
tomia patologica.

Discusion: La importancia del analisis del LCR en pacientes con
sintomatologia neuroldgica sin causa aparente, no puede ser omi-
tida, de hecho representa la herramienta diagnostica mas util.
La combinacion de pleocitosis, elevados niveles de proteinas en
liquido cefalorraquideo, con glucorraquia disminuida en ausencia
de proceso infeccioso, son muy sugestivos de malignidad, aunque
nuestro caso solo presentd pleocitosis. Pero destacamos como
conclusion un analisis citologico minucioso con un protocolo com-

binado de observacion manual automatizada del LCR en busca
de células neoplasicas, ya que es la prueba diagndstico mas im-
portante en los pacientes en los que se sospecha de metastasis
leptomeningea.

0476. CRIOGLOBULINEMIA TIPO I: A PROPOSITO
DE UN CASO

C. Ramirez Serra, J. Lopez Hellin, S. Gomez Ollés,
E. Tejedor Hernandez, M. Mosquera Parrado
y M. Hernandez Gonzalez

Hospital Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: La crioglobulinemia es la precipitacion en suero,
a menos de 37 °C de inmunoglobulinas o complejos asociados a
estas. La crioglobulinemia de tipo | se asociada a mieloma multi-
ple o macroglobulinemia de Waldenstrom, y se caracteriza por ser
componente monoclonal.

Caso clinico: Paciente diagnosticado de mieloma quiescente 1gG
lambda que presenta episodios de prurito y lesiones livedoides ne-
créticas en piernas, brazos y zona periocular asociadas a una vas-
culopatia trombotica de tipo gravitacional. Ausencia de células in-
flamatorias en la biopsia de piel. Datos analiticos: crioglobulinemia
por formacion de un criogel, componente homogéneo en suero de
movilidad gamma constituido por IgG lambda mas cadenas ligeras
libres lambda. Proteinuria Bence Jones positivo (cadenas ligeras
lambda libres). Estudio de factor reumatoide negativo y tipifica-
cion de hepatitis viricas para VHB y VHC negativas, VSG elevada,
niveles bajos de C4 y CH50. En el estudio hematoldgico se realiza
la formula manual debido a la acusada tendencia de hemoaglutina-
cion. Presencia de criofibrindgeno positivo débil. No cuantificable
inmunoquimicamente. Crioaglutinacion negativa.

Objetivos: Caracterizacion de los componentes del criocrito y su
relacion con la formacion del criogel.

Material y métodos: La muestra se mantuvo en todo momento a
37 °C. Aislamiento del criocrito mediante tres lavados con PBS se-
guidos de centrifugacion a 2.500 rpm 30 minutos en una tempera-
tura de 5 °C, tras mas de nueve dias de reposo. Del aislamiento de
criocrito realizamos distintas técnicas de analisis. Inmunofijacion
del criocrito, “Hidragel” Hydrasis Sebia. Medicion y tipificacion de
subclases 1gG por nefelometria, BN Il Siemens. Purificacion de la
subclase 1gG 1 por dos métodos: electroforesis bidimensional (pri-
mera dimension enfoque isoelectroforético pH 3-10 lineal, segunda
dimension separacion por masa molecular en poliacrilamida 10%) y
cromatografia de afinidad con el uso de “Protein A IgG Purification
Kit” de Thermo scientific. En la técnica cromatografica se afadio
la muestra en alicuotas de 100 ml desde la estufa y se paso el
tampoén de elucion por la columna en la estufa, de tal modo que
se evita la obstruccion de la columna por la precipitacion de las
inmunoglobulinas.

Resultados: Estudio criocrito: 14%. Crioglobulinemia positiva
de tipo | constituida por I1gG lambda. Inmunofijacion del criocrito:
banda monoclonal, constituida por I1gG lambda. Nefelometria: 1gG
1 (198 mg/ml), 1gG 3 (0,59 mg/ml), I1gG 2 e IgG 4 indetectables.
Cromatografia de afinidad: se observéd pico en el volumen de elu-
cion 5 (A280 = 10,66 mg/ml), volumen 6 (A280 = 7,06 mg/ml) y
volumen 7 (A280 = 3,04 mg/ml), que seria corroborado por nefe-
lometria. En esta se nos confirmé la presencia de IgG1: volumen
5, 45,4 mg/ml, volumen 6, 29,2 mg/ml, y volumen 7, 9,5 mg/ml.
Electroforesis bidimensional: se observé un patron repetido en
diferentes pl.

Conclusién: El criocrito esta formado por un complejo IgG1 mas
I1gG3 que podria explicar la formacion del criogel y las graves mani-
festaciones clinicas, que normalmente no estan asociadas a criogel
tipo | IgG. Seran necesarios otros estudios para conocer su relacion
con la hemaglutinacion de este complejo.
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0477. CONVULSIONES SECUNDARIAS A HIPOCALCEMIA
SEVERA

E. Simarro Rueda, M. Esteso Perona, A. Navarro Carillo
y A. Ortega Cerrato

Complejo Hospitalario Universitario de Albacete. Espafia.

Caso clinico: Mujer de 80 afos con episodio de desconexion
del medio con movimientos tonico-clonicos y relajacion de es-
finteres. Refiere que lleva algin tiempo con pérdida de apetito
y con “temblores” en extremidades superiores. Se solicita gaso-
metria arterial basal: pH 7,37, pCO, 53,9 mmHg, pO, 52,2 mmHg,
calcio ionico 0,54 mmol/l (1,15-1,29 mmol/l), calcio corregido
0,53 mmol/l (1,15-1,29 mmol/l). Pruebas complementarias: ten-
sion arterial: 157/76 mmHg. FC 74 [pm. SatO, 77% T236,8°. FR 25
rpm. Obesidad morbida. Taquipnea. AC: ritmico. Soplo en foco
pulmonar. Hipoventilacion generalizada. Miembros inferiores:
Edemas duros en miembros, No aparentes signos de TVP. Pupilas
medias reactivas. Somnolienta. No alteraciones de los reflejos.
Habla incoherente. Moviliza las extremidades con estimulo do-
loroso. Analitica en urgencias: glucosa 123 mg/dl, urea 47 mg/
dl, creatinina 1,3 mg/dl, sodio 142 mmol/l, potasio 2,9 mmol/l,
LDH 992 U/L, ck 930 U/l, ck-mb 27 U/l, hemoglobina total 9,8
g/l, leucocitos 11,25 x 1.000/pl, 87% neutrdfilos. Coagulacion
normal. Radiografia torax: cardiomegalia. TAC craneal: no se
aprecian la existencia de patologia intracraneal ni hemorragia
cerebral. Diagnostico diferencial: sincope, tumores cerebrales,
enfermedades infecciosas, accidente vascular cerebral, uremia,
hepatopatia, hipoglucemia, alteraciones electroliticas, intoxica-
cion por alcohol, mondxido de carbono, plomo, efectos secunda-
rios por farmacos. Diagndstico final: crisis comiciales secundarias
a hipocalcemia. Evolucion: durante la estancia en observacion
mantiene bajo nivel de conciencia y presenta nueva crisis comi-
cial por lo que se inicia tratamiento farmacologico La paciente
comienza con dificultad respiratoria y desaturacion (satO, basal
85%), sospechandose broncoaspiracion. Afebril en todo momento.
Se solicita gasometria arterial basal (calcio ionico 0,54 mmol/l,
calcio corregido 0,53 mmol/l. no presenta datos de tetania. Se
inicia tratamiento con antibiotico empirico y reposicion de calcio
con cloruro calcico en perfusion IV. Tras varias horas comienza
con oliguria y mayor trabajo respiratorio. Se completa estudio de
hipocalcemia que muestra déficit de vitamina D con PTH normal.
Nivel de magnesio normal. Marcadores tumorales normales. TC
toraco-abdominal para despistaje de neoplasia oculta sin hallaz-
gos. Liquido cefalorraquideo: leucocitos 1/mm?, hematies 260/
mm?, glucosa 83 mg/dl, proteinas 0,57 g/l, LDH 39 U/l. Cultivo
negativos. La paciente continlla deteriorandose progresivamente
a pesar de la normalizacion de la calcemia y administracion de
vitamina D IV, hasta que fallece.

Discusidon: La homeostasis electrolitica es esencial para la
funcion cerebral. Las alteraciones en los gradientes de iones
pueden tener efectos sobre la descarga neuronal facilitando
actividades epileptiformes. Estas alteraciones son causa fre-
cuente de convulsiones, especialmente trastornos del sodio,
hipocalcemia e hipomagnesemia. En tales casos las convulsio-
nes son normalmente toénico-clonicas generalizadas. Las con-
vulsiones ocurren en un 20-25% de los pacientes con hipocalce-
mia aguda. En el estudio inicial de primer episodio convulsivo
no deberian faltar los niveles de sodio, calcio y magnesio.
Entre el 15 y 30% de las crisis sintomaticas agudas en las per-
sonas mayores, se producen en el entorno de causas tdxico-
metabdlicas. La correccion de estos desequilibrios es necesaria
para reducir la morbi-mortalidad asociadas. En el tratamiento
de estas convulsiones no se precisa medicacidon anticonvulsi-
vante. La hipocalcemia aguda es una emergencia que requiere
atencion inmediata. El tratamiento con calcio intravenoso es
el mas adecuado.

0478. RECUENTO CELULAR SINOVIAL Y ETIOLOGIA
DEL DERRAME ARTICULAR EN EL LABORATORIO
DE URGENCIAS DEL HOSPITAL VIRGEN DEL ROCIO

G. Pérez Moya, P. Camacho Martinez, J. Bobillo Lobato,
M.D. Rodriguez Fernandez y J.M. Guerrero Montavez

Hospital Virgen del Rocio. Sevilla. Espana.

Introduccién: Una articulacion dolorosa y aumentada de volu-
men plantea un amplio diagnostico diferencial en el que destaca
la artritis séptica. La importancia de esta radica en su capacidad
para producir graves consecuencias funcionales. Constituye una
verdadera urgencia médica. El estudio del liquido sinovial junto
con la anamnesis, la exploracion fisica y la radiologia desempefa
un papel fundamental en la evaluacion y el diagnéstico clinico
de los pacientes con artritis, sobre todo en los que acuden a ur-
gencias o con patologia aguda. El estudio microscopico es parte
fundamental del analisis del liquido sinovial y junto con el estu-
dio microbiolégico es el que mas interés tiene en el diagndstico
etiologico de la patologia articular. El estudio bioquimico, salvo
la glucosa, tiene escaso interés. Su analisis debe incluir un re-
cuento celular total y diferencial, asi como la investigacion de la
presencia de cristales.

Objetivos: Analizar los resultados obtenidos en el estudio mi-
croscopico de los liquidos sinoviales recibidos en nuestro labora-
torio de urgencias durante un periodo de 8 meses (octubre 2010 a
mayo 2011), y su contribucion al diagnéstico definitivo.

Material y métodos: Analizamos un total de 38 muestras. Utili-
zamos el método manual en camara, con un aumento de x40, que
es el de referencia para recuento de células en liquido sinovial. Se
debe realizar lo antes posible tras la artrocentesis para evitar la
degeneracion celular. Si no es posible estudiarlo en las primeras
24 horas, las muestras se deberan refrigerar con EDTA. Utilizamos
hialuronidasa que impide la precipitacion del acido hialurénico
(principal proteina del liquido sinovial normal), ya que puede arte-
factar el recuento celular. Para el recuento diferencial utilizamos
la tincion con pandptico.

Resultados: Los resultados de nuestro estudio se muestran en
la tabla. En los grupos Ay B, el 33% correspondian a artrosis (<
90% PMN) y el 67% correspondian a artritis microcristalinas (> 90%
PMN). En el grupo C, el 15% eran pacientes con artritis reuma-
toide (< 90% PMN), el 80% artritis microcristalinas y un 5% eran
artritis sépticas (ambas > 90% PMN). En el grupo D, un 20% co-
rrespondian a artritis sépticas y el resto artritis microcristalinas
(ambas > 90% PMN).

< 90% PMN > 90% PMN

< 200 células/pl (A: normal) 0 2
200-2.000 cél/pl (B: no inflamatorio) 3 4
2.000-50.000 cél/pl (C: inflamatorio) 3 16
> 50.000 cél/pl (D: inflamatorio séptico) 0 10

Conclusiones: El recuento celular del liquido sinovial es una
herramienta de apoyo diagndstico muy importante por su simpli-
cidad y rapidez, tratandose siempre de un valor orientativo y de
apoyo al resto de pruebas complementarias. Por lo general, se
considera que los recuentos por debajo de 200 cél/pl son norma-
les, entre 200 y 2000 se asocian a patologia no inflamatoria y los
superiores a 2000 a patologia inflamatoria. Por encima de 50.000
son indicativos de infeccion articular y artritis microcristalinas.
Independientemente del nimero de células, si el porcentaje de
polimorfonucleares es superior al 90% es altamente probable que
se trate de una artritis séptica o microcristalina. Podemos atre-
vernos a decir entonces que existe buena concordancia entre los
resultados analiticos en nuestro laboratorio y el diagndstico etio-
logico definitivo.
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0479. DETECCION DE HEMOGLOBINOPATIA C
HOMOCIGOTA EN EL CONTROL DE UN PACIENTE
DIABETICO

J. Nuevo Garcia, M. Castafieda San Cirilo, C. Nieto Sanchez,
M.D. Albaladejo Otén, L. Garcia de Guadiana Romualdo,
E. Jiménez Santos y P. Esteban Torrella

Hospital General Universitario Santa Lucia. Cartagena. Murcia.
Espana.

Introduccion: Las hemoglobinopatias son trastornos congéni-
tos de la hemoglobina con un patron de herencia autosémico
recesivo que incluyen las hemoglobinopatias estructurales pro-
ducidas por la sintesis de una cadena de globina estructuralmen-
te anormal, y los sindromes talasémicos que se manifiestan por
la disminucion total o parcial de la sintesis de una globina de
estructura normal. En la mayoria de las ocasiones en el estado
de portador cursan de forma silente o leve, pero en su forma ho-
mocigota o doble heterocigota pueden causar una enfermedad
grave e incluso la muerte. La mayoria de las variantes de la he-
moglobina resultan de la sustitucion puntual de un aminoacido
por otro. En el caso de la hemoglobinopatia C ocurre una sus-
titucion del acido glutamico de la posicion 6 de la cadena beta
por lisina. Es una hemoglobinopatia propia del Africa occiden-
tal, caracteristica de la raza negra. El estado homocigoto (CC)
se caracteriza por una ligera anemia hemolitica crénica con es-
plenomegalia y son tipicos los dianocitos. El estado heterocigoto
(AC) no produce trastorno alguno. En el manejo del paciente
diabético se cuantifica la hemoglobina glicosilada (HbA1c) para
evaluar el control glucémico. En nuestro laboratorio la determi-
nacion de los niveles de HbA1c, se lleva a cabo mediante croma-
tografia liquida de alta resolucion (HPLC), utilizando el sistema
automatico Variant Il Turbo®(Bio-Rad Laboratories), y posterior
revision de todos los cromatogramas para detectar la presencia
de posibles variantes de hemoglobina.

Caso clinico: Paciente varon de 31 afos y raza negra que acu-
de a endocrinologia para control de su diabetes. Presenta dolor
abdominal y cansancio. No tiene historial médico ni refiere ante-
cedentes familiares. Se solicitan las siguientes pruebas: hemogra-
ma, HbA1c y bioquimica basica. En el cromatograma se detecta
una ausencia total de HbA1, y la presencia de un pico descono-
cido (96%) en un tiempo de retencion de 1,19 minutos. Con la
intencion de identificar este nuevo pico, se realiza estudio de
variantes de hemoglobina en un analizador D-10 (BioRad): HbC
94,7%, HbA2 4,3%, HbF 1%. Con los resultados del cromatograma
el laboratorio amplia el estudio bioquimico, que puso de mani-
fiesto una leve anemia hemolitica (bilirrubina total: 1,85 mg/dL,
bilirrubina no esterificada: 1,41 mg/dL, LDH: 226 Ul/L, haptoglo-
bina: 8 mg/dL, hemoglobina: 12,4 g/dL, hematocrito: 36%, VCM:
70 fL, HCM: 22 pg/cél, reticulocitos: 3,1%). Se le realiza exten-
sion de sangre periférica y en la morfologia de la serie roja se
observa > 60% de dianocitos. El paciente es remitido al servicio
de hematologia y se realizo estudio familiar, diagnosticando un
hermano con HbC 99%.

Discusion: Cuando se obtiene un resultado anomalo de HbA1c,
debe ser considerada la posibilidad de que exista una hemoglobi-
nopatia. Las variantes de hemoglobina pueden interferir con los
ensayos de HbA1c produciendo resultados erroneos. En el caso de
pacientes diabéticos con presencia de una hemoglobinopatia, la
HbA1c mediante HPLC no puede ser utilizada para el control dia-
bético, por lo que se recomienda el empleo de otros parametros
para su seguimiento (fructosamina, glucemia diaria) o el empleo
del analisis espectrométrico de masas en tandem en algunos ca-
SOs.

0480. PRESENCIA DE PARTICULAS DE CITARABINA
LIPOSOMAL (DEPOCYTE®) EN LiQUIDO CEFALORRAQUIDEO
(LCR)

V. Lopez Gomez, M.l. Gonzalez Garcia, T. Aparicio Casans,
A. Moreno Martinez, E. del Real Llorente, C. Regojo Balboa,
J.C. Arroyo Martinez y S. Romero Santos

Complejo Hospitalario de Vigo. Pontevedra. Espafia.

Introduccion: El examen de LCR es fundamental para valorar la
evolucion y respuesta terapéutica de la infiltracion meningea.

Objetivos: Presentar un hallazgo inusual en el examen del LCR
de una paciente con linfoma de Burkitt e infiltracion meningea tra-
tada con citarabina liposomal (Depocyte®).

Material y métodos: El recuento de leucocitos en LCR se realizo
en primer lugar en camara de Fuchs-Rosenthal y posteriormente
mediante citometria de flujo. La evaluacion citologica del LCR tuvo
lugar mediante la tincion de Wright- Giemsa.

Resultados: En una misma muestra de LCR de la paciente se ha-
llaron discrepancias entre los resultados del recuento de leucocitos
obtenidos usando la camara de Fuchs- Rosenthal (540 leucocitos/
mm?) y mediante el empleo del citometro de flujo (0 leucocitos/
mm?). La tincién de la muestra de LCR con Wright-Giemsa resulto
negativa, confirmando la ausencia de leucocitos. Tras comprobar la
historia clinica de la paciente se constato que, el recuento elevado
de leucocitos obtenido en la camara de Fuchs-Rosenthal se debia a
la presencia en el LCR de una elevada proporcion de particulas de
citarabina liposomal (Depocyte®), farmaco muy similar en aparien-
cia a los leucocitos, que se le habia administrado intratecalmente
a la paciente 15 dias antes para el tratamiento de la meningitis
linfomatosa. Las particulas de citarabina liposomal son esférulas
con contenido granular que, al visualizarse en fresco al micros-
copio, pueden confundirse con células nucleadas. La clave para
distinguirlas de los leucocitos se basa en su tamaio variable (3-30
micras), en la presencia en su interior de una o mas inclusiones bi-
rrefringentes y en que no se tifien con la tincion de Wright-Giemsa.
En nuestro caso, no se ha utilizado ningn analizador hematimétri-
co automatico para el procesamiento de la muestra, sin embargo,
de la literatura cientifica hemos recogido el dato de que los anali-
zadores de hematimetria contabilizan erroneamente las particulas
de citarabina liposomal como leucocitos.

Conclusiones: Es necesario que los facultativos de laboratorio
conozcan esta posible interferencia con el fin de evitar falsas in-
terpretaciones en el examen del LCR. Cuando un paciente esta a
tratamiento con Depocyte®, no se recomienda el empleo de anali-
zadores hematimétricos para realizar el recuento en el LCR.

0481. MANEJO DEL PALUDISMO DESDE EL LABORATORIO
DE URGENCIAS

J. Nuevo Garcia, J.R. Vilchez Gutiérrez, R. Carbonell Mufoz,
L. Garcia de Guadiana Romualdo, E. Martin Garcia
y M.D.M. Ortiz Romero

Hospital General Universitario Santa Lucia. Cartagena. Murcia.
Espana.

Introduccion: La inmigracion es un fenémeno cotidiano y fre-
cuente en nuestro pais, que repercute directamente en la atencion
sanitaria. Por ello, en la atencion al paciente inmigrante no debe-
mos olvidar la existencia de enfermedades poco prevalentes en
nuestro medio. Sin olvidar el aumento del nimero de casos de pa-
ludismo debido a los viajes internacionales que se realizan a zonas
endémicas cada vez con mas asiduidad. El paludismo es la enfer-
medad parasitaria que mayor morbimortalidad causa en el hombre,
con aproximadamente 500 millones de nuevos casos al afo a nivel
mundial. Producida por Plasmodium, un protozoo intracelular del
que existen cuatro especies (vivax, ovale, malariae y falciparum),
y que se transmite al hombre fundamentalmente por la picadura
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del mosquito hembra del género Anopheles, aunque también exis-
ten casos aislados debidos a la transfusion de productos sangui-
neos. Una vez el parasito entra en el torrente sanguineo, digiere
la hemoglobina y las proteinas de la membrana del hematie, pro-
duciéndose hemdlisis en menor o mayor grado. Produce una clinica
muy inespecifica, cuyo sintoma fundamental es el cuadro febril,
acompanada de cefalea, tos, nauseas, vomitos, diarrea, dolor ab-
dominal y mialgias. Los hallazgos de laboratorio mas frecuentes
incluyen: trombopenia, anemia, aumento de bilirrubina total, LDH
y enzimas hepaticas, asi como ausencia de leucocitosis.

Caso clinico: Paciente vardn de 31 afios que acude a urgencias
con un cuadro inespecifico, malestar general y sindrome febril des-
de hace unos dias. Como antecedente epidemiologico refiere un
viaje a Senegal. La exploracion fisica es normal, excepto una tem-
peratura corporal de 39 °C. En la analitica destaca una bilirrubina
total 1,2 mg/dL, LDH 391 UI/L, Hb 12,6 g/dL, plaquetas 63.000/
mm?3. Ante estos valores y teniendo en cuenta el contexto del pa-
ciente, el laboratorio de urgencias decide realizar una extension
de sangre periférica. La observacion de la morfologia eritrocitaria
revela la presencia de hematies parasitados por Plasmodium falci-
parum, con sus caracteristicas formas en anillo intraeritrocitarios
(trofozoitos jovenes). Se avisa al hematdlogo de guardia para con-
firmar el hallazgo. El paciente fue tratado con quinina y doxiciclina
observandose buena respuesta. Al cabo de dos semanas se resolvio
el proceso.

Discusion: Los casos de paludismo sufren una variacion estacio-
nal, presentandose un mayor numero tras el periodo vacacional,
fundamentalmente de septiembre a diciembre. Influenciado por la
relacion entre periodo vacacional y viaje a zona endémica de palu-
dismo. Debido a que la malaria por P. falciparum puede derivar en
complicaciones potencialmente mortales si no se trata rapidamen-
te, es de gran importancia un diagnostico precoz. En el contexto de
paciente inmigrante o viajero internacional que presenta fiebre,
trombopenia marcada y anemia leve debe realizarse estudio de
frotis sanguineo para descartar paludismo.

0482. ENFERMEDAD DE CADENAS PESADAS:
ENFERMEDAD DE FRANKLIN

J.M. Gomez Garcia, O. Lahlou, M. Difieiro Soto,
M.1. Torrealba Rodriguez y N. Tarrio, E. Cruz Iglesias

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espana.

Introduccion: Las enfermedades de cadenas pesadas constituyen
una serie de patologias que presentan como caracteristica comun
la aparicion en suero y otros liquidos bioldgicos de una proteina
similar al fragmento Fc de algunas de las inmunoglobulinas. Sus
manifestaciones clinicas varian con el isotipo de cadena pesada. Se
han descrito cuatro tipos, segun las cadenas involucradas sean ga-
mma (enfermedad de Franklin), alfa (enfermedad de Seligmann),
delta o mu. Presentan dificultades de diagndstico clinico y suelen
constituir hallazgos de laboratorio cuando se estudian las protei-
nas séricas en algunos linfomas y/o sindromes linfoproliferativos,
evidenciandose en el proteinograma sérico un componente mono-
clonal.

Caso clinico: Mujer de 80 anos que ingresa en Medicina Interna
desde Urgencias por un cuadro de malestar general, con astenia,
anorexia y pérdida de peso sin cuantificar en el Gltimo mes. Ade-
mas presentd pérdida de fuerza en EEIl con caida al suelo, sin otra
clinica acompanante. A la exploracion presenta adenopatias late-
ro-cervicales, axilares e inguinales. Hemograma: anemia normo-
crémica normocitica (hemoglobina: 9,6 g/dL, VCM: 87 fL, CHCM:
33,0 g/dL). Bioquimica: hiperuricemia (acido Urico: 9,4 mg/dL).
Ac. anti-nucleares: negativo, ac. anti-tiroglobulina: negativo, ac.
anti-receptor TSI: negativo. Proteinas totales: 4,0 g/dL (6,0-8,3).
IgG 1.220 mg/dL (734-1.486), IgA 76 mg/dL (49-401) IgM 24 mg/
dL (51-144). Cociente A/G: 1.2. Proteinuria Bence-Jones: negati-

va. Se realiza proteinograma mediante electroforesis capilar en un
Capillarys (Sebia) y tras evidenciarse una banda monoclonal en la
region de las beta-globulinas (beta: 19,1%, beta calculada: 0,76 g/
dL) se realiza inmunofijacion en un Hydrasis (Sebia). La inmunofi-
jacion revela la presencia de una banda monoclonal en la region
beta de cadenas pesadas IgG sin las correspondientes cadenas li-
geras asociadas. Estudio PET: actividad hipermetabélica en multi-
ples adenopatias que afectan a la practica totalidad de territorios
ganglionares.

Discusion: La enfermedad de cadena pesada gamma fue descrita
por primera vez por Franklin en 1964. Se trata de un proceso pro-
liferativo de células linfoplasmocitarias caracterizado por la pro-
duccion exclusiva de cadenas pesadas gamma, sin cadenas ligeras
kappa o lambda. Es un cuadro clinico heterogéneo, poco frecuente
e infradiagnosticado, pudiendo comportarse como un proceso be-
nigno asintomatico o presentar sintomas similares a un linfoma.
En la paciente a estudio no se demostr6 trastorno autoinmune,
aunque esta descrita su aparicion en hasta un 30% de los casos.
En la primera biopsia se considerd la posibilidad de un linfoma
no-Hodgkin. Otros tipos de linfomas, incluyendo la enfermedad de
Hodgkin, han sido reportados asociados a la enfermedad de cadena
pesada gamma. El diagnostico de esta enfermedad depende de la
demostracion, mediante inmunofijacion en suero o en orina, de
fragmentos de cadenas pesadas gamma, con ausencia de cadenas
ligeras kappa o lambda. De ahi el importante papel del Laboratorio
Clinico en su caracterizacion. Al tratarse de una enfermedad tan
heterogénea, el tratamiento debe estar basado en los hallazgos
patolégicos de base y el cuadro clinico.

0483. PSEUDOHIPERTRIGLICERIDEMIA POR DEFICIT
DE GLICEROL KINASA

R. Lopez Travieso?, M. Muros de Fuentes?, M. Ruiz Pons?,
J.M. Rial Rodriguez?, R. Bonet Marqués® y C. Pérez Cerdac

aComplejo Hospitalario Nuestra Sefiora de Candelaria. Santa Cruz
de Tenerife. Espafia. ®Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. Espaiia. ‘Centro de Diagndstico de Enfermedades
Moleculares. Universidad Auténoma de Madrid. Espafa.

Introduccién: El déficit de glicerol kinasa (GKD) es un trastorno
hereditario recesivo ligado al cromosoma X que cursa con aumento
de los niveles plasmaticos de glicerol libre en sangre y orina. Exis-
ten dos formas de presentacion de la enfermedad: la compleja,
sindrome de delecion de genes contiguos en X-p21, y la deficiencia
aislada con fenotipo variable desde crisis metabdlicas en la infan-
cia hasta formas asintomaticas con pseudohipertrigliceridemia.

Casos clinicos: Presentamos dos casos de pacientes que acu-
dieron al Servicio de Pediatria del Hospital procedentes de Aten-
cion Primaria, remitidos por presentar valores repetidamente
elevados de triglicéridos (TG). Caso clinico 1: varéon de 7 afos con
valores de TG entre 350-400 mg/dl. El resto del perfil lipidico, y
el hepatico y pancreatico eran normales. El lipidograma fue nor-
mal. Antropometria normal. Antecedentes personales: hipotiroi-
dismo. Antecedentes familiares: abuelo materno con infarto de
miocardio antes de 50 afos; abuela materna con hiperlipemia. El
perfil lipidico paterno mostrd hipercolesterolemia con colesterol
LDL de 163 mg/dl y TG normales, el materno era normal. Tras
dieta baja en grasas y azucares, las cifras de TG del afecto per-
manecieron elevadas. Se sospech6 pseudohipertrigliceridemia y
se realizo estudio de glicerol en sangre y orina con valores de 2,59
mmol/l (VR: 0,01-0,28 mmol/l) y 351 mmol/mmol creatinina (VR:
< 5 mmol/mmol creatinina) respectivamente. El analisis de muta-
ciones del gen GK revel6 una mutacién no descrita previamente:
€.926G > A, p.G309D de efecto funcional desconocido. Caso clini-
co 2: paciente varén de 12 afios con TG entre 350-450 mg/dl. El
resto del perfil lipidico, hepatico y pancreatico fueron normales.
Clinica y antropometria normales. Antecedentes personales sin
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interés. Antecedentes familiares: abuelo materno con diabetes
tipo Il y dislipemia. Estudio lipidico en ambos padres normal. Tras
dieta y posterior tratamiento con clofibrato, las cifras de TG del
afecto permanecieron elevadas. La concentracion de glicerol en
sangre fue de 2,92 mmol/l (VR: 0,01-0,28 mmol/l). El caso esta
pendiente de estudio genético.

Discusién: Las ultimas recomendaciones del NCEP APT I,
consideran que un aumento de la concentracion de TG en suero
es un factor de riesgo independiente para la enfermedad co-
ronaria y debe instaurarse tratamiento farmacologico para su
control. En el caso de los nifos es particularmente importan-
te para la prevencion cardiovascular. Para obtener una medida
exacta de TG, debe descartarse la existencia de pseudohiper-
trigliceridemia utilizando métodos de laboratorio que permitan
la medida del glicerol libre. Segin el NCEP el estudio lipidico
deberia incluir la medida de glicerol en determinadas situa-
ciones (pacientes hospitalizados y pacientes ambulatorios con
enfermedades susceptibles de hiperglicerolemia). Los métodos
enzimaticos frecuentemente utilizados no efectlan blanco de
glicerol de la muestra, por lo que este alcohol se cuantifica con
los triglicéridos, elevando falsamente su concentracion y origi-
nando errores diagndsticos en el caso de pacientes con déficit
de glicerol kinasa. Se han descrito déficit de GK en diferentes
paises y es posible que no se trate de un hallazgo infrecuente,
aunque su prevalencia es dificil de estimar debido a la existen-
cia de muchos pacientes libres de sintomas y la dificultad de
medir el glicerol rutinariamente en el Laboratorio.

0484. AMILOIDOSIS RENAL PRIMARIA CON SINDROME
NEFROTICO. A PROPOSITO DE UN CASO

A. Agarrado Roldan, S. Bocharan Ocana, L. Saenz Mateos,
R. Melero Valencia, L. Rincon de Pablo, E. Buces Gonzalez
y P. Carrasco Salas

Hospital General de Ciudad Real. Espafa.

Introduccion: Amiloidosis define un grupo de enfermedades
caracterizadas por el deposito extracelular de material proteico
fibrilar. Se clasifican segin su distribucion en formas localizadas
o sistémicas. Las principales formas sistémicas son: -Amiloidosis
primaria (AL): Deriva de fragmentos de cadenas ligeras de inmu-
noglobulinas. Puede asociarse con mieloma u otras enfermedades
malignas de linfocitos B, pero en la mayoria de los casos ocurre con
discrasias de células plasmaticas sutiles, con escasa proliferacion
celular, analogos a una gammapatia monoclonal de significado in-
cierto (GMSI). -Amiloidosis secundaria (AA): formada por la protei-
na fibrilar A. Se asocia a enfermedades infecciosas e inflamatorias
cronicas y algunas neoplasias.

Caso clinico: Paciente de 65 anos diagnosticado de GMSI IgA A
(1,1 g/dl) en afno 2001 en seguimiento por la consulta de Hemato-
logia. En diciembre de 2009 aparece por inmunofijacion (IFJ) en
region beta dos bandas monoclonales: IgA A (0,79 g/dl) e IgA «
(0,07 g/dl) siendo catalogada de GMSI IgA k/\. Desde el servicio
de Urgencias es derivado en junio 2010 a la consulta de Nefrologia
por edemas, proteinuria de rango nefrotico 3,4 g/24 h (VR: < 0,150
g/24h) e hipoproteinemia 5,4 g/dl (VR: 6,4-8,3 g/dl) de 1 aho de
evolucion. Se decide ingreso para completar estudio del sindrome
nefrotico ya que podria ser secundario a amiloidosis. Tras biopsia
renal y tincion con rojo Congo positiva se informa de amiloidosis
renal (AL) lambda. En septiembre de 2010 se inicia tratamiento
con dexametasona, bortezomib y diuréticos quedando pendiente
de trasplante autologo. Tras dos ciclos se observa remision com-
pleta hematolodgica: IFJ suero negativa, Cadenas ligeras en orina
negativas y relacion k/A normal. Se realiza trasplante autélogo en
enero 2011 permaneciendo en remision completa hematoldgica
hasta abril de 2011 donde vuelve a aparecer en la region gamma
dos bandas monoclonales, identificandose por IFJ como 1gG A (0,21

g/dl) e IgG k (0,19 g/dl) siendo esto caracteristico tras un auto-
trasplante.

Discusion: La amiloidosis constituye un proceso poco frecuen-
te, pero comporta una notable morbimortalidad. Entre los dife-
rentes organos y tejidos, el rifdn es el que con mas frecuencia
se encuentra afectado (80-90%) manifestandose principalmente en
forma de proteinuria, generalmente de rango nefrotico e insufi-
ciencia renal y confiriéndole un pronostico sombrio. La sospecha
de amiloidosis precisa confirmacion histoldgica mediante biopsia
y tincion con rojo Congo. La amiloidosis AL requiere ademas de-
mostrar la existencia de proliferacion clonal de células plasmaticas
siendo (til para el diagnostico la electroforesis e IFJ en sangre
y orina, mediciéon inmunonefelométrica de cadenas ligeras libres
circulantes y aspirado y biopsia de médula dsea. Histéricamente
la amiloidosis AL tenia muy mal prondstico con una supervivencia
media de 13 meses pero datos recientes sugieren una mejoria en
la supervivencia desde la introduccion del trasplante autdlogo y
la quimioterapia asociada. El objetivo del tratamiento consiste en
erradicar el clon de células plasmaticas productoras de la proteina
precursora de esta enfermedad, usualmente con quimioterapia a
altas dosis y trasplante de médula 6sea autdlogo. Otras opciones
terapéuticas son combinacion de melfalan-dexametasona a dosis
altas, lenalidomida o bortezomib.

0485. DIAGNOSTICO DE HIPOGONADISMO CONGENITO

R. Diaz Diaz, E. Martin Rodriguez, C. Ceamanos Montafiés,
J. del Olmo Sedano, E. Salcedo Garayalde y B. Zabalza Ollo

Hospital Virgen del Camino. Pamplona. Espanha.

Introduccion: El sindrome de Klinelfelter es la causa mas fre-
cuente de hipogonadismo hipergonadotrofico en el varon. Se pre-
senta con una frecuencia de 1 cada 1.000 concepciones de varones.
Representa el 3% de los casos de infertilidad y se identifica en el
5-10% de los hombres infértiles con azoospermia u oligospermia.
En su presentacion clinica se caracteriza por ginecomastia, testes
pequeiios y esterilidad secundaria a azoospermia. Analiticamente
el dato constante es elevacion de gonadotropinas (LH y FSH) pu-
diendo presentar ademas testosterona baja y estradiol elevado.
El 80% de los estudios genéticos muestran un cariotipo 47 XXY. El
resto de los casos presentan mosaicos en los que lo mas relevante
es el exceso de un cromosoma X.

Caso clinico: Varon de 14 afnos de edad, controlado en la con-
sulta de Endocrinologia por hipercolesterolemia familiar con co-
cientes de riesgo lipidico elevados. No presenta otros anteceden-
tes de interés. Exploracion fisica: Habito longuilineo. Desarrollo
estatural adecuado con percentiles de talla 90-97. Revisando los
datos de la historia clinica llama la atencion que se ha producido
una involucion del volumen testicular con pene y vello pubico co-
rrespondiente a edad adulta. A los 12 afnos se produce el inicio del
desarrollo puberal con aumento del volumen testicular y aparicion
de vello pubico. A los 13 afos, el volumen testicular es de 10 cc,
el pene y vello pubico correspondian a su edad cronoldgica. A los
14 anos, presenta un volumen testicular de 5-6 cc pero con pene
y vello pubico adultos. Ante estos datos clinicos se solicita una
analitica general, hormonal y de orina. El estudio bioquimico es
normal, con todos los parametros analizados dentro de sus valo-
res de referencia. El analisis de orina también presenté valores
normales. La analitica hormonal muestra unos niveles de LH: 27
Ul/ mL [hombres: 1,7-8,6], FSH 39,4 Ul/ mL [hombres: 1,5-12.4],
estradiol 29,1 pg/ml [hombres: 10-45], prolactina 15,3 [4,1-18,4],
testosterona 1.8 ng/ml [2,8-8], cortisol 17,75 pg/ml [5-25]. TSH
1,5 pu/mL [0,35-5,5], T4 1,6 ng/dLL [0,8-2]. Marcadores tumora-
les: CA125: 10 U/L [0-35] CEA:2 ng/ml[0-5] BHCG < 0,1 U/L AFP:1,1
ng/ml [0-15]. De manera que estos hallazgos analiticos permiten
confirmar la presencia de un hipergonadotropismo. El diagnostico
diferencial que debe realizarse en los hipogonadismos hipergona-
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dotroficos es entre los de causa congénita y adquirida por ello se
solicito el estudio genético. La realizacion del cariotipo con cultivo
de 72 horas con fitohemaglutinina (PHA) e identificacion por ban-
das G (Wright) y el estudio de 15 metafases mostré una formula
cromosomica 47,XXY en todas las metafases estudiadas, propia de
un sindrome de Klinefelter.

Conclusiones: El sindrome de Klinefelter es una cromosomopa-
tia relativamente frecuente, su expresividad clinica es variable
pudiendo pasar desapercibida. Ante la presencia de un patron ana-
litico hormonal en un varon caracterizado por una elevacion de la
FSH y LH con testosterona sérica baja, debe hacernos sospechar
en un hipogonadismo congénito. En estos casos, la realizacion del
cariotipo es determinante para establecer el diagnéstico definitivo
del sindrome.

0486. EXITUS VITAE EN UN CASO DE MALARIA CEREBRAL
POR PLASMODIUM FALCIPARUM

L. Guinon Munoz, R. Sanchez Parrilla, A. Molina Borras,
S. Calabuig Ballester y A. Vilanova Navarro

Hospital Universitari Joan XXIIl. Tarragona. Espafia.

Introduccion: La malaria es una enfermedad potencialmente
mortal causada por parasitos del género Plasmodium y transmi-
tida mediante la picadura de la hembra de mosquitos del género
Anopheles. En el ambito mundial se registran cada afio entre 200
y 400 millones de personas afectadas, causando la muerte de 1 a
1,5 millones. La especie que causa mas complicaciones es Plasmo-
dium falciparum, siendo la malaria cerebral la presentacion clinica
mas frecuente y fatal de la malaria complicada. Sin embargo, la
mayoria de los pacientes adultos se recuperan completamente sin
secuelas neurologicas. La mortalidad por malaria cerebral se esti-
ma en un 10%, aumentando a un 18-20% cuando se asocia a otras
complicaciones.

Caso clinico: Varon de 21 afos, de nacionalidad espariola, con
sindrome febril de 3 dias de evolucion después de una estancia de
3 meses en Mali, Burkina Faso y Ghana. Inici6 quimioprofilaxis con
doxiciclina y la abandond durante el Gltimo mes. A su llegada a ur-
gencias el paciente estaba febril, siendo el resto de la exploracion
fisica normal. En los analisis destacaba un moderado aumento de
las transaminasas y la LDH, y una plaquetopenia de 63,3 x 10°/L. El
examen de la gota gruesa evidenci6 una parasitemia extrema y en
el frotis sanguineo se estimo un 21% de hematies parasitados por P.
falciparum. Ante el elevado riesgo de complicaciones se traslado al
paciente a la unidad de infecciosas del hospital de referencia. A su
ingreso en la unidad de referencia la exploracion fisica fue normal,
destacando en la analitica un aumento mas marcado de las tran-
saminasas y la LDH, y una plaquetopenia de 34 x 10°/L. El examen
de la gota gruesa y el frotis sanguineo objetivaron una parasitemia
del 40%. Se inici6 tratamiento intravenoso con quinina y doxici-
clina, considerando la posibilidad de iniciar exanguinotransfusion
en caso de empeoramiento clinico. A las 24 horas la parasitemia
estimada fue del 23%, presentando el paciente buen estado gene-
ral. Unas horas mas tarde, durante la perfusion de quinina el pa-
ciente sufrié un sindrome confusional agudo, coincidente con una
glucemia capilar < 50 mg/dl. Se realizoé TC cerebral para descartar
sangrado que no mostro alteraciones destacables. Posteriormente
presenté crisis comicial por lo que se procedié a sedar e intubar
al paciente. Se planted exanguinotransfusion que se desestimo por
parasitemia final de 7%. Se realizé un nuevo TC cerebral y se rea-
lizo valoracion neurologica, siendo compatible con el diagnéstico
de muerte cerebral, falleciendo a las 72 horas desde la llegada a
nuestro hospital.

Discusién: El incumplimiento de la quimioprofilaxis para perso-
nas que viajan a zonas endémicas para paludismo es un factor de

riesgo para contraer una malaria grave. Un examen parasitologico
eficaz por parte del laboratorio es imprescindible para el diagnos-
tico y la rapida instauracion del tratamiento, dependiendo de estos
la evolucion de la enfermedad y la vida del paciente. La exangui-
notransfusion esta justificada en pacientes afectados por malaria
complicada, aunque no hay criterios estrictos para su aplicacion.
Es una alternativa, por tanto, que depende de la valoracion del
clinico.

0487. CASO CLINICO DE RAQUITISMO

Z. Boundi, C.M. Puche Morenilla, F. Canizares Hernandez,

F. Lopez Azorin, F. Ruiz Espejo, |. Tovar Zapata,

E. Martinez Sanchez, A. Martinez Ruiz, J.F. de la Torre Bulnes,
J.M. Garcia Salas y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca.
Murcia. Espafa.

Introduccién: El raquitismo se origina por un fallo en la mine-
ralizacion del tejido osteoide (tejido 6seo no mineralizado), y solo
ocurre antes de la fusion de las epifisis. Se expresa clinicamente
como retraso en el crecimiento y deformidad los de huesos largos.
Su etiologia se asocia a problemas carenciales, sindrome de malab-
sorcion, enfermedad renal, enfermedad metabolica del fosfato y
déficit de vitamina D.

Caso clinico: Varon de 23 meses que consulta por tos y dificul-
tad respiratoria de 24 horas de evolucion, con fiebre de corta du-
racion. Peso actual 9,3 Kg (percentil < 1), talla 76 cm (percentil
< 1), saturacion de 0, 95%. Coloracion palida de piel y mucosas.
Escaso paniculo adiposo con signos claros de malnutricion. Bien
hidratado. El paciente todavia no ha iniciado la deambulacién y
presenta estancamiento pondero-estatural desde los 12 meses.
Datos analiticos: calcio 8,8 mg/dl (9-11), fésforo 1,4 mg/dl (2,7-
4,5), fosfatasa alcalina 1.401 U/l (35-390), magnesio 2,06 mg/
dl (1,7-2,4), proteina C reactiva 0,5 mg/dl (0-0,5), osteocalcina
24,5 ng/ml (24-70), NTx 28,3 nMECO (nanomoles de equivalente
de colageno 6seo) (5-24), PTH 217 pg/ml (9-65), 1,25(0H),D 18
pg/ml (40-120); 25(0H)D 31 ng/ml (30-100), Factor 23 de creci-
miento de fibroblasto C-terminal 34 kru/l (26-110).En el analisis
de orina de 24h: microalbuminuria 2,8 mg/24h (0-30), calciuria 1,5
mg/24h (5-35), fosforo 12,9 mg/24h (40-136), acido Urico 776,9 mg
24h (275-750), aclaramiento de creatinina 26 ml/minuto (0,4-35),
magnesio 5 mg/24h (25-132). En el estudio radioldgico se observan
deformaciones a nivel de craneo, miembros inferiores, metafisis
de huesos de miembros y costillas, que conduce al diagndstico de
raquitismo severo, confirmado con el mapa 6seo. Valorado por ne-
frologia infantil se establece tratamiento con fosforo (formula de
Joulie), vitamina 1,25(0OH),D (Rocaltrol®) y calcio oral. Se insiste
en la modificacion de los habitos de alimentacion y se ofrece una
dieta equilibrada.

Discusién: El raquitismo dependiente de la vitamina D tipo |
se debe a déficit de la enzima 25(0OH)D 1-alfa-hidroxilasa y se
caracteriza por producirse un raquitismo grave con hipocalce-
mia, hipofosfatemia e hiperparatiroidismo, con los niveles de
1,25(0H),D bajos. Este déficit enzimatico es un rasgo raro de ca-
racter autosémico recesivo, localizandose el gen responsable en
el cromosoma 12q14. La disminucion inicial de calcio en sangre
puede ocasionar un aumento de la PTH que, a su vez, provocara
resorcion 6sea y, por tanto, salida de calcio y fésforo para com-
pensar la hipocalcemia. De forma paralela, la accion de la PTH
provoca una falta de reabsorcion de fosforo en el tubulo renal,
lo que ocasiona hipofosfatemia. El incremento de la actividad
osteoblastica en respuesta a la resorcion de hueso por las célu-
las osteoclasticas se expresa bioquimicamente por un aumento
de la fosfatasa alcalina.
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0488. ESTUDIO DE LA HIPOURICEMIA EN EL INICIO
DE LA DIABETES TIPO |

Z. Boundi, C.M. Puche Morenilla, J. Diaz Muiioz,

X. Gabaldo Barrios, C. Pérez Ruescas, M. Melgarejo Melgarejo,
F. Lopez Azorin, |. Tovar Zapata, F. Caiizares Hernandez,

A. Sarabia Meseguer y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafia.

Introduccién: Hay evidencia de que en los pacientes con dia-
betes tipo | mal controlada presentan hipouricemia y excrecion
urinaria elevada de acido Urico, fendmeno que se normaliza tras el
adecuado tratamiento con insulina.

Objetivos: Evaluar si la hipouricemia se manifiesta de forma mas
acusada en los pacientes con diabetes tipo | cuando esta debuta
con cifras elevadas de hemoglobina glicosilada (HbA1c).

Material y métodos: La poblacion de estudio esta compuesta
por 241 jovenes de entre 3 y 19 afos (mediana 13 afos), de los
cuales el 53,05% son varones y 46,05% mujeres, distribuidos en tres
grupos: 19 pacientes con debut de diabetes tipo | y HbA1c mayor
de 12%, 96 pacientes con diabetes tipo | en seguimiento para su
control metabolico y 126 personas sin diagnostico de diabetes y
valores normales de HbA1c. En todos hemos determinado la HbA1c
mediante cromatografia liquida de alta resolucion (Variant Il turbo
Biorad®) y el acido Urico (AU) mediante un método enzimatico,
uricasa (autoanalizador Cobas-711 Roche Diagnostics®). El analisis
estadistico se realizd mediante la t de Student y un ANOVA median-
te el programa SPSS 15.

Resultados: Existe una correlacion inversa entre la concentra-
cion de AU y % de HbA1c r%: -0,12 (p < 0,01). No encontramos di-
ferencias significativas en la edad o sexo de los pacientes de los
tres grupos En el grupo control la media de AU es de 5 mg/dl,
desviacion estandar (DE) 1,4% y HbA1c de 5,4% (DE: 0,4), mientras
que en pacientes diabéticos, la media de AU es 3,6 mg/dl (DE:
1,2) y 3,8 mg/dl (DE: 1,3) en los grupos de inicio y de seguimiento
respectivamente, y la media de HbA1c fue 13,2% (DE: 1,2) y 8,5%
(DE: 1,4) en los 2 grupos. Hallamos diferencias significativas para
la concentracion de AU entre los 3 grupos (ANOVA, p < 0,01), sin
embargo no encontramos diferencias entre el grupo de pacientes
diabéticos tipo | en seguimiento y aquellos con inicio de la enfer-
medad, mediante un test paramétrico.

Conclusiones: En los pacientes con diabetes tipo | se produce
una hipouricemia siendo mas acusada en el inicio de la enferme-
dad con unos valores de HbA1c elevados, aunque no encontremos
diferencias significativas, por el pequefio nUmero de pacientes en
el grupo de debut de diabetes tipo I.

0489. SINDROME DE GLEICH: A PROPOSITO DE UN CASO

0. Lahlou, J.M. Gdmez Garcia, L. Muiioz Arduengo,
M.F. Santos Benito, M.l. Torrealba Rodriguez y E. Cruz Iglesias

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espana.

Introduccién: La hipereosinofilia puede representar un proble-
ma diagnostico, ya que obliga a descartar enfermedades linfoproli-
ferativas, neoplasicas, inflamatorias cronicas, del tejido conectivo
y el sindrome hipereosinofilico idiopatico (SHI). El sindrome de
Gleich es una patologia poco frecuente y de caracteristicas be-
nignas -aunque puede resultar discapacitante- caracterizado por
angioedema recurrente de causa no alérgica, con urticaria, fiebre
y ganancia de peso, hipereosinofilia y leucocitosis y aumento de los
niveles séricos de IgM.

Caso clinico: Mujer de 16 anos con diversos episodios de tipo
alérgico (tumefaccion facial, axilar, lesiones pruriginosas en tron-
co, edema palpebral...), febriles e hipereosinofilia con una IgE
en limites normales. En los diferentes estudios de laboratorio se
descarté la existencia de parasitosis o bacterias enteropatogenas.
Pruebas complementarias: hemograma: leucocitos 27.600 (21% lin-

focitos, 2% monocitos, 17% segmentados, 60% eosindfilos). Bioqui-
mica: IgM 937 mg/dL (67-190 mg/dL), IgA 46 mg/dL (10-263 mg/
dL), 1gG 1.150 mg/dL (700-1600 mg/dL). Vitamina B12: 807 pg/
mL (211-911 pg/mL), acido folico: 4,1 ng/mL (2,6-20,0 ng/mL).
Inmunologia: ANA negativos, factor reumatoide < 9,75 (< 22 Ul),
IgE: 21 Ul/mL (< 100 Ul/mL). Medulograma: se observa un 62% de
eosinofilos, con formas en diferentes estadios de maduracion sin
alteraciones morfoldgicas. Inmunofenotipo de médula 6sea: Se di-
ferencian las siguientes poblaciones. 2% serie eritroide, 1% serie
linfoide T, 2,5% serie linfoide B y 70% de serie eosindfila. Cariotipo:
46,XX en 20 metafases analizadas. Se detecta pérdida del cromoso-
ma 3 en tres metafases, asi como un posible cromosoma extra 22 y
un cromosoma derivativo 19 en una metafase. Biologia molecular:
Gen de fusion FIP1L1-PDGFA: negativo. TCR negativo.

Discusion: La etiologia del sindrome es desconocida. La descrip-
cion original de Gleich se baso en 4 casos con episodios recurrentes
de urticaria e angioedema, incremento del peso corporal, fiebre
(en 3 casos), hipereosinofilia y altos niveles séricos de IgM, tal y
como se observa la tabla adjunta de los estudios analiticos realiza-
dos en la paciente. El sindrome de Gleich puede diferenciarse del
sindrome hipereosinofilico primario en que la hipereosinofilia es
transitoria en el primero y persistente en el segundo. Ademas en el
Gleich suele haber sintomas y signos de afectacion organica, si bien
los casos individuales pueden diferir unos de otros en hallazgos
clinicos y parametros de laboratorio. No existe tratamiento espe-
cifico para el sindrome de Gleich. Se recomienda la administracion
de corticoides en bajas dosis y en periodos cortos, solo durante los
episodios.

Leucocitos Eosinofilos IgM
(3.900-10.000/uL) (0-8%) (62-177 mg/dL)
1 27.600 60 937
2 26.800 61,6
3 11.900 7,5
4 9.200 16,5
5 8.100 10,7
6 11.200 30
7 9.700 27,1
8 15.300 53,5 531
9 12.100 16,2
10 27.800 66,3
11 10.200 5,5 487
12 12.800 27,4
13 44.200 52 857

0490. A PRQPOSITO DE UN CASO: PALUDISMO POR
PARASITACION MIXTA CON PLASMODIUM FALCIPARUM
Y PLASMODIUM MALARIAE

A. Gonzalez Raya, M.A. Molina Arrebola, C. Avivar Oyonarte,
M.J. Giménez Lopez, R. Pérez Moyano, J. Garcia Bautista,
J. Martinez Fernandez, D. Sosa Moncayo y P. Benayas Bellido

Hospital de Poniente. Mdlaga. Esparia.

Introduccién: El paludismo es una enfermedad que afecta anual-
mente a 300-500 millones de personas, principalmente en paises con
bajas condiciones sanitarias, causando entre 1,1 a 2,7 millones de
muertes. En el hombre existen cinco especies diferentes de Plasmo-
dium capaces de producir infeccion; la forma mas grave esta causa-
da por el P. falciparum, que predomina en Africa Subsahariana. La
infeccion mixta es bastante infrecuente. Los inmigrantes proceden-
tes de zonas endémicas que vuelven a su pais de origen a visitar a sus
amigos y familiares (VFR), tienen un alto riesgo de infeccion porque
carecen de inmunidad o la tienen disminuida.

Caso clinico: Paciente natural de Ghana, sin antecedentes de
interés, residente en Espafia desde hace 10 afos, que viaja por
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primera y Unica vez a su pais el 30 de noviembre de 2010 hasta el
6 de enero de 2011, vacunandose previamente frente a fiebre ama-
rilla, DTP, polio y tomando mefloquina como profilaxis antipalidica
(3 semanas antes y durante el viaje, pero no al regreso). Durante
el viaje comienza con fiebre y escalofrios durante una semana que
continda a su llegada a Espaiia, siendo tratado con paracetamol
e ibuprofeno. Tras acudir a su médico por una xerosis cutanea de
miembros inferiores se le solicita una analitica de rutina en la que
se detecta, tras realizar un frotis de sangre periférica, formas pa-
rasitarias muy aisladas de Plasmodium, morfologicamente sugeren-
te de P. falciparum, tanto trofozooitos como gametocitos, formas
anilladas, asi como aisladas formas extraeritrocitarias de forma
redondeada y con acumulos pigmentarios. Se realiza una PCR para
descartar parasitacion mixta, detectandose mediante PCR multi-
plex parasitacion por P. falciparum; tras realizar PCR especifica se
detecta la presencia a su vez de P. malariae en baja parasitemia.
Se deriva al paciente a la consulta de Medicina Tropical desde don-
de ingresa en el hospital y se inicia tratamiento con doxiciclina y
sulfato de quinina. Exploraciones complementarias: leucocitos 5,72
x 103/ul, hematies 5,47 x 10¢/ul, hemoglobina 13,2 g/dl, hemato-
crito 39,6%, MCV 72,3 fl, MCH 24,1 pg, MCHC 33,3 g/dl, plaquetas
151 x 103/ul, neutrofilos 35,9%, linfocitos 43,3%, monocitos 10,7%,
eosindfilos 1,7%, basofilos 0,5%, células LUC 7,9%. Antigenos: P. fal-
ciparum positivo, P. vivax negativo. Antigenos eritrocitarios Duffy
a'y b negativo. Serologia T. pallidum negativo, VHB, VHC, VIH ne-
gativo, parasitos en heces negativo, serologia de Schistosoma y
Strongyloides negativo. PCR Multiplex positivo P. falciparum. PCR
especifica positivo P malariae. Evolucion y conclusiones: permane-
ce asintomatico con buena tolerancia y sin complicaciones clinicas
y analiticas durante los 4 dias de ingreso, por lo que se da de alta
con el tratamiento para completar los 7 dias y se cita para control
en consulta. En 3 semanas acude tras haber ganado 11 kg de peso,
presentandose asintomatico y sin observarse parasitos intra y/o ex-
tracelulares en posteriores controles. La visualizacion del protozoo
en el examen microscopico y la deteccion de su antigeno en sangre
son buenos métodos de diagndstico, pero es fundamental realizar
una PCR (polymerase chain reaction) al ingreso para conocer la
especie de Plasmodium y para identificar posibles parasitaciones
mixtas.

0491. BIOMARCADORES COMO PREDICTORES
DE MORTALIDAD A CORTO, MEDIO Y LARGO PLAZO
EN LA NEUMONIA ADQUIRIDA EN LA COMUNIDAD

A.B. Lasierra Monclus, S. Fandos Lorente, M. César Marquez,
L. Rello Varas, G. Hernandez de Abajo, E. Mincholé Lapuente,
S. Bello Dronda y A. Garcia de Jalon Comet

Hospital Miguel Servet. Zaragoza. Espafa.

Introduccion: La neumonia adquirida en la comunidad (NAC)
es la principal causa de muerte por enfermedad infecciosa en los
paises industrializados. Las escalas de gravedad se utilizan para
predecir la mortalidad a corto plazo pero presentan ciertas limi-

taciones. Asimismo, los pacientes que sobreviven a un episodio de
NAC tienen un mayor riesgo de mortalidad tras el alta hospitalaria.
Recientemente, la proAdrenomedulina (MR-proADM) se propone
como un potencial marcador pronéstico y también se ha vinculado
a mortalidad a largo plazo tras la NAC.

Objetivos: Estudiar la capacidad de los marcadores MR-proADM,
procalcitonina (PCT), proteina C-reactiva (PCR) y recuento leucoci-
tario (WBC) como predictores de mortalidad en la NAC a corto (30
dias), medio (90 dias) y largo (1 ano) plazo.

Material y métodos: Se recogieron muestras biologicas en las
primeras 24 horas de 228 pacientes ingresados en nuestro hospital
con diagnostico de NAC. Edad media 73 afios, 61% hombres. Los
niveles de PCT y los de MR-proADM en plasma se analizaron me-
diante ensayo TRACE (Kryptor, BRAHMS), los valores de PCR por
nefelometria (IMMAGE, Beckman) y el WBC mediante citometria
de flujo (Coulter, Beckman). El analisis estadistico se realizo con
SPSS 15.0, p < 0,05. Las variables continuas no siguieron una dis-
tribucion normal y se expresan como mediana (rango intercuarti-
lico). La comparacion entre grupos fue realizada mediante test U
de Mann-Whitney.

Resultados: Se compararon los niveles de los biomarcadores entre
supervivientes y fallecidos y Unicamente la MR-proADM presento di-
ferencias significativas para mortalidad a corto, medio y largo plazo
(p < 0,001); mientras que la PCR lo hizo solo para mortalidad a 1
ano (p = 0,03) (tabla 1). El analisis ROC mostro que el AUC para la
MR-proADM fue significativamente mayor (p < 0,05) en comparacion
con el resto de biomarcadores (PCT, PCR y WBC) y sin diferencias
significativas (p > 0,05) con las escalas de gravedad PSI y CURB65.
El punto de corte optimo para predecir mortalidad a corto plazo
para la MR-proADM fue 1,07 nmol/Ly para medio y largo plazo 0,998
nmol/L. Un modelo de regresion logistica combinando los niveles
de MR-proADM con la escala PSI mostré un aumento significativo del
poder de discriminacion de la mortalidad de la NAC, en comparacion
con la capacidad de la escala PSI por si sola (p < 0,05) (tabla 2).

Conclusiones: Los niveles de MR-proADM en las primeras 24 h
identifican aquellos pacientes con NAC con mayor riesgo de mor-
talidad a corto, medio y largo plazo, y aumentan la capacidad que
presenta la escala PSI por si sola para predecir mortalidad en la
NAC. Suponen una herramienta sencilla y rapida que podria utili-
zarse para clasificar a los pacientes con mayor riesgo de mortali-
dad, y que requeriran un control y seguimiento mas exhaustivo.

0492. CASO CLiNICO: SINDROME DE HORNER
EN LACTANTE

C.M. Puche Morenilla, Z. Boundi, I. de Miguel Elizaga,

I. Cebreiros Lopez, E. Martinez Sanchez, J.A. Vilchez Aguilera,
F. Cafnizares Hernandez, F. Lopez Azorin, N. Sancho Rodriguez,
I. Tovar Zapata y P. Martinez Hernandez

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccién: El sindrome de Horner es una afectacion neurolo-
gica caracterizada por miosis, ptosis palpebral incompleta y anhi-

Tabla 1. Nivele<s medianos (rango intercuartilico) de los biomarcadores segun mortalidad a corto, medio y largo plazo

Biomarcadores mortalidad PCR (mg/dL)

WBC (103/pL) PCT (ng/mL) MR-proADM (nmo<l/L)

30 dias n = 224 Supervivientes (n = 211) 15,6 (8,9-28,7)
Fallecidos (n = 13) 23,8 (12,3-33,3)
p 0,262

90 dias n = 220 Supervivientes (n = 200) 15,6 (8,9-28,7)
Fallecidos (n = 20) 22,9 (7,8-28,3)
p 0,535

1 afo n = 150 Supervivientes (n = 132) 14,5 (7,17-25,3)

Fallecidos (n = 18) 25,19 (18,1-32,3)
p 0,030

11,85 (8,4-16,83)
14,7 (6,5-17,8)
0,914

11,9 (8,4-16,6)
10,5 (8,0-17,9)
0,915

11,65 (8,3-16,4)
16,1 (10,5-21,9)
0,060

0,41 (0,09-3,50)
1,174 (0,477-6,69)
0,123

0,376 (0,09-3,53)
1,024 (0,21-3,18)
0,151

0,255 (0,076-4,41)
1,134 (0,429-6,68)
0,069

0,856 (0,592-1,911)
2,341 (1,188-4,226)
< 0,0001

0,839 (0,578-1,158)
1,731 (1,072-2,515)
< 0,0001

0,772 (0,50-1,03)
1,238 (1,044-2,471)
< 0,0001
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Tabla 2. Analisis ROC de biomarcadores y escalas para predecir mortalidad a corto, medio y largo plazo

Variables mortalidad PCR*t+ WBC*t$ PCT*tt MR-proADM PSI CURB65 PSI + MR-proADMt
30 dias (n = 224) AUC 0,593 0,509 0,627 0,859 0,858 0,851 0,914
p 0,294 0,927 0,089 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001
90 dias (n = 220) AUC 0,542 0,507 0,597 0,825 0,811 0,862 0,832
p 0,561 0,926 0,108 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001
1 ano (n = 150) AUC 0,658 0,636 0,641 0,803 0,793 0,828 0,829
p 0,030 0,086 0,054 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001

*p < 0,05 para las comparaciones de las AUC con el AUC de MR-proADM. 1p < 0,05 para las comparaciones de las AUC con el AUC de PSI. #p < 0,05 para las

comparaciones de las AUC con el AUC de CURB65.

drosis. La causa mas importante es el neuroblastoma, este es un
tumor que se origina en la cresta neural, durante la embriogénesis,
puede aparecer en cualquiera de los sitios anatomicos a lo largo de
la cadena ganglionar simpatica desde el cuello a la pelvis, asi como
en la glandula suprarrenal.

Caso clinico: Paciente de 8 meses que ingresa por ptosis palpe-
bral izquierda de tres semanas de evolucion, sin otros sintomas.
Coloracion cutaneo-mucosa normal salvo lesion acrénica en muslo
derecho. Ptosis izquierda leve. No se aprecia anisocoria. No pre-
senta otros signos de focalidad neuroldgica, ni adenopatias perifé-
ricas. En fosa supraclavicular izquierda se palpa masa en profundi-
dad, de consistencia pétrea. Resto compatible con la normalidad.
Pruebas complementarias: se obtienen valores normales de las
pruebas bioquimicas incluyendo la ferritina de 28 ng/mL (15-150),
salvo enolasa (NSE): 63,4 ng/mL (0-15) y LDH 1.710 U/L (230-460).
Series roja, blanca y plaquetas normales. Coagulacion: normal. Ca-
tecolaminas y metabolitos en orina: los resultados se expresan en
la tabla, siendo significativo el aumento de acido vanilmandélico
(VMA) y acido homovanilico (HVA). Se solicita estudio de factores
pronosticos biologicos: amplificacion del N-myc y delecion 1p36,
siendo el resultado negativo. Diagnostico: neuroblastoma cervi-
cotoracico estadio Ill y sindrome de Bernard Horner secundario.
Evolucion: tras la exéresis parcial de tumoracion mediastinica y
el tratamiento quimioterapico parenteral, el paciente permanece
libre de enfermedad, tras 8 anos de seguimiento.

Discusion: En la actualidad el diagnostico de neuroblastoma in-
cluye la determinacion de HVAy VMA en orina de 24 horas y NSE en
suero como marcadores bioquimicos. Los valores elevados de NSE
se correlacionan proporcionalmente con el estadio de la enferme-
dad e inversamente con la supervivencia de los pacientes. El HVA
es el principal metabolito de la DOPA y la dopamina, mientras que
el VMA es el principal metabolito de la noradrenalina y la adrena-
lina. Concentraciones elevadas de ellos en la orina son marcado-
res importantes en la progresion en neuroblastomas, y sus valores
sirven como indicadores pronosticos. La sensibilidad para detectar
un neuroblastoma utilizando VMA y HVA es de 96% determinado
mediante cromatografia liquida de alta eficacia (HPLC). Niveles
elevados de ferritina se observa en pacientes con neuroblastoma
en estadio avanzado, y ello se ha asociado con mal pronodstico, Su
incremento puede ser signo de crecimiento tumoral o de produc-
cion de ferritina por las células tumorales. En el caso de nuestro
paciente los valores normales de ferritina sugieren buen pronosti-
co. Desde el punto de vista genético-molecular al paciente se le
realizo el estudio de la amplificacion del protooncogen N-myc y

delecion 1p36, dando como resultado negativo que se asocia con
prondstico favorable.

0493. METALOSIS SEVERA POR CROMO Y COBALTO EN
PACIENTE CON PROTESIS TOTAL DE CADERA DEFECTUOSA

M.C. Lorenzo Lozano, A. Cosmen Sanchez, R. Martinez Manzanal
y C. Frau Socias

Hospital de Puertollano. Ciudad Real. Espana.

Introduccion: Presentamos un caso de metalosis por cesion de
restos metalicos de la aleacion cromo-cobalto secundaria a prote-
sis metalica defectuosa de cadera, implantada en paciente joven.

Caso clinico: Mujer de 39 anos que acude a Consulta de Trauma-
tologia refiriendo dolor muscular e irradiado desde cadera a rodi-
lla, alrededor de cadera protésica, y que ha incrementado con el
tiempo. Coincide con la comunicacion de la Agencia Espafola de
Medicamentos y Productos Sanitarios de la retirada del mercado de
dos tipos de protesis de cadera de la empresa DePuy Internacional
(Reino Unido). La empresa facilita informacion de lotes afectados y
de recomendaciones a seguir, como reemplazo de protesis si fuera
necesario. El Servicio de Traumatologia contacta con el Laboratorio
para protocolizar el seguimiento de estos pacientes. En el Labo-
ratorio se realiza analitica basica con funcion renal y hepatica,
proteina C reactiva, hemograma y cobalto y cromo en suero y orina
(recomendada la determinacion en orina en personas expuestas).
Datos de Laboratorio: funcion renal normal, GGT ligeramente ele-
vada, resto analitica normal excepto niveles de cromo y cobalto.
Cromo: suero: 48,2 pg/L (valores recomendados: < 2,50 pg/L), ori-
na: 69,6 pg/L (valores recomendados en personas expuestas: < 25
pg/L). Cobalto: suero: 105,45 pg/L (valores toxicos: > 5,0 pg/L),
orina: 451,10 pg/L (valores recomendados en personas expuestas:
< 15 pg/L). Debido a los valores tan elevados se repite analitica
para confirmacion. Siendo estos igualmente elevados. Otros datos
de interés: se realiza radiografia y RMN, no observandose signos
de desplazamiento ni aflojamiento. Evolucion: el dolor en la zona
persiste y se agrava, siendo incapacitante. Los niveles altos de los
metales componentes de la protesis, confirman la sospecha de me-
talosis por protesis total de cadera. Decision clinica: retirada de
protesis urgente y recambio protésico. Control a los tres meses:
Se repite analitica idéntica a la realizada en el momento del diag-
nostico, y se obtienen niveles de cromo y cobalto muy inferiores
a previos, Cromo: suero: 15,52 pg/L, orina: 13,45 pg/L. Cobalto:

Determinacion Concentracion (4/2002)

Concentracion (2/2010) Intervalo de referencia

Noradrenalina
Adrenalina

Dopamina
Metanefrinas

Acido vanilmandélico
Acido homovanilico

42,1 pg/grcreat
11,8 pg/g creat
1.375 pg/g creat
1.396 pg/g creat
28,9 mg/g creat
48,2 mg/g creat

23,4 pg/g creat 4-310
2,68 pg/g creat 2-380
393 pg/g creat 0-1300
635 pg/r creat 23-4.600
3,9 mg/g creat 4-25
10,3 mg/g creat 5,5-33
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suero: 4,48 pg/L, orina: 6,69 pg/L. Queda confirmado el éxito de
la intervencion. Evolucion de la paciente favorablemente disminu-
yendo dolor.

Discusion: En esta situacion tan alarmante, el Laboratorio ha par-
ticipado en la resolucion de un protocolo analitico y en la busqueda
bibliografica que aporte informacion en el proceso. En el caso que
describimos, el papel del laboratorio es de gran valor al no obje-
tivarse en las pruebas radioldgicas resultados concordantes con la
clinica presentada por la paciente. La metalosis por aleacion de
metales es una patologia producida por liberacion de estos mate-
riales como complicacion de los implantes de protesis de cadera. En
nuestro caso, la metalosis era secundaria a protesis defectuosa. La
manifestacion clinica es variada, necrosis local, aflojamiento del im-
plante, dolor e inflamacion localizados. Esta descrito que cobalto y
cromo son agentes toxicos, carcindgenos y mutagénicos, y presentan
toxicidad local y sistémica, esta Gltima menos descrita en la biblio-
grafia, procede entonces la inmediata retirada del responsable de
la metalosis al observar efectos locales, como en estos casos, cuya
medida recomendada es la retirada urgente de la protesis.

0494. HIPOTIROIDISMO PRIMARIO ADQUIRIDO POR EL USO
DE BETADINE TOPICO DURANTE LA LACTANCIA MATERNA

G. Pérez Moya, R. Dominguez Gutierrez De Ceballos,
V. Acosta Garcia, S. Sancha Llamas, J.M. Guerrero Montavez

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espafa.

Introduccioén: El hipotiroidismo congénito (HC) es la causa mas
frecuente y tratable de retraso mental. Puede ser permanente o
transitorio. El HC permanente tiene diversos origenes: primario,
central y periférico. Las causas mas frecuentes de hipotiroidismo
primario son: 1. La disgenesia tiroidea por malformaciones de la
glandula: ectopia (75%), agenesia (20%). 2. Dishormonogénesis,
defecto metabdlico en la sintesis de hormonas tiroideas. 3. Resis-
tencia a la accion de la TSH (hormona estimulante del tiroides).
Las causas de HC transitorio se agrupan en internas o externas:
1. Externas: por exceso o defecto de yodo, medicacion de la ma-
dre, alimentacion con bocidgenos. 2. Internas: hipertirotropinemia
transitoria, hipotiroxinemia transitoria por inmadurez hipotala-
mica. De los factores externos recogidos, el mas frecuente en la
clinica, es el exceso de yodo. Los recién nacidos y especialmente
los prematuros son muy sensibles al exceso de yodo, esto provoca
un bloqueo de la glandula y en consecuencia una disminucion de
la sintesis de hormonas tiroideas. Habitualmente este bloqueo se
produce por el uso de desinfectantes yodados o bien cuando se
administra algun tipo de contraste yodado. Asimismo este bloqueo
puede producirse por exceso de yodo a la mujer embarazada (des-
infectantes vaginales, anestesia epidural).

Objetivos: Enfatizar la importancia de evitar durante el emba-
razo y lactancia el uso de productos iodados.

Material y métodos: En nuestro servicio, llevamos a cabo el
Programa de Cribado Neonatal de Hipotiroidismo Congénito, pro-
grama esencial de prevencion de Salud Pablica, aplicado a toda la
poblacién de recién nacidos. Utilizamos el sistema automatico de
inmunoensayo AutoDELPHIA para la determinacion cuantitativa de
TSH en muestra de sangre seca. Presentamos el caso de un recién
nacido que desarrolla un hipotiroidismo transitorio neonatal indu-
cido por el uso de povidona yodada en curas diarias de seroma en
la herida quirirgica por cesarea de la madre, en el primer mes de
lactancia.

Caso clinico: Recién nacido de 2.390 g, 35 semanas de gesta-
cion. Sin otros hallazgos. El mismo dia del nacimiento se realiza
la determinacion de TSH en sangre seca obteniendo un valor de
2,25 pU/ml, el nivel de T4 total es 7,93 pg/dl (N: > 6). Siguiendo
el protocolo de repeticion de muestras a los nifios que nacen con
menos de 37 semanas, obtenemos a los 8 dias del nacimiento un
valor de TSH 18,7 pU/ml, con una disminucién muy importante del

nivel de T4 a 3,10 pg/dl. Se realiza la determinacion de TSH en sue-
ro, obteniendo un valor de 425 pU/ml, y una T4 libre de 0,15 mg/
dl. Se remite a endocrinologia. En la gammagrafia encontramos
un tiroides in situ con discreto aumento de tamafo y morfologia
normal. Anticuerpos antitiroideos negativos. Se retira el betadine a
la madre y se inicia tratamiento con 50 pg/dia de levotiroxina. Los
niveles hormonales van disminuyendo progresivamente, se reduce
paulatinamente la dosis de tiroxina. Al cabo de 8 meses se consigue
la suspension del tratamiento con niveles hormonales normales.

Conclusiones: A pesar de haber sido descritas ampliamente en
la literatura las consecuencias del uso de betadine, ain hoy se
describen casos de HC por el mismo.

0495. ESTUDIO DE LAS MUTACIONES DEL GEN HFE
EN HIPERFERRITINEMIA

E. Marquez Lietor?, L. de Miguel Santos?,
F.A. Gonzalez Fernandez?, J. Villarrubia Espinosa?,
N. Belzunces Rama® y A.M. Ballesta?

9BR Salud. Madrid. Espaiia. *Balagué Center. Barcelona. Espana.

Introduccion: El hallazgo de valores elevados de ferritina en una
analitica de rutina va a provocar un aumento en el nimero de
estudios en el laboratorio y en el niUmero de consultas. La hiper-
ferritinemia puede estar provocada por distintas causas: proceso
inflamatorio, hepatitis, sindrome metabdlico, anemias hemoliticas
y sobrecarga férrica congénita (hemocromatosis hereditaria, HH) o
secundaria, entre otras.

Objetivos: Analizar los resultados de los estudios moleculares
del gen HFE de la HH solicitados durante un afo en nuestro labo-
ratorio.

Material y métodos: Se han seleccionado 251 pacientes con fe-
rritina > 300 ng/mL y PCR < 5 mg/L a los que se les habia realizado
el estudio molecular del gen HFE con una edad comprendida entre
20-94 anos (x = 53,94; mediana = 54) y de los que el 89.6% eran
hombres, el 85% de las mujeres tenian una edad superior a los 50.
El 84% proceden de Digestivo, 27% de Hematologia, 24% de Medi-
cina Interna y 1% de otros servicios. El estudio molecular del gen
HFE ser realizd por PCR a tiempo real, la ferritina por un ensayo
turbidimétrico con antisuero especifico en el ADVIA 2400 y el IST
se calculd a partir de los niveles de transferrina (ensayo inmuno-
turbidimétrico potenciado con PEG, ADVIA 2400) y hierro (método
que utiliza ferrocina para la formacion del complejo, ADVIA 2400).

Resultados: De los 251 casos el 47,8% no presentaron muta-
ciones, el 29,5% fueron heterocigotos H63D, el 5,2% heterocigo-
tos C282Y, el 6% homocigotos H63D, el 7,6% dobles heterocigotos
C282Y/H63D, y el 4% homocigotos C282Y. Se agruparon aquellos
casos cuya genética fue predisponente para desarrollar la enfer-
medad (homocigotos C282Y, dobles heterocigotos C282Y/H63D) y
los que no (homocigotos H63D, heterocigotos C282Y, heterocigotos
H63D y sin mutaciones). Se obtuvo una asociacion significativa [OR
= 3,3 (1,46-7,48); p = 0,006] entre genética predisponente y el IST
> 45%. No se observaron diferencias significativas en la probabilidad
de tener genética predisponente o no predisponente considerando
una ferritina > 500 ng/mL [OR = 2,37 (0,93-6,08); p = 0,068]. Sin
embargo, utilizando como punto de corte una ferritina > 600 ng/mL
la probabilidad de tener genética predisponente fue significativa-
mente mayor que no tenerla [OR = 2,91 (1,27-6,69); p = 0,01].

Conclusiones: En un elevado porcentaje de pacientes con ferriti-
na > 300 ng/mL (82%) no hemos encontrado genética predisponente
de HH relacionada con el gen HFE por lo que habra que conside-
rar otros diagnosticos. Sin embargo, hemos encontrado en nuestra
muestra una prevalencia 26 veces mayor del genotipo C282Y homo-
cigoto que la estimada en la poblacion espafiola segiin lo publicado
en diversos estudios (0,15%), para el genotipo doble heterocigoto
(C282Y/H63D) una prevalencia cinco veces mayor (1,38%) y para
el resto de genotipos (C282Y heterocigotos, H63D heterocigotos,
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H63D homocigotos) una prevalencia similar a la de la poblacion es-
panola, lo que nos indica que utilizar como punto de corte ferritina
> 300 ng/mL selecciona bien a los pacientes para realizar el estudio
genético del gen HFE. En nuestro grupo de pacientes el IST > 45%
es mejor punto de corte para diferenciar pacientes con mutaciones
relacionadas con HH de los que no las presentan que los niveles de
ferritina > 500 ng/mL.

0496. PORFIRIA CUTANEA TARDA: 2 CASOS INDUCIDOS
POR EL VIRUS DE LA HEPATITIS C

M.A. Acedo Castro, G. de Diego Peinado, C. Mocanu
y C. Rodriguez Hernandez

Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid.
Espana.

Introduccién: Las porfirias son trastornos causados por deficien-
cia en las enzimas de la via biosintética del grupo hemo. Producen
niveles elevados de porfirinas que se acumulan en tejidos y se ex-
cretan en orina y heces. La mas frecuente es la porfiria cutanea
tarda (PCT), que esta causada por una deficiencia en la uroporfiri-
nogeno descarboxilasa. Puede ser adquirida (tipo 1) o familiar (tipo
Il). Se produce un aumento de uroporfirinas y coproporfirinas en
suero y orina, cuya cuantificacion ayuda a establecer su diagnos-
tico, que posteriormente se confirmaria con la determinacion de
la actividad enzimatica. Esta patologia se caracteriza por lesiones
cutaneas ampollosas en las zonas expuestas a la radiacion solar,
hiperpigmentacion e hipertricosis. Ademas, se han identificado al-
gunos factores que contribuyen a su desarrollo: consumo de alco-
hol, infeccion por VHC, exceso de hierro en el higado, tratamiento
con estrogenos e infeccion por VIH. El objetivo de este estudio es
exponer el papel del VHC como factor precipitante en el desarrollo
de la porfiria cutanea tarda.

Casos clinicos: Primer paciente: varon de 45 afos fumador,
exbebedor y diagnosticado de VHC hace 10 anos. Acude a consul-
ta de Dermatologia por presentar lesiones ampollosas cicatriciales
hiperpigmentadas en zonas expuestas al sol e hipertricosis malar.
Se solicita bioquimica en sangre, ferritina, transferrina, ecografia
abdominal y porfirinas en orina. Segundo paciente: varon de 38
afnos con hepatopatia cronica por VHC. Acude a consulta de Derma-
tologia por erosiones, costras y cicatrices en el dorso de las manos
y brazos, leve hipertricosis malar e hiperpigmentacion facial. Se
solicita perfil hepatico, ferritina, transferrina y porfirinas en orina.
Las uroporfirinas y coproporfirinas se separan para su cuantifica-
cion mediante una técnica cromatografica en columna abierta de
resina anionica en orina de 24 horas. Se prepararan dos columnas,
una marcada con porfirinas totales y otra con uroporfirinas, que se
mediran a longitudes de onda entre 380 y 430 nm. La concentra-
cion de coproporfirinas se obtiene al restar a las porfirinas totales
la cantidad obtenida de uroporfirinas.

Discusion: Los resultados muestran un dafo hepatico cronico
provocado por el VHC, por su accion oxidante sobre los hepatoci-
tos, que inhibe la uroporfirindgeno descarboxilasa. Originando un
aumento de uroporfirinas y coproporfirinas en orina, e incrementa
el hierro en el higado. Todas estas acciones conduciran al desarro-
llo posterior de lo que sospechamos es una PCT. Primer paciente:
bioquimica: AST = 284 U/L; ALT = 291 U/L; GGT = 323 U/L; ferritina
= 667 mg/dL; transferrina = 288 mg/dL. Ecografia abdominal: ha-
llazgos ecograficos compatibles con hepatopatia cronica. Porfirinas
en orina: uroporfirinas = 2.984 pg/24h (0-30 pg/24 h). Coproporfi-
rinas = 2740 pg/24h (35-150 pg/24 h). Segundo paciente: bioqui-
mica: AST = 53 U/L; ALT = 62 U/L; GGT = 311 U/L; ferritina = 123
mg/dL; transferrina = 288 mg/dL. Porfirinas en orina: uroporfirinas
= 919 pg/24h; coproporfirinas = 1.300 pg/24h.

Conclusiones: Como se puede comprobar en ambos casos el
dafo crénico del higado es un factor que contribuye al desarrollo
de la porfiria cutanea tarda.

0497. HALLAZGO CASUAL DE PIROGLOBULINAS
EN FROTIS DE SANGRE PERIFERICA

I. Delgado Parra, R. Guillén Santos, F.A. Gonzalez Fernandez,
J. Villarrubia Espinosa y A. Ballesta

Hospital Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. Espana.

Introduccion: Las crioglobulinas son anticuerpos que solidifi-
can a baja temperaturas y se asocian con inflamacion en los vasos
sanguineos, artralgias, hepatopatias y diatesis hemorragicas entre
otras. Las piroglobulinas son proteinas cuya insolubilidad es termo-
dependiente, precipitando tras permanecer 30 minutos a mas de
37 °C, y no se resolubilizan al volver a temperatura ambiente. A di-
ferencia de crioglobulinas, las piroglobulinas no suelen causar ma-
nifestaciones clinicas siendo su hallazgo casual. Hasta el momento
actual solo se han descrito piroglobulina Ig G, IgA, IgM monoclona-
les que pueden estar asociadas a enfermedades linfoproliferativas
(macroglobulemia de Waldenstrom con o sin crioglobulinemia), LU-
PUS y neoplasias.

Objetivos: Descripcion de un frotis de sangre periférica en el
que se identifican presencia de precipitados proteicos, con un com-
portamiento temperatura dependiente igual que el de las piroglo-
bulinas.

Material y métodos: Paciente de 77 afos con resultados de bio-
quimica (ADVIA 2400 Siemens Diagnostics) y hemograma (ADVIA
2120i Siemens Diagnostics) dentro de la normalidad, diagnosticado
de crioglobulinemia tipo I. Al revisar el frotis observamos presencia
de trazos incoloros que se asemejan al deterioro que se produce en
una extension de sangre por friccion. Para descartar que se tratara
de crioglobulinas se llevo el tubo al bafio a 37° durante 30 minutos.
Al sacarlo el del bafio y hacer la extension la sangre aglutinaba en
el portaobjetos, fenomeno observable microscopicamente. Tehi-
mos la extension en un Hematek con tincion de Wright (Siemens
Diagnostics) y pudimos observar la marcada diferencia en la preci-
pitacion de las proteinas tras el aumento de la temperatura. Tras
una hora, a temperatura ambiente, volvimos a hacer una extension
de sangre periférica, la aglutinacion en el porta no habia revertia
y los precipitados eran perfectamente visibles al microscopio como
tras sacar el tubo del bafo.

Conclusiones: La crioglobulinemia es un fendmeno frecuente
con el que el analista esta familiarizado en la practica habitual,
sin embargo, la piroglobulinemia es poco frecuente y su presencia
ha sido referida de forma ocasional en la literatura. El conocimien-
to de estos fenomenos puede permitir una orientacion diagndstica
adecuada.

0498. UTILIDAD DIAGNOSTICA DEL TEST DE ADENOSIN
DEAMINASA EN LA PLEURITIS TUBERCULOSA

A. Garcia Suquia, C. Gémez Cobo, G. Pérez Esteban,
J.M. Bauca Rossello, M.M. Parera Rossello, L. Fueyo Ramirez,
I. Aguilar Pérez y M. Gonzalez Bardanca

Hospital Son Espases. Palma de Mallorca. Espafa.

Introduccion: La adenosina desaminasa (ADA) es un enzima
que se encuentra en los linfocitos T, especialmente cuando estan
estimulados. Su determinacion es Gtil en el diagnéstico diferen-
cial entre pleuresias tuberculosas y neoplasicas, ya que aunque
la ADA también esta elevada en el liquido pleural (LPL) en otras
patologias, estas son mas faciles de diferenciar clinicamente. El
diagnostico de la pleuritis tuberculosa se resuelve a través de
una puncion pleural para el cultivo microbiologico y estudio his-
toldgico siendo su gran inconveniente el tiempo que se tarda en
obtener resultados. Los valores de tuberculosis se superponen con
los de neoplasia en grado diferente en diferentes publicaciones,
no existiendo acuerdo respecto al nivel discriminatorio entre es-
tas patologias.
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Objetivos: Valorar este método en nuestro medio calculando
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo (VPP), valor
predictivo negativo (VPN) y eficacia diagndstica.

Material y métodos: Se estudia el ADA en LPL de 100 pacientes.
La edad promedio de los pacientes con tuberculosis es de 55 afos y
con diagnostico diferente de 53 afos. El test de ADA se determina
por un método colorimétrico simple de BioSystems adaptado en un
COBAS c711 (Roche). El punto de corte establecido para el diag-
nostico de pleuritis tuberculosa fue de 40 UI/L. Se revisa los regis-
tros informaticos hospitalarios para conocer el diagnostico final de
los pacientes basado en las pruebas microbiologicas, radiologicas,
anatomopatoldgicas o evidencia clinica asociada a una respuesta
positiva a la terapia antituberculosa. Los indicadores Utiles para el
diagnostico se calcularon con Microsoft Excel.

Resultados: La mediana del test de ADA en los casos negativos
fue de 19,20 (p95: 33,45) y en los positivos de 52,8 (p95: 156,90).
Los resultados obtenidos se resumen en las tablas 1 y 2. La efi-
cacia calculada es del 90%. En los nueve casos de ADA (+) y TBC
(-) su diagnéstico fue: cuatro neumonias no tuberculosas, dos car-
cinomas, un derrame pleural, un timoma y un tromboembolismo
pulmonar.

Tabla 1. Nimero de pacientes relacionando los test de ADAy
diagnostico de tuberculosis

TBC(-) TBC(+) Total
ADA(+) 9 2 11
ADA(-) 88 1 89
Total 97 3 100

Conclusiones: La prueba presenta una alta especificidad y una
baja sensibilidad. El alto VPN encontrado para la determinacion
del ADA hace que ante un resultado negativo haya una alta proba-
bilidad que el diagnostico de tuberculosis quede excluido en pobla-
cion de bajo riesgo. Los valores encontrados son discrepantes con
otros estudios debido a la baja prevalencia de la muestra estudiada
(3%). Debemos ampliar nuestro estudio analizando mas casos para
conseguir una muestra de pacientes en los que la prevalencia sea
similar a la de nuestro medio, ya que esta en Baleares es elevada
debido al aumento de inmigracion en los Ultimos anos.

0499. FENCICLIDINA: LA DROGA FANTASMA

I. Sicilia Bravo, M.A. Ruiz Ginés, J. Timon Zapata,
L. Contreras Navarro, A. Cabezas Martinez y M. Gomez-Serranillos

Hospital Virgen de la Salud. Toledo. Espafa.

Introduccion: La determinacion de las drogas de abuso en orina
es el método de screening mas utilizado en los laboratorios de ur-
gencias hospitalarios al ser una técnica rapida, simple, no invasiva,
de relativo bajo coste y de la que se obtiene facilmente un ele-
vado volumen de muestra. Sin embargo, estos ensayos presentan
importantes limitaciones. Generan resultados cualitativos que no
aportan informacion sobre la concentracion y, en el caso de los
farmacos, no permiten diferenciar entre sobredosis y uso terapéu-

Tabla 2. Indicadores de gran valor diagnostico

tico. Para obtener la confirmacion de un resultado son necesarios
métodos de deteccion alternativos de alta especificidad, que en la
mayoria de las ocasiones no estan disponibles al tratarse de labora-
torios no especializados. Por otro lado, la existencia de numerosas
interferencias analiticas (reacciones cruzadas) pueden dar lugar a
numerosos falsos positivos que pueden conducir a juicios clinicos
erroneos, tratamientos inadecuados y por lo tanto, tener serias
consecuencias médicas y sociales.

Objetivos: Nuestro objetivo es analizar los resultados falsos po-
sitivos en PCP, correspondiente a las peticiones de cribado toxico-
logico en orina, recibidas en el Laboratorio de Urgencias de nuestro
Centro Hospitalario, durante el periodo 2009-2010.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo de los
resultados de 1.262 muestras. El analisis se realizd6 empleando el
test TOX/See™ Drug Screen Test de Bio-Rad basado en un inmu-
noensayo cromatografico de flujo lateral, para la determinacion
de las siguientes drogas: anfetaminas (AMP, cut-off 1.000 ng/mL),
barbitiricos (BAR, 300 ng/mL), benzodiazepinas (BZO, 300 ng/mL),
cocaina (COC, 300 ng/mL), marihuana (THC, 50 ng/mL), metadona
(MTD, 300 ng/mL), metanfetamina (MET, 1.000 ng/mL), metilen-
dioximetanfetamina (MDMA, 500 ng/mL), opiaceo (OPI 300, 300
ng/mL), opiaceo (OPI 2000, 2000 ng/mL), oxicodona (OXY, 100 ng/
mL), fenciclidina (PCP, 25 ng/mL), antidepresivos triciclicos (TCA,
1.000 ng/mL).

Resultados: El nUmero de muestras de orina con un resultado
positivo en PCP fue de 24, lo que supone un 2% de las determina-
ciones. De ellas, 6 (25%) correspondian a hombres de entre 17-47
anos, y 18 (75%) a mujeres de entre 22-75 anos. Se objetivo que, de
los 24 casos, el 54% estaban en tratamiento con venlafaxina (anti-
depresivo inhibidor selectivo mixto de la recaptacion de serotonina
y noradrenalina de uso muy comuin).

Conclusiones: Actualmente, no existe distribucion de PCP en
Espana. Sin embargo, farmacos de uso tan frecuente como ibu-
profeno, difenhidramina, dextrometorfano o la venlafaxina pueden
producir reacciones cruzadas en las técnicas de cribado toxicolo-
gico en orina. Este hecho puede tener una importante repercusion
diagndstica, terapéutica y social. Por ello, recomendamos evaluar
con cautela un resultado positivo para PCP en orina, recurriendo a
confirmacion mediante técnicas de alta especificidad (cromatogra-
fia de gases y espectrometria de masas). Por lo expuesto, conclui-
mos que los profesionales que desarrollan su labor asistencial en
los servicios de urgencias deben tener presente la posibilidad de
reacciones cruzadas ante resultados positivos a PCP.

0500. GOLPE DE CALOR: A PROPOSITO DE UN CASO

C. Armendariz Brugos, L. Labayen Legorburu, M. Romero Glaria,
A.M. Velasco Marchena, E. Fernandez Vizan, A. Garcia Calvo
y A. Grijalba Uche

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona. Espafa.

Introduccion: El ser humano dispone de centros de regulacion
en el hipotalamo que intentan mantener la temperatura corporal

Intervalo de confianza = 95%

Limite inferior Limite superior

Prevalencia tuberculosis 3,00%
Correctamente diagnosticados 90,00%
Sensibilidad 66,67%
Especificidad 90,72%
VPP 18,18%
VPN 98,88%
Cociente probabilidades positivo 7,19

Cociente probabilidades negativo 0,37

0,78% 9,15%
81,96% 94,84%
12,53% 98,23%
82,67% 95,40%
3,21% 52,25%
93,02% 99,94%
2,61 19,8

0,07 1,82
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dentro de unos limites, alrededor de los 37 °C. Con el ejercicio la
temperatura puede aumentar a 38-39 °C sin ningun efecto perju-
dicial para la salud, siempre que el sistema de termorregulacion
mantenga su control. El golpe de calor aparece cuando el organis-
mo pierde el control de la temperatura corporal que sube por en-
cima de los 40,5 °C, provocando dano en las estructuras celulares y
en el sistema termorregulador, con un alto riesgo de mortalidad. Se
caracteriza por la reduccion o cese de la sudoracion (sintoma pre-
coz), cefalea, mareo, confusion, taquicardia, piel caliente y seca,
inconsciencia y convulsiones. Entre las complicaciones que puede
provocar se incluyen sindrome de distrés respiratorio del adulto,
fallo renal, fallo hepatico y coagulacion intravascular diseminada.

Caso clinico: Varén de 32 afos que mientras realiza el camino
de Santiago es trasladado al Hospital de Navarra tras sufrir un sin-
cope. La asistencia sanitaria le encuentra inconsciente, arreactivo
y taquicardico, con un Glasgow de 3 puntos. Tiene una hipertermia
de 41 °C que le provoca una rabdomiolisis con fracaso renal agudo
(creatinina: 2,8 mg/dL) y leve coagulopatia. Tras realizar TAC cra-
neal que resulta sugestivo de edema cerebral se decide ingreso en
UCI. El dia del ingreso presenta: Exploracion fisica: presion arterial:
100/45 mmHg, pulso: 145/min, T axilar: 40,8 °C, frecuencia respi-
ratoria: 15 resp/min, SatO,: 97%, PVC: 8 mmHg, SvO,. 85%, GC: 9 l/
min, IC: 3,8 [/m2/min. Taquicardia ritmica, hipoventilacion bilate-
ral, abdomen blando y depresible sin peristaltismo, no edemas en
EEIl no signos de TVP. Exploraciones complementarias: gasometria
arterial: pH: 7,09, PaCO,: 65 mmHg, CO3H: 18,7 mmol/L, sO,: 99%.
No alteracion significativa en el hemograma ni en la coagulacion.
Bioquimica: urea: 56,4 mg/dl, creatinina: 2,8 mg/dl, calcio: 5,6
mg/dl, proteinas totales: 4 g/dl, CK: 4.370 Ul, CK-MB: 28,5 UI,
ASAT: 245 Ul, ALAT: 60 Ul, amilasa: 209 Ul, troponina: 3,103 pg/L,
mioglobina > 4.030. ECG: taquicardia sinusal a 140 lpm. El paciente
evoluciona de la siguiente forma: normalizacion de la temperatura
entre 36-37 °C, Glasgow de 3 puntos, gran inestabilidad hemodi-
namica, rabdiomiolisis con CPK max. de 7.565 U/L, ausencia de
diuresis, deterioro progresivo de la funcion renal (creatinina: 4,3
mg/dL), tendencia a hipopotasemia e hipocalcemia, acidodis me-
tabdlica con lactacidemia en aumento (> 135 mg/dL), coagulopatia
incorregible, sin leucoitosis y LCR normal. Finalmente fallece a la
mafana siguiente debido a un fallo multiorganico.

Discusion: Los resultados de laboratorio constatan el deterioro
progresivo que sufre el paciente debido al golpe de calor. Cabe
destacar la rapidez y eficiencia del laboratorio de Urgencias a la
hora de informar los resultados, clave en el seguimiento clinico
del paciente.

0501. MENINGITIS DE MOLLARET: PRESENTACION
DE UN CASO CLINICO

N.M. Coronado Alvarez, L. Papay Ramirez, R. Sanchez Navarro,
A. Poyatos Anddjar y T. de Haro Muioz

Hospital Universitario San Cecilio. Granada. Espafa.

Introduccién: La meningitis de Mollaret es una forma de menin-
gitis poco comun, recurrente, aséptica, leve y autolimitada. A pe-
sar de ser considerada de etiologia desconocida, en la actualidad
se han aislado diferentes agentes infecciosos, siendo el mayoritario
el virus del herpes simple (VHS) tipo Il. Se han descrito menos de un
centenar de casos en el mundo y rara vez se observa en la practica
clinica.

Caso clinico: Varon de 43 afos con antecedentes de migrafa
postcoital, colon irritable y episodio de pielonefritis hace 13 afos,
ingresa en el Servicio de Neurologia por presentar cefalea sibita
holocraneal de 12 dias de evolucion acompainada de febricula, fo-
tofobia y nauseas. Dolor refractario a antimigrafosos. Al examen
fisico: 37,7 °C, ausencia de rigidez de nuca y focalidad neurol6-
gica. La resonancia magnética nuclear y el TAC craneal resultan
normales y el liquido cefalorraquideo (LCR) es claro con goteo a

ritmo normal, proteinas 101,7 mg/dL, glucosa 41 mg/dL sobre glu-
cemia simultanea de 90 mg/dL, 428 leucocitos/mm? (94,4% mono-
nucleares) y gram negativo. Examenes complementarios: serologia
y reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) de LCR a bacterias y
virus neurotropos habituales, hemocultivo y mantoux que resul-
tan negativos. Se realiza puncion lumbar 24 horas tras retirada de
antibidticos profilacticos observandose un LCR de aspecto normal
con 70 mg/dL de proteinas, 41 mg/dL de glucosa (glucemia de 85
mg/dL) y 140 leucocitos/mm? (92,3% mononucleares). Presuncion
diagnostica al alta: meningitis linfocitaria viral. Tras varias revisio-
nes el paciente continGia presentando episodios cada 3-4 dias de
fiebre-febricula de hasta 38 °C con cefalea tipo migrafoso. Se re-
piten analiticas afadiéndose enzima convertidora de angiotensina,
y citologia para descartar meningitis de Mollaret. Los resultados
obtenidos fueron normales excepto seroconversion positiva a VHS
y presencia de células mononucleadas grandes de nucleo irregular
sugestivas de meningitis de Mollaret en el examen citoldgico con
papanicolau, del LCR. Dado que la causa mas frecuente de esta
meningitis recurrente es la infeccion por el VHS, aunque la PCR en
LCR ha sido negativa se inicia tratamiento con valaciclovir y poste-
riormente se incorpora tratamiento supresor al persistir la clinica.
Tras la suspension del tratamiento, el paciente no presenta fiebre
y los episodios de cefalea son poco intensos y en algunas ocasiones
autolimitados. La analitica es normal con parametros inflamatorios
y serologia IgM a VHS negativos. Evolucion favorable sin secuelas
neurologicas. Continla con revisiones trimestrales.

Discusion: La recurrencia de los episodios de cefalea y fiebre,
la pleocitosis con predominio mononuclear del LCR, la seroconver-
sion para VHS a pesar de resultar negativo el diagnéstico molecular
para este virus y la ausencia de otros patogenos neurotropos hizo
sospechar de una posible meningitis de Mollaret. El cumplimiento
de los criterios clinicos propuestos por Bruyn en 1962 y la presencia
de células sugestivas de esta enfermedad tras el estudio citolégico
del LCR ha confirmado tal diagnéstico.

0502. CASOS CLINICOS DE VARIAS ENFERMEDADES RARAS
ASOCIADAS EN UN MISMO PACIENTE

C. Haro Marquez, C. Delgado Pecellin, P. Camacho Martinez,
J. Bobillo Lobato y A. Rodriguez Rodriguez

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espafa.

Casos clinicos: Caso clinico 1: se describe un paciente de 10 dias
de vida, hijo de padres consanguineos, ingresado por depresion
neurolégica, que en el analisis por espectrometria de masas en
tandem presentaba aumento de leucina, valina y acilcarnitinas de
cadena media en sangre en papel, lo que sugeria un diagnostico de
enfermedad de jarabe de arce (MSUD) y de una deficiencia en acil-
CoA deshidrogenasa de cadena media (MCAD), respectivamente.
La presencia de dos enfermedades metabdlicas hereditarias en un
mismo paciente es un hallazgo muy infrecuente, remarcamos la
importancia de investigar esta posibilidad en familias con una alta
consanguinidad. Caso clinico 2: recién nacido con tan solo 4 dias
de vida es ingresado por una ictericia de predominio directo. Al
realizar las pruebas bioquimicas se observa ademas una elevacion
de fenilalanina en sangre lo cual hace sospechar de hiperfenilalani-
nemia, diagndstico posteriormente confirmado a través de estudio
genético. A la edad de 3 afos, es nuevamente ingresado por un
retraso madurativo, pérdida del tono muscular y cierta limitacion
en la mirada vertical. En frotis se observa linfocitos vacuolados y
células espumosas en puncion lumbar lo cual sugieren enfermedad
de deposito, confirmada como un Niemann Pick tras la tincion de
Filipino. Caso clinico 3: varon de 1.5 afos de edad diagnosticado
de MCAD (déficit de acil-CoA deshidrogenasa de cadena media) en
el cribado neonatal ampliado. Desde los 3 meses de vida presenta
fallo de medro, desnutricion y multiples ingresos por infeccion de
vias respiratorias bajas y crisis de broncoespasmos con mala evolu-
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cion pese a tratamiento preventivo con farmacos. En la exploracion
se observa la incapacidad del nifio para sudar lo cual sugiere una
displasia ectodérmica anhidrética. El test yodo-almidon: ausencia
total de sudoracion establece su diagndstico. Se le realiza estudio
inmunologico: niveles disminuidos de MBL (Mannose Binding Lec-
tin). Su déficit se ha asociado al desarrollo de complicaciones in-
fecciosas y autoinmunes.

Discusion: Aun a pesar de ser enfermedades raras con una inci-
dencia muy baja en la poblacion, no se debe descartar la posibili-
dad de que coexistan varias en un mismo paciente.

0503. EVOLUCION DE LAS CONCENTRACIONES

DEL FACTOR DE CRECIMIENTO ENDOTELIAL VASCULAR
(VEGF) EN PACIENTES CON CANCER COLORRECTAL
SOMETIDOS A CIRUGIA

R. Derdabi, M.E. Poveda Galvez, M. Hernandez Alvarez,
S. Rubio Arias, E. Ferrero Herrero y C. Vargas Gallego

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Introduccion: El factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF), es el factor angiogénico mas importante en la progresion
maligna de tumores soélidos y muchos estudios apuntan su valor
prondstico en la evolucion de la enfermedad. Existen muy pocos
estudios realizados en muestras de suero de pacientes operados de
cancer colorrectal de diferentes estadios, tampoco existen unos
valores de referencia descritos en la bibliografia.

Objetivos: Estudiar la evolucion de los niveles de VEGF(suero)
basales y tras la intervencion para extirpacion del tumor, en en-
fermos con cancer colorrectal sometidos a cirugia laparoscopica
en nuestro hospital.

Material y métodos: Durante un ano se han obtenido muestras
de sangre de 35 pacientes (27 varones y 8 mujeres) con una media
de edad de 70 afnos (45-87 afos) con diagndstico de cancer colo-
rrectal en distintos estadios, en tres momentos alrededor de la
intervencion: basal antes de la cirugia (m,), a la hora (m,) y a las
24 horas (m;) tras la intervencion. Las muestras se centrifugaron y
se separo el suero congelandolo a -80 °C hasta el momento de su
procesamiento. La técnica empleada fue un ELISA Quantikine® Hu-
man VEGF Immunoassay (R&D Systems) que determina la variante
VEGF165, que se considera la mas abundante en humanos. El ana-
lisis estadistico se realizd con el programa SPSS 15.0 para Windows
mediante los test de Kolmogorv-Smirnov (KS) y t de Student para
datos apareados.

Resultados: La dispersion de valores obtenidos ha sido grande en
las tres muestras, probablemente debido a la heterogeneicidad de
la poblacion estudiada, no obstante los datos seguian una distribu-
cion normal: KS am, = 0,389; am, = 0,262; oam, = 0,1 (> 0,05). Las
medias y desviaciones tipicas obtenidas para cada tiempo han sido:
m, = 361 £ 299 pg/mL; m, = 342 + 249 pg/mL; y m, = 497 + 429 pg/
mL. Al comparar las medias, se observan diferencias significativas
entrem, y m; (p <0.001) y entre m, y m; (p = 0,001). No se encuen-
tran diferencias entre m; y m, (p = 0,381).

Conclusiones: A la vista de los resultados, tras la intervencion se
alteran los niveles de VEGF observandose un descenso moderado a
la hora y un aumento a las 24 horas con respecto a los tiempos an-
teriores. El aumento a las 24 horas esta constatado en otros estu-
dios, no asi el descenso a la hora de la intervencion puesto que los
protocolos de trabajo no coinciden (Clin Cancer Res. 2000;6:3147-
52). No queda claro que exista una correlacion entre niveles de
VEGF y presencia/ ausencia del tumor, ya que tras su extirpacion
los niveles aumentan, en general, en vez de descender, como se
esperaba. Habria que plantear un nuevo estudio correlacionando
los niveles basales de VEGF (suero) y la evolucion a largo plazo de
los pacientes.

0504. NIVELES DE PLOMO EN ADOLESCENTES
DE ALMERIA

H.M. Cabrera Valido, M. Grau Galvez, E. Garcia Moreno,
M.J. Extremera Garcia, F. Rodriguez Sanchez y J. Mufioz Vico

Hospital Torrecdrdenas. Almeria. Espafa.

Introduccioén: La intoxicacion por plomo se ha asociado con mu-
chos déficits cognitivos y motores, asi como una de las causas de
la anemia ferropénica. Los estudios epidemiologicos han puesto
de manifiesto una disminucion progresiva en las concentraciones
de plomo en sangre en las poblaciones de paises desarrollados que
se explica por la puesta en marcha de medidas legislativas enca-
minadas a disminuir la concentracion de plomo medioambiental.
Como resultado, la intoxicacion por plomo se ha descrito con una
menor frecuencia en los Ultimos anos. El objetivo de este trabajo
es determinar los niveles de plomo en sangre en la poblacion de
adolescentes de Almeria.

Material y métodos: Los sujetos de este estudio forman una
muestra representativa de todos los nifios residentes en Almeria
capital de una edad comprendida entre 12 y 16 anos. El disefio
es un estudio transversal descriptivo. La poblacion accesible esta
formada por 9823 nifios escolarizados en Educacion Secundaria
(ESO) en Almeria capital. El muestreo fue probabilistico polieta-
pico hasta alcanzar un total de 340 sujetos de estudio. El criterio
de exclusion de los pacientes fue padecer enfermedad endocrino-
logica o sistémica que pudieran alterar los resultados analiticos.
Se extrajeron muestras de 5 mL de plasma a todos los sujetos
una vez se obtuvo el consentimiento paterno. Las muestras fue-
ron identificadas por edad y por género, y tras la obtencion del
espécimen se transportaron desde el centro hasta el laboratorio
en nevera refrigerada entre 2 y 4 °C, manteniéndose conservada
a esta temperatura hasta su transporte al laboratorio externo,
donde se llevo a cabo la determinacion de plomo en sangre me-
diante espectrofotometria de absorcion atémica con camara de
grafito. Para el analisis de los datos se utilizd el programa Excel
2000 (Microsoft Office®).

Resultados: En la tabla se recogen los valores de plomo en-
contrados en los 340 pacientes de estudio divididos en cuatro
rangos establecidos por el Instituto Nacional de Seguridad e
Higiene en el Trabajo (INSHT, Ministerio del Trabajo e Inmigra-
cion) en el ano 2010 para el plomo: < 2 pg/dL: corresponde
al limite de deteccion de la técnica de referencia; 2-10 pg/
dL: rango considerado de normalidad; 10-30 pg/dL: rango com-
prendido entre el valor de normalidad y el valor limite reco-
mendado para personas no expuestas a fuentes de plomo; > 30
pg/dL: concentraciones de plomo por encima del valor limite
recomendado para personas no expuestas a fuentes de plomo.
Un total de 338 pacientes de los 340 del estudio (99,4%) se
encuentran con valores de plomo considerados normales por el
Instituto Nacional de Seguridad e Higiene en el Trabajo (INSHT)
para el ano 2010. Los otros dos miembros presentan valores por
encima de la normalidad, pero siempre por debajo del limite
maximo recomendado.

Niveles de plomo estratificados por concentraciones

Plomo (pg/dL) <2 2-10 10-30 > 30
NUmero de sujetos 237 101 2 0

Conclusiones: Segun este trabajo los adolescentes de Almeria
presentan concentraciones de plomo bajas, muy por debajo de las
cantidades maximas recomendadas para personas no expuestas a
fuentes de plomo.
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0505. ALTERACIONES DE LA COAGULACION E .
N LOS TRASTORNOS CONGENITOS DE LA GLICOSILACION:
CASO CLINICO

0. Villuendas Vazquez?, I. Nicolau®, V. Pons®, M. Barreda?,
M.J. Puerta?, S. Orient?, N. Bertran®y J.M. Sim6?

aHospital Universitari Sant Joan de Reus. Tarragona. Espana.
bHospital Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: Los trastornos congénitos de la glicosilacion (CDG,
por su nomenclatura en inglés: Congenital Defects of Glycosilation)
son un grupo de enfermedades hereditarias autosomicas recesivas
caracterizadas por alteraciones en la sintesis de glicanos. Su inci-
dencia es baja, habiéndose diagnosticado en Espana 33 casos entre
los afos 1997-2004. Estos trastornos pueden repercutir en un am-
plisimo espectro clinico, incluyendo alteraciones de la coagulacion
que pueden comportar trastornos tromboticos o hemorragicos.

Caso clinico: Se trata de una nina de 30 meses de edad que
corresponde a una primera gestacion gemelar por fecundacion in
vitro de 36 semanas, el parto fue por cesarea y el peso al nacer fue
de 1.900 g. Al nacimiento destacaba una hipotonia generalizada.
El andlisis del patron de sialotransferrinas por isoelectroenfoque
(IEF) y el estudio molecular del gen fosfomanomutasa (PMM2), que
mostré mutacion puntual en homocigosis, fueron diagnodsticos de
CDG tipo la. El examen neurologico objetivd atrofia cerebelosa y
en la exploracion fisica presentaba un fenotipo caracteristico de la
enfermedad con hipotonia axial, lipodistrofia (distribucion anormal
de la grasa subcutanea), cifosis, mandibula prominente y estra-
bismo convergente alternante. A nivel sistémico no se observaron
complicaciones, excepto gastroenteritis agudas repetidas con ries-
go de enteropatia pierde-proteinas y un aumento persistente de la
aspartato aminotransferasa. El estudio de hemostasia reveld: tiem-
po de tromboplastina parcial activado ratio (TTPAr): 1,7 (0,8-1,2);
factor XI: 43% (60-130); proteina C cromogénica: 38% (70-120); an-
titrombina: 36% (80-120); con el resto de parametros dentro de la
normalidad. El estudio de los padres descarto un déficit congénito.
Clinicamente no presentaba manifestaciones hemorragicas a ex-
cepcion de pequefos hematomas en las extremidades inferiores.

Discusion: Los pacientes con CDG presentan un amplio espectro
clinico, entre lo que destaca la coagulopatia. Los factores e inhi-
bidores naturales de la coagulacion son sometidos a fendmenos de
glicosilacion en procesos posttransduccionales, alteraciones en es-
tos procesos pueden alterar su actividad. El mecanismo por el cual
se producen estas alteraciones no esta bien establecido aunque se
cree que podria deberse a un aumento del aclaramiento hepati-
co, una disminucién de la estabilidad y cambios de actividad por
modificaciones en la conformacion espacial, entre otros. Aunque
los casos reportados en la literatura son escasos, la mayoria de
pacientes, al igual que el caso presentado, presentan deficiencia
de factor XI, AT lll y prot C. El motivo por el cual solo este factor
e inhibidores se ven afectados, todavia esta por determinar. Una
posible hipétesis seria que para factor XI, AT lll y prot C la adicion
de oligosacaridos puede ser esencial para su adecuada actividad.
Estas alteraciones en la hemostasia explicarian en parte los feno-
menos trombdticos y hemorragicos que suelen sufrir los pacientes
con CDG vy justificaria la necesidad de una monitorizacion adecua-
da, especialmente en situaciones de fase aguda.

0506. SINDROME DEL FOLICULO VACIO GENUINO:
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL POR EL LABORATORIO

M. Martinez Lopez, M.C. Gonzalvo Lopez, A. Clavero Gilabert,
E. Palacios Méndez, |. Casanovas Moreno-Torres, M. Lopez Melchor
y J.A. Castilla Alcala

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espana.

Introduccion: El sindrome del foliculo vacio (SFV) es una situa-
cion en la cual no se recuperan ovocitos de los foliculos maduros

tras la induccion de la ovulacion a pesar de presentar desarrollo
folicular normal y niveles adecuados de estradiol, progesterona y
HCG. El SFV presenta una incidencia entre el 0,6 y 7% de los ci-
clos. Existen dos tipos de SFV, el falso que se debe a errores en la
administracion de HCG o en su biodisponibilidad (< 40 Ul/ml), y el
genuino que ocurre sin causa aparente, aunque existen hipdtesis
que indican foliculogénesis disfuncional (atresia ovocitaria a pesar
de respuesta hormonal adecuada) o alteracion de foliculogénesis
por envejecimiento de los ovarios.

Material y métodos: Presentamos el caso de una paciente de
de 38 anos tiroidectomizada, con ciclos menstruales regulares, en
seguimiento en Unidad de Reproduccion por esterilidad primaria
de un afo de evolucion. En su exploracion ginecoldgica no se no
se encontraron alteraciones y el recuento folicular antral fue 6p-
timo en ecografia transvaginal. A su pareja de 37 afos de edad se
le realizaron dos seminogramas que fueron normales. Se llevaron
a cabo cuatro intentos de inseminacion artificial intrauterina que
resultaron fallidos, por lo que se comenzd con técnicas de FIV/
ICSI. Se llevé a cabo un primer ciclo con protocolo de estimulacion
con analogo largo con buena respuesta folicular. La puncion trans-
currio sin incidencias, se administraron 5.000 Ul de HCG 36 horas
previas a la misma, no pudiendo descartar error en administracion
o biodisponibilidad de HCG al no disponer de niveles hormonales.
Se realizd un 2° ciclo con antagonista y anticonceptivo previo, que
discurri6 sin incidencias y respuesta folicular 6ptima. Se analizaron
esta vez niveles hormonales de estrogenos, progesterona y BHCG el
dia de la puncion para realizar el diagnostico diferencial entre SFV
genuino o falso. Los niveles de estradiol (2.574 pg/ml) y progeste-
rona (7,25 ng/ml) resultaron ser normales. Asi mismo la puncion
transcurrio sin incidencias, alcanzando valores de HCG de 162 Ul/
ml, descartando errores de biodisponibilidad o administracion, a
pesar de lo cual, no se obtuvieron ovocitos. Finalmente se realizd
un 3¢ ciclo con antagonistas sin anticonceptivo previo, que discu-
rri6 de la misma forma que en los casos anteriores, administrando
10.000 Ul de HCG, el doble de la dosis administrada normalmente,
obteniendo un valor el doble de en el caso anterior, igualmente
optimo, el dia de la puncién (243 Ul/ml), volviendo a no obtener
ningun ovocito. Los niveles de progesterona (15 ng/ml) y estradiol
(1.166 pg/ml) también fueron normales.

Conclusiones: El sindrome del foliculo vacio genuino es una en-
tidad de etiologia mal conocida a pesar de las teorias postuladas
sobre la misma, aunque parece que la disfuncion en la foliculogé-
nesis es la mas aceptada. A pesar del protocolo de estimulacion
empleado, y de obtener una respuesta y desarrollo folicular ade-
cuado, con niveles adecuados de HCG pre-puncion, las pacientes
portadoras del SFV genuino, no presentan ovocitos tras puncion
folicular. Ante los resultados obtenidos en este momento la Unica
alternativa posible para obtener embarazo en estas pacientes es la
donacion de ovocitos o embriones.

0507. DETECCION DE CELULAS PLASMATICAS EN EL
LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO; A PROPOSITO DE UN CASO

M. Cortes Rodriguez, M. Mayor Reyes, M. Cerda Sabater,
M.J. Cuevas Segovia, A. Garcia de la Torre, B. Pérez Nevot,
R. Escobar Conesa, M. Navarrete, J.R. Ramos

y G. Ramirez Ramirez

Complejo Hospitalario Virgen de la Victoria. Mdlaga. Espania.

Introduccion: La mielomatosis meningea es un proceso infre-
cuente con pocos casos descritos en la literatura, y tan solo algunos
de ellos desde el punto de vista citologico. Suele presentarse en
la Ultima fase del mieloma multiple (MM) por invasion del siste-
ma nervioso central (SNC) via hidatdgena o por afectacion directa
desde las lesiones 6seas. El diagnostico se basa en el hallazgo de
células plasmaticas clonales en el liquido cefalorraquideo (LCR) y
la presencia del componente monoclonal (CM) junto con datos cli-
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nicos del paciente. Presentamos un caso clinico con una afectacion
meningea en el contexto de un mieloma multiple sin manifestar
sintomatologia propia de la enfermedad (CRAB).

Caso clinico: Antecedentes: varon, 69 afos, diagnosticado de
MM 1gG kappa, estadio I1I-ISS en febrero 2009, tratado con acido
zolendronico y VAD (4 ciclos) con VGRP y bortezomib-dexametaso-
na (8 ciclos). Autotrasplante de progenitores hematopoyéticos en
junio 2010. En remision completa hasta marzo del 2011, cuando
en una analitica rutinaria de control se diagnostica recaida biold-
gica de su enfermedad por deteccién en suero de un componente
monoclonal en fraccion gamma, cuantificacion de pico monoclo-
nal (IgG kappa identificado por inmunofijacion) en 6,7% (0,49 g/
dL) proteinas totales 7,27 g/dL. Acude a Urgencias por cuadro de
cefalea holocraneal y vomitos de varios dias de evolucion con pér-
dida de vision e hipoacusia izquierdas de 24h de evolucion. Resto
de exploracion fisica normal. Analitica con valores dentro de la
normalidad. A los tres dias del ingreso continGia con cefalea pese
a analgesia. Ante disminucion del nivel de consciencia y sospecha
de infiltracion meningea, se realiza una puncién lumbar. Analisis
del LCR: 520 leucocitos/mm? (90% células mono-binucleares de as-
pecto linfoplasmacitoide y 10% polimorfos nucleares), proteinas:
255,10 mg/dL (normal hasta 45 mg/dL). Proteinas especificas en
LCR: 1gG de 147 mg/dL (normal < 5 mg/dL). Se observa por elec-
troforesis capilar un CM en fraccion gamma que se identifica por
inmunofijacion (IF) aparecen 2 bandas: 1gG kappa y cadena ligera
kappa libre monoclonal. En la IF realizada en suero vemos una
sola banda de 1gG kappa. Segun la formula de Tourtellotte que da
como resultado 683,7 mg/dia (valor de normalidad [3,3-9,9 mg/
dia]) se demuestra la sintesis intratecal de 1gG. Por citometria de
flujo (CMF) se aprecia un 97% de células plasmaticas clonales con
fenotipo mielomatoso (CD45-, CD38++, CD56+, CD19-), por lo que
se administra quimioterapia triple intratecal. Analisis microbio-
logico negativo. Posteriormente sufre empeoramiento progresivo
del estado general con disminucién del nivel de consciencia hasta
llegar al coma, siendo exitus por parada cardiorrespiratoria a los
pocos dias.

Discusion: Aun siendo infrecuente la mielomatosis meningea,
debe sospecharse en pacientes con MM y sintomas neuroldgicos.
Puede existir infiltracion del SNC sin sintomas sistémicos propios
del MM como en este caso, demostrandose esta afectacion me-
ningea por la presencia de células plasmaticas clonales, presencia
de 1gG kappa y cadena ligera kappa libre monoclonal en LCR no
presente esta Ultima en suero, lo que indica secrecion intratecal
del clon patoldgico.

0508. NEUROBLASTOMA EN ADULTO JOVEN:
UN DIAGNOSTICO POCO HABITUAL

B. Pineda Navarro, A. Bafnos Godoy, J. Romero Aleta,
G. Pérez Moya, S. Abalos Labruzzi y J.M. Guerrero Montavez

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espana.

Introduccion: El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal
mas frecuente en la infancia, antes de los 5 afos se presentan el
90% de los casos, siendo inusual en la edad adulta. Es una neo-
plasia que tiene su origen en el sistema nervioso simpatico que
deriva de la cresta neural y sus principales localizaciones son la
médula suprarrenal, los ganglios simpaticos paravertebrales y el
organo de Zuckerkandl. Se caracteriza por presentar alta heteroge-
neidad morfoldgica y bioldgica, lo que dificulta en muchas ocasio-
nes predecir su comportamiento y su pronostico. Tradicionalmente
se han considerado factores de mal pronoéstico la indiferenciacion
tumoral, la edad mayor de 1 afio y los estadios mas avanzados. A
nivel bioquimico, el neuroblastoma es un tumor productor de ca-
tecolaminas y la determinacion en orina de sus metabolitos, acido
homovanillinico (HVA) y acido vanilmandélico (VMA) forma parte
del diagnostico, seguimiento y prondstico.

Objetivos: Se presenta el caso poco frecuente de un neuroblas-
toma en un adulto de 31 afos, localizado a nivel de glandula su-
prarrenal derecha con metastasis 6seas e infiltracion de médula
oOsea.

Caso clinico: Varon de 31 afos con sindrome constitucional, as-
tenia y pérdida de peso sin anorexia de 1 afo de evolucion, que
en RMN de columna lumbar tras accidente de trafico se observan
fenomenos compatibles con hiperplasia de médula 6sea. El hemo-
grama presenta anemia normocitica-normocréomica y discreta neu-
tropenia. Se realiza TAC toracoabdominal que pone de manifiesto
una masa tumoral que depende de glandula suprarrenal derecha.
Se solicita la determinacion de catecolaminas en orina de 24 horas,
realizada mediante cromatografia liquida de alta eficacia (HPLC)
con deteccion electroquimica con resultados elevados de acido ho-
movanillinico y acido vanilmandélico, con una relacion HVA/VMA >
1. El estudio de extension informa de afectacion ganglionar retro-
peritoneal, medula 6sea y hueso. El paciente fue intervenido qui-
rdrgicamente con suprarrenalectomia derecha y linfadenectomia,
el estudio anatomopatoldgico confirma neoplasia compatible con
neuroblastoma. Se proponen 6 ciclos de tratamiento quimiotera-
pico, con respuesta favorable a nivel de hueso e infiltracion de la
médula osea, asi como normalizacion de los niveles de catecola-
minas urinarias.

Resultados: Se trata de un paciente adulto con diagnéstico de
neuroblastoma suprarrenal estadio IV en remision parcial, con evo-
lucion favorable tanto clinica, bioquimica y a nivel de extension
tumoral.

Conclusiones: El neuroblastoma es un tumor que se presenta
con preferencia en la infancia, solo el 10% de los casos en nifios
mayores de 5 afos y muy raramente en la edad adulta, al contra-
rio que el feocromocitoma que es mas frecuente entre los 30 y
60 anos. Aunque tienen un comportamiento clinico y bioquimico
similar queremos resaltar que la determinacion de las catecola-
minas y sus metabolitos urinarios puede orientar de forma precoz
a su diagnostico diferencial, previo a la confirmacion histologi-
ca. Asi mismo, plantear que a pesar de la aceptable respuesta
al tratamiento de este paciente, el prondstico a largo plazo del
neuroblastoma en adultos y adolescentes es mas precario que en
la infancia, independientemente del estadio y la localizacion de
la enfermedad.

0509. CETOACIDOSIS EN DEBUT DE DIABETES MELLITUS
TIPO | EN UN LACTANTE: A PROPOSITO DE UN CASO

I. de Miguel Elizaga, J.A. Vilchez Aguilera, I. Cebreiros Lopez,
J.F. de la Torre Bulnes, J.A. Noguera Velasco y P. Martinez
Hernandez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafa.

Introduccién: La cetoaciodsis diabética (CAD) es una compli-
cacion de la diabetes mellitus insulino dependiente (DMID) y es
la forma mas frecuente de debut de diabetes en nifos. Es el tras-
torno metabdlico de la infancia que mas frecuentemente precisa
ingreso en UCI Pediatrica (UCIP) y la primera causa de hospitaliza-
cion en nifos diabéticos, siendo asimismo la causa mas frecuente
de mortalidad entre los pacientes pediatricos diabéticos. Tiene
una prevalencia de 4-13 episodios por cada mil DMID por ano. La
mortalidad de la CAD global oscila entre 2-18%, con una menor
mortalidad en series pediatricas, donde la mortalidad oscila en-
tre 0,5-3% en relacion con la presencia de edema cerebral. La
incidencia de la DMID en niflos menores de cinco anos ha aumen-
tado en los Ultimos afos. La principal preocupacion de este hecho
radica en la dificultad que existe en el manejo de este grupo de
pacientes, ya que debido al tratamiento con insulina exogena,
pueden presentar hipoglucemias con mayor frecuencia que ado-
lescentes y adultos. Asimismo, el control metabdlico es mas difi-
cil que a edades mayores. Es importante destacar que este grupo
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de edad es mas susceptible de secuelas neurologicas secundarias
a eventos de hipoglucemia.

Caso clinico: Lactante de 23 meses que ingresa por debut dia-
bético con cetoacidosis grave. Inicia cuadro de vomitos e intole-
rancia digestiva desde 48 horas previas. Refiere fiebre de 38,5 °C
y presenta abundante diuresis. A su llegada a urgencias presenta
mal estado general, somnolencia y disminucion de la actividad
espontanea, con respuesta a estimulos. Palidez cutanea y signos
de deshidratacion. Respiracion polipneica profunda. Se realiza
analitica completa: glucosa fuera de rango (> 750 mg/dL), urea
139 mg/dL, creatinina 1,23 mg/dL, sodio 147 mEq/L, potasio 5,5
mEq/L. En gasometria venosa: glucosa 906 mg/dL, pH 7,11, pCO,
21 mmHg, HCO, 6,4 mmol/L, EB -22 mmol/L. Orina: pH: 5. C.
cetodnicos: 150 mg/ dL. Glu: 1.000 mg/dL. Se inicia tratamiento
instaurando fluidoterapia con suero salino fisiologico (SSF), suero
glucosado 5% e insulinoterapia a 0,08 Ul/Kg/h. 4 horas tras el
comienzo del tratamiento se decide ingreso en UCIP por persistir
afectacion neurologica, con tendencia a obnubilacion y no haber
evidente mejoria clinica analitica. La glucemia y el sodio descien-
den progresivamente, corrigiéndose la cetosis y posteriormente
la acidosis metabdlica.

Discusion: Ante la observacion clinica y analitica se confirma un
estado mixto de cetoacidosis en debut de diabetes mellitus acom-
panado de hiperosmolaridad con deshidratacion e insuficiencia
renal secundaria. Al analizar las caracteristicas clinicas y de labo-
ratorio en este tipo de casos en el momento del debut, llama la
atencion que a menor edad el cuadro clinico se presenta en forma
mas grave y es de instauracion mas rapida. Algunos nifios presen-
tan en el momento de su hospitalizacion signos de deshidratacion
severa, compromiso de la conciencia y acentuacion de la acidosis,
como es en nuestro caso. Por ello es crucial en estos casos un es-
tudio analitico exhaustivo de la acidosis y controlar en un breve
periodo de tiempo todos los parametros que valoren una reversion
de la clinica diabética.

0510. UTILIDAD DE LAS CADENAS LIGERAS LIBRES
EN LA MONITORIZACION DE UNA PACIENTE
CON AMILOIDOSIS PRIMARIA SISTEMICA

J.L. Garcia de Veas Silva, C. Bermudo Guitarte,
B. Fernandez Pérez y F. Fabiani Romero

Hospital Virgen Macarena. Sevilla. Espafia.

Introducciéon: La amiloidosis primaria sistémica es un des-
orden de la conformacion de las proteinas caracterizada por
la acumulacion de cadenas ligeras libres (FLCs) monoclonales
o sus fragmentos como depoésitos de material amiloide en ri-
fion, corazon y otros oOrganos. La presentacion de esta en-
fermedad se caracteriza por fallo renal o cardiaco aunque
pueden estar implicados otros organos (piel, nervios peri-
féricos, etc.). La supervivencia media de los pacientes es de
18 meses, aunque con el empleo de quimioterapia y mejores
técnicas de monitorizacion del tratamiento (como determi-
nacion de las FLCs) permiten elevar la supervivencia media a 6-
8 anos en pacientes con buena respuesta al tratamiento.

Caso clinico: Mujer de 75 afios con antecedentes de hipertension
arterial y fibrilacion auricular cronica que ingresa en el hospital por
presentar edema generalizado y disnea de esfuerzo moderado. La
paciente es diagnosticada de sindrome nefrotico siendo tratada del
mismo. Posteriormente, tras los estudios realizados es diagnostica-
da definitivamente de amiloidosis primaria sistémica de cadenas
ligeras lambda (lambda libre de 1.800 mg/l, kappa libre de 17,7
mg/l, indice kappa libre/lambda libre de 0,01, inmunofijacion ne-
gativa e inmunoglobulinas normales) con afectacion renal (biopsia
renal percutanea positiva para material amiloide) y cardiaca (afec-
tacion amiloidea cardiaca en estudio ecocardiografico). La pacien-
te es sometida a ciclos de quimioterapia a base de bortezomid y

dexametasona como primera opcion y posteriormente a base de
melfalan y dexametasona. Durante los cinco meses siguientes se
van monitorizando las cadenas ligeras libres periddicamente y se
observa una disminucion total del componente monoclonal lambda
libre en suero del 92% desde 1.040 hasta 83,45 mg/l en esos cinco
meses desde el diagnostico. Durante ese periodo se produce un
aumento de la creatinina sérica desde un valor inicial de 1,4 hasta
2,5 mg/dl. En ese periodo se le detecta a la paciente una neuro-
patia sensitivo-motora secundaria a la amiloidosis. Sin embargo, la
paciente no tolera bien la quimioterapia por lo que se le retira el
tratamiento tras consultar con los familiares. Como consecuencia
de ello, el estado de la paciente empeora progresivamente con
deterioro importante de la funcidn renal y cardiaca presentando
un sindrome nefrdtico descompensado (la creatinina se eleva hasta
6,9 mg/dl) e inestabilidad hemodinamica sin responder a los tra-
tamientos aplicados. Doce dias mas tarde, la paciente es exitus
letalis debido a una infiltracion sistémica por amiloidosis con fallo
multiorganico.

Conclusiones: Este caso clinico es un buen ejemplo de la utili-
dad de las FLCs en suero para la monitorizacion del tratamiento
de la amiloidosis primaria que presenta la paciente. La moni-
torizacion periddica de las cadenas ligeras lambda nos permite
predecir si la paciente responde correctamente a la quimiotera-
pia o, por el contrario, presenta una recaida y hay que cambiar
el tratamiento. Esto es debido a la alta especificad de las FLCs
y la alta sensibilidad de este ensayo que permite una identifica-
cion temprana de la actividad residual. El desarrollo de un fallo
cardiaco y renal progresivo indica que se encuentra en una fase
terminal de la enfermedad siendo muy dificil el tratamiento con
quimioterapia en esa situacion.

0511. DEFICIT DE ALFA 1 ANTITRIPSINA,
VARIANTE GENETICA

M.A. Alvarez Rueda, M.M. Rodriguez Pedreira, A. Mosquera Rey,
I. Constanso Conde, S. Garcia Mayo y M. Fernandez Villar

CHU A Coruna. Espafa.

Caso clinico: Sospecha de déficit de alfa 1 antitripsina. La de-
ficiencia de alfa 1 antitripsina esta causada por mutaciones en el
gen SERPINA 1 (PI, Protease inhibitor) Los alelos deficientes mas
frecuentes en la poblacion son Z y S. En caso de discordancia entre
el nivel sérico y el genotipo, hay que tener en cuenta variantes alé-
licas menos frecuentes, pero que pueden asociarse al desarrollo de
enfermedad. El caso que describimos a continuacion es un ejemplo
claro. Datos clinicos: mujer de 38 afios sin antecedentes de inte-
rés, que presenta en los ultimos dos afos, infecciones respiratorias
frecuentes con expectoracion purulenta y disnea. No otras mani-
festaciones. Exploracion fisica en el momento actual normal. Datos
de laboratorio: hemograma: leucocitos 7.020 x 10°/L, eritrocitos
4.60 mill/mm?3, hemoglobina 15,20 g/dl, hematocrito 43,10%, VCM
86,40 um3. Plaquetas 277.00 x 10°/L. Formula leucocitaria normal.
Bioquimica: glucosa 84 mg/dl, urea 36 mg/dl, creatinina 0,80 mg/
dl. Proteinas: alfa 1-antitripsina 17,70 mg/dl (88,0-174,0). Otros
datos: pruebas funcionales respiratorias: CVF (Capacidad vital for-
zada) 2.790 (81%), FEV1 (volumen espiratorio forzado en el primer
segundo) 1.640 (55%). indice TLC 103%. Rx torax: signos radiologi-
cos compatibles con enfisema pulmonar. Estudio genético: estudio
molecular por técnica PCR-SSP de las dos mutaciones genéticas mas
comunes Z y S del gen de la alfa 1-antitripsina (AAT). El resultado
es heterocigoto para la mutacion Z. Siendo M la forma salvaje (co-
mun en la poblacion). Fue clasificada inicialmente como MZ. Este
resultado no justifica la disminucion importante de la AAT, por lo
que se realiza secuenciacion de toda la region codificante del gen
y zonas flanqueantes, hallandose que ambos alelos son deficientes.
En un cromosoma se identifica el alelo deficiente Z, que confirma
el hallazgo previo, caracterizado por un cambio de glutamina por
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lisina en la posicion 342, y en el otro cromosoma el alelo deficiente
Null Cardiff caracterizado por una delecion de fenilalanina en la
posicion 52. Evolucion clinica: se solicita tratamiento sustitutivo
con alfa-1 antitripsina, Se informa de la posibilidad de estudio ge-
nético a familiares directos.

Discusion: Déficit de alfa 1-antitripsina genotipo Null Cardiff/Z
compatible con el desarrollo de enfermedad pulmonar. Se ha infor-
mado personalmente a la paciente de la posibilidad de estudio a
sus familiares directos. La descendencia de la paciente sera por-
tadora obligada para esta entidad. Para poder realizar un consejo
genético a sus hijos es necesario el estudio a su pareja. Otras neu-
mopatias pueden causar clinica similar. El déficit de alfa 1 anti-
tripsina confirma la sospecha diagnostica de enfisema pulmonar. El
valor ahadido del laboratorio ha sido decisorio en este caso. Ante la
discrepancia entre el nivel sérico y el genotipo se decide valorar la
presencia de alelos menos frecuentes (nulos, deficientes o disfun-
cionantes) que aclaren el descenso marcado de la AAT. Diagndstico
final: enfisema pulmonar por déficit de alfa 1-antitripsina (fenotipo
Null Cardiff/Z).

0512. ESTUDIO DE MARCADORES DE DEMENCIA TRAS
DESCARTAR ACCIDENTE ISQUEMICO TRANSITORIO (AIT).
A PROPOSITO DE UN CASO

A. Cosmen Sanchez, M.C. Lorenzo Lozano, R. Martinez Manzanal
y C. Frau Socias

Hospital Santa Bdrbara de Puertollano. Ciudad Real. Espana.

Introduccién: Demencia es un deterioro de funciones mentales
superiores sin alteracion del nivel de consciencia. Existen factores
predisponentes: edad, hipertension arterial, diabetes, obesidad...
Y factores causales: enfermedades neurologicas, tumores cerebra-
les, enfermedad de Parkinson, trastornos inmunolégicos, déficit de
vitamina B12. Se clasifican en: degenerativas primarias, vasculares
y secundarias.

Objetivos: Repasar el estudio de marcadores de demencia en
pacientes en que se ha descartado un accidente isquémico tran-
sitorio.

Caso clinico: Vardn de 67 afos que acude a Urgencias por afec-
tacion del estado general, disminucion de fuerza en miembros
inferiores e incontinencia urinaria de 2 meses de evolucion. Ex-
ploracion fisica: despierto, eupneico, afebril y normocoloreado.
Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpacion, ruidos
hidroaéreos positivos. Evaluacion neurologica: fuerza 3/5 en he-
micuerpo izquierdo y 2/5 en hemicuerpo derecho. Bioquimica al
inicio: perfil de urgencias, transaminasas, bilirrubina, proteinas
totales y troponina, hemograma y coagulacion. Resultados TAC:
en fosa posterior existencia de infarto lacunar antiguo. No se evi-
dencia ACVA agudo de distribucion vascular o hemorragia. Anali-
tica: TSH: 1.468 mU/ml (0,38-4,7), calcio: 9,0 mg/dl (8-10,5),
b12: 290 pg/ml (132-857) y folato: 13,50 ng/ml (4,82-18,99), vsg:
55 mm (0-15). Hemocultivos: negativos. Serologia: VIH: negati-
vo. RPR: negativo. PCR para enterovirus, Brucella, Treponema
pallidum y Borrelia burgdoferi: negativas. ANAs: positivo 1/80.
Patron moteado fino. DNA y ENAS: negativos. Marcadores tumo-
rales: AFP: 1,55 pg/L (0-11). CEA: 2,1 ng/ml (0-5). CA 15,3: 17,9
Ul/ml (0-31,3). CA 19,9: <2 Ul/ml (0-37) PSA: 1,98 ng/ml (0-4).
Enolasa neuronal especifica (NSE): 4,3 ng/ml (< 16,3). Puncion
lumbar: liquido claro, sin celularidad. Glucosa: 154 mg/dl (50-
80). Proteinas: 148 mg/dl (15-45). LDH: 14 IU/L (20-50). Bandas
oligoclonales: negativo. Proteina 14.3.3: negativo. Proteina 5100:
0,683 pg/L (< 3,3 pg/L) (descarta dano cerebral, hipoxia, acci-
dente cerebrovascular, traumatismo craneoencefalico). Proteina
TAU: 129 pg/ml (116-360 pg/ml). Proteina beta amiloide: 728 pg/
ml (576-1.012 pg/ml). La valoracion conjunta de estas proteinas
permite discriminar la enfermedad de Alzheimer. En la enferme-

dad de Alzheimer la proteina beta amiloide esta disminuida y la
proteina tau aumentada. Otras pruebas complementarias: RM co-
lumna: no se objetivan tumoraciones. EEG: no se evidencia acti-
vidad epileptiforme. Eco-doppler: sin evidencia de imagenes que
sugieran placas de riesgo. Se decide solicitar estudio completo de
anticuerpos anti neuronales con resultado negativo: anticuerpos
anti tirocinasa musculo especifica (MUSK); anticuerpos IgG anti
monosialogangliésidos GM1; anticuerpos anti CV2; anticuerpos
anti MAG (glucoproteina asociada a mielina); anticuerpos anti an-
fifisina; anticuerpos anti Hu; anticuerpos anti Ri; anticuerpos anti
Yo. Otras pruebas: acidos grasos de cadena muy larga: normal
(descartan un defecto de la beta oxidacion peroxisomal).

Conclusiones: Ante una sospecha de demencia, es obligado rea-
lizar un estudio exhaustivo y completo hasta alcanzar un diagnosti-
co final. Son multiples las causas y ante todo deben orientarse se-
gun edad y situacion del paciente a valorar. En nuestro caso clinico,
el paciente present6 resultados negativos para aquellas pruebas
orientadas para descartar una posible demencia, asi como el estu-
dio de anticuerpos anti neuronales (relacionados con neuropatias
periféricas, sensitivas, sindromes paraneoplasicos). Se le diagnos-
ticé demencia subaguda de causa no filiada derivandole al servicio
de neurocirugia.

0513. SINDROME DE HIPERINMUNOGLOBULINEMIA
E (HIPER-IGE)

A. Valero Adan, N. Sanllehi Vila, I.C. Cordeiro Costa,
M.C. Garcia Izquierdo, M.l. Valbuena Turienzo y J. Horno Delgado

Hospital General Obispo Polanco. Teruel. Espafia.

Introduccién y objetivos: El sindrome de hiperinmunoglobuli-
nemia E (hiper-IgE), también conocido como Enfermedad de Job
es una inmunodeficiencia primaria muy rara y hereditaria, descrita
por primera vez en 1966. Se caracteriza por la triada: marcada
elevacion de IgE y eosinofilia, abscesos cutaneos estafilocdcicos re-
currentes, y neumonia recurrente con formacion de neumatoceles.
Su incidencia anual se estima alrededor de 1/1.000.000, con cerca
de 250 casos informados en la literatura hasta ahora. Nuestro ob-
jetivo es describir el caso de nuestra paciente al diagnosticarse de
una enfermedad minoritaria y resaltar la importancia de la colabo-
racion entre servicios.

Caso clinico: Nifia de 12 afios con neumonia de repeticion y for-
macion de neumatoceles es remitida al Servicio de Analisis Clinicos
desde el Servicio de Pediatria para estudio analitico completo. La
paciente, de procedencia ecuatoriana, presenta retraso psicomo-
tor y un fenotipo especial: peso y talla por debajo del percentil 3,
facies tosca, nariz en silla de montar y escoliosis. En la historia cli-
nica se informan: neumonias de repeticion por Staphylococcus au-
reus, neumatoceles, abscesos cutaneos frios, sinusitis e hipertrofia
adenoidea con cor pulmonale por apneas nocturnas. El laboratorio
amplia su estudio con determinacion de IgE especifica, asimismo se
solicita estudio funcional de macrofagos y posibles mutaciones del
gen STAT3 al centro de referencia.

Resultados: Como hallazgos relevantes destacan unos valo-
res de IgE de 3.512 Ku/l y una eosinofilia moderada de 1.150/
pl. Respecto a la determinacion de IgE especifica: se obtienen
valores normales a excepcion de los correspondientes a Der-
matophagoides pteronyssimus y Dermatophagoides farinae: 95
Ku/l y 88 Ku/l respectivamente. Quedan pendientes de recibir
los resultados del estudio de macrofagos y mutaciones del gen
STAT3. El diagnostico se realiza segln los criterios de Grimba-
cher y realizando diagnodstico diferencial con dermatitis atépica,
aspergilosis broncopulmonar. Enfermedad granulomatosa croni-
ca y posibles parasitosis.

Conclusiones: Con los datos mencionados la paciente es diag-
nosticada de sindrome de hiper-IgE o sindrome de Job. La cola-
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boracion de los servicios de Pediatria y Analisis Clinicos ha sido
fundamental para llegar al diagnodstico definitivo. En la actualidad
la paciente recibe tratamiento sintomatico.

0514. NIVELES DE PROLACTINAY TAC CRANEAL.
ESTUDIO DE CASOS

B. Dos Santos Marcano, M. Rodriguez Pedreira, S. Garcia Mayo,
A. Mosquera Rey, B. Rodriguez Sanchez y L. Vazquez Mourin

CHU A Coruha. Espana.

Introduccioén: Los prolactinomas son la forma mas frecuente de
tumor pituitario que se ve en la clinica. De hecho, un 5-10% de
la poblacion adulta presenta tumores de prolactina silentes. En
mujeres son causa de irregularidades menstruales, anovulacion y
galactorrea y es mas frecuente el diagnostico de microprolacti-
nomas (< 10 mm). En los hombres es mas frecuente la deteccion
de macroprolactinomas (> 10 mm) debido a los sintomas causados
por el crecimiento del tumor (disminucion de la produccion de
otras hormonas o compresion de los tractos opticos). Se llega al
diagnostico por niveles elevados de prolactina de forma persis-
tente, sin olvidar que otras patologias pueden elevar estos niveles
como el embarazo y postparto, el estrés, la insuficiencia renal,
algunos farmacos el hipotiroidismo y el fallo hepatico. Por ello,
se recomienda hacer varias determinaciones separadas al menos
dos semanas.

Objetivos: Determinar el valor predictivo de los titulos de pro-
lactina sérica en relacion al diagndstico por estudios de imagen de
micro y macroadenomas en pacientes con concentracion de prola-
ctina igual o superior a 200 ng/ml.

Material y métodos: Durante un periodo de dos afos se reco-
gen los resultados de prolactina generados en nuestro servicio. Se
seleccionaron aquellos con titulos mayores a 200 ng/ml y se revi-
saron sus historias clinicas utilizando como criterio de inclusion
la realizacion de TAC craneal posterior al estudio (no superior a 6
meses), obteniéndose una muestra de 22 pacientes. Los resultados
fueron tratados estadisticamente por el método no paramétrico de
Kruskal Wallis de una sola cola.

Resultados: Se calcula una H,de 6.098 contra una H de 9.064 por
tablas tedricas de Chi Cuadrado con dos grados de libertad, siendo
las diferencias estadisticamente significativas para una p < 0,01.
Ver tabla a pie de pagina.

Conclusiones: Segln estos resultados podemos decir que, para
nuestra muestra, los valores de prolactina sérica superiores a 200
ng/ml concuerdan con el diagnostico por imagen (TAC). En nuestro
estudio, valores comprendidos entre 200 y 250 ng/ml pueden ser
considerados como microadenomas no detectados por estudio de
imagen inicial. Estos valores, ain sin hallazgos de imagen y descar-
tadas otras causas de elevacion de prolactina, son altamente su-
gestivos de microadenoma y requieren seguimiento,. Aquellos pa-
cientes con imagen sugestiva de microadenoma presentan valores
comprendidos entre 250 ng/ml y 350 ng/ml en mas de la mitad de
los casos. En los macroadenomas encontramos valores superiores a
300 ng/ml y valores tipicos de 500 ng/ml. No existe solapamiento
entre los rangos intercuartilicos (tabla). Todo lo anterior concuerda
con lo expuesto por Melmed et al.

0515. DIAGNOSTICO PRENATAL DE CROMOSOMA
MARCADOR

M.M. Rodriguez Pedreira, M.A. Alvarez Rueda, |. Lopez,
M.F. Otero Farifia, B. Rodriguez Sanchez y J.L. Fernandez Garcia

CHUA A Coruha. Espana.

Caso clinico: Gestante de 41 afos, en semana 20 de gestacion
con feto Unico, biometria coincidente con semana gestacional.
Ecografia sin anomalias. Se realiza por edad materna screening
de aneuploidias y cariotipo en LA. Datos de laboratorio: hemogra-
ma: Leucocitos 7,35 x 10°/L, eritrocitos 4,39 mill/mm3, hemoglo-
bina 12,60 g/dl. Férmula normal. Bioquimica: normal. Serologias
negativas. Cribado prenatal primer trimestre (PAPP-A, beta-HCG
libre, translucencia nucal) no valores de riesgo. Estudio genéti-
co: screening aneuploidias en LA por técnica de Hibridacion mo-
lecular con amplificacion fluorescente y cuantitativa (QF-PCR):
No aneuploidias para los cromosomas 13, 18, y 21. Cariotipo LA.
Técnica de bandas G: Se observa un cromosoma marcador extra-
numerario de origen desconocido. Formula cromosomica: 47,XX,
+mar. FISH: Se utilizaron dos sondas centroméricas: una para los
cromosomas13 y 21 (CEP 13/21) y otra paral4 y 22 (CEP 14/22)
(regiones alfasatélite compartidas). El centromero del cromoso-
ma marcador fue clasificado como centromero de 14 o 22, sin
poder discriminar entre ambos. Evolucion clinica: tras el estudio,
a pesar del bajo riesgo, no es posible descartar totalmente un
sindrome de Cat-Eye como se describe en el informe, ante lo cual
la paciente, segun la normativa legal evalla la continuidad de la
gestacion.

Discusion: El hallazgo de un cromosoma marcador (pequefio
fragmento cromosdmico supernumerario) tiene un significado
incierto, dependiendo del material genético que contenga. El
hallazgo de satélites, hace pensar que derive de un cromosoma
acrocéntrico, con menor riesgo de afectacion fetal, siendo los
mas frecuentes el 15 y 22 (como en este caso). Es importante
aclarar si es de novo, o heredado. En el caso de ser heredado la
probabilidad de patologia en el feto es menor. Informe de labora-
torio: ante la formula cromosdmica 47,XX,+mar observada en LA,
se solicita cariotipo en sangre periférica de ambos progenitores
para estudiar el origen “de novo” o heredado de este marcador
(ya sea por portar el mismo marcador alguno de los progenito-
res o por la existencia de un reordenamiento cromosémico). Una
vez recibidos los resultados, no parece ser heredado, aunque no
puede excluirse totalmente la existencia de un mosaicismo gona-
dal. También se ha identificado en LA por FISH que ese material
corresponde a un cromosoma 14 o a un 22. Por la imagen del
cariotipo es mas probable que su origen sea el cromosoma 22 y se
corresponda con un 22 bisatelizado, previamente descrito en la
literatura y que cursa con riego bajo (< 5% de expresion fenotipi-
ca patologica). Existen casos de cromosoma 22 bisatelizado que
incluyen parte del brazo largo de este cromosoma que se asocia
al sindrome de Cat-Eye caracterizado por atresia anal, coloboma
de iris, y alteraciones de los pabellones auriculares, asi como
alteraciones cardiacas, Esta entidad tiene una prevalencia de 1
cada 74.000 casos y que no puede descartarse, debido al avan-
zado estado de gestacion. En caso de nuevo embarazo aunque
la probabilidad de repeticion es baja, se informa de la posibi-
lidad de diagnéstico prenatal. Diagnostico final: amniocentesis:
47 ,XX,+mar. Cromosoma marcador 22 extranumerario.

Estadistica descriptiva de valores de prolactina expresada en ng/ml vs. Estudio de imagen

Estudio de imagen Mediana Desviacion intercuartilica y rango intercuartilico Valores esperados*
Sin alteraciones (n = 14) 237,5 42,425 (218,65-261,07) -

Microadenoma (n = 3) 320,1 41,8 (285,85-327,65) <250
Macroadenoma (n = 5) 516,3 431,65 (377,86-809,5) > 250

*Seglin guia de practica clinica de The Endocrine Society (Melmed et al 2009).
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0516. GLUCEMIA A LOS 60 MINUTOS INFERIORES

A LAS ESPERADAS EN LA ADMINISTRACION DE 100 G

DE GLUCOSA (TEST DE SOBRECARGA ORAL DE GLUCOSA)
FRENTE A LA ADMINISTRACION DE 50 G DE GLUCOSA
(TEST DE O’SULLIVAN)

J. Gonzélez Alvarado, G. Fernandez Valverde, M.D.M. Viloria Pefas,
I. Peral Camacho, C. Almeida Gonzalez y A. Moro Ortiz

Complejo Hospitalario Nuestra Sefiora de Valme. Sevilla. Espafa.

Introduccion: El diagndstico de diabetes mellitus gestacional
(DMG) se realiza mediante un screening inicial (test de O’Sullivan)
a las 24-28 semanas de gestacion, que consiste en la administra-
cion de 50 g de glucosa y cuantificacion de la glucemia a los 60 mi-
nutos. Si esta concentracion es superior a 140 mg/dL se realiza el
test de Sobrecarga oral de glucosa (SOG), en el que administramos
100 g de glucosa y cuantificamos la glucosa basal, a los 60, 120, y
180 minutos. A pesar de que la cantidad administrada en el test de
SOG es doble respecto al test de O’Sullivan la glucemia alcanzada a
los 60 minutos al realizar la SOG es a menudo inferior a la glucemia
alcanzada con el test de O’Sullivan.

Objetivos: Determinar la diferencia de glucemia alcanzada a los
60 minutos al realizar el test de O’Sullivan (50 g de glucosa) frente
a test de SOG (100 g de glucosa).

Material y métodos: Revisamos 755 test de O’Sullivan positivos
(glucemia a los 60 minutos superior o igual a 140 mg/dL), selec-
cionados aleatoriamente, realizados entre las 24-28 semanas de
gestacion, con el protocolo que consiste en administrar un pre-
parado comercial de 50 g de glucosa en un volumen de 200 mL, y
cuantificar la glucemia a los 60 minutos. El test de SOG se realiza
dos semanas después del test de O’Sullivan; administramos un pre-
parado comercial de 100 g de glucosa en un volumen de 200 mL y
cuantificamos la glucosa basal, a los 60, 120, y 180 minutos. Las
determinaciones de glucosa se realizan en el analizador c711 de
Roche Diagnostics mediante el método enzimatico de hexoquinasa.
Analizamos los datos estadisticamente con el programa SPSS 15.0.

Resultados: Glucemia a los 60 minutos test de O’Sullivan: me-
diana = 157,00 mg/dL, percentil 25 = 148,00 mg/dL, percentil 75 =
171,00 mg/dL. Glucemia a los 60 minutos Test de SOG: mediana =
156,00 mg/dL, percentil 25 = 137,00 mg/dL, percentil 75 = 175,00
mg/dL. En el 54,4% de los casos las glucemias a los 60 minutos del
test de SOG (100 g de glucosa) son menores que las glucemias a los
60 minutos del test de O,Sullivan (50 g de glucosa). Se detectan
diferencias estadisticamente significativas (p < 0,0005) en los nive-
les de glucemia a los 60 minutos de ambos tests aplicando el test
de Wilcoxon. Un IC del 95% para la mediana de la diferencia entre
O’Sullivan y SOG a los 60 minutos es (2,5; 7,5) mg/dL

Conclusiones: A pesar que la cantidad de glucosa administrada
es diferente en ambas pruebas (100 g en la prueba del test de SOG
frente a 50 g en el test de O’Sullivan), vemos que a menudo (54,4%)
las glucemias alcanzadas a la hora no son superiores en los casos de
SOG frente al test del O Sullivan. Los resultados obtenidos llevan
a pensar en la posibilidad de la existencia de distintos factores,
como la dieta preparatoria del paciente para la prueba, la concen-
tracion de glucosa de la solucion administrada y su repercusion en
la absorcion de la glucosa, que pueden ser causa de estas diferen-
cias observadas que habria que seguir estudiando.

0517. INFLUENCIA DE LA CONCENTRACION DE
LA SOLUCION DE GLUCOSA EN LOS RESULTADOS
DEL TEST DE SOBRECARGA ORAL DE GLUCOSA

J. Gonzalez Alvarado, P. Chaves Lameiro, |. Peral Camacho,
M.D.M. Viloria Penas, C. Almeida Gonzalez y A. Moro Ortiz

Complejo Hospitalario Nuestra Sefiora de Valme. Sevilla. Espafa.

Introduccion: El test de sobrecarga oral de glucosa (SOG) es la
prueba diagnostica confirmatoria para diabetes mellitus gestacio-

nal (DMG) en la que administramos 100 g de glucosa y cuantifica-
mos la glucosa, basal, a los 60,120, y 180 minutos. Es una prueba
metodologicamente sencilla, sin embargo no existe consenso en
algunos aspectos de las recomendaciones entre las distintas enti-
dades (Organizacion Mundial de la Salud, National Diabetes Data
Group...), por ejemplo respecto a la concentracion de glucosa que
debe administrarse para la prueba. El NDDG recomienda que esta
no supere el 25% mientras que la OMS indica no sobrepasar el 25-
30%.

Objetivos: Evaluar la diferencia en la glucemia alcanzada para
cada tiempo del test de SOG en funcion de la concentracion inicial
del preparado de glucosa.

Material y métodos: Grupo 1: 130 gestantes entre las 24-28 se-
manas de gestacion a las que administramos un preparado comer-
cial compuesto por 100 g de glucosa diluido en 200 mL (glucosa al
50%) método usado por nuestro laboratorio. Grupo 2: 130 gestantes
entre las 24-28 semanas de gestacion a las que administramos dos
botes de preparado comercial compuestos cada uno por 50 g de
glucosa diluidos en 200 mL (glucosa al 25%). Para evitar posibles
sesgos controlamos mediante encuesta la ingesta de hidratos de
carbono tres dias anteriores. Determinamos las glucemias basal,
a los 60,120 y 180 minutos en ambos grupos en el analizador c711
de Roche Diagnostics mediante el método enzimatico de hexoqui-
nasa.

Resultados: Mediante el test de ANOVA de medidas repetidas
comparamos cada medida de glucosa repetida en el tiempo por
separado entre los dos grupos (analisis intersujetos). En el grupo 2
(dos botes de 50 g de glucosa) la glucemia es superior (en prome-
dio) que en el grupo 1 (1 bote de 100 g de glucosa), a los 60, 120,
180 minutos. Diferencia promedio de glucemia a los 60 minutos:
12,254 mg/dL, p < 0,00 1. 1C95% (5,008-19,420) mg/dl. Diferencia
promedio de glucemia a los 120 minutos: 11,573 mg/dL, p < 0,002.
1C95% (4,338-18,809) mg/dL. Diferencia promedio de glucemia a
los 180 minutos: 9,296 mg/dL, p < 0,010. 1C95% (2,284-16,308) mg/
dL.

Conclusiones: Alcanzamos glucemias significativamente mayo-
res cuando administramos el preparado de 100 g de glucosa a me-
nor concentracion (2 botes de 50 g, glucosa al 25%) respecto a la
administracion del preparado de 100 g de glucosa (glucosa al 50%)
en un solo bote, detectandose diferencias a los 60, 120, y 180 m de
la administracion del preparado. Muchos laboratorios usan el pre-
parado comercial utilizado de 100 g disueltos en 200 mL (glucosa
al 50%, concentracion superior a la recomendada), infradiagnosti-
cando posibles DMG, y deteccion de estadios intermedios de into-
lerancia a la glucosa en la gestacion. Estos resultados confirman
publicaciones previas que demuestran la influencia de la concen-
tracion de la glucosa en su absorcion intestinal, y la necesidad de
diluir el preparado comercial a las concentraciones recomendadas
por la OMS.

0518. PROLACTINOMA FAMILIAR

L. Vazquez Mourin, B.P. Dos Santos Marcano,
M.M. Rodriguez Pedreira, I.P. Constanso Conde
y R. Souto Fernandez

CHU A Coruna. Espana.

Introduccién: Los adenomas hipofisarios son la causa organica
mas frecuente de hiperprolactinemia. Aproximadamente el 30%
producen prolactina. Habitualmente son esporadicos, aunque en
un 5% de los casos pueden ser hereditarios. Entre los adenomas de
origen hereditario estan los que forman parte del sindrome MEN I,
Complejo Carney, MEN IV o FIPA (Familial Isolated Pituitary Ade-
nomas).

Caso clinico: Se trata de dos pacientes, padre e hijo que pre-
sentan hiperprolactinemia en la analitica sanguinea. El primer caso
diagnosticado es el hijo, que tenia 32 afos en ese momento. En la
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analitica sanguinea presentaba 50 ng/ml de prolactina (intervalo
referencia normal: 2-18) como Unico dato destacable, estando nor-
males el resto de hormonas. A raiz de este hallazgo se le realiza
RMN cerebral en la que se le diagnostica macroadenoma hipofisario
de 40 mm. Se inicia tratamiento farmacologico, normalizandose los
niveles de prolactina. El padre es diagnosticado con posterioridad
por presentar sintomatologia neurologica caracterizada por olvidos
de un par de afios de evolucion. Tenia 67 afnos en el momento del
diagnostico. En la analitica destaca una prolactina de 5.199 ng/
ml (2-18 intervalo normal), asi como testosterona total de 143 ng/
dl (241-827 intervalo normal). Se le realiza RMN cerebral obser-
vandose un macroadenoma hipofisario de 46 mm que invade senos
cavernosos, desplaza tallo hipofisario a la izquierda y se extiende
hacia nasofaringe. Se instaura tratamiento farmacologico, norma-
lizandose las cifras de prolactina.

Discusion: Solamente un 5% de los adenomas hipofisarios tienen
origen familiar. Dentro de este porcentaje, estan bien documenta-
dos los casos asociados a sindrome MEN | y Complejo Carney (CNC),
pero recientemente también se han descrito casos asociados a sin-
drome MEN IV y casos de adenomas hipofisarios familiares aislados
(FIPA). El caso clinico presentado cumple los criterios de FIPA: Pre-
sencia de dos o mas casos de adenoma hipofisario en una familia en
ausencia de un sindrome de neoplasia multiple endocrina (MEN).
Hay dos subtipos de FIPA, homogéneo y heterogéneo, seglin sean
iguales o distintos los tipos de adenomas en la familia. Este caso se
corresponde con el subtipo homogéneo. Los prolactinomas consti-
tuyen el 40% de los FIPA. Presentan herencia autosémica dominan-
te. Hay descritos pocos casos en la literatura de FIPA (200 familias)
y se ha encontrado una mutacion del gen aryl hidrocarbon receptor
interacting protein (AIP). El pronodstico es peor que los demas ade-
nomas, respondiendo mal al tratamiento.

0519. ESTABLECIMIENTO DE LOS VALORES DE
REFERENCIA DE ACIDOS ORGANICOS EN ORINA
POR CROMATOGRAFIA DE GASES-ESPECTROMETRIA
DE MASAS EN NINOS MENORES DE 5 ANOS

R. Ramos Corral, R. Palma Fernandez, D. Pineda Tenor,
L. Rodelgo Jiménez, A. Garcia Claver, A. Cabezas Martinez
y M. Gomez-Serranillos Reus

Complejo Hospitalario de Toledo. Espafiia.

Introduccién: El analisis de acidos organicos en fluidos bioldgi-
cos constituye, junto con otros metabolitos tales como aminoaci-
dos y acilcarnitinas, una determinacion de primera linea para el
diagnostico de las enfermedades congénitas del metabolismo. De-
bido a su relativo bajo peso molecular y solubilidad la mayoria de
los acidos organicos se excretan directamente en la orina, siendo
este el espécimen de eleccion mientras que para su identificacion y
cuantificacion la técnica tradicionalmente utilizada ha sido la cro-
matografia de gases acoplada a espectrometria de masas (GC-MS).

Objetivos: Establecer los valores de referencia de los acidos or-
ganicos mediante GC-MS para nifios menores de 5 afos en nuestra
area sanitaria.

Material y métodos: Se analizaron 58 muestras de nifos me-
nores de 5 anos sanos (25 del sexo femenino y 33 del masculino),
considerandose como tales aquellos que presentaban el sistema-
tico de orina negativo. El proceso de extraccion fue: 25 micro-
litros del estandar interno (acido tropico 6mM) se anadieron al
tubo de extraccion y se evaporaron en corriente de nitrogeno, a
continuacion se afadi6 un volumen de orina correspondiente a 3,5
micromoles de creatinina, 100 microlitros de HCl 6N, cloruro so-
dico a saturacion y 5 mL de acetato de etilo, centrifugandose a
3.000 rpm cinco minutos. Se separé la fase superior (organica) y
se repitio dos veces mas la extraccion con 5 mL acetato de etilo,
recogiéndose los tres extractos en un tubo limpio. Este se evapo-
ré hasta sequedad en corriente de nitrogeno a 50 °C. La reaccion

de derivatizacién se realizo6 afadiendo al residuo seco 50 pL de
N,O-bis(trimethylsilyl) trifluoroacetamida y 50 pL de piridina y se
incubd a 60 °C durante media hora. Una vez pasado este tiempo, se
dejé enfriar y se inyectd. Las muestras de orina se han analizado
en un cromatografo de gases Agilent Technologies 6890N acoplado
a un espectrometro de masas Agilent Technologies 5975C. Se reali-
20 el test de Kolmogorov-Smirnov para el estudio de la normalidad
mediante el programa estadistico MedCalc. Como la mayoria de
los analitos no presentaban una distribucion normal los valores de
referencia se establecieron utilizando métodos no paramétricos.
En cuanto al sexo, se realizd el test de Mann-Whitney para cada
analito observandose que no existian diferencias estadisticamente
significativas.

Resultados: (mediana, percentil 2,5 y percentil 97,5). Lactico
(17, 6, 36); glicolico (59, 17, 182); 2-OH- butirico (no se detec-
ta (nsd)); oxalico (60, 25, 310); 3-OH-propionico (0, 0, 9); 3-OH-
butirico (2, 0, 25); 2-OH-isovalérico (nsd); 2-metil-3-OH-butirico
(0, 0, 10); acetoacético (nsd); 3-OH isovalérico (12, 0, 39); me-
tilmalonico (0, 0, 22); etilmaldnico (0, 0, 15); succinico (11, 3,
132); metilsuccinico (0, 0, 3); glicérico (0, 0, 19); uracilo (10, 0,
27); fumarico (1, 0, 5); isobutirilglicina (nsd); glutarico (0, 0, 6);
3-metil-glutarico (0, 0, 1); 3-metil-glutaconico (nsd); malico (0, 0,
5); adipico (2, 0, 6); 5-oxoprolina (36, 10, 65); tiglilglicina (nsd);
3-metilcrotonilglicina (nsd); 2-OH-glutarico (7, 0, 21); 2-oxoglu-
tarico (20, 0, 120); 4-OH-fenilacético (23, 6, 74); hexanoilglicina
(nsd); succinilacetona (nsd); N-acetilaspartico (nsd); subérico (1,
0, 7); ordtico (nsd); aconitico (50, 19, 140); homovanilico (12, 5,
31); hipdrico (200, 0, 900); citrico (280, 0, 1.937); metilcitrico (9,
0, 24); sebacico (nsd); vanilmandélico (4, 2, 10); 4-OH-fenillactico
(1, 0, 2); fenilpropionilglicina (nsd);4-OH fenilpirtvico (0, 0, 3) y
30H-decanodioico (nsd).

Conclusiones: Los valores de referencia obtenidos difieren de los
obtenidos por otros autores, de ahi la necesidad de que cada labora-
torio establezca los suyos propios para cada grupo poblacional.

0520. HALLAZGO OCASIONAL DE NANOSISTEMAS
LIPIDICOS EN LCR

T. Brotons Rodriguez, F. Alvarez Castellanos, L. Maceda Garcia,
A. Esteban Susaeta, C. Caballero Garciay C. Coca Marin

Hospital Universitario Principe de Asturias. Alcald de Henares.
Madrid. Espana.

Introduccion: El Servicio de Hematologia de nuestro hospital,
como rutina antes de la administracion de cualquier tratamiento
intratecal, aprovechando la puncion, remite una muestra del liqui-
do cefalorraquideo (LCR) al Laboratorio de Urgencias. Esta muestra
de LCR se procesa segin protocolo de liquidos biologicos: observa-
cion al microscopio Optico a 40 aumentos en camaras graduadas
para el recuento, diferenciacion celular asi como la observacion
de presencia o no de cualquier tipo de microorganismo. Posterior-
mente, determinacion de parametros bioquimicos (glucosa y mi-
croproteinas).

Material y métodos: Procesamos en el Laboratorio de Urgen-
cias una muestra de LCR proveniente del Servicio de Hematologia.
Al observarla al microscopio 6ptico (40 aumentos), hallamos unas
estructuras esféricas que no se identificaban con ninguna otra ha-
bitual en LCR y en una concentracion de 15/ulL, tampoco se corres-
pondian con ninguna posible contaminacion externa. La muestra
pertenecia a una paciente mujer de 45 anos diagnosticada de un
linfoma B de células grandes (un linfoma no Hodgkin) de 4 afos de
evolucion y recientemente ingresada por recaida con afectacion
meningea (meningitis linfomatosa) en tratamiento con citarabina
liposomal intratecal, en concreto se le iba a administrar la segunda
dosis de 50 mg (la anterior hacia 12 dias).

Resultados: Definimos las caracteristicas de estas particulas
como esferas perfectas, muy similares entre ellas, ligeramente
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mayores que un leucocito, con bordes refringentes, sin niicleo pero
si un punto excéntrico también refringente y con una ligera granu-
lacion interna. No se tefiian con liquido de tiirk, presentando un
aspecto hidrofébico. Con los datos obtenidos con la colaboracion
con el servicio de hematologia y consultando fuentes de informa-
cion sobre tecnologia farmacéutica, concluimos que las particulas
eran restos de la dosis anterior del vehiculo del farmaco, un siste-
ma de encapsulacion de principios activos con liposomas obtenidos
por nanotecnologia con el objetivo de aumentar la vida media del
farmaco en el lugar de accion y disminuir los efectos secundarios
del mismo.

Conclusiones: Hay que conocer e identificar la existencia de
estos sistemas de vehiculizacion de farmacos de tipo liposomal,
que pueden observarse en LCR de pacientes con tratamientos far-
macologicos intratecales y asi evitar posibles errores en la identi-
ficacion.

0521. ESTUDIO POBLACIONAL DE 10.890 SEDIMENTOS
URINARIOS MEDIANTE MICROSCOPIA OPTICA

J. Barallat Martinez de Osaba, C. Gomez Gomez, Y. Alba Macias,
A. Sancho Cerro, E. Iglesias Alvarez, F. Moreno Flores,

N. Ortega Castillo, M.C. Garcia Serrano, S. Sanchez,

M. Lopez y M.C. Pastor

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Barcelona.
Espana.

Introduccion: El estudio del sedimento urinario constituye una
de las principales herramientas para el diagnostico del paciente en
el laboratorio de urgencias. Actualmente en la mayoria de centros
sanitarios se utiliza un sistema de cribado quimico mediante tiras
reactivas de urianalisis para seleccionar las orinas a examinar, asi
como proporcionar informacion complementaria de utilidad para
su interpretacion.

Objetivos: Elaborar un estudio descriptivo de alta casuistica que
abarque todos los analisis de orina realizados en el Laboratorio de
Urgencias del Hospital Germans Trias i Pujol de Badalona durante
el periodo de un afio. Establecer una relacion entre los resultados
de las tiras reactivas y el examen microscopico del sedimento uri-
nario.

Material y métodos: Se estudiaron las orinas de 10890 pacien-
tes, mediante tiras reactivas Medi-Test Combi 10 SGL (Macherey-
Nagel), y se realizé un examen detallado de todos los sedimentos
mediante microscopia optica. Las tiras reactivas se procesaron
manualmente y el examen microscopico fue en todos los casos
realizado por personal facultativo. Los pacientes se clasificaron
en diferentes grupos en funcion de los hallazgos citologico/estruc-
turales. Se categorizaron en 16 grupos segun las alteraciones de
mayor relevancia (piuria, hematuria, diferentes tipos de cristalu-
ria, cilindruria y microorganismos). El tratamiento estadistico se
realiz6 mediante SPSS 15.0 para Windows.

Resultados: Del total de pacientes estudiado un 21,4% presento
piuria (> 10 leucocitos/campo), el 7% mostro algun tipo de crista-
luria sugestiva de urolitiasis (estruvita, acido Urico, oxalato calci-
co...) y un 4,1% alteraciones sugestivas de patologia renal (cilin-
druria asociada a proteinuria, células renales, cilindros céreos...)
como principales alteraciones significativas. Los sedimentos pato-
logicos restantes se comprendieron en diversos grupos que abarcan
tanto hematuria no especifica como infecciones parasitarias. En
el 48,5% del total de los sedimentos estudiados no se objetiva-
ron alteraciones significativas. El 56,23% (2.973/5.287) de estos
fue negativo en todos los parametros de la tira y presentd un pH
comprendido entre 5y 7. Por el contrario, un 26,9% (1.093/4.066)
de las orinas con tira totalmente negativa presentd alteraciones
microscopicas dignas de mencion.

Conclusiones: En un contexto actual de elevado grado de auto-
matizacion es importante conocer las ventajas y limitaciones de

los protocolos de cribado mediante tiras reactivas. Si bien es cierto
que dichos protocolos pueden reducir sustancialmente la carga de
trabajo del laboratorio, mejorando asi los tiempos de respuesta,
cabe tener en cuenta que ningln sistema de cribado es capaz de
sustituir el método de referencia para el estudio del sedimento uri-
nario, que contintia siendo la microscopia optica. Hay que tener en
cuenta que este estudio presenta limitaciones dada la valoracion
subjetiva del resultado colorimétrico de la tira reactiva y la hete-
rogeneidad de los facultativos implicados en el estudio microscopi-
co. Para mejorar estos protocolos de cribado es interesante valorar
los sistemas automatizados de realizacion de sedimento urinario.

0522. UTILIDAD DE LA DETERMI'NACI(')N DE CADENAS
LIGERAS LIBRES Y PARES ESPECIFICOS DE CADENAS
PESADAS/CADENAS LIGERAS MEDIANTE NEFELOMETRIA
EN EL DIAGNOSTICO DE UNA GAMMAPATIA BICLONAL

J.L. Garcia de Veas Silva, C. Bermudo Guitarte,
B. Fernandez Pérez y F. Fabiani Romero

Hospital Virgen Macarena. Sevilla. Espanha.

Introduccién: Las gammapatias biclonales son un tipo raro de
discrasias de células plasmaticas (1%) caracterizadas por la pre-
sencia de dos proteinas monoclonales distintas producidas por dos
clones de células plasmaticas. Presentamos el caso de una paciente
con una gammapatia biclonal con dos clones sin relacion fenotipi-
ca.

Caso clinico: Mujer de 67 afos que ingresa por haber sufrido
una fractura patologica en la vértebra D5 que se traduce en un
dolor dorsal agudo. Es intervenida quirirgicamente realizandose
una laminectomia D5 y artrodesis posterior entre D3-D4 y D6-D7. Se
toma biopsia de proceso ocupante en D5 que es diagnosticado por
Anatomia Patoldgica como plasmocitoma con expresion de CD138,
positivo para cadenas lambda y negativo para cadenas kappa me-
diante estudio inmunohistoquimico. La paciente evoluciona bien y
nueve meses después de ser intervenida presenta dolores intensos
y agudos a nivel de zona operatoria que se irradia hacia la zona
intercostal. El dolor no cede con los tratamientos prescritos por lo
que se ingresa para ser estudiada. En la electroforesis en suero no
se evidencia la presencia de componente monoclonal mientras que
con la determinacion de las cadenas ligeras libres (FLCs) median-
te el ensayo nefelométrico FREELITE™ se observa la cadena ligera
lambda libre en suero incrementada en 157 mg/L con un indice
kappa libre/lambda libre alterado de 0,05 lo que indica una mono-
clonalidad para la cadena lambda libre. Sin embargo, mediante la
inmunofijacion en suero la paciente presenta una proteina mono-
clonal IgGk sin restriccion visible para la cadena lambda. Debido
a la discrepancia de resultados las muestras son reanalizadas de
nuevo y se obtienen los mismos resultados discrepantes. También
se determinaron los pares especificos de cadenas pesadas/cadenas
ligeras mediante el ensayo nefelométrico Heavylite™ obteniéndose
valores dentro de rangos de referencia con un resultado de 4,06
g/L para IgGk, 2,04 g/L para IgGA y 1,99 para el indice 1gGk/IgGA.
Los valores de las inmunoglobulinas (IgG, IgA e IgM) se encuentran
también dentro de los rangos de referencia. Segun estos resultados
la paciente expresa dos clones distintos de células plasmaticas:
uno de ellos expresa cadenas ligeras lambda libre que son detecta-
das por el ensayo Freelite™; el segundo clon expresa el par intacto
IgGk detectado por el ensayo Heavylitet™ (y que se observa en la
inmunofijacion) mientras que la cadena kappa no es detectada por
el ensayo Freelite™ debido a que el epitopo reconocido esta oculto
en la molécula intacta. La paciente es diagnosticada con una gam-
mapatia biclonal asociada a un mieloma de cadenas ligeras lambda
responsable del plasmocitoma vertebral inicial y una gammapatia
monoclonal de significado incierto IgGk.

Conclusiones: La alta especificad de la determinacion de FLCs
y la alta sensibilidad de este ensayo que permite una identifica-
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cion temprana de la cadena ligera lambda libre que no puede
ser detectada por otros métodos como electroforesis e inmu-
nofijacion. La alta sensibilidad de la determinacion de los pa-
res especificos cadena pesada/cadena ligera permite tipificar el
componente monoclonal y tiene un valor equivalente a la de una
inmunofijacion, con el valor ahadido de proporcionarnos un valor
cuantitativo.

0523. HISTOPLASMOSIS CEREBRAL EN PACIENTE
DE 8 ANOS. APROPOSITO DE UN CASO

M. Lopez Melchor, M. Martinez Lopez, M. Garcia Ribera,
I. Romero Garcia, A. Guzman Olmedo y A. Nogueras Lopez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espafia.

Introduccién: La histoplasmosis es una micosis sistémica endé-
mica en centro y sudeste de Estados Unidos y en algunas regio-
nes de Argentina y cuenca del Rio de la Plata en América del Sur,
debida al hongo dimorfo Histoplasma capsulatum. La mayoria de
las infecciones son asintomaticas o tienen sintomas leves y no se
diagnostican. Las manifestaciones tipicas son: tos, fiebre, malestar
y adenopatias con o sin neumonitis, pudiendo aparecer sindrome
mediastinico o pericarditis subaguda. Menos frecuente es la histo-
plasmosis diseminada, con afectacion pulmonar cronica, cutanea,
hepatica, ocular o cerebral.

Material y métodos: Presentamos el caso de un paciente me-
jicano de 8 afos de edad, residente en Espana durante los dos
afnos anteriores a la consulta que ingreso para estudio de diplopia
vertical binocular y vision borrosa acompanada de cefalea de ca-
racteristicas frontales y nauseas de 5 dias de evolucion. En la ex-
ploracion fisica se detectd paralisis del IV par craneal. El hemogra-
ma y féormula leucocitaria fueron normales, asi como las funciones
renal, hepatica, coagulacion y PCR. En el TAC de craneo urgente se
evidencio hidrocefalia obstructiva triventricular, colocandose una
valvula de derivacion ventriculoperitoneal y en la RMN se aprecia-
ron hallazgos compatibles con encefalomielitis aguda diseminada.
Se realiz6 un estudio autoinmune en el que tampoco se encontra-
ron alteraciones y en las subpoblaciones linfocitarias se detectaron
linfocitos T y células NK disminuidos. Las serologias de VIH y LUES
fueron también negativas. El mantoux fue negativo. Se realiz6 pun-
cion lumbar obteniéndose un liquido claro, con presion: 27 mmHg.
Bioquimica: glucosa 62 mg/dl, proteinas 199 mg/dl, 95 leucocitos,
80% linfocitos, ADA 9.7 U/L. Con la tincion de Gram no se visuali-
zaron gérmenes. El cultivo de bacterias habituales fue negativo
al cuarto dia y el de micobacterias. La PCR para micobacterias
también fue negativa. Debido a la sospecha de tuberculosis por
criterios clinicos, radioldgicos y epidemiologicos, sin confirmacion
ecografica, se instaurd tratamiento antituberculoso y corticoideo.
Posteriormente se realizaron extracciones de liquido cefalorraqui-
deo con caracteristicas similares. En una muestra de liquido cefa-
lorraquideo 1 afio después, extraida para control, se observaron en
la tincion de Gram levaduras identificAndose posteriomente Histo-
plasma capsulatum del cultivo e instaurandose tratamiento con an-
fotericina B e itraconazol y retirando tratamiento antibuberculoso
con resultado negativo de PCR para histoplasma a los tres meses de
instaurado el tratamiento.

Conclusiones: El diagnéstico de la histoplasmosis cerebral es
dificil en nuestro medio, ya que es poco frecuente pero hay que
sospecharla en pacientes procedentes de zonas endémicas. El com-
promiso del SNC de la histoplasmosis puede manifestarse como una
meningoencefalitis de liquido claro con pleocitosis linfocitaria,
hiperproteinorraquia y glucosa normal, con compromiso de pares
craneales, realizandose el diagndstico diferencial con meningitis
tuberculosa o criptococosis.

0524. ERITEMA FIGURADO COMO PRIMERA
MANIFESTACION DE UN TUMOR CARCINOIDE ILEAL

J. Romero Aleta, B. Pineda Navarro, A. Bafios Godoy,
J. Bobillo Lobato, S. Avalos Labruzzi y J.M. Guerrero Montavez

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espana.

Introduccién: Los tumores carcinoides son tumores neuroendocri-
nos, que derivan de las células enterocromafines, capaces de produ-
cir serotonina y diversos polipéptidos. Se localizan sobre todo en el
tracto gastrointestinal y los bronquios. Actualmente se clasifican en
funcion del tamano, las caracteristicas histologicas, la invasion local
y las metastasis. La forma de presentacion clinica depende de la
localizacion del tumor, de su extension y de la produccion hormonal.
La mayoria de los tumores carcinoides son asintomaticos y se diag-
nostican de forma casual, al realizar pruebas de imagen o en autop-
sia. El sindrome carcinoide se caracteriza por rubefaccion facial y
tronco, diarrea, broncoespasmo y disnea. Se produce sobre todo en
tumores localizados en el intestino delgado y en presencia de metas-
tasis. El diagnostico se basa en la determinacion de acido 5-OH-indo-
lacético, serotonina y cromogranina A. Las técnicas de localizacion
incluyen tomografia computarizada (TC), resonancia magnética (RM)
y y-grafia con analogos de somatostatina y distintas técnicas endos-
copicas. El tratamiento incluye cirugia, analogos de somatostatina,
interferon alfa, terapia ablativa, QT y radiofarmacos.

Objetivos: Describir el caso de un tumor carcinoide en el que la
manifestacion inicial son unas lesiones dérmicas catalogadas como
tinea corporis y posteriormente como eritema figurado.

Caso clinico: Varon de 38 afos estudiado en consulta de der-
matologia por presentar lesiones dérmicas consistentes en placas
circinadas en antebrazo y pierna izquierda con borde eritematoso
descamativo de avance y centro mas claro, que con la sospecha de
tinea corporis es tratada con antifingicos. Tras un afo de evolucion
sin respuesta al tratamiento y con la aparicion de nuevas lesiones de
caracteristicas similares, se establece el juicio clinico de eritema fi-
gurado y se amplia el estudio con analitica y radiografia de torax que
son normales y ecografia abdominal en la que se objetiva un peque-
fio nodulo hipoecogénico medial hiliar en el parénquima esplénico.
Se continua el estudio con la realizacion de TC y RM de abdomen en
las que se objetiva un tumor ileal (3 x 2 cm) probablemente carci-
noide con infiltracion de aspecto desmoplasico de la grasa mesenté-
rica adyacente y una pequena adenopatia de vecindad. Se objetivan
ademas dos lesiones hepaticas ocupantes de espacio sugestivas de
implantes del tumor carcinoide. Para confirmar el diagnostico se so-
licita la determinacion en orina de 24 horas de 5-OH-indolacético
con valores elevados, 94,5 nmol/mgCr (0-34), serotonina 0,56 nmol/
mgCr (0-0,80) y la cromogranina A plasmatica de 66 ng/mL (19,4-
98,1). Para completar el estudio de extension tumoral se realizé TC
de torax que resulté negativo. Se indica tratamiento quirlrgico.

Resultados: Se trata de un adulto joven con diagndstico de tu-
mor carcinoide ileal con metastasis hepaticas. El estudio se inicia a
partir de la existencia de lesiones dérmicas sugestivas de eritema
figurado. El paciente no presenta sindrome carcinoide en el mo-
mento del diagnostico.

Conclusiones: El tumor carcinoide de intestino delgado rara-
mente es diagnosticado de forma temprana. El prondstico depende
de diferentes factores tales como el tamano del tumor, profundi-
dad de la invasion, invasion ganglionar y metastasis hepaticas.

0525. DERMATOMIOSITIS SECUNDARIA EN EL CONTEXTO
PARANEOPLASICO. A PROPOSITO DE UN CASO

A. Pérez Caballero, R.M. Lillo Rodriguez, F. Holgado Ferrero,
I. Alcala Pefia, J.M.V. Francisca y B.M. Fernandez Fatou

Hospital Universitario Infanta Cristina. Badajoz. Espafia.

Introduccion: La dermatomiositis consiste en una miopatia idio-
patica inflamatoria. Presenta una prevalencia de 1:100.000 habi-
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tantes, siendo mas frecuente en mujeres. Se caracteriza porque
suele presentar dos picos de edad: juvenil (< 10 afos) y adulto
(45-60 anos). Esta enfermedad suele estar asociada a procesos de
malignidad en adultos.

Caso clinico: Mujer de 48 afios, con hipertension arterial y obe-
sidad de tipo IV. La paciente refiere que el mes previo al ingreso
aparecen progresivamente lesiones eritematosas y pruriginosas en
brazos, y posteriormente en tronco y cara. Quince dias antes del
ingreso comienza con debilidad proximal en cintura escapular y
pelviana, ademas de hinchazon en cara y parpados. Presenta sos-
pecha de dermatomiositis.

Material y métodos: El diagnostico de esta enfermedad se esta-
blece ante una sospecha clinica de la enfermedad que se corrobora
con los datos del laboratorio. Los hallazgos mas caracteristicos son
la elevacion de las enzimas musculares como son la creatinfosfo-
kinasa (CPK), aldolasa, lactosa dehsidrogenasa (LDH), alanina ami-
notransferasa (ALT) y aspartato aminotransferasa (AST). Suele ir
acompanada de la presencia de ciertos autoanticuerpos como son
los anticuerpos antinucleares (ANA), anti-aminoacil-tRNA histidils-
intetasa (Anti-Jo-1), anticuerpo antimitocondrial tipo 2 (anti-M2),
anticuerpo contra particula de senal de reconocimiento (anti-SRP).
Los mas especificos de la enfermedad son los anti-M2.

Resultados: Al ingreso los analisis de laboratorio muestran eleva-
cion de las enzimas musculares CPK: 10.835 UI/L; LDH: 1.644 Ul/L;
AST: 349 UlI/L; ALT: 117 UI/L; aldolasa: 32,5 U/l (37°). Ademas en la
analitica destaca la elevacion la proteina C3 (105 mg/dl) junto con
un proteinograma en suero patoldgico (elevacion de las regiones
alfa-1, alfa-2 y gamma). En cuanto al estudio de autoinmunidad,
presenta ANA: 1/320 y el resto de los autoanticuerpos son negati-
vos. En la biopsia de piel se encuentran hallazgos histoliticos con-
sistentes en dermatomiositis. El estudio se complementa con otra
serie de pruebas como son: ECG: normal. Mamografia: normal. Eco
ginecoldgica: Gtero irregular (tercio inferior y hacia cuello). Varias
imagenes de aspecto miomatoso. Al tacto vaginal se aprecia tumo-
racion dura a través de cérvix (muy sangrante). TC torax-abdomen.
En region cervical del Gtero y vagina se aprecia masa de 9 x 7 cm,
de densidad intermedia y heterogénea. Estadio IllA vs IV. Biopsia de
labio cervical posterior. Carcinoma indiferenciado de células gran-
des, no queratinizante con rasgos neuroendocrinos.

Conclusiones: Se determina el diagndstico de carcinoma de cér-
vix estadio IlIA vs IVA. Dermatomiositis secundaria en el contexto
paraneoplasico.

0526. ENCEFALOPATIA HEPATICA. A PROPOSITO
DE UN CASO

J.F. de la Torre Bulnes, I. de Miguel Elizaga, A. Martinez Ruiz,
C.M. Puche Morenilla, J.A. Diaz Muioz, |. Cebreiros Lopez,
X. Gabaldo Barrios y E. Martinez Sanchez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. El Palmar. Murcia.
Espana.

Introduccion: La encefalopatia hepatica es un sindrome de alte-
racion mental que aparece en pacientes con insuficiencia hepatica
aguda o cronica. La encefalopatia hepatica aguda se presenta en
casos de necrosis hepatica masiva asociada con infecciones virales,
farmacos, toxicos, o con esteatosis micronodular. Las manifesta-
ciones clinicas son diversas y varian desde cambios sutiles de la
personalidad hasta el coma profundo.

Caso clinico: Mujer de 19 afnos que acude a la puerta de urgen-
cias mostrando sintomas de confusion leve, ansiedad, alteracion
de la personalidad y movimiento involuntario en manos. Ante la
sospecha de que se trate de sintomas provocados por la ingesta de
drogas, se solicita una analitica completa, incluyendo el estudio de
la presencia de toxicos en orina y alcohol en sangre. Al no revelar
nada dicha analitica, y tras comenzar la paciente a convulsionar y
entrar en coma, se solicita un una medicion de los niveles de NH,*

en sangre. La analitica revel6 una concentracion de 531 pmoles/L.
Ningln otro parametro bioquimico de tipo hepatico estaba alte-
rado, ni se observd dano hepatico o hepatomegalia. Diagnostico:
encefalopatia hepatica aguda de origen desconocido. Evolucion:
se sometio a la paciente a una dieta pobre en proteinas, y aporte
calorico suficiente mediante carbohidratos y lipidos. Se administréo
lactulosa a través de sonda, a dosis iniciales de 80 g repartidos
en 3 tomas, con el fin de reducir la produccion y reabsorcion de
amoniaco. Se le administré también benzoato, un quelante del
amonio. A las 24 horas, los niveles de amonio habian descendido a
la mitad, y la paciente salio del coma. Durante nueve dias mas, se
mantuvo dicho tratamiento, reduciendo progresivamente la dosis
de lactulosa. A los 9 dias, los niveles de amonio se habian reducido
a la mitad. Prondstico: estudiando el historial de la paciente, se vio
que a los 11 afos habia acudido a consultas de neurologia infantil
por alteraciones de la personalidad, no habiéndose determinado la
causa. Fue tras la analitica realizada en urgencias cuando se de-
termino que los elevados niveles de amonio en sangre eran los que
habian alterado su comportamiento. La paciente no habia mos-
trado ningun episodio agudo hasta ese momento. Tras el episodio
agudo, se estudio a la paciente durante meses, para determinar la
causa de la hiperamoniemia. Se determind que era causada por un
déficit de ornitin-transcarbamoilasa (OTC). Este déficit era debido
a una mutacion en el cromosoma X de origen materno. La madre
presentaba la misma mutacion, siendo en su caso asintomatica.
La paciente se mantiene desde entonces sometida a una estricta
dieta pobre en proteinas y reforzada con suplementos de carnitina,
folato y arginina.

0527. UTILIDAD DE LOS HALLAZGOS CELULARES
DEL LAVADO BRONCOALVEOLAR EN EL DIAGNOSTICO
DE PACIENTES CON ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES

J.L. Garcia de Veas Silva, B. Fernandez Pérez,
V. Sanchez Margalet y F. Fabiani Romero

Hospital Virgen Macarena. Sevilla. Espana.

Introduccién: Las enfermedades pulmonares intersticiales son
un grupo de afecciones en las que las principales alteraciones
anatomopatoldgicas afectan a las estructuras alveolointersticiales.
El diagnostico se basa en cuadro clinico, pruebas funcionales respi-
ratorias e imagenes radiologicas pulmonares de patron intersticial.
Cuando no se llega a un diagnostico, se recurre a pruebas invasivas
como el lavado broncoalveolar, la biopsia transbronquial y la biop-
sia pulmonar abierta. El estudio del fluido del lavado broncoal-
veolar en algunas enfermedades pulmonares intersticiales revelan
patrones celulares especificos de cada enfermedad que apoyan al
diagnostico.

Objetivos: Realizar un estudio citologico (linfocitos, neutrofilos,
eosindfilos e histiocitos) y de las subpoblaciones linfocitarias pre-
sentes en el lavado broncoalveolar de pacientes con enfermedades
pulmonares intersticiales.

Material y métodos: Se ha analizado el fluido del lavado bron-
coalveolar de 58 pacientes que han acudido a las consultas de
Neumologia del hospital. El fluido del lavado broncoalveolar se ha
estudiado para determinar la distribucion de las poblaciones celu-
lares y las subpoblaciones linfocitarias: CD3*, CD19+, CD4*, CD8",
CD3*CD4CD87, y CD3:CD16+56*. Las poblaciones celulares y las
subpoblaciones linfocitarias se han determinado en un citometro
de flujo FACS Canto II®. Los valores de las poblaciones celulares
y subpoblaciones linfocitarias se encuentran en porcentajes (%).
Estudiamos las siguientes enfermedades pulmonares intersticia-
les difusas: sarcoidosis (SAR) (n = 10), fibrosis pulmonar idiopatica
(IPF) (n = 12), neumonia intersticial no especifica (NSIN) (n = 20),
neumonia criptogénica organizante (COP) (n = 7) y alveolitis alérgi-
ca extrinseca (EAA) (n = 9). El tratamiento estadistico se ha reali-
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zado con el programa IBM SPSS Statistics 19 (New York, EEUU) para
Windows considerandose significativa una p < 0,05. Se ha aplicado
un ANOVA de un factor en las comparaciones de las poblaciones
celulares y de las subpoblaciones linfocitarias. Para discriminar los
grupos en los que hay diferencias significativas se ha aplicado el
test post-hoc de Bonferroni o de Games-Howell en funcion de la
homogeneidad o no de varianzas respectivamente.

Resultados: La distribucion de las poblaciones celulares en el
lavado broncoalveolar agrupa a las enfermedades pulmonares in-
tersticiales en tres grupos: alveolitis linfocitaria (SAR), neutrofilica
(IPF y COP) y mixta (EAA y NSIN). El cociente CD4:CD8 identifica
sobre todo la sarcoidosis que presenta un cociente muy elevado
(mediana de 5,80) mientras que el cociente esta invertido en la
EAA (mediana de 0,19). El cociente es bajo en el resto de las otras
enfermedades con valores de 1,03 en IPF, 1,00 en NSIN y 1,07 en
COP. La poblacion de células NK totales fue alta en COP (mediana
de 28,00) en comparacion con el resto de enfermedades con valo-
res de 3,00 en SAR, 2,00 en EAA, 4,50 en IPF y 3,00 en NSIN.

Conclusiones: El estudio de los parametros celulares del fluido
del lavado broncoalveolar en asociacion con los datos clinicos y
radiologicos ayuda a discriminar entre distintas enfermedades pul-
monares intersticiales. El cociente CD4:CD8 permite discriminar
la sarcoidosis de otras enfermedades pulmonares intersticiales. La
poblacion de células NK totales puede discriminar la neumonia or-
ganizante criptogénica del resto de enfermedades. El estudio del
fluido del lavado broncoalveolar deberia ser considerado una he-
rramienta Gtil en el diagnostico del paciente.



