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Enteropatia pierde-proteinas
resuelta tras la reparacion de
una eventracion abdominal

@ CrossMark

Protein-losing enteropathy resolved after
ventral abdominal hernia repair

La enteropatia pierde-proteinas (EPP) se caracteriza por
una pérdida excesiva de proteinas séricas a través del
tracto gastrointestinal, produciendo hipoproteinemia con
hipoalbuminemia y edema, principalmente. Ante la pre-
sencia de hipoalbuminemia con edema hay que descartar
inicialmente otras causas de proteinas séricas disminuidas,
como la malnutricion, la enfermedad renal con proteinu-
ria o alteraciones hepaticas con alteracion en la sintesis de
proteinas’.

Existen diferentes causas de EPP, como enfermeda-
des metabolicas intestinales, inflamatorias o infecciosas, y
también alteraciones en el drenaje linfatico, como en la
linfangiectasia intestinal'.

Presentamos el caso de una mujer de 57 anos que tuvo
2 episodios de pancreatitis aguda idiopatica en menos de
un ano. En ese ano, la paciente inicia edema palpebral y
de extremidades inferiores con una hipoalbuminemia persis-
tente con cifras de albimina sérica < 2 g/dl (niveles normales
3,30-5,20) y disminucion de la concentracion de las -
globulinas y proteinas de vida media corta, sin diarrea. En
el estudio realizado por este motivo, se objetivaron una
elastasa fecal y un test de Van de Kamer normales. La deter-
minacion del aclaramiento de alfa-1-antitripisina fue de 797
ml/24h (niveles normales 0,00-12,50) y el test de sobre-
crecimiento bacteriano, parasitos en heces y coprocultivos
resultaron normales. También se descartd el sindrome nefro-
tico como causa de hipoalbuminemia.

Tras esto, presenté un nuevo episodio de pancreatitis
aguda con trombosis de vena esplénica por la cual se
inicié anticoagulacion; ademas, se inici6 tratamiento con
corticoides por la sospecha de pancreatitis autoinmune a

pesar de presentar IgG4 normal, sin objetivarse mejoria y
presentando una nueva reagudizacion de la pancreatitis. Se
realizd un estudio de hipercoagulabilidad con factor v de
Leiden, proteinas c y S, antitrombina 11, homocisteinemia
y protrombina 20210, que se hallaron dentro de los para-
metros de la normalidad. Al mes, se realiz6 una tomografia
por emision de positrones que objetivd un aumento de
la captacion en cola pancreatica con sospecha de origen
neoplasico; finalmente se realizod, via laparotomia, una
pancreatectomia caudal con esplenectomia con anatomia
patologica compatible con pancreatitis cronica (inflamacion
y fibrosis asociadas a areas de necrosis).

Ante la persistencia de la hipoalbuminemia, se inicio6 la
nutricion parenteral con discreta mejoria analitica (albu-
mina sérica 2,6g/dl) y clinica. Mediante una endoscopia
digestiva alta, se objetivaron linfangiectasias duodenales y
yeyunales. Se descartaron causas de linfangiectasia secun-
daria, excepto pancreatitis cronica, entidad que la paciente
ya presentaba. Ademas, se realizd una colonoscopia con
mucosa de aspecto normal. Al afo de haberse iniciado la
nutricion parenteral, la paciente presenta un dolor pancrea-
tico resistente a analgésicos de primer y segundo escalon,
sin diarrea ni pérdida de peso. Se realiza RM y ecoendo-
scopia, donde se visualiza pancreatitis crénica calcificante
grave en la cabeza de pancreas y quiste de 35mm en la
pared duodenal. Se inicio octredtido y se realizd PAAF con
resultado de contenido inflamatorio. Ante el mal control
del dolor, se realizo bloqueo del plexo celiaco con control
de dolor durante un ano. Pasado dicho periodo de tiempo,
se objetivo en una TC abdominal una eventracion subcostal
por herida quirlrgica (fig. 1); tras eventroplastia laparosco-
pica, experimentd una mejoria del dolor con un aumento
de la albuminemia y retirada de la nutricion parenteral.
Seis meses después de la intervencion la albimina sérica
es de 4,21g/dl y el aclaramiento de alfa-1-antitripsina,
de 37,96 ml/24h.

La resolucion de una EPP tras una eventroplastia lapa-
roscopica es un hecho poco comin. En nuestro caso, la
linfangiectasia intestinal fue causada por la pancreatitis
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Figura 1

cronica y agravada por la eventracion subcostal. Esta
eventracion, secundaria a la pancreatectomia caudal con
esplenectomia, causé congestion en el flujo linfatico, lo que
produjo un escape de linfa con gran cantidad de proteinas
hacia la luz intestinal. Sin embargo, tras la eventroplastia
y la consecuente disminucion de la presion abdominal y
la congestion linfatica, el cuadro se resolvid tanto clinica
como analiticamente. El hecho de que el diagndstico de
la EPP fuese anterior a la aparicion de la eventracion nos
indica que esta fue un factor afadido a la pancreatitis
cronica.

La linfangiectasia intestinal puede ser primaria o secun-
daria; la primera afecta a ninos y se caracteriza por ectasia
de los vasos linfaticos intestinales en mucosa o submucosa,
con alteraciones linfaticas en otras partes del cuerpo?.
En la linfangiectasia intestinal secundaria, la dilatacion
linfatica es causada por obstruccion de los vasos linfaticos
o una alta presion linfatica, secundaria a una elevada
presion venosa. Esta obstruccion puede ser secundaria a
enfermedades cardiacas, que es la causa mas frecuente,
sindrome de Budd-Chiari, cirrosis hepatica, fistulas ente-
rolinfaticas, cirugias cardiacas como la intervencion de
Fontan, enfermedad inflamatoria intestinal, sarcoidosis,
linfomas o pancreatitis cronica, entre otras.

La clinica mas caracteristica son el edema periférico,
la ascitis, el derrame pleural o pericardico y la diarrea’.
Para el diagnostico de la linfangiectasia intestinal es impor-
tante determinar, en primer lugar, la pérdida excesiva de
proteinas en el tubo digestivo, donde un marcador util es
el aclaramiento de la alfa-1-antitripsina. Sera patoldgico
un aclaramiento >28ml/24h sin diarrea o>57ml/24h con
diarrea’. Una vez determinada la pérdida de proteinas,
para el diagnostico definitivo de linfangiectasia es necesa-
ria una valoracion endoscépica con biopsias de duodeno y/o
yeyuno.

La hernia o eventracion abdominal ha sido implicada
en la EPP en muy pocos casos de la literatura*®. En 2005,
Tainaka et al. describieron el caso de una nina con EPP cau-
sada por una hernia paraduodenal y que tras el tratamiento

Vision axial (A) y parasagital (B) de TC abdominal: eventracion subcostal antes de la reparacion.

quirtrgico presentd normalizacion de las proteinas séricas y
la albimina“. En nuestro caso, se trata de una eventracién
subcostal tras una cirugia abdominal abierta. La eventracion
es una complicacion frecuente de la cirugia abdominal, con
una incidencia que varia entre el 2 y el 20%”%. Ademas,
la incidencia en desbridamientos pancreaticos es aln mas
alta, llegando al 42%°. La clinica varia desde la ausencia
de sintomatologia a dolor abdominal con complicaciones
como la incarceracion. En relacion con el tratamiento, en
la mayor parte de los casos se realiza parietoplastia con
colocacion de prétesis no reabsorbibles'.
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Manifestacion inicial atipica de
una poliposis poco frecuente, el
sindrome de Cowden

-
@ CrossMark

Unusual presenting manifestation of a rare
polyposis, Cowden syndrome

El sindrome de Cowden (SC) es una enfermedad genética
rara caracterizada por el desarrollo de hamartomas que
pueden afectar a miltiples drganos, con un riesgo incremen-
tado de distintos tumores. Aunque la presencia de polipos
hamartomatosos es frecuente, es menos comin la exis-
tencia de ganglioneuromas intestinales como manifestacion
inicial-2.

Presentamos el caso de un paciente con poliposis ganglio-
neuromatosa en el que se llegd al diagndstico final de SC a
través del resto de manifestaciones extracoldnicas.

Se trata de un vardn de 39 afos que es remitido para la
realizacion de colonoscopia por el antecedente de un fami-
liar de primer grado fallecido de cancer de colon (CCR). En
la colonoscopia se objetivan mas de 100 pélipos, distribui-
dos a lo largo de todo el colon, pero mas frecuentes en el
lado izquierdo. Tras la reseccion de varios de estos polipos
la histologia muestra una proliferacion fusocelular mesen-
quimal difusa con células ganglionares dispersas en lamina
propia, todo ello compatible con polipos ganglioneuromato-
sos (fig. 1). Ante estos hallazgos se solicita gastroscopia en
la que se describe una extensa acantosis glucogénica en el
esofago y mas de 100 pdlipos en la segunda porcion duode-
nal, la mayoria milimétricos, que corresponden a adenomas
tubulares con displasia moderada.

En la anamnesis dirigida destaca el antecedente de hemi-
tiroidectomia por adenoma y la reseccion de un fibroma
colageno en el flanco derecho. A la exploracion llama la
atencion una evidente macrocefalia (estudiado en la infan-
cia y atribuido a raquitismo) y la presencia de maculas
pigmentadas parduzcas en el pene.

Con todos estos hallazgos el paciente cumple criterios
clinicos de SC3, por lo que se realiza un estudio de secuen-
ciacion completa del gen PTEN, obteniendo una mutacion
patogénica (p.Arg130Gln) en el exdn 5 asociada a dicho sin-
drome. Se descartd mediante pruebas complementarias la
asociacion con neoplasia endocrina multiple tipo 1.

La ganglioneuromatosis se debe a una hiperplasia
de los plexos mientéricos y fibras nerviosas entéricas.
Clinicamente se distinguen 3 entidades: 1) ganglioneuro-
matosis polipoidea, que consiste en pocos ganglioneuromas
aislados; 2) ganglioneuromatosis generalizada, que se asocia
a neoplasia endocrina multiple tipo lb y neurofibomatosis de
von Recklinghausen; y 3) poliposis ganglioneuromatosa, sin
enfermedad sistémica asociada, en la cual se encuadra el
caso presentado?.

EL SC es una enfermedad hereditaria, con transmision
autosomica dominante, debida a mutacion germinal en el
gen supresor de tumores PTEN. Su prevalencia se estima en
un caso por cada 200.000-250.000 habitantes*.

Inicialmente se propusieron unos criterios diagnoésticos
que incluian criterios patognomanicos, mayores y menores’.
Dada su baja especificidad Pilarski et al. propusieron unos
criterios alternativos que han sido adoptados por el Natio-
nal Comprehensive Cancer Network. Una de las principales
diferencias es que se incluyen los hamartomas gastrointes-
tinales, incluidos ganglioneuromas, como criterios mayores
(tabla 1)°.

Las lesiones mucocutaneas (98%), macrocefalia (93%),
polipos gastrointestinales (93%), lesiones benignas de mama
(74%) y de tiroides (71%) son las manifestaciones mas
frecuentes®. Entre las expresiones digestivas mas habitua-
les destaca la acantosis glucogénica esofagica. A pesar de
su inespecificidad se ha propuesto que la presencia de
acantosis esofagica y poliposis coldnica debe ser conside-
rada como criterio patognoménico de SC. Se han descrito
polipos gastro-duodenales en un 67-100%, la mayoria hamar-
tomatosos e hiperplasicos, pero también adenomas. Con
respecto a la afectacion coldnica hasta un 92% tienen poli-
pos que varian desde pocos a innumerables. Es llamativa
la coexistencia de multiples tipos histoldgicos que inclu-
yen hamartomas, polipos hiperplasicos, ganglioneuromas o
adenomas’.

Pero lo mas importante es el alto riesgo de tumores malig-
nos. Varios estudios coinciden en sefnalar un incremento de
riesgo de cancer de mama (25-50%), endometrial (13-28%),
tiroideo (3-17%) o renal (2-5%)%°. A diferencia de los que se
creia previamente, también existe un mayor riesgo de CCR.
Heald et al. describen que de 67 pacientes con SC sometidos
a colonoscopia, un 13% presentaron CCR con una edad media
de 44,4 anos'’. En un trabajo posterior el riesgo estimado
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