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Quiste epidermoide cutáneo con
células sombra: a la  búsqueda de un
síndrome polipósico

Shadow  cells in a cutaneous  epidermoid  cyst:
searching for a polyposis  syndrome

Presentamos  el  caso  de  un varón  de  69  años  asintomá-
tico  con  antecedente  de  quiste  epidermoide  retroauricular
extirpado.  La histología  reveló  focos de  células  sombra  intra-
luminales,  hallazgo  descrito  en el  síndrome  de  Gardner.
No  presentaba  otras  manifestaciones  extraintestinales  aso-
ciadas  y  carecía  de  antecedentes  familiares  digestivos.  La
panendoscopia  reveló  múltiples  pólipos  esofágicos  milimé-
tricos,  cuya  histología  no  objetivó  cambios  adenomatosos.
La  colonoscopia  evidenció  6 pólipos  de  entre  2  y  20  mm
que  fueron  resecados.  El estudio histológico  fue  compati-
ble  con  adenoma  tubular  con displasia  de  bajo  grado  en
3  de  ellos  y  con displasia  de  alto  grado  en  los  3  restantes.  Así
mismo  en  la  unión  rectosigmoidea  se  objetivó  una  neoforma-
ción  ulcerada  de  15  mm,  cuyas  biopsias  fueron  compatibles
con  adenocarcinoma.  Cinco  días  después  de  la  realización
de  la colonoscopia  el  paciente  presentó  febrícula  y  dolor
en  fosa  ilíaca  derecha,  solicitándose  una  TC  que  objetivó
hallazgos  sugestivos  de  apendicitis  aguda  que  fue  manejada
inicialmente  de  forma  conservadora.  Se  comenzó  radiote-
rapia  neoadyuvante  y  la TC de  control  evidenció  una  lesión
focal  hepática.  Se  intervino  quirúrgicamente  realizándose
resección  rectal  anterior  baja,  metastasectomía  hepática
y  apendicectomía,  encontrándose  respectivamente  en el
estudio  histológico  adenocarcinoma  con afectación  ganglio-
nar,  metástasis  hepática  de  adenocarcinoma  y tumor  globet

cell  carcinoide  apendicular  con  bordes  libres.  El  estudio
genético  para  la  mutación  APC  fue  negativo.  Posteriormente
se  administró  quimioterapia  adyuvante  con  fluorouracilo
y  oxaliplatino,  sin evidencia  de  recidiva  tumoral  hasta  la
fecha.

Las  células  sombra  o  fantasma  son células  eosinofílicas
queratinizadas  con un área  central  sin  teñir  correspon-
diente  a  la  sombra  del  núcleo  perdido,  siendo  su  presencia
un  reflejo  del intento  abortivo  en  la  formación  de tallos
pilosos  (fig.  1).  Constituyen  un  hallazgo  histológico  carac-
terístico,  aunque  no  específico,  del pilomatricoma  y del
carcinoma  pilomatricial1.  La  poliposis  adenomatosa  fami-
liar  es  un trastorno  autosómico  dominante  secundario  a  la
mutación  del  gen  supresor  de  tumores  APC, caracterizada
por  el  desarrollo  de  múltiples  pólipos  colónicos  adeno-
matosos  premalignos.  Existen diferentes  variantes  de esta
enfermedad,  conociéndose  como  síndrome  de  Gardner  a la
asociación  de  poliposis  colónica  con la aparición  de mani-
festaciones  extraintestinales  diversas2.  Dentro  de  estas,  las
más  comunes  son quistes  epidermoides  y  fibromas  cutá-
neos,  osteomas  faciales  y de  huesos  largos,  hipertrofia  del

epitelio  pigmentario  retiniano,  alteraciones  dentarias  y
tumores  desmoides  de pared  abdominal  e  intraabdominales,
así  como  el  desarrollo  de tumores  malignos  de  diversa  loca-
lización  (tiroideos,  duodenales,  ampulomas,  pancreáticos,
gástricos,  etc.)3.  Algunas  de las  manifestaciones  extraintes-
tinales  pueden  presentarse  años  antes  de la aparición  de
sintomatología  digestiva.

Los  quistes  epidermoides  aparecen  en el  50-60%  de los
casos  de síndrome  de Gardner,  en  comparación  al  9-10%  en
la  población  general2.  Se  desarrollan  generalmente  antes
de  la  pubertad,  pudiendo  ser  la  primera  manifestación  de
la  enfermedad,  y no  conllevan  riesgo  de malignización.  Se
han  descrito  acúmulos  de  células  sombra  y focos  de que-
ratinización  matricial  en  su interior,  similares  a los  del
pilomatricoma4.  Aunque  constituyen  un  hallazgo  frecuente
en  la  exploración  física  de  los  pacientes  con síndrome  de
Gardner,  no  son  específicos  del  mismo  y se  han  relacio-
nado  con otras  entidades  como  la  poliposis  adenomatosa
asociada  a mutaciones  en línea germinal  de  MUTYH  y
con  mutaciones  a nivel  somático  en  el  gen  de la  betacate-
nina  (CTNNB1)5.  La poliposis  adenomatosa  familiar  asociada
a  mutaciones  de MUTYH  es un trastorno  autosómico  recesivo
caracterizado  por  la  aparición  en  edad  adulta  de múltiples
pólipos  adenomatosos  con un riesgo  aumentado  de  desarro-
llo  de carcinoma  colorrectal.  En  el  diagnóstico  diferencial
ante  el  hallazgo  de características  histológicas  compatibles
con  un pilomatricoma  en  un  paciente  con múltiples  pólipos
adenomatosos  deberían  incluirse  otras  entidades  además  del
síndrome  de Gardner,  pudiendo  valorarse  la  determinación
de mutaciones  genéticas  responsables  de síndromes  polipó-
sicos  atenuados  como  el  gen  MUTYH  y  no  exclusivamente
asociadas  al  gen APC.

En  conclusión,  la  presencia  de células  sombra  en  quis-
tes  epidermoides  cutáneos  puede  ser el  primer  hallazgo

Figura  1  (HE x40)  Contenido  quístico  de  láminas  de  queratina
hojaldrada  y  masas  de células  sombra.
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de  sospecha  de  síndromes  polipósicos,  como  el  síndrome  de
Gardner.  En  nuestro  paciente  la  detección  de  células  sombra
en  el  interior  de  un quiste  cutáneo  extirpado  orientó  a este
posible  diagnóstico.  Aunque  finalmente  no  llegó  a cumplir
criterios  endoscópicos  ni  genéticos  típicos  de  este  síndrome,
estos  hallazgos  propiciaron  la solicitud  de  una  colonoscopia
mediante  la  cual  se detectó  un carcinoma  colorrectal.  El
desarrollo  de  apendicitis  poscolonoscopia  condujo  al  diag-
nóstico  de  un tumor  globet  cell  apendicular.
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Paciente con enfermedad de Crohn
en tratamiento con adalimumab y
esteroides que desarrolla
aspergilosis pulmonar

Pulmonary aspergillosis in a Crohn’s  disease
patient receiving  adalimumab and  steroid
therapy

Se presenta  el  caso  de  un  paciente  de  41  años  diagnosti-
cado  de  enfermedad  de  Crohn  (EC) ileocólica  en 1999  (A2 L3
B1+p),  con  resección  ileocecal  en 2006  en tratamiento  con
mercaptopurina  como  prevención  recurrencia.  Posterior-
mente  desarrolla  una  fístula  perianal  compleja,  por  lo que
se  inicia  tratamiento  con infliximab  con reacción  de  sensibi-
lidad  con  cambio  a adalimumab  en  2013  con buena  respuesta
y  retirada  de la mercaptopurina.  En  2016  se realiza  reinduc-
ción  con  adalimumab  (80-80-80  mg/semanales)  por  pérdida
de  respuesta  con  actividad  perianal  y  luminal,  sin  mejoría,
por  lo  que  se asocian  esteroides  (1 mg/kg  = 80  mg).  Al mes
del  inicio  del  tratamiento  el  paciente  refiere  pérdida  peso,
tos  y  expectoración  de  3  días  de  evolución.  En  la  Rx  de  tórax
se  apreciaron  varias  imágenes  nodulares  cavitadas  en ambos
campos  pulmonares  compatibles  con  tuberculosis  pulmonar.
Se  amplió  el  estudio  mediante  TAC,  analítica,  Mantoux  y
broncoscopia.  El TAC torácico  (fig.  1)  mostraba  imágenes
nodulares  bilaterales  cavitadas,  el  Mantoux  resultó  nega-
tivo,  y  en  la analítica  solo  destacaba  un  discreto  aumento
de  PCR  (15  mg/l)  y  fibrinógeno  (520  mg/dl).  La  broncoscopia
fue  normal,  tomándose  muestras  para  cultivo  y realizán-
dose lavado  broncoalveolar.  El  estudio microbiológico  para

micobacterias  fue  negativo  (BAAR  y el  cultivo  en medio
Löwenstein).  Se  amplió  el estudio  microbiológico,  y  se  ais-
laron  en  el  cultivo  múltiples  colonias  de Aspergillus  spp.  Se
retiró  adalimumab  y  se inició  tratamiento  con voriconazol
intravenoso,  imipenem  y cilastatina.  Tras  3  meses de  tra-
tamiento  se encontraba  asintomático  a  nivel  pulmonar  e
intestinal,  con  mejoría radiológica,  reintroduciendo  el  ada-
limumab.

Figura  1 TAC  pulmonar.

http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0210-5705(18)30253-X/sbref0050
mailto:irenegarciadelafilia@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.06.004
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.05.028&domain=pdf

	Quiste epidermoide cutáneo con células sombra: a la búsqueda de un síndrome polipósico
	Bibliografía
	Targeted sequencing and molecular profiling of a papillary and cribriform clear cell intrahepatic cholangiocarcinoma reveals absence of selectable mutations
	Specific author contributions
	Conflict of interests

	References
	Hemorragia digestiva tras una colecistoduodenostomia guiada por ecoendoscopia
	Bibliografía
	Adenocarcinoma de colon pobremente diferenciado con diferenciacin rabdoide: un diagnstico anatomopatolgico extremadamente infrecuente
	Bibliografía
	Obstruccin duodenal por hematoma intramural como complicacin de la biopsia endoscpica
	Bibliografía
	Una causa infrecuente de sindrome inflamatorio sistemico
	Bibliografía
	Obstruccin biliar secundaria a seudoaneurisma de la arteria gastroduodenal. Una inusual forma de presentacin
	Bibliografía
	Quiste epidermoide cutaneo con celulas sombra: a la bsqueda de un sindrome polipsico
	Bibliografía
	Paciente con enfermedad de Crohn en tratamiento con adalimumab y esteroides que desarrolla aspergilosis pulmonar
	Bibliografía
	Tumor del estroma gastrointestinal en canal anal: a propsito de un caso con localizacin atipica
	Financiamiento
	Conflicto de intereses

	Bibliografía
	Hepatitis autoinmune y enfermedad celiaca. Aparicin simultanea de las 2enfermedades
	Bibliografía
	Trasplante hepatico urgente por fallo hepatico agudo por enfermedad de Wilson
	Bibliografía
	Toxicidad hepatica inducida por terbinafina
	Bibliografía
	Hemorragia digestiva alta como complicacin de un adenoma de glandulas de Brunner. Una presentacin inusual
	Bibliografía
	Sindrome de secrecin inadecuada de hormona antidiuretica postquimioembolizacin transarterial de un carcinoma hepatocelular
	Discusin

	Bibliografía

