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Sepsis neumocécica del adulto: ;debemos @

. P CrossMark
descartar una asplenia congénita?
Adult pneumoccocical sepsis: Should we rule out congenital
anesplenia?

Describimos el caso clinico de una paciente de 34 afios, que
desarroll6 un shock séptico grave por Streptococcus pneumoniae
relacionado con una asplenia congénita aislada (ACA), no diagnos-
ticada previamente.

Como tnico antecedente destaca una infeccién de la herida qui-
rargica por Enterococcus faecalis después de una cesarea. Acude a
urgencias con mal estado general de 24 h de evolucién, dolor abdo-
minal y en miembros, con evidencia de hipoperfusién en zonas
acras e hipotensién severa refractaria a la fluidoterapia. Sin mas
signos ni sintomas de focalidad infecciosa, se realiza una TAC de
abdomen para filiar el foco infeccioso que mostré una asplenia no
conocida, sin otras malformaciones asociadas (fig. 1). La antigenu-
ria de neumococo fue positiva, y los hemocultivos confirmaron la
etiologia neumocdcica del cuadro. El resto de cultivos microbiol6-
gicos fue negativo. La cepa se clasific6 como serotipo 22S (Centro
Nacional de Microbiologia, Majadahonda, Madrid). Tras iniciar el
tratamiento con ceftriaxona 2 g/12 h, los hemocultivos de control
se negativizaron, finalizando dicha pauta el décimo dia de tra-
tamiento. La paciente precisé autoinjertos cutaneos en la mano
derecha. La ecocardiografia descart6 afectaciones estructurales car-
diacas. Recibi6 vacuna antineumocdcica (13-valente y 23-valente),
y frente a meningococo Cy Haemophilus influenzae tipo B.

El estudio ecografico de extension realizado a familiares de pri-
mer grado (padres e hija) no mostré asplenia u otras anomalias o
malformaciones viscerales asociadas.

En el origen, la asplenia (ausencia de bazo) puede ser adqui-
rida o congénita, siendo la causa mas comdn la esplenectomia
quirargica. La asplenia congénita puede presentarse asociada a
sindromes malformativos, cardiopatias congénitas (sindrome de
Ivemark), malformaciones viscerales o hacerlo de forma aislada’. El
primer caso de ACA, fue descrito por Myerson y Koelle en 19562, Se
trata de una enfermedad muy infrecuente, especialmente en los
adultos. De todos los 47 casos documentados en la bibliografia,
34 pacientes (70,2%) se diagnosticaron en la infancia, mientras que
tan solo 13 pacientes (27,7%) se diagnosticaron en la etapa adulta®*.
Se desconoce la incidencia real, aunque en una serie de 20 casos
de Mahloui et al. (15 casos confirmados y 5 probables), describen
una prevalencia aproximada de 0,51 por millén de nacimientos,
es probable que la enfermedad este infra-diagnosticada y esta sea
mayor®.

Se han demostrado asociaciones familiares y genéticas®. Mah-
loui et al. encontraron asociacion familiar en 15 de los 20 casos®.
En cuanto al aspecto genético, la asplenia se ha relacionado con

Figura 1. TAC de abdomen. Asplenia.

determinantes moleculares implicados en la organogénesis de las
de origen familiar (connexin 43 y ZIC3), y mas recientemente en las
congénitas aisladas®.

Desde principios del siglo xx se conoce el papel fundamental
del bazo en el sistema inmunolégico. Por tanto, es 16gico compren-
der que exista un aumento de la susceptibilidad a las infecciones,
especialmente por bacterias capsuladas. De hecho, mas del 70%
de los casos totales con ACA comenzaron con procesos infeccio-
sos. En el adulto, por el contrario, mas del 50% de los casos fueron
diagnosticados en estudios familiares o afecciones hematolégicas.
La otra mitad comenzaron con procesos infecciosos, 2 de ellos
con meningitis. El aislamiento mas frecuente fue el Streptococcus
pneumoniae (tabla 1). Estos hallazgos son similares a los
encontrados en pacientes esplenectomizados donde Streptococcus
pneumoniae es la causa del 50-90% de las infecciones®“. La morta-
lidad en el grupo de pacientes adultos que comenz6 con infeccién
fue del 33%, algo inferior a los pacientes con ACA infantil o en la
esplenectomia quirtrgica donde se observan mortalidades supe-
riores al 50%’. Se ha descrito mayor frecuencia de ciertos serotipos
(12,22,24), como es el caso de nuestra paciente, pero no es posible
establecer asociaciones sélidas.

A diferencia de los casos de asplenia quirtrgica o funcional,
el diagnéstico de la ACA suele ser tardio, impidiendo anticipar
medidas preventivas para poder evitar infecciones fatales. Es fun-
damental sospecharla en pacientes con infecciones recurrentes,
antecedentes familiares, cardiopatia congénita u otras malforma-
ciones viscerales. Se recomienda la vacunacién en los pacientes

Tabla 1

Pacientes adultos diagnosticados de asplenia congénita aislada
Caso Referencia Edad Diagnéstico Aislamiento Desenlace
1 Chanet V& 56 Trombocitosis - Vivo
2 — 56 Trombocitosis - Vivo
3 Gates AJ° ? Estudio familiar — Vivo
4 Germing U'? 60 Infeccién S. pneumoniae Exitus
5 Gilbert B* 43 Meningitis S. pneumoniae Vivo
6 Gonzalez M!! 78 Incidental - Vivo
7 Lindor NM'? 25 Trombocitosis - Vivo
8 Mahlaoui N? 43 Infeccién S. pneumoniae Vivo
9 — 35 Estudio familiar — Vivo
10 — 20 Infeccién S. pneumoniae Vivo
11 Myerson RM? 36 Infeccién S. pneumoniae Exitus
12 Rose C'° 37 Trombocitosis - Vivo
13 Thituppathy K'# 28 Infeccién S. pneumoniae tipo B Vivo

Fuente: Myerson y Koelle?, Mahlaoui et al.’> y Gilbert et al.%.
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con ACA, incluyendo la anti-neumocécica (23-valente y 13-valente
conjugada) para el Haemophilus influenzae tipo B, y la meningoc6-
cica aunque su eficacia en este escenario esta mal estudiada’. En el
caso de nuestra paciente, ninguna de las vacunas citadas hubieran
incluido el serotipo 22 del Streptococcus pneumoniae, causa de la
infeccién. Por tanto, es dudoso que un diagnéstico previo hubiera
prevenido de la infecciébn mediante una vacunacion.

En conclusién, la ACA es una enfermedad infrecuente, pero que
puede estar infradiagnosticada. Estos pacientes estan predispues-
tos a un aumento de infecciones potencialmente letales, siendo el
Streptococcus pneumoniae el agente etiol6gico mas frecuente. Su
sospecha y un mejor conocimiento diagnéstico, terapéutico y pro-
filactico puede ser vital.

Financiacion
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Papula supraciliar derecha iinica en paciente
con leucemia linfatica crénica: importancia
del diagnéstico precoz

@ CrossMark

Solitary papule above the right eyebrow in patient with chronic
lymphocytic leukemia: Importance of early diagnosis

Caso clinico

Varén de 53 aflos diagnosticado de leucemia linfatica cré-
nica 5afios antes. Tratado con 2 lineas de quimioterapia (QT):
fludarabina-ciclofosfamida-rituximab y bendamustina-rituximab-
ibrutinib, al afio y a los 4afios del diagndstico, respectivamente.
Cuatro meses después del dltimo ciclo de QT, y sin otra clinica
acompaifiante, consulta en Dermatologia por la aparicién de una
papula eritematosa, asintomatica, supraciliar derecha, de 3 dias de
evolucién (fig. 1). Su estudio dermopatoldégico evidencia en der-
mis un intenso componente inflamatorio mixto, agudo y crénico
granulomatoso, en relacién con abundantes estructuras micéticas
esféricas PAS positivas con capsula (fig. 2A-C). En la analitica des-
taca una hipogammaglobulinemia a expensas de IgG e IgM (605
y 15,5mg/dl, respectivamente), con niveles de IgA dentro de la
normalidad (154 mg/dl).

Evolucion
Cuatro dias después de la biopsia cutanea el paciente se encuen-

tra ingresado para el estudio de un posible cancer pulmonar,
tras detectarse una masa a dicho nivel en la TAC semestral de

control de su enfermedad de base (fig. 3). Ante la ausencia de mas
lesiones cutaneas, se biopsia el resto de la papula supraciliar para
estudio microbiolégico, donde se visualizan estructuras levaduri-
formes encapsuladas con la tincién de tinta china y 24 h después se
identifica la variedad Cryptococcus gattii mediante espectrometria
de masas MALDI-TOF (score >2) de las colonias crecidas en agar
sangre y agar Sabouraud. El mismo dia de la segunda biopsia cuta-
nea se realiza biopsia de la masa pulmonar y una puncién lumbar,
para determinar el alcance de la criptococosis, aislandose el mismo
microorganismo en ambas muestras. Ante la sospechainicial de una
criptococosis diseminada, tras el resultado de la segunda biopsia
cutanea, se comienza, ese mismo dia, una terapia de induccién con
anfotericina B4 mg/kg/diay flucitosina intravenosas 100 mg/kg/dia
(15 dias) y consolidacién posterior con fluconazol oral 800 mg/24 h
8 semanas mas, con resolucién progresiva del cuadro. Asi mismo se
pauta terapia de mantenimiento con fluconazol 200 mg/dia durante
12 meses.

Comentario

Las infecciones flingicas invasivas son una complicacién fre-
cuente y potencialmente fatal en pacientes hematoldgicos'. La
leucemia linfatica crénica presenta una alteracién inmune por
la propia enfermedad y por los fairmacos empleados en su
tratamiento!, estimandose una incidencia de criptococosis del 1,3
al 2,7% con poliquimioterapia?. Los clasicos agentes alquilantes
(ciclofosfamida, bendamustina. . .) alteran predominantemente la
inmunidad celular; por el contrario, el rituximab (anti-CD 20) y el
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