En la radiografla de térax existia un nédulo ul-
cerado en el segmento apical del 16bulo infe-
rior izquierdo. La ecografia abdominal y la pie-
lografia intravenosa pusieron de manifiesto la
existencia de una masa sdlida en la zona su-
orarrenal izquierda que desplazaba el rindn
hacia abajo. La arteriogratia renal selectiva
(fig. 1) demostré miltiples defectos de vascu-
larizacion en forma nodular en ambos rifiones
muy sugestivos de metdstasis. A los doce dias
del ingrese la paciente fallecio subitamente.
El estudio necrépsico mostré un carcinoma de
la corteza suprarrenal izquierda necrosadc
{fig. 2) con metdstasis en Ja suprarrenal con-
tralateral y hemorragia masiva intratumoral re-
ciente, metastasis renales bilaterales (fig. 2},
cardiacas, pulmonares, pleurales, en epiplén,
cerebrales, gastricas, duodenales, intestinales
y en vesicula biliar. Se considerd como causa
inmediata de muerte una insuficiencia supra-
rrenal aguda por hemorragia masiva del escaso
parénquima respetado.

£l carcinoma suprarrenal no funcionante es un
tumor de dificil diagndstico, pues la ausencia
de clinica endocrinoldgica hace que comience
con sintomas inespecificos tales como dolor
abdominal, sindrome téxico y masa abhdeminal
palpable, junto con las manifestaciones pro-
pias de la diseminacidn metastasica. El tiem-
po medio entre el inicio de la sintomatologia y
el diagndstico oscila entre 7 y 9 meses, ya que
el crecimiento local en el retroperitoneo pasa
durante largo tiempo desapercibido, hasta que
en la mayor parte de los casos se palpa una
masa abdeminal, momento en el que la dise-
rminacién hematégena metastdsica ha afecta-
do gran numero de drganos, En una revisién de
257 casos!, las localizaciones metastésicas
més frecuentes fueron las pulmonares (57 %),
hapaticas (47 %) y ganglicnares (27 %). Sin
embargo, la afeccién renal (5 %), cerebral
(4 %), intestinal (1 %) y miocardica (1 %) fue
sumamente rara. En nuestra paciente se de-
mostré afeccién en todas estas localizaciones
a pesar del poco tiempo transcurrido entre el
inicio de la sintomatologia y el fallecimiento,
lo que evidencia su rapido crecimiento y ma-
lignidad. La supervivencia media suele ser de
unos 2 afos desde el diagndstico?.

El tratamiento fundamental es la extirpacidn
quirdrgica del tumar primitivo, pero el hecho
de que en el momento del diagndstico haya
diseminacion metastasica en practicamente
todos los casos justifica la baja supervivencia
da todas las series, pues la quimioterapia con
0-p-DDD® y la radioterapia no se han mostrado
eficaces cuando ya no es posible la cirugia.
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Sindrome de Marfan y hernia
diafragmatica

Sr. Director: El sindrome de Marfan es una al-
teracion hereditaria del tejido conjuntivo, con
rasgos mendelianos dominantes, cuyo defecto
metabdlico fundamental permanece descono-
cido, afectande basicamente la formacion de
fibras eldsticas. La enfermedad afecta princi-
palmente al sistema esquelétice (aracnodacti-
lia con hiperextensibilidad), al sistema cardio-
vascular (dilatacidn adrtica) y a los ojos (sublu-
xacién del cristalino), como datos mas relevan-
tes, aunque cominmente puede presentar
gran variedad de signos clinicos que no se de-
tallan aqui*-®, Como anormalidades raras de
este sindrome se han descrito estrias en la re-
gion pectoral o deltoidea, hernia diafragméti-
ca, malformacion pulmonar, hemivértebras,
colobomas del iris, fisura palatina y rotacion
incompleta del colon®.

Creemos interesante aportar el caso de un pa-
ciente que hemos tenido ocasién de asistir en
nuestro servicio y cuya primera manifestacion
clinica fue una hernia diafragmética congé-
nita.

Varon de 19 afos de edad con antecedentes
de hernia diafragmatica congénita intervenida
a los 5 meses y de ulcus péptico en tercio infe-
rior de esofago a los 9 anos, que nos consultd
por infeccion respiratoria de vias altas. A la ex-
ploracion fisica el paciente estaba consciente,
orientado, con desproporcién corporal eviden-
te (segmento superior/segmento inferior menor
de 0,85), aracncdactilia, pies planos, pectus
carinatum, acropaquia, hiperextensibilidad ar-
ticular, nariz prominente y cifosis, siendo el
resto de la exploracién fisica anodina. La ra-
diologia toracica era normal y el electrocardio-
grama masiraba un ritmo sinusal a 52 latidos
por minuto, con un PR de 0,18 segundos, sin
ninguna anomalia. La analitica era normal, in-
cluyendo homecistinuria negativa. Con la sos-
pecha de sindrome de Marfan, solicitamos
consulta a un oftalmélogo quien confirmd la
presencia de una subluxacion del cristaling;
asimismo, se practicé un ecocardiograma que
informé de la presencia de un prolapso de la
valvula mitral. La investigacion familiar resulté
negativa.

Si bien las hernias inguinales son un hallazgo
frecuente en este sindrome, la hernia diafrag-
mética es una complicacién rara del sindrome
de Marfan, pudiendo ser, como en nuestro
caso, la primera forma de manifestacion clini-
ca, precediendo incluso por varios afos a otros
signos més relevantes®. En este caso se pre-
sentd con caracter congénito a los pocos dias
de vida. En ausencia de otros datos mas signi-
ficativos que podrian evidenciarse posterior-
mente, pocas veces se puede asociar esta ma-
nifestacién al restc del sindrome.

El diagnéstico clédsice de sindrome de Marfan
se basa en cuatro criterios basicos: anormali-
dades oftalmoldgicas, cardiovasculares y es-
queléticas, con historia familiar, requiriéndose
como minimo la presencia de dos de estos
criterios’. La medida de las proporciones cor-
porales y una detallada exploracion cardioldgi-
ca y oftalmoldgica en las personas sospecho-
sas permite el diagndstico en casi el 90 % de
los casos.

E. Subirals | Bayego, T. Vila i Subirana,
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Meningitis meningocdcica sin pleocitosis
enel LCR

Sr. Director: La meningitis bacteriana (MB)
cursa de forma habitual con pleccitosis en el
LCR. De hecho, los libros clésicos de Medicina
Interna y Neurologial2 no mencionan la posi-
bilidad de encontrar MB con LCR normal. Sin
embargo, en los Ultimos anos se han descrito
casos aislados de MB sin pleocitosis en adul-
tos inmunodeprimidos y en ninos sin enferme-
dades subyacentes37. Nosotros hemos chser-
vado recientemente esta situacion en una
joven sin patologfa asociada y queremos desta-
car este hecho por su gran importancia clinica.
Se trataba de una mujer de 16 anos, sin ante-
cedentes paloldgicos de interés, que ingresé
por fiebre, cefalea de predominio nucal y vé-
mitos de 24 horas de evolucion; no habfa otros
sintomas de focalidad. T* 40° C, sin rigidez de
nuca. Fondo de ojo y resto de la exploracidn
fisica sin alteraciones. Analitica: 23.900
leucocitos/mm? con desviacion a la izquierda;
estudio de coagulacion normal; glucemia 111
mg/dl. Puncién lumbar: liquido claro y normo-
tenso, red de fibrina ausente, Pandy negativo,
glucosa 61 mg/dl, 20 hematfes/mm?, 1
leucocito/mm?>. Ante la sospecha clinica de
meningitis se instaurd tratamiento con ampici-
lina i.v. a dosis de 2 g/4 horas; a las pocas
noras la enferma se haltaba afebril y asintomd-
tica. Dieciséis horas después se aislaba Neis-
serfa meningitidis grupo B en el LCR extraldo
al ingreso, por lo que se sustituyé la ampicilina
por penicilina G sédica. Una segunda puncién
lumbar realizada 14 horas tras su ingreso mos-
tré un Ifquido turbio con 40 mg/dl de glucosa
(glucemia 101 m%dl), ligera red de fibrinaé
700 hematies/mm? y 6.400 leucocitos/mm

(89 % segmentadaos). El cultivo fue negativo.
Tres hemocultivos tomados al ingreso fueron
negativos.

En la literatura son escasas las referencias a
este hecho37. Una de ellas® hace alusién a
7 casos, destacando que todos eran pacientes
con un estado defensivo alterado (enfermedad
de Hodgkin, edad avanzada o alcoholismo). La
evolucion fue fatal en 6 de los 7 casos, y eran
comunes la ausencia de fiebre y la escasa leu-
cocitosis en sangre periférica. Los autores su-
gieren que este sindrome es propio de huéspe-
des debilitados y tiene un mal pronéstice. A
diferencia de estos casos y de uno visto previa-
mente en nuestro Servicio®, nuestra paciente
era una mujer joven, sin enfermedad de base y
eyolucioné favorablemente, haciendo este ha-
llazgo no exclusivo de huéspedes inmuno-
deprimidos como se habfa sugerido pre-
viamente®.
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De forma experimental se ha demostrado fa in-
feccion meningea tras puncion lumbar en el
curso de una sepsis®. La negatividad de los he-
mocultivos hace improbable esta posibilidad
en nuestro caso.

En conclusion, ante la minima sospecha clini-
ca de meningitis se han de tener en cuenta dos
aspectos fundamentales: 1) practicar una
puncién lumbar con tincidn de Gram y cultivo
de LCR pese a la normalidad bioquimica y ci-
tolégica del mismo y 2) instaurar un tratamien-
to antibiético adecuado y lo antes posible, de
suma importancia en el prondstico de esta en-
fermedad.
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Transformacién de un infarto isquémico
en hemorrdgico por tratamiento
anticoagulante en una enferma con
embolia cerebral

Sr. Director: El miedo a provocar un infarto he-
morrdgico sobre uno isquémico en las embo-
lias cerebrales de origen cardiogénico durante
el tralamiento con anticoagulantes ha preocu-
pado constantemente a neurdlogos y cardidlo-
gos. Previamente a la utilizacién de la TAC cra-
neal, numerosos datos experimentales en ani-
males confirmaban esta posibilidad, esencial-
mente en los tres primeros dlas el episodio
embdlico’. Sin embargo, no existfa una clara
evidencia clinica?3 de este hecho al no poder
asegurar que el infarto era isquémico dnica-
mente, puesto que la ausencia de hematies
en el LCR no descarta la presencia de un he-
matoma intraparenquimatoso. Recientemen-
te, Koller® y Yatsu y Mohr® han dado respuesta
a esta cuestion al considerar que el posible
riesgo de infarto hemorragico es muy inferior al
de recurrencia de la embolia cerebral; por este
motivo recomiendan la anticoagulacion de in-
mediato tras ef episodio embélico, siempre ha-
biendo descartado previamente mediante TAC

la posibilidad de un hematoma intraparenqui-
matoso.
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Fig. 1. Infarto isquémico temporooccipital izquierdo,
sin efecto masa.

Fig. 2. Aumento del drea isquémica, con zonas he-
morrdgicas occipital y frontal izquierdas, con gran
efecto masa.

Drake y Cheolsu® han publicado hace 4 meses
2 casos en que se demuestra clinicamente me-
diante TAC la conversién de un infarto isqué-
mico en uno hemorrdgico. Nosotros aportamos
una nueva observacion.

Mujer de 60 afnos de edad, diagnosticada de
arritmia’ completa por fibrilacidn auricular
desde hacla siete, por lo que seguia controles
periddicos cardioldgicos; en la actualidad no
seguia tratamiento alguno. Tenfa anteceden-
tes de vasculopatia periférica y varios episo-
dios de colelitiasis en los Gltimos anos. ingresé
en este centro para intervencion de colelitia-
sis, Dos dfas después del ingreso (antes de la
intervencion), se instaurd de forma brusca un

“cuadro caracterizado por disminucion del nivel

de conciencia, déficit motor en extremidades
dergchas y alteracion del lenguaje. A la explo-
racion la paciente se hallaba normotensa, ob-

nubilada, sin rigidez de nuca. Presentaba afa-
sia global, hemianopsia homdnima derecha y
hemiparesia facio-braquio-crural, hemihipoes-
tesia y Babinski del mismo lado. EI ECG pre-
sentaba fibrilacidn auricular con una frecuen-
cia ventricular media de 80 por minuto. Lz ra-
diograffa de térax y |a analitica estaban dentrg
de la normalidad. Se realizé una TAC 24 horas
después del inicio del cuadro, observandose
una imagen de infarto isquémico temporoocci-
pital izquierdo, sin efecto masa (fig. 1), por lo
gue se inici6 tratamiento anticoagulante; una
nueva TAC de control realizada 24 horas des-
pués no objetivé ninglin cambio. Clinicamente
empeord progresivamente el nivel de concien-
cia de la paciente, y a las 72 horas del inicio
de la anticoagulacion se hallaba en un coma
grado Il, con pupilas isocéricas, movimientos
oculares reflejos conservados, hemiplejia de-
recha y Babinski del mismo lado; no habfa rigj-
dez de nuca. Se realizé nueva TAC que demos-
tré un aumento del drea isquémica, con zonas
hemorrdgicas en 4reas occipital y frontal iz-
quierdas, con gran efecto masa (fig. 2).
Creemos que la descripcién de nuevos casos
en el futuro que demuestren la transformacion
de un infarto isquémico ep uno hemorragico
obligara a replantearse las indicaciones de an-
ticoagulacion en algunos enfermos con embo-
lia cerebral.
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Amiloidosis renal secundaria
a enfermedad de Crohn

Sr. Director: La amiloidosis renal (AR) como
complicacién de la enfermedad de Crohn (EC)
fue comunicada por primera vez por Cohen y
Fishman®, Hasla la actualidad se han descrito
38 casos, pero solo 27 con confirmacion histo-
ldgica.

Aportamos el case de una paciente de 20 anos
que desde los nueve presentd retraso ponderal
y episedios de fiebre, dolor abdominal célico y
diarrea mucosanguinolenta. Tres afos des-
pués ingresé por un cuadro similar sugestivo
de EC; se le practicé ileccolectomia derecha y
la histopatologia confirmd esta enfermedad.
Siete anos méas tarde acudid a nuestro hospital
por la misma sintomatologia y agravamiento
del estado general, tras haber sido tratada en
otro centro con esteroides, antibiéticos y sala-
zopirina, sin mejorfa. A su ingreso en la Uni-
dad de Nutricion Parenteral y Enteral, presen-
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