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Antecedented perdonales

3in alergias/intolerancias conocidas. Natural del Bierzo. Sin habitos taxicos.

o A cronica anticoaqulada.

* Tetralogia de Fallot intervenida en 1776 mediante cierre de CIV més comisurotomia pulmonar y
reconstruccion del tracto de salida de ventriculo dcho. Insuficiencia pulmonar y adrtica con
aneurisma de |a arteria pulmonar derecha de 6 cm con sustitucion valvular adrtica y pulmonar con
realizacion de plastia de arteria pulmonar con parche; en el postoperatorio flutter auricular que

precisa CVE.
* (olecistectomizado. Coledocolitiasis que preciso CPRE en 2007

e ADC prostatico tratado con RT hace 10 afios sin datos de recidiva en la ltima revision.

7 ratamients

v/ Sintrom
v Omeprazol
v Sequril
v/ Carvedilol
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e Pendiente de intervencian por protesis de cadera. tn el preoperatorio se detecta probable disfuncion
de protesis adrtica e insuficiencia mitral moderada, quedando en sequimiento por Cirugia Cardiaca.
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Ingresa en el Hospital del Bierzo por cuadro de 43 horas de

evolucion consistente en dolor abdominal difuso

autolimitado y fiebre de 375°C.

Persiste durante el ingreso fiebre a pesar de dos fineas de

tratamiento antibiotico empirico.

e detectaron hemocultivos positivos para £. coli y en
ecocardiograma sospecha de endocarditis por lo que se

remitio a Cardiologfa del CAULE.



EXPforacién Www

TA145/50. T 38.5°C. Consciente y orientado. Buen estado general. Eupneico. No focalidad neurolagica. No IY ni

adenopatias periféricas evidentes.
- AC: Arritmico a unos 80 Ipm con soplo sistdlico adrtico Ill/VI con escape diastalico IV/VI.
- AP- Algin crepitante aislado en bases.
- Abdomen: Blando y depresible. No doloroso.
- MMII: No edemas ni signos flebiticos.



Pruebad complementariay

o HEMOGRAMA: Leucocitos 3100 (88% neutrdfilos), Hb 79, VCM 86, Plaquetas 115000.

e COAGULACION: Normal.

o BIOQUIMICA: Glucosa 86, Urea 103 Creatinina 2 Ac drico 1111, AST 54 ALT 94 ALP 611,
66T /19 Proteinas 5.7 Triglicéridos 363, LDH 446, Ferritina 1457 15T 16%, PCR 99 resto

normal.

o MICROBIOLOGIA: Varias tandas de hemocultivos y dos urocultivos negativos. Serologias para
VHC, VEB, CMV. VIH, Coxiella y Brucella negativas. VHB+ (AntiHBs y antikiBc).
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Al pase a nuestro servicio (Dia +1)

Dia +/ de ingreso




Pruebad complementariay

(continuacion)

o FCOCARDIOGRAMA: Protesis aortica normofuncionante. CIV residual con cortocircuito leve -

moderado a nivel del parche. VD dilatado y disfuncionante con altas presiones. No se

aprecian datos de endocarditis. Se realiza ecocardiograma transesofagico sin apreciar datos

de endocarditis.

o GAMMAGRAFIA CON LEUCOCITOS: No se observan hallazgos de endocarditis

« ECOGRAFIA ABDOMINAL: Esplenomegalia homogénea de 18 cm. Diverticulos en sigma.




Bvolucion

Persistencia de los picos febriles en Cardiologia mientras recibe tratamiento con Ampiciling, Cloxacilina y
bentamicina por lo que tras evaluar el caso el PROA y previa realizacion de varios ecocardiogramas y
qammagrafia con leucocitos, en los que se descarta razonablemente endocarditis infecciosa, se decide

pase a nuestro dervicio.

En planta persisten picos febriles practicamente diarios a pesar de diferentes ineas de tratamiento
(Ceftriaxona, Meropenem y después combinado con Linezolid), encontréndose asintomético salvo
ocasional tos seca y el malestar que le producen los picos febriles.



FIEBRE

Pancitopenia
Aumento de RFA (™1 ferritina)
Hipertrigliceridemia

Alteracion de las PFH

!Deterioro de la funcion renal?

Infiltrados pulmonares bilaterales
Esplenomegalia
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Al menos 5 criterios

Diagnéstico de SHF: criterios diagndsticos

Clt{::pemaS Eafectando a dos o mas series hematopoyéticas):

- Hemoglobina < 9 g/dl
- Plaquetas < 100.000/ul @

- Neutrofilos < 1.000 célulasml s

Q DY hipofibrinogenemia
(hbrindgeno < 10{] m

Hemofagocitosis en médula dsea, bazo o nddulos linfaticos

Ar:twldad de las £E| ac M dieminuiida o ausente




eoplasias
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Hematologicas: | nfomas ne Todgkin T 8 ¥-anaplasicos; m Eloma midtipls, enfermedad de rodgkn,
leucemia mjw oidle aguda, BULEMI finfhtics Aguds de cilylgs 7 ¥ B, eritroley Cermid, firfamas i letice.
mias de células nasyrf Killer granulomatosis linfomatoide

Mo ren-*a:ologlcas: tumores mediastin 05 de celylas qerminales (ng EMINomal sarcomg de Kapasi,
lll".'d'."."b.'dh::;fl'ld. “Lroma de Fwing

rfectiones Virales: Enstain Barr, criomegalovings, i Huerizs humana, parging ¥ aviar, harges tipa 1,25 8y varice
A Toster; Hiy Mbieala, ParvaingG g1g s Cuf & henatitis: adenguirs BRterovirus, hantayi rus,

denzue, CORSaCkiE, sincicial "Epiratano y B

Bacterianas; endecarditis infeccinsy “BESIS, bartanellgsis fisbre ¢, fiebye | Toides, CQonel, fup
laspiras, elamig a5, brucelas, borralis. Mycagiismy FoRUmORSE, Mmicobacterise | ehfermedad de
Tiumgﬁmu;'.r’.'

Wiciticas seergitlys can dida, h Stoplasma, Uiptecoog, 1 CospamE y Preumocistis frowece

Perasitarias: s sMmaniasis v sceral, malari, babesiasis ¥ twonlaamasi

Enfermedides Lupus entematoes sistérmica enfermedad da 5tll, eselerasie sistémnica Frogresiva, areritie reumataide
Coidgenn YRSCL e ATFILS fven)| enfermedag Mixta de tejida fonectivg, Ranarteritig Nodoss, enfermedad da Kawasalks

Trasplantes & Irasplantes "enal, hapdfico | FOn-pancrags pulmdn, I"err'alépryél-'-'.fn
nmunodeficencizs Iy nodeficienszs: Congenitas y adouyi das, Infecoign POr VIH, anemya e Elulas 1alciformes

Otras Brogas: feniitoina, Micofenclats, Azatiapiing, sty mak
Ihopsticas entermedad de Klkuchi

Farmas famili 'e5 tardias
i




Neopladiad

Mas comanmente por sindromes linfoproliterativos (que incluyen células B, Ty NKJ v leucemias, pero también tumores

slidos (carcinoma de mama, teratoma)

[ raras ocasiones, el diagndstico de SHF puede preceder a |

identificacion de [a neoplasia maligna
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Linfangitis carcinomatosal




Trartornoy rewmatolégicod

[ asociacion mds comin es en nifios con artritis idiopatica juvenl sistemica

(Alls, antes llamada enfermedad de Jill)

(tras enfermedades autoinmunes asociadas con oHF incluyen LEY, artriti
reurmatoide, dermatomiositis, esclerosis sistémica, enfermedad mixta del tejido
conectivo, sindrome antifostolipido, sindrome de 3jdqren, espondilitis anquilosante,
vasculitis y sarcoidosis




La vasculitis asociada al SHF es la
- . o
Vasculits: afectacion reno - pulmonar O, _o?"8)  PAN que caracteristicamente

respeta a pulmén

(ausa muy poco frecuente de

SHE

Sarcoidosis oo
Ve 0% 9__33




A menudo se asocia con infecciones virales, incluido el virus de Epstein-Barr (VEB), el
ctomegalovirus (CMV), el parvovirus, el virus del herpes simple, el virus de la varicela-

z6ster, el virus del sarampian, el virus del herpes humano 8, el virus de la influenza

N1y el WK

Aunque es menos comdn, puede ocurrir en el contexto de infecciones debidas a
bacterias (Brucella , bacterias Gram neqativas, tuberculosis), pardsitos (leishmanias,
malaria) y hongos (histoplasmosis)
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Lo més frecuente es que sea subaguda o crénica

Histoplasmosis

Serologas negativas

Causa poco frecuente de neumonia en inmunocompetentes

Symptom sign
Fever and/or Fever
night sweats

Pulmonary

Anarexia
Weight loss

Weakness or
malaise

Respiratory

(cough, dsypnea,

pleuritic chest
pain)

Gastrointestinal
(abdominal pain,

nausea, vomiting,

diarrhea)

Headache or
central nervous
system

Musculoskeletal

{rales, rhonchi,
rubs, signs of
effusion)

Hepatomegaly
Splenomeagaly

Neurologic
{altered mental
status,
meningismus)

Ascites
Jaundice
Dermatologic

Positive PPD

Laboratory
finding

Anemia
Leukopenia

Leukocytosis or left
shift

Thrombocytopenia
Thrombocytosis
Hyponatremia

Elevated alkaline
phosphatase

Transaminitis
Hyperbilirubinemia
Elevated ESR =50

Hypoxemia (p02
<60)

Sterile pyuria

Suelos con quano

Micosis endémica en Norte y Centro de América.
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[ pacientes con trastornos de inmunodeficiencia hereditarios pero también en las
inmunodeficiencias adquiridas, incluido el VIH/SIDA, ef trasplante de células
hematopoyeticas o el trasplante de rifion o figado
/ a \\
Nuestro paciente no tiene 1D conocida e incluso en )
estos casos el SHF suele producirse en el contexto =~

de una infeccion concurrente o un sindrome

linfoproliferativo



linfoma




Diagnistico

‘ﬂ Diagnéstico de SHE: receptor (DZos > BM0
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- Proteinograma. BZ-microglobulina. 5301

- Autoinmunidad

% TAC toraco-abdominal
Y Adenopatias = biopsia

atron pulmonar - broncoscopia

- Completar serologtas VHS, VHH-8, WL
- PCR cuantitativa de CMV

- Mantoux / Quantiferén + cultivo de esputo

> muestra para cultivo



[ratamiento de soporte

OHF => Etdposido + Dexametasona +/- Ciclosporing

l

Iratamiento etiolagicol
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