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The question is the general syndrome (and the vision 10ss)

Isabel Izuzquiza-Avanzini', Lucia Barrera-Lopez?

1Servicio de Medicina Interna. Complexo Hospitalario Universitario de Ourense.

2Servicio de Medicina Interna. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

ABSTRACT

We present the case of a man who refers weight loss, asthenia, and
rectal bleeding. After the initial tests a rectal ulcer was found through
a colonoscopy. After that, he consulted for acute loss of vision, with
findings in the ophthalmological explorations compatible with bilateral
posterior uveitis. We propose the differential diagnosis of the rectal
ulcer in one hand and of the bilateral posterior uveitis in the other,
with the aim of reaching a diagnosis which involves both alterations.
Keywords: General syndrome, vision loss, rectal ulcer.

CASO CLINICO

Vardn de 61 afios que acudid a consulta de Medicina Interna por pér-
dida de peso.

Era natural de Boiro (A Corufia) y no referfa alergias ni hdbitos tdxicos.
Tampoco habia realizado viajes recientes, consumia tanto agua del gri-
fo como embotellada, manifestaba relaciones sexuales de riesgo espo-
radicas y tenfa como mascotas un gato, un perro y una tortuga. Entre
sus antecedentes personales destacaba un infarto agudo de miocardio
con bloqueo de rama izquierda del haz de His en 2013 (estenosis grave
en segmento proximal de la obtusa marginal tratada con stent conven-
cional), precisando reingreso en marzo de 2014 por angina inestable,
objetivandose estenosis significativa del stent que no se revasculariz6
por buen flujo distal. Se efectud ecocardiograma transtordcico, con
una fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada (50%).
También referfa un sindrome ansioso-depresivo. Como tratamiento
habitual tomaba dcido acetilsalicilico, pantoprazol, carvedilol, atorvas-
tatina, sertralina, clonazepam y zolpidem.

El 3 de septiembre de 2020 relataba cuadro de pérdida de peso y ape-
tito, ademds de cansancio de ocho meses de evolucién. A lo previo
se afiadia cambio en el ritmo deposicional desde hacfa 3 meses (con
tendencia al estrefiimiento) y rectorragia, que el propio paciente rela-
cion con hemorroides.

Enla exploracion fisica inicial no se evidenciaron hallazgos destacados.
Como pruebas complementarias se solicitaron andlisis de sangre
(leucocitos 10570/pL -con férmula normal-, Hb 12.1 g/dL, plaquetas
423000/pL, VSG 24, funcién renal e iones en rango, GGT 523, FAL 830,
ferrocinética normal), serologfas negativas de VIH, VHB y VHC, una TC
de abdomen sin hallazgos a destacar (salvo diverticulos aislados en
colon descendente y sigma proximal).

A la espera de completar estudios, asistié a Urgencias por disminu-
cién de la agudeza visual bilateral y miodesopsias de aparicion aguda.
Oftalmologfa describid la presencia de vitritis (uveitis posterior) e in-
filtrados retinianos en ambos ojos. En la agudeza visual de lejos, en el
0jo derecho contaba dedos a 20 cm y en el izquierdo; 0,05 (ambos sin
mejorfa con estenopeico), por lo que se planted vitrectomia diagnds-
tica y terapéutica.
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RESUMEN

Presentamos el caso de un hombre que consulta por pérdida de
peso, astenia y rectorragia. En los estudios iniciales se objeti-
va una Ulcera rectal en la colonoscopia realizada. Posteriormen-
te presenta pérdida de vision brusca, con hallazgos en la explo-
racién oftalmoldgica compatibles con uveitis posterior bilateral.
Se plantea el diagndstico diferencial por un lado de la Ulcera rectal y
por otro de la uveitis posterior bilateral para llegar a un diagndstico
que alne ambas alteraciones.
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También se hizo una colonoscopia, donde resultaba llamativa una dlce-
ra a nivel de recto inferior, de aspecto maligno, que se extendia desde
margen anal hasta 3 cm de este, ocupando un tercio de circunferencia.
Se tomaron biopsias y se remitid de nuevo al paciente para filiar el
cuadro descrito.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Como primera aproximacion, se trata de un cuadro de sindrome gene-
ral y una Ulcera rectal de aspecto maligno en el estudio endoscdpico.
Ademds, de manera aguda el paciente desarrolla una uveitis posterior
bilateral. Dentro de los antecedentes epidemioldgicos, destacaremos
el de relaciones sexuales de riesgo. En base a lo referido, articulare-
mos el diagnostico diferencial (Tabla 1).

Tabla 1: Diagnostico diferencial inicial de la dlcera rectal

Ulceras rectales

Solitaria

Neoplasia

Enfermedad inflamatoria intestinal

Infecciones virales

Enfermedades de transmision sexual

La Glcera rectal solitaria es una entidad asociada a estrefiimiento cré-
nicoy que no asocia sintomas generales, por lo que se rechazarfa como
causante del cuadro.

En cuanto a la neoplasia, a favor estd la presencia del sindrome ge-
neraly la descripcién macroscopica de la dlcera. Sin embargo, la aso-
ciacion con uveftis serfa excepcional y ademds en la TC no se describe
afectacion loco-regional ni metdstasis, por lo que también se podria
desechar esta opcion.



Por otro lado, la enfermedad inflamatoria intestinal si se asocia con
uveitis, ademds de con la colangitis esclerosante primaria (CEP), lo que
podria explicar la presencia de colestasis de nuestro caso. Sin embar-
g0, se ha de resaltar que la historia clinica no menciona dolor abdomi-
nal, diarrea ni productos patoldgicos en heces, el aspecto de la tlcera
no es inflamatorio y el curso de la enfermedad referido tampoco harfa
sospechar esta patologfa.

Infecciones viricas como citomegalovirus (CMV) o virus de Epstein Barr
(VEB) pueden cursar con Ulceras rectales en pacientes inmunocom-
prometidos, pero dado que el paciente es inmunocompetente, parece
también razonable rechazar esta opcion.

Por dltimo, se centrard la hipdtesis en las infecciones de transmision
sexual (ITS). El virus del herpes simple (VHS) es la causa mds frecuente
de lesiones ulceradas dentro de este subgrupo y estas son dolorosas,
acompafiadas de vesiculas, adenopatias y fiebre. Por otro lado, Neissei-
ra gonorrhoeae'y Chlamydia trachomatis causan Ulceras que clinicamente
cursan con proctitis. Neisseira gonorrhoeae se asocia a lesiones exuda-
tivas y sistémicamente se relaciona con artralgias; Clamydia trachomatis
cursa caracterfsticamente con grandes adenopatias (bubones). Dado
que en nuestro caso la dlcera se describe como indolora sin asociar
tenesmo, exudados ni adenopatias, estas opciones nos parecerfan im-
probables. Por dltimo, una entidad que nos parecerfa a priori relevan-
te y que no descartariamos serfa la Ides (“gran simuladora”), ya que
Treponema pallidum puede provocar dlceras rectales indoloras y uveftis.

A continuacion, realizaremos el diagndstico diferencial de la uveitis

posterior bilateral, que se trata de una inflamacién de la retina o sus
vasos y/o de la coroides (Tabla 2).

Tabla 2: Diagndstico diferencial inicial de la uveitis posterior bilateral

Uveitis posterior bilateral

Enfermedades oftalmologicas

Sindrome de enmascaramiento neoplasico

Enfermedades autoinmunes sistemicas /

autoinflamatorias

Infecciones

Numerosas son las enfermedades oftalmoldgicas que pueden causar
uveitis posterior y bilateral (coroidopatias, epiteliopatias o retino-
patias, entre otras) pero de manera aislada no explicarian el cuadro
del paciente.

Los sindromes de enmascaramiento neopldsicos son procesos que si-
mulan una uveitis, siendo el mas frecuente el linfoma de células B,
debiendo sospecharse con uveitis crénica y refractaria . Ante la au-
sencia de enfermedad tumoral en las pruebas de imagen, podriamos
descartar razonablemente esta opcion.

Diversas enfermedades autoinmunes sistémicas/autoinflamatorias
pueden cursar con esta clinica, aunque suelen ser tipicamente anterio-
res. La ausencia de otros sintomas caracterfsticos (artritis/artralgias,
serositis, afectacion dermatoldgica, pulmonar, renal o vascular) hace
poco probable que nos hallemos ante una enfermedad de este grupo
(sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico, vasculitis asociadas a ANCA,
entre muchas otras). Como ya se ha mencionado, la enfermedad in-
flamatoria intestinal se asocia a uveitis y CEP, pero el curso clinico
tampoco es sugestivo.

Por Gltimo, cabe destacar el antecedente de relaciones sexuales de
riesgo, la ingesta de agua de fuentes del entorno y los animales de
compafifa (gato, perro y tortuga).

Uzquiza-Avanzini |, et al

Toxoplasma sp. es 1a causa infecciosa més frecuente de uveitis poste-
rior y tiene como hospedador principal a los gatos, pero la afectacién
ocular mayoritaria es unilateral. En contra de esta entidad, tendriamos
la ausencia de fiebre y adenopatias que orienten a primoinfeccion y la
ausencia de inmunosupresién para pensar en una reactivacién. La en-
fermedad por arafiazo de gato, causada por Bartonella henselae, suele
cursar con adenopatias locorregionales, fiebre y artralgias, si bien la
afectacion ocular se ha descrito en un 10% de los casos y suele ser uni-
lateral La toxocariasis, causada por el pardsito intestinal Toxocara ca-
nis, cuyo hospedador principal es el perro, provoca afectacion también
tipicamente en un solo ojo. En Ia presentacién cldsica, asocia fiebre,
hepatoesplenomegalia, eosinofilia y afectacién pulmonar, ausentes en
nuestro caso. El cuadro tampoco orientaria a enfermedad de Whipple
(Tropheryma whipplei) por la falta de artralgias, adenopatfas, diarrea o
proceso sugestivo de malabsorcion. En el grupo de las enfermedades
viricas, la coriorretinitis herpética, si bien encajarfa por el antecedente
de relaciones sexuales de riesgo, no seria compatible con la ausen-
cia de lesiones tipicas en Ia exploracion oftalmoldgica. EI CMV causa
uveitis posterior en pacientes inmunodeprimidos (siendo la infeccién
ocular més frecuente en pacientes con SIDA)% El virus varicela zéster
(WI) provoca lesiones unilaterales y con afectacién cutdnea y el VEB
lesiones dolorosas asociadas a un sindrome mononucledsico.

Dentro de las micobacterias, Mycobacterium tuberculosis ha sido tra-
dicionalmente la causa mds frecuente esta afectacion ocular dada su
afinidad por tejidos bien oxigenados como los pulmones y la coroides.
Por otra parte, en el grupo de micobacterias no tuberculosas, men-
cionaremos al M. chelonae por ser la que causa afectacion ocular mds
tipicamente3. Esta micobacteria ubicua en la naturaleza (suelo, agua,
polvo), debe su nombre a que el primer aislamiento se realizd en una
tortuga (Chelona corticata). La presencia de pequefios nédulos inespe-
cificos en térax y bazo, con el sindrome constitucional, podrian hacer
pensar en esta hipdtesis diagndstica, aunque seria excepcional y la es-
(asa presencia de enfermedad granulomatosa no acabaria de encajar
en nuestro €aso.

Para finalizar, habria que volver a pensar en la sifilis. Treponema palli-
dum puede cursar con afectacion ocular en forma de uveitis posterior
bilateral durante los estadios secundario y terciario. Ademds de enca-
jar con el antecedente epidemioldgico, explicarfa tanto la presencia de
una Ulcera rectal indolora (proctitis sifilitica), como la colestasis y el
sindrome general®.

Por lo tanto, la principal hipdtesis diagndstica es que se trataria de una
enfermedad infecciosa de transmision sexual y por ello se deberia soli-
citar una serologia luética. No obstante, no se podria eludir del todo la
poco probable, aunque posible, etiologia por micobacterias (dado que
el paciente tiene una tortuga como mascota), por lo que quedaria pen-
diente descartar |a presencia de granulomas en las muestras recogidas.

RESOLUCION

Cerrando el caso, el paciente habia acudido previamente a un oftalmo-
logo extramuros, donde se le pautd prednisona en pauta descendente
(con empeoramiento clinico) y colirio con base de dexametasona.

Tras vitrectomia efectuada por Oftalmologfa, se obtuvieron muestras
de humor vitreo no diluido (enviado a Anatomia Patoldgica/Microbio-
logfa) y diluido.

Se completaron estudios analiticos, revelando 11670 leucocitos/pL,
hemoglobina 13.7 g/dL, plaquetas 207000/pL, VSG 37, GGT 203, FAL
106, FR 15,2 Ul/mL, ANA 1/80 patron citoplasmdtico (con resto de es-
tudio de autoanticuerpos negativos).
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La biopsia de lesion rectal mostré un drea de ulceracion con minimo
fragmento de epitelio glandular, sin evidencia de malignidad y el estu-
dio de humor vitreo tuvo una anatomia patoldgica sin malignidad, con
inmunofenotipo sin evidencia de infiltracién por linfoma no Hodgkin.

Se exploré de nuevo al paciente, objetivando ademds unas lesiones
palmo-plantares descamativas, tipo pdpulas hiperqueratésicas.

El estudio seroldgico arroj6 un resultado para Treponema pallidum 1§G
positivo, RPR 1/32, anticuerpos totales EIA positivos y la PCR en humor
vitreo (PCR), también positiva para esta espiroqueta.

Ante el juicio clinico de uveftis sifilitica (equivalente a neuroldes), se
decidid ingreso en la Unidad de Enfermedades Infecciosas del Com-
plexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela para tra-
tamiento intravenoso con penicilina G benzatina 4 MU cada 4 horas
durante 2 semanas, logrando la desaparicion de lesiones cutdneas y la
Glcera rectal. Se complet6 estudio con liquido cefalorraquideo (claro,
no xantocromico, 29 células, 8% monacitos/macréfagos, 92% linfoci-
tos, 0.32 proteinas, cultivo negativo) y despistaje de ITS (incluyendo
VIH). El estudio oftalmoldgico cifré la agudeza visual el 18 de noviem-
bre de 2020 en ojo derecho de 0.6 +1 (con estenopeico 0.8 dificil) y el
ojo izquierdo 0.3 (estenopeico 0.6), quedando pendiente de realizar
cirugfa en el ojo (también afecto) contralateral.

Como mensajes para recordar, esta entidad es una infeccién de trans-
misién sexual causada por la espiroqueta Treponema pallidum. Puede
presentarse como sifilis precoz (primaria, secundaria, latente tempra-
na), tardia (terciaria, latente tardfa) o neurosifilis (en cualquier mo-
mento del transcurso de la enfermedad).

Se debe solicitar siempre en embarazo, contactos sexuales reconoci-
dos, pacientes con virus de la inmunodeficiencia humana, hombres
que mantengan relaciones sexuales con hombres o personas que reco-
nozcan relaciones sexuales de riesgo. En cuanto a los estudios, resal-
tar que las pruebas seroldgicas pueden no ser concluyentes si existe
inmunosupresion o enfermedad precoz, por la presencia de falsos ne-
gativos. Las pruebas treponémicas son mds especificas y se mantienen
positivas de por vida. Estas son FTA-ABS, MHA-TP, TPPA, TP-EIA y CIA.
También cabe mencionar que las pruebas no treponémicas (RPR, VDRL,
TRUST) presentan un nimero no desdefiable de falsos positivos en
contexto de otras entidades. Los métodos de deteccidn directa de este
microorganismo son la microscopia dptica de campo oscuro y la inmu-
nofluorescencia directa. Al igual que se ha mostrado en este caso, es
relevante solicitar la PCR en muestras bioldgicas de tejidos afectados.
La realizacién de puncién lumbar para obtener liquido cefalorraquideo
es necesario para diagnostico definitivo de neurosifilis, aunque repetir
la prueba con el fin de monitorizar resultados, ain hoy en dia es una
opcion controvertidae.
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