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INTRODUCCIÓN
Se presenta el caso de una mujer de 23 años diagnosticada a los 2
años  de  inmunodeficiencia  común  variable  asociada  a  ataxia-
telangiectasia  que  acude  a  Urgencias  por  ictericia  en  la  piel  y
mucosas  y  dolor  abdominal  posprandial.  La  analítica  muestra
hiperbilirrubinemia  de  35  mg/dL  con  elevaciones  significativas  de
fosfatasa  alcalina  y  enzimas hepáticas.  La  orina  presenta un color
amarillo  y  en  el  sedimento  se  aprecian  moderados  cristales  de
bilirrubina  (Fig. 1) de aspecto  pequeño, granular y de color amarillo
que aparecen en orinas ácidas con pH < 7.
Tras la ecografía y la biopsia se descartan alteraciones en el hígado y
en la vía biliar. La TC abdominal identificó varias adenopatías, que,
tras  su  estudio  por  Anatomía  Patológica,  se  diagnosticaron  como
linfoma  de  Hodgkin  clásico  de  estadio  II,  por  lo  que  la
hiperbilirrubinemia  se  interpreta  en  el  contexto  de  un  síndrome
paraneoplásico (síndrome de Stauffer).



CASO CLÍNICO
El síndrome de Stauffer es un síndrome paraneoplásico raro, que se
manifiesta con afectación hepática, con o sin ictericia, sin evidencia
obstructiva  de  la  vía  biliar,  etiología  infecciosa  o  neoplásica  del
hígado o los conductos biliares. Tradicionalmente se ha asociado con
carcinoma  de  células  renales,  pero  también  con  enfermedades
linfoproliferativas  malignas  (1).  La  producción  de  citocinas  y
sobreexpresión  de  IL-6  por  parte  del  tumor  podría  producir  una
respuesta  inflamatoria  en  el  hígado  con  la  subsiguiente  lesión
hepatocelular (2).
La  incidencia  de  cáncer  en  pacientes  con  ataxia-telangiectasia  es
mayor que la esperada para la población general.  El reconocimiento
de  la  hiperbilirrubinemia  como  causa  de  una  posible  colestasis
hepática paraneoplásica es primordial para dar un enfoque adecuado
a estos pacientes, ya que permite un reconocimiento temprano de las
patologías malignas causantes de esta identidad y para brindar un
tratamiento adecuado.

Figura 1.
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