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CCC001

Síndrome de anticuerpos antisintetasa: informe y análisis 
de un caso

Radillo-Alba HA(1), Hernández-Núñez É(2), Olán F(2

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
mosa Tabasco. 

Introducción: El síndrome antisintetasa (SA) es una entidad que integra 
compromiso intersticial pulmonar (70-96%), polimiositis/miositis, manos 
de mecánico, fenómeno de Raynaud, �ebre, artritis y  títulos elevados de 
anticuerpos ARNt. 
Objetivo: Limitar de forma clínica el diagnóstico de SA. 
Material y métodos: Paciente femenino de 60 años que desde seis meses 
antes sufre  enfermedad intersticial pulmonar y artritis tratadas con control 
sintomático.  Se descubre que ha cursado desde un lapso mayor de seis 
meses con debilidad de miembros inferiores, dolor  muscular generalizado, 
disnea ocasional, manos de mecánico y fenómeno de Raynaud. Se eviden-
cia �ebre referida desde más de tres meses antes. Ante la sospecha de SA 
se solicitan anticuerpos anti-Jo-1, que con�rman su presencia y el diagnós-
tico. Se decidió el inicio de tratamiento con dosis altas de glucocorticoides 
y se alcanza una respuesta favorable tres días después.
Resultados: Por medio de exploración física detallada y determinación de 
anticuerpos séricos fue posible diagnosticar el SA. La respuesta a los gluco-
corticoides sistémicos produjo mejoría sustancial en la debilidad y la disnea.
Conclusiones: El SA es una entidad clínica que requiere un alto índice 
de sospecha clínica y con�rmación mediante estudios de inmunología. El 
tratamiento temprano tiene como efecto una recuperación sintomática 
aceptable.

Bibliografía
Katzap E, Barilla-LaBarca ML, Marder G: Antisynthetase syndrome. 
Curr Rheumatol Rep. 2011;13:175-181. 10.1007/s11926-011-0176-8.

CCC002

Importancia del cribado para la tuberculosis latente: infor-
me de un caso

Radillo-Alba HA(1), Hernández-Núñez É(2), Olán F(2)

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
mosa Tabasco.  

Introducción: Dados los mecanismos de acción molecular de la inmuno-
terapia anti-TNF, se ha identi�cado la relación con la reactivación de la 
tuberculosis pulmonar latente (TBPL). Por consiguiente, se han aprobado 
formas de cribado por medio de PPD en México para reducir al mínimo el 
riesgo de reactivaciones posteriores al tratamiento. Se describe a continua-
ción el caso de un paciente tratado con in¥iximab sin detección previa de 
TBPL.
Objetivo: Noti�car y documentar el desenlace �nal de un paciente no 
sometido a cribado para TBPL, previo tratamiento con in¥iximab. 
Material y métodos: Se trata de un hombre de 48 años de edad portador de 
púrpura trombocitopénica trombótica (PTT) de reciente diagnóstico y con 
antecedente de tuberculosis pulmonar a los 27 años de edad. El médico 
tratante indicó la administración de in¥iximab en lugar de rituximab o plas-
maféresis, con obtención de una respuesta parcial. Dos semanas después de 
la administración de anti-TNF se presentó el paciente con cuadro febril sos-
tenido acompañado de tos y dolor torácico. Luego de cuatro semanas de 
tratamiento antifímico (previa con�rmación por técnicas de biología mo-
lecular en expectoración), el paciente falleció por causas relacionadas con 
sepsis grave.
Resultados: Se con�rmó la reactivación de la tuberculosis pulmonar por 
medio del gen Xpert en esputo y por los signos clínicos ya mencionados. El 
tratamiento con antifímicos no fue su�ciente para impedir el desenlace 
ominoso del paciente.
Conclusiones: El cribado para TBPL es imperativo para individuos elegi-
bles para tratamiento inmunológico con anti-TNF, con objeto de evitar 
complicaciones de naturaleza infectológica, como en el caso de este pa-
ciente. 

Bibliografía
J Clin Invest 2009;119(5):1079-1082. Published online 2009 Apr 20. doi: 
10.1172/JCI39143.

CCC003

Endocarditis como manifestación inicial del lupus eritema-
toso generalizado 

Radillo-Alba HA(1), Olán F(2), Hernández-Núñez É(2)

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
mosa Tabasco.

Introducción: La endocarditis de Libman-Sacks es un fenómeno obser-
vado con relativa frecuencia en pacientes portadores de lupus eritematoso 
generalizado (LEG). Esta entidad no suele ser la forma de presentación de 
inicio en el lupus, en contraste con el dolor articular o las alteraciones he-
matológicas. En este caso se describe cómo se estableció el diagnóstico de 



XLVI Congreso Mexicano de Reumatología

Reumatol Clín. 2018;14 Ext.148

LEG a partir de una mujer con signos clínico de endocarditis sin compro-
miso articular o hematológico evidente.
Objetivo: Exponer una presentación infrecuente de inicio de LEG. 
Material y métodos: Se trata de una mujer de 37 años de edad sin antece-
dentes de importancia, quien mani�esta el día de su valoración disnea de 
medianos esfuerzos de cinco meses de evolución junto con dolor pleurítico 
y pérdida ponderal. La exploración física reveló alopecia, palidez conjunti-
val, petequias en ambos antebrazos, un soplo diastólico mitral de grado 2 
con leve frote pericárdico e hipoventilación pulmonar basal bilateral. No se 
identi�có compromiso neurológico o articular. El análisis sanguíneo con 
detección de anticuerpos reveló trombocitopenia y presencia de anti-SM 
y anti-DNA de doble cadena. En concordancia con los criterios de clasi�-
cación recientes para LEG, se determinó su diagnóstico y se inició el tra-
tamiento. Con posterioridad se con�rmó la presencia de vegetaciones en la 
válvula mitral con insu�ciencia leve de ésta.
Resultados: La con�rmación de vegetaciones por ecocardiografía transto-
rácica permitió establecer el diagnóstico de la endocarditis de Libman-
Sacks, previa sospecha clínica y con�rmación de LEG por medios clínicos 
y paraclínicos.
Conclusiones: La endocarditis de Libman-Sacks es poco frecuente como 
inicio de LEG. Exige un alto índice de sospecha clínica y con�rmación 
imagenológica. 

Bibliografía
Roldan CA, MD, Sibbitt WL, Jr, Qualls CR, Jung RE, Greene ER, Gas-
parovic CM, et al. Libman-Sacks endocarditis and embolic cerebrovascu-
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Síndrome de Ormond: informe y análisis de un caso

Radillo-Alba HA(1), Hernández-Núñez É(2

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
mosa Tabasco. 

Introducción: El síndrome de Ormond consiste en la �brosis idiopática 
del retroperitoneo que compromete estructuras anatómicas y da lugar a 
una presentación clínica inespecí�ca, a expensas de los uréteres, los polos 
inferiores del riñón, los intestinos delgado y grueso, la vasculatura mesen-
térica y celiaca y la aorta torácica (periaortitis crónica).
Objetivo: Exponer y documentar el diagnóstico de �brosis retroperitoneal 
sintomática. 
Material y métodos: Paciente masculino de 30 años de edad y anteceden-
te de dos años de dolor abdominal generalizado e infecciones de vías 
urinarias de repetición. No cuenta con otros antecedentes de importancia. 
Al recibir atención en este servicio, no se integra un síndrome de irritación 
peritoneal. Presentó irradiación al testículo derecho. El interrogatorio re-
vela sensación distérmica no cuanti�cada y pérdida ponderal. Se solicitó un 
ultrasonido renal y de vías urinarias, el cual mostró hidronefrosis derecha y 
ectasia pielocalicial bilateral. Los estudios de laboratorio revelaron incre-
mento de las cifras de VSG, PCR y fosfatasa alcalina. La BHC mostró 
anemia normocítica. El examen general de orina con�rmó  infección de 
vías urinarias altas. Con base en lo anterior se determinaron las concentra-
ciones séricas de IgG4, las cuales resultaron elevadas más de tres veces el 
límite de referencia de laboratorio.
Resultados: Se realizó  biopsia de retroperitoneo guiada por tomografía, 
cuyo informe histológico e inmunohistoquímico fue consistente con pa-
trones de �brosis e in¥amación, lo que  con�rmó el diagnóstico de síndro-
me de Ormond. 
Conclusiones: Los antecedentes de dolor abdominal y obstrucción uri-
naria, en un contexto in¥amatorio, orientan al clínico a pensar en esta 

entidad poco frecuente. La con�rmación diagnóstica exige biopsia peri-
toneal.

Bibliografía
Moussavian B, Horrow MM. Retroperitoneal �brosis. Ultrasound Q. 2009; 
25(2):89-91.
Vaglio A, Palmisano A, Corradi D, Salvarani C, Buzio C. Retroperitoneal 
�brosis: evolving concepts. Rheum Dis Clin North Am. 2007;33(4):803-17.
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Vasculitis reumatoidea como primera manifestación de la 
artritis reumatoide

Marín-Hernández D, Orrantia-Vértiz M, Barragán-Gar�as JA

Hospital Español de México 

Introducción: La vasculitis reumatoidea (VR) es la complicación extraarti-
cular más grave de la artritis reumatoide (AR) y se mani�esta como vascu-
litis cutánea y neuropatía. Su incidencia ha disminuido, pero su tratamiento 
aún es un reto. 
Objetivo: Presentar un caso que inicia con vasculitis reumatoidea antes 
del diagnóstico de AR.
Material y métodos: Hombre de 50 años con tabaquismo positivo. Ocho 
meses con dolor neuropático en plantas y debilidad distal progresiva en 
piernas y a continuación en brazos. Se acompaña de dermatosis generali-
zada. Se trata con dexametasona, indometacina y metacarbamol durante 
seis meses. Días antes de la hospitalización presentó limitación a  la dorsi-
¥exión del pie derecho y marcha equina. Re�rió pérdida ponderal, artral-
gias en hombros, codos, muñecas, metacarpofalángicas e interfalángicas 
proximales (IFP). La exploración física revela púrpura, pápulas, pústulas, 
costras y livedo reticularis. Flogosis en IFP, fuerza muscular de 3/5 en pier-
nas y pie péndulo derecho. Factor reumatoide (FR), 2 600 UI/ml; C4, 5.2 
mg/dl; ferritina, 2 373 ng/ml; VSG, 65 mm/h; anticuerpos antipéptido 
cíclico citrulinado (anti-CCP), 2 256 UI/ml; y anticuerpos anticitoplasma 
del neutró�lo (C-ANCA) positivo. El estudio neuro�siológico señala po-
lineuropatía mixta, predominio inferior y desnervación aguda/activa. Se 
trató con metilprednisolona e inmunoglobulina intravenosa con mejoría 
en fuerza y dolor. Luego se agregó ciclofosfamida intravenosa y egresó con 
prednisona.
Resultados: La poliarteritis nodosa y la VR pueden compartir manifesta-
ciones clínicas y ser indistinguibles en términos histológicos. Sin embargo, 
tres características orientan al diagnóstico de VR: títulos elevados de FR y 
anti-CCP y valores bajos de C4.
Conclusiones: La VR en la AR temprana o antes de la afectación articular 
es en extremo inusual y sólo se ha descrito en un número pequeño de in-
formes de casos.

Bibliografía
Makol A, Matteson EL, Warrington KJ. Rheumatoid vasculitis: an update. 
Curr Opin Rheumatol. 2015;27: 63-70.
Sacks S, Steuer A. Can rheumatoid vasculitis predate a diagnosis of rheu-
matoid arthritis? European Journal of Rheumatology 2017;4: 57-8.
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Artritis espinal relacionada con gota: informe y análisis de 
un caso
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Introducción: La gota tiende a presentarse en la forma de monoartritis en 
las articulaciones de los miembros inferiores; sin embargo, publicaciones de 
casos previos han con�rmado que el depósito de cristales puede comprome-
ter virtualmente cualquier articulación con diferente frecuencia. A conti-
nuación se presenta el caso de un paciente portador de gota tofácea crónica 
con afectación de la columna vertebral.
Objetivo: Documentar y exponer una presentación poco frecuente de la 
artropatía por depósito de cristales de urato monosódico. 
Material y métodos: Se trata de un hombre de 57 años de edad con diag-
nóstico de gota tofácea crónica con más de 10 años de evolución y mal apego 
al tratamiento médico y nutricional. Luego de un periodo de cuatro años de 
no atender el seguimiento, el paciente se presentó a valoración por manifes-
tar dolor monoarticular en ortejo de pie derecho. La exploración física reveló 
movilidad limitada del cuello a expensas de dolor moderado y una nodula-
ción rígida y poco móvil de 2 cm entre los espacios vertebrales C6 y C7. No 
se documentó compromiso nervioso periférico en extremidades superiores.
Resultados: El análisis sanguíneo mostró una elevación notoria de las con-
centraciones de ácido úrico, glucemia y triglicéridos. Se propuso la toma de 
biopsia de la nodulación para su estudio, pero el paciente la declinó.
Conclusiones: Contar con el antecedente de elevación de las cifras de áci-
do úrico en un paciente con monoartropatía por depósito de cristales debe 
llevar al clínico a buscar nuevos sitios de afectación articular e incluso pon-
derar la posibilidad de una presentación poliarticular.

Bibliografía 
Souza AW, Fontenele S, Carrete H, Fernandes AR, Ferrari AJ. Involvement 
of the thoracic spine in tophaceous gout. A case report. Clin Exp Rheuma-
tol. 2002;20:228-230.
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Artritis robusta: informe de caso

Radillo-Alba HA(1), Olán F(2), Hernández-Núñez É(2)

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
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Introducción: La artritis reumatoide comprende un espectro amplio de pre-
sentaciones, desde el dolor incapacitante y la postración con deformidad 
anatómica considerable hasta periodos asintomáticos prolongados pese a la 
evidencia analítica de in¥amación grave. Esta última se conoce como artritis 
robusta y tiene la característica de encontrarse en hombres  mayores de 40 
años que tienden a realizar actividad física de moderada a vigorosa. 
Objetivo: Documentar y exponer una de las presentaciones más intrigan-
tes de la artritis reumatoide y analizar la bibliografía actual al respecto. 
Material y método: Se trata de un hombre de 55 años de edad, dedicado 
desde hace 45 años al campo y la alfarería. Se solicita valoración por referir 
limitación de movimiento de las manos y leve dolor articular simétrico de 
las falanges proximales. La exploración física reveló dolor articular leve en 
más de 10 articulaciones con aumento de volumen de dichas falanges. No 
se evidenció deformidad alguna. Como hallazgo incidental se encontró 
síndrome de ojo y boca seca. El interrogatorio dirigido permitió dilucidar 
que los síntomas secos tenían al menos dos años de evolución.  
Resultados: Ante la sospecha clínica se decidió determinar anticuerpos 
anti-PCC y factor reumatoide, que resultaron positivos. Asimismo, las 
concentraciones solicitadas de VSG y PCR se registraron tres veces arriba 

del límite normal referido por el laboratorio. Los resultados permitieron la 
integración del diagnóstico de artritis reumatoide.  
Conclusiones: La artritis robusta es una presentación poco frecuente en 
hombres activos físicamente y se caracteriza por la ausencia de síntomas 
incapacitantes en un paciente con evidencia analítica de in¥amación.  

Bibliografía
de Haas WH, de Boer W, Gri±oen F, Oosten-Elst P. Rheumatoid arthri-
tis, typus robustus.  Ann Rheum Dis.  1973;32(1):91-92. doi: 10.1136/
ard.32.1.91.
Sweeney SE, Harris ED, Firestein GS. Clinical features of rheumatoid 
arthritis. In: Firestein GS, Budd RC, Gabriel SE, McInnes IB, O´Dell JR, 
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Sobrediagnóstico de costocondritis en dolor precordial: 
informe de caso

Radillo-Alba HA(1), Hernández-Núñez É(2), Olán F(2)

Hospital de Alta Especialidad "Dr. Gustavo A. Rovirosa Pérez" SS. Villaher-
mosa Tabasco.

Introducción: El síndrome de Tietze o costocondritis consiste en la in¥a-
mación de las articulaciones de la parrilla costal. Este diagnóstico correspon-
de a uno de los principales diagnósticos diferenciales del dolor precordial 
causado por la isquemia cardiaca. Dada su frecuencia, la costocondritis se 
sobrediagnostica en salas de urgencias y se enmascaran casos de dolor pre-
cordial cardiaco. A continuación se presenta el caso de un paciente diagnos-
ticado en múltiples ocasiones de manera errónea con costocondritis.
Objetivo: Exponer y hacer conciencia entre los clínicos de la importancia 
de la exploración física pertinente en el diagnóstico de costocondritis como 
diferencial del dolor precordial.  
Material y métodos: Paciente masculino de 49 años de edad, obeso, diabé-
tico, hipertenso y fumador, quien se presentó en tres ocasiones diferentes a lo 
largo de nueve días al servicio de urgencias, en donde se diagnosticó dolor 
precordial intermitente secundario a costocondritis y se trató con AINE. En 
la tercera valoración se solicitó la intervención por medicina interna y reu-
matología. Al realizar la exploración clínica no se encontró en el paciente 
dolor a la palpación de la parrilla costal ni se con�rmaron antecedentes de 
traumatismo repetido de tórax. Se solicitó electrocardiografía y concentra-
ciones de troponinas T e I que con�rmaron etiología isquémica.
Resultados: El electrocardiograma mostró cambios  del segmento ST con 
inversión de la onda T. No se mostraron elevaciones de troponinas; se con-
�rmó la presencia de cardiopatía isquémica de tipo angina inestable y se 
descartó costocondritis. 
Conclusiones: La falta de pericia en la semiología del dolor precordial 
puede llevar a diagnósticos erróneos que eludan la identi�cación de altera-
ciones que pongan en riesgo la vida del paciente.

Bibliografía
Proulx AM, Zryd TW. Costochondritis: diagnosis and treatment. Am 
Fam Physician. 2009;15;80(6): 617-620. 

CCC010
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Introducción: El hallazgo radiográ�co con traducción clínica de artritis 
erosiva en pacientes portadores de lupus lleva a pensar que el paciente puede 
expresar dos enfermedades reumatológicas simultáneas: lupus eritematoso 
generalizado y artritis reumatoide, y no una presentación articular del lupus. 
Objetivo: Exponer y hacer conciencia en el clínico de la existencia de una 
superposición de dos enfermedades autoinmunitarias diferentes en el mis-
mo paciente con artritis erosiva y lupus eritematoso 
Material y métodos: Mujer de 32 años de edad sin conocimiento de en-
fermedades previas. Acude a valoración por presentar desde dos años antes 
limitación para mover ambas manos y aumento del volumen interfalángico 
y que desde hace tres meses ha presentado dolor intenso en manos. La ex-
ploración física demostró la presencia de una limitación casi total para los 
movimientos de extensión del carpo (anquilosis) y dolor intenso a la pal-
pación de interfalángicas proximales y distales. El resto de la exploración 
reveló la presencia de dos úlceras palatinas y alopecia. Las radiografías de 
ambas manos documentaron erosiones de consideración (Figura 1). Da-
dos los antecedentes de la paciente, se solicitaron estudios inmunológicos 
para continuar con el protocolo de estudio.
Resultados: Se con�rmó la presencia de anticuerpos anti-PCC, anti-Sm y 
anti DNA de doble cadena. Los complementos C3 y C4 se registraron 
reducidos. Con la evidencia compilada se estableció el diagnóstico de rhu-
pus y se instituyó tratamiento con FARME durante cuatro meses hasta 
lograr el control adecuado de los síntomas.
Conclusiones: La presencia de artritis erosiva en el contexto de lupus debe 
orientar al clínico hacia una superposición de artritis reumatoide y lupus: 
rhupus. 

Bibliografía
Li J, Wu H, Huang X, Xu D, Zheng W, Zhao Y, Zeng X. Clinical analysis 
of 56 patients with rhupus syndrome: manifestations and comparisons 
with systemic lupus erythematosus: a retrospective case-control stu-
dy. Medicine 2014;93(10):e49. 

Figura 1. (CCC010)

CCC011

Perforación intestinal por uso de tocilizumab en artritis 
reumatoide

Sánchez-Huerta JJM, Mireles-Cervantes J, González-Rodríguez D, Ruiz P

ISSSTE 

Introducción: Las perforaciones intestinales superiores e inferiores se 
han relacionado, sobre todo en la artritis reumatoide, con el consumo de 
esteroides y AINE, pero con el advenimiento del tratamiento biológico 
se ha incrementado su presentación. La incidencia de perforaciones in-
testinales en la artritis reumatoide con el uso de tocilizumab es de 2.8/1 000 
pacientes.
Objetivo: Presentar dos casos de pacientes con artritis reumatoide controla-
dos con tocilizumab que desarrollaron perforación intestinal por diverticuli-
tis aguda. 
Material y métodos:
Caso 1: Paciente femenina de 66 años de edad con artritis reumatoide de 
cuatro años de evolución en control con MTX (15 mg/sem), le¥unomida 
(100 mg/sem), de¥azacort (12 mg/día), etoricoxib (180 mg/día), omepra-
zol (40 mg/día) y tocilizumab (720 mg IV) cada mes por cinco años que 
desarrolla perforación intestinal por diverticulitis aguda abscesada.
Caso 2: Paciente femenina de 50 años de edad con artritis reumatoide 
de 17 años de evolución en control con MTX (15 mg/sem), d-penici-
lamina (450 mg/día), celecoxib (200 mg/día) y omeprazol (40 mg/día). 
Ha recibido adalimumab (40 mg SC) cada 15 días por dos años; rituxi-
mab (2 g IV) en 2009 y 2010; y tocilizumab (688 mg IV) cada mes por 
cinco años, con desarrollo de perforación intestinal por diverticulitis 
aguda abscesada.
Resultados: Perforación intestinal por diverticulitis en dos pacientes con 
artritis reumatoide en control con tocilizumab IV. 
Conclusiones: Los pacientes con artritis reumatoide pueden ser más 
propensos a desarrollar afectación del tubo digestivo alto y bajo por el 
consumo de AINE, esteroides y tratamiento biológico. La administra-
ción de tocilizumab y agentes anti-TNF-alfa para el control de la artritis 
reumatoide tiene casi la misma probabilidad de provocar perforación 
intestinal.

Bibliografía
Zabada J, Lunt M, Davies R, et al. µe risk of gastrointestinal perforations 
in patients with rheumatoid arthritis treated with anti-TNF therapy: re-
sults from the BSRBR-RA. Ann Rheum Dis 2014;73:252-5.
Strangfeld A. Risk of lower intestinal perforations in patients with rheu-
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Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto y enfermedad por adyu-
vantes: informe de un caso

Bolaños-Aguilar MA(1), Celis-Vera KD(2), Barragán-Gar�as JA(3), Orran-
tia-Vértiz M(3)

(1)Hospital Regional Licenciado Adolfo López Mateos ISSSTE, (2)Médico pa-
sante de servicio social del Instituto de Salud del Estado de México, (3)Médico 
adscrito del Servicio de Reumatología del Hospital Español de México 

Introducción: La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) es un padeci-
miento benigno, idiopático y autolimitado. Se caracteriza por presentar 
síntomas B y linfadenopatías cervicales, lesiones exantemáticas y organo-
megalias. La enfermedad por adyuvantes humana (EAH) es un trastorno 
autoinmunitario con manifestaciones sistémicas relacionadas con algún 
material como el silicón. 
Objetivo: Describir un caso representativo. 
Material y métodos: Paciente femenino de 31 años con antecedente de 
colocación de implantes mamarios 10 años antes. Inició seis días previos con 
cefalea, parestesias faciales, �ebre no cuanti�cada, artralgias y malestar 
general, náusea, vómito y evacuaciones diarreicas. Acudió a urgencias 
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donde presentó 38.5°C. La exploración física reveló artritis en muñecas e 
interfalángicas proximales. Laboratorios: leucopenia, anemia, tromboci-
topenia, bandemia y elevación de la deshidrogenasa láctica (DHL). Se 
diagnosticó gastroenteritis infecciosa y se trató con quinolonas sin mejoría; 
se cambió el esquema a cefalosporinas. Una semana después persistió con 
�ebre, considerada como �ebre de origen desconocido, y se realizó tomo-
grafía que delineó adenomegalias cervicales y axilares bilaterales. Se resecó 
conglomerado ganglionar y se identi�có linfadenitis histiocítica necrosan-
te sobrepuesta a la linfadenopatía por silicón (Figura 1).
Resultados: Se diagnosticaron EKF y EAH; se decidió la remoción de los 
implantes mamarios con posterior mejoría clínica.
Conclusiones: No existen casos documentados de pacientes con EKF y 
EAH. La �siopatología de la EKF tiene un sustento autoinmunitario y la 
siliconosis induce respuestas de este tipo, aunque la primera suele ser auto-
limitada y la segunda mejorar al retirar el adyuvante. Algunas teorías seña-
lan que la EKF se desencadena por infecciones virales, pero se desconoce 
si puede también precipitarse por adyuvantes como este caso.

Bibliografía
Alijotas-Reig J. Human adjuvant-related syndrome or autoimmune/in-
¥ammatory syndrome induced by adjuvants. Where have we come from? 
Where are we going? A proposal for new diagnostic criteria. Lupus. 2015; 
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Figura 1. (CCC012)

CCC013

Trombosis mesentérica por síndrome antifosfolípido pri-
mario

Sánchez-Huerta JJM, Aranda V, Mendoza-Paniagua B

Hospital General Zona Norte de la Secretaría de Salud del Estado de Puebla 

Introducción: El síndrome antifosfolípido es una enfermedad sistémica 
autoinmunitaria en la cual los diferentes factores protrombóticos interac-
túan para inducir trombosis arterial o venosa. La trombosis mesentérica 
(TM) es una urgencia médica que se caracteriza por dolor abdominal in-
tenso, distensión, náusea y vómito. Su frecuencia aproximada de presenta-
ción por síndrome antifosfolípido primario se calcula en 6%.
Objetivo: Presentar un caso con TM por síndrome antifosfolípido prima-
rio (SAFP). 

Material y métodos: Paciente femenina de 30 años de edad que ingresa 
al servicio de urgencias por dolor abdominal intenso tipo cólico de una 
semana de evolución en epigastrio e hipocondrio derecho sin irradiación. 
Náusea sin vómito ni �ebre. La exploración física revela abdomen ligera-
mente distendido, sin dolor a la palpación, con peristaltismo normal;  
hepatomegalia de 2 cm y esplenomegalia de 3 cm del borde costal res-
pectivo. Piel y mucosas ictéricas +++. BH: Hb, 13.1; Hto, 43; leuco, 10 
580; neutro, 83.9%; linfo, 6.3%; plaq, 43 000; VSG, 46 mm/h.  PFH: BT, 
7.06; BD, 6.35; BI, 0.71; TGO, 42; TGP, 46; DHL, 518; PCR, 34.9; FR, 
20; AAN, Ac anti-DNAn, anti-Sm: negativos Ac antifosfolípidos; IgG e 
IgM positivos; TAC abdominal con hepatomegalia y esplenomegalia, 
con defecto de llenado negativo de la vena mesentérica superior en todo 
su trayecto hasta la con¥uencia con la vena esplénica, y colecistitis alitiá-
sica. Se controló con heparina subcutánea, con evolución favorable y re-
misión del dolor abdominal, disminución de bilirrubinas e incremento de 
plaquetas.
Resultados: Una paciente con TM por SAFP que evolucionó de modo 
favorable a su tratamiento médico. 
Conclusiones:  La TM por SAFP es poco frecuente; se caracteriza por 
dolor abdominal intenso, distensión, náusea e ictericia. 
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CCC014

Miositis necrosante autoinmunitaria secundaria a estatinas

Escamilla-Gómez VA(1), Vargas-Guerrero A(2)  

Servicio de Reumatología. Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez

Introducción: Se calcula que 25 millones de pacientes en todo el mundo 
toman estatinas, de los cuales por lo menos 1.5 millones de personas por año 
experimentarán algún efecto adverso, desde elevación asintomática de enzi-
mas musculares y mialgias leves hasta rabdomiólisis y miositis necrosante.
Material y métodos: Paciente masculino de 24 años de edad, con ante-
cedente de hipotiroidismo primario y enfermedad renal crónica de causa 
no determinada desde el año 2015 y en tratamiento de reemplazo renal 
con diálisis peritoneal. Inicia padecimiento (11-12-16) al presentar dolor 
precordial y disnea, que se considera síndrome coronario agudo; se indica 
tratamiento antiisquémico y atorvastatina (40 mg c/24 h). Durante la 
hospitalización se estableció el diagnóstico de miocarditis aguda. Sin 
embargo, el día 28-12-17 inició de manera súbita con mialgias intensas 
generalizadas y debilidad muscular de predominio proximal. Es valorado 
por reumatología y luego del abordaje se determinó el diagnóstico de 
miositis necrosante autoinmunitaria secundaria a estatinas. Se suspendió 
el fármaco y se inició tratamiento con prednisona, con lo cual evolucionó 
a la resolución del cuadro. Estudios de relevancia: valor máximo de CK, 
162 803 (U/L); AAN, 1:320 citoplásmico y nuclear homogéneo; anti-
SRP y per�l extendido de miositis negativo. Biopsia de músculo deltoi-
des: miopatía necrosante mediada por anticuerpos (Figuras 1 y 2).
Resultados: Del espectro de miotoxicidad relacionada con estatinas, el 
último y más grave es la miositis necrosante autoinmunitaria mediada por 
anticuerpos, con una incidencia calculada de dos casos por millón de pa-
cientes. Este caso es raro y relevante debido al corto periodo de exposición 
al fármaco y el inicio de los síntomas, además de que el diagnóstico certero 
es importante porque son frecuentes las recaídas y es necesario el trata-
miento inmunosupresor.
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Conclusiones: 
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Figura 1. (CCC014)

Figura 2. (CCC014) 

CCC015

Enfermedad de Still del adulto: presentación atípica 

Pacheco-Lorenzo R, González-Leija ME  

IMSS 

Introducción: Es una enfermedad reumática de etiología desconocida 
que describió por primera vez Eric Bywaters en 1971. La presentación 
clínica es aguda, con �ebre vespertina en agujas > 39° y que se acompaña 
de exantema maculopapular evanescente; hasta en un tercio es prurigi-
noso y respeta la cara, las palmas y las plantas. La artritis es poliarticular, 
simétrica y migratoria. Las mialgias son generalizadas e invalidantes. La 
hepatoesplenomegalia se presenta en 55 a 65% de los casos. 

Objetivo: Presentar un caso clínico. 
Material y métodos: Paciente femenino de 25 años de edad, previamente 
sano; enfermera general. Niega familiares con afecciones reumáticas. 
Familiares con cáncer intestinal y diabetes mellitus tipo 2. Inicia el padeci-
miento de forma súbita, dolor en tarso derecho, remisión espontánea y 
buena respuesta a analgésicos. Un mes después con cefalea moderada a in-
tensa, universal y constante; EVA de 8/10 sin irradiaciones. Se agrega �e-
bre en picos, terciada y nocturna de 39.8 °C. Estudios generales: BH, QS, 
ES, PFH, EGO normales. A los 2.5 meses de iniciado el primer síntoma 
(dolor en tarso derecho) presenta exantema cutáneo pruriginoso y eva-
nescente de unas 3 a 4 horas de duración, disociado a �ebre, en hemi-
cuerpo superior, incluidas palmas y región malar, mialgias, intolerancia a 
la vía oral, sin artritis posterior. Paraclínicos: leucocitos, 5 100; plaquetas, 
169 000; hemoglobina, 13.1; AAN IFI, 1:40 PMG. Negativos o norma-
les: ENA, C3, C4, anti-LKM/1, antimúsculo liso, antimitocondriales y 
QuntiFERON-TB gold; prueba de embarazo negativa. USG abdominal: 
hepatoesplenomegalia leve, masa compleja anexial izquierda de 60 x 40 
mm. Alterados: ferritina, 14 166.87; AST, 529; ALT, 361; fosfatasa alca-
lina, 199; Ca 125, 52.7.
Resultados: Presentación atípica, sin los síntomas más frecuentes, exante-
ma disociado a �ebre en zonas malar y palmar. 
Conclusiones: Considerar las enfermedades infrecuentes y las presenta-
ciones atípicas para establecer diagnósticos y tratamientos oportunos. 

Bibliografía:
Still disease in the adult.  Rev Esp Reumatol 2001;28:32-7. 
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 CCC016

Relación entre púrpura trombocitopénica trombótica y lu-
pus: informe de un caso 

Marín-Rosales M(1), Orozco-Barocio G(1), Palafox-Sánchez CA(2)

(1)Hospital General de Occidente, (2)Instituto de Investigación en Ciencias Bio-
médicas, Universidad de Guadalajara 

Introducción: La púrpura trombocitopénica trombótica (PTT) se ca-
racteriza por la presencia de �ebre, anemia hemolítica microangiopáti-
ca, alteración renal y neurológica. En la forma idiopática se identi�can 
anticuerpos dirigidos contra ADAMS13. Puede ser congénita, relacio-
nada con neoplasia, fármacos, embarazo y enfermedades autoinmunita-
rias. La PTT es una complicación rara que acompaña al lupus 
eritematoso sistémico (LES), 7.4% en una serie de casos. Se presenta 
con actividad lúpica grave y lesión renal; con�ere alta mortalidad.
Objetivo: Presentar un caso y revisar las publicaciones médicas.
Material y método: Mujer de 25 años con diagnóstico de LES y nefritis 
lúpica de tres meses de evolución con tratamiento convencional. Se pre-
senta con cuadro de siete días de evolución con hematoquecia, �ebre y 
lesiones cutáneas en piernas. Datos clínicos: hipertensa, con alopecia, 
epistaxis, púrpura vascular palpable y edema en miembros pélvicos. Para-
clínicos: anemia hemolítica, Coombs directo negativo, reticulocitos de 
14% y presencia de esquistocitos en sangre periférica indicativa de he-
mólisis microangiopática. Trombocitopenia, anticuerpos antifosfolípidos 
negativos, proteinuria de 950 mg/24 h. Toxina AB para C. di�cile negati-
va. SLEDAI 16. Hallazgos endoscópicos: gastritis hemorrágica difusa 
grave, colopatía con probable enfermedad intestinal in¥amatoria o colitis 
isquémica por trombosis; histopatológico consistente con colitis colage-
nosa y ulcerativa. El tratamiento consistió en pulsos de metilprednisolo-
na, plasmaféresis, gammaglobulina y rituximab debido a su resistencia.
Resultados: La PTT en el LES constituye un reto diagnóstico y tera-
péutico. Se presenta en forma más grave y es resistente al tratamiento. La 
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presencia de esquistocitos es diagnóstica ante la sospecha de PTT. El 
tratamiento más efectivo consiste en plasmaféresis y rituximab como alter-
nativa. Hay pocos informes del uso de gammaglobulina.
Conclusiones: La relación entre PTT y LES es rara y representa mayor 
morbimortalidad y resistencia terapéutica. Se requiere un diagnóstico y 
tratamiento oportunos.
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CCC017

Síndrome de Hughes-Stovin: un reto diagnóstico en reu-
matología

Valdés-Corona LF, Bermúdez-Bermejo PE,  Hernández-Molina G 

INCMNSZ 

Introducción: El síndrome de Hughes-Stovin es poco frecuente y se ca-
racteriza por trombo¥ebitis, formación de aneurismas pulmonares o bron-
quiales y trombosis de los senos venosos cerebrales. 
Objetivo: Presentar un caso clínico.
Material y métodos: 
Caso clínico: Paciente masculino de 21 años con hemoptisis de año y 
medio de evolución. Caquéctico, con hipocratismo y datos de trombo¥e-
bitis en MPD, VSG de 35 mg/dl y anemia microcítica hipocrómica (9.6 
mg/dl). El lavado bronquioalveolar descartó procesos infecciosos, inclui-
das tuberculosis y micosis. Una angiotomografía mostró múltiples aneu-
rismas en ramas segmentarias de las arterias pulmonares de lóbulos 
inferiores y defecto de llenado en la vena cava inferior. La RM abdomi-
nal documentó vena cava intrahepática sustituida por un cordón �broso 
y múltiples trayectos varicosos a las venas suprahepáticas. Por hemoptisis 
masiva se realizó lobectomía derecha con informe histopatológico de 
vasculitis necrosante en arterias de mediano calibre, aneurismas de ramas 
segmentarias de arteria pulmonar y trombosis reciente y antigua. HLA 
de B39/B48. Se inició PDN (1 mg/kg) y AZA, con recaída de la hemop-
tisis y elevación de VSG a 82 y PCR de 7. Se practicó lobectomía inferior 
izquierda y se indicó aplicación mensual de CMF (1 g) por seis meses y 
después AZA. A los dos años de seguimiento se halla asintomático, con 
reactantes de fase aguda normales y sin evidencia de nuevos aneurismas 
pulmonares. 
Resultados: 
Discusión: El síndrome de Hughes-Stovin se considera una variante de 
enfermedad de Behçet. Su tratamiento se basa en esteroides, inmunosu-
presores y anticoagulantes y, en caso de hemoptisis masiva, resección qui-
rúrgica. El mejor conocimiento de esta entidad hace posible un 
diagnóstico y tratamiento oportuno en estos pacientes.
Conclusiones: 
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 CCC018

Enfermedad de IgG4 en pediatría: caso clínico y revisión 
de las publicaciones

Díaz-Prieto T, Faugier-Fuentes E,  Maldonado-Velázquez R   

Hospital Infantil de México Federico Gómez 

Introducción: La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4), de re-
ciente descripción, se caracteriza por �brosis in¥amatoria acompañada o 
no de concentraciones graves de IgG4 elevadas. La manifestación clínica 
más frecuente es la �brosis de parótida (14-26%) y lacrimal (4-13%), lin-
fadenopatía y pancreatitis autoinmunitaria. Se ha observado buena res-
puesta al tratamiento con glucocorticoides; sin embargo, se hallan bajo 
estudio tratamientos alternativos para casos de resistencia al tratamiento 
de primera línea.  
Objetivo: Describir un caso clínico de un paciente pediátrico con ER-
IgG4 con excelente respuesta al tratamiento inmunosupresor.  
Material y métodos: Paciente femenino de 16 años de edad y un año de 
evolución con dolor e in¥amación ocular izquierda, diagnosticada como 
conjuntivitis bacteriana, sin mejoría con antibioticoterapia oftálmica; des-
pués se agregó pérdida de peso no cali�cada y elevación de reactantes de 
fase aguda (velocidad de sedimentación globular y proteína C reactiva). 
Resonancia magnética de órbita con aumento de volumen e intensidad de 
glándula lacrimal (Figura 1). Dimensiones de la glándula lacrimal: 23 x 8 
x 10 mm en su eje posterior. Sin reforzamiento posterior a la administra-
ción de contraste. Serologías negativas para virus VEB, CMV, VHC, toxo-
cara y toxoplasma. Valor sérico de IgG4 normal. Histopatología: 
dacrioadenitis autoinmunitaria relacionada con enfermedad por IgG4. 
Se inicia tratamiento con glucocorticoides y micofenolato de mofetilo, 
que produce disminución de la dimensión de masa ocular y síntomas 
luego de tres meses de tratamiento. 

Figura 1. Resonancia magnética del globo ocular en la que se identi�ca 
aumento de volumen e intensidad de glándula lacrimal, la cual desplaza el 
músculo recto y oblicuo para causar proptosis; la glándula lacrimal revela 
aumento de sus dimensiones con medidas de 23 x 8 x 10 mm en sus ejes 
mayores; después del medio de contraste no se identi�ca reforzamiento 
anormal.
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Resultados: En el caso de la paciente se demuestra una excelente respues-
ta al tratamiento con glucocorticoides e inmunosupresores.  
Conclusiones: La ER-IgG4 en pediatría es todavía un campo poco explo-
rado y comprendido. Se requieren tratamientos tempranos y e�caces para 
mejorar el pronóstico.
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CCC019

Desensibilización de tocilizumab en paciente pediátrico 
con artritis idiopática juvenil sistémica

Torres-Made MD(1), Rubio-Pérez NE(2), García-Rodríguez F(3), Villarreal-
Treviño AV(2), De La O-Cavazos ME(4)

(1)Residente de Reumatología Pediátrica, Hospital Universitario “José Eleuterio 
González”,  (2)Reumatóloga Pediatra, Hospital Universitario “José Eleuterio Gon-
zález”,  (3)Reumatólogo Pediatra, Hospital Universitario “José Eleuterio Gonzá-
lez”,  (4)Jefe del Departamento de Pediatría, Hospital Universitario “José Eleuterio 
González” 

Introducción: Tocilizumab (TCZ) es un anticuerpo monoclonal humani-
zado dirigido contra el receptor de la IL-6. Cada vez existe mayor eviden-
cia de la e�cacia del bloqueo de IL-1 e IL-6 en pacientes con artritis 
idiopática juvenil sistémica (AIJS), con mejoría de los síntomas sistémicos 
y articulares. Es bien tolerado; entre los efectos secundarios se observan 
neutropenia transitoria, transaminasemia, hiperlipidemia e infecciones 
agudas; la ana�laxia es inusual (se ha informado en 0.13% en una serie de 
casos en Japón). 
Objetivo: Presentar un caso clínico.  
Material y métodos: Paciente femenino de un año de edad, con criterios 
de ILAR para AIJS (�ebre por más de  dos semanas, cuanti�cada en tres 
días consecutivos, artritis en rodillas, codos y manos, exantema 
generalizado, adenopatías cervicales, axilares e inguinales, y hepatoesple-
nomegalia). Se inició tratamiento con metotrexato y corticosteroides 
sistémicos (pulsos y oral, 1 mg/kg/día), sin mejoría. Desarrolló síndrome 
de activación de macrófagos (elevación de ferritina sérica, 14.060; des-
censo súbito de la velocidad de sedimentación globular, trombocitopenia, 
anemia, y elevación de deshidrogenasa láctica, TGO y TGP); se inició 
tratamiento con TCZ (12 mg/kg/dosis quincenal). Durante cada admi-
nistración (seis dosis) presentó reacciones alérgicas con aumento de in-
tensidad hasta provocar ana�laxia. Se inició protocolo de desensibilización 
al no contar con otra opción terapéutica disponible. En la actualidad se 
han realizado tres desensibilizaciones con buena tolerancia y mejoría en 
la actividad de AIJS. 
Resultados: En esta paciente, la desensibilización rápida ha sido una he-
rramienta segura para la administración del fármaco biológico, con induc-
ción de un estado de tolerancia y posibilidad de administrar TCZ después 
de la hipersensibilidad. Esto es importante cuando no existen otras opcio-
nes terapéuticas. 
Conclusiones: 
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CCC020

Enfermedad vascular cerebral como manifestación inicial 
de la arteritis de Takayasu

Magaña-Estrada GM

Hospital General Regional de León 

Introducción: La enfermedad de Takayasu es una arteritis primaria de 
grandes vasos que afecta a la aorta y sus principales ramas de división. Las 
manifestaciones son sistémicas e inespecí�cas; en los vasos implica esteno-
sis, oclusión, dilatación y formación de aneurismas. Es más frecuente en 
Japón y tiene predominio por el género femenino, con edad de presenta-
ción entre los 10 y 40 años.
Objetivo: Describir un caso clínico y analizar el abordaje diagnóstico, te-
rapéutico y pronóstico.
Material y métodos: Mujer de 23 años. Presenta de manera súbita cefalea de 
predominio frontal y biparietal, pulsátil, acompañada de náusea y vómito. Unas 
12 horas después experimentó pérdida del estado de alerta, hemiparesia dere-
cha y afasia motora. EF: desviación de lengua hacia la derecha, disminución de 
pulso carotídeo izquierdo con soplo en región supraclavicular y precordio sin 
soplos. TAC de cráneo: enfermedad vascular cerebral isquémica en territorio 
de la arteria cerebral media izquierda (Figura 1). USG Doppler: arteria ca-
rótida izquierda con disminución notoria del ¥ujo. Panangiografía: malfor-
mación del arco aórtico, disminución de ¥ujo en las carótidas con abundante 
circulación arterial colateral. Diagnóstico: arteritis de Takayasu. Se realiza de-
rivación aortobicarotídea y subclavia derecha. Hallazgos: carótidas estenosadas 
con trombos que ocluyen por completo la luz; estenosis del tronco braquioce-
fálico derecho. Tratamiento: antiagregantes y prednisona.
Resultados: El diagnóstico se determinó con base en la clínica, así como 
la demostración de lesiones vasculares consistentes tanto en pruebas de 
imagen como de forma macroscópica. Como tratamiento se administraron 
esteroides y otros fármacos inmunomoduladores, con respuestas variables.
Conclusiones: Las manifestaciones neurológicas son las menos frecuen-
tes, y menos aún la enfermedad vascular cerebral como manifestación ini-
cial del trastorno. No existe prueba de laboratorio especí�ca y no es 
necesaria una prueba histológica para establecer el diagnóstico. La morbi-
mortalidad se relaciona de manera directa con el daño orgánico producido.

Figura 1. (CCC020)
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Nodulosis acelerada por metotrexato

Pimentel-León RR(1), Ramírez-López O(2)

(1)Hospital General de Zona 1, Tlaxcala, (2)IMSS 

Introducción: El metotrexato es todavía el tratamiento inicial de la mayor 
parte de los pacientes con artritis reumatoide (AR); se conoce su per�l de 
toxicidad, pero dentro de las complicaciones poco frecuentes se encuentra 
la nodulosis acelerada.
Objetivo: Describir un caso de nodulosis acelerada por metrexato.
Material y métodos: Paciente femenino de 52 años, con hipertensión ar-
terial, AR de cuatro años, tratada con metotrexato (MTX) desde dos años 
antes (15 mg por semana), con adecuada respuesta. Tiene seis meses con 
nódulos en ambas manos, en los dedos, sin dolor u otra manifestación; 
consistencia ahulada e indolora; ninguna articulación muestra dolor ni se 
halla in¥amada. Laboratorios: Hb, 12.4; plaquetas, 232; leucocitos, 6.1; 
VSG, 22; PCR, 3; FR (inicial de 326); AST, 22; ALT, 31. Biopsia: proceso 
in¥amatorio consistente con nódulo reumatoide. Se establece nodulosis 
reumatoide acelerada por metotrexato. Se suspende metotrexato y se cam-
bia a tratamiento a base de le¥unomida, con lo cual se mantiene con ade-
cuada respuesta; ultima valoración con DAS28 de 2.3. En la actualidad 
persisten los nódulos y no han aparecido nuevos luego de cambiar de tra-
tamiento (Figura 1).
Resultados: La nodulosis acelerada por metotrexato tiene una inciden-
cia de 8 a 11%, aparece entre tres meses y 12 años tras el uso del MTX, 
con dosis acumuladas variables; los nódulos son casi siempre más peque-
ños y se desarrollan con rapidez en tejidos blandos, por lo regular en los 
dedos; en el plano histológico son idénticos a los atribuibles a AR y el 
tratamiento inicial consiste en suspender el MTX, aunque se ha observa-
do buena respuesta con la adición de colquicina, hidroxicloroquina o 
sulfasalazina; en este caso se decidió suspenderlo e iniciar administración 
de le¥unomida.
Conclusiones: La nodulosis acelerada por metotrexato es una complica-
ción poco frecuente. El cambio del tratamiento o la adición de colquicina, 
sulfasalazina o hidroxicloroquina tienen adecuada respuesta.

Figura 1. (CCC021)
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Neumonitis por metotrexato

Pimentel-León RR

IMSS 

Introducción: El metotrexato es aún la primera elección para el trata-
miento de la artritis reumatoide; se conoce su per�l de toxicidad y dentro 
de las complicaciones más graves se encuentra la neumonitis, la cual pone 
en riesgo la vida del paciente; esta entidad puede aparecer desde la primera 
dosis o muchos años después de su inicio.
Objetivo: Describir a un paciente que desarrolló neumonitis por meto-
trexato.
Material y métodos: Paciente femenino de 47 años y AR de cinco años de 
diagnóstico; el tratamiento inicial incluyó metotrexato (15 mg por semana); 
debido a actividad moderada se incrementó la dosis a 20 mg y luego se agre-
gó le¥unomida cuatro meses antes, con obtención de adecuada respuesta; la 
paciente se mantiene en remisión. Padecimiento de 20 días con malestar 
general, cefalea y disnea de esfuerzo; se encuentran estertores �nos en región 
media y basal bilateral. La radiografía de tórax y la TAC revelan in�ltrado 
intersticial e imagen en vidrio despulido (Figura 1). Broncoscopia macros-
cópicamente normal, pero se reconoce un incremento de eosinó�los. Se es-
tableció neumonitis en relación con FARME; se suspendieron MTX y 
le¥unomida y se trató con pulsos de metilprednisolona y a continuación es-
teroides con dosis de reducción más sulfasalazina. Hoy en día muestra buena 
respuesta en remisión; la TAC de control no revela lesiones evidentes.

Figura 1. (CCC022)
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Resultados: La neumonitis por metotrexato está bien descrita y caracteri-
zada; empero, en las publicaciones médicas se encuentra de igual forma to-
xicidad por otros FARME, como le¥unomida, sulfasalazina, anti-TNF, 
tocilizumab y rituximab; en este caso, dadas las características, es consistente 
con MTX, pero por temporalidad se observó una correlación con el inicio de 
le¥unomida, por lo que se decidió suspender ambos.
Conclusiones: La neumonitis por metotrexato es una complicación rara, 
pero grave. El primer paso para su diagnóstico es un alto índice de sospecha.
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Síndrome de Felty: a propósito de un caso

Villaseñor-Martínez R, Morales-Victora KA, Santiago-Ramírez R, Ma-
rroquín-Fabián E

Hospital Regional Adolfo López Mateos 

Introducción: El síndrome de Felty se caracteriza por artritis reumatoide, 
neutropenia y esplenomegalia. En los pacientes con artritis reumatoide, el ries-
go de desarrollar dicho síndrome es menor de 1%. La prevalencia es más alta 
en mujeres y en personas con más de 10 años de evolución, pero puede presen-
tarse desde el momento del diagnóstico. La principal complicación son las 
infecciones bacterianas graves de repetición.
Objetivo: Presentar un caso. 
Material y métodos: Mujer de 58 años con antecedente de diabetes melli-
tus, hipotiroidismo y artritis reumatoide de dos años de diagnóstico en 
tratamiento con metotrexato (17.5 mg/sem). Dos meses antes del ingreso 
presentó ausencia de dolor articular, púrpura en muslos y piernas, en rela-
ción con neutropenia. Por ello se suspendió el metrotexato. Ingresó a la 
institución por neumonía grave. Un mes después del egreso volvió a ingre-
sar por choque séptico secundario a infección de vías urinarias, neutrope-
nia profunda y trombocitopenia grave. La neutropenia y las infecciones 
repetidas llevaron a solicitar ultrasonido del bazo, que mostró esplenome-
galia. El factor reumatoide se cuanti�có en 5 700 UI/ml, junto con hipo-
complementemia, velocidad de sedimentación globular de 45 mm/h, 
anticuerpos antipéptidos citrulinados positivos, anticuerpos antinucleares 
positivos y anticuerpos anti-Ro/La negativos. El aspirado de medula ósea 
no reveló alteraciones. Se inició tratamiento con metrotrexato, prednisona 
y factor estimulador de colonias de granulocitos. En la actualidad en espe-
ra de respuesta al tratamiento.
Resultados: En este caso, el diagnóstico de síndrome de Felty se determi-
nó dos años después del diagnóstico de artritis reumatoide, situación poco 
frecuente. En todos los casos en que se sospeche este síndrome es indis-
pensable descartar seudo-Felty.
Conclusiones: N/A. 
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CCC024

Enfermedad por modelantes, una entidad olvidada: infor-
me de un caso

Barrera-Rodríguez  AA(1),  De La Cruz-Tun Pech  J(2), Trinidad-Catari-
no R(3), Bacelis-Campo EJ(4)  

(1)IMSS/SSA Mérida, Yucatán, (2)R3MI, SSA Mérida, Yucatán, (3)R2MI, SSA 
Mérida, Yucatán, (4)R1MI, SSA Mérida, Yucatán 

Introducción: La enfermedad por modelantes (EM) es una afección fre-
cuente que obliga a un abordaje complejo por la diversidad de materiales y 
planos afectados; el tratamiento médico es necesario para planear el qui-
rúrgico. 
Objetivo: Presentar un caso.
Material y métodos: Paciente masculino de 51 años con antecedente de 
inyección de aceite capullo en mamas en 1989 y resección quirúrgica de mate-
rial �broquístico en 2004; nueva inyección de material en 2010 en muslos y 
glúteos, con formación de placa indurada de 8 x 15 cm, con dolor y entu-
mecimiento en miembros pélvicos. Valorado por servicio de cirugía; no re-
quiere medidas quirúrgicas. Valorado por el servicio de reumatología: 
malestar general y dolor articular en carpos, manos, rodillas, y región glútea 
y muslos (cara posterior y anterointerna); se solicita PCR (5.6 mg/dl) y resto 
de laboratorios sin alteraciones; resonancia magnética con cambios por in-
¥amación crónica (Figura 1); reactivo a cuerpo extraño en tejidos celular 
subcutáneo; se inicia tratamiento con metotrexato (15 mg/sem), ácido fólico 
(5 mg/sem) y prednisona (5 mg/día), con buena respuesta. 
Resultados: La EM supone un reto terapéutico más que diagnóstico de-
bido a la deformación extensa que causa; el tratamiento adecuado y super-
visado ha optado por disminuir el uso de procedimientos cruentos al 
utilizar inmunomoduladores para la reducción de la respuesta in¥amato-
ria, atenuar los síntomas y detener el proceso de granulomatosis que al �-
nal aparece en estos pacientes.
Conclusiones: Es importante concientizar a los pacientes acerca de la im-
portancia de no repetir estas prácticas riesgosas de estética y el apego ade-
cuado al tratamiento para disminuir el estado in¥amatorio crónico de las 
cirugías, además de mejorar el pronóstico y la calidad de vida.
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Figura A y B. Hiperintensidad en región glútea, cara interna de muslos y 
caderas en forma bilateral, por in�ltración de modelante.
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Síndrome de Felty, inicio de artritis reumatoide: informe 
de caso

Barrera-Rodríguez  AA(1),  De La Cruz-Tun Pech  J(2), Trinidad-Catari-
no R(3), Bacelis-Campo EJ(4) 

(1)IMSS/SSA Mérida, Yucatán, (2)R3MI, SSA Mérida, Yucatán, (3)R2MI, SSA 
Mérida, Yucatán, (4)R1MI, SSA Mérida, Yucatán 

Introducción: El síndrome de Felty (SF) es una complicación crónica de 
la artritis reumatoide, pero el retraso del diagnóstico de la artritis reuma-
toide (AR) propicia su presentación.  
Objetivo: Presentar un caso.
Material y métodos: Mujer de 40 años; antecedente de importancia: más 
de 5 años con dolor articular en manos, codos, rodillas y hombros que cede 
con analgésicos y esteroides; un mes atrás malestar general, �ebre, pérdida 
de peso, gingivorragia y melena; la exploración revela petequias, equimosis 
en piernas, brazos, esplenomegalia de grado II, artritis en metacarpofalán-
gicas 2, 3, 4 y 5 bilateral, codos, hombros, rodillas. Laboratorios: hemoglo-
bina, 9.2 g/dl; plaquetas, 98 000; leucocitos, 2 300; neutró�los, 1 200; 
anticuerpo anti-CCP > 1 200 U/ml. Ultrasonido abdominal: esplenome-
galia de grado II. Se inició tratamiento con prednisona (50 mg/día), ácido 
fólico (5 mg/sem), metotrexato (15 mg/sem). En el seguimiento, control 
clínico de la enfermedad y normalización de laboratorio, descenso progre-
sivo de esteroides durante tres meses hasta 5 mg al día.
Resultados: El SF es una rara y grave manifestación extraarticular de la 
AR, con esplenomegalia y neutropenia sin causa explicada; se mani�esta 
casi siempre después de una evolución prolongada, es resistente al trata-
miento y pone en riesgo la vida de los pacientes por su predisposición a 
enfermedades graves; es preciso el diagnóstico diferencial con maligni-
dad.
Conclusiones: En el caso de esta paciente, la manifestación fue la forma 
de presentación de AR y, hasta el momento, la de seguimiento sin las com-
plicaciones, que de igual forma no ha de�nido un esquema de tratamiento 
universal con respuestas a diversos esquemas; son necesarios el seguimien-
to y la vigilancia estrecha.
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Enfermedad de Still del adulto, reto diagnóstico: informe 
de un caso

Barrera-Rodríguez  AA(1),  De La Cruz-Tun Pech  J(2), Trinidad-Catari-
no R(3), Bacelis-Campo EJ(4)

(1)IMSS/SSA Mérida, Yucatán, (2)R3MI, SSA Mérida, Yucatán, (3)R2MI, SSA 
Mérida, Yucatán, (4)R1MI, SSA Mérida, Yucatán 

Introducción: La enfermedad de Still de inicio en el adulto es una anomalía 
in¥amatoria poco frecuente de curso crónico y ¥uctuante con gran variabili-
dad de presentación, por lo que representa un reto diagnóstico en el aborda-
je del paciente febril o con dolor articular y adenopatías.  
Objetivo: Presentar un caso.
Material y métodos: Mujer de 30 años con cuadros policíclicos de dura-
ción variable y periodos libres de síntomas de seis años de evolución, 
caracterizados por �ebre ondulante acompañados de artralgias simétricas 

de articulaciones pequeñas, adenopatías in¥amatorias cervicales y axilares de 
comportamiento migratorio y lesiones papulomaculares pruriginosas en 
tronco y axilas de evolución ¥uctuante. Múltiples estudios, con �ebre de 
origen desconocido y leucocitosis de 15 000 y neutro�lia de 14 600, sin 
identi�car la causa. Se abordó desde la afectación articular de característi-
cas artríticas y se reconoció factor reumatoide (-), anti-CCP (-), ANA (-), 
anti-Ro (-) anti-LA (-) y anti-Scl70 (-), con radiografías de ambas manos 
caracterizadas por erosión carpometacarpiana bilateral. Se complementó el 
diagnóstico con ferritina de 372 con 10% de ferritina glucosilada. Se trató 
con esteroides y FARME, con buena respuesta.
Resultados: El 75% de los casos inicia con síntomas entre los 16 y 35 
años;  mujeres, 65 a 70%. Cursa con distintas etapas: monocíclico, policí-
clico y crónico, con diversas manifestaciones en órganos y sistemas (siste-
mas digestivo, cutáneo, linfático, respiratorio, urinario), lo que complica el 
diagnóstico. 
Conclusiones: Se presenta el caso de una paciente tratada como diagnós-
tico de artritis reumatoide sin cumplir criterios y que  cursa con adenopatías 
y dermatosis por enfermedad de Still del adulto.
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Falla multiorgánica: llamarada lúpica grave como primera 
manifestación

Aldeco-Galván P, Tamayo-Pérez DM, Velasco-Penagos JC, Barrera-Ro-
dríguez AA, Zamora-Tehozol EA  

Instituto Mexicano del Seguro Social, Hospital General Regional Número 1 
“Ignacio García Téllez” 

Introducción: El lupus eritematoso sistémico (LES) puede presentarse 
con manifestaciones graves simultáneas, poco frecuentes, y amenazar la 
vida del paciente.
Objetivos: Describir el caso de una paciente con curso fulminante.
Material y métodos: Mujer de 19 años, sin antecedentes relevan-
tes, mioartralgias de un mes de evolución, predominio en manos y pies, 
junto con dermatosis papuloedematosa diseminada (Figura 1), �ebre no 
cuanti�cada, cotidiana y vespertina. Medicada con pulsos de metilpredni-
solona y cloroquina; dos días después presenta crisis convulsiva tonicoclónica 
generalizada y concurren insu�ciencia hepática, serositis, pancreatitis grave y 
miocarditis. Con posterioridad disnea que progresó a insu�ciencia respirato-
ria y exigió intubación orotraqueal, con hemorragia franca en vía aérea. Fa-
llece a las 24 horas.
Resultados: Laboratorios: leucocitos, 2 000; neutrolinfopenia; hemoglo-
bina, 8.7 g/dl; patrón normocítico; ALT, 1 025 UI/L; AST, 2 800 UI/L; 
DHL, 1 083 UI/L; amilasa, 858 UI/L; bilirrubina total, 4.22 mg/dl; directa, 
3.2 mg/dl; ANA, 1:640 y patrón homogéneo; anti-DNAdc, 530.81 UI/ml, 
extraíbles de núcleo negativos; líquido cefalorraquídeo con hiperproteinorra-
quia, cultivos negativos. Ultrasonido abdominal: páncreas hiperecogénico, 
sobre todo en cola pancreática, morfología irregular y heterogénea con cam-
bios in¥amatorios en grasa peripancreática y líquido periférico.
Conclusiones: Se presenta uno de los pocos casos descritos en las publi-
caciones médicas (los autores conocían el del grupo de Medina del 2014, 
con el mismo desenlace). El inicio de LES con manifestaciones de falla 
orgánica progresiva supone un pronóstico sombrío. Esta descripción resal-
ta la importancia de la detección temprana y el inicio de tratamiento inten-
so, sin perder de vista que a pesar de la inmunosupresión el desenlace 
puede ser inevitable.
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Hombre joven con trombosis arterial periférica y fenómeno 
de Raynaud

Esparza-Holguín HE(1), Rangel-Botello AN(2)  
 
(1)Secretaría de Salud, (2)ISSSTE 

Introducción: La tromboangeítis obliterante es un tipo de vasculitis de 
arterias de mediano y pequeño calibre y venas super�ciales, sin manifesta-
ciones sistémicas, en hombres jóvenes, fumadores (menos del 5% no son 
fumadores). Se presenta con isquemia aguda o úlceras infectadas acrales o 
nódulos trombo¥ebíticos. El 40% presenta fenómeno de Raynaud.
Objetivo: Presentar un caso.
Material y métodos: Paciente masculino de 29 años de edad, sin antece-
dentes de importancia; de forma súbita, sin causa aparente, presenta ciano-
sis, dolor incapacitante y limitación para el movimiento en quinto ortejo 
izquierdo, de un día de evolución. Inició cuatro días antes con dolor, ede-
ma, limitación para el movimiento, cianosis en tercera falange izquierda; a 
las 24 horas los mismos síntomas en la tercera falange derecha; a las 24 
horas síntomas descritos en el quinto (Figura 1). Acude a valoración mé-
dica; niega ser fumador y  otros síntomas. Exploración física: terceras fa-
langes con edema, eritema, limitación al movimiento, quinto ortejo con 
cianosis y úlcera super�cial; es amputado. Paraclínicos: anticoagulante lú-
pico positivo, virus de hepatitis B y C, VIH, ANCA, anticuerpos anticar-
diolipinas y anti-beta-2 glucoproteína negativos; glucosa, telerradiografía 
de tórax, ultrasonido Doppler y ecocardiograma normales. Patología: vascu-
litis aguda y crónica de reacción granulomatosa en vasos de pequeño y 
mediano calibre, segmentario, in�ltrado neutrofílico con trombosis recien-
te, necrosis isquémica aguda, difusa en piel y tejidos blandos de predominio 
distal; considerar posibilidad de tromboangeítis obliterante. Egresa por me-
joría tratado con anticoagulación oral. Reingresa a los cuatro días por 
cianosis, dolor incapacitante en terceras falanges que remiten con adminis-
tración de calcio antagonista y calor local.
Resultados: Esta vasculitis tiene importancia para el reumatólogo en 
relación con el diagnóstico diferencial con otras enfermedades autoinmu-
nitarias. 

Conclusiones: 
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Síndrome de Sjögren con presentación atípica, ¿neurosjö-
gren?: informe de un caso

Barrera-Rodríguez AA(1), Gien-López JA(2), Aldeco-Galván P(3)

(1)Reumatólogo, IMSS/SSA Mérida, Yucatán,    (2)Neurólogo, IMSS, Mérida, 
Yucatán, (3)R4MI, IMSS, Mérida, Yucatán 

Introducción: El síndrome de Sjögren primario (SSp) tiene una amplia 
variedad de síntomas en todos los órganos y sistemas; en el sistema nervio-
so central (SNC) son raros.  
Objetivo: Describir un caso. 
Material y métodos: Mujer de 33 años, sin antecedentes, inicia síntomas en 
septiembre 2016, con parestesias y disminución de la fuerza muscular; se 
agrega vértigo periférico, cefalea, mareo e incapacidad para deambular. La 
exploración muestra nistagmo horizontal y vertical, y marcha inestable. 
El líquido cefalorraquídeo es negativo para bandas oligoclonales y carac-
terísticas de agua de roca (en dos ocasiones). IRM de cráneo: múltiples 
hiperintensidades en la sustancia blanca hemisférica bilateral supraten-
torial e infratentorial, así como bulbopontina (Figura 1). ANA 1:320 
con patrón moteado grueso; anti-SSA de 41.9 y anti-SSB (-). Antiacua-
purina de 4 (-) y anti-DNAdc (-). Biopsia de glándula salival menor con 
in�ltrados linfocitarios múltiples de grado 4 de Chisholm y Mason. Se 
inició tratamiento con pulsos de esteroides y ciclofosfamida por seis me-
ses, hidroxicloroquina y de¥azacort como mantenimiento; la recupera-
ción de los síntomas fue total. 
Resultados: El SSp es un trastorno sistémico autoinmunitario caracteri-
zado por in¥amación crónica de glándulas exocrinas (lagrimales y saliva-
les) que produce xerostalmía y xerostomía, con incidencia en mujeres de 
9:1 y prevalencia de 0.5 a 1% en la población general. Las manifestaciones 
del SNC se encuentran en 3 a 5% y son más frecuentes las del sistema 
nervioso periférico, lo que puede complicar el abordaje diagnóstico y el 
tratamiento oportuno ante ausencia de las manifestaciones típicas.
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Conclusiones: El compromiso del SNC es multifocal, aditivo y progresi-
vo, aunque en ocasiones precede al síndrome seco o este último es ligero e 
imperceptible, como en este caso.
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Figura 1A. Corte sagital con hiperintensidad múltiple en tallo y porción 
superior del cuerpo calloso. B corte coronal con hiperintensidad bilateral 
en ambos hemisferios asimétrica. (CCC029)
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Linfohistiocitosis hemofagocítica: informe de un caso

Enríquez-Antonio O(1), Morales-I MF(2), Muñoz-López Sandra(1), Do-
mínguez-Valdez SI(1), López-Benjume BI(1), Gutiérrez-Saucedo L(1), Casi-
llas-Ramos GE(1)

(1)Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, (2)Centro de Salud Pedregal de las 
Águilas 

Introducción: Los trastornos hemofagocíticos son la traducción clínica de 
la activación constante y proliferación descontrolada de macrófagos-his-
tiocitos y linfocitos T, que llevan a un estado de hipercitocinemia grave. 
Los casos primarios se relacionan con la forma familiar autosómica recesi-
va y los secundarios con inmunode�ciencias primarias, infección, maligni-
dad y enfermedades autoinmunitarias. 
Objetivo: Presentar un caso.
Material y métodos: Paciente femenina de seis años que inició en noviem-
bre de 2015 con �ebre intermitente, artralgias, sin sinovitis aguda, y diafore-
sis nocturna que remitía con antipiréticos. Con posterioridad aparece 
síndrome constitucional con pérdida de 13 kg. Exploración física: adenopa-
tías, esplenomegalia, livedo racemoso (Figura 1). Bioquímica: anemia mi-
crocítica hipocrómica, trombocitopenia, VSG de 102 mm/1 h, PCR de 100. 
Sedimento urinario: leucocituria. Se descartó tuberculosis; biopsia de MO 
y policultivos negativos. Inició tratamiento empírico para cubrir probable 
foco urinario. A pesar del tratamiento, continuó con �ebre.  Se indicaron 
corticoides (30 mg/kg/día) y gammaglobulina (400 mg/kg/día) por cinco días 
previos estudios serológicos: HIV, TORCH, panel viral, factor reumatoide, 
anti-DNA, Ro, La, RNP, Sm, ANCA c y p, anticuerpos anticardiolipina, C3 y 
C4 normales. Hipertrigliceridemia (301 mg/dl), hipo�brinogenemia de 109% 
(< 400%), ferritina de 40 123 (< 500), vitamina B12 de 3 990 (< 900).

Resultados: Los estudios realizados para establecer la etiología no eviden-
ciaron resultado de�nitivo; como diagnóstico de exclusión se sospecha 
linfohistiocitosis hemofagocítica,  secundaria a posible causa infecciosa o 
autoinmunitaria. Dada la incidencia baja (1.2 casos/1 000 000 de indivi-
duos sanos), probablemente es una cifra subestimada debido a que es un 
diagnóstico no sospechado.
Conclusiones: La paciente satis�zo siete de los nueve criterios para LHH. 
Las dos pruebas que no fue posible realizar fueron la cuanti�cación de 
células citolíticas y el receptor de sIL-2.

Bibliografía
Fukaya S, Yasuda T, Hashimoto K, Oku H, Kataoka T. Horita Clinical 
features of haemophagocytic syndrome in patients with systemic autoim-
mune diseases: analysis of 30 cases. Rheumatology (Oxford) 2008;47:1686-
1691.
Henter A, Horne M, Aricó RM, Egeler AH, Filipovich S, Imas-
huku  HLH. Diagnostic and therapeutic guidelines for hemophagocytic 
lymphohistiocytosis Pediatr Blood Cancer, 2007;48:124.
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Seudotumor cerebral como primera y única manifestación 
del LES: un caso

Castro-Colín Z

Hospital de Especialidades, Centro Médico Nacional La Raza 

Introducción: La hipertensión intracraneal (HIC) idiopática conocida 
como seudotumor cerebral es un síndrome clínico caracterizado por cefa-
lea intensa y complicaciones oftalmológicas secundario a una elevación de 
la presión intracraneal en ausencia de lesiones ocupantes de espacio o hi-
drocefalia. Se han descrito relaciones con el LES, aunque se considera una 
complicación rara. 
Objetivo: Mostrar el caso de un paciente que cumplió los criterios de 
Dandy para hipertensión intracraneal. 
Material y métodos: Mujer de 35 años, sana, sin consumo de medicamen-
tos ni factores de riesgo previos. Inicia en diciembre del 2016 con altera-
ciones visuales, metamorfopsia en OI, diplopía binocular horizontal, 
hemiparesia y apraxia ocular, cefalea intensa, náusea y vómito. El interro-
gatorio y la exploración física revelan normalidad o signos negativo, excep-
to paresia del VI bilateral. 
Resultados: BH normal: PCR, 3.02; ANA, 1:160 homogéneo; anti-DNA, 
557.60; anti-Ro, 54.20; anticoagulante lúpico, 1-2-1.5 débil positivo; ACL 
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IGG, 4; IGM, 4.4. Punción lumbar: presión de apertura, 40 cmH2O; leuco-
citos, 0. Campimetría: paresia del VI bilateral y papiledema bilateral. RM 
craneal: aracnoidocele selar. Angiotac: normal. Se estableció el diagnóstico 
de LES con manifestaciones neuropsiquiátricas (HIC y cefalea); se indica-
ron acetazolamida, amitriptilina y azatioprina con buena respuesta. 
Conclusiones: El PC se ha descrito como uno de los síndromes neurop-
siquiátricos en LES; hasta la fecha sólo se han comunicado escasos 25 ca-
sos. Es de llamar la atención este caso, a diferencia de lo publicado sin 
ninguna manifestación previa; los casos publicados noti�can a pacientes 
con diagnóstico de LES y manifestaciones cutáneas, articulares, renales, 
hematológicas y con un tiempo de evolución de cinco a 125 meses.

Bibliografía
Kim JM, Wok SK. Idiopathic intracranial hypertension as a signi�cant 
cause of intractable headache in patients with systemic lupus erythema-
tous: a 15 year experience. Lupus (2012);21: 542-547. 
Restrepo M, Giraldo LM. Síndrome de pseudotumor cerebral en una mu-
jer embarazada con Lupus Eritematoso Sistémico. Biomédica. 2018;38 
(Supl 1).
 
CCC032

Una causa infrecuente de disnea progresiva en un pacien-
te joven: neumonitis lúpica

Zamora-Tehozol  EA,  Barrera-Rodríguez  AA,  Velasco-Penagos  JC   

Instituto Mexicano del Seguro Social, Hospital General Regional 1 

Introducción: Las manifestaciones pleuropulmonares del lupus eritema-
toso sistémico (LES) se presentan en 20 a 90% de los casos; la neumonitis 
lúpica es una complicación pulmonar inusual con una frecuencia calculada 
de 4% y puede tener un curso agudo o subagudo; es una alteración infra-
dignosticada y con un potencial elevado de complicaciones adjuntas. 
Objetivo: Describir el caso de una mujer de 32 años. Como antecedentes, 
tiene una hermana fallecida por lupus eritematoso sistémico. Inició ocho 
meses antes de su evaluación, con rinorrea hialina, tos, �ebre, odinofagia, 
además de disnea mMRC 1 a mMRC 3, con múltiples tratamientos anti-
microbianos; evoluciona a mMRC 4 con persistencia de la tos. 
Material y métodos: La exploración revela estertores crepitantes �nos te-
leinspiratorios bilaterales; oximetría de 84% al aire ambiente; ANA, 1:640 
homogéneo (IFI); aDNAdc, 480.5 UI/Ml (ELISA); aSm, 38 UI/ML (ELI-
SA). Hipocomplementemia,  radiografía de tórax con patrón intersticial, 
TACAR con imágenes en vidrio despulido, patrón reticulonodular, conges-
tión acinar, espirometría y pletismografía restrictivas (Figura 1),  DLCO 
restringido; mejoría posterior con  pulsos de esteroides y ciclofosfamida 
con respuesta clínica, radiológica y funcional pulmonar completa.
Resultados: La combinación de �ebre, disnea, hipoxemia, y en ocasiones 
hemoptisis, es difícil de distinguir entre un episodio infeccioso y la actividad 
lúpica, especialmente si el paciente no tiene diagnóstico establecido o se ha-
lla en el periodo de evolución de autoinmunidad y presentación clínica. 
Conclusiones: La serie de casos más grande registra una incidencia de 
0.007% y resalta la escasa frecuencia de esta anomalía; este caso es relevan-
te ante la gravedad y potenciales complicaciones del retraso del abordaje y 
su posible inclusión en los criterios diagnósticos del lupus.

Bibliografía
Wan S, Teh C, Jobli A. Lupus pneumonitis as the initial presentation of 
systemic lupus erythematosus: case series from a single institution. Lupus 
2016;25(13):1485-90.
Matthay RA, Schwarz MI, Petty TL, et al. Pulmonary manifestations of sys-
temic lupus erythematosus: review of twelve cases of acute lupus pneumonitis. 
Medicine (Baltimore) 1975;54(5):397-409. 
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Figura 1. Pletismografía con restricción grave por la TLC señalada sin datos 
de atrapamiento aéreo agregado. Estudio sin complicaciones. (CCC032)
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Esclerosis sistémica sin escleroderma: caso clínico 

Cuevas-Orta E, Acevedo-Castañeda ES, Ramírez-Rodríguez C 

Hospital Central IMP 

Introducción: La esclerosis sistémica sin escleroderma (ESSE) explica 
menos del 5% de todos los casos de escleroderma. El compromiso de órga-
nos internos en forma de hipertensión pulmonar, enfermedad pulmonar 
intersticial (EPI), afectación esofágica o crisis renal puede ser la única ex-
presión de la enfermedad en ausencia de alteración cutánea. 
Objetivo: Demostrar la relación de EPI y dilatación esofágica en la ESSE. 
Material y métodos: Paciente masculino de 42 años que ingresa a urgen-
cias por disnea, tos productiva, expectoración hialina, dolor torácico y 
�ebre de 38°. Información clínica: TA, 125/80; FC, 98; FR, 28; oximetría 
de pulso, 90%. La radiografía del tórax muestra in�ltrado intersticial di-
fuso bilateral de predominio basal y posterior. La TAC de tórax delinea 
una imagen en panal de abeja de predominio basal y posterior, bulas de 
tamaño variable en varios lóbulos pulmonares, además de imagen consis-
tente con dilatación grave del esófago en todo su trayecto (Figura 1). El 
paciente tenía antecedentes de enfermedad grave por re¥ujo gastroesofá-
gico, fenómeno de Raynaud y úlceras digitales con cicatrices puntifor-
mes, sin engrosamiento cutáneo (puntaje de Rodnan, 0); AAN Hep2, 
1:1000 moteado; anticentrómero, 1:80; y FR negativo. Se estableció 
diagnóstico de ESSE con patrón de neumonía intersticial habitual y di-
latación esofágica grave, proceso infeccioso pulmonar que llevó a la hos-
pitalización. Recibió tratamiento con ceftriaxona, omeprazol y cinitaprida 
con evolución favorable.
Resultados: La EPI y la dilatación esofágica son hallazgos claves para 
considerar la posibilidad de ESSE. El pronóstico de esta entidad suele ser 
similar a la forma limitada de la enfermedad. Se recomienda el tratamien-
to con inmunosupresores o agentes biológicos en el daño grave pulmonar 
o cardiaco.
Conclusiones: La dilatación esofágica y la EPI pueden ser manifestacio-
nes iniciales de la ESSE.

Bibliografía
Vera-Lastra O. Esclerosis sistémica sin esclerodermia en pacientes mexi-
canos. Serie de casos. Reumatol Clin. 2016. http://dx.doi.org/10.1016/j.
reuma.2016.11.004
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Miositis focal de músculo masetero en un paciente pediátrico

Acevedo-Castañeda  ES,  Cuevas-Orta E, Ramírez-Rodríguez C, Oros-
Ovalle C  

Hospital Central IMP 

Introducción: La miositis aislada es una entidad rara y poco estudiada; la 
información de las publicaciones médicas se limita sobre todo a informes y 
series de casos.
Objetivo: Examinar el bene�cio de los corticosteroides en el tratamiento 
de la miositis focal. 
Material y métodos: Paciente femenino de 10 años que acude a consulta 
por cuadro clínico de ocho meses de evolución, con dolor sobre región 
parotídea y maxilar inferior, aumento de volumen y limitación para la 
apertura de la boca y masticación. Durante su evolución ha recibido múl-
tiples esquemas de antibiótico y AINE, pero la mejoría sólo ha sido par-
cial y transitoria. No hay datos de enfermedad sistémica. La exploración 
física sólo destaca aumento de volumen sobre la región del maxilar infe-
rior, dolor y limitación para la apertura oral. En la tomografía se observa 
aumento de volumen y edema del músculo masetero izquierdo (Figura 
1), sin calci�caciones ni afectación de otro sitio. Estudios de laboratorio: 
leucocitos, 10.8; linfocitos, 5.1; PCR, DHL y CPK dentro de límites 
normales; AAN Hep-2, 1:320 y patrón homogéneo; análisis de orina nor-
mal. Biopsia de tejido muscular con edema de �bras musculares, pérdida 
de su estructura, atro�a perifascicular e in�ltrado linfoide de aspecto re-
activo.
Resultados: La miositis focal es una entidad rara; el diagnóstico es casi 
siempre un hallazgo histopatológico; la ausencia de manifestaciones sisté-
micas sustenta el diagnóstico. No existen propuestas de tratamiento, con 
excepción de la escisión quirúrgica, opción que puede ser agresiva y quizás 
mutilante; no se ha descrito el empleo de corticosteroides o inmunosupre-
sores. En este caso se propuso la administración de esteroides como opción 
terapéutica.
Conclusiones: Los corticosteroides son una opción terapéutica adicional 
a la cirugía de la miositis focal.

Figura 1. (CCC034)



XLVI Congreso Mexicano de Reumatología

Reumatol Clín. 2018;14 Ext.162

Bibliografía
Dent C, DeBoom G, Hamlin M. Proliferative myositis of the head and 
neck.  Oral Surgoral Med Oral Pathol 1994;78:354-8.
Orlowski W, Freedman P, Lumerman H.   Proliferative myositis of the 
masseter muscle. A case report and review of the literature.  Cancer 
1983;52:904-908. 

CCC035

Tratamiento anti-TNF-a: una causa de reacción psoriasiforme

Casillas-Ramos GE, Domínguez-Valdez SI, González-Mora MP, Irazo-
que-Palazuelos F, Gutiérrez-Saucedo MEL, Enríquez-Antonio O, Chi-
León JB, Torres-Gudiño NE

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE 

Introducción: El factor de necrosis tumoral alfa (TNF-a) es una citocina 
que tiene un papel clave en la �siopatogenia de algunas  enfermedades reu-
máticas; evidencia de esto es la respuesta al tratamiento con  inhibidores 
del factor de necrosis tumoral alfa (anti-TNF-a). La terapéutica con anti-
TNF-a ha revolucionado el tratamiento de la artritis reumatoide (AR). 
Sin embargo,  el uso de estos agentes biológicos también ha demostrado 
tener efectos adversos, como  la reactivación de infecciones latentes, reac-
ciones cutáneas, neuropatías, entre otras. Dentro de los episodios cutáneos 
se incluye un número de casos paradójicos de lesiones psoriásicas.  
Objetivo: Presentar un caso clínico de una causa de reacción psoriasiforme.
Material y métodos: Paciente femenino de 57 años de edad con diagnós-
tico de AR a los 39 años de edad; tratamiento inicial con metotrexato, 
cloroquina, diclofenaco y ácido fólico. Debido a la actividad persistente se 
inició tratamiento biológico: golimumab, rituximab y tocilizumab; se re-
gistró falla terapéutica en diciembre de 2016 con DAS-28 de 5.1;  se inició 
etanercept (50 mg SC) cada semana. En marzo de 2017 presenta derma-
tosis  generalizada con múltiples placas,   escamas y signo de para�na po-
sitivo (Figura 1); se suspende tratamiento anti-TNF-a. El informe de la 
biopsia cutánea determina diagnóstico de parapsoriasis.

Figura 1. (CCC035)

Resultados: El mecanismo de exacerbación de las lesiones psoriásicas por 
anti-TNF-a no está claro. La hipótesis más aceptada establece una inte-
racción entre el aumento de los valores de interferón alfa (IFN-a)   por 
células dendríticas y la reducción de las  cifras de TNF-a. Por lo tanto, la 
inhibición de TNF-a puede dar lugar a la producción descontrolada de 
IFN-a e inducir psoriasis. 
Conclusiones:  

Bibliografía
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Insuficiencia suprarrenal aguda en paciente con síndrome 
antifosfolípido

Jiménez-Jiménez X, Andrade-Ortega L, Irazoque-Palazuelos F, Rosales-
Don Pablo VM,  Muñoz-López S,  González-Mora MP, Torres-Gudiño 
NE

CMN 20 de Noviembre, ISSSTE 

Introducción: El síndrome de anticuerpos antifosfolípidos primario 
(SAFP) se caracteriza por episodios trombóticos arteriales y venosos que 
predominan en extremidades, sistema nervioso central y, con menor fre-
cuencia, en áreas viscerales. La insu�ciencia suprarrenal aguda es una enti-
dad poco común, de origen autoinmunitario o infeccioso.
Objetivo: Presentar un caso de un paciente con SAF con insu�ciencia su-
prarrenal aguda secundaria a trombosis. 
Material y métodos: Paciente masculino de 46 años con diagnóstico de 
SAFP en 2001 por trombosis venosa en el miembro pélvico derecho y an-
ticuerpos positivos. Se halla en tratamiento con acenocumarina y mantiene 
INR en límites óptimos. Inició en abril de 2017 con dolor abdominal difu-
so de forma intermitente de tres semanas de evolución; EVA de 10/10, hi-
potensión, astenia, adinamia, hiporexia, malestar general, así como 
hiperpigmentación generalizada, sin trastorno electrolítico. Se realiza eva-
luación integral, incluida TAC abdominal que noti�ca trombosis de la glán-
dula suprarrenal bilateral. Se diagnostica insu�ciencia suprarrenal aguda 
secundaria a trombosis por SAFP. Se inicia tratamiento hídrico e hidrocor-
tisona y se obtiene evolución satisfactoria, con mejoría del dolor abdominal 
y normalización de la presión arterial. Egresa con prednisona, ¥udrocorti-
sona y anticoagulación y se ha mantenido en buen control.
Resultados: La insu�ciencia suprarrenal aguda secundaria a trombosis bi-
lateral de suprarrenales es sumamente rara y puede constituir una urgencia 
médica, por lo que son claves para la supervivencia una sospecha y un trata-
miento adecuado y oportuno. Existen alrededor de 100 casos informados en 
las publicaciones médicas y se ha calculado que su incidencia es de 0.4%.
Conclusiones: Debe resaltarse la necesidad de considerar esta posibilidad 
en un paciente con SAFP y cuadro clínico sugestivo.
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Tratamiento anti-IL-6 para la esclerosis sistémica: informe 
de dos casos

Domínguez-Valdez SI,  Irazoque-Palazuelos FC, Enríquez-Antonio O, 
Gutiérrez-Saucedo MEL, Chi-León  JB, Casillas-Ramos GE,  López-
Benjume BI

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre  

Introducción: La esclerosis sistémica es una enfermedad que se caracteri-
za por sobreproducción de matriz extracelular, lo que produce �brosis en 
piel y en algunos órganos internos. La piel es el órgano blanco afectado que 
ocasiona por lo general limitación, contracturas y afectación de la calidad 
de vida del paciente. 
Objetivo: Presentar dos casos del tratamiento anti-IL-6 para la esclerosis 
sistémica.
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenino de 55 años con diagnóstico reciente de esclero-
sis sistémica, afectación principal cutánea (Rodnan de 12 puntos), sin res-
puesta al tratamiento convencional (Rodnan, 13); se decide iniciar 
tratamiento con tocilizumab (8 mg/kg), con evolución satisfactoria del 
compromiso cutáneo y mejoría (Rodnan 6). Caso 2: Paciente femenino de 
54 años con diagnóstico de esclerosis sistémica de 10 años de diagnóstico 
y alteración pulmonar que exigió tratamiento con anti-CD20 de 2012 a 
2016; incremento grave de la afectación cutánea (Rodnan 8-18), por lo que 
se decide administrar tratamiento IL-6 con mejoría (Rodnan 12).
Resultados:
Conclusiones: El tratamiento para esta enfermedad representa sin duda 
un reto en la actualidad, ya que se limita a los síntomas especí�cos sin lo-
grar modi�car su curso clínico. La administración de tocilizumab se ha 
indicado con excelentes resultados  cutáneos; Dinesh Khanna observó un 
cambio notorio en la cali�cación de Rodnan a las 24 semanas con -3.92 en 
el grupo de tocilizumab y -1.22 en el placebo y a las 48 semanas fue de 
-6.33 con tocilizumab y -2.77con  placebo. Los resultados en estas pacien-
tes han dado origen a un estudio controlado.
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Diagnóstico diferencial en pacientes pediátricos: fiebre, 
artritis, citopenias, hepatoesplenomegalia y adenopatías

Nájera-Andrade RJ, Pedro-Martínez ÁJ, Ramos-Bello D, Abud-Mendoza C

Hospital Central IMP 

Introducción: Las características clínicas más frecuentes del lupus pediá-
trico son �ebre (35-90%), pérdida de peso (20-30%), in¥amación genera-
lizada (68-90%), linfadenopatías (11-45%) y hepatoesplenomegalia 
(11-46%); la sobreposición de estos signos y síntomas en la población pe-
diátrica es trascendente dado que son comunes en anomalías diversas con 
pronóstico y tratamiento diferentes.
Objetivo: Considerar el diagnóstico diferencial en un paciente con afec-
ción sistémica en pediatría.
Material y métodos: Paciente masculino de ocho años, estudiante.  En 
2013, a los cinco años, presentó anemia hipocrómica microcítica por dé�cit 
de hierro. Un mes después mostró bicitopenia (anemia y leucopenia), �ebre 
y adenopatías cervicales; la citometría de ¥ujo y translocación 15;17 nega-
tiva descartaron leucemia mieloide aguda; se consideró bicitopenia autoin-
munitaria y se inició prednisona (1 mg/kg/día). En octubre 2015 presentó 
dolor e in¥amación en el codo izquierdo; el ultrasonido reveló signos de 
artritis séptica y se practicó artrostomía; luego de cinco días se identi�ca-
ron los mismos síntomas en el codo contralateral; nueva artrostomía. Ante 
persistencia de �ebre y ¥ogosis se solicitó per�l inmunológico: inmuno-
globulinas normales; ANA, 1:160 homogéneo; CH50, 27; aCL, (-); anti-
2GP1, (-); ANCA, (-); CD3, bajos; CD4, normales; CD8, bajos. En 
reumatología se integró el diagnosticó de lupus eritematoso generalizado y 
se iniciaron metotrexato, hidroxicloroquina y prednisona, con mejoría 
clínica. En febrero de 2017 presentó cuadro de dolor abdominal y bicito-
penia; se sospechó vasculitis enteral; la tomografía sólo mostró hepatoes-
plenomegalia.
Resultados: La presentación y el pronóstico del lupus eritematoso en la 
edad pediátrica tienen características distintivas con respecto a la pobla-
ción adulta y al lupus de inicio tardío. El tratamiento debe individualizarse, 
además de mejorar la supervivencia y la calidad de vida, con vigilancia de 
la respuesta terapéutica, complicaciones, comorbilidades e incluso modi�-
cación del diagnóstico.
Conclusiones: El lupus eritematoso en niños es un reto diagnóstico con 
una amplia presentación clínica y debe considerarse ante la afectación sis-
témica.
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Artritis reactiva por brucelosis

Ramírez-Nova V, Céspedes-Cruz A, Torres-Jiménez AR, Zeferino-Cruz 
M, Rodríguez-Maldonado G, Ruiz-Vela N, Villezcas-Carbajal J

Centro Médico Nacional La Raza 

Introducción:
Objetivos: 
Material y métodos: Paciente femenino de tres años, sana. Inicia al mes de 
edad con múltiples episodios de artritis en codos, hombros, carpos y rodi-
llas; son migratorios, asimétricos y oligoarticulares, de intensidad modera-
da, con 48 horas de duración, una vez por mes; hay rigidez matutina de seis 
horas y remisión espontánea, sin exacerbadores; empeora al reposo y en 
ocasiones es incapacitante por limitación y remisión parcial con analgési-
cos. Se reconocen de modo adicional distensión abdominal persistente, 
evacuaciones líquidas, explosivas y fétidas, sin disentería. Ojo rojo bilateral, 
epífora, prurito intenso, dolor urente, intensidad leve, aparición súbita y 
remisión progresiva, sin secreción. Peso, 14 kg; talla, 0.89 m; TA, 90/60 
mmHg; FC, 90 lpm; FR, 20 rpm; temp, 36.5 °C. EF: eutró�ca, hiperemia 
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conjuntival +++, epífora, hepatomegalia de 3-3-6 cm por debajo del bor-
de costal, extremidades con artritis activa en codo y rodilla derecha (Figu-
ra 1), con limitación de la movilidad y marcha claudicante. Laboratorios: 
leucocitosis, eosino�lia, anemia microcítica hipocrómica. Reacciones febriles 
y rosa de Bengala positiva para Brucella en múltiples ocasiones; prueba de 
2-mercaptoetanol positiva. Mielocultivo negativo.  La radiografía AP 
de rodillas revela aumento de la densidad de tejidos blandos de la rodilla dere-
cha. El USG abdominal evidencia hepatoesplenomegalia. Se trata inicial-
mente con AINE sin mejoría. Se halla en espera de respuesta al tratamiento 
con trimetropim/sulfametoxazol y rifampicina.
Resultados: Según los criterios de Berlín para la artritis reactiva, presentó 
artritis periférica típica en miembros inferiores, oligoarticular y asimétrica; 
hay antecedente de diarrea de cuatro semanas, múltiples pruebas con�rma-
torias positivas para Brucella; se descartaron otras causas.
Conclusiones: Su transcendencia reside en la di�cultad para establecer el 
diagnóstico porque se asemeja a otros tipos de artritis infrecuentes. Por la 
edad de inicio se sospecha transmisión por leche materna.

Bibliografía
Hashemifar I. Molecular prevalence of putative virulence-associated genes 
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Figura 1. (CCC039)
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Lupus eritematoso sistémico y artritis séptica por S. mal-
tophila: un reto

Gutiérrez-Saucedo MEL, Irazoque-Palazuelos  F, Casillas-Ramos 
GI, Enríquez-Antonio O, Domínguez-Valdez SI, Chi-León JB

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre 

Introducción: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad 
autoinmunitaria que cursa con complicaciones infecciosas frecuentes (26% 
a 78%). Hasta el 50% de los pacientes con LES presentará una infección 
grave durante el curso de la enfermedad.
Objetivo:  Presentar un caso clínico de lupus eritematoso sistémico rela-
cionado con artritis séptica por S. maltophila.
Material y métodos: Paciente femenina de 24 años con LES desde cuatro 
años antes con manifestaciones mucocutáneas, articulares y vasculitis; se 
trata con hidroxicloroquina, metotrexato y dosis bajas de esteroides. En 
diciembre de 2015 hay actividad articular y se indica anti-CD20 con 
buena respuesta. En 2016, luego de reinfusión de rituximab, se presenta 

monoartritis de rodilla izquierda y datos de reacción in¥amatoria sistémi-
ca; se practica artrocentesis y se observa líquido purulento grampositivo; el 
cultivo identi�ca K. pneumoniae blee+ y se prescribe tratamiento con cef-
triaxona y carbapenémico parenteral completo. La RMN delineó derrame 
articular e hipertro�a de tejido sinovial. La evolución es tórpida, otra vez 
con signos de artritis séptica (se aísla Stenotrophomona maltophila), que re-
quirió múltiples hospitalizaciones con lavados articulares, así como trata-
miento antibiótico a base de antibiograma con meropenem, levo¥oxacina 
y trimetoprim/sulfametoxazol. Nueva RMN que descarta osteomielitis y 
SPECT con UBI en tres ocasiones que identi�ca articulación sin compro-
miso hasta enero de 2017.
Resultados: S. maltophilia es una causa poco frecuente de artritis séptica 
y el 80% de los casos tiene origen nosocomial. La inmunosupresión es el 
principal factor de riesgo para el desarrollo de infecciones por S. malto-
philia.
Conclusiones: No existen en las publicaciones médicas informes de casos de 
artritis séptica por este patógeno en pacientes con LES, por lo que se destaca 
la importancia de considerar estos microorganismos poco frecuentes y opor-
tunistas en pacientes con LES y bajo tratamiento biológico.
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Superposición gastrointestinal (hepatitis autoinmunitaria-
colangitis esclerosante primaria): una entidad poco fre-
cuente

Sarro-Ramírez A(1), Flores ML(1), Grajales-García DP (1), Lastra-Cama-
cho G(2), Zamora-Tehozol EA(1) 

(1)Instituto Mexicano del Seguro Social, Hospital General Regional 1, (2)Institu-
to Mexicano del Seguro Social, Hospital General de Zona 12 

Introducción: La colangitis esclerosante es una enfermedad colestásica 
progresiva, con predominio en varones de edad media; se presenta con in-
¥amación crónica y �brosis del árbol biliar; en contraste, la hepatitis auto-
inmunitaria se caracteriza por autoinmunidad y predomina en mujeres. La 
superposición es una presentación descrita sólo en 6% de los casos.
Objetivo: Describir el padecimiento de una mujer de 33 años, con antece-
dentes de hipertensión arterial sistémica y sin consumo previo de hepato-
tóxicos. Cuadro de ictericia subagudo, prurito, anorexia, cólico posprandial, 
evacuaciones (Bristol 7), disentería, sin moco ni sangre y con pérdida de 
peso (10 kg). La exploración revela ictericia y hepatodinia.
Material y métodos: El ultrasonido delinea hígado de 15 cm irregular, 
heterogéneo, micronodular y difuso; bilirrubina total, 20.4 mg/dl; direc-
ta, 14.4 mg/dl; indirecta, 6.08 mg/dl; alanino aminotransferasa, 1 695 
UI/l; aspartato aminotransferasa, 2 296 UI/l; IgG, 2 134; IgA, 272; IgM, 
231. Panel viral no reactivo a virus A, B, C de hepatitis y VIH; TORCH 
negativo. Anticuerpos antimúsculo liso negativos, antinucleares positi-
vos, patrón moteado �no de 1:160. Biopsia con informe de hepatitis de 
interfaz y destrucción de los conductos biliares incompletos. Se indica 
prednisona (50 mg/día), azatioprina (100 mg/día) y ácido ursodesoxi-
cólico (3 g/día). En la actualidad, la paciente muestra mejoría clínica y 
bioquímica.  
Resultados: El grupo de Rabinovitz describió el primer caso de superpo-
sición en 1992 y estableció un pronóstico en los pacientes con ambas en-
fermedades, como se ha replicado en estudios ulteriores.
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Conclusiones: El presente caso resalta la importancia de la sospecha y el 
diagnóstico temprano de los síndromes superpuestos, con el �n de iniciar 
tratamiento dual y evitar el desenlace de �brosis avanzada, lo cual altera la 
calidad de vida y el pronóstico del paciente.

Bibliografía
Boberg K, Chapman R, Hirsch�eld G, Lohse A, Manns M, Schrumpf E. 
Overlap syndromes: µe International Autoimmune Hepatitis Group 
(IAIHG) position statement on a controversial issue. Journal of Hepatol-
ogy 2011;54(2):374-85.
Kaya M, Angulo P, Lindor KD. Overlap of autoimmune hepatitis and 
primary sclerosing cholangitis: an evaluation of a modi�ed scoring system. 
Journal of Hepatology 2000;33(4):537-42. 

CCC042

Isquemia digital como primera manifestación del lupus 
eritematoso sistémico 

Serna-Peña G,  Galarza-Delgado DA, Villarreal-Alarcón MA, Loza-
no-Platas LI, Ramírez-Monterrubio LE

UANL 

Introducción: La isquemia digital es poco frecuente y grave en el lupus 
eritematoso sistémico (LES); su patogenia es multifactorial: vasoespasmo 
de capilares y arteriolas con fenómeno de Raynaud, vasculitis, trombosis 
microvascular y émbolos relacionados con anticuerpos antifosfolípidos.
Objetivo: Mostrar un caso de fenómeno de Raynaud grave como primera 
manifestación del LES. 
Material y métodos: Paciente masculino de 28 años con tabaquismo de 5 
paquetes/año; el resto negado. Acude tras tres días de evolución con cam-
bio de coloración (eritema/tono violáceo) de tercer ortejo derecho y dolor 
intenso (Figura 1). A su ingreso se encuentra fenómeno de Raynaud (eri-
tema/palidez) en ortejos, pulsos periféricos presentes bilaterales y simé-
tricos, piel fría hasta dorso de pie derecho y coloración violácea en tercer 
ortejo hasta la base, úlcera interdigital seca entre tercero y cuarto ortejos; 
el resto de la exploración sin alteraciones. El ultrasonido Doppler arterial 
revela disminución de ¥ujos en miembro pélvico derecho sin trombosis; 

Figura 1. (CCC042)

angio-TAC de miembro inferior normal; Coombs directo positivo; ANA 
x HEp2 de 1:320 (moteado �no) y 1:1 280 (difuso); Sm, 101.66; RNP, 
45.7; Ro/La/DNAdc, ANCA, anticardiolipinas y glucoproteínas anti-B2 
negativas; C3, 33.19 (50-120) y C4 < 3.65 (20-50). Se inicia tratamiento 
con anticoagulación terapéutica con heparina UFH, ácido acetilsalicílico 
(100 mg/día), nifedipina (30 mg/12 h), alprostadilo IV (60 µg/día x 5 días), 
sildena�lo (25 mg/8 h), hidroxicloroquina (400 mg/día), metilprednisolo-
na (1 g IV x 3 días) y ciclofosfamida (1 g IV DU).
Resultados: Evolución clínica con mejoría franca, disminución del dolor, 
mejoría de temperatura cutánea, limitación de zona de isquemia en ortejo 
y resolución del fenómeno de Raynaud.
Conclusiones: Los casos publicados de fenómeno de Raynaud grave en 
LES muestran una relación con seropositividad para anti-RNP.
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Dermatomiositis como presentación inicial de endocarditis 
infecciosa: informe de un caso

Cruz-Sánchez JA, Alvarado-Sánchez KA, Vázquez-Zaragoza MA, Her-
nández-Bedolla A, Hernández-Vásquez JR

Servicio de Reumatología, Hospital de Especialidades CMN Siglo XXI, IMSS 

Introducción: La endocarditis puede tener manifestaciones reumatológi-
cas, entre ellas artralgias, mialgias y artritis, pero la in¥amación muscular es 
infrecuente.
Objetivo: Describir un caso clínico de dermatomiositis secundario a en-
docarditis.
Material y métodos: Hombre de 21 años, sin antecedentes de importan-
cia. Presentó cuadro clínico de cuatro semanas de evolución con debili-
dad muscular proximal, �ebre, artritis de carpos, exantema en heliotropo, 
pápulas de Gottron, elevación de enzimas musculares y ANA positivo; el 
estudio de electromiografía y la biopsia muscular fueron normales. Dada 
la sospecha clínica de dermatomiositis se inició tratamiento con predni-
sona y azatioprina; sin embargo, experimentó empeoramiento de la fuer-
za muscular, persistencia de la �ebre y aparición de múltiples abscesos 
musculares en muslo derecho, que se drenaron y cultivaron, ambos con 
desarrollo de Staphylococcus aureus sensible a la meticilina. Dentro del 
protocolo de estudio se tomaron hemocultivos y urocultivos; el ecocar-
diograma transtorácico proyectó imágenes indicativas de vegetaciones de 
válvulas cardiacas y la TCEFU identi�có proceso in¥amatorio muscular. 
En virtud de la gran sospecha de endocarditis se inició tratamiento anti-
microbiano con cefalotina y se observó mejoría de la fuerza muscular, 
remisión de las lesiones cutáneas y negativización de los ANA; la dosis 
de glucocorticoides se redujo hasta la suspensión y el inmunosupresor se 
interrumpió.
Resultados: Se describe un caso con características clínicas de la dermato-
miositis, si bien se determinó como una manifestación reumatológica se-
cundaria a endocarditis.
Conclusiones: Este caso sugiere que la endocarditis debe considerarse en 
el diagnóstico diferencial de un paciente con miopatía in¥amatoria y que 
pueden presentarse fenómenos de autoinmunidad en estos enfermos.
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Arteritis de Takayasu tipo I con accidente cerebrovascular 
en edad pediátrica

Torres-Jiménez AR

Reumatología Pediátrica, IMSS, Hospital General CMN La Raza 

Introducción: 
Objetivo: 
Material y métodos: Paciente femenino de 13 años de edad, sin anteceden-
tes de importancia; inicia de forma súbita (26/08/17) debilidad muscular en 
miembros pélvicos que ocasionó caída y afasia motora; recuperación de fuer-
za muscular y habla. Dos días después (28/08/17) se presenta cefalea holo-
craneal pulsátil con intensidad de 7/10. Tras dos horas hay debilidad 
muscular, caída de su altura, afasia motora y parestesias del brazo derecho, 
con duración de tres horas. Acude a hospital, se traslada a la unidad para 
valoración. Ingresa con hemiparesia y parálisis facial derechas, pulsos dismi-
nuidos en extremidad superior izquierda, ausentes a nivel carotídeo izquier-
do, soplo carotídeo izquierdo, fuerza muscular de 2/5 en hemicuerpo 
derecho, sensibilidad conservada, TA en brazo derecho de 120/68 mm/Hg y 
en brazo izquierdo de 94/64 mm/Hg. Laboratorios: BHC normal; hiper�-
brinogenemia; PCR, 4.1 mg/dl; VSG, 19 mm/h. Angio-TAC: estenosis de 
carótida común izquierda y subclavia izquierda (Figura 1) y lesión isqué-
mica izquierda craneal en cápsula externa. Angio-RM: estenosis circunferen-
cial de arteria subclavia izquierda y oclusión de carótida común izquierda al 
nivel de su emergencia de la aorta. Angiografía convencional: obliteración de 
carótida común izquierda desde su origen, sustitución del ¥ujo de la carótida 
interna izquierda por re¥ujo a través de la carótida externa por anastomosis 
de arteria occipital posterior con arteria vertebral. Diagnóstico de arteritis de 
Takayasu tipo I y tratamiento con pulsos de esteroides, ciclofosfamida men-
sual y anticoagulación con enoxaparina; mejoría en fuerza facial y extremi-
dad inferior (3-4/5), sin mejoría en extremidad superior.
Resultados: 
Conclusiones: La arteritis de Takayasu es una entidad rara en pediatría; el 
tipo más común es el V con hipertensión; la presentación de tipo I y EVC 
es poco frecuente en la edad pediátrica (13-20%).

Figura 1. Angio-TAC que muestra carótida común izquierda sin permea-
bilidad desde su ostium hasta su bifurcación; subclavia izquierda con este-
nosis antes de su bifurcación. (CCC044)
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Artritis reumatoide y feocromocitoma maligno

González-López JA, Del Río-Prado AF

IMSS 

Introducción: La artritis reumatoide es una enfermedad autoinmunitaria sisté-
mica que afecta a las articulaciones sinoviales y se acompaña con frecuencia de 
manifestaciones extraarticulares. La existencia de una alteración en  la regulación 
del sistema inmunitario en los pacientes con AR puede ocasionar una disminu-
ción de la inmunovigilancia y por tanto mayor riesgo de cáncer. Los estudios de 
seguimiento sugieren que los pacientes con AR tienen mayor riesgo de desarro-
llar ciertos tipos de cáncer, como linfoma no Hodgkin, leucemia o cáncer de 
pulmón en comparación con la población general. 
Objetivo: Presentar el caso de una paciente con AR y feocromocitoma 
maligno.
Material y métodos: Mujer de 41 años con antecedente de DM2, próte-
sis de cadera bilateral, artritis reumatoide en 2002 (con base en los criterios 
ACR 1987) con múltiples internamientos por actividad, bajo tratamien-
to con fármacos biológicos (abatacept, adalimumab, etanercept) y no 
biológicos (metotrexato, le¥unomida, sulfasalazina, ciclosporina, cloro-
quina y azatioprina). Inició en 2014 con episodios de cefalea, taquicardia 
e hipertensión arterial paroxística; en octubre de 2014 ingresa por neu-
monía grave con evolución tórpida y abdomen agudo; la TAC toracoab-
dominal delinea neumonía atípica y tumoración (10 x 9 cm) en glándula 
suprarrenal derecha; se somete a operación de manera urgente.
Resultados: No existen casos publicados de feocromocitoma y AR; la ac-
tividad de la enfermedad, el tiempo de evolución y la persistencia de in¥a-
mación crónica favorecen la aparición de malignidad. El uso de agentes 
biológicos requiere una evaluación exhaustiva de los pacientes elegibles  y 
una cuidadosa vigilancia durante el tratamiento.
Conclusiones: La relación de cáncer  y artritis reumatoide es clara. Se de-
ben establecer los factores que in¥uyen en el aumento de la malignidad en 
la población mexicana.
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Enfermedad de Behçet: presentación de dos casos clínicos
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(1)SSA-Hospital General Zacatecas, (2)Reumatología Pediátrica-Hospital Re-
gional de Alta Especialidad Bajío 
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Introducción: La enfermedad de Behçet (EB) es una vasculitis crónica 
multisistémica caracterizada por úlceras orales y genitales recurrentes, y 
otras manifestaciones. En términos geográ�cos se distribuye a lo largo de 
Asia y Medio Oriente; en contraste, la EB es rara en Europa y América. La 
presentación del trastorno ocurre entre la segunda y cuarta décadas, pero se 
ha observado un incremento durante la infancia. El diagnóstico de EB es 
un reto para los pediatras y el retraso en el diagnóstico es frecuente. Esto 
puede propiciar complicaciones irreversibles.
Objetivo: Presentar dos casos clínicos en un mismo hospital de una enfer-
medad rara en la población pediátrica en México, así como el espectro 
clínico de éstos.
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenina de ocho años enviada a reumatología pediátrica 
por cuadro de úlceras de repetición en mucosa oral y genital; manifestacio-
nes clínicas: cefalea persistente, dolor abdominal, diarrea persistente y náu-
sea, dolor ocular y prurito. Artralgia en muñeca derecha y pies. Se solicita 
protocolo de estudio y se inicia tratamiento. 
Caso 2: Paciente recibido en la consulta de reumatología pediátrica con 
diagnóstico de enfermedad de Behçet; presenta úlceras bucales y placas 
eritematosas en miembros inferiores; se inicia protocolo de estudio y se 
identi�ca incontinencia de pigmentos; se inicia tratamiento; se registra 
una recaída y se documenta pericarditis (Tabla 1).
Resultados: La enfermedad de Behçet es poco frecuente en México; dos 
casos en un mismo centro hospitalario son aún más raros, lo cual di�culta 
el diagnóstico y retrasa el tratamiento.
Conclusiones: El diagnóstico temprano y el tratamiento oportuno dismi-
nuyen las complicaciones y mejoran el pronóstico.
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Tabla 1. Criterios pediátricos para el diagnóstico de la enfermedad de Be-
hçet. (CCC046)

Paciente 1 Paciente 2

Úlceras orales recurrentes X X

Úlceras genitales X X

Afectación dermatológica X X

Afectación ocular - -

Síntomas neurológicos    

Síntomas vasculares X X

International classi�cations criteria for Behçet’s disease-Paediatric criteria for 
BD 2015.

CCC047

Dos escenarios clínicos de encefalopatía posterior reversi-
ble en el lupus

Prado-Anaya  CA, Meza-López y Olguín G,  Medrano-Ramírez G   

Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga 

Introducción: Es un síndrome secundario a edema vasogénico relaciona-
do con hipertensión arterial de rápido desarrollo e inmunosupresión. El 
papel del LES como causa del síndrome de encefalopatía posterior reversible 

(SEPR) no es claro. De manera característica, la RMN muestra lesiones 
hiperintensas bilaterales en la sustancia blanca subcortical en lóbulos pa-
rietal y occipital potenciadas en T2 y FLAIR.
Objetivo: Conocer la heterogeneidad del SEPR en el lupus y presentar 
dos casos clínicos representativos.
Material y métodos: Hombre de 22 años con nefritis lúpica de clase IV(A) 
+ V en esquema NIH. Presentó crisis convulsivas tonicoclónicas generaliza-
das en relación con emergencia hipertensiva. TAC de cráneo normal. RMN 
con intensidad de señal heterogénea del parénquima por imágenes hiperin-
tensas en T2 y FLAIR, intraaxiales en corteza y unión corticosubcortical 
bilateral en lóbulo occipital, parietal inferior, frontal y temporal izquierdo 
(Figura 1). Mujer de 63 años con ampuloma y LES (lupus discoide, protei-
nuria subnefrótica, trombocitopenia, linfopenia, anticuerpos antinucleares 
de 1:640 homogéneo, hipocomplementemia, anti-Ro positivo, actividad del 
anti-DNA, mononeuritis múltiple y vasculitis retiniana. Se identi�caron cri-
sis clónicas, tónicas asimétricas, generalizadas, versivas cefálicas, crisis hi-
pertensiva, amaurosis fugaz, ausencia de estímulo luminoso derecho, 
movimientos sacádicos bilaterales y signos meníngeos positivos. RMN 
con hiperintensidad en FLAIR sin restricción en difusión, hiperintensas en 
ADC. Punción lumbar normal. Se iniciaron inmunosupresores y amlodipi-
na con adecuada recuperación.
Resultados: Se describen dos casos de SEPR y lupus. El primero fue un 
hombre joven con nefritis lúpica activa que experimentó crisis convulsivas 
junto con emergencia hipertensiva y lesiones por RMN características. El 
segundo fue una mujer mayor con LES y actividad neurológica y crisis 
convulsivas antes de la hipertensión.
Conclusiones: El SEPR en el lupus es una alteración heterogénea en edad 
de presentación y forma de afectación. Los factores de riesgo encontrados 
son hipertensión descontrolada, insu�ciencia renal, actividad de la enfer-
medad y tratamiento inmunosupresor.

Bibliografía
Ferreira TS, Reis F, Appenzeller S. Posterior reversible encephalopathy 
syndrome and association with systemic lupus erythematosus. Lupus. 
2016;25(12):1369-761.    
Barber CE, Leclerc R, Gladman DD, Urowitz MB, Fortin PR. Posterior 
reversible encephalopathy syndrome: an emerging disease manifestation in 
systemic lupus erythematosus. Semin Arthritis Rheum. 2011;41(3):353-63.

Figura 1. (CCC047)
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CCC048

Lupus ampolloso como manifestación cutánea: informe de 
un caso

Prado-Anaya CA(1), Ibarra-Morales D(2), Meza-López y Olguín G(1), Me-
drano-Ramírez G(1)

(1)Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga, (2)Servicio de Dermatolo-
gía, Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga 

Introducción: El 76% de los pacientes con LES presenta compromiso 
cutáneo en algún momento de la enfermedad y 5% enfermedad ampollosa 
crónica. Dichas lesiones son primarias del LES y demuestran de modo tí-
pico vacuolización de la membrana basal e in�ltrado mononuclear de la 
dermis super�cial, con separación de la epidermis en forma de ampolla.
Objetivo: Describir el caso de una paciente con lupus ampolloso como 
manifestación cutánea.
Material y métodos: Mujer de 29 años con dermatosis de dos semanas, 
localizada y simétrica en dorso de pies, tobillos y plantas, constituidas por 
ampollas de pared tensa y ¥ácidas de contenido seroso y hemorrágico con 
fondo eritematoso y algunas manchas purpúricas palpables. Se identi�ca-
ron poliserositis, poliartritis simétrica y sedimento urinario activo. La 
biopsia de piel revela epidermis con áreas de ulceración y necrosis con 
acumulaciones abundantes de linfocitos y eritrocitos, espongiosis leve focal 
y vacuolización de la capa basal, algunos vasos destruidos, cariorrexis, necro-
sis �brinoide y eritrocitos extravasados. De la dermis papilar a la reticular 
media se observa in�ltrado in¥amatorio perivascular. La inmuno¥uorescen-
cia directa registra depósitos de IgM. La biopsia renal señala nefritis lúpica 
de clase IV G/A. Se indicó esquema NIH.
Resultados: La paciente presenta las alteraciones histopatológicas típicas del 
lupus ampolloso; la inmuno¥uorescencia directa suele delinear depósitos de 
IgG en 93%, complemento de 77% e IgM e IgA en 70% de las veces. En al-
gunos casos hay evidencia histológica de vasculitis necrosante demostrada por 
la leucocitoclasia, la extravasación de eritrocitos y la necrosis de los vasos.
Conclusiones: El lupus ampolloso constituye una manifestación poco fre-
cuente de LES; la primera línea de tratamiento es la dapsona; algunos 
pacientes presentan mejoría con glucocorticoides a dosis altas.

Bibliografía
Sebaratnam DF, Murrell DF. Bullous systemic lupus erythematosus. Der-
matol Clin. 2011 Oct; 29(4):649-53. 
Contestable JJ, Edhegard KD, Meyerle JH. Bullous systemic lupus ery-
thematosus: a review and update to diagnosis and treatment. Am J Clin 
Dermatol.2014 Dec;15(6):517-24.

 CCC049

Artritis idiopática juvenil poliarticular y factor reumatoide 
negativo: presentación de casos familiares

Rincón-Carbajal EK(1), Hernández-Huirache HG(2) 

(1)SSA-Hospital General Zacatecas, (2)Reumatología Pediátrica-Hospital Re-
gional de Alta Especialidad Bajío 

Introducción: La artritis idiopática juvenil (AIJ) es un término que des-
cribe un grupo heterogéneo de artritis de causa desconocida de inicio antes 
de los 16 años e incluye diferentes categorías que varían en la presentación, 
signos, síntomas y trasfondo genético. La causa no se ha identi�cado; se 
relaciona con factores ambientales y genéticos y tiene como resultado su 
heterogeneidad. 

Objetivos: Presentar una serie de casos de AIJ poliarticular con FR nega-
tivo de presentación familiar y su per�l inmunológico.
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenino de 17 años enviada por cuadro de AIJ y uveítis 
anterior; padecimiento de 5.5 años de evolución, inicia con dolor e in¥a-
mación en ambas rodillas; diagnóstico de AIJ hasta la edad de cinco años. 
Presenta leucocoria izquierda por lo que acude a valoración. 
Caso 2: Paciente femenino de 13 años con diagnóstico de AIJ desde los cuatro 
años de edad; un año de evolución caracterizado por dolor en extremidades, 
in¥amación en muñecas, dedos y rodillas, claudicación y posición encorvada. 
Caso 3: Paciente masculino de tres años de edad que acude por primera 
vez con sinovitis crónica de ambas muñecas de predominio derecho, defor-
midad en ¥exión en IFP cuarta y quinta bilateral.
Resultados: La AIJ es una enfermedad con una amplia gama de manifes-
taciones clínicas y complicaciones en la que se describe un trasfondo gené-
tico; en esta serie de casos, los tres son hermanos con antecedente de madre 
y bisabuela materna con diagnóstico de artritis de inicio a edad temprana 
(Tabla 1).
Conclusiones: La uveítis es una causa frecuente de morbilidad en la AIJ. 
El sexo femenino, la presencia de anticuerpos antinucleares y la apari-
ción temprana de uveítis incrementan el riego de desarrollar in¥amación 
ocular.

Bibliografía
Petty  RE. International League of Associations for Rheumatology classi-
�cation of juvenile idiopathic arthritis: second revision, Edmonton, 2001. 
International League of Associations for Rheumatology µe Journal of 
Rheumatology  2004;31(2):390-392.

Tabla 1. Per�l inmunológico. (CCC049)

 Caso 1 Caso 2 Caso 3

FR < 8.6 < 8.6 < 8.6

ANA - - -

HLA B27 - - -

Anti-CCP3 + 44.3 < 0.5

CCC050

Arteritis de Takayasu pediátrica: informe de tres casos

Arellano-Valdez  CA, Rubio-Silveira JE, Villalpando-Del Ángel  IA, 
Méndez-Núñez M, Tlacuilo-Parra JA 

UMAE Pediatría, CMNO, IMSS 

Introducción: La arteritis de Takayasu (AT) afecta la aorta y vasos mayo-
res. En niños, el diagnóstico requiere alteraciones angiográ�cas más una de 
las siguientes anomalías: dé�cit de pulso o claudicación, discrepancia de la 
tensión arterial, soplo audible o pulso palpable sobre arterias, hipertensión 
o reactantes de fase aguda elevados.
Objetivo: Describir las características clínicas de una serie de pacientes 
con AT. 
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenino 14 años con cefalea, náusea y vómito. EF: 
HTA sistémica (140/105 mmHg), pulsos disminuidos en extremidades 
superiores (ES) y ausente en inferiores (EI). Laboratorio: proteinuria 
(límite nefrótico), depuración de creatinina disminuida, VSG (45). Angio-
TAC: estenosis subclavia izquierda, renal derecha, origen en tronco celia-
co y mesentérica superior. Tx: pulsos de metilprednisolona, prednisona, 
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metotrexato y antihipertensivos. Se realizó cateterismo renal derecho 
con mejoría. 
Caso 2: Paciente masculino de siete años con diagnóstico de síndrome de 
Delleman. Enviado para estudio de HTA (160/100 mmHg). EF: TA dife-
rencial > 10 mmHg, pulsos ausentes en EI y amplios en ES. Laboratorio: 
hiper�brinogenemia (567). Angio-TAC: estenosis de aorta abdominal y 
arterias renales. Tx: prednisona, metotrexato, ASA y antihipertensivos. Se 
practicó cateterismo y colocación de endoprótesis renales. 
Caso 3: Paciente masculino de dos años con antecedente de sepsis neona-
tal por S. aureus, PCA corregida, hipogammaglobulinemia congénita y 
síndrome de Down. Aneurisma de aorta descendente y abdominal en el 
periodo neonatal. Tx: metotrexato. Laboratorio: VSG (36). Hipogammag-
lobulinemia persistente. En 2017 muestra enfermedad inactiva, sin trata-
miento inmunosupresor (Tabla 1 y Figuras 1 y 2).
Resultados: Se presentan los casos de tres pacientes en diferentes etapas 
de la vida y distintos sitios de afección: uno con estenosis, otro con aneu-
rismas y uno más con estenosis y aneurismas, además de hipertensión, al-
teración de pulsos y elevación de reactantes de fase aguda, con diferentes 
tratamientos y desenlaces.
Conclusiones: El reconocimiento temprano de la AT es crucial para me-
jorar el pronóstico.

Tabla 1. (CCC050)

P EIn SA CC EF EL EI T TQ D

1 14 No Cefalea,
Náusea,
vómito

HTA
ES: pulsos 

disminuidos
EInf: pulsos ausentes

VSG: 45
Transaminasemia

Alcalosis metabólica
Hiperreninemia

Proteinuria

Angio-TAC:
EASI, EARD, EOTC, 

EAMS

PMTP (5)
PDN
MTX

No Recaídas

2 7 Delleman - HTA
Soplo

ES: pulsos amplios
EInf: pulsos ausentes

Hiper�brinogenemia
Alcalemia

USG Doppler: EARI
Angio.TAC: EARD, 

EARI, EAA

PDN MTX Sí Control

3 0 Down - - PCR positiva
VSG: 36

Angio-TAC
AAT
AAA

IGIV, PDN No Remisión

P, paciente; EIn, edad de inicio; SA, síndromes adjuntos; CC, cuadro clínico; EF, exploración física; EL, estudios de laboratorio; EI, estudios de imagen; T, 
tratamiento; TQ, tratamiento quirúrgico; D, desenlace; HTA, hipertensión arterial; ES, extremidades superiores; EInf, extremidades inferiores; EASI, 
estenosis de arteria subclavia izquierda; EARD, estenosis de arteria renal derecha; EOTC, estenosis en origen del tronco celiaco; EAMS, estenosis de 
arteria mesentérica superior; PMTP, pulsos de metilprednisolona; PDN, prednisona; MTX, metotrexato; EARI, estenosis de arteria renal izquierda; EAA, 
estenosis de aorta abdominal; EAT, estenosis de aorta torácica; AAT, aneurisma de aorta torácica; AAA, aneurisma de aorta abdominal; IGIV, prednisona.

Figura 1. (CCC050)
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CCC051

Enfermedad de Behçet pediátrica con aneurisma de aorta 
abdominal

Rubio-Silveira  JE,  Arellano-Valdez  CA, Méndez-Núñez M,  Manzur-
Íñiguez BG, Tlacuilo-Parra JA 

UMAE Hospital de Pediatría, CMNO 

Figura 2. (CCC050)
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CCC052

Granulomatosis con poliangitis pediátrica: informe de dos 
casos

Manzur-Íñiguez  BG,  Arellano-Valdez  CA, Méndez-Núñez M,  Villal-
pando-Del Ángel IA, Tlacuilo-Parra JA

CMNO, UMAE Pediatría 

Introducción: La granulomatosis con poliangitis (granulomatosis de We-
gener) es una vasculitis sistémica necrosante de vasos pequeños y media-
nos, relacionada con la expresión de anticuerpos ANCA. Se caracteriza por 
daño en vía respiratoria y glomerulonefritis; es poco frecuente en niños, 
pero hasta el 15% de los pacientes inicia el trastorno en la infancia. 
Objetivo: Describir dos casos de granulomatosis con poliangitis en pa-
cientes pediátricos.  
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenino de nueve años de edad que desarrolla glome-
rulonefritis de rápida progresión; la biopsia renal informa necrosis global, 
sin depósito de complejos inmunitarios; se agrega al cuadro hemorragia 
alveolar, con anticuerpos anti-ANCA positivos y especi�cidad antimie-
loperoxidasa; se practica trasplante renal y en la actualidad se halla bajo 
tratamiento inmunosupresor convencional. 
Caso 2: Paciente femenina de 14 años de edad con rinorrea hialina, prurito 
nasoconjuntival, otalgia derecha y acúfenos ipsolateral de un año de evolu-
ción; desarrolla a continuación epistaxis y deformidad en silla de montar 
(Figura 1). La biopsia de mucosa nasal informa zonas microscópicas de ne-
crosis y vasculitis; anticuerpos anti-ANCA positivos (patrón citoplásmico) 
por IFI y especi�cidad PR3; se trató con metotrexato y se mantiene sin 
manifestaciones sistémicas.
Resultados: El diagnóstico se establece con base en las manifestaciones clí-
nicas, radiológicas, histopatológicas y anticuerpos anti-ANCA. Se presentan 
diferentes espectros de la enfermedad, una paciente con insu�ciencia renal 

Introducción: La enfermedad de Behçet (EB) es una vasculitis que afecta 
vasos de cualquier tamaño y se caracterizada por úlceras orales y genitales 
recurrentes, lesiones cutáneas, oculares, articulares, gastrointestinales y del 
SNC. Puede presentar aneurismas arteriales. En 2015, el grupo de estudio 
de la enfermedad de Behçet pediátrica (PEDBD) propuso los siguientes 
criterios de clasi�cación (sensibilidad, 91.7%; especi�cidad de 42.9%) y al 
menos tres de los siguientes trastornos: aftosis oral recurrente, ulceración o 
aftosis genital, afectación cutánea (foliculitis necrótica, lesiones acneiformes, 
eritema nodoso), afectación ocular (uveítis anterior, uveítis posterior, vasculi-
tis retiniana), signos neurológicos, signos vasculares (trombosis venosa, 
trombosis arterial, aneurismas arteriales).
Objetivo: Describir un caso de EB con aneurisma aórtico en una adoles-
cente.
Material y métodos: Paciente femenino de 15 años, padre con síndrome 
de Sjögren y tía con LES. Antecedente de rinitis y conjuntivitis alérgica, 
tratada con montelukast, mometasona e inmunoterapia. Padecimiento de 
dos años con úlceras genitales, luego conjuntivales y orales, todas autolimi-
tadas y recidivantes. EF: úlceras conjuntivales en torso, abdomen y miem-
bros pélvicos, acné, foliculitis en tórax anterior y muslos. Pulsos carotídeos 
débiles y ausentes en extremidades. Tensión arterial no medible. 
Oftalmología: úlceras conjuntivales y pigmento iridiano en cápsula ante-
rior indicativo de uveítis previa. Laboratorio: VSG, 45; PCR, 12.5 mg/L; 
IgG, 1 680; anti-Ro(SSA) positivo. Angio-RMN: aneurisma de aorta ab-
dominal. Tratamiento: prednisona y colquicina, suspendida por falta de 
existencia y a continuación con metotrexato.
Resultados: La EB es una entidad rara en la población pediátrica. Se pre-
senta el caso de una adolescente que desarrolló aneurisma abdominal. La 
afección arterial con aneurismas se presenta en el 5% y el sitio más frecuen-
te es la aorta abdominal (Figura 1).
Conclusiones: Los aneurismas aórticos son una complicación potencial-
mente letal y deben identi�carse de manera  intencionada.
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Koné-Paut I, Shahram F, Darce-Bello M, Cantarini L, Cimaz R, Gattor-
no M, et al. Consensus classi�cation criteria for paediatric Behçet disease 
from a prospective observational cohort: PEDBD. Ann Rheum Dis 2016; 
75: 958-964.
Tascilar K, Melikoglu M, Ugurlu S, Sut N, Caglar E, Yazici H. Vascular 
involvement in Behcet´s syndrome: a retrospective analysis of associations 
and the time course. Rheumatology 2014; 53: 2018-2022.

Figura 1. (CCC051)
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de rápida progresión y hemorragia alveolar y otra paciente con enfermedad 
limitada a vías respiratorias.
Conclusiones: Son esenciales el diagnóstico temprano y el tratamiento 
rápido para evitar la progresión a la insu�ciencia renal terminal. Sin em-
bargo, también debe sospecharse en pacientes con otitis media recurrente 
y alteración de la línea media de nariz y nasofaringe.
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Síndrome de Blau (artritis granulomatosa): informe de un 
caso

Manzur-Íñiguez BG(1), Arellano-Valdez CA(1), Tlacuilo-Parra JA(1), Mén-
dez-Núñez M(1), García-Ortiz JE(2) 

(1)CMNO, UMAE Pediatría,  (2)Centro de Investigación Biomédica de Occi-
dente (CIBO) 

Introducción: El síndrome de Blau o sarcoidosis de inicio temprano es una 
enfermedad granulomatosa autoin¥amatoria monogénica rara causada por 
la mutación autosómica dominante en el gen NOD2. En el año 2014 se 
habían publicado 208 casos (62 esporádicos y 146 hereditarios). Se presen-
ta un caso esporádico con inicio en la infancia de artritis granulomatosa o 
sarcoidosis de inicio temprano. 

Figura 1. (CCC053)

Objetivo: Presentar un caso de artritis granulomatosa. 
Material y métodos: Paciente masculino de 11 años, quien inicia su pa-
decimiento al año de edad con artritis en carpos y rodillas, junto con 
quistes sinoviales múltiples dolorosos (Figura 1). A los tres años de edad 
se remite al servicio de reumatología por artritis deformante en manos y 
rodillas, así como dermatosis caracterizada por lesiones cicatrizales en 
frente y mejillas, además de uveítis y leucomas corneales. El informe 
histopatológico de biopsia sinovial indica sinovitis villonodular pigmen-
tada, con evolución tórpida y escasa respuesta al tratamiento convencio-
nal. Se realiza estudio genético que con�rma síndrome de Blau, con 
mutación C.1000C>T (p.Arg334Trip). El tratamiento se basa en sinovec-
tomía iterativa con �brosis secundaria y en la actualidad con metotrexato, 
ciclosporina, prednisona y atropina oftálmica. 
Resultados: El síndrome de Blau se presenta con erupción cutánea granu-
lomatosa, uveítis recurrente y poliartritis. Sin tratamiento, la enfermedad 
puede causar ceguera y discapacidad grave por deformidad articular. El 
diagnóstico temprano de la artritis granulomatosa en la edad pediátrica es 
un desafío. El tratamiento oportuno puede prevenir el daño crónico articu-
lar, ocular, renal y pulmonar.
Conclusiones: Este diagnóstico debe considerarse en las artritis crónicas 
con evolución atípica y pobre respuesta al tratamiento convencional.
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Histoplasmosis en un paciente con lupus eritematoso

Martínez-Flores G, Luna-Zúñiga TA, Pedro-Martínez AJ, López-
Ferretis H, Abud-Mendoza C  

Hospital Central “Dr. Ignacio Morones Prieto”, San Luis Potosí

Introducción: Las infecciones oportunistas pueden ser graves en pacien-
tes con LES e incluyen microorganismos como Candida albicans, Aspergi-
llus fumigatus, Cryptococcus neoformans, Nocardia asteroides y Pneumocystis 
jirovecci; la infección por histoplasmosis diseminada es muy rara.
Objetivo: Presentar un caso de histoplasmosis en un paciente con lupus 
eritematoso.
Material y métodos: Paciente femenino de cinco años de edad (Figura 1), 
sin antecedentes de importancia; cuadro clínico caracterizado por artral-
gias en rodillas, tobillos y limitación para la deambulación, �ebre hasta de 
40°C, pérdida de peso de 5 kg, fatiga. SV: TA, 90/70 mmH; FC, 110; FR, 
26; dermatosis maculopapular en cara y tórax, úlceras orales, adenopatías 
cervicales, axilares e inguinales; hepatoesplenomegalia, poliartritis simétri-
ca de pequeñas y grandes articulaciones. Paraclínicos: leucocitos, 8 160; 
neutró�los, 5 060; linfocitos, 1 720; Hb, 10.6; plaquetas, 278 x 103; VSG, 
72 mm; PCR, 5.3 (Nl < 0.5); ferritina, 1 032; factor reumatoide -; Coombs 
(+); per�l TORCH, PPD, BAAR y hemocultivos negativos; AAN, 1:160 
moteado; anti-DNA, 34.9 (ref. 0-20); C3 y C4 disminuidos. Biopsia de piel 
con in�ltrado in¥amatorio perianexial y vasculitis. AMO: ausencia de 
blastos o hemofagocitosis. Se inició tratamiento con prednisona y meto-
trexato, con mejoría clínica. Reaparecen los síntomas con histoplasmosis 
en estudio patológico de médula ósea y biopsia ganglionar. Recibió trata-
miento con itraconazol, con respuesta al parecer adecuada pero presenta 
crisis convulsivas tonicoclónicas; PL con hipoglucorraquia, hiperproteino-
rraquia y 10 leucocitos con 80% de PMN; se inicia anfotericina B, así como 
antifímicos con respuesta adecuada.
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Resultados: 
Discusión: Las infecciones oportunistas representan un reto diagnóstico y 
terapéutico; con frecuencia concursan con actividad del lupus. La �ebre, 
afectación tisular, patrones clínicos atípicos, persistencia de reactantes de 
fase aguda elevadas y pobre respuesta al tratamiento inmunomodulador 
alertan para considerar el trastorno.
Conclusiones:  
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ACR (1990) para síndrome de Churg-Strauss: asma, eosino�lia > 10%, 
in�ltrados pulmonares, anormalidades en senos paranasales y eosinó�los 
extravasculares; inició tratamiento con prednisolona y azatioprina con ade-
cuada respuesta. En la actualidad tiene nueve años de edad, asintomático y 
tratado sólo con azatioprina; los eosinó�los se mantienen  en menos de 2% 
e IgE de 84.7 u/ml.
Resultados: El síndrome de Churg-Strauss es raro en la infancia; se pre-
senta en menos del 2% en menores de 16 años, por lo que puede pasar in-
advertido. No existen criterios de clasi�cación para pacientes pediátricos; 
se utilizan los de ACR (1990). El paciente satis�zo 5/6 criterios por lo 
que se inició el tratamiento. 
Conclusiones: Se debe mantener un alto índice de sospecha para estable-
cer el  diagnóstico y el tratamiento oportunos.
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CCC056

Condrólisis idiopática de cadera: un diagnóstico a considerar

Villalpando-Del Ángel IA, Núñez-Méndez M, Manzur-Íñiguez BG, Are-
llano-Valdez CA, Tlacuilo-Parra JA

CMNO, UMAE Pediatría 

Introducción: Es una entidad infrecuente de causa desconocida y ocurre 
entre los 9 y 15 años, con predominio en mujeres. Presenta dolor en ingle 
y restricción del movimiento de cadera, contractura en ¥exión, abduc-
ción y rotación externa del miembro afectado. El diagnóstico es de exclu-
sión, tras descartar enfermedad reumática, traumática, infecciosa o 
necrosis avascular.
Objetivos: Presentación de un caso clínico y propuesta como diagnóstico 
diferencial de artropatía.
Material y métodos: Paciente femenino de 10 años que acude por coxal-
gia derecha de 45 días de evolución de características mecánicas; evolu-
ciona a claudicación y rigidez progresiva de la cadera con limitación 
funcional. Signos clínicos: imposibilidad para la marcha, acortamiento 
de miembro pélvico, signos de Galleazzi y Allis positivos, limitación de 
arcos de movimiento, contractura muscular que produce oblicuidad pél-
vica con dismetría aparente de extremidades inferiores. Hemograma y 
reactantes de fase aguda normales; rosa de Bengala, anticuerpos anti-
Brucela, ANA y FR negativos; C3 y C4 normales. La radiografía simple 
mostró osteopenia regional. La resonancia magnética revela estrecha-
miento articular, lesiones corticosubcondrales del acetábulo, sinovitis mo-
derada y morfología de la cabeza femoral conservada. Tratada con tracción 
continua, analgesia y terapia física a base de electroestimulación nerviosa, 
estiramiento de músculos isquiotibiales y psoas. Recuperación de la fun-
ción casi completa en 12 meses, con dolor leve a la ¥exión de cadera dere-
cha, limitada a 96°, y limitación en rotación externa -5°, con recuperación 
del espacio articular.
Resultados: Es una alteración observada en la población pediátrica, la cual 
puede presentar limitación funcional de por vida si no se trata. Esta pa-
ciente presentó características indicativas de artropatía, pero sin caracterís-
ticas in¥amatorias.
Conclusiones: La condrólisis de cadera es una afección infrecuente y sub-
diagnosticada, la cual debe considerarse en pacientes con coxalgia sin en-
fermedad aparente.

Figura 1. (CCC054)
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Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis en un lactante

Villalpando-Del Ángel IA,  Arellano-Valdez CA,  Rubio-Silveira  JE, 
Méndez-Núñez M, Tlacuilo-Parra JA

CMNO, UMAE Pediatría 

Introducción: Conocido con anterioridad como síndrome de Churg-
Strauss, es una vasculitis sistémica granulomatosa relacionada con 
ANCA, infrecuente en pediatría y de causa desconocida; se caracteriza 
por asma de difícil control, enfermedad cutánea y vasculitis. 
Objetivo: Describir un caso del síndrome de Churg-Strauss.
Material y métodos: Paciente masculino de un año y cinco meses de edad, 
con antecedente de taquipnea transitoria neonatal, bronquiolitis a los 45 
días e ingresos múltiples por sibilancias. Diagnosticado con asma y derma-
titis atópica de difícil control a los 14 meses, sin respuesta a esteroide local; 
se obtuvo biopsia de piel que reveló vasculitis en plexo dérmico super�cial 
y profundo, leucocitoclasia focal, eosino�lia y granulomas extravasculares. 
Laboratorios: eosino�lia mayor de 10% (5 800 eosinó�los totales); IgE, 4 
010 u/ml; ANCA negativo. Tomografía de alta resolución con in�ltrado 
peribronquial bilateral, mal delimitado y pansinusitis. Cumple criterios 
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CCC057

Artritis séptica por Neisseria meningitidis

Martínez-Flores G,  Acevedo-Castañeda ES,  Ramos-Bello D,  Herrera-
Van Oostdam DA, Abud-Mendoza C

Hospital Central “Dr. Ignacio Morones Prieto”, San Luis Potosí

Introducción: La artritis primaria meningocócica es rara, ≤ 1% de infec-
ciones por meningococo. Se caracteriza por artritis sin meningitis, �ebre, 
dermatosis y, en ocasiones, inestabilidad hemodinámica. En 50% de los 
casos, la infección de vías respiratorias precede al cuadro clínico. 
Objetivo: Presentar un caso de artritis séptica por Neisseria meningitidis. 
Material y métodos: Paciente femenino de 33 años, sin antecedentes de im-
portancia y con cuadro clínico de tres días caracterizado por malestar gene-
ral, debilidad, mareo, polidipsia y �ebre. Signos vitales: TA, 120/80 mmHg; 
FC, 95 lpm; FR, 17 rpm; SatO2, 95%; temp., 38.5°C, con artritis en codos, 
carpos, metacarpofalángicas, interfalángicas proximales bilaterales, rodillas y 
tobillos. Estudios de laboratorio: leucocitos, 17 000; neutró�los, 15 000; Hb, 
14; plaquetas, 217 x 103; glucosa, 134; EGO normal; PCR, 69.4; factor reu-
matoide; aCCP, serología para HIV, HCV y HBV negativos. La artrocentesis 
de rodilla registra líquido sinovial de características sépticas, tinción de 
Gram con bacilos gramnegativos y cultivo de líquido sinovial y hemocultivo 
con Neisseria meningitidis (Figura 1). Se indicó tratamiento con prednisona 
(15 mg/día) y ceftriaxona (1 g/12 h) con adecuada respuesta clínica.
Resultados: 
Discusión: La artritis por meningococo se expresa de tres maneras: poliar-
tritis aguda con prevalencia de 30%; oligoartritis que se presenta una semana 

después de la septicemia; y la artritis piógena primaria en la cual la 
principal articulación afectada es la rodilla hasta en 50%. En general se 
tiene buena respuesta al tratamiento antibiótico; la mortalidad es de 
10% cuando se establece un diagnóstico temprano, pero en 11 a 19% 
hay secuelas; puede acompañarse de de�ciencia congénita de comple-
mento. 
Conclusiones: 
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CCC058

Síndrome de seudoobstrucción intestinal en el lupus eri-
tematoso sistémico con SAAF

Luna-Zúñiga TA, Cuevas-Orta E, Pedro-Martínez AJ, Aguilera-Barra-
gán Pickens G, Abud-Mendoza C

Hospital Central 

Introducción: Las manifestaciones gastrointestinales (GI) ocurren en 
50% de los pacientes con lupus eritematoso generalizado (LEG). El sín-
drome de seudoobstrucción intestinal (SOI) es una manifestación recono-
cida, pero muy rara del LEG. La tuberculosis es endémica en el medio; la 
forma intestinal es una presentación frecuente y debe incluirse en el diag-
nóstico diferencial en pacientes con LEG y síntomas abdominales recu-
rrentes. 
Objetivo: Describir un caso de síndrome de seudoobstrucción intestinal 
en el lupus eritematoso sistémico con SAAF.
Material y métodos: Paciente femenino de 23 años con diagnóstico de 
LEG, glomerulonefritis lúpica de clase IV y SAAF. Los últimos seis me-
ses antes de la última hospitalización cursó con episodios recurrentes de 
dolor y distensión abdominal, náusea, vómito, intolerancia a la vía oral y, 
en ocasiones, evacuaciones disminuidas de consistencia, lo que requirió 
tratamiento hospitalario en cinco ocasiones; las radiografías simples 
mostraron dilatación de asas intestinales, niveles hidroaéreos y edema 
consistentes con suboclusión intestinal. Estos cuadros mejoraban con 
ayuno, hidratación intravenosa y colocación de sonda nasogástrica. Últi-
ma hospitalización por episodio similar; se realizó endoscopia superior 
que evidenció obstrucción de íleon terminal. La tomografía abdominal 
contrastada proyectó una imagen de tumoración en íleon y ciego con obs-
trucción de la luz intestinal; laparotomía exploradora con resección in-
testinal y bolsa de ileostomía; estudio histopatológico con infección 
granulomatosa por Mycobacterium tuberculosis.
Resultados: 
Conclusiones: Los síntomas GI en el LEG incluyen al síndrome de 
seudoobstrucción intestinal (SOI), que puede relacionarse con la enfer-
medad, sin o con SAAF. La tuberculosis intestinal puede ser la causa de 
las manifestaciones de la SOI y debe incluirse en el diagnóstico dife-
rencial.
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Figura 1. (CCC057)
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CCC059

Escleroderma, neumatosis intestinal y tuberculosis peri-
toneal

Nájera-Andrade RJ, Luna-Zúñiga TA, Martínez-Flores G, Pedro-Martí-
nez AJ, Abud-Mendoza C

Hospital Central 

Introducción: El escleroderma es una enfermedad autoinmunitaria con 
prevalencia de 50-300 casos por millón de habitantes y causa de disfun-
ción orgánica, afectación gastrointestinal en más del 90%, por lo regular 
de aparato digestivo alto, con compromiso enteral en 20 a 60%. La neu-
matosis intestinal, característica de la enfermedad, es poco común y con 
elevada mortalidad a plazo mediato. 
Objetivo: Presentar un caso de escleroderma, neumatosis intestinal y tu-
berculosis peritoneal.
Material y métodos: Paciente femenino de 41 años, con antecedentes de 
hipertensión, hipotiroidismo y esclerosis sistémica, variedad cutánea di-
fusa, bajo tratamiento con micofenolato de mofetilo (1 g/día), meto-
trexato (12.5 mg/sem) y prednisona (5 mg/día). Dos internamientos 
previos por cuadros de diarrea y dolor abdominal, en relación con trastor-
no subyacente, con adecuada respuesta al tratamiento conservador con 
incremento de fármacos prescritos. Dos semanas antes de su ingreso pre-
sentó dolor intenso en hemiabdomen superior, náusea, vómito, exacer-
bación de episodios de re¥ujo y aumento de evacuaciones. Durante su 
internamiento destacó disminución de peristaltismo y distensión abdo-
minal, elevación bioquímica de reactantes de fase aguda y citología de moco 
fecal con predominio de mononucleares. La radiografía de abdomen evi-
dencia niveles hidroaéreos. La tomografía abdominal muestra edema en 
pared intestinal, líquido libre y neumatosis intestinal. La laparotomía 
exploradora revela hallazgos de líquido de ascitis y engrosamiento de 
mesenterio; se realizó biopsia de mesenterio. Diagnóstico histopatológi-
co: tuberculosis peritoneal.
Resultados:
Conclusiones: Se desconoce si el riesgo de comorbilidades granulomato-
sas aumenta en pacientes con escleroderma; esta infección puede simular 
síntomas de la enfermedad de base; es preciso considerarla y, ante incre-
mento o aparición de nuevos síntomas con datos de laboratorio e imagen, 
tomar la decisión para establecer un diagnóstico de�nitivo.

Bibliografía
Mecoli. Mortality, recurrence, and Hospital course of patients with Sys-
temic Sclerosis ? related acute Intestinal pseudo-obstruction. µe Journal 
of Rheumatology Jun 2014;41:10. 

CCC060

Síndrome de cabeza caída por miopatía autoinmunitaria

Luna-Zúñiga TA,  Cuevas-Orta  E,  Ramos-Bello D,  Aguilera-Barragán 
Pickens G, Abud-Mendoza C

Hospital Central 

Introducción: El compromiso de músculos respiratorios y cervicales cons-
tituye una expresión grave de las miopatías autoinmunitarias; el síndrome 
de hipoventilación alveolar y el signo de la cabeza caída (drop-head) se re-
lacionan en clínica con afectación grave de estos músculos. 
Objetivo: Presentar un caso de síndrome de cabeza caída por miopatía 
autoinmunitaria.

Material y métodos: 
Caso 1: Mujer de 47 años, con debilidad muscular proximal y simétrica en las 
cuatro extremidades de seis meses, debilidad de músculos extensores del cuello 
(drop-head), poliartritis, disnea progresiva, tos no productiva y disfonía. Eleva-
ción de CPK y DHL, AAN Hep-2 positivos (1:320), moteado �no, FR posi-
tivo, anti-Jo-1 negativo. Gasometría con pCO2 de 54 mmHg, pO2 de 56 
mmHg y SO2 de 90%, tomografía de tórax sin evidencia de enfermedad pul-
monar intersticial; pruebas funcionales respiratorias con CVF de 34% y 
DLCO de 54% del predicho. Biopsia con in�ltrado in¥amatorio crónico peri-
misial y perivascular, con atro�a de �bras musculares. Recibió prednisona (60 
mg/día), metotrexato (15 mg/sem) y pulsos de ciclofosfamida (500 mg/mes, 6 
dosis). Evolución favorable, mejoría de la fuerza, desaparición del signo de 
cabeza caída, SO2 de 96%, PCO2 de 29.5 mmHg, PO2 de 85 mmHg. 
Caso 2: Paciente masculino de 37 años con dermatomiositis; se presenta a la 
consulta con incremento de debilidad muscular, aparición de disfagia, disfo-
nía, tos e imposibilidad para extender el cuello (drop-head). Elevación de 
CPK (2 530 U/L), AAN Hep-2 (1:320) citoplasmático. Gasometría: PCO2, 
46 mmHg; PO2, 56 mmHg; SO2, 92%. Inició pulsos de metilprednisolona 
(1 g/día por 3 días), ciclofosfamida (500 mg) y rituximab (500 mg). Evolu-
cionó con mejoría moderada de fuerza muscular y sostén cefálico.
Resultados: 
Conclusiones: El signo de cabeza caída es una manifestación rara relacio-
nada con gravedad y es posible predictor de hipoventilación alveolar en las 
miopatías autoinmunitarias.
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Mujer con lesiones necrosantes perivulvares con ANCA y 
anticardiolipinas positivos

Luna-Zúñiga TA, Anchondo-Núñez P, Escalante-Silva WT, Oros-Ova-
lle C, Abud-Mendoza C

Hospital Central 

Introducción: La vasculitis es un proceso in¥amatorio vascular que puede 
adoptar muchas formas clínicas debido a que afecta a distintos sitios y va-
sos de diferente calibre; la vasculitis cutánea en el lupus eritematoso gene-
ralizado (LEG) se observa en 11-20%, con presentaciones clínicas diversas. 
La presencia de úlceras por vasculitis es rara (< 2%) y puede afectar a vasos 
de pequeño y mediano calibre.
Objetivos: Presentar el caso de un paciente con lesiones necrosantes peri-
vulvares.
Material y métodos: Paciente femenino 21 años que inicia cuatro semanas 
previas con lesiones maculopapulares violáceo-grisáceas en región vulvar; éstas 
se ulceraron y con¥uyeron con posterioridad y se aplicó tratamiento antiviral y 
antibiótico sin mejoría. Destacó el antecedente de preeclampsia con producto 
a término y aborto a las 6 SDG, perforación del tabique nasal tres meses antes 
sin causa de�nida, con ulceraciones en región vulvar que afectan a labios y 
clítoris, dolorosas (10/10), pruriginosas y ardorosas, con¥uentes y con presen-
cia de �brina. Paraclínicos: linfopenia; elevación de VSG y PCR; AAN-Hep2, 
1:1 280 con patrón homogéneo; anti-DNA, 43.5 UI/ml; aCL IgG, 81.5 GPL 
e IgM, 20.4; ANCA, 1:10 perinuclear. Cultivos negativos. Se realiza biopsia 
con afectación de vasos de pequeño calibre caracterizada por vasculitis leuco-
citoclástica y de mediano calibre con vasculitis necrosante, necrosis �brinoide 
y evidencia de trombos. Se instituye tratamiento con prednisona (0.7 mg/kg/
día), clclofosfamida (500 mg) y cloroquina con mejoría signi�cativa de lesiones.
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Resultados:  
Conclusiones: Las úlceras cutáneas secundarias a vasculitis en el lupus son 
raras, aunque la vasculitis de mediano calibre no es excepcional; la afecta-
ción en región vulvar no se ha informado. La evaluación clínica integral y 
parámetros analíticos adicionales dependientes de estudios de laboratorio, 
gabinete y paraclínicos son centrales para establecer el diagnóstico y el 
tratamiento óptimo en pacientes con LEG y vasculitis.
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Seudotumor retroorbitario en paciente pediátrico con gra-
nulomatosis y poliangeítis

Reyes-Rueda J,  Martínez-Bonilla GE, Cerpa-Cruz S, Gutiérrez-Ureña 
SR,  González-Díaz V

Antiguo Hospital Civil Fray Antonio Alcalde 

Introducción: La granulomatosis con poliangeítis (GPA) es una vasculitis 
sistémica relacionada con ANCA, con incidencia baja en niños de 0.28-
0.64/100 000 respecto de los adultos (0.2-1.2 personas/año).
Objetivos: Presentar el caso de una niña con GPA que inició con una 
manifestación poco frecuente.
Material y métodos: Paciente femenino de 11 años que inicia tres meses 
previos con proptosis, dolor e hiperemia conjuntival de ojo izquierdo. 
EF: proptosis de ojo izquierdo, celulitis periorbitaria, hiperemia conjunti-
val y córnea ulcerada. Nariz, oídos y boca sin alteraciones. Laboratorio: PCR, 
1.2 mg/L (0-10); hb, 14.2 mg/dl; leucocitos, 7.31 m/ul; eosinó�los, 2.5%; 
plaquetas, 262 000 m/ul; creatinina, 0.4 mg/dl; urea, 21 mg/dl; EGO normal; 
c-ANCA negativo; PR3, 1.38 (0-0.10); p-ANCA positivo, 1:10 (3+); MPO, 
1.44 (0-1.10); e IgG4, 129 mg/dl (16-1550). TAC de órbita: celulitis perior-
bitaria y proptosis de ojo izquierdo secundaria a seudotumor retroorbitario. 
Histopatología: lesión multifocal in¥amatoria de predominio crónico granu-
lomatoso; algunos granulomas e histiocitos están centrados por un vaso pe-
queño de mediano a pequeño calibre; sin datos de necrosis ni malignidad. 
TAC de tórax normal. Recibe tratamiento con pulsos de metilprednisolo-
na, continuado con prednisona (1 mg/kg/día) y rituximab (375 mg/m² 
SCT por cuatro semanas). La paciente presentó mejoría inmediatamente 
con disminución de la proptosis y cicatrización de la úlcera corneal.
Resultados: La GPA es baja en niños, edad promedio de 11 años; se pre-
sentan en particular afectación renal y pulmonar (70-80%), epistaxis 
(60%), manifestaciones constitucionales (50-60%) y oculares (30%). PR3+  
en 68%. El tratamiento de inducción a la remisión puede incluir ciclofos-
famida o rituximab, este último con mejor respuesta en PR3+. El pronóstico 
depende del dominio afectado; existe mayor recaída con PR3+, coloniza-
ción de S. aureus y afectación rinosinusal.
Conclusiones: La GPA con presentación de seudotumor retroorbitario 
no es común; el tratamiento oportuno puede cambiar el pronóstico.
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Aplasia medular y un simulador de esclerodermia: informe 
de un caso

Gutiérrez-Robles GA

Residente 

Introducción: Existe una variedad de trastornos que semejan esclerosis 
sistémica. La ausencia de fenómeno de Raynaud, las alteraciones en la ca-
pilaroscopia y la identi�cación de autoanticuerpos deben llevar a sospechar 
la presencia de una de estas entidades. 
Objetivos: Establecer un diagnóstico diferencial con anomalías que seme-
jan esclerodermia.
Material y métodos: Paciente masculino de 60 años que se interconsulta por 
hematología por diagnóstico de anemia aplásica, con antecedente de hipo-
tiroidismo y diagnóstico de esclerosis sistémica. Al interrogatorio re�ere 
iniciar su padecimiento tres años antes con malestar general, poliartralgias, 
disminución de la abertura oral, contractura de extremidades, endurecimien-
to cutáneo y percepción de “marcas de las costuras” (lo que posteriormente se 
identi�ca como “signo de la ranura”). La exploración física revela palidez 
tegumentaria, contractura en ¥exión de extremidades torácicas e inducción 
cutánea que respeta cara, manos y pies. Los estudios de laboratorio señalan 
eosino�lia (20%), anticuerpos antinucleares negativos y antiScl-70 negati-
vo. Una biopsia cutánea de 2015 registró tejido adiposo con denso in�ltra-
do in¥amatorio linfohistiocitario con eosinó�los y la capilaroscopia arrojó 
resultado negativo. Se concluyó la presencia de fascitis eosinofílica y se 
inicia tratamiento con esteroides a dosis elevadas, timoglobulina y ciclos-
porina A.
Resultados: La importancia del reconocimiento de los trastornos que 
simulan esclerodermia radica en su relación con otras afecciones y en el 
tratamiento de éstas.
Conclusiones: Como en el caso anterior, parte del tratamiento inicial para 
la aplasia medular consiste en la administración de dosis altas de esteroi-
des, principal factor de riesgo para el desarrollo de crisis renal en pacientes 
con esclerodermia, por lo que diferenciar estas dos entidades hace posible 
su utilización.
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Artritis tuberculosa y enfermedad de Poncet en paciente 
con leucemia

Acevedo-Castañeda ES,  Ramos-Bello D,  Aguilera Barragán Pickens G,  
Abud-Mendoza C,  Oros-Ovalle C

Hospital Central, IMP 

Introducción: La tuberculosis es un problema de salud mundial, con 10.4 
millones de casos nuevos en 2015, 10% pediátricos. La artritis tuberculosa 
ocurre en < 1%. 
Objetivos: Conocer las características clínicas de la artritis tuberculosa. 
Material y métodos: Paciente femenino de 15 años, dos con leucemia agu-
da promielocítica, tratada con ácido transretinoico y metotrexato; última 
quimioterapia 14 días antes, múltiples hospitalizaciones por procesos in-
fecciosos: absceso perianal, candidiasis esofágica y sistémica, neumonías 
nosocomiales. Dos años con dolor y ¥ogosis de rodillas, 48 horas antes 
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inicia �ebre de 39°, incremento de dolor y volumen de rodillas. Ingresa con 
taquicardia, �ebre, eritema y artritis de ambas rodillas. Estudios con leuco-
penia de 880 y el resto normal; líquido sinovial con 561 leucocitos y 15 864 
eritrocitos, sin formas bacterianas y cultivos sin desarrollo. Radiografías de 
rodilla con lesiones líticas bilaterales, ultrasonido con in¥amación de rodi-
llas, carpo derecho y dos metacarpofalángicas derechas; MRI de rodillas 
con lesiones líticas y edema óseo (Figura 1). Recibió vancomicina y pipe-
racilina/tazobactam por 14 días; dado que persistió �ebre se realizó biopsia 
sinovial y ósea, con micobacterias en tinción de Ziehl-Neelsen. Se inició 
tratamiento antifímico. Se consideró enfermedad de Poncet para explicar 
la poliartritis de pequeñas articulaciones sin lesiones destructivas.
Resultados: La artritis tuberculosa es rara (1-3%) y una proporción de 50-
69% se presenta con espondilodiscitis y la afectación monoarticular de rodi-
lla en niños ocurre en 18-20%; la inmunosupresión puede ser factor de 
riesgo. El diagnóstico puede demorar hasta 10 años. No se conoce la preva-
lencia de enfermedad de Poncet; la presencia de ésta con artritis fímica es 
excepcional.
Conclusiones: Ante presentación con artritis crónica y reacción in¥ama-
toria en paciente inmunosuprimido se debe descartar tuberculosis.
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antipiréticos y antimicrobianos (amoxicilina y ceftriaxona) de 15 días de 
evolución, inyección conjuntival no supurativa y eritema de labios; al quin-
to día de la �ebre se agrega descamación �na de manos y pies. Examen 
general de orina con leucocitos y urocultivo sin desarrollo. Valorado por el 
servicio el día 15 de la enfermedad con hallazgos de �ebre de 39°C, desca-
mación �na de manos y pies, �suras en labios, BCG-itis e inyección con-
juntival. Estudios de laboratorio: plaquetosis, 795 000; hipoalbuminemia, 
2.7; hiponatremia, 129 mEq; PCR, 183. El servicio de cardiología revela 
aneurisma gigante en coronaria derecha de 8.8 mm (z > 10), ectasia de 
coronaria izquierda de 2.6 mm (z > 2.8) y aneurisma sacular de 4.4 mm (z 
= 16), derrame pericárdico, insu�ciencia mitral y tricuspídea moderada. 
Recibe tratamiento con inmunoglobulina (2 g/kg) y remite la �ebre, anti-
coagulación con enoxaparina, furosemida y abciximab a razón de 0.125 µg/
kg/min para 12 h en dosis única. El paciente se estabilizó hemodinámica-
mente; el derrame pericárdico remitió y se encuentra en vigilancia con 
ecocardiograma mensual.
Resultados: La angiotomografía demuestra aneurismas en ambas corona-
rias (Figura 1). 
Conclusiones: En este paciente, los factores de mal pronóstico para aneu-
rismas en la enfermedad de Kawasaki son tener < 6 meses, hiponatremia e 
hipoalbuminemia, los cuales se detectaron en el decimoquinto día de evo-
lución de la enfermedad.
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Figura 1. (CCC064)

Figura 1. (CCC065)
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Aneurismas gigantes en la enfermedad de Kawasaki: caso 
clínico

Céspedes-Cruz AI, Villezcas-Carbajal JO, Rodríguez-Maldonado MG, 
Gayosso-Domínguez AN, Zeferino-Cruz M, Ruiz-Vela NM, Torres-Ji-
ménez AR, Ramírez-Nova V

UMAE, CMN, Hospital General La Raza 

Introducción: La enfermedad de Kawasaki es un trastorno febril que 
afecta sobre todo a las arterias coronarias. 
Objetivos: Mostrar el caso de una presentación infrecuente de esta enfer-
medad. 
Material y métodos: Paciente masculino de cuatro meses de vida con an-
tecedente de desnutrición en útero (2 400 g al nacimiento), re¥ujo gas-
troesofágico en tratamiento con cisaprida, gastroenteritis y faringitis dos 
meses antes. Inicia padecimiento actual con �ebre de 39°C, sin respuesta a 

CCC066

Superposición de esclerosis sistémica y LES: relación in-
usual (informe de dos casos)

Torres-Gudiño NE, Rosales-Don Pablo VM,  Irazoque-Palazuelos F, 
Casillas-Ramos GE

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre 

Introducción: La coexistencia de lupus eritematoso sistémico (LES) y es-
clerosis sistémica es poco frecuente, con la forma limitada (ESL) en 5% y la 
difusa (ESD) en 1.2%. La relación de LES y ESD tiene mal pronóstico por 
el difícil control de ambos padecimientos. 
Objetivos: Noti�car un caso de superposición de esclerosis sistémica y LES.
Material y métodos: 
Caso 1: Paciente femenina de 34 años, con diagnóstico en 2013 de 
ESD y afectación gastrointestinal, artralgias, fenómeno de Raynaud y 
esclerodactilia, además de anti-Scl 70 positivo. En 2015 desarrolló LES 
con alteración hematológica mucocutánea articular y AAN, anti-SM y 
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anti-RNP positivos. Recibió tratamiento durante su evolución con mico-
fenolato de mofetilo, azatioprina, prednisona y rituximab. Cursó con 
evolución tórpida de ambas enfermedades y desarrolló nefritis lúpica y 
actividad extrarrenal de LES, con incremento del fenómeno de Raynaud 
y esclerosis cutánea. En control actual con micofenolato de mofetilo. 
Caso 2: Paciente femenina de 60 años diagnosticada en 1975 con LES y 
manifestación mucocutánea articular y hematológica con positividad de 
AAN y anti-DNAdc y posterior detección en 1984 de ESL, con manifes-
tación de esclerodactilia, calcinosis facial y fenómeno de Raynaud; anti-
centrómero negativo. Recibió tratamiento con hidroxicloroquina que se 
suspendió por toxicidad ocular y luego inició tratamiento con metotrexato 
por artritis, con adecuada respuesta, sin progresión de ambas enfermedades 
ni desarrollo de hipertensión arterial pulmonar.
Resultados: Los pacientes con superposición de LES y esclerodermia pue-
den compartir manifestaciones como nefropatía, afectación pulmonar in-
tersticial, hipertensión arterial pulmonar y alteraciones vasculares que 
constituyen un reto terapéutico y suelen tener mal pronóstico. Existen infor-
mes de la e�cacia y seguridad de rituximab y micofenolato de mofetilo en 
LES/ESD, así como de hidroxicloroquina para LES/ESL, aunque la tera-
péutica se selecciona por lo regular según sean las manifestaciones clínicas 
del paciente y se eligen los fármacos que bene�cien a ambas enfermedades. 
Conclusiones: 
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Mielitis transversa en el lupus eritematoso sistémico y 
superposición con dermatomiositis

Bernal-Badillo FC, Clemente-Pérez RA, Viquez-Burboa GU

IMSS, HGR 2  

Introducción: La relación del lupus eritematoso sistémico con polimiositis o 
dermatomiositis se registra en 4-16%. La miositis puede ocurrir antes o des-
pués del LES o de forma simultánea en casos esporádicos. La mielitis transver-
sa es una manifestación poco común en LES y su incidencia es de 1-2%. 
Objetivo: Mostrar la importancia de la sospecha clínica en el diagnóstico 
de superposición por su baja frecuencia. 
Material y métodos: Paciente femenino de 38 años de edad; en julio del 
2016 presenta parestesias en miembro torácico derecho, mialgias, pérdida de 
fuerza muscular, disfagia progresiva, pérdida ponderal de 9 kg en tres sema-
nas, desprendimiento fácil de pelo, zonas de alopecia, úlceras orales no dolo-
rosas, eritema en heliotropo, fuerza muscular de 3/5 en cintura escapular y 
pélvica derecha, 4/5 en izquierda, sinovitis en cuatro articulaciones pequeñas.
Resultados: CPK, 414; Ac antipéptido citrulinado < 0.5; C-ANCA, ne-
gativo; anti-DNA de doble cadena, 1.27; anti-Ro, 17; anti-La, 6.3; anti-
Sm, 0.3; anti-RNP, 0.93; anti-Jo1, 0.82; ANA, positivo, moteado �no, 
1:320 (patrón citoplasmático); C3, 107; C4, 21.2. Biopsia de músculo: 
estriaciones transversales prominentes, núcleos excéntricos, in�ltrado in-
¥amatorio a expensas de linfocitos. Electromiografía: inestabilidad de la 
membrana muscular, patrón de desnervación activo, reclutamiento de 
tipo neuropático en músculos paravertebrales cervicales de las raíces C3/
C5. RMN de encéfalo-columna: lesión hiperintensa irregular en cordón 
medular en el segmento C5-C7, consistente con mielitis transversa. La 
paciente se categorizó con superposición de LES y dermatomiositis; se 
cumplieron los criterios del American College of Rheumatology para LES y 
los criterios diagnósticos para dermatomiositis de Bohan y Peter.

Conclusiones: Aun cuando la relación sea baja deben tenerse en conside-
ración datos que ayuden a la sospecha clínica y el diagnóstico.
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Enfermedad de Ormond: seguimiento a dos años

López-Benjume BI,  Irazoque-Palazuelos F, Muñoz-López S, Andrade-
Ortega L, Rosales-Donpablo VM, Gutiérrez-Saucedo MEL, Enríquez-
Antonio O

CMN 20 Noviembre 

Introducción: La enfermedad de Ormond es una rara entidad caracteri-
zada por �brosis retroperitoneal, puede afectar a tejido perirrenal, vascular 
y biliar, se ha relacionado  con enfermedades autoinmunitarias y tiene una 
prevalencia de 1/100 000 habitantes.
Objetivo: Describir la experiencia en el tratamiento y evolución de un 
paciente con entidad diagnóstica poco frecuente.
Material y métodos: Paciente masculino de 23 años, estudiante de medi-
cina asintomático; se realizó una radiografía abdominal para prácticas de 
radiología en la que se reveló tumoración abdominal; se ingresó a protoco-
lo diagnóstico. RM: lesión ocupativa de 13.7 x 7.5 x 9.5 cm, efecto de masa 
en estructuras vasculares contiguas (aorta, vena cava, mesentérica superior 
y tronco celiaco y vena renal de predominio derecho) sin realce con con-
traste; la biopsia identi�có �brosis retroperitoneal idiopática y presentó 
elevación de reactantes de fase aguda, anticuerpos antinucleares positivos 
con patrón homogéneo difuso. Se inició tratamiento con prednisona (1 mg/
kg) por un mes, reducción de la dosis por un año hasta suspender y azatio-
prina (2.5 mg/kg) por un año; se logró evolución con normalización de 
reactantes de fase aguda y se suspendió tratamiento; última RM: 13 x 9.0 x 
8.0 cm sin compresión vascular.
Resultados: Esta entidad se ha acompañado de enfermedades autoinmu-
nitarias como vasculitis primarias, LES, espondilitis anquilosante, enfer-
medad relacionada con IGG4,  que deben considerarse en el protocolo 
diagnóstico, en este caso no con�rmadas.
Conclusiones: El tratamiento se enfoca en resolver la obstrucción causada 
por �brosis, detener su progresión y prevenir la recurrencia; los esteroides 
son la principal herramienta terapéutica y los estudios de casos sustentan 
el uso de azatioprina y otros inmunosupresores; en este caso, la respuesta al 
tratamiento ha sido adecuada sin progresión de la enfermedad.
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Dermatomiositis y embarazo: una superposición rara
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Introducción: Las miopatías en el embarazo son raras, pueden iniciarse o 
exacerbarse durante él y se relacionan con rayos ultravioleta. El riesgo ges-
tacional más frecuente es el peso bajo al nacer y la prematurez. El trata-
miento es complejo por la prohibición durante la gestación. La actividad 
muscular no se correlaciona con el desenlace obstétrico.
Objetivo: Presentar el caso de un paciente femenino de 21 años con antece-
dente familiar de artritis reumatoide y lupus eritematoso sistémico, una 
cesárea a las 39 semanas de gestación en 2015 y fecha de última menstrua-
ción 11 semanas antes de la valoración.
Material y métodos: Inició dos semanas antes con artralgia in¥amatoria en 
carpos, metacarpofalángicas, rodillas y tobillos de forma aditiva, escala visual 
análoga: 6/10, con edema de manos y sin rigidez. Se agregó mialgia con 
disminución de la fuerza en muslos y brazos hasta postración, acudió a valo-
ración y recibió paracetamol y ceftriaxona para infección urinaria sin mejoría 
y luego es referida. Frecuencia cardiaca de 141 y tensión arterial de 90/60; 
presentaba eritema malar que cruzaba surco nasogeniano, signo de escote y 
chal, MMT-8 de 104/050. 
Resultados: Hemoglobina, 16 g/dl; leucocitos, 24 000 c/ml; albúmina, 
2.9 g/dl; aspartato-aminotransferasa, 388 UI/L; alanino-aminotransfe-
rasa, 156 UI/L; deshidrogenasa láctica, 2 025 UI/L; gammaglutamil 
transpeptidasa, 102 UI/L. Ultrasonido abdominal con litiasis biliar no 
complicada, hígado heterogéneo y producto único vivo, con frecuencia 
cardiaca de 180 latidos. Creatinina fosfocinasa: 7 219 UI/L; hormona 
estimulante de tiroides, 9.4 uUI/ml; T4 libre, 1.09 ng/dl; anticuerpos 
antinucleares, 1:80 difuso; MI-2A +. Recibió metilprednisolona, azatio-
prina, prednisona y levotiroxina con mejoría y egreso.
Conclusiones: Diagnóstico de dermatomiositis en embarazo de 11 sema-
nas de gestación e hipotiroidismo subclínico.
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Resultados: El diagnóstico de CBP en este caso se realizó por presencia 
de AMA y concentraciones séricas de FA. Diagnóstico de ESL temprana 
por criterios de LeRoy-Medgser: fenómeno de Raynaud, anticentrómero 
y SCL70 positivos, más patrón capilaroscópico (megacapilares, pérdida 
capilar, desestructuración, hemorragia). Los síndromes de superposición 
son entidades que presentan características de dos o más enfermedades del 
tejido conectivo; se excluye al síndrome de Sjögren (SS) que acompaña a 
las enfermedades autoinmunitarias y se considera SS secundario en estos 
casos. Hasta 12.5% de los pacientes con CBP satisface los criterios de ESL 
temprana, lo cual es de particular importancia porque se ha demostrado 
que un porcentaje signi�cativo tiene lesiones preclínicas relacionadas con 
esclerodermia susceptibles de tratamiento. Aunque la prevalencia de su-
perposición en la CBP es de 2-20% en series publicadas desde 1998, la 
presencia de Raynaud o ACA debe llevar al clínico a investigar enferme-
dad del tejido conectivo superpuesta. 
Conclusiones: 
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Figura 1. Capilaroscopia VideoCap a 200x de magni�cación. Se observan 
megacapilares y áreas desnudas como patrón de esclerodermia , además de 
múltiples hemorragias. (CCC070)

CCC070

Síndrome de Reynolds con Sjögren adjunto: informe de 
caso y revisión de las publicaciones

Solís-Viveros S, Lozada-Pérez CA, Bertolazzi Chiara, Gutiérrez-Manjar-
rez J, Espinosa-Morales R  

Instituto Nacional de Rehabilitación 

Introducción: En 1970 se describió el síndrome de Reynolds (cirrosis bi-
liar primaria [CBP] y esclerosis sistémica localizada [ESL]). La prevalen-
cia de ESL en pacientes con CBP es de 2.5%.  
Objetivo: Publicar el caso de un paciente con síndrome de Reynolds y 
Sjögren adjunto. 
Material y métodos: Mujer de 64 años: Raynaud bifásico, prurito crónico y 
síndrome seco de 10 años evolución; en la actualidad con tos no productiva 
y artralgias. EF: disminución de lago salival, caries múltiples, dermatosis di-
seminada constituida por manchas hipercrómicas, acrómicas y costras hemá-
ticas en tórax, abdomen y extremidades inferiores. Pruebas de laboratorio: 
TGP, 169; TGO, 167; FA, 896; GGT, 1 816; BT, 1.0; ANA moteado grueso, 
1:320; centromérico (ACA), 1:2 560; anti-Scl70, 4.2 U/ml; anti-Ro 268 U/
ml y antimitocondriales (AMA), 229.5 U/ml. Biopsia de glándula salival; 
focus score > 1/4 mm2; TACAR pulmonar y ecocardiografía pendientes; USG 
pulmonar y hepático normal; USG de parótidas de grado 2; capilaroscopia: 
patrón de esclerodermia (Figura 1). Se indicó amlodipina, ácido ursodexosi-
cólico, prednisona, azatioprina y envío a hepatología.

CCC071

Necrosis de cuero cabelludo en relación con arteritis de 
células gigantes

Sienra-Iracheta E(1),  Aquino-Matus JE(1), Torres G(1),  Hernández-Díaz 
C(2), Rodríguez-Henríquez P(1)

(1)Hospital General Dr. Manual Gea González, (2)Instituto Nacional de Reha-
bilitación 

Introducción: La arteritis de células gigantes es una vasculitis que afecta a 
vasos de mediano y grande calibre. Se considera la vasculitis más prevalente en 
la población mayor de 50 años. El factor de riesgo más importante es la edad, 
con una incidencia aproximada de 17/100 000 habitantes mayores de 50 años. 
El compromiso de ramas extracraneales de la arteria carótida produce las ma-
nifestaciones típicas de esta vasculitis: cefalea, claudicación temporomandibu-
lar e induración de arteria temporal. 
Objetivo: Presentar un caso clínico.
Material y métodos: Paciente femenino de 65 años de edad con antece-
dente de diabetes mellitus tipo 2. Inició con cefalea de intensidad 4/10, 
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edema facial y dermatosis localizada a piel cabelluda de región frontal y 
parietal caracterizada por alopecia difusa, con placas eritematosas violáceas 
y úlceras (Figura 1). El estudio histopatológico reveló in�ltrado granulo-
matoso profundo y necrosis de tejido adiposo. Se inició tratamiento con 1 
g de metilprednisolona por tres días y a continuación prednisona (1 mg/kg 
de peso), con buena respuesta.
Resultados: El diagnóstico de ulceraciones en el cuero cabelludo debe 
incluir infecciones por herpes zoster, tumores ulcerados de piel y pioderma 
gangrenoso. Las manifestaciones dermatológicas en la vasculitis de células 
gigantes incluyen engrosamiento de la piel, eritema y nódulos, que se iden-
ti�can de manera inusual. La necrosis de cuero cabelludo por arteritis de 
células gigantes, que describieron de manera original Cook y colaborado-
res,  se puede observar en pacientes con isquemia vascular inducida por 
in¥amación y este hallazgo se considera marcador de gravedad y factor de 
riesgo para presentar pérdida visual.
Conclusiones: El diagnóstico oportuno de esta presentación clínica y el 
tratamiento e�caz son esenciales para prevenir secuelas visuales perma-
nentes.
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Afectación cardiaca en el lupus eritematoso sistémico de 
inicio tardío

Pérez-Topete SE, González-Díaz V, Martínez-Bonilla G, Gutiérrez-Ure-
ña S, Cerpa-Cruz S

Hospital Civil de Guadalajara Fray Antonio Alcalde 

Introducción: El lupus eritematoso sistémico (LES) de inicio tardío se 
presenta en el 2-20% de los casos, con alta morbilidad y mortalidad, sobre 
todo por afección cardiovascular. 
Objetivos: Presentar una serie de casos de LES de inicio tardío con afec-
tación cardiaca y revisión de las publicaciones médicas. 
Material y métodos: 
Caso 1: Mujer de 67 años con cuadro de ICC agudizada, trombocitope-
nia, linfopenia, prolongación del TTP, Coombs directo++, ANA 1:1 280 
moteado �no y anticoagulante lúpico +. Ecocardiograma transtorácico 
con insu�ciencia mitral grave. Se diagnostica LES y se inicia con antipa-
lúdico. 
Caso 2: Mujer de 62 años con diagnóstico de AR y hemiparesia izquier-
da. Presenta síndrome seco, úlceras orales, Jaccoud y sinovitis de IFP/
MTC. Pruebas de laboratorio: linfopenia, C3 bajo y ANAS de 1:640 
homogéneo. RM cerebral con imágenes consistentes con isquemia. Eco-
cardiograma transtorácico: válvula mitral con vegetación en valva poste-
rior. Hemocultivos negativos. Se realiza cirugía de reemplazo valvular. El 
estudio histopatológico documenta vegetación indicativa de endocarditis 
de Libman-Sacks. 
Caso 3: Mujer de 52 años con diagnóstico previo de AR y dolor precor-
dial y disnea de reposo de dos semanas. EF: alopecia, síndrome seco, úl-
ceras orales, artritis, serositis, edema de miembro pélvico izquierdo, 
linfopenia, ANAS 1:1 280 moteado �no, anti-La +, C3 y C4 bajo. Biop-
sia de glándula salival menor con focus score de 2. Se diagnostica LES 
con pericarditis y TVP. Se inicia anticoagulación, glucocorticoide y anti-
palúdico (Tabla 1).
Resultados: El LES de inicio tardío presenta un curso leve e insidioso. Se 
ha informado mayor daño orgánico por afección cardiovascular hasta en 
9.3%, valvulopatía y miocardiopatías. La morbilidad se relaciona con ma-
yor edad y las comorbilidades adjuntas, como HAS.
Conclusiones: 

Figura 1.  (CCC071)

Tabla 1. (CCC072)

Caso 1 Caso 2 Caso 3

Género, edad Femenino, 67 años Femenino, 62 años Femenino, 52 años

Comorbilidades HAS, FA e ICC AR seropositiva
HAS y AIT

AR seropositiva
Tabaquismo activo
HAS y antecedente, y TVP actual diagnosticada 
con US Doppler

ANA 1:1 280 moteado �no 1:640 homogéneo 1:1 280 moteado �no

Inmunoespeci�cidad Anticoagulante lúpico + Anti-La +, anticoagulante lúpico +

Otras Prolongación de TTP (102) Biopsia con focus score de 2

Criterios de clasi�cación de SLICC Trombocitopenia (87 000), linfopenia 
(620), Coombs directo +

Úlceras orales, artritis, linfopenia (870), 
C3 bajo (80), Coombs directo +

Alopecia, úlceras orales, artritis, serositis 
pleural, pericarditis,  linfopenia, C3 y C4 bajo

SELENA-SLEDAI 4 8 19

Afectación cardiaca Insu�ciencia mitral grave Endocarditis de Libman-Sacks Pericarditis

Tratamiento Hidroxicloroquina, 200 mg/día Hidroxicloroquina, 200 mg/día Hidroxicloroquina, 200 mg/día; prednisona, 1 
mg/kg; enoxaparina, 60 mg c/12 h

Muerte No Sí, (posoperatoria de cirugía cardiaca) No
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CCC073

¿Tuberculosis activa o actividad de la enfermedad ante 
tratamiento anti-CD20?

Chi-León JB, Irazoque-Palazuelos F, Andrade-Ortega L, Gutiérrez-Sau-
cedo MEL, Domínguez-Valdez S, Casillas-Ramos GE

CMN 20 de Noviembre 

Introducción: De acuerdo con las recomendaciones terapéuticas, los pa-
cientes con tuberculosis latente deben comenzar el tratamiento un mes antes 
del inicio seguro del tratamiento biológico. 
Objetivo: Presentar un caso en el que, a pesar de cumplir con esta reco-
mendación, el inicio de la �ebre constituyó un dilema diagnóstico.
Material y métodos: Mujer de 29 años, médico residente, diagnóstico de 
PAM desde julio de 2017. Inició tratamiento con prednisona (45 mg/día) 
con PPD positivo antes del inicio del tratamiento biológico; se inició isonia-
cida (900 mg/día). Al mes de tratamiento se aplicó rituximab, con buena 
respuesta terapéutica. En septiembre de 2017 inicia con �ebre 39°C, predo-
minio vespertino, diaforesis, sin otros síntomas, leucocitosis de 43 000 (97% 
neutró�los), VSG y PCR elevadas. Ingresa para estudio por síndrome febril.
Resultados: Los estudios generales, cultivos, BAAR, Quantiferon, PCR en 
sangre, radiografía, TC de tórax y abdomen permitieron descartan proceso 
infeccioso subyacente, afección hematológica o tuberculosis. Se concluye ac-
tividad de la enfermedad y se administran bolos de metilprednisolona y mi-
cofenolato (2 g/día), con desaparición del cuadro febril y mejoría clínica 
hasta la fecha.
Conclusiones: En un paciente con Tb latente que inicia tratamiento bio-
lógico y desarrolla cuadro febril es imperativo descartar la posibilidad de 
tuberculosis activa, tanto por la incidencia en México como por la inmu-
nosupresión, factores de exposición laboral y la propia enfermedad.
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CCC074

Artritis idiopática juvenil poliarticular: presentación de un 
caso familiar

Hernández-Huirache HG(1), Rincón-Carbajal EK(2), Damián-Abrego GN(1)  

(1)Hospital Regional de Alta Especialidad del Bajío, (2)Hospital General de Zacatecas
 
Introducción: La artritis idiopática juvenil (AIJ) es un grupo heterogéneo 
artrítico de causa desconocida con edad de inicio antes de los 16 años. Se 
relaciona con factores ambientales y genéticos; el resultado es su heteroge-
neidad. La AIJ familiar es rara y los casos multigeneracionales lo son aún más.

Objetivo: Presentar un caso familiar de AIJ poliarticular en bisabuela, ma-
dre y sus tres hijos afectados por la enfermedad.  
Material y métodos: Antecedente de bisabuela y madre con AIJ poliar-
ticular. 
Caso 1: Niña de 15 años, 5.5 años de evolución al diagnóstico, el cual se 
determinó a los ocho años; dolor e in¥amación bilateral en codos, muñe-
cas, articulaciones de las manos, rodillas, tobillos, resistente al tratamiento 
con metotrexato, uveítis y a continuación ceguera. 
Caso 2: Niña de 13 años con diagnóstico a los cuatro años, un año de 
evolución al diagnóstico; inicia con dolor e in¥amación en muñecas, codos 
y rodillas; desarrolló uveítis; se instituyó tratamiento con adalimumab. 
Caso 3: Niño de tres años con sinovitis crónica de ambas muñecas, defor-
midad en ¥exión en interfalángicas proximales cuarta y quinta bilaterales. 
Diagnóstico a los dos meses de evolución (Tabla 1).
Resultados: La AIJ familiar es rara y en los casos presentados dos de las 
hermanas han desarrollado uveítis, como lo registran las publicaciones médi-
cas; el tratamiento en el tercer caso debe encaminarse a prevenir la uveítis. 
Conclusiones: La uveítis es una causa frecuente de morbilidad en la AIJ. 
El sexo femenino, la presencia de anticuerpos antinucleares y la aparición 
temprana de uveítis incrementan el riego de desarrollar ceguera.
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Tabla 1.  Per�l inmunológico. (CCC074) 
  Caso 1 Caso 2 Caso 3 Referencia

FR < 8.6 < 8.6 < 8.6 < 8.6 negativo

ANA Neg Neg Neg < 1:80 negativo

HLA B27 Neg Neg Neg negativo

Anti-CCP3 56.8 44.3 < 0.5 < 0.5 negativo

CCC075

Amiloidosis sistémica en un paciente con artritis reumatoi-
de (AR) de larga evolución

Santiago-Manzano ME, Guillén-Durán CA

Médico especialista 

Introducción: La artritis reumatoide (AR), una enfermedad autoinmu-
nitaria sistémica, se presenta en 1%. La amiloidosis sistémica secundaria 
(AA) complica a la AR en 10-25% y su frecuencia es mayor en la enfer-
medad mal controlada, grave, seropositiva y de larga evolución. En la 
AA, dado que se caracteriza por depósitos extracelulares de proteínas 
�brilares A, el compromiso más común es el renal.
Objetivo: Presentar el caso de un paciente con AR seropositiva de larga 
evolución con amiloidosis.
Material y métodos: Mujer de 59 años con diagnóstico de AR seroposi-
tiva en 2004; tratamiento inicial con metotrexato (15-17.5 mg/sem), dosis 
bajas de esteroide y ácido fólico, mal apego al tratamiento y continuación 
de actividad media a baja de AR. En marzo de 2015 se agrega le¥unomida 
a dosis de 100 mg (3) y luego 20 mg/24 h, prednisona (40 mg/24 h) con 
reducción de dosis y celecoxib; persiste actividad moderada de AR y la 
paciente suspende la le¥unomida y el seguimiento. HG conocida en ene-
ro de 2017, cuadro de 1.5 años: fatiga, hiporexia, disminución de 3 kg de 
peso, sin síntomas B, con datos de actividad AR, sin consumo de otros 
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fármacos. Exploración física: presión arterial de 150/100, macroglosia, he-
patomegalia de 1 cm en reborde costal, edema de miembros pélvicos, acti-
vidad alta de AR (DAS28, 5.35); laboratorios relevantes: hemoglobina, 
9.9; leucocitos, 8 800; plaquetas, 460 000; creatinina sérica, 1.4 mg/dl; al-
búmina sérica, 2.9 g/dl; electrólitos séricos normales; VSG, 40 mm/h; 
PCR, 9 mg/dl; proteína amiloidea, 23 mg/dl; examen de orina: eritrocitos, 
25-30/c; albuminuria, 4.5 g/24 h. En virtud del tiempo de evolución, acti-
vidad persistente de AR y datos clínicos, tras protocolo de estudio, se des-
cartó etiología neoplásica e infecciosa; se obtiene biopsia de grasa 
abdominal subcutánea en enero de 2017: depósitos focales y perianexiales 
de tejido celular subcutáneo/dermis de amiloide AA.
Resultados: Intervalo promedio entre el inicio de AR y desarrollo de ami-
loidosis sistémica secundaria (AA) de 15 años. AA indica mal pronóstico 
y acorta la expectativa de vida hasta siete años en la AR. El pronóstico de 
AA empeora con afectación renal o cardiaca. Principales factores pronósti-
cos: albúmina, creatinina y amiloide A séricos y proteinuria/24 h. Se dispone 
de múltiples fármacos modi�cadores de la enfermedad y son indispensa-
bles la accesibilidad y el apego al tratamiento.
Conclusiones:  
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CCC076

Enfermedad desmielinizante en paciente con lupus erite-
matoso sistémico (LES)

Santiago-Manzano  ME,  Guillén-Durán  CA,  Olivares-Huerta JMM   

Hospital General ISSSTE, Pachuca 

Introducción: El LES es una enfermedad autoinmunitaria presente en 
0.1%; el LES neuropsiquiátrico (NP) puede preceder, coincidir o seguir al 
diagnóstico de LES y aparece en los primeros dos años en 50-60% y con 
actividad de LES en 40-50%. La enfermedad desmielinizante (ED) es un 
trastorno NP infrecuente (1-2%), casi todos los casos en primeros cinco 
años desde el comienzo del LES. 
Objetivo: Se presenta el caso de un paciente con LES y enfermedad des-
mielizante.
Material y métodos: Mujer de 39 años con diagnóstico de LES en 2015 
y manifestaciones mucocutáneas articulares serológicas; tratamiento con 
prednisona (PDN). HG conocida en septiembre de 2016 con actividad 
mucocutánea articular (suspendió el tratamiento dos meses) y se inicia 
hidroxicloroquina y PDN a dosis baja, con adecuada respuesta. Antece-
dentes: dos embarazos normoevolutivos, sin trombosis ni padecimiento 
neurológico. No hay inmunizaciones recientes. Enero de 2017: monopa-
resia súbita de brazo izquierdo, que atribuyó al estrés. Marzo de 2017: 
cefalea holocraneal 6/10, paraparesia e hipoestesia súbita, movimientos 
tonicoclónicos generalizados que remitieron de modo espontáneo; trata-
miento con anticonvulsivos. TC de cráneo simple normal; electroencefa-
lograma con trazo asimétrico, punta onda, pequeños brotes paroxísticos. 
Reumatología en mayo de 2017: fotosensibilidad, artralgias de medianas 
y pequeñas articulaciones; exploración física: caída de cabello, eritema 
malar, Raynaud; estudios de laboratorio relevantes en mayo de 2017: he-
moglobina, 10; linfocitos, 810; C3, 76; C4, 11; ANA+++; anti-DNAds, 
1:640; anticardiolipina (aCA), IgG38GPL e IgM20MPL; anticoagulan-
te lúpico negativo; antibeta 2-glucoproteína-1 IGG/IGM no detectables; 
química sanguínea y examen general de orina normales; albuminuria, 10 
mg/24 h. Tras los estudios se descartaron etiologías cardiaca, infecciosa, 

neoplásica y metabólica. Informes relevantes en mayo de 2017: oftalmos-
copia directa/indirecta normal, líquido cefalorraquídeo (LCR) sin ban-
das oligoclonales, resonancia magnética de cráneo (RMC) con pequeñas 
imágenes hiperintensas en sustancia blanca/gris, T2 y FLAIR con imá-
genes hiperintensas puntiformes en sustancia blanca/gris subcortical, 
ambas regiones frontales.
Resultados: En paciente con LES y manifestaciones NP es prioritario 
determinar lo siguiente: ¿el caso es atribuible a LES, complicación de éste 
o del tratamiento o se trata de una enfermedad coincidente que obliga a 
realizar un proceso de exclusión? El LES de menos de cinco años de inicio 
con datos de esclerosis múltiple remitente/recaída, signos de actividad, 
anti-DNA positivo, ausencia de bandas oligoclonales en LCR, lesiones 
puntiformes en sustancia blanca/gris cortical, subcortical o periventricular 
sugiere esclerosis lupoide. Factor de riesgo relacionado: positividad a Aca 
(OR, 9.6; IC 95%: 1.8-50). Tratamiento: metilprednisolona/ciclofosfami-
da intravenosa. Las recaídas se presentan en 18-50%.
Conclusiones:  
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CCC077

¿Dermatomiositis relacionada con carcinoma suprarrenal?: 
informe de un caso

Gallegos-Hernández O, Chi-León JB, Rosales-Don Pablo VM

CMN 20 Noviembre, ISSSTE 

Introducción: La dermatomiositis (DM) es la miopatía in¥amatoria idio-
pática más frecuente y predomina en mujeres con dos incidencias máximas 
(< 15 años y 45-54 años). Dichos pacientes tienen un incremento del ries-
go de neoplasias (RR, 2.4).
Objetivo: Presentar un caso de dermatomiositis relacionada con carcino-
ma suprarrenal.
Material y métodos: Paciente femenina de 60 años originaria de Sinaloa. 
Antecedentes de importancia: HAS y dislipidemia tratada con losartán, 
estatina y �brato. Angina estable desde dos años antes, sin tratamiento. 
PA: inicia tres meses antes con disminución de fuerza proximal en cintu-
ra escapular y pélvica, artralgias en carpos, eritema periocular, tórax ante-
rior y en MCF, así como disfagia a sólidos y pérdida de peso de 10 kg en 
tres meses. EF: exantema en heliotropo, pápulas de Gottron, FM de 3/5 
proximal y distal de 4/5 en extremidades. Estudios de laboratorio: leuco-
citos, 8 180; HB, 13.9; HTO, 40.8; plaquetas, 405 000; linfocitos, 1.4; 
ALT, 112; AST, 205; GLU, 81; CK, 4 321; ANA, 4+ HD; Anti-Mi 2 (+); 
C3, 92.4; C4, 11.5. EMG: descargas competitivas complejas, �brilaciones 
y ondas positivas +++ en las cuatro extremidades superiores e inferiores.
Resultados: Se buscó en forma intencionada una neoplasia adjunta; en la 
TAC de abdomen se documentó una masa de 6 cm a nivel de suprarrenal 
izquierda (Figura 1). Se realiza biopsia y se identi�ca carcinoma suprarre-
nal no funcional.
Conclusiones: La DM que inicia en pacientes mayores de 50 años se re-
laciona con una tasa elevada a neoplasia oculta. El carcinoma suprarrenal 
es una neoplasia rara, con una incidencia de 1 caso por 2.5 millón de habi-
tantes. Debe destacarse la importancia de una adecuada detección de una 
neoplasia ante una DM en este grupo etario; además, es el primer caso 
documentado en este centro hospitalario con un carcinoma suprarrenal 
adjunto.
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Figura 1. (CCC077)

CCC078

Síndrome de Ehlers-Danlos de tipo hipermóvil (EDS-HT): 
informe de un caso

Román-Bermeo J, Lozada C, Vargas R, Solís S, Alemán G, Espinosa R

Instituto Nacional de Rehabilitación Luis Guillermo Ibarra Ibarra, Servicio de 
Reumatología 

Introducción: El síndrome de Ehlers-Danlos de tipo hipermóvil es un tras-
torno hereditario del tejido conectivo con hipermovilidad articular generali-
zada. La base genética actual de sus fenotipos adjuntos aún se desconoce. El 
EDS-HT representa 80-90% de los casos de EDS; su prevalencia no es in-
ferior a 1/5 000 y 255 millones en el mundo. 

Objetivo: Presentar un caso de síndrome de Ehlers-Danlos de tipo hiper-
móvil. 
Material y métodos: Paciente femenina de 44 años; en su infancia se detecta 
hiperlaxitud. Ha presentado múltiples luxaciones articulares en la práctica de-
portiva; cirugías realizadas: fundoplicatura de Nilssen, apendicetomía, colecis-
tectomía, hernioplastia abdominal, tendinoplastia en mano derecha, fractura 
maleolar derecha y desgarro  uterino durante el parto (no prolapso). Consultó 
por fatiga, artralgias en carpos, metacarpofalángicas, interfalángicas y codos; se 
agregó deformidad en interfalángicas de ambas manos. EF: criterios de hiper-
laxitud articular (puntuación de 8/9 en la escala de Beighton), ptosis palpebral 
bilateral, Walker-Murdoch y Steinberg positivas, aracnodactilia. Cicatriz hi-
pertró�ca en capo y maleolo derechos. Estudios de laboratorios no relevantes. 
Radiografía de manos: disminución de espacio articular, aracnodactilia.
Resultados: 
Conclusiones: El diagnóstico EDS-HT satisface los criterios de la clasi-
�cación internacional de EDS (marzo-2017) (Figura 1): 1, hiperlaxitud 
articular generalizada (escala de Beighton); 2, dos o más de a) manifestacio-
nes sistémicas de enfermedad del tejido conectivo, b) antecedentes familia-
res positivos, c) complicaciones musculoesqueléticas; 3, requisitos (todos): 
ausencia de fragilidad inusual en la piel, exclusión de otras enfermedades 
del tejido conectivo hereditarias y adquiridas, exclusión de diagnósticos al-
ternativos. Diagnóstico basado en datos clínicos (compromiso de varios 
sistemas). Prueba genética en proceso. Los reumatólogos juegan un papel 
importante en el diagnóstico y cuidado de articulaciones para retardar la 
progresión (evitar cirugías innecesarias, rehabilitación de fortalecimiento e 
interconsultas según sea el órgano afectado). Los síndromes de hiperlaxi-
tud siempre son un reto diagnóstico.
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Figura 1. Diagrama de ¥ujo diagnóstico para un paciente con hipermovilidad articular (HMA) y características cutáneas que considera enfermedad de Ehlers-
Danlos tipo hipermóvil; los EDS observados con más frecuencia son síndrome de Marfan (SM), síndrome de Loeys–Dietz (SLD), síndrome de tortuosidad 
arterial (STA), osteogénesis imperfecta (OI) y síndrome lateral con meningocele (SLM) (CCC078) 

SLM 
•Dolor 
osteoarticular 
crónico, 
meningocele 
múltiple lateral

Paciente con HMA y signos cutáneos (evaluación clínica y antecedentes familiares)

Mucocutáneo 
Piel suave hiperextensible, 
cicatriz atró�ca, fragilidad 
capilar, hernias, frenillo 
lingual hipoplásico

Osteoarticular y 
musculoesquelético: 
luxación frecuente, 
dolor crónico, 
hábito marfanoide, 
�bromialgia, artralgias, 
mialgias, hipotonía, 
paladar arqueado

Gastrointestinal 
Disfagia y disfonía, 
re¥ujo gastroesofágico, 
hernia hiatal, gastritis 
crónica recurrente, dolor 
abdominal inexplicable, 
visceroptosis

Neuropsiquiátrico 
Fatiga crónica, 
trastornos del 
sueño, memoria 
y concentración, 
cefalea, migraña, 
parestesias, 
disautonomía 
cardiovascular

Cardiovascular 
Regurgitación valvular, 
prolapso/insu�ciencia de 
la válvula mitral, venas 
varicosas, dilatación 
progresiva de la raíz 
aórtica, fenómeno de 
Raynaud/acrocianosis/
livedo reticularis

Uroginecológico 
Prolapso pélvico, 
dispareunia, 
incontinencia 
urinaria, menorragia/
metrorragia, 
dismenorrea

Ocular 
Miopía o 
estrabismo, 
ptosis 
palpebral

OTROS EDS 
•Cicatriz atrófica, hiperextensibilidad 
articular, fragilidad capilar (gen: COL5A1, 
COL5A2 (+), EDS). Ausencia de cicatriz 
atró�ca (gen: OL5A1, COL5A2 (-), 
¿TNXB?) 
•Fragilidad capilar/rotura intestinal (gen: 
COL3A1 (+), vEDS si es (-), ¿SLD?) 
• Hipotonía grave al nacer, xifoescoliosis 
progresiva, hipermovilidad general, 
fragilidad escleral, rotura de globo ocular 
(gen: PLDO 1 (+), kDES) 
• Dislocación congénita de cadera, HMA 
grave (gen: COL1A1, COL1A2 (+), AEDS)

SM 
•Hábito marfanoide, 
ectopia lentis, dilatación 
aórtica, aneurisma (gen: 
FBN1 (+), SM) 
•Prolapso mitral, sin 
progresión a aneurisma/
disección (gen: FBN1 
(+), MASS)

SLD 
•Aneurisma aórtico/disección 
temprana, tortuosidad 
arterial, hipertelorismo; 
úvula bí�da, paladar 
hendido, hábito marfanoide, 
características craneofaciales 
(gen: TGFBR1,2; SMAD 3 
(+), SLD1-3)
 •Inicio tardío/ausencia de 
disección de aneurisma; 
tortuosidad arterial, hábito 
marfanoide (gen TGFB 2(+), 
SLD-4)

STA 
•Tortuosidad 
arterial/elongación/
aneurisma, 
dismor�smo 
facial, estenosis de 
arteria pulmonar, 
insu�ciencia 
respiratoria o 
cardiaca en infancia 
(gen: SLC2A10 +, 
STA)

OI 
•Fracturas 
recurrentes, 
escleróticas azules, 
estatura corta (gen: 
COL1A2, COL1A2 
(+), OI tipo 1) 
•Hipermovilidad 
marcada, fragilidad 
ósea y vascular 
(gen: COL1A2, 
COL1A2 (+) en 
OI/EDS)
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CCC079

Pulsos de metilprednisolona y ciclofosfamida en la ence-
falitis autoinmunitaria

Arratia-Acosta RA, Baca V

Instituto Mexicano del Seguro Social 

Introducción: La encefalitis es un trastorno in¥amatorio grave del cerebro 
con múltiples causas y diagnóstico diferencial complejo. En fecha reciente 
se ha reconocido que la encefalitis autoinmunitaria constituye una causa 
común de encefalitis en la población pediátrica. 
Objetivo: Describir las características clínicas, diagnósticos previos, res-
puesta al tratamiento y evolución clínica de cuatro pacientes pediátricos 
con encefalitis autoinmunitaria. 
Material y métodos: Se presentan los casos de cuatro mujeres con encefalitis 
autoinmunitaria con�rmada mediante la detección de anticuerpos en líquido 
cefalorraquídeo y suero contra el receptor de N-metil-D-aspartato (NMDA) 
en tres casos y en uno contra el receptor de GABAA y la enzima glutamato 
descarboxilasa (GAD65). La edad promedio al inicio de los síntomas fue de 8 
años (intervalo, 3-15 años). Las manifestaciones iniciales en tres de ellos tuvie-
ron predominio psiquiátrico y en otro neurológico. Ningún caso se relacionó 
con neoplasia. Un paciente presentó dos episodios previos de encefalitis consi-
derados de etiología viral. En otro caso, los diagnósticos establecidos fueron 
enfermedad de PANDAS, neuroborreliosis y vasculitis primaria a sistema ner-
vioso central. Sólo en un caso se sospechó encefalitis autoinmunitaria.
Resultados: Todos los pacientes fueron resistentes al tratamiento con 
gammaglobulina y a pulsos intravenosos de metilprednisolona en dos ca-
sos. Con posterioridad, todos recibieron pulsos de metilprednisolona y ci-
clofosfamida con excelente respuesta.
Conclusiones: La encefalitis autoinmunitaria es una entidad poco reco-
nocida en el medio. La gammaglobulina fue ine�caz en todos los casos, a 
pesar de considerarse de primera línea en el tratamiento de esta entidad. 
Los resultados muestran que los pulsos combinados de metilprednisolona 
y ciclofosfamida son una excelente alternativa.
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Paniculitis lúpica ulcerativa como manifestación inicial del 
lupus eritematoso sistémico

Reyes-Cetina IL, Vargas-Avilés AS, Machado-Chavelas A, Sacoto-Flores GS

Hospital Juárez de México 

Introducción: El lupus eritematoso profundo (LEP) o la paniculitis lúpi-
ca ocurren como manifestación inicial en el lupus eritematoso sistémico 
(LES) en el 1% de los casos. Las lesiones ulcerativas en piel sólo aparecen 
en 28% de los pacientes con LEP.
Objetivo: Presentar un caso de paniculitis lúpica ulcerativa en relación con 
el lupus eritematoso sistémico. 
Material y métodos: Mujer de 18 años que acudió por lesiones nodula-
res en mejillas, brazos y abdomen, sin otras manifestaciones sistémicas. 

Exploración física: dermatosis diseminada en cara, brazos, tórax poste-
rior y abdomen, caracterizada por múltiples lesiones subcutáneas, eritema-
tosas violáceas, induradas, de bordes irregulares, poco móviles e indoloras. 
Sin alteraciones en otros niveles. Biopsia de piel: tejido celular subcutá-
neo con in�ltrado in¥amatorio y necrosis �brinoide: paniculitis. Cuatro 
meses después presentó alopecia, eritema malar, fotosensibilidad, úlceras 
orales, fenómeno de Raynaud, y artritis en IFP, MCF de ambas manos y 
rodillas. Estudios de laboratorio: generales sin alteraciones, ANA con pa-
trón moteado �no de 1:640, anti-ADNdc de 471.5 UI/mL. Se estableció 
diagnóstico de LES (criterios SLICC 6). Se inició tratamiento con hidro-
xicloroquina y prednisona a dosis altas, sin mejoría de la afección cutá-
nea; se indicaron pulsos de metilprednisolona y azatioprina con remisión 
parcial de la dermatosis; evolucionó a escleroatro�a facial y presentó der-
matosis diseminada a ambas piernas, constituida por úlceras dolorosas de 
diferentes tamaños, fondo sucio, con líquido seroso, por lo que se requirió 
tratamiento con dosis altas de prednisona.
Resultados: Es importante considerar que el LEP puede ser una manifes-
tación inicial del LES. El LEP ulcerativo es una variante rara, crónica, re-
currente y de difícil tratamiento. 
Conclusiones: 
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Hemorragia alveolar difusa en un caso de síndrome de 
superposición
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doza LT, Lugo-Zamudio GE

Hospital Juárez de México 

Introducción: La hemorragia alveolar difusa (HAD) es manifestación 
inusual y con elevada mortalidad (70-90%) en síndromes de superposi-
ción.
Objetivo: Presentar a un paciente con hemorragia alveolar difusa en un 
caso de síndrome superpuesto.
Material y métodos: Mujer de 43 años. Busca atención por �ebre, mial-
gias, debilidad muscular, artritis en manos, rigidez articular de una hora y 
fenómeno de Raynaud. Exploración física: edema palpebral, artritis en 
manos (MCF e IFP), esclerodactilia, lesiones en sal y pimienta en manos 
y antebrazos, edema en piernas con Godet, fuerza muscular cervical 4/5, 
cintura escapular y pélvica proximal 3/5. Estudios de laboratorio: neutró�-
los, 3 910/mm3; linfocitos, 2 270/mm3; DHL, 1 151 U/L; CK, 7 019 mg/
dl; TGO, 895 U/L; TGP, 326 U/L; creatinina, 0.56 mg/dl; BUN, 15 
mg/dl; TFG, 125 ml/min; C3, 18.1 mg/dl; C4, 6.65 mg/dl; Coombs 
directo, 1:64; ANA moteado �no 1:160; citoplásmico, 1:320; lisosomal, 
1:3 200; anti-ADNdc, 46.1 UI/ml; anti-RNP/Sm, 105.6 U/ml. Electro-
miografía: compromiso miopático de las cuatro extremidades; la biopsia 
muscular revela miopatía in¥amatoria. Se establece diagnóstico de sín-
drome de superposición (lupus eritematoso sistémico, esclerodermia y 
polimiositis). Se instituye tratamiento con corticosteroides, metotrexato, 
hidroxicloroquina y amlodipina. Una semana después presentó edema ge-
neralizado, disnea progresiva y tos con hemoptoicos. La telerradiografía 
de tórax delinea in�ltrados alveolares difusos y bilaterales. Se estableció 
diagnóstico de HAD. No respondió al tratamiento y sobreviene el dece-
so en las siguientes horas.
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Resultados: La relación de HAD con síndrome de superposición tiene 
como resultado un pronóstico sombrío, ya que incrementa la posibilidad de 
infecciones, daño renal y cardiaco que propicia un desenlace letal.
Conclusiones: 
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Enfermedad granulomatosa pulmonar: diagnóstico dife-
rencial para el reumatólogo

Aguilera-Barragán Pickens G, López-Ferretis H, Martínez-Flores G,   
Ramos-Bello D, Abud-Mendoza C

Hospital Central Dr. Ignacio Morones Prieto 

Introducción: La tuberculosis y la sarcoidosis muestran afección pulmonar 
granulomatosa y ambas comparten características clínicas y radiológicas; la 
histopatología es crucial para diferenciarlas. 
Objetivo: Presentar las características distintivas de ambas. 
Material y métodos: Mujer de 72 años con pápulas eritematosas violáceas 
en piernas y palmas de un mes de evolución que, luego de la biopsia, mejo-
raron con dosis intermedia de glucocorticoides sistémicos. Se añadió �e-
bre, tos, debilidad y dolor inespecí�co de miembros inferiores (MI). En la 
hospitalización se identi�caron saturación de 80-85%, estertores subcrepi-
tantes bibasales, áreas de hiperpigmentación posin¥amatoria pretibial y 
palmar, fuerza en MI 3/5 distal y 4/5 proximal con re¥ejos conservados, sin 
evidencia de artritis. La radiografía torácica muestra un patrón reticulono-
dular y éste se corroboró en la tomografía, que evidenció imagen de vidrio 
despulido difuso y adenopatías parahiliares, algunas calci�cadas. Datos 
bioquímicos: anemia leve normocítica/normocrómica, creatinina, electró-
litos, enzimas musculares, urianálisis, per�l hepático y tiroideo normales; 
HbA1c, 6.5%. Biopsia cutánea: vasculitis leucocitoclástica, afectación de va-
sos de pequeño y mediano calibre; inmuno¥uorescencia negativa. Ante 
vasculitis cutánea de pequeño y mediano calibre, probable neuropatía, 
compromiso pulmonar intersticial y adenopatías; el diagnóstico diferencial 
razonable apuntaba a sarcoidosis y tuberculosis; se inició prednisona (1 
mg/kg/día). Con posterioridad se corroboró virus de las hepatitis B y C; 
ANA y ANCA negativos; C3 y C4 normales. Velocidad de conducción 
nerviosa: neuropatía axonal simétrica. Por último, la biopsia de ganglio 
mediastínico mediante toracoscopia reveló bacilos resistentes al ácido-
alcohol, compatibles con M. tuberculosis. Se prescribieron antifímicos.
Resultados: La sarcoidosis y la tuberculosis presentan granulomas intra-
torácicos (> 90% sarcoidosis, > 50% tuberculosis), pero diferencia histo-
patológica: predominio de células T CD4+ en la sarcoidosis, BAAR en la 
tinción de Ziel-Nielssen en la tuberculosis. 
Conclusiones: Evidentemente ésta es un área endémica de tuberculosis y 
la sarcoidosis en este medio es rara; resulta indispensable descartar la tu-
berculosis en fases iniciales.
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Escleroderma como síndrome paraneoplásico de linfoma 
de Hodgkin

Carrizales-Luna JP, Villarreal-Alarcón MA, Galarza-Delgado DA, Loza-
no-Plata LI, Serna-Peña G

Hospital Universitario, Universidad Autónoma de Nuevo León. Monterrey, 
México. 

Introducción: Masculino de 52 años con poliartritis y pérdida de peso. 
Objetivo: Presentar un caso de escleroderma como síndrome paraneoplá-
sico del linfoma de Hodgkin.
Material y métodos: Antecedentes: alcoholismo durante 25 años, 12 cerve-
zas por semana. Resto negados. Inicia su padecimiento tres meses antes con 
artralgias in¥amatorias en codos, carpos, MCF, IFP, IFD, rodillas y tobillos, 
con rigidez matutina de dos horas e intensidad en escala visual análoga 7/10, 
que limita la movilidad. Interrogatorio por aparatos y sistemas: pérdida de 
20 kg en tres meses, �ebre no cuanti�cada de predominio vespertino, hipo-
rexia, hiperpigmentación de miembros torácicos y fenómeno de Raynaud 
trifásico; resto negado. Exploración física: marcha antiálgica con uso de bas-
tón. Piel: telangiectasias en cara y cuello, lesiones de sal y pimienta en miem-
bros torácico y esclerodactilia. Se palpa adenopatía inguinal derecha de 2 cm, 
blanda, no dolorosa. Sistema musculoesquelético: sinovitis en codo izquier-
do, carpos, rodilla derecha y 6 MCF. Resto de la exploración normal.
Resultados: Estudios de laboratorio y gabinete: Hb 9.8 g/dl; hct, 30%; 
VCM, 91 fL; leucocitos, 4 800 µl; linfocitos, 1 000 µl. Índice reticulocita-
rio, 0.9; Coombs directo +++. Creatinina, 1.3 mg/dl; BUN, 22 mg/dl; ácido 
úrico, 15 mg/dl; albúmina, 2.7 g/dl; globulinas, 5.3 g/dl. PCR 21.5 mg/dl; 
VSG, 27 mm/h. ANA Hep2, 1:5 120; centrómero, 1:640 homogéneo. Ca-
pilaroscopia: capilares disminuidos 5-7/mm, edema capilar, zonas avascu-
lares y microhemorragias, capilares gigantes y tortuosos. TAC de cuello, 
tórax, abdomen: múltiples adenopatías cervicales, mediastínicas, retroperi-
toneales e inguinales. Biopsia de ganglio inguinal (Figura 1): linfoma de 
Hodgkin de celularidad mixta, CD30+, MUM1+. Se inicia tratamiento 
con bleomicina, dacarbazina, vinblastina y doxorrubicina. 
Conclusiones: El escleroderma puede ser un síndrome paraneoplásico en 
algunos pacientes. La relación del escleroderma con el linfoma de Hodg-
kin se ha estudiado en las publicaciones médicas en escasa medida.
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Arteritis de Takayasu de aorta abdominal y dermatitis pur-
púrica pigmentaria

Crespo-Morfín PB, López-García JA

Hospital General de León 

Introducción: La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos 
que produce in¥amación y estenosis de las arterias de mediano y grueso 
calibre, con afectación fundamental de la aorta. La edad de inicio ¥uctúa 
entre los 20 y 30 años.
Objetivo: Presentar un caso clínico de la arteritis de Takayasu de aorta 
abdominal con dermatitis purpúrica pigmentaria.
Material y métodos: Paciente femenino de 16 años que inició su pade-
cimiento con claudicación de 200 m, parestesias de miembros inferiores, 
dolor abdominal difuso, aparición de lesiones dérmicas máculas y pápu-
las eritematosas en tronco y extremidades, pruriginosas. Exploración fí-
sica: TA, 110/80, FC:80, FR:16, temp, 36.4°C. Cuello con pulsos 
carotídeos de intensidad 3/3, sin soplos. Miembros torácico derecho con 
pulsos axilar, humeral y radial presentes; cubital ausente. Miembro torá-
cico izquierdo con pulso axilar y humeral presente; pulsos distales ausen-
tes. Cardiopulmonar sin alteraciones. Abdomen doloroso a la palpación 
media y soplo abdominal. Miembro pélvico derecho con pulso femoral 
de intensidad 2/3, poplíteo 1/3, pedio y tibial posterior ausente. Miem-
bro pélvico izquierdo con pulso femoral de 1/3; poplíteos y distales au-
sentes. Leucocitos: 6.26/ml; Hb, 14.5 g/dl; plaquetas, 230 000; Cr, 0.74 
mg/dl; VSG, 19 mm/h; PCR, 0.36 mg/dl; FR, 2.3 UI/ml; anti-ANA 
negativo; anti-DNA negativo. Angiotomografía: estrechamiento de aor-
ta abdominal con predominio inferior al mesenterio y múltiples vasos co-
laterales (Figura 1). US Doppler: extremidades superiores sin compromiso, 
estenosis en ambas arterias femoropoplíteas. Biopsia piel: dermatitis purpú-
rica pigmentaria sin daño vascular (Figura 2). Tratamiento: prednisona (1 
mg/kg/día), metotrexato (20 mg/sem), ácido fólico (0.4 mg, 5 días/sem). 
Se consigue mejoría clínica considerable y desaparece por completo la 
claudicación y el dolor abdominal.
Resultados: La arteritis de Takayasu coexiste muchas veces con enferme-
dades in¥amatorias y pueden tener antecedentes genéticos y moleculares 
comunes. En el diagnóstico y evaluación se utilizan herramientas de ima-
gen como la angiotomografía y la angiorresonancia. 
Conclusiones: Al diagnosticar de manera oportuna con base en la clínica 
es posible detectar la in¥amación activa de la enfermedad quiescente, lo 
que hace posible un tratamiento más e�caz.

Figura 2. (CCC084) 
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Insuficiencia suprarrenal y síndrome antifosfolípido catas-
trófico: reto terapéutico

Reyes-Cetina IL, Becerril-Mendoza LT, Sacoto-Flores GS, Vargas-Avilés 
AS, Barbosa-Cobos RE

Servicio de Reumatología, Hospital Juárez de México 

Introducción: La variante catastró�ca del síndrome antifosfolípido 
(SAF) se informa en < 1% de los pacientes. La afectación en las glándulas 
suprarrenales es del 10-26% en el síndrome antifosfolípido catastró�co 
(SAFC).
Objetivo: Presentar un caso de insu�ciencia suprarrenal y síndrome anti-
fosfolípido catastró�co .
Material y métodos: Mujer de 21 años que re�ere 20 días con fatiga, dete-
rioro progresivo del estado de alerta, disartria, náusea, vómito, edema en pie 
izquierdo y dos días con coloración eritematosa violácea. Exploración física: 
Glasgow 13, bradipsiquia, lesiones vasculíticas en manos, necrosis en 1-5º 
dedos de ambos pies, pulsos pedios ausentes (Figuras 1 y 2). Se inició tra-
tamiento con pulsos de metilprednisolona y anticoagulación. Angiografía: 
glándulas suprarrenales aumentadas de volumen con hemorragia. Ultraso-
nido Doppler de miembro pélvico derecho: disminución de ¥ujo en arteria 
poplítea, ausencia de éste en la arteria pedia. Se continuó tratamiento con 
dosis altas de glucocorticoides, plasmaféresis, rituximab, anticoagulación y 
amputación infracondílea derecha. Evolución sin recurrencia de trombosis. 
Paraclínicos: Tabla 1.
Resultados: La mortalidad del SAFC es del 50% aun con tratamiento; la 
presencia de ANA positivos suele incrementarla; la supervivencia libre de 
trombosis es del 66%. La insu�ciencia suprarrenal en el 70% es secundaria 
a enfermedades autoinmunitarias y puede ser la primera manifestación clí-
nica de SAF. El tratamiento combinado de glucocorticoides, plasmaféresis 
y rituximab en el SAFC muestra bene�cios y debe considerarse en casos de 
mayor gravedad.
Conclusiones:  
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CCC086

Carcinoma prostático metastásico a psoas y dermatomio-
sitis: una relación infrecuente

Rodríguez-Velásquez LJ, García-Méndez S, Tafoya-Ramírez F, Vásquez-
Manuel  F

Hospital Regional de Alta Especialidad de Oaxaca 

Introducción: La relación entre la dermatomiositis y el cáncer pulmonar, 
ovárico, mamario y colónico se conoce de forma amplia.

Objetivo: Describir el caso de un paciente con dermatomiositis y carcino-
ma prostático con metástasis a músculo.
Material y métodos: Hombre de 67 años, sano con anterioridad, que acu-
dió a evaluación por cuadro clínico de tres meses de evolución con eritema 
en cara, cuello, manos, codos y rodillas; disfagia y disminución de la fuerza 
de la musculatura proximal de las cinturas escapular y pélvica. El paciente 
tenía eritema en heliotropo, “V” del escote, signo y pápulas de Gottron, 
fuerza muscular de 1/5 en cuello y de 2/5 proximal y 3/5 distal en extremi-
dades. En el protocolo de estudio se obtuvieron los siguientes resultados: 
antígeno prostático especí�co de 105 ng/dl; el ultrasonido identi�có hi-
perplasia prostática de grado III; la TAC simple y contrastada evidenció 
una tumoración retroperitoneal en el psoas izquierdo indicativa de sarco-
ma. La biopsia del psoas reveló un carcinoma poco diferenciado, metastá-
sico y con extensa desmoplasia (Figura 1); la inmunohistoquímica 
descartó el origen mesenquimatoso de la muestra y la clínica sugirió una 
metástasis muscular de origen prostático.
Resultados: En un metaanálisis publicado en 2014, Yang y colegas observa-
ron una relación signi�cativamente alta entre la dermatomiositis y el incre-
mento del riesgo para el desarrollo de la mayoría de las neoplasias, excepto 
los cánceres gástrico, endometrial y prostático. De forma adicional, las me-
tástasis prostáticas en psoas son raras y ocurren por invasión ureteral, gan-
glionar y del tejido blando periureteral.
Conclusiones: Aunque la relación entre la dermatomiositis y las neoplasias 
sólidas es alta, el cáncer prostático aparece con poca frecuencia en estos 
pacientes.
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Figura 1. Tinciones realizadas a la biopsia del músculo psoas (AE1/
AE3+++, CK19+++, EMA+++, vimentina+, Bcl2- y racemasa no valora-
ble). (CCC086) 

Espinosa G, Cervera R, Font J, Asherson RA. Adrenal involvement in the 
antiphospholipid syndrome. Lupus. 2003;12:569-72.
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Parámetro Resultado Referencia

Dímero D 5 940 µg/ml 0.5

Sodio 125 mEq/L 132-146

VSG 69 mm/h 0-13

Procalcitonina 21.6 ng/ml > 0.05

PCR 178 mg/dl 0.00-0.50

Creatina cinasa 683 U/L 32-294

Coombs directo Positivo 1:8 negativo

ANA Patrón citoplásmico 1:2 560 ---------

Anticardiolipina IgG 84.3 GPL-U/ml ----------

Anti-b2 glucoproteína-1 IgG 226.8 U/ml ----------
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Granulomatosis con poliangeítis y ANCA negativos: infor-
me de un caso

Carlos-Mancilla BN, Olán F, Morales-Ramos Z, Hernández-Núñez E   

Hospital Gustavo A. Rovirosa Pérez 
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Introducción: La granulomatosis con poliangeítis (GPA), vasculitis ne-
crosante y arterias y venas pequeñas forma granulomas. La triada de la 
enfermedad se integra con sistema respiratorio superior (90%) e inferior, 
vasculitis sistémica y glomerulonefritis. Su incidencia es de 64-75 años. Se 
acompaña de ANCA (10% negativos). Los criterios del American College 
of Rheumatology son a) sedimento urinario con glóbulos rojos o > 5 por 
campo, b) radiografía de tórax anormal, c) úlceras orales/¥ujo nasal, d) in-
¥amación granulomatosa-biopsia1 2 o > S88% E92%. DeRemee y colegas 
utilizan los ANCA.2

Objetivo: Describir un caso de GPA con ANCA negativos.
Material y métodos: Paciente femenina de 45 años con evolución de dos me-
ses; cefalea frontal, dolor orbitario y pirámide nasal, estudiada por los ser-
vicios de otorrinolaringología y neurocirugía. Empeoramiento de síntomas, 
paresia del III par craneal, absceso, necrosis del cartílago septal, laterales y 
superiores; deformidad en silla de montar, otomastoiditis supurativa, pe-
trosis bilateral y parálisis facial derecha. TAC craneal: panusinusitis crónica, 
agenesia de seno frontal derecho y aracnoidocele selar. Mastoidectomía 
radical, biopsia etmoidal y mucosa: in¥amación granulomatosa perivascular 
arterial, mucormicosis con abscedación, hemorragia y necrosis. TAC de tó-
rax: atelectasia subsegmentaria, �brosis pulmonar bilateral; PCR, 37 mg/L; 
VSG, 62; glucosa, 153; creat., 1.1; urea, 29.20, edema de extremidades 
inferiores, proteínas en orina de 24 h: 8 847.60 mg/24 h; creat. sérica, 1.7 
mg/dl; TFG, 49 ml/min/1.73m2; p-ANCA y c-ANCA (IFI) negativos; ac. 
antiproteinasa 3, 4.1RU/mL. Biopsia nasal: rinitis crónica, edema, �brosis 
estroma, mucosa con metaplasia epidermoide.
Resultados: Yoo y colaboradores encuentran una presentación con 
ANCA negativos en jóvenes (50 años), con afectación de ORL y sin 
modi�caciones en presentación renal y pulmonar. Se identi�có  una pre-
sentación similar.
Conclusiones: La ausencia de los ANCA no descarta las vasculitis rela-
cionadas con ésta;  la paciente cumple criterios de GPA, ANCA negativos, 
características clínicas similares al estudio de Yoo.
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CCC088

Granuloma retroorbitario en un paciente con granulomato-
sis y poliangeítis (GPA)

Vargas-Ramón RR,  Lozada-Pérez CA,  Zuluaga-Gómez  AJ,  Alemán-
Fernández del Campo G, Espinoza-Morales R   

Instituto Nacional de Rehabilitación 

Introducción: La afectación ocular en la GPA varía del 29 al 58% y la 
orbitaria entre 7 y 45%. Sus manifestaciones son proptosis dolorosa y com-
promiso del nervio óptico. El tratamiento es médico y complejo y en oca-
siones se requiere descompresión quirúrgica.  
Objetivo:  Presentar un caso de granuloma retroorbitario en relación con  
un paciente con granulomatosis y poliangeítis.
Material y métodos: Paciente femenina de 59 años con diagnóstico de GPA 
limitada, seis años de evolución, tratada con azatioprina (150 mg) y predni-
sona (10 mg). Antecedentes de intolerancia al metotrexato y ciclofosfamida 
oral. Alérgica al ketorolaco y paracetamol. Padecimiento actual: febrero de 
2017, visión borrosa  bilateral progresiva, predominio derecho, con adición 
de  diplopía, cefalea opresiva, holocraneal, edema facial en región periorbi-
taria izquierda y proptosis. La RM  evidenció granuloma retroorbitario 

izquierdo (Figura 1A). Estudios de laboratorio: c-ANCA, 1:160; BVAS: 
persistente 3/33, nuevo 9/63.  Se decide tratamiento con ciclofosfamida  
en bolos y prednisona (1 mg/kg). La paciente recibe cuatro bolos y la RM 
revela disminución de la lesión (Figura 1B).  La mujer decide no aplicarse 
más por efectos secundarios menores y se cambia a azatioprina oral más 
prednisona.
Resultados: Es una paciente con GPA limitada exacerbada con granulo-
ma retroorbitario que compromete el nervio óptico. Es importante del se-
guimiento por  oftalmología en pacientes con  GPA no sintomáticos y se 
propone el abordaje imagenológico temprano en individuos con GPA li-
mitada en presencia de manifestaciones oculares, dada la relación existente 
entre la manifestación limitada, el tiempo de evolución, el compromiso orbi-
tario, la complejidad del tratamiento y el mal pronóstico (compromiso del 
nervio óptico y efecto de masa intracraneal). El diagnóstico y el tratamien-
to tempranos son esenciales para controlar la progresión de la enfermedad 
y mejorar la calidad de vida de los pacientes.
Conclusiones:  

Bibliografía
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Figura 1A. RM T1 GAD FS: lesión extraaxial en seno cavernoso izquier-
do que se extiende a la órbita y circunda al nervio óptico. B, RM T1 GAD, 
lesión extraaxial en seno cavernoso izquierdo con disminución de tamaño. 
(CCC088)
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Utilidad de la PET-TC en miopatías inflamatorias: informe 
de un caso

Rivas-De Noriega JP, Galnares-Olalde JA, Turrent-Carriles A, Zúñiga-
Varga J, Alegría-Loyola MA

Centro Médico ABC 

Introducción: Las miopatías in¥amatorias inmunitarias son un grupo 
raro de enfermedades musculares. Las clasi�caciones han cambiado en fe-
cha reciente. El papel de la PET-TC se conoce poco; se presenta un caso 
de la utilidad de esta técnica. 
Objetivo: Presentar un caso de polimiositis en el cual la PET-TC contri-
buyó a establecer el diagnóstico. 
Material y métodos: Ingresó al hospital un hombre de 84 años con ante-
cedente de un año de evolución y debilidad de predominio proximal que 
ocasionó caídas previas de su plano de sustentación. Entre sus anteceden-
tes �guran ERC de estadio 4, síndrome mielodisplásico e hipertensión 
arterial. La exploración física muestra hipotonía muscular predominante-
mente proximal con fuerza 3/5 proximal y 4/5 distal en extremidades su-
periores e inferiores. No se encontraron alteraciones cutáneas. Al ingreso 



XLVI Congreso Mexicano de Reumatología

Reumatol Clín. 2018;14 Ext.188

se realizaron estudios de laboratorio que se muestran en la Tabla 1. Debido 
a los resultados se solicitó electromiografía que identi�có cambios miopá-
ticos proximales, con potenciales polifásicos de corta duración e irritabili-
dad. Se realizó PET-TC (en búsqueda de neoplasia) y biopsia muscular del 
cuádriceps, como se muestra en la Figura 1. Se diagnosticó polimiositis y 
se inició tratamiento a base de esteroides y en conjunto con los servicios de 
neurología y nefrología de indicó IgG IV; se consiguió notoria mejoría de las 
cifras de CPK y la fuerza muscular.
Resultados: Las miopatías in¥amatorias se diagnostican de manera típica 
a partir del estudio neuro�siológico, las enzimas musculares y la biopsia 
muscular. La PET-TC se ha estudiado en miopatías con resultados muy 
controversiales. 
Conclusiones: La PET-TC fue útil en este caso para el diagnóstico. Se 
presentará una discusión de las publicaciones disponibles hasta el momento.

Bibliografía
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Tabla 1. (CCC089)

Estudio Resultado Valor de referencia

Creatina fosfocinasa (U/L) 78 924 200

Aldolasa (U/L) 181 18

Creatinina (mg/dl) 4.4 < 1.5

Calcio (mg/dl) 7.2 8.2-10.2

Sodio (mEq/L) 130 135-145

Albúmina (mg/dl) 4 > 3.5

Troponina I 0 0

TSH 2.4 0.4-4.5

Antinucleares Negativo Negativo

Anti-Jo1 Negativo Negativo

Anti-Mi2 Negativo Negativo
 
Figura 1A. PET-TC de cuerpo entero que muestra un incremento de la 
captación de glucosa en el cuádriceps. B, aumento del metabolismo en el 
cuádriceps con SUV de 1.8 g/ml (izquierdo) y 1.6 g/ml (derecho). C, biop-
sia del cuádriceps con miositis linfohistiocítica por células CD8+. D, in�l-
trado con células CD68+.(CCC089) 
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Amiloidosis familiar y lupus eritematoso sistémico: infor-
me de un caso

Carlos-Mancilla BN, Hernández-Núñez E, Olán F, Morales-Ra-
mos Z 

Hospital Gustavo A. Rovirosa Pérez 

Introducción: La amiloidosis es una enfermedad causada por el plega-
miento erróneo de proteínas. Hasta 27 proteínas humanas diferentes 
poseen potencial amiloidogénico y 15 causan afectación sistémica. Tiene 
una presentación típica en la vida media. El estrés o la in¥amación cró-
nica favorecen su proteólisis, lo que da lugar a polipéptidos mal plegados 
que se autoagregan y producen toxicidad celular, apoptosis, deposición 
�brilar amiloide y disfunción orgánica por efecto de masa. La clínica 
varía según sea la proteína. Para el diagnóstico se emplean  biopsia y 
tinción con rojo Congo. El lupus eritematoso sistémico (LES) puede 
precipitar la amiloidosis, pero se han noti�cado pocos casos de relación 
con ambas entidades.
Objetivo: Describir un caso de relación de LES y amiloidosis.
Material y métodos: Paciente femenina 30 años con antecedente de 
tres familiares en primera línea que murieron a los 40, 32 y 33 años por 
enfermedad renal crónica (ERC); tiene una hermana viva con ERC en 
hemodiálisis. Diagnóstico reciente de �bromialgia. Comienza con exan-
tema, dolor abdominal, ictericia, nódulo en el muslo derecho, púrpuras, 
petequias y edema de extremidades inferiores. Compromiso articular y 
renal, úlceras orales, serositis y alopecia. Hipocomplementemia: C3, 13; 
C4,12; positividad para ac. anti-Smith, ANCA, ac. antidoble cadena 
(725 UI/ml) y Coombs directo; síndrome nefrótico; albúmina en orina de 
24 horas, 8 048 mg/24 h; proteínas, 628. Ultrasonido abdominopélvico: 
hepatoesplenomegalia, nefromegalia, líquido libre en cavidad abdomi-
nal, perivesicular y Morrison. Tinción de grasa abdominal-rojo Congo 
positiva.
Resultados: Los casos revisados de coexistencia de amiloidosis y LES re-
velan compromiso renal frecuente a modo de síndrome nefrótico, seguido 
de compromiso pulmonar; hay informes aislados de compromiso cardiaco, 
médula ósea, tracto gastrointestinal y ganglios. La relación temporal entre 
el diagnóstico es de 1 a 35 años.
Conclusiones: La paciente satis�zo los criterios de LES, además de 
amiloidosis, sospecha clínica por organomegalia, lesión renal aguda, sín-
drome nefrótico y antecedentes familiares. La infrecuente relación se 
debe probablemente a valores bajos de proteína amiloide sérica A en el 
LES.
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Micosis fungoide: relación con el síndrome de Sjögren pri-
mario
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ra-Mendoza I(4), Aguilar-Manuel MX(5)

(1)Residente de Reumatología, segundo año, Hospital Juárez de México, (2)Jefe de 
Reumatología, Hospital Central Militar, (3)Residente de Medicina Interna, se-
gundo año, Hospital Central Militar, (4)Adscrita al Servicio de Anatomía Pato-
lógica, Hospital Central Militar, (5)Jefe de Medicina Interna, Hospital Central 
Militar 
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Introducción: La micosis fungoide (MF) es la forma más frecuente de 
linfoma cutáneo de células T. Su incidencia es de 4 casos/millón de habi-
tantes, la edad media de diagnóstico ocurre entre los 40 y 60 años. Se 
caracteriza por la presencia de placas > 1 cm, eccematosas, psoriasifor-
mes, hiperpigmentadas o hipopigmentadas, en áreas no fotoexpuestas 
que pueden ulcerarse. En la biopsia se observa in�ltrado linfoide super-
�cial con epidermotropismo o atipia celular y con clonalidad en el re-
ceptor de células T por inmunohistoquímica.
Objetivo: Presentar un caso de micosis fungoide.  
Material y métodos: Paciente femenino de 35 años de edad con ante-
cedente de hipotiroidismo y tres pérdidas fetales; presenta adenomega-
lias en cuello de dos años de evolución, diaforesis nocturna, pérdida de 
peso de 7 kg en cuatro meses, fatiga, artritis, xeroftalmía, hipertro�a 
parotídea y dermatosis diseminada constituida por manchas hiperpig-
mentadas, fotosensibles, sobre todo en tronco (Figura 1).
Resultados: Cerca de 5 a 10% de los pacientes con síndrome de Sjögren 
primario (SSP) desarrolla algún tipo de linfoma y el riesgo de desarrollo 
es 4 a 16 veces mayor que en la población general. Las más de las veces 
se presenta con linfoma de células B. Apenas existen cinco casos publica-
dos que relacionan el SSP con la MF, con una edad de aparición menor 
a la informada sin este nexo (uno de esos casos con aparición anterior al 
SSP). En esta paciente se descartaron otras enfermedades autoinmunita-
rias y los datos clínicos llevaron a sospechar SSP (Tabla 1). El tratamien-
to de la MF incluye el tratamiento tópico con glucocorticoides, 
retinoides, imiquimod, radioterapia local, interferón alfa o gamma, reti-
noides orales, metotrexato y otros inmunomoduladores, PUVA, fotofére-
sis, entre otros.
Conclusiones:  
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Tabla 1. (CCC091) 

Tuberculosis Negativo

VDRL Negativo

Panel viral
(VHB, VHA, VHC, TORCH, VIH)

Negativo

ANA Negativo

Anticoagulante lúpico Negativo

Anticardiolipina IgG, IgM, IgA Negativo

Anti-B2 glucoproteína I, IgG, IgM, IgA Negativo

Antifosfatidil serina IgA > 41 mU/ml

Anti-SSA Negativo

Anti-SSB Negativo

Prueba de Schirmer Positiva

BAAF de ganglio linfático Abundantes linfocitos reactivos, 
algunos con acentuada atipia; se 
sugiere linfoma

Biopsia de piel Datos indicativos de micosis 
fungoide

Biopsia de glándula salival menor Sialoadenitis linfocítica

CCC092

Hepatitis autoinmunitaria o lúpica: a propósito de un caso

Cruz-Mayor K, Vargas-Avilés AS, Becerril-Mendoza L, Barbosa-Cobos 
RE 

Hospital Juárez de México 

Introducción: Las alteraciones en las pruebas de funcionamiento hepá-
tico aparecen hasta en 60% en el lupus eritematoso sistémico (LES), rara 
vez por coexistencia con hepatitis autoinmunitaria (HA). La diferencia-
ción entre hepatitis lúpica y HA es muy difícil.
Objetivo: Presentar un caso de hepatitis autoinmunitaria o lúpica. 
Material y métodos: Mujer de 27 años con antecedente de colecistecto-
mía, pancreatitis aguda y anemia hemolítica autoinmunitaria. Acudió 
por cuadro clínico de tres semanas de evolución: �ebre vespertina, no 
cuanti�cada, dolor abdominal difuso en ¥ancos, ictericia, náusea y vómi-
to de contenido gástrico. Exploración física: úlcera en la base de lengua, 
síndrome de derrame pleural y hepatomegalia. Estudios de laboratorio: 
leucocitos, 272/mm3; linfocitos, 770/mm3; plaquetas, 27 000/mm3; FA, 
902 U/L; GGT, 529 U/L; AST, 91 U/L; ALT, 22 U/L; DHL, 262 U/L; 
BT, 3.7 U/L; BD, 3 U/L; C3, 18.1 U/L; C4, 6.65 U/L. Per�l viral para 
hepatitis B, C y HIV negativos; Coombs directo positivo; ANA, patrón 
homogéneo 1:1 280; anti-ADNdc, 358.2; anti-SM, 5.4; antimúsculo liso 
y mitocondriales negativos. TAC abdominal: derrame pleural bilateral, 
condensaciones basales bilaterales, hepatomegalia con esteatosis, esple-
nomegalia y líquido libre abdominopélvico. Se estableció el diagnóstico 
de LES (SLICC, 7 puntos; Mex SLEDAI, 9 puntos). Recibió pulsos de 
metilprednisolona, hidroxicloroquina y ácido ursodesoxicólico con mejo-
ría clínica.
Resultados: En el estudio de la afectación hepática en LES deben consi-
derarse fármacos, infecciones virales, enfermedad grasa no alcohólica y 
HA. HL y HA son entidades que comparten algunas características clíni-
cas, lo cual di�culta su diferenciación.
Conclusiones:
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Lupus eritematoso sistémico en un paciente con miastenia 
grave temprana

Santiago-Ramírez R, Torres-Díaz B

ISSSTE 

Figura 1. (CCC091) 
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Introducción: Una proporción de 5% de la población tiene alguna enfer-
medad inmunológica; estos pacientes poseen un riesgo de presentar una 
segunda enfermedad autoinmunitaria.1 En el caso de la  miastenia grave se 
encuentra en 6 a 25%.2

Objetivo: Demostrar la importancia de la búsqueda de enfermedades reu-
matológicas en coexistencia de la enfermedad autoinmunitaria previa.
Material y métodos: Paciente femenina de 41 años, originaria y residente de 
Guerrero; tabaquismo, alcoholismo, toxicomanías o exposición a biomasa 
negados. Antecedente de miastenia grave de 18 años de evolución, dos crisis 
miasténicas (2000 y 2012), timectomía en 2001, tratamiento actual con piri-
dostigmina (60 mg) e inmunosupresor no identi�cado. Padecimiento actual: 
inicia en enero de 2017 con disnea y �ebre de 39 grados, primero diagnosti-
cada como neumonía de la comunidad y sin mejoría; es enviada al Hospital 
Regional Adolfo López Mateos con disnea, �ebre y lesiones eritematosas 
(0.5 cm) palpables, anemia y trombocitopenia; la tomografía de tórax revela 
áreas de �brosis, patrón reticular y vidrio despulido bibasal; estudios paraclí-
nicos: anticuerpos antinucleares, 1:160; anticuerpos anti-SM, RNP, factor 
reumatoide negativos; anticuerpos anti-Ro y anti-La positivos; C3, 90 mg/dl 
y C4, 10 mg/dl; Hb, 9 g/dl; linfocitos, 800/µl; plaquetas, 90 000/µl. Se inició 
esteroide y azatioprina (100 mg/día) con adecuada respuesta.
Resultados: Es una mujer en la quinta década de la vida con antecedente de 
miastenia de inicio temprano y timectomía que desarrolla lupus eritematoso 
sistémico. La relación más frecuente de la miastenia grave con otras enferme-
dades autoinmunitarias se establece con tiroiditis de Hashimoto, enfermedad 
de Graves, artritis reumatoide y lupus eritematoso sistémico.3

Conclusiones: Es de relevancia conocer la relación para la búsqueda tem-
prana de actividad lúpica y evitar un daño a órgano blanco, ya que el trata-
miento inmunosupresor evitaría parcialmente la expresión clínica, en este 
caso de lupus eritematoso sistémico.4,5
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Miocarditis que simula síndrome coronario agudo en la 
dermatomiositis

Sacoto-Flores GS, Becerril-Mendoza LT, Reyes-Cetina IL, Barbosa-Co-
bos RE, Vargas-Avilés AS

Servicio de Reumatología, Hospital Juárez de México 

Introducción: La afección cardiaca en las miopatías in¥amatorias idiopáti-
cas (MII) se presenta en 6 a 75% de los pacientes, con una mortalidad hasta 
de 55% de los casos, secundaria a insu�ciencia cardiaca, infartos y arritmias. 
El diagnóstico de miocardiopatía se determina con dos de tres anomalías en 
una resonancia magnética cardiaca (RMC): edema miocárdico en secuencias 
ponderadas en T2, fuga capilar y �brosis. 
Objetivo: Describir un caso de miocarditis que simula un síndrome coro-
nario agudo. 

Material y métodos: Mujer de 34 años con un año de evolución, pérdida 
ponderal de 8 kg, fatiga, exantema eritematoso violáceo periorbitario, 
disfagia alta a sólidos; tres meses con disnea progresiva de medianos es-
fuerzos a ortopnea; acudió a urgencias con dolor precordial opresivo, 
náusea y vómito. Exploración física: destaca el exantema en heliotropo, 
fuerza muscular en cinturas escapular y pélvica y músculos ¥exores de 
cuello (3/5). Se descartó infarto agudo de miocardio y se realizó protocolo 
diagnóstico de MII. RMC: �brosis y reforzamiento tardío (gadolinio) en 
pared septal e inferior a nivel basal en mesocardio y en paredes anterior 
y lateral a nivel basal y medio de mesocardio y epicardio, función sistóli-
ca de ventrículo izquierdo disminuida con FEVI del 45% (Figura 1). El 
resto de estudios paraclínicos aparece en la Tabla 1. Se administró trata-
miento con glucocorticoides y metotrexato.
Resultados: 
Conclusiones: La miocardiopatía ocurre en un 30% de pacientes con MII 
y se relaciona con un mal pronóstico; los glucocorticoides son la piedra 
angular del tratamiento en combinación con inmunosupresores. La preva-
lencia de afección cardiaca en MII no está determinada; se sugiere el regis-
tro de casos en Euromiositis para colaborar en el seguimiento y el 
pronóstico de los pacientes con MII con morbilidad cardiovascular.
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 Tabla 1. (CCC094) 

Resultado Referencia

CK 2 845 U/L

CKMB 187 U/L 3-30

TGO 79 U/L 10-39

TGP 41 U/L 10-49

DHL 538 U/L 105-330

Troponina 0.04 ng/ml

Panel viral Negativo 

Biopsia 
muscular

In�ltrado in¥amatorio intersticial (perimisial)

ECOTT Función sistólica de ventrículo derecho deprimida,  FEVI 45%

Figura 1. (CCC094) 
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Síndrome antifosfolípidos catastrófico en un paciente pe-
diátrico
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Introducción: El síndrome antifosfolípidos catastró�co (SAFC) es una en-
tidad letal, mediada por anticuerpos antifosfolípidos, que ocasiona trombosis 
difusa, amplia oclusión microvascular y falla multiorgánica; ocurre en menos 
del 1% de los pacientes.
Objetivos: Presentar un caso clínico pediátrico, de rara presentación, que 
sobrevivió con el tratamiento oportuno.
Material y métodos: Paciente femenino de 12 años, inicia padecimiento 
con dolor torácico, disnea progresiva, lesiones purpúricas y artritis en rodi-
llas; es hospitalizada por di�cultad respiratoria y hemoptisis. Evoluciona 
febril, con pancitopenia, hematuria/proteinuria, por probable LES, y se 

traslada a esta unidad. A su ingreso se realizó radiografía (Figura 1) y 
TACAR de tórax, que identi�caron hemotórax masivo que desplazaba la 
silueta cardiaca, atelectasia de pulmón izquierdo y consolidación pulmonar. 
Se instituye tratamiento inmediato con pulsos de metilprednisolona, anti-
microbianos y hemoderivados, pero al colocar catéter venoso en región 
inguinal derecha presenta trombosis venosa del segmento ileofemoral, que 
exige anticoagulación; tres días después presentó ausencia de ¥ujo vascular 
en el sistema venoso profundo en el miembro pélvico izquierdo y compro-
miso cardiorrespiratorio. Tras la colocación de sonda pleural se logró una 
expansión pulmonar parcial. 
Resultados: Durante su internamiento se trató con inmunoglobulina y con 
los estudios complementarios (Tabla 1) se integró el diagnóstico de lupus eri-
tematoso sistemático y síndrome antifosfolípidos catastró�co; se administra-
ron ciclofosfamida y rituximab con buena respuesta. Luego se realizó 
toracoscopia, adherenciólisis y exploración, que culminaron en lobectomía in-
ferior izquierda por neumonía necrosante; la biopsia noti�có hemorragia 

Tabla 1. Resultados de laboratorio y gabinete. (CCC095) 

Estudio Resultado Referencia

Hemoglobina 9.8 13-16 g/dl

Hematócrito 29.8% 40-54%

Leucocitos 7.7 4-13.5 K/µl

Neutró�los 5.7 2-6.9 K/µl

Linfocitos 1.8 0.6-3.4 K/µl

Plaquetas 90 000 150-450 K/µl

Aspirado de médula ósea
(AMO)

Hipocelular, sin megacariocitos o histiocitos, neutró�los 
megaloblásticos

Normocelular

EGO Proteínas 30, Hb +
Eritrocituria 30-40 

Negativo

TFG y cuanti�cación de proteínas en orina 213 ml/min/1.73                                   28.5 mg/m2 SC/h 120-160 ml/min

Na 129 135-145

TP 56 14 ± 3 seg

TTP 45.9 30 ± 5 seg

Fibrinógeno 576 200-400 mg/dl

Proteína C 86 80-120%

AT-III 89 80-120%

Dímero D 3 555 222 ng/ml

Anticoagulante lúpico Positivo
Lac screen, 51.52; ratio, 1.52 

Lac con�rm, 29.8 Seg ratio, 0.98

ANA (CLIA) 10.4 > 1.5

ANA (IFI) Positivo 1:3 200 (patrón homogéneo)

Complemento C3 45.5
C4 6.5

90-177 mg/dl
15-45 mg/dl

Anticardiolipinas IgG > 280, positivo
IgM 17.7, positivo bajo

Negativos

Urocultivo + 100 UFC Klebsiella pneumoniae Sin desarrollo

Panel viral Negativo para VIH, VHB, VHC, VEB y CMV

TACAR de tórax Hemotórax masivo que desplaza la silueta cardiaca,  atelectasia de pulmón izquierdo y consolidación pulmonar bilateral

USG Doppler de miembro pélvico derecho Trombosis venosa del segmento ileofemoral derecho

USG Doppler periférico arterial Miembro pélvico izquierdo con ausencia de ¥ujo vascular en sistema venoso profundo y porción proximal super�cial; no 
se observa ¥ujo en la vena femoral profunda, porción proximal de vena safena magna, ausencia de ¥ujo en vena poplítea, 
tronco tibioperoneo, tibiales anterior y posterior y vena femoral y vena iliaca, el ¥ujo arterial está conservado

USG renal Cambios in¥amatorios renales bilaterales de tipo agudo

Biopsia de pulmón Hemorragia multifocal, con trombosis recientes y antiguas de arteriolas y arterias de mediano calibre, neumonía en fase de 
resolución, y pleuritis
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Catatonia como manifestación del lupus eritematoso sisté-
mico (LES): informe de un caso 

Becerra-Márquez AA(1), Velázquez-Castro ML(2), Ramos-Sánchez MA(1)  

(1)Servicio de Reumatología, Unidad Médica de Alta Especialidad No. 25, 
IMSS, (2)Servicio de Psiquiatría, Unidad Médica de Alta Especialidad No. 25, 
IMSS 

Introducción: La catatonia como manifestación neuropsiquiátrica rela-
cionada con LES es infrecuente; el tratamiento no está de�nido. Existen 
informes de pacientes tratados con terapia electroconvulsiva (TEC) con 
buenos resultados. 
Objetivo: Presentar una paciente con LES y catatonia resistente a inmu-
nosupresores que mejoró con terapia electroconvulsiva.
Material y métodos: Paciente femenino de 23 años con hipotiroidismo 
sustituido y púrpura trombocitopénica en el 2015. Inició en abril del 
2017 con alucinaciones auditivas, ansiedad y alteraciones del ciclo circa-
diano; fue hospitalizada y recibió neurolépticos. Se agregó mutismo, mo-
vimientos discinéticos, agitación e indiferencia al medio y se diagnosticó 
catatonia. La RMN de encéfalo fue normal y recibió inmunoglobulina 
intravenosa y 3 g de metilprednisolona sin mejoría. Se realizó punción 
lumbar, TAC de encéfalo, EEG, per�l tiroideo, marcadores tumorales, 
ANA, anti-DNAds, anti-B2gl-1 IgG/IgM, anti-Ro/La, normales; los 
A-aCL IgG/IgM y el anticoagulante lúpico fueron positivos, C3 y C4 
bajos; tuvo proteinuria en orina de 24 horas de 374 mg y se mantuvo con 
linfopenia persistente. Se diagnosticó catatonia relacionada con LES y re-
cibió inmunoglobulina y metilprednisolona por cinco días sin mejoría y 
después ciclofosfamida y rituximab (1 g) por dos dosis sin mejoría. Se ini-
ció TEC combinada con infusión de diazepam con mejoría de la agitación, 

el mutismo y los trastornos del movimiento; se realizó nuevamente 
RMN de encéfalo que mostró lesión pontina hiperintensa en T2. Recibió 
otras cinco sesiones de TEC y se logró recuperación del 60% de los sín-
tomas catatónicos.
Resultados: Aún faltan conocimientos en relación con las manifestaciones 
neuropsiquiáticas del LES y por ello el tratamiento no está de�nido; en 
este caso la TEC fue útil.
Conclusiones:  

Bibliografía
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AF, Xavier RM, Monticielo OA. Electroconvulsive therapy as a treatment 
for refractory neuropsychiatric lupus with catatonia: three case studies and 
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CCC097

Poliangeítis microscópica relacionada con nefropatía por 
IgA: informe de un caso

Rojas-Domínguez A(1), Ruiz-Gómez N(1), Soto-Abraham MV(2), Flores-
Suárez LF(1)

(1)Clínica de Vasculitis Sistémicas Primarias, Instituto Nacional de Enfermeda-
des Respiratorias, (2)Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez 

Introducción: La poliangeítis microscópica (MPA) se distingue de la nefro-
patía por IgA con base en la presencia de complicaciones renales-pulmona-
res, seropositividad de MPO-ANCA y glomerulonefritis pauciinmunitaria. 
Estas características no se encuentran por lo general en la nefropatía por 
IgA.
Objetivo: Presentar un caso de superposición.
Material y métodos: Mujer de 25 años con diagnóstico de MPA desde el 
2016 por síntomas articulares, rinosinusales, hematuria y proteinuria. EF: po-
liartritis de grandes y pequeñas articulaciones y edema bimaleolar de ambas 
piernas. Biopsia renal con presencia de IgA con proliferación endocapilar en 
un 65% y 25% con lesiones proliferativas extracapilares y necrosis �brinoide 
(M1E1S1T0) (Figura 1). Estudios de laboratorio: anemia microcítica normo-
crómica; CrS, 0.77 mg/dl; MPO-ANCA, 193.35; ANCA negativos; AAN 
MF, 1:640; anti-Ro, 101.43 RU/ml; creatinina de 24 h, 981.8; proteínas/Cr, 
0.327. Tratamiento: PDN (1 mg/kg/día) en descenso gradual y azatioprina 
(150 mg/día). A la fecha en remisión; CrS, 0.2; proteínas/Cr, 0.1.
Resultados: La presentación clínica, patrón histológico y respuesta al trata-
miento inmunosupresor observados en este paciente con MPA relacionada 
con nefropatía por IgA es similar respecto de los informes publicados con 
anterioridad. En el plano histológico se observó un incremento de necrosis 
�brinoide en comparación con lo noti�cado, con un predominio de lesio-
nes focales y segmentarias junto con un patrón de ANCA positivo, las 
cuales tienen una mejor respuesta al tratamiento y desenlace a corto plazo.
Conclusiones: La superposición de poliangeítis microscópica y nefropatía 
por IgA es una manifestación agresiva caracterizada por la presencia de 
semilunas, atro�a tubular y disfunción renal que puede revertirse con el 
inicio temprano de tratamiento inmunosupresor. 

Bibliografía
Haas M. ANCA-Associated crescentic glomerulonephritis with mesan-
gial IgA deposits. Am J Kidney Dis. 2000 Oct;36(4):709-18.
Bantis C. Is presence of ANCA in nefropathy a coincidence or novel cli-
nical entiry? A case series. Am J. Kidney Dis. 2010 Feb;55(2)259-68. 

multifocal, con trombosis recientes y antiguas de arteriolas y arterias de media-
no calibre, neumonía en fase de resolución, y pleuritis crónica y aguda. 
Conclusiones: La identi�cación temprana del SAFC es crucial, dada su 
elevada tasa de mortalidad (30-50%), aunada a las consideraciones tera-
péuticas que requiere el paciente pediátrico. 

Bibliografía
Go E, O´Neil K. µe catastrophic antiphospolipid síndrome in children. 
Curr opin Rheumatol 2017; 29 (5): 516-522.
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group. Catastrophic antiphospholip síndrome (CAPS):descriptive analysis 
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 Figura 1. (CCC095)
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Choque cardiogénico en polimiositis como manifestación 
inicial

Alvarado-Sánchez KA, Palma-Palacios MAA, Marín-Hernández APG, 
Catana-Hernández R, Hernández-Vásquez JR

IMSS
 
Introducción: La prevalencia de las manifestaciones cardiacas en las mio-
patías in¥amatorias idiopáticas (MII) no está bien determinada por su baja 
frecuencia y su presentación casi siempre es subclínica; sin embargo, puede 
imitar incluso el infarto agudo al miocardio (IAM).
Objetivos: Describir un caso clínico con manifestación inicial poco fre-
cuente.
Material y métodos: Mujer de 69 años con antecedente de tabaquismo de 
20 años de evolución, diabetes mellitus tipo 2 e hipertensión arterial sisté-
mica controlada. Hospitalizada por disnea en reposo que progresó en cua-
tro meses, sin angina pero con repercusión hemodinámica; CPK total, 2 
960 U/L; CPK-MB, 180 U/L; troponina I, 2 310 ng/ml; se consideró 
IAM sin elevación de ST que progresó a choque cardiogénico y ante mala 
respuesta a tratamiento se solicitó valoración por reumatología al referir 
debilidad muscular en relación con la disnea durante la exploración física 
con fuerza muscular proximal MMT8 23/40; persistió con elevación de 
enzimas musculares, biopsia muscular con in�ltrado linfocitario perivascu-
lar; electromiografía con patrón miopático; ecocardiograma con disfunción 
diastólica moderada; PSAP, 45 mmHg; FEVI, 58%; gammagrama cardia-
co con isquemia leve septal e inferolateral; tomografía de tórax con enfer-
medad pulmonar intersticial; se estableció polimiositis con afección 
cardiopulmonar y recibió prednisona (1 mg/kg) y ciclofosfamida (700 mg) 
con respuesta clínica y bioquímica favorable.
Resultados: Aunque la presentación inicial de las MII es variada, es poco 
frecuente que la afección cardiaca simule un IAM como lo fue en el caso 
de esta paciente.
Conclusiones: Se reconoce que las MII implican mayor riesgo de enfer-
medad coronaria; como manifestación inicial es inusual, lo que a su vez se 
considera un factor de mal pronóstico.
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Aneurismas cerebrales intracraneales en un paciente con 
esclerosis sistémica

Sabido-Sauri RA, Barbosa-Cobos RE, Vargas-Avilés AS, Becerril-Men-
doza LT, Melo-Guzmán G

Hospital Juárez de México 

Introducción: La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmuni-
taria con compromiso vascular; se presentan aneurismas con muy baja fre-
cuencia. Se ha propuesto una relación, pero la �siopatogenia se desconoce.
Objetivo: Presentar el caso de un aneurisma cerebral intracraneal.
Material y métodos: Mujer de 26 años con diagnóstico de ESd; muestra 
calcinosis, esclerosis, necrosis en segundo y tercer dedo de la mano derecha 
que exigió amputación; simpatectomía a los tres años por resistencia del fe-
nómeno de Raynaud al tratamiento farmacológico; a los cuatro años 
artroscopia por calcinosis articular. Tratamiento con ácido micofenólico, dil-
tiazem y ácido acetilsalicílico. A los 11 de evolución presentó deterioro del 
estado de alerta, se diagnosticó hemorragia subaracnoidea espontánea con 
irrupción ventricular y se realizó derivación ventricular. Angiografía cerebral 
(Figura 1): tres aneurismas intracraneales fusiformes de arteria cerebral me-
dia derecha, arteria carótida interna derecha y tercio inferior de la arteria 
basilar. No se identi�caron otras causas relacionadas con aneurismas. Evolu-
cionó sin secuelas neurológicas.
Resultados: Los aneurismas son raros en la esclerosis sistémica; se han 
noti�cado en las publicaciones médicas 13 casos (Tabla 1) en mujeres de 
50 a 70 años, de predominio intracraneal, asintomáticos o con síntomas 
inespecí�cos. El caso presentado destaca por la edad y presentación aguda. 
Existe la posibilidad de una coincidencia temporal; sin embargo, se ha pro-
puesto una relación por mecanismos etiopatogénicos similares de daño 
endotelial en la vasculopatía de la ES y los aneurismas. Con el conocimien-
to de la incidencia y los factores de riesgo será posible detectar en fase 
temprana casos incipientes para establecer un seguimiento y tratamiento 
oportunos con efecto positivo en el pronóstico.
Conclusiones: 

Figura 1. Angiografía cerebral. A, proyección AP de circulación anterior 
izquierda que revela dos aneurismas fusiformes, uno localizado en el seg-
mento supraclinoideo de la arteria carótida interna izquierda y otro del 
segmento M1 de la arteria cerebral media ipsolateral. B, proyección obli-
cua de la circulación cerebral anterior izquierda con los hallazgos descritos 
en A. C, proyección AP de la circulación cerebral posterior en la que se 
identi�ca un aneurisma fusiforme del tercio inferior de la arteria basilar. D, 
proyección oblicua de la circulación cerebral posterior con los hallazgos 
descritos en C. (CCC099) 

Figura 1. (CCC097)
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Tabla 1. Informes de casos de aneurismas en pacientes con esclerosis sistémica. (CCC099) 

Autor Año Territorio vascular Forma Número ES Sexo Edad

Moreno O et al. 2015 Cerebral intracraneal NI Múltiples Difusa M 57

Kasdi R et al. 2013 Aorta ascendente NI 1 Difusa M 51

Lotan E et al. 2012 Arteria pulmonar NI 1 NI M 59

Masuoka J et al. 2010 Cerebral intracraneales Irregulares Múltiples CREST F 61

Attran R et al. 2006 Aorta ascendente NI 1 Difusa M 56

Seo YH 2005 Aorta torácica y abdominal NI 1 Limitada F 34

Zoulman et al. 2004 Cerebral intracraneal Bilobular 1 CREST F 50

Kaku Y et al. 2004 Cerebral intracraneal Sacular 2 NI F 73

Cerebral intracraneal Sacular 1 NI F 65

Cerebral intracraneal Gigante 1 NI F 52

Cerebral intracraneal Fusiforme 2 NI F 62

Nikai T et al. 2002 Aorta abdominal Disecante 1 Difusa M 70

Ortiz JR et al. 1991 Cerebral intracraneal NI Múltiples CREST F 66

NI, no informado.

CCC100

Trombosis portal (TP) manifestada con bicitopenia en el 
lupus eritematoso sistémico (LES)

Damián-Ábrego GN, Hernández-Huirache  HG, Andrade-Zárate OD   

Hospital Regional de Alta Especialidad del Bajío 

Introducción: Las manifestaciones hematológicas en LES son frecuentes, 
lo cual representa un reto diagnóstico tras considerar causas autoinmunita-
rias, infecciosas o farmacológicas, entre otras. La causa de la TP es la trom-
bo�lia en el 60 a 70%, incluido el síndrome antifosfolípidos (SAF).
Objetivo: Presentar un caso de paciente con LES y bicitopenia secundaria 
a TP.
Material y métodos: Mujer de 33 años. Inició su padecimiento con dolor 
en pequeñas articulaciones simétricas, derrame pleural, ANA homogé-
neo 1:320, anticuerpos anti-DNA 1:320, serología para SAF negativo; se 
estableció el diagnóstico de LES. Dos años posteriores presenta leucope-
nia de 2 860/mm3 y plaquetas de 140 mil/mm3; se complementan estu-
dios con anticuerpos anti-DNA, 1:320; C3, 55; C4, 12; serología para 
SAF, anticuerpos para VHC y HBsAg negativos, USG de hígado y bazo 
normales. Se consideró actividad hematológica a lo cual se ajustó el tra-
tamiento. Persistió con bicitopenia y se realiza ultrasonido Doppler de 
vena porta que revela parámetros normales. Ocho meses después del ul-
trasonido Doppler se agrega dolor epigástrico ardoroso; se realiza endos-
copia que demostró varices esofágicas incipientes y se decide realizar 
angiotomografía que demostró cavernomatosis portal secundaria a trom-
bosis parcial de la vena porta y sus ramas. Se solicitan estudios para otros 
estados protrombóticos (pendiente) y se inicia tratamiento con anticoa-
gulación total.
Resultados: Con frecuencia, la TP es asintomática, por lo que no se diag-
nostica hasta la aparición de complicaciones secundarias de hipertensión 
portal (trombocitopenia, esplenomegalia, varices esofágicas), o es incidental 
durante pruebas de imagen o endoscopia. La presencia de TP en paciente 

con LES hace sospechar síndrome antifosfolídos, lo cual no fue posible con-
cluir en esta paciente.
Conclusiones: La TP es causa excepcional de bicitopenia en el LES. 
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Síndrome de superposición y neumonía organizada: caso 
y revisión de las publicaciones médicas

Sabido-Sauri RA, Becerril-Mendoza LT, Lugo-Zamudio GE, Barbosa-
Cobos RE, Cuesta-Mejías T

Hospital Juárez de México 

Introducción: La frecuencia de manifestaciones pulmonares en la esclero-
sis sistémica (ES) es de 50 a 90% y en la polimiositis (PM) de 19 a 78%. Se 
desconoce con certeza la cifra de estas manifestaciones en el síndrome de 
superposición ES-PM.
Objetivo: Describir un caso de síndrome de superposición y neumonía 
organizada.
Material y métodos: Mujer de 42 años de edad con ES difusa en 2015 (9 
puntos de ACR/EULAR 2013). En 2017 presenta un cuadro clínico de 
miopatía in°amatoria. Se realizó biopsia de músculo y TCAR (Figura 1) 
que documentaron PM y neumonía organizada (NOC). Se inició trata-
miento con glucocorticoides a dosis bajas y ciclofosfamida mensual por 
seis meses, con pobre respuesta al tratamiento y evolución a la �brosis.
Resultados: En ES y PM, la manifestación pulmonar más frecuente y que 
modi�ca la mortalidad (35%) es la enfermedad intersticial pulmonar 
(EIP). Las categorías más comunes en la ES son neumonía intersticial no 
especí�ca (NINE) y la neumonía intersticial usual (NIU). Existe evidencia 
de CYC en casos resistentes, en los cuales también puede usarse ciclospo-
rina, tacrolimus o rituximab. La NOC en la ES es poco frecuente, pero se 
ha relacionado con miopatías in°amatorias hasta en 23%. El esquema te-
rapéutico más utilizado incluye glucocorticoides y se obtiene una buena 
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Amiloidosis sistémica: informe de caso y revisión de las 
publicaciones médicas
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Hospital Juárez de México 

Introducción: La prevalencia de la amiloidosis es de 4.5 casos por 100 
000. La amiloidosis tipo AA es la segunda más frecuente relacionada con 
procesos in¥amatorios crónicos (artritis reumatoide, infecciones crónicas: 
tuberculosis, osteomielitis, lepra); las más de las veces tiene afectación mul-
tiorgánica, excepto en el sistema nervioso central.
Objetivo: Presentar un caso de amiloidosis sistémica. 
Material y métodos: Hombre de 67 de años con antecedente de osteomie-
litis en columna lumbar cinco años antes. Re�ere cuatro años de evolución 
con malestar general, alteraciones de la fonación, disfagia, adenopatías cer-
vicales, aumento de volumen progresivo en músculos de extremidades su-
periores, dolor e in¥amación articular en manos y disnea progresiva de 
medianos esfuerzos a ortopnea. EF: destaca ensanchamiento de narinas, 
hipertro�a labial, macroglosia, lesiones nodulares sublinguales, hipertro�a 
parotídea (Figura 1); aumento de volumen en deltoides, tríceps, bíceps y 
grupo ¥exor y extensor de antebrazos; contractura en ¥exión de 3ª y 4ª. 
IFP de mano derecha y 1ª-5ª. IFP izquierdas: lesiones nodulares en dorso 
de mano izquierda. Los estudios paraclínicos se muestran en la Tabla 1.

Resultados: El diagnóstico de amiloidosis se establece con biopsia del 
órgano afectado; la tinción rojo Congo tiene una sensibilidad para AL, 
AA y ATTR > 90% y una especi�cidad del 100%; para la amiloidosis 
sistémica se requiere la determinación de amiloide en dos sitios diferen-
tes. El tratamiento consiste en disminuir el proceso in¥amatorio con 
glucocorticoides, inmunosupresores, anticuerpos monoclonales (anti-
IL-6, anti-TNF); sin embargo, menos de 5% sobrevive 10 años aun con 
tratamiento.
Conclusiones:  
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 Tabla 1. Estudios paraclínicos. (CCC102) 

Estudio Resultado 

Ácido úrico 11.4 mg/dl

Creatinina 1.53 mg/dl

BUN 30 mg/dl

TGO 46 UI/L

TGP 18 UI/L

VSG 39 mm/h

C3 62.2 mg/dl

C4 9.16 mg/dl

Alb 2.9 g/dl

DHL 312 UI/L

IgA 196 mg/dl

IgE 23.6 U/ml

IgG 1 080 mg/dL

IgM 113 mg/dl

TSH 10.7 mU/L

T3 0.46 µmol/L

TFG 24.42 ml/min

TAC 
toracoabdominal

Ectasia e hidronefrosis renal izquierda, hipoplasia renal 
derecha, engrosamiento de mucosa de ámpula rectal, 
crecimiento prostático, fractura de L2, L4 y L5

Biopsia TSC Positiva a rojo Congo 

ECOTT Normal

Figura 1. (CCC102) 

respuesta; en casos resistentes, la opción terapéutica es CYC. El pronóstico 
es sombrío en estos casos, ya que el 87% de las causas de muerte en ES lo 
representa la EIP.
Conclusiones:
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Condritis auricular en el lupus eritematoso sistémico: in-
forme de un caso

González-Mora MP, Andrade-Ortega L, Casillas-Ramos GE, Jiménez-
Jiménez X

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE 

Introducción: La condritis auricular (CA) in¥amatoria es una entidad au-
toinmunitaria caracterizada por lesiones in¥amatorias recidivantes, que 
ocasionan destrucción cartilaginosa con un aspecto nodular; en ocasiones 
compromete el oído interno o la vía vestibular. La CA es característica de 
la policondritis recidivante (PR), enfermedad  muy poco frecuente (inci-
dencia, 3.5 casos/millón/año), relacionada algunas veces con otras enfer-
medades reumatológicas. 
Objetivo: Presentar el caso de una paciente con LES y condritis auricular.
Material y métodos: paciente femenino de 27 años con LES de larga evo-
lución y manifestaciones mucocutáneas articulares, vasculitis y nefritis IV, 
AAN +, DNA +. Recibió tratamiento con antipalúdicos, esteroides y, en 
forma secuencial, azatioprina, metotrexato, ácido micofenólico, ciclofosfa-
mida y rituximab. En buen control ocho meses previos con rituximab, an-
tipalúdico y prednisona (10 mg/día). Inicia un mes antes con dolor, eritema 
y edema en pabellón auricular bilateral, de predominio izquierdo; sin afec-
ción ocular o de vías respiratorias. No había otros datos de actividad clínica 
ni antecedente infeccioso o traumático. BH normal, EGO negativo, 
proteinuria de 400 mg/día.
Resultados: Se diagnostica condritis auricular bilateral y se incrementa 
esteroide a dosis medias (25 mg/día), con remisión del cuadro en un mes y 
sin recurrencia hasta el momento.
Conclusiones: La presencia de condritis en LES inactivo es una manifes-
tación muy infrecuente (< 1%). En esta paciente se descartaron causas 
infecciosas o traumáticas y existió respuesta favorable al esteroide, sin afec-
tación evidente a otras estructuras cartilaginosas. La afección puede consi-
derarse como una manifestación in¥amatoria neutró�lica del LES o como 
la relación con PR.

Bibliografía
Sanz V. Benítez R. Condritis bilateral de pabellón auricular. Reumatol 
Clin. 2009;5(5):233?234
Lenormand C, Scrivener Y. Relapsing polychondritis in a patient with 
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CCC104

Granulomatosis con poliangeítis en pediatría: presenta-
ción de un caso clínico

Aparicio-Vera LA, Maldonado-Velázquez R, Faugier-Fuentes E, Rodrí-
guez-García AN

Hospital Infantil de México Federico Gómez 

Introducción: La granulomatosis con poliangeítis (GPA) es una vasculitis 
crónica con compromiso de pequeños y medianos vasos; se caracteriza por 
in¥amación granulomatosa a nivel de vía aérea superior e inferior, que sue-
le ser necrosante, con afección renal por glomerulonefritis pauciinmunita-
ria y por vasculitis con lesión de otros órganos. Se presenta el caso de un 
paciente pediátrico con diagnóstico de granulomatosis con poliangeítis 
con afectación cutánea, pulmonar y renal. 

Objetivo: Describir la presentación de un caso de granulomatosis con po-
liangeítis en un paciente pediátrico en el Hospital Infantil de México Fe-
derico Gómez.
Material y métodos: Se trata de un paciente masculino de 17 años de edad 
con diagnóstico de persistencia del conducto arterioso en enero de 2017;  
acude a la institución por presentar insu�ciencia renal, anemia hemolítica, 
afección cutánea y pulmonar y las biopsias renal, de cornete y piel docu-
mentan hallazgos consistentes con GPA. 
Resultados: Se presenta el caso de un paciente masculino de 17 años de 
edad que cumple los factores diagnósticos de GPA con base en los criterios 
EULAR PRINTO PRES 2010, por presencia de nódulos en la tomogra-
fía pulmonar, más hematuria y biopsia renal con glomerulonefritis pauciin-
munitaria, in¥amación granulomatosa perivascular en biopsia de cornete y 
PR3 positivo. Cuenta con doble marcador para SAAF. Durante su hospita-
lización exige tratamiento con bolos de metilprednisolona, ciclofosfamida, 
azatioprina y plasmaféresis.
Conclusiones: La importancia del informe de este caso radica en la escasa 
frecuencia de la granulomatosis con poliangeítis en la edad pediátrica. Ésta 
es la presentación de un caso de un paciente masculino con inicio de lesio-
nes purpúricas palpables y su relación con doble marcador para SAAF.

Bibliografía
Petty RE. Textbook of pediatric rheumatology. 7th ed. Elsevier, pp 484-496.
Gakic-Veljic M. Granulomatosis with polyangitis (Wegener´s granuloma-
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Síndrome hepatopulmonar (SHP): una rara complicación 
relacionada con hepatitis autoinmunitaria (HA) crónica

Gargallo-Olivar A, Hernández-Núñez E, Olán F, Morales-Ramos Z, Me-
jía-Hernández AB

Hospital Regional de Alta Especialidad Gustavo A. Rovirosa Pérez 

Introducción: La HA se caracteriza por autoanticuerpos, hipergammag-
lobulinemia y hepatitis de interfaz en biopsia. Posee amplio espectro clíni-
co, desde un curso insidioso hasta la hepatitis fulminante. El SHP se 
de�ne de manera característica por la triada de hipoxia, vasodilatación 
pulmonar y hepatopatía. La coexistencia de éstos es aún menos frecuente, 
pero empeora el pronóstico. 
Objetivo: Analizar la presentación de dos entidades poco frecuentes con 
características clínicas especí�cas para determinar un diagnóstico tem-
prano.
Material y métodos: Paciente masculino de 16 años con hepatopatía cróni-
ca tres años antes en control por gastrología. Referido por disnea, acrociano-
sis y acropaquias. El servicio de cardiología no reconoció una causa cardiaca. 
Re�ere dolor en hipocondrio derecho y episodios de ictericia desde los 
nueve años. Últimos meses: disnea y síntomas generales. EF: acrocianosis, 
ictericia, IY, telangiectasias, esplenomegalia, acropaquias, SatO2 de 77%. Es-
tudios de laboratorio: plaquetas, 34 000; albúmina, 2.06 g/dl; bilirrubina, 
5.8 mg/dl; FA, 251 U/L; AST, 216 U/L; ALT, 142 U/L; panel viral negativo; 
GAS; hipoxemia, 54.9 mmHg. US abdominal: hepatopatía crónica, espleno-
megalia e hipertensión portal. Angio-TAC de tórax y abdomen sin cortocir-
cuitos; endoscopia: varices esofágicas grandes. Pruebas de platipnea y 
ortodeoxia positivas. ECOTT: sin alteraciones estructurales. Como parte del 
diferencial se solicita anti-LKM (positivo). Se inicia prednisona y azatiopri-
na con descenso de transaminasas y mejoría clínica.
Resultados: No hay un tratamiento farmacológico especí�co y el trasplan-
te hepático es la única opción; sin embargo, la mortalidad posoperatoria es 
alta en relación con hipoxemia.
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Conclusiones: Se cumplió la triada de SHP. Es una de las complicacio-
nes más graves y excluye en etapas avanzadas el protocolo de trasplante. 
Se concluyó etiología de HA crónica, en este caso de SHP. El diagnósti-
co temprano es clave para modi�car la evolución clínica y mejorar el 
pronóstico.
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Seguridad y eficacia a largo plazo de la monoterapia con 
tocilizumab IV en pacientes con artritis reumatoide en un 
hospital general: experiencia de tres años

Hernández-Núñez E(1), Olán F(1),  Radillo-Alba HA(1),  Izquierdo-Guz-
mán LC(2)

(1)SSA Hospital Rovirosa, (2)SSA Jurisdicción Sanitaria 

Introducción: El metotrexato (MTX) o la combinación de FARME son 
la primera línea de tratamiento en la artritis reumatoide (AR). Sin embar-
go, los efectos adversos por la acción aditiva, polifarmacia e intolerancia 
gástrica son limitantes. El uso de los biológicos ha revolucionado el trata-
miento de la AR, pero se debe considerar la inmunogenicidad con anti-
TNF que exige el uso concomitante con MTX. El estudio AMBITION 
mostró e�cacia clínica y superioridad de tocilizumab (TCZ) como mono-
terapia en pacientes con AR. 
Objetivo: Describir la e�cacia y seguridad de los pacientes con AR trata-
dos con TCZ a tres años. 
Material y métodos: Relación de pacientes con AR y administración de 
TCZ como monoterapia a tres años.
Resultados: Ocho pacientes con AR consumieron TCZ como monotera-
pia a razón de 8 mg/kg/dosis IV mensual y al menos tres años de uso de 
este anti-IL6R. Todos habían fallado a un biológico anti-TNF: 7 in¥ixi-
mab y 1 etanercept; sólo un paciente con falla a dos biológicos. En su ma-
yoría fueron mujeres (7, 87.5%) con una edad media de 52.8 años y AR 
establecida (12.7 años). Progresaron a monoterapia por intolerancia gástri-
ca (100%), comorbilidad y polifarmacia (75%). Al momento del corte, to-
dos los pacientes evaluados se hallaban bajo el objetivo del tratamiento: 
siete en  clínica y uno con actividad leve de la enfermedad.
Conclusiones: TCZ es el primer agente biológico que ha demostrado uti-
lidad como monoterapia en AR. El estudio AMBITION de extensión a 
cinco años muestra el per�l de seguridad y e�cacia; en comparación, en 
este estudio se replica en estos pacientes la e�cacia continua y la seguridad 
con la monoterapia. TCZ como monoterapia en una población especi�ca 
de AR es una buena opción terapéutica a corto y largo plazos.
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Ácido aminocaproico inhalado para hemorragia alveolar 
difusa resistente en el LES

Marín-Hernández APG, Alvarado-Sánchez KA, Vázquez-Zaragoza MA, 
Hernández-Vásquez JR   

Hospital de Especialidades 

Introducción: La hemorragia alveolar difusa (HAD) ocurre en el 2% de 
los pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES). Tiene una mortali-
dad de 80%. Existen pocos informes del uso de anti�brinolíticos nebuliza-
dos en la HAD resistente, incluidos los pacientes con LES. 
Objetivo: Demostrar la e�cacia de los anti�brinolíticos inhalados en la 
HAD resistente secundaria a LES.
Material y métodos: Mujer de 28 años. Una prima paterna con LES. Ini-
ció tres meses antes de su ingreso con artritis, �ebre intermitente hasta de 
38.9ºC, caída de pelo, eritema malar fotosensible, púrpura palpable y dis-
nea de medianos esfuerzos. Acudió por incremento de la disnea, tos y he-
moptisis; elevación de azoados, leucopenia y proteinuria +. Se diagnosticó 
LES por HAD (TCAR de tórax, Hb de 7.1 g/dl) y autoinmunidad (ANA, 
anti-SM, anti-ADNds positivos); se inició apoyo mecánico ventilatorio, 
pulsos de metilprednisolona (1 g x 3) y plasmaféresis. Sin embargo, conti-
nuó con HAD (120 ml/día). Se amplió el tratamiento con tres pulsos más 
de metilprednisolona y se agregó inmunoglobulina intravenosa (2 g/kg) 
por neumonía y candidiasis invasora. Con posterioridad se inició ciclofos-
famida (800 mg), esquema NIH. Requirió 15 concentrados eritrocitarios 
en tres semanas pero persistió con Hb de 5.4 g/dl; se indicó ácido amino-
caproico inhalado (1 250 mg c/8 h) con remisión de hemoptisis en 48 
horas y mejoría de los in�ltrados en la TCAR de tórax de control (Figura 
1); se logró extubar a la paciente sin efectos adversos.

A B

C D

Figura 1 A. Tomografía de tórax de alta resolución con HAD previa apli-
cación de ácido aminocaproico. B, tomografía de tórax de alta resolución 
con remisión de HAD, dos semanas después de la aplicación de ácido 
aminocaproico. C, hemoptisis previa, aplicación de ácido aminocaproico. 
D, remisión de la hemoptisis a las 48 horas de la aplicación del ácido 
aminocaproico. (CCC107)
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Necrosis ósea avascular (NOA) por consumo de glucocor-
ticoides en paciente con VIH: informe de un caso

Hernández-Núñez E(1), Olán F  (1), Radillo-Alba HA(1), Izquierdo-Guz-
mán LC(2)

(1)SSA, Hospital Rovirosa, (2)SSA, Jurisdicción Sanitaria 

Introducción: La NOA es más frecuente en los pacientes con VIH. Por 
lo regular afecta la cabeza femoral, aunque pueden dañarse otras o varias 
articulaciones. La incidencia de NOA en el VIH es 40 veces mayor res-
pecto de la población general; existen varios factores de riesgo: uso de 
glucocorticoides (GC), dislipidemia, tabaquismo, alcoholismo, coagulo-
patías y conteo bajo de CD4. También se ha sugerido el uso de antirre-
trovirales, en particular inhibidores de proteasas (IP), que también 
incrementan el riesgo. 
Objetivo: Informar un caso de NOA en pacientes con VIH y consumo de 
GC.
Material y métodos: Hombre de 27 años con SpA en relación con CUCI 
y HLA-B27 positivo en septiembre de 2014, con antecedentes de lumbal-
gia y uso crónico de GC. VIH en agosto 2015 e inicio de esquema combi-
nado antirretroviral durante el cribado para biológico. Curso con falla a un 
primer anti-TNF y cambio a los seis meses con buen per�l de seguridad y 
e�cacia. En junio de 2017 sufre coxalgia y claudicación; Rx de pelvis reve-
la pérdida de cabeza femoral derecha. Remisión a traumatología para con-
siderar reemplazo articular. 
Resultados: En este informe de NOA se identi�ca un nexo signi�cativo 
con el consumo de GC y tratamiento antirretroviral (incluidos los IP). La 
administración de GC incrementa la muerte celular y apoptosis, activación 
de ROS y mediadores in¥amación, se eleva la presión intraósea por in�l-
tración grasa y también la obstrucción vascular. La relación de NOA e IP, 
mediada por alteración en el metabolismo de lípidos, incrementa el riesgo 
aterogénico y tromboembólico
Conclusiones: Se deben considerar dosis mínima y esquemas cortos, sus-
pensión temprana o proscripción de los GC para el tratamiento de pacien-
tes con enfermedad reumáticas y VIH por el riesgo alto de NOA con el 
uso de los GC. Hay que considerar en forma temprana la Rx para el diag-
nóstico temprano y el tratamiento oportuno.
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Síndrome de activación macrofágica (SAM) en relación con 
lupus eritematoso sistémico

Palacios-Pamanes L(1),  Alvarado-Sánchez  KA(2), Pérez-Cristóbal M(2), 
Vázquez-Zaragoza MA(2), Jiménez-Balderas FJ(2)

(1)Instituto Mexicano del Seguro Social Siglo XXI, (2)Instituto Mexicano del Se-
guro Social, Centro Médico Nacional Siglo XXI 

Introducción: El SAM se caracteriza por activación de linfocitos T y ma-
crófagos que ocasiona hemofagocitosis; su relación con LES es infrecuente 
y cuando se presenta es potencialmente letal.
Objetivo: Describir el efecto del diagnóstico de SAM. 
Material y métodos: 
Caso 1: Mujer de 25 años con lupus eritematoso sistémico (LES); presentó 
pancitopenia y �ebre y recibió prednisona (1 mg/kg/día), inmunoglobulina 
(IgG) y rituximab sin mejoría. Estudios de laboratorio: ferritina, 56.302 ng/
ml; triglicéridos, 573 mg/dl. Un aspirado de medula ósea (AMO) mostró 
hemofagocitosis y se inició ciclosporina A sin mejoría. Un nuevo AMO re-
veló histoplasma por lo que recibió anfotericina B. Murió por choque séptico. 
Caso 2: Mujer de 48 años con LES; presentó pancitopenia y crisis convul-
sivas y recibió 3 g de metilprednisolona e IgG IV sin mejoría. AMO: no 
concluyente; ferritina sérica, 10 000 ng/ml; triglicéridos, 352 mg/dl; y se-
rología positiva para parvovirus B 19. Laparotomía y biopsia de bazo: he-
mofagocitosis consistente con SAM. Continuó con IgG IV y ciclosporina 
A y experimentó mejoría. 
Caso 3: Paciente masculino de 41 años; inició con polineuropatía, pan-
creatitis, hepatitis, proteinuria y pancitopenia, anti-DNA, anti-Ro, anti-
La, ANA y anti-Sm positivos. AMO: hemofagocitosis con triglicéridos de 
547 mg/dl, ferritina de 3 611 ng/ml; satis�zo los criterios para LES y 
SAM. El servicio de toxicología determinó intoxicación crónica por talio. 
Recibió 3 g de metilprednisona, IgG IV, ciclofosfamida, y murió por neu-
monía nosocomial y choque séptico.
Resultados: Se observó una relación entre un agente causal secundario 
como desencadenante del SAM en los pacientes con LES.
Conclusiones: El SAM relacionado con LES presenta una elevada mora-
lidad y debe considerarse el diagnóstico diferencial en pacientes con �ebre 
y pancitopenia resistente a la inmunosupresión. El diagnóstico temprano 
de complicaciones infecciosas permite su tratamiento oportuno para me-
jorar el pronóstico.
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Síndrome de Felty como manifestación principal de rhupus

Lendechy-Velázquez M, Hernández-Delgado A

Introducción: El rhupus es un síndrome de sobreposición descrito rara 
vez en las publicaciones médicas. El síndrome de Felty es una manifesta-
ción extraarticular presente en menos del 1% de los pacientes con artritis 
reumatoide (AR). 

Resultados: En México se cuenta con el anti�brinolítico ácido aminoca-
proico, que demostró ser efectivo en el tratamiento de HAD resistente 
indicado de forma nebulizada en esta paciente; este caso es, hasta donde 
saben los autores, el primer informe de su uso y e�cacia en HAD resisten-
te secundaria a LES.
Conclusiones: La administración de ácido aminocaproico inhalado es una 
opción terapéutica e�caz en la HAD resistente secundaria al LES.
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Objetivos: Describir un caso de síndrome de Felty como principal mani-
festación del rhupus.
Material y métodos: Mujer de 24 años; en enero de 2016 inició con 
dermatosis caracterizada por pápulas fotosensibles en región V del esco-
te, artritis de pequeñas articulaciones, adenopatías generalizadas de 1 cm, 
úlceras orales y �ebre. SE evaluó en marzo y se estableció el diagnósti-
co de lupus eritematoso generalizado (LEG) por los datos clínicos y de 
laboratorio (Tabla 1); recibió prednisona (1 mg/kg/día) y azatioprina 
(50 mg/día). En abril empeoraron las citopenias por lo que se sospechó 
toxicidad por azatioprina; se suspendió y reinició prednisona (1 mg/kg/
día) con lo cual hubo mejoría, pero al disminuir la prednisona las citope-
nias y la artritis empeoraron de nueva cuenta (Tabla 1). En diciembre de 
2016 se hospitalizó por poliartritis y sangrado transvaginal secundario a 
trombocitopenia grave; se determinó, además de LEG, el diagnóstico de 
AR con síndrome de Felty por esplenomegalia, neutropenia, trombocito-
penia, FR 64 (< 8) y anti-CCP 158 (< 20). Recibió metotrexato y cloro-
quina, con lo cual ha tenido remisión de ambas enfermedades (Tabla 1 y 
Figura 1).
Resultados: El caso representa un reto para atribuir las manifestaciones 
clínicas y hematológicas a LEG o AR. La buena respuesta al tratamiento 
con prednisona y metotrexato, así como la neutropenia, trombocitopenia y 
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esplenomegalia, apoyan con solidez el diagnóstico de síndrome de Felty 
como causa de citopenias.
Conclusiones: El síndrome de Felty representa un reto diagnóstico y te-
rapéutico. De acuerdo con la revisión de las publicaciones médicas, éste es 
el primer caso presentado de síndrome de Felty y rhupus.
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Trasplante de células progenitoras hematopoyéticas en la 
esclerosis sistémica

Marín-Hernández APG, Vázquez-Zaragoza MA, Ramírez-Pérez AA, Ji-
ménez-Balderas FJ, Hernández-Vásquez JR

Hospital de Especialidades CMN Siglo XXI IMSS 

Introducción: El trasplante de células progenitoras hematopoyéticas au-
tólogo (TCPHA) es una opción terapéutica en las enfermedades autoin-
munitarias; su �nalidad es eliminar el sistema inmunitario anormal y 
reemplazarlo por uno no expuesto a los factores activadores de la enferme-
dad en busca de mejorarla e incluso curarla. En la esclerosis sistémica di-
fusa (ESD), la respuesta clínica alcanzada con el TCPHA ha demostrado 
ser superior a cualquier tratamiento en pacientes con enfermedad progre-
siva y grave.
Objetivo: Evidenciar la e�cacia terapéutica del TCPHA en pacientes con 
ESD.
Material y métodos: Mujer de 27 años. En 2015 se diagnosticó ESD por 
fenómeno de Raynaud, engrosamiento cutáneo (dedos, manos y cara), 
anti-SCL-70 positivo, ANA por IFI con patrón nucleolar 1:640 y capila-
roscopia con disminución de lechos ungueales. Después presentó EPID, 
progresión de engrosamiento cutáneo (MRSS 32) y atonía esofágica con 
ERGE grave. Se indicaron pulsos mensuales de CFM (dosis acumulada 
4.9 g) y progresó el patrón espirométrico restrictivo con requerimiento de 

Tabla 1. Comportamiento de citopenias y otros parámetros de laboratorio en la evolución de la enfermedad. (CCC110) 
Marzo 2016 Abril 2016 Julio 2016 Diciembre 2016 Febrero 2017

Hemoglobina (g/dl) 9.4 8.4 12.3 9.5 12.1

Leucocitos (103/µl) 3 310 1 300 3 000 1 860 3 800

Linfocitos (103/µl) 1 588 923 1 020 1 283 1 216

Neutró�los (103/µl) 1 257 221 1 710 241 2 200

Plaquetas (x103) 49 000 47 000 92 000 4 000 156 000

Globulinas (g/dl) 5.2 - - - 2.4

VSG (mm/h) 69 - - - 22 

ANA Nucleolar 1:2560 - - - -

Anti-P ribosomal 36.1 - - - -

Anti-DNAdc 7.7 - - - -

Antinucleosomas - - - - -

Factor reumatoide (VR < 18) 14 - - 64 -

Anti-CCP (VR < 20) - - - 158 -

Aspirado de médula ósea - Aumento de 
megacariocitos

- - -
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Granulomatosis con poliangeítis y esclerosis sistémica: 
una superposición poco usual

Rojas-Domínguez A(1), Ruiz-Gómez N(1), Fernández-Sánchez M(2), Flo-
res-Suárez LF(1)

(1)Clínica de Vasculitis Sistémicas Primarias, Instituto Nacional de Enfermedades 
Respiratorias, (2)Servicio de Neurología, Instituto Nacional de Enfermedades Res-
piratorias 

Introducción: La vasculitis relacionada con ANCAS (AASV) y la escle-
rosis sistémica (SSc) son enfermedades distintas, pero rara vez coexisten. 
Objetivo: Presentar un caso de esta complicación. 
Material y métodos: Hombre de 50 con diagnóstico de granulomatosis 
con poliangeítis (GPA) desde 2015 por síntomas rinosinusales, artralgias, 
sistema nervioso periférico, hemorragia alveolar y proptosis izquierda. EF: 
engrosamiento cutáneo, Rodnan modi�cado de 12 puntos, telangiectasias en 
cara, fenómeno de Raynaud, úlceras digitales umbilicadas y estertores 

CCC113

Síndrome de Felty sin esplenomegalia: informe de un caso

Villaseñor-Padilla JL, Sibaja-Veloz MJ, Centeno-Valadez JD, Castro-Li-
zano N, Echeverría-González G

Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS 

Introducción: El síndrome de Felty (SF) es una manifestación extraarti-
cular grave de la artritis reumatoide (AR) caracterizada por la triada de 
AR, neutropenia y esplenomegalia.1 Se presenta en menos del 1% de los 
pacientes con AR; estos pacientes tienen un riesgo sustancialmente mayor 
de desarrollar infecciones bacterianas recurrentes y graves.1,2

oxígeno; PSAP de 36 mmHg y arritmia cardiaca. Se decide TCPHA por 
rápida progresión, manifestaciones graves con respuesta parcial a CFM y 
múltiples cuadros infecciosos (Figura 1). Se retiró FARME y se movilizó 
con esquema de CFM a 2 g/m2 y Filgrastim (10 mg/kg); se obtuvo cuenta 
de CD34 de 6.35 X 106; mediante acondicionamiento CY-GAT (ciclofos-
famida, 200 mg; GAT, 2.5 mg/kg) con injerto mieloide el día +10 se retiró 
la prednisona. A los tres y seis meses tuvo mejoría de neumopatía intersticial 
y patrón espirométrico, sin requerimiento de oxígeno; ERGE en remisión, 
arritmia en control y MRSS de 4.
Resultados: En México no existe experiencia publicada del TCPHA en la 
esclerosis sistémica difusa; éste es el primer caso publicado, hasta donde 
saben los autores, con respuesta inicial exitosa.
Conclusiones: El TCPHA en pacientes con ESD progresiva y manifesta-
ciones graves es promisorio.

Bibliografía
van Laar J, Naraghi K, Tyndall A. New pathways in the pathogenesis of 
SSc: Haematopoietic stem cell transplantation for poor-prognosis syste-
mic sclerosis. Rheumatology 2015;54:2126-2133.
van Laar J, Sullivan K. Stem cell transplantation in systemic sclerosis. Curr 
Opin Rheumatol 2013, 25:719?725.

Figura 1. Tomografía de alta resolución de tórax (cortes axiales). A y B, 
enfermedad pulmonar intersticial antes de TCPHA. C y D, enfermedad 
pulmonar intersticial en remisión (mejoría del 60%) a los tres meses luego 
de TCPHA. (CCC111)

crepitantes basales (Figura 1). Estudios de laboratorio: MPO-ANCA, 
25.90 UR/ml; P-ANCA, 1.80; AAN MG, 1:640; anti-RP11 y 155+; anti-
µ/To+ y anti-Ku+. Biopsia de piel: epidermis con acantosis irregular e 
hiperqueratosis; en dermis super�cial vasos sanguíneos dilatados. Trata-
miento: MMF (3 g/día), ASA (100 mg/día); presentó síndrome de ápex 
ordinario bilateral, por lo cual se decidió inicio de bolos de metilpredniso-
lona (3 g) y se propuso CFM.
Resultados: El OAS es efecto de diferentes anomalías, pero rara vez se 
induce por AASV como GPA; sin embargo, se ha descrito como actividad 
de la enfermedad. De acuerdo con diferentes estudios, los factores de ries-
go para recaída incluyen la suspensión del tratamiento, disminución rápida 
de los GC y la persistencia positiva de los ANCA; se ha encontrado, como 
en este caso, mayor afectación ocular, renal y pulmonar; estas presentacio-
nes di�eren en grado signi�cativo de las observadas en pacientes con 
ANCA negativos. El patrón de IFI y ELISA ha mostrado importancia al 
combinar ambas pruebas, ya que diversos estudios sugieren que diferentes 
epítopes podrían intervenir con el PR3-ANCA y el MPO-ANCA en SSc.
Conclusiones: Se ha detectado MPO-ANCA en pacientes con esta su-
perposición de signi�cación clínica controvertida. 

Bibliografía
Derret-Smith E. Revisiting ANCA-associated vasculitis in systemic scle-
rosis: clinical,serological and inmunogenetic factors. Rheumatology 
2013;52:1824-1831.
Caramaschi P. Antineutrophil cytoplasmic antibodies in scleroderma pa-
tients: �rst report of a case with anti-proteinase 3 antibodies and review of 
the literature. Joint Bone Spine. 2002 Mar;69(2):177-80.

Figura 1. (CCC112) 
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Objetivo: Describir las manifestaciones clínicas y paraclínicas de un caso 
de SF. 
Material y métodos: Paciente femenina de 66 años de edad con AR de 30 
años de evolución sin tratamiento; inicia cuadro clínico de queratitis ocular 
derecha con sobreinfección, artritis erosiva y deformante; se detecta en 
biometría hemática bicitopenia con anemia microcítica hipocrómica y 
neutropenia de grado 4 de la OMS, factor reumatoide y anti-CCP positi-
vos; aspirado de médula ósea sin datos de afección linfoproliferativa y ul-
trasonido sin presencia de esplenomegalia (Tabla 1). Se descartan procesos 
infecciosos y neoplasias y se inicia tratamiento con Filgastrim sin respues-
ta, por lo que se instituye tratamiento puente con prednisona y a continua-
ción metotrexato, con lo que se obtiene una respuesta clínica favorable con 
aumento de neutró�los. 
Resultados: Ante la presencia de neutropenia y AR se descartaron otros 
procesos infecciosos o neoplásicos; la paciente no presentaba esplenome-
galia, pero la neutropenia inexplicable por otra causa, aunada a AR, integra 
el diagnóstico de SF.
Conclusiones: El SF se presenta con esplenomegalia en más del 90% de los 
pacientes, pese a lo cual menos del 10% puede cursar con ausencia de ella; 
no existen pruebas diagnósticas para SF y por lo tanto es un diagnóstico de 
exclusión. Se pre�ere el uso de metotrexato como tratamiento inicial para 
SF y en caso de resistencia a él puede utilizarse la terapéutica biológica a base 
de rituximab.2 

Referencias
1. Balint G, Balint P. Felty´s syndrome. Best Pract Res Clin Rheumatol. 

2004 Oct;18(5):631-45.
2. Narváez J, Domingo-Domenech E, Gómez-Vaquero C, et al. Biologi-

cal agents in the management of Felty´s syndrome: a systematic review. 
Semin Arthritis Rheum 2012; 41:658.

Tabla 1. Estudios paraclínicos. (CCC113)

Estudios de 
laboratorio

Hemoglobina, 9.4 g/dl; pg/cel, plaquetas 274 000/µl; leucocitos,  
1 410 cel/µl; linfocitos, 0.72 miles/µl, neutró�los, 0.32 miles/µl; 
VSG, 40 mm/h; PCR, 34.8 mg/l 

Aspirado de 
médula ósea

Celularidad normal para la edad, heterogénea; a la inmersión, 
las tres series están presentes; conteo diferencial: normoblastos, 
27%, linfocitos, 4%; jóvenes, 7%; adultos, 31%; eosinó�los, 11%; 
plasmáticas, 7%; blastos mieloides, 3%

Inmunológico Factor reumatoide, 5 460 U; anti-CCP, 339 U

Ultrasonido Bazo de 111 x 90 x 77 mm

CCC114

Arteritis de Takayasu en cinco pacientes mexicanos

Suxo-Lecoña MA(1), Barbosa-Cobos RE(2), Becerril-Mendoza LT(2), Var-
gas-Avilés AS(2), Melo-Guzmán G(3)

(1)Residente del Servicio de Reumatología, Hospital Juárez de México, (2)Servi-
cio de Reumatología, Hospital Juárez de México, (3)Terapia Endovascular Neu-
rológica, Hospital Juárez de México 

Introducción: La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de grandes 
vasos, rara, que se presenta con mayor frecuencia en Asia, cuenca del 
Mediterráneo, Sudáfrica y Latinoamérica. Se describen las característi-
cas clínicas de cinco pacientes mexicanos con AT.
Objetivos: Presentar cinco casos de arteritis de Takayasu. 
Material y métodos: 
Caso 1: Mujer de 18 años; inició con afasia motora, parálisis facial y hemi-
plejía; pulsos carotídeos, braquiales y poplíteos ausentes. Angiografía: 

oclusión de arteria carótida común (ACC) izquierda, estenosis de arteria 
vertebral (AV) izquierda y ACC derecha. 
Caso 2: Mujer de 34 años que comienza con amaurosis fugaz, afasia glo-
bal, parálisis facial y hemiplejía; pulsos braquial y radial derechos dismi-
nuidos; TAS braquial derecha de 90 mmHg e izquierda de 105 mmHg. 
Angiografía: oclusión de arteria carótida interna (ACI) izquierda y arte-
rias renales. 
Caso 3: Mujer de 35 años; inició con cefalea opresiva, disminución de agu-
deza visual, disartria, hemiparesia; pulsos braquiales y radiales ausentes; 
TAS braquial derecha de 89 mmHg e izquierda de 100 mmHg. Angiogra-
fía: estenosis de ACC derecha y aorta descendente, oclusión de arteria 
subclavia izquierda y ACC izquierda. 
Caso 4: Mujer de 34 años; diagnóstico de AT a los siete años; se presentó 
con embarazo de 25 semanas, claudicación de extremidades superiores, 
pulsos braquial y radial izquierdos disminuidos; TAS braquial derecha de 
142 mmHg e izquierda de 80 mmHg. Gammagrama renal: riñón izquier-
do excluido. 
Caso 5: Mujer de 38 años; diagnóstico de AT a los 30 años; se presentó 
con vértigo, dolor precordial, disminución de temperatura en extremidades 
superiores distal, claudicación de extremidades inferiores, soplo en caróti-
das y aorta abdominal; pulso braquial izquierdo disminuido, radiales y pe-
dios ausentes; TAS braquial derecha de 160 mmHg e izquierda de 140 
mmHg. Angiografía: disminución del diámetro de la aorta torácica des-
cendente y abdominal infrarrenal (Tabla 1). 
Resultados: Los casos presentados muestran características similares a 
las informadas en series mexicanas; todos se diagnosticaron en fase cró-
nica. 
Conclusiones: Es necesario mejorar las habilidades diagnósticas para la 
identi�cación temprana de los pacientes. 

Bibliografía
Soto ME, Espínola N, Flores LF, Reyes PA. Takayasu arteritis: clinical 
features in 110 Mexican Mestizo patients and cardiovascular impact on 
survival and prognosis. Clin Exp Rheumatol. 2008;26(49):S9-S15.
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Figura 1. Angiografías. (CCC114)
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Espondilodiscitis tuberculosa en el lupus eritematoso sis-
témico: presentación de un caso

Ricárdez-Puente HA(1), De La Madrid-Cernas AA(2), García-Figueroa JL(3)

(1)Instituto de Seguridad Social del Estado de Tabasco, (2)Unidad de Artritis y 
Reumatismo, Colima, (3)Unidad de Reumatología del Sureste 

Introducción: La tuberculosis musculoesquelética representa el 3% de 
los casos de TB; de éstos, la espondilodiscitis tuberculosa (mal de Pott) 
ocupa la mitad y afecta por frecuencia los segmentos dorsal, lumbar y 
cervical.
Objetivo: Describir el caso de una paciente con LES y tuberculosis verte-
bral, con diagnóstico, tratamiento y evolución clínica. 
Material y métodos: Mujer de 35 años con diagnóstico de LES: MCA, 
hematológico y renal, 12 años de evolución, recibió pulsos de CFM + 
MPD al inicio de la enfermedad, posterior mantenimiento con ácido 
micofenólico y prednisona, retiro de antipalúdico por hiperpigmentación y 
en los últimos dos años rituximab (2 g semestral) por recaída renal, con 
remisión completa después  de segunda dosis semestral. En enero de 
2017 inició con lumbalgia mecánica, sin mejora con AINE o analgésico, 
que se exacerbaba con el ejercicio y sin manifestaciones neurológicas. Se 
realizó Rx lateral de columna lumbosacra y se identi�caron lesiones a 
nivel de T10/T11 y L5; la RMN de columna revela presencia de abscesos 
prevertebrales, sin lesión medular (Figuras 1 y 2); la telerradiografía de 
tórax muestra in�ltrado reticular y granuloma basal derecho (Figuras 3 y 

4); se realizó drenaje de abscesos con hallazgos de lesiones granulomato-
sas y BAAR positivo; recibió cuádruple esquema antifímico, suspensión 
de RTX y mantenimiento con dosis baja de MMF; a los dos meses, ins-
trumentación del segmento dorsal con colocación de elevador, desapari-
ción del dolor, el cual fue la única manifestación y sin reactivación de la 
enfermedad de base.
Resultados: Aunque rara por el uso de antibióticos, la tuberculosis vertebral 
puede aparecer con mayor predisposición en pacientes inmunodeprimidos y 
con enfermedades autoinmunitarias hasta en un 30%; en consecuencia, la 
presencia de síntomas fuera de lo esperado debe elevar la sospecha para su 
diagnóstico, tratamiento oportuno y limitación de secuelas.
Conclusiones:  

Figura 1. Radiografía de columna lumbosacra. A, vista AP. B, vista lateral; 
obsérvense las lesiones por aplastamiento de los segmentos dorsal y lumbar 
(¥echas).(CCC115) 

Tabla 1. Características clínicas de cinco pacientes mexicanos con AT. (CCC114) 

Características Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5

£/DE

Edad de Dx en años 18 34 35 7 30 24.8/10.76 

Tiempo de evolución en años 2 3 ½ 27 8 8.1/10.93

 n (%)

Sexo femenino + + + + + 5 (100%)

Cefalea + + + - + 4 (80%)

Soplo carotídeo - - - - + 1 (20%)

Soplo abdominal - - - - + 1 (20%)

Hipertensión arterial - - - + + 2 (40%)

Diferencia de TAS de 10 mmHg + + - + + 4 (80%)

Dolor articular - - - - + 2 (20%)

Dolor torácico - - - - + 1 (20%)

Disminución/ausencia de pulsos MT + + + + + 5 (100%)

Disminución/ausencia de pulsos MP - - + + - 2 (40%)

Claudicación de MT + + + + - 4 (80%)

Claudicación de MP + + + + + 5 (100%)

Antecedentes obstétricos n (%)

      Gesta 0 3 1 2 1 7 (100%)

      Aborto 0 1 1 0 0 2 (28.6%)

      Preeclampsia 0 0 0 1 1 2 (28.6%)

      Producto prematuro 0 0 0 1 1 2 (28.6%)

Clasi�cación de Numano I I / III IIb N/D III

MT, miembro torácico; MP, miembro pélvico; TAS, tensión arterial sistólica; N/D, no determinado.
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Diagnóstico diferencial de imagen intersticial en un pacien-
te con artritis reumatoide

Ruiz-Leija I, Ramos-Bello D, Aguilera-Barragán Pickens G, Herrera-Van 
Oostdam D, Abud-Mendoza C

Hospital Central Dr. Ignacio Morones Prieto 

Figura 4. Radiografía AP (A) y lateral (B) de la columna dorsal con la 
instrumentación y colocación de elevador luego de dos meses de trata-
miento antifímico. (CCC115)

Introducción: La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es la manifes-
tación pulmonar más común en la artritis reumatoide (AR), con prevalen-
cia de 10 a 50%. Los dos tipos histopatológicos más comunes son la 
neumonía intersticial usual (NIU) y la neumonía intersticial no especí�ca 
(NINE).
Objetivos: Presentar el caso de un diagnóstico diferencial de imagen in-
tersticial en un paciente con artritis reumatoide. 
Material y métodos: Paciente femenino de 64 años, con AR e hiperten-
sión arterial, seis y dos años de diagnóstico, respectivamente, con azul�-
dina, metrotexato, prednisona, ácido fólico, calcitriol, losartán, metoprolol 
e iTNF-a en 2014. COMBE y tabaquismo negados. Ingresó por cuadro 
de cuatro días de evolución con tos y hemoptisis menor a 20 ml/día, 
saturación de 82%, re�rió cuadros previos autolimitados similares (1996, 
2000, 2013 y 2016); pérdida ponderal de 20 kg en último año; negó �e-
bre y diaforesis. Sin adenopatías palpables; cardiopulmonar normal. Es-
tudios de laboratorio: hemoglobina, 14.3 g/dl; leucocitos, 13 600; 
neutró�los, 10 400; PCR, 6.9 (normal, 0.5). Radiografía de tórax con 
patrón reticular, consolidación pulmonar en proyección de segmento su-
perior LII (Figura 1).  Tomografía de tórax de alta resolución con 
múltiples bronquiectasias, consolidación pulmonar del lóbulo inferior 
izquierdo y basal anterior del lóbulo inferior derecho; lesiones en vidrio 
despulido (Figura 2). El diagnóstico diferencial debe incluir tuberculo-
sis, PPD negativo y tres  baciloscopias negativas. Cultivo de expectora-
ción: Streptococcus pneumoniae; se administró tratamiento antibiótico. Se 
presenta el caso por lesiones tomográ�cas características de EPI por AR, 
además de proceso infeccioso.
Resultados: 
Conclusiones: La EPI se caracteriza por imágenes reticulares e ima-
gen en panal de abeja (NIU) y lesiones en vidrio despulido (NINE); 
pueden superponerse; la hemoptisis puede relacionarse con bronquiec-
tasias o cuadros infecciosos agudos o crónicos (granulomatosos); otros 
diferenciales incluyen medicamentos (metotrexato, iTNF, rituximab, le-
¥unomida, etc.).

Bibliografía
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Figuras 1 y 2. (CCC116) 

Figura 2. A y B, TAC, corte sagital. Se pueden observar la lesión vertebral 
y parte de los abscesos.  C, RMN, corte sagital. Nótese cómo es más evi-
dente la presencia de abscesos prevertebrales. (CCC115)

Figura 3. Telerradiografía de tórax con el in�ltrado reticular característico 
y presencia de granuloma nasal derecho. (CCC115)
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Lupus sabañón y síndrome de Gertsmann: manifestacio-
nes iniciales del LES
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Luquín-Gómez HA, García-Sáenz MR  

Instituto Mexicano del Seguro Social 

Introducción: El lupus sabañón es una manifestación infrecuente del 
lupus cutáneo crónico y hasta el 20% evoluciona a lupus eritematoso 
sistémico (LES); los pacientes que presentan alteraciones en el gen 
TREX1 también aumentan el riesgo de sufrir manifestaciones neurop-
siquiátricas.
Objetivo: Descripción de un caso. 
Material y métodos: Mujer de 31 años de edad sólo con antecedente de 
pancreatitis crónica desde los 16 años de edad, sin insu�ciencia pancreática. 
Desarrolló en forma aguda lesiones eritematosas purpúricas sensibles al frío 
en palmas y dedos de ambos pies, junto con placas con eritema y escama en 
dorso de nariz, mejillas y frente; la valoración por dermatología concluyó 
lesiones consistentes con lupus sabañón y discoide. Durante el mismo perio-
do cursó con parafasias fonémicas, labilidad afectiva, angustia y desorienta-
ción; se inició protocolo de estudio por sospecha de LES, que se con�rmó por 
manifestaciones inmunológicas (ANA, anti-DNA e hipocomplementemia), 
cutáneas y neurológicas caracterizadas por agra�a, acalculia, desorientación 
derecha-izquierda, así como crisis convulsivas. No se identi�caron alteraciones 
en la resonancia magnética de encéfalo; sin embargo, debido a la presencia de 
síndrome Gertsmann incompleto se realizó SPECT cerebral que reveló hipo-
perfusión frontotemporal izquierda. Se trató con pulsos de metilprednisolona 
y ciclofosfamida, que logró la remisión completa de síntomas neurológicos, 
mejoría a nivel cutáneo y de estudios de laboratorio; al concluir el esquema 
terapéutico inició con síndrome hiperglucémico aún sin clasi�car. 
Resultados: En este caso se exponen la relación de dos entidades clínicas 
infrecuentes como manifestación inicial de LES, las cuales podrían com-
partir una vía patogénica, según estudios anteriores, así como la relevancia 
del síndrome de Gertsmann para localizar alteraciones perfusorias. 
Conclusiones: En resultados. 
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Trombosis portal como manifestación inicial de SAAF ca-
tastrófico

Sicilia-Villeda OF

IMSS, HGR No. 20 

Introducción: Un paciente masculino de 44 años con dolor abdominal 
subagudo, náusea, vómito, diarrea e ictericia, con evolución tórpida menor 
a una semana hacia falla orgánica múltiple. 
Objetivos: Estudiar las causas probables de trombosis en el adulto, en re-
lación con dolor abdominal crónico intenso o falla orgánica múltiple de 
evolución tórpida.

Material y métodos: Paciente masculino de 44 años que inicia en julio del 
2017 con dolor abdominal súbito acompañado de náusea, vómito y disten-
sión abdominal; �ebre > 40° y malestar general. Recibió diagnósticos de 
GEPI, pancreatitis aguda y enfermedad acidopéptica con sus tratamientos 
correspondientes. Presenta deterioro clínico y se añaden ictericia, ascitis y 
di�cultad respiratoria. Se documenta SDRA tipo I, transaminasemia (AST, 
85; ALT, 96; GGT, 130), trombocitopenia (55 000) y choque distributivo. Se 
realiza TC contrastada abdominal que documenta trombosis de las venas 
porta y mesentérica superior. Panel autoinmunitario: Anticoagulante lúpico 
(+), ANA (-), anti-DNA (-), anti�brinógeno (+), inhibidor del activador del 
plasminógeno positivo.
Resultados: Valorado por reumatología, se integra diagnóstico de proba-
ble SAAF catastró�co por compromiso de más de tres órganos (lesión renal 
aguda + transaminasemia + síndrome de di�cultad respiratoria) con evolu-
ción tórpida menor a una semana y presencia de anticuerpos antifosfolípi-
dos. Se trató con anticoagulación, esteroides e inmunoglobulina. Unos 10 
días después de iniciado el tratamiento experimentó recuperación ad inte-
grum.
Conclusiones: El síndrome de anticuerpos antifosfolípido catastró�co 
(SAAF) es una complicación potencialmente letal en la práctica diaria, por 
lo que se requiere una gran sospecha clínica para el diagnóstico oportuno.
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Granulomatosis con poliangeítis superpuesta a arteritis de 
Takayasu

Garay-Padilla EP, Álvarez-Hernández E

Hospital General de México 

Introducción: La superposición de granulomatosis con poliangeítis (GPA) 
y arteritis de Takayasu (AT) aún no se encuentra de�nida. A pesar de que 
ambos trastornos pueden clasi�carse como vasculitis granulomatosas prima-
rias, la relación en un mismo paciente sólo se ha noti�cado en cinco casos. 
Objetivo: Presentar un caso diagnosticado como GPA con posible AT. 
Material y métodos: Mujer de 49 años que inicia 20 años antes con infec-
ciones repetitivas de vías aéreas superiores, epistaxis ocasional y hundi-
miento del tabique nasal; tras cumplir criterios de clasi�cación para 
GPA localizada se trata en medio externo y se logra la remisión de la 
enfermedad. Hace un año presenta disnea progresiva, tos hemoptoica e 
ingresa por neumonía. La exploración física documenta diferencia de 
presiones arteriales, soplos carotídeos y pulsos distales ausentes; los estu-
dios de laboratorio identi�can PCR elevada; examen de orina con leuco-
cituria y 3 cilindros granulosos, antimieloperoxidasa de 62.11; la 
radiografía de tórax muestra nódulo pulmonar izquierdo. Angiorreso-
nancia con hallazgos indicativos de vasculitis de grandes vasos que afec-
ta a la aorta desde su origen hasta el segmento descendente torácico, 
arteria pulmonar y sus ramas (Figura 1). Se inicia tratamiento con silde-
na�lo, metotrexato, ácido fólico y prednisona. En la actualidad se en-
cuentra con remisión de la enfermedad.
Resultados: Cuando se informó el primer caso de GPA en relación con 
AT se presupuso que era coincidente. Desde entonces se han informado 
otros cuatro casos más hasta la fecha. Algunos autores creen que la GPA 
que desarrolla aortitis es efecto de GPA en lugar de superponerse a AT. La 
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Síndrome de superposición: síndrome antifosfolípidos y 
esclerosis sistémica limitada

Fuentes-Hernández MN, Salgado-Ramírez JM

Hospital General, ISSSTE Toluca
 
Introducción: El síndrome de superposición se presenta cuando se en-
cuentran dos o más enfermedades reumatológicas con criterios de�nidos 
en un paciente.
Objetivo: Presentar un caso de síndrome antifosfolípidos (SAF) y esclero-
sis sistémica limitada (ES). 
Material y métodos: Paciente femenino de 50 años de edad con anteceden-
te de hipertensión arterial, apendicectomía y colecistectomía. Antecedentes 
de  trombosis venosa profunda en ambos miembros torácicos en el año 2012,  
complicación con tromboembolia pulmonar e hipertensión pulmonar gra-
ve con informe en ECOTT de  PSAP de 104 mm Hg; tratamiento con 
bosentán y dabigatrán; evaluada en 2017 con telangiectasias, engrosamiento 
de piel de cara (Rodnan 2) y manos (Rodnan 3), disnea de grandes esfuerzos, 
fenómeno de Raynaud trifásico y edema en manos. Estudios paraclínicos: 
leucocitos, 5 500; linfocitos, 1 100; hemoglobina, 16.6; plaquetas, 162 000; 
C3, 120; C4, 31; ego normal. Anticuerpos antinucleares 1:1 280 y patrón 
centromérico, antibeta 2 glucoproteína IgM 50.7 (positivo); IgG, 1.33; an-
ticardiolipinas IgG, 4.4, IgM, 7; anticoagulante lúpico, 63.7 (positivo), anti-
centrómero 210 (positivo); anti-RNP (negativo). Se estableció un síndrome 
de superposición de enfermedad autoinmunitaria con la presencia de SAF 
(cuadros de trombosis, informe de anticuerpos antibeta2 glucoproteína IgM 
y anticoagulante lúpico positivos) y ES (HAP grave, telangiectasias, engrosa-
miento de piel, anticuerpos antinucleares y anticentrómero positivos); se inició 
tratamiento inmunosupresor (ácido micofenólico) y anticoagulación oral.
Resultados: La relación de ES y SAF se ha descrito en escasa medida en 
las publicaciones médicas; sin embargo, la presencia de marcadores seroló-
gicos adjuntos parece no ser inusual. Los informes publicados se han rela-
cionado sobre todo con presencia de anticuerpos anticardiolipinas; en el 
presente caso, el cuadro clínico con afección en piel, corazón y trombosis 

llevó a una búsqueda intencionada de superposición y se detectaron al me-
nos cuatro anticuerpos positivos.
Conclusiones:  
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Policondritis recidivante en paciente con infección por vi-
rus de inmunodeficiencia humana

Pablo-Olivares L, Noyola-García ME  

IMSS 

Introducción: La policondritis recidivante (PR) es una enfermedad autoin-
munitaria sistémica poco frecuente que cursa con destrucción in¥amatoria 
progresiva del cartílago; se presenta sola o junto con otras enfermedades 
autoinmunitarias. 
Objetivos: Presentar un caso de policondritis recidivante. 
Material y métodos: Paciente masculino de 61 años, con antecedente de 
una hermana con lupus eritematoso sistémico; portador de infección por 
virus de inmunode�ciencia humana (VIH) desde hace 21 años, adecuado 
control, carga viral indetectable desde hace cinco años, cuadros de eritema 
nasal, intermitentes desde hace dos años. Inicia padecimiento en octubre 
del 2016 con eritema en pabellón auricular izquierdo, doloroso, aumento de 
temperatura; se inicia protocolo de estudio. Estudios de laboratorio: leucoci-
tos, 5 100/µl; Hgb, 9.8 g/dl; Hct, 29.2%; plaquetas, 213 000/µl; creatinina, 
0.79 mg/dl; VSG, 64 mm/h; anticuerpos antinucleares 1:100; anti-DNA, 
anticoagulante lúpico, anticardiolipinas y anticuerpos anticitoplasma de 
neutró�los C y P negativos. Cursa con crisis convulsivas y a los 15 días 
trombosis venosa profunda de miembro pélvico izquierdo. La resonancia 
magnética de encéfalo revela trombosis cerebral de vena cortical en región 
parietal. Tomografía de tórax normal. Se realiza biopsia de lesión con re-
gistro de condritis; cultivos para hongos, bacterias, micobacterias, tinciones 
especiales y PCR para tuberculosis negativos. Se agrega eritema en pabe-
llón auricular derecho y artritis de rodilla derecha.
Resultados: Con lo anterior se concluyó PR y se inició tratamiento con es-
teroides, anticoagulación y antiin¥amatorios, con remisión de las lesiones.
Conclusiones: Se ha descrito una relación de infección por VIH con en-
fermedades autoinmunitarias, que es poco clara y compleja; se considera su 
posible desarrollo en sujetos con predisposición genética, pero poca es la 
relación descrita con PR y de ahí la importancia de presentar este caso.
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Púrpura de Schönlein-Henoch con afección renal en adul-
to: a propósito de un caso

aortitis en la vasculitis de vasos pequeños podría estar relacionada con la 
vasculitis vasa vasorum aórtica. 
Conclusiones: No es fácil diferenciar entre la superposición de GPA y AT 
o una manifestación de vaso mayor de GPA. 
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Figura 1. (CCC119) 
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Introducción: La púrpura de Schönlein-Henoch (PSH) es una vasculitis 
leucocitoclástica de mecanismo inmunológico con afectación de vaso pe-
queño. Afecta a niños en el 90% de los casos. Las cuatro características 
clínicas fundamentales son la erupción purpúrica, dolor abdominal, artral-
gias y afectación renal. 
Objetivos: Dar a conocer un informe de caso de un paciente adulto con 
púrpura de Schönlein-Henoch con afectación renal.
Material y métodos: Mujer de 33 años sin antecedentes. Inicia cuadro en 
junio 2016 con dolor abdominal en epigastrio, sin irradiaciones, acompa-
ñado de náusea y vómito gastroalimentario, dermatosis generalizada en 
miembros pélvicos, nalgas, púrpura palpable, no dolorosa; se acompañó de 
artralgias, rodillas y tobillos, proteinuria en valores subnefróticos hasta 2.7 
g. Anticuerpos antinucleares, anti-DNA, Sm, Ro, la, C3, C4, CH50, panel 
viral VHB, VHC, negativos (Figura 1). Se realiza biopsia de piel con in-
forme de vasculitis leucocitoclástica consistente con PSH; se trató con 
prednisona y se realiza biopsia renal, que informa PSH con afección renal, 
IF +; se ajusta el tratamiento inmunosupresor (prednisona, 1 mg/kg/día; 
azatioprina, 2 mg/kg/día), con buena respuesta. 
Resultados: La PSH en adultos es infrecuente, el diagnóstico se basa en 
las manifestaciones clínicas, y puede ser necesaria la realización de biopsia 
de un órgano afectado. La biopsia renal se reserva para aquellos pacientes 
con diagnóstico incierto o alteración renal grave. La histopatología con 
depósito de IgA en el mesangio es idéntica a la nefropatía por IgA. 
Conclusiones: Las lesiones dérmicas de tipo vasculitis son un reto diag-
nóstico, ante la variedad de causas. La PHS es rara en adultos, más aún con 
afectación renal.

Bibliografía
Reami BV. Henoch-Schönlein Purpura. Am Fam Physician. 2009. 
Davin JC. Henoch-Schönlein purpura nephritis: pathophysiology, treat-
ment, and future strategy. Clin J Am Soc Nephrol 6: 679?689, 2011.

Figura 1. (CCC122) 

Introducción: El síndrome de Sjögren primario (SSp) presenta manifes-
taciones extraglandulares como el compromiso renal, con frecuencias de 
1.5 a 50%, según sea la serie. 
Objetivos: Describir el caso de un paciente con SSp y manifestaciones 
sistémicas.  
Material y métodos: Mujer de 40 años con diagnóstico de SSp en abril de 
2015; antecedentes: hermana con dermatomiositis, HAS tratada con losartán, 
enucleación y colocación de prótesis de ojo derecho por traumatismo ocular; el 
resto irrelevante. Presentó astenia, adinamia, sicca oral y ocular considerable, 
poliartralgias, parestesias de manos y pies. Pruebas de laboratorio: Hb, 11.7 g; 
trombocitosis, 438 000; VSG, 18 mm/h; química sanguínea, PFH, electrólitos, 
crioglobulinas, inmunoglobulinas, complemento: normales o negativos; EGO: 
pH, 5.0; densidad, 1.017; sedimento: eritrocitos, 173; dismór�cos, 17%; leuco-
citos, 19 cel/µl; ANA+ patrón citoplásmico granular (Figura 1); anti-ro+, FR 
y La negativos. Biopsia renal: �brosis tubulointersticial leve (< 15%), focos de 
in�ltrado in¥amatorio y tubulitis focal leve; arteriolopatía temprana. IFN: 
depósitos mesangiales de IgM, el resto negativo. Panel viral y PPD negativos; 
telerradiografía de tórax: datos de neumopatía intersticial y radiografía de ma-
nos con artropatía no erosiva (Figuras 2 y 3). Se indica aplicación de rituximab 
(2 g) semestrales y mejoran los síntomas secos y cambios en el sedimento uri-
nario a los tres meses posteriores de aplicación; actualmente con desaparición 
del sedimento urinario, mejora de los síntomas secos y de los cambios pulmo-
nares por TACAR (Figura 4).
Resultados: La afección renal en SSp se debe sobre todo a nefritis tubuloin-
tersticial con in�ltración de linfocitos y células plasmáticas. El mayor conoci-
miento de la enfermedad en los últimos años ha permitido el uso de medica-
mentos como el anti-CD20: rituximab para el tratamiento de manifestaciones 
extraglandulares, con consecución de la mejoría de los síntomas y manifesta-
ciones de esta paciente, sin respuesta previa al tratamiento convencional. 
Conclusiones: 
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Respuesta a rituximab en Sjögren con nefritis intersticial: 
caso clínico

Ricárdez-Puente HA(1), De La Madrid-Cernas AA(2), García-Figueroa JL(3)   

(1)Instituto de Seguridad Social del Estado de Tabasco,  (2)Unidad de Artritis y Reu-
matismo, Colima, (3)Unidad de Reumatología del Sureste, Villahermosa, Tabasco 

Figura 1. Anticuerpos antinucleares con patrón citoplásmico �no. (CCC123)

Figura 2. Radiografía comparativa de manos. Nótense los cambios osteo-
pénicos periarticulares, así como la leve reducción del espacio de las articu-
laciones IFP. (CCC123)
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Figura 4. TACAR de tórax.  Después de tratamiento con anti-CD20, el 
in�ltrado intersticial ha disminuido en grado signi�cativo. (CCC123)

Figura 3. Telerradiografía de tórax. Se observa el in�ltrado intersticial bi-
lateral de predominio derecho con datos de neumonitis. (CCC123)
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Meningitis aséptica (MA) en paciente con lupus eritemato-
so sistémico (LES)
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R(3), Castro-Macías JI(4)
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gen, Hospital Regional de Alta Especialidad del Bajío, (4)Servicio de Neurología, 
Hospital Regional de Alta Especialidad del Bajío 

Introducción: La prevalencia de manifestaciones neuropsiquiátricas en 
LES es variable en diferentes series; oscila entre el 37% y 95% y la de la 
MA se informa en 0.3 a 0.6%; es un diagnóstico de exclusión. 
Objetivos: Describir un caso de MA en un paciente con LES.
Material y métodos: Mujer de 26 años con diagnóstico de LES de seis 
años de evolución por artritis, ANA con patrón homogéneo, anticuerpos 
anti-DNA 1:160, proteinuria de 24 h con 2.4 g, biopsia renal con glome-
rulonefritis tipo IV actividad 5/24, cronicidad 8/12. Acude al servicio de 
urgencias por padecimiento de siete días de evolución de cefalea bifrontal 
con progresión holocraneal, intensidad 8-10/10, �ebre hasta de 38.5°C y 
signos meníngeos. Se realiza TAC de cráneo, normal; Hb: 10 g/dl; leu, 6 
830 mm3, (linfocitos totales 550); plaquetas, 376 mil/mm3; procalcitonina, 
0.08 ng/ml; C4, 48; C3, 126; anticuerpos anti-DNA, 1:160; LCR: pH, 7.5, 
incoloro, transparente; glucosa, 17 mg/dl; proteínas, 560 mg/dl; pandy ne-
gativo; leucocitos: 6/ml;  KOH, tinta china, PCR para M. tuberculosis y 
cultivo negativo; hemocultivo, urocultivo, PPD negativo. Ante la persisten-
cia de cefalea y �ebre se realiza angiorresonancia sin evidencia de vasculi-
tis; segunda punción lumbar con LCR: células, 50/ml; glucosa, 22 mg/dl; 
proteínas, 274 mg/dl. PCR: M. tuberculosis negativo, carga viral para cito-
megalovirus: 0, anticuerpos anti-P ribosomal positivo. Ante la exclusión de 

neuroinfección, vasculitis o alteración estructural se concluyó MA y se 
trató con tres pulsos de metilprednisolona.
Resultados: Al momento de diagnosticar MA existen etiologías que no 
pueden documentarse, procesos infecciosos que no se aíslan en cultivos 
convencionales (micobacterias, treponema, Borrelia, Chlamydia, micoplas-
mas, ricketsias, virus, hongos, parásitos), otras causas por consumo de 
AINE, vacunas, etc. Esto fortalece el diagnóstico de MA, que en este pa-
ciente es la presencia de anticuerpos anti-P ribosomal en LCR.
Conclusiones: En las manifestaciones neuropsiquiátricas de LES, la MA 
es excepcional. Es un diagnóstico estrictamente de exclusión.
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Enfermedad de Behçet con prueba de patergia negativa

Frausto-Arenas A

Clínica Hospital ISSSTE, Gómez Palacio, Durango 

Introducción: La enfermedad de Behçet es una vasculitis crónica genera-
lizada caracterizada por úlceras bucales recurrentes, úlceras genitales, afec-
tación ocular y piel. La zona con alta incidencia y prevalencia se extiende 
desde Asia oriental hasta la cuenca mediterránea en relación con HLA-B5 
y HLA-B51. 
Objetivos: Ejempli�car la prueba de patergia en la enfermedad de Behçet. 
Material y métodos: Hombre de 50 años que padece DM2. Es enviado al 
servicio de reumatología  en octubre del 2016 por siete años de evolución 
de úlceras orales recurrentes sin respuesta a la antibioticoterapia. En el 
2015 presentó dos úlceras escrotales que mejoraron con antibioticoterapia. 
En junio del 2016 se agregó disfagia a sólidos, eritema conjuntival y poliar-
tritis. La exploración física revela eritema conjuntival, aftas orales en len-
gua y paladar (Figura 1). Los antebrazos tienen eritema nodoso y sinovitis 
de carpos bilateral y tobillos.
Resultados: Serologías para VHC, VHB, VIH y TORCH negativas. ANAS 
de 1:40, ANCA negativos, PCR negativo y VSG de 38 mm/h y prueba de 
patergia negativa.  En virtud de las manifestaciones clínicas, la serología infec-
ciosa negativa y los autoanticuerpos negativos, se estableció el diagnóstico de 
enfermedad de Behçet. Se inició con prednisona y colquicina. Control a dos 
meses y mejoría absoluta de los síntomas; se suspendió la azatioprina.
Conclusiones: En pacientes mexicanos con enfermedad de Behçet se ha 
encontrado una relación con HLA-B*44, HLA-B*52, HLA-B*56, HLA-
DRB1*01 y HLA-DRB1*13.  El diagnóstico es clínico. La enfermedad se 
mani�esta por úlceras recurrentes en boca y genitales, lesiones oculares y 
dermatológicas. Las manifestaciones articulares se presentan como artral-
gias o artritis no erosiva en el 50%. Puede causar afectación del sistema 
nervioso y vascular. La prueba de patergia está presente en 60 a 70% de los 
pacientes en Turquía y Japón y es negativa en  Europa y América del Nor-
te. No hay un examen de laboratorio especí�co para la enfermedad. En el 
medio mexicano son pocos los casos noti�cados.
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Figura 1. Descripción macroscópica: Se recibe para estudio como biopsia 
de lengua fragmento de tejido irregular que mide 1.0 X 0.6 X 0.6 cm, de 
color café grisáceo, de consistencia media. Se incluye en su totalidad en una 
cápsula. (CCC125)
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Miositis por cuerpos de inclusión en edad pediátrica: in-
forme de un caso
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Hospital General de México  

Introducción: Las miopatías in¥amatorias idiopáticas juveniles son tras-
tornos in¥amatorios adquiridos del músculo esquelético de etiología des-
conocida. De todas las formas clínicas de las miopatías in¥amatorias 
juveniles, la más frecuente es la dermatomiositis con una incidencia de 81 
a 83%; en segundo lugar �gura la polimiositis juvenil con  7 a 10%, seguida 
de las miositis juveniles superpuestas a otras enfermedades autoinmunita-
rias o padecimientos del tejido conectivo, y sólo menos del 1% con miositis 
juveniles por cuerpos de inclusión; esta última es la más descrita en pacien-
tes mayores de 50 años. 
Objetivos: Noti�car el caso de una paciente femenina de ocho años de 
edad con miositis por cuerpos de inclusión. 
Material y métodos: Paciente femenino de ocho años de edad con antece-
dentes de cuadros recurrentes e intermitentes de disminución de la fuerza 
muscular desde el año de vida, caracterizados por caídas frecuentes y falta 
de incorporación a la marcha; el curso es gradual y progresivo con exacer-
baciones durante la temporada de invierno y progresa hasta la clase funcio-
nal IV.  Es enviada al servicio de reumatología pediátrica por artralgias de 
manos y se identi�can poliartralgias de manos y disminución de la fuerza 
muscular distal, por lo que se solicitan enzimas musculares y electromio-
grafía, con base en el cuadro clínico y antecedentes de la paciente.
Resultados: AST, ALT, DHL y CPK elevadas; no se cuanti�có la aldolasa 
por no contar con el estudio en el hospital. EMG: indicativa de miopatía. 
La histopatología revela evidencia de miopatía por cuerpos de inclusión. 
Conclusiones: Si bien la frecuencia de miositis por cuerpos de inclusión 
es sumamente baja en niños, es conveniente considerar la posibilidad diag-
nóstica en la población pediátrica como diagnóstico diferencial en el pro-
tocolo de estudio de las miopatías.
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Vasculitis por crioglobulinemia y síndrome de Sjögren: in-
forme de un caso

Hernández-Ríos  G, García-Barbosa  JM, Villaseñor-Padilla  JL, Castro-
Lizano N, Echeverría-González G

HE, CMNO, IMSS 

Introducción: Las crioglobulinas son inmunoglobulinas que se precipitan 
in vitro a temperatura menor de 37º y tienen un origen monoclonal o re-
lacionado con procesos infecciosos. Pueden causar daño a múltiples órga-
nos y tejidos. 
Objetivos: Revisar las manifestaciones clínicas de la crioglobulinemia y 
sus opciones terapéuticas. 
Material y métodos: Paciente masculino de 63 años que inicia cinco años 
antes con xeroftalmos y xerostomía; después presentó lesiones maculares 
violáceas, parestesias y debilidad en extremidades inferiores y afectación 
pulmonar con estertores subcrepitantes bilaterales. Se inició tratamiento 
con prednisona (5 mg) y azatioprina (50 mg).  La respuesta inicial es ade-
cuada; a continuación desarrolló sangrado de tubo digestivo alto por vascu-
litis y recibió tratamiento con metilprednisolona (3 g), con mejoría y 
tratamiento posterior con prednisona (60 mg) y azatioprina (100 mg), con 
remisión del sangrado y lesiones cutáneas, pero posteriormente sufrió san-
grado pulmonar, lo que ocasionó su deceso.  Los resultados de los estudios 
de laboratorio se muestran en la Tabla 1. La biopsia de glándula salival 
reveló dos focos linfocíticos periductales, en relación con atro�a glandu-
lar.  La tomografía pulmonar mostró in�ltrado bilateral y consolidación 
bibasal. 
Resultados: Los trastornos clínicos ocasionados por las crioglobulinas se 
originan por dos mecanismos: síndrome de hiperviscosidad y mecanismos 
inmunitarios, en particular vasculitis. La púrpura cutánea es la manifesta-
ción más frecuente y los órganos más afectados son nervios periféricos, 
riñón y pulmón; la hemorragia pulmonar se presenta en 3% de los pacien-
tes, pero con elevada mortalidad. 
Conclusiones: El tratamiento incluye corrección de la causa desencade-
nante. Los glucocorticoides y citotóxicos se indican para manifestaciones 
graves como vasculitis, nefropatía, lesión nerviosa o pulmonar. Para casos 
refractarios se ha utilizado rituximab y plasmaféresis y, en caso de hemo-
rragia pulmonar, factor VII recombinante.
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Tabla 1. Resultados de los estudios de laboratorio. (CCC127)

Parámetro Resultado Normal Parámetro Resultado Normal

IgM 1 230 40-230 ANA Negativo Negativo

IgG 1 450 700-1600 ENA Negativo Negativo

IgA 773 70-400 P-ANCA Negativo Negativo

Crioglobulinas 6% <1% C-ANCA Negativo Negativo

FR 396 30 C4 5.69 10-40

PCR 52 3.2 C3 127 90-80

CCC128

Toxicidad pulmonar y hematológica por metotrexato en la 
artritis psoriásica

Aranda-Baca LE, Villaloz-Treviño JP, Peña-López CD, Hernández-Val-
dez R

Hospital Clínica Nova 

Introducción: El metotrexato es  un antagonista del ácido fólico  con efec-
to inmunomodulador, antiin¥amatorio y antiproliferativo. Los efectos ad-
versos más frecuentes son  gastrointestinales, hepáticos y hematológicos; la 
afección pulmonar  es infrecuente.    
Objetivos: Presentar el caso de un   paciente con artritis psoriásica con 
toxicidad hematológica y pulmonar aguda secundaria a metotrexato. 
Material y métodos: Paciente masculino de 71 años con antecedente de hi-
pertensión arterial, trombosis venosa y psoriasis. Inició en enero de 2017 con 
artritis de articulaciones de manos y tobillos, rigidez matutina, elevación de 
VSG y PCR. Se indicó tratamiento con le¥unomida, con mejoría parcial, por 
lo que se añadió metotrexate (10 mg c/sem); dos meses después se halla asin-
tomático; VSG, 36; PCR negativa. En agosto de 2017 presentó �ebre y eva-
cuaciones diarreicas. Se hospitalizó y durante su estancia inició disnea y tos 
seca. Estudios de laboratorio: Hb, 9.3 g/dl; leucocitos, 2 820; neutró�los, 1 430; 
linfocitos, 790; plaquetas, 152 000; gasometría: pH, 7.49; pCO2, 26.9; PO2, 
45.3; saturación de O2, 85%. Se suspendió metotrexato, inició �lgrastim y áci-
do folínico. TAC de tórax: in�ltrados bilaterales en vidrio despulido y derrame 
pleural. Broncoscopia, lavado bronquial y cultivo negativos; la citología revela 
un proceso in¥amatorio inespecí�co. Hemocultivo, urocultivo y coprocultivo 
negativos; carga viral de CMV y EB, Quantiferon gold, ac. antihistoplasma, 
antígeno de in¥uenza A y B y antígeno de cándida negativos. Se inició metil-
prednisolona (3 g), con mejoría. La radiografía de tórax delineó control normal.
Resultados: Existen pocos casos noti�cados de afección pulmonar por 
metotrexato en la artritis psoriásica. La neumonitis aguda representa el 5% 
y puede evolucionar a falla respiratoria. 
Conclusiones: El antecedente de exposición a metotrexato, cambios ra-
diológicos y exclusión de infección son importantes para el diagnóstico. 
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CCC129

Síndrome de anticuerpos antifosfolípidos primario con 
tromboembolia pulmonar en pediatría

Villezcas-Carbajal JO, Rodríguez-Maldonado MG, Céspedes-Cruz AI, 
Torres-Jiménez  AR, Zeferino-Cruz  M, Ruiz-Vela  NM, Ramírez-No-
va V

Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital General 

Introducción: La tromboembolia pulmonar (TEP) en pacientes pediátri-
cos con síndrome de anticuerpos antifosfolípidos (SAAF) es una manifes-
tación extremadamente rara. 
Objetivos: Presentar un caso de síndrome de anticuerpos antifosfolípidos 
primario.
Material y métodos: Paciente masculino de 14 años. Inicia tres meses 
antes con traumatismo en cuarto dedo de miembro pélvico izquierdo 
(MPI), sin cicatrización de herida. Dos semanas previas re�ere dolor in-
tenso en MPI. Un día antes hay fatiga y disnea progresiva. Al ingreso se 
presenta con dolor torácico inspiratorio, disnea de pequeños esfuerzos, 
taquicardia, oximetría de 88%, cianosis, disminución de pulso y tempera-
tura distal en MPI. Estudios de laboratorio: anticardiolipina IgG de 280 
positivo alto e IgM de 17.7 positivo  bajo; dímero D, 4 750 ng/dl; anti-
coagulante lúpico, 2.44 positivo; plaquetas, 38 000. Ecocardiograma: dis-
función sistólica biventricular, predominio de ventrículo derecho (VD), 
presión sistólica de arteria pulmonar (PSAP), 74 mmHg. Angiotomo-
grafía de tórax: TEP aguda bilateral (Figura 1A). Gammagrama pulmo-
nar de ventilación-perfusión: TEP total derecha y algunos segmentos 
distales izquierdos. Ultrasonido Doppler arterial y venoso de MPI: trom-
bosis de arteria poplítea y trombosis venosa. Diagnóstico: TEP masiva 
aguda, trombosis arterial y venosa de MPI, SAAF primario. El sujeto no 
es elegible para trombólisis o embolectomía por trombocitopenia. Trata-
miento: pulsos de metilprednisolona (5), ciclofosfamida a razón de 1 g/m2 
SC mensual (6), rituximab a dosis de 375 mg/m2 quincenal (2), enoxapa-
rina a 2 mg/kg/día, pentoxi�lina a 1.2 g/día y oxígeno (1 L/min). Se 
observa mejoría clínica. Evolución actual: ultrasonido Doppler periférico 
arterial sin trombosis; ecocardiograma: PSAP de 30 mmHg; angiotomo-
grafía de tórax: TEP crónica en ramas segmentarias derechas, con ade-
cuado paso de medio de contraste (Figura 1B).
Resultados: El tratamiento con trombólisis o embolectomía es la primera 
línea de tratamiento en pacientes con TEP. En individuos no aptos, la 
enoxaparina es una alternativa para reducir el tamaño del trombo y, en 
pacientes con SAAF, junto con tratamiento inmunosupresor, disminuir el 
riesgo de nuevos episodios trombóticos.
Conclusiones:

A B

Figura 1 A. Al diagnóstico: Datos de tromboembolia pulmonar aguda y 
tronco arterial pulmonar con evidencia de dilatación. B. A los seis meses: 
Tromboembolia pulmonar crónica de predominio en ramas segmentarias 
derechas. (CCC129)
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piuria y proteinuria con cultivos negativos. Voriconazol es el fármaco de 
elección por su tolerancia y sobrevida en comparación con anfotericina. 
Objetivos: Informar un caso de aspergilosis renal aislado en LES de inicio 
juvenil con consumo crónico de esteroide y rituximab con múltiples recaí-
das renales. 
Material y métodos: Mujer de 18 años con diagnóstico de LES desde 2013; 
actividad mucocutánea, articular, hematológica y renal (nefropatía de clase 
IV); recibió ciclofosfamida (7 g) de inducción, mantenimiento con azatioprina 
(75 mg/día) y remisión. Segunda recaída renal en 2016. La biopsia revela 
nefritis lúpica (NL) de clase IV; tratada con rituximab, micofenolato de mofe-
tilo (MMF;  2 g/día), hidroxicloroquina (200 mg/día) y glucocorticoide. Acu-
dió por primera vez a este hospital en enero de 2017 con proteinuria de 4.74 
g/día, leucoeritrocituria, cilindros hialinos y granulosos; se prescribió metil-
prednisolona (3 g) y se aumentó MMF a 3 g al día con respuesta parcial 
(proteinuria, 2.41g/día). En agosto sucede la tercera recaída y aumenta la pro-
teinuria a 3.41g/día; edema de extremidades en clínica; se realiza la tercera 
biopsia renal y persiste la NL IV G(AC) + V, actividad de 15/24, cronicidad de 
6/12, con hallazgo de aspergilosis renal y perirrenal, con material �brinohemá-
tico e hifas septadas rami�cadas; se inicia tratamiento con voriconazol. 
Resultados: Las especies de Aspergillus tienen propiedades angioinvasivas 
y su origen es casi siempre el pulmón; se disemina por vía hematógena. En 
este caso no hubo compromiso pulmonar. Se trata de aspergilosis renal 
invasiva difusa aislada en un paciente inmunocomprometido.
Conclusiones: La aspergilosis renal podría explicar la resistencia al trata-
miento e incluso semejar actividad renal de la enfermedad. 
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Taponamiento cardiaco por síndrome de anticoagulante 
lúpico: hipoprotrombinemia secundaria a lupus

Escarpulli-Arévalo B,   Canul-Novelo EA,   Estrada-Ayala JE

Hospital Regional de Alta Especialidad de la Península de Yucatán 

Introducción: El síndrome anticoagulante lúpico-hipoprotrombinemia 
(SAL-H) es una enfermedad rara que se relaciona con LES y linfoma, entre 
otros trastornos. Se diagnostica al demostrar prolongación de TP y baja ac-
tividad protrombínica (ACTPT) con anticoagulante lúpico (AL) positivo 
en el contexto de un sangrado grave. Los ac. antiprotrombina (ACAPT) se 
detectan en un 70% de los casos. Sus complicaciones son graves en un 51%. 
Objetivos: Presentar una complicación grave de SAL-H nunca antes do-
cumentada. 
Material y métodos: Paciente masculino de 17 años con cuadro de ocho 
meses de epistaxis, gingivorragia y disnea de esfuerzo. Se detectó derrame 
pericárdico loculado con repercusión hemodinámica (Figura 1); se drena-
ron por pericardiocentesis 1 200 ml hemáticos. Hb, 6.8 g/dl; ACTPT, 27% 
(70-100%); TP, 34 seg: INR, 2.53; IgG, 3 402 mg/d (549-1 584 mg/dL), 
corrección de tiempos con plasma, 1:2; TP, 23 seg; ACTPT, 46%; AL 
positivo, 2.0 (0-1); anti-SM, 86.5 U/ml (<12); ANA positivo, 1:2 560 pa-
trón citoplásmico difuso; anti-DNA de doble cadena positivo, 1:160; anti-
Ro, 1.51 (0.90); C3, 5 mg/dl (10-15); C4, 36 mg/dL (90-177); factor VIII, 
64.4% (70-150); ac. anticardiolipinas IgA, 17.99 (0-15); IgG, 71.3 (<20); 
ACAPT IgG, 128 (<10); IgM, 6.7 (<10). Evolucionó con falla respiratoria 
y requirió ventana pericárdica y drenaje pleural derecho. Se trató con este-
roides a dosis altas, inmunoglobulina y adherenciólisis pericárdica.
Resultados: Los escasos casos registrados presentan distintos sitios de 
sangrado; sin embargo, ésta es la primera vez que se documenta sangrado 
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Púrpura de Henoch-Schönlein como diagnóstico diferen-
cial de la enfermedad de Behçet

Rodríguez-Lozano Al(1), Hernández-Huirache HG(2)   
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Bajío 

Introducción: La enfermedad de Behçet (EB) es una afección poco fre-
cuente en el medio y cuya presentación clínica incluye alteraciones cutá-
neas variadas que pueden confundirse con otras vasculitis, como la púrpura 
de Henoch-Schönlein (PHS). La presencia de HLA-B51 se ha relaciona-
do con un mayor riesgo de desarrollar EB. 
Objetivos: Presentar el caso de una niña con EB que inicia con púrpura en 
miembros pélvicos y un año después desarrolla úlceras orales.
Material y métodos: Niña que inicia a los cinco años con dolor e in¥ama-
ción de rodilla izquierda, lesiones cutáneas rojo-violáceas en las extremidades 
inferiores (plaquetas, 229 000); se sospecha PHS y recibe tratamiento con 
prednisona (1 mg/kg/día) con lo que remite; sin embargo, luego de dos me-
ses presenta nuevamente púrpura, dolor e in¥amación articular de forma 
intermitente de una año de evolución, úlceras orales dolorosas, cefalea. Estu-
dios inmunológicos negativos para lupus, persiste púrpura y artritis, cefalea y 
úlceras; determinación de HLA-B51 positivo. Tratamiento con prednisona 
y micofenolato de mofetilo. 
Resultados: Paciente que inicia con datos consistentes de PHS, pero con 
una evolución poco usual, por lo que se investigan otras causas: se identi�-
can signos de EB. 
Conclusiones: Es importante conocer el espectro clínico de la EB para 
poder sospecharla, ya que si bien la incidencia de esta anomalía es muy 
baja, cada vez hay más casos que se diagnostican gracias al mejor conoci-
miento de este tipo de enfermedades. 
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Aspergilosis renal en paciente con lupus eritematoso sis-
témico (LES) juvenil

Montes-Yánez A, Gámez-Blas G, Maya-Piña LV, Gómez-Ruiz CJ, Casa-
sola-Vargas JC

Hospital General de México 

Introducción: La aspergilosis invasora con compromiso del tracto urina-
rio es en extremo infrecuente, con mortalidad de 30 a 95%. Por lo general 
se presenta en inmunosuprimidos y se acompaña de formación de abscesos, 
infartos hemorrágicos y necrosis. Clínicamente son frecuentes la hematuria, 
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a través de serosas, en particular una relación con LES, y requirió adheren-
ciólisis pericárdica. 
Conclusiones: El SAL-H produjo sangrado en el espacio pericárdico que 
ocasionó taponamiento cardiaco como inicio de LES.
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Púrpura de Henoch-Schönlein en un adulto joven tratado 
con rituximab

Gordillo-Huerta MV(1),   Fuentes-Campos CE(2) 

(1)Hospital General Querétaro,  (2)UAQ 

Introducción: La púrpura de Henoch-Schönlein (vasculitis por IgA) de-
sarrolla  afectación renal hasta  en 30% de los adultos. 
Objetivos: Evaluar la e�cacia del  rituximab en la vasculitis por IgA.
Material y métodos: Mujer de 34 años que desarrolló oligoartritis asi-
métrica, con dolor abdominal vascular, lesiones purpúricas palpables en 
miembros inferiores, eritrocituria y progresión a síndrome nefrótico con 
proteinuria hasta de 13 g/24 h. La biopsia de piel documentó vasculitis 
cutánea con leucocitoclasia y la biopsia renal glomerulopatía con depósi-
tos de IgA. Inició tratamiento con pulsos de metilprednisolona (15 mg/
kg) y seis pulsos de ciclofosfamida por seis meses; la respuesta renal fue 
parcial y se logró proteinuria < 1g/24 h y la púrpura se mantuvo con re-
caídas intermitentes. Recibió diversas indicaciones: azatioprina, meto-
trexato, ácido micofenólico posteriores a ciclofosfamida y  prednisona, 
entre 1 y 0.5 mg/kg de peso. La etiopatogenia incluye depósitos de IgA, 
por lo que se propuso administración de rituximab a dosis probada para 
artritis reumatoide de 2 g cada 24 semanas; se intentó reducir la dosis y 
los efectos colaterales de esteroide y optimizar el uso del ácido micofe-
nólico. A la 12° semana se observó una disminución de la proteinuria en 
límites menores a 500 mg/24 h; no hubo recurrencia de púrpura palpable 

ni artralgias o artritis; a las 24 semanas se reinfundió y se mantuvo la 
proteinuria <300 mg/24 h, con prednisona (5 mg/día) con planes de re-
tiro y dosis de 2 g de ácido micofenólico al día.
Resultados: Además de la  etiopatogenia, el rituximab tiene respuesta pro-
bada en la artritis,  proteinuria y púrpura.
Conclusiones: En ausencia de  estandarización del  tratamiento,  la admi-
nistración  de rituximab  fue útil en  este caso, probablemente  secundario 
a agotamiento de  los depósitos de IgA.
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Enfermedad de Ormond como manifestación de la enfer-
medad por IgG4

Hernández-Bedolla A, Anda-Garay JC, Palacios Pamanes L, Palma-Pala-
cios M

Hospital de Especialidades CMN Siglo XXI
  
Introducción: La enfermedad relacionada con IgG4 de reciente recono-
cimiento, aún de etiología desconocida, comprende un espectro de alte-
raciones que comparten alteraciones patológicas y serológicas; es una 
manifestación �broin¥amatoria que de forma original se consideraba con-
�nada a un órgano y se ha descrito ya como un expresión multiorgánica.   
Objetivos: Presentación de un caso de  la enfermedad de Ormond. 
Material y métodos: Paciente femenino de 57 años, profesora, originaria de 
Chiapas; inició su padecimiento en octubre de 2016 con adinamia, hiporexia, 
náusea y vómito gastroalimentario intermitente; se establece protocolo en 
medio privado y se identi�ca gastropatía por H. pylori; se instituye trata-
miento sin respuesta y luego sufre pérdida ponderal de 8 kg en tres meses; la 
TAC revela tumoración retroperitoneal, por lo que se realiza LAPE con in-
forme histopatológico de “tejido �broadiposo retroperitoneal”; además, se 
reconoció hidronefrosis bilateral, por lo que se colocaron catéteres de doble J 
y se remite al servicio de oncología, donde la revisión de laminillas establece 
�brosis retroperitorial con in�ltrado linfoplasmocitario por IgG4. Se indica 
prednisona (1 mg/kg) con mejora de los síntomas gastrointestinales y de la 
función renal; después se agrega azatioprina (2 mg/kg) con respuesta parcial 
hasta el momento.
Resultados: La �brosis peritoneal relacionada con IgG4 es una manifes-
tación poco frecuente que representa un reto diagnóstico, ya que se presen-
ta como un seudotumor y requiere un diagnóstico y tratamiento oportunos. 
Conclusiones: Discusión de la trascendencia del caso. 
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Miopatía secundaria a biológico anti-TNF alfa: informe de 
un caso

Arévalo-Martínez FG(1), Badía-Flores JJ(2)
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Dermatopolimiositis grave y anticuerpo específico de mio-
sitis anti-NXP2

Vera-Lastra OL
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Introducción: En la dermatopolimiositis (DPM), la afectación de los 
músculos respiratorios y cardiaco y la deglución son factores de mal pro-
nóstico. Los anti-NXP2 son anticuerpos especí�cos de miositis, presentes  
en 1% y en formas juveniles graves.
Objetivos: Informar el caso de una paciente con DPM y anti-NXP2. 
Material y métodos: Mujer de 28 años;  aplicación de vacuna contra �ebre 
amarilla (VFA) 15 días  antes de su padecimiento. Inició con polimialgias, 
poliartralgias, disminución de la fuerza muscular (FM) y disfagia. Explo-
ración física: disfonía, eritema en heliotropo y V del escote. FC, 120; X´FR: 
30 X´; FM, 2/5 (4 extremidades). Creatina fosfocinasa: 27 000 U/L; TGO, 
2 000 U/L; TGP,  1 800 U/L; DHL, 2 050 U/L. HB, 14 g/dl; VSG, 50 
mm/h. EGO: mioglobinuria; creatinina, 1.6 mg/dl; ANA, 1:160; anti-Jo1, 
anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-OJ,  anti-Mi2, anti-MDA 5, anti-
TIF 1 negativos y anti-NXP2 positivo mayor de 100. 
Resultados: La tomografía pulmonar de alta resolución es normal. La 
electromiografía reveló un patrón miopático. La biopsia muscular 
informó dermatomiositis. Evolución: dado el mayor deterioro de múscu-
los de la deglución y los respiratorios se requirió yeyunostomía, traqueos-
tomía y apoyo ventilatorio. Cursó con anemia mixta, pancreatitis e 
infecciones nosocomiales. El tratamiento inicial incluyó metilpredniso-
lona (1 g/5 días), seguido de prednisona (1.5 mg/kg/día), metrotrexato 
subcutáneo durante dos meses, inmunoglobulina humana (0.4 kg/día/ 5 
días) y rituxumab.  
Conclusiones: Paciente con DPM grave, clase funcional IV, probable-
mente inducida por VFA, con manifestaciones iniciales de mal pronóstico, 
como la afectación de músculos respiratorios, cardiaco y orofaríngeos, con 
anti-NXP2 que son marcadores de formas graves y en individuos jóvenes.

Introducción: La etiología de las miopatías in¥amatorias (MI) incluye 
factores genéticos y ambientales. Se ha relacionado con procesos malignos, 
otras enfermedades autoinmunitarias y fármacos. 
Objetivos: Presentar un caso de miopatía en un paciente con artritis reu-
matoide (AR) tratado con un biológico anti-TNF alfa. 
Material y métodos: Paciente masculino de 46 años con diagnóstico de 
AR de seis años, tratado seis meses con combinaciones de FARME sintéti-
cos y, debido a la falla, con etanercept a dosis de 50 mg SC cada semana. 
Hubo mejoría hasta tres meses antes, al presentar sinovitis persistente en 
manos, muñecas, rodillas y MTF; se indicó de modo inicial certolizumab 
pegol a razón de 400 mg SC en las semanas 2 y 4 y luego cada cuatro sema-
nas; se observó mejoría, pero presentó mialgia y disminución de la fuerza 
muscular en cuello y miembros superiores e inferiores; se añadieron metil-
prednisolona (1 g IV por tres días), metotrexato más azatioprina, sin mejoría; 
se agregó rituximab (1 g) inicial y a las dos semanas se registró mejoría pro-
gresiva y total.
Resultados: Biometría hemática, anticuerpos especí�cos y relacionados 
con MI, pruebas tiroideas y electrólitos séricos normales; TGO, 124/38; 
TGP, 132/39; CPK total, 950/160, con elevación de la fracción MM; elec-
tromiografía consistente con patrón miopático. No aceptó biopsia muscu-
lar. La MI puede acompañarse de AR o deberse a los efectos secundarios 
de esteroides o antipalúdicos.
Conclusiones: Es difícil determinar la causa de la MI en pacientes con 
AR. En este caso no hubo exposición crónica a fármacos adjuntos y sí una 
exposición próxima a biológicos anti-TNF alfa. Los anticuerpos especí�-
cos a MI fueron negativos. Los anti-TNF alfa pueden inducir o exacerbar 
una MI.
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