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ERUPCION POLIMORFA LUMINICA (EPL) COMO MANIFES-
TACION INICIAL EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

M.]. Rodarte-Gallegos', S.A. Sicsik-Ayala?

WUMAE Hospital de Especialidades no. 71, IMSS, Torredn, Coah, ?Facultad
de Medicina, Universidad Auténoma de Coahuila

Introduccién: La fotosensibilidad es una manifestacién bien conocida
del LES; como primer sintoma la han notificado 1% a 4% de los pacien-
tes. Dado que no existen criterios estrictos para la fotosensibilidad, se
han publicado cifras de prevalencia variables. La distincién de la erup-
cién polimorfa luminica (EPL) puede ser dificil y presentarse hasta dos
afios antes del inicio del LES. Las dos afecciones pueden coexistir. Estas
dos enfermedades pueden compartir factores patogénicos; la EPL podria
predisponer al LES en un subgrupo de pacientes.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 50 afios que inicié en 2022
con lesiones dérmicas eritemato-violiceas mal definidas con escama en
piel cabelluda, regién frontal, orejas, V del escote, antebrazos y regién dor-
sal de manos; un médico de primer nivel lo valoré e indicé tratamiento,
sin respuesta; se envia al servicio de dermatologia en agosto de 2022 y se
establece sospecha clinica de EPL. Se practica biopsia de piel por punch
en el antebrazo; el servicio de patologia identifica datos histopatolégicos
de erupcién polimorfa luminica; el tratamiento tépico iniciado produce
escasa mejoria clinica. El paciente experimenta agudizacién de lesiones
cutdneas y se agregan deflazacort y loratadina, pero la evolucién es térpida.
En agosto de 2023 se realiza una nueva biopsia de piel y se solicitan estu-
dios de laboratorios (Tabla 1); se envia a los servicios de reumatologia y
hematologfa. En la valoracién, el interrogatorio dirigido el paciente indica
dolor articular de tipo inflamatorio en manos, caida de cabello, fenémeno
de Raynaud, pérdida de peso e inicio de hipertensién arterial sistémica.

Exploracién fisica: zonas de alopecia, lesiones dérmicas eritamato-vio-
ldceas en cara, cuello, V del escote (Figura 1), antebrazos y dorso de la
mano. Ante la sospecha clinica de LES se prescriben hidroxicloroquina,
prednisona a dosis medias, 4cido micofenélico y se solicitan parimetros
inmunoldgicos (Tabla 1). Informe de la segunda biopsia: degeneracién va-
cuolar de la capa basal, edema de dermis papilar con infiltrado linfocitario
perivascular. Se establece el diagnéstico de EPL. A los seis meses de trata-
miento, el paciente se halla en remisién clinica.

Tabla 1. Estudios de laboratorio basales y durante la evolucién. (CC001)

Agosto 2023 Noviembre 2023 Julio 2024
Leucocitos 2,6 k/ulL 9,2 k/ulL 5,4 k/ulL
Neutréfilos 1,3 10%ulL 4,4 103/ulL 3,6 103/ulL
Hemoglobina 10 g/dL 13,4 g/dL 13,4 g/dL
Plaquetas 124 103/uL 317 10°/ulL 283 10%/ulL
Creatinina 0,8 mg/dL 0,6 mg/dL 0,8 mg/dL
VSG - 34 mm/h 28 mm/h
PCR - 10 mg/dL 5 mg/dL
Ego Proteinas+ Proteinas 100 mg/dL, Normal

hb ++ eritrocitos
C3 - 76 101
C4 - 12 18
Proteinas en orina 1,4g/24h 324 g/24h
Anticuerpos ANA: 1:320 granular
grueso, Sm: 685, DNAds:
189, RNP: 643

ANA, antinucleares; DNAds, DNA de doble cadena; Ego, examen general de
orina; hb, hemoglobina; Sm, Smith; PCR, proteina C reactiva; VSG, velocidad de
sedimentacion globular; RNP, ribonucleoproteina.

Discusién: Debido a la complejidad de diferenciar la EPL de las lesio-
nes fotosensibles por LES, pueden observarse hallazgos clinicos, his-
tolégicos, similares en ambos trastornos; es importante informar las

Figura 1. Lesiones cutdneas al inicio y tres meses después del tratamiento inmunosupresor. (CC001)
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caracteristicas clinicas, histopatoldgicas y los resultados en el paciente.
Es preciso considerar la relevancia de un abordaje multidisciplinario y, en
su caso, apoyarse en estudios complementarios como biopsias seriadas para
determinar el diagnéstico e instituir un tratamiento oportuno.
Conclusiones: El LES es una enfermedad que puede manifestarse de
varias formas; sin embargo, las lesiones cutineas pueden ser un reto diag-
néstico, como en este paciente; debe considerarse que la EPL puede desa-
rrollarse en un subgrupo de pacientes de forma inicial.
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REPORTE DE CASO: ENFERMEDAD IgG4 CON AFECTACION
RETROPERITONEAL

D.P. Osorno-Ramirez, M.A. Vizquez-Zaragoza, A. Camargo-Coronel

UMAE Hospital de Especialidades Bernardo Sepilveda Gutiérrez, Centro
Meédico Nacional Siglo XX1, IMSS

Introduccién: La enfermedad relacionada por IgG4 es una anomalia fibro-
inflamatoria sistémica con afectacién multiorganica. Ormond notificé por
primera vez la fibrosis retroperitoneal en 1948 y desde entonces se ha des-
crito solo un 10% de afectacién retroperitoneal en comparacién con otros
érganos que pueden afectarse. En 2019, Lomborg e# a/. identificaron un re-
traso del inicio de los sintomas hasta el diagnéstico de 150 dias en la fibrosis.
Presentacion del caso: Mujer de 57 afios sin antecedentes relacionados
con enfermedad reumatolégica que sufre lumbalgia y cuadro de trombo-
sis del miembro pélvico derecho en el 2022. En enero del 2023, la TAC
reconoce el hallazgo de una tumoracién retroperitoneal y en la vena cava
inferior; la TEP/TC revela actividad hipermetabélica en los niveles re-
troperitoneal, pulmonar y mesentérico. La biopsia por LAPE identifica
tejido fibroso con infiltrado linfoplasmocitario denso mas flebitis oblitera-
tiva, sin células neopldsicas. La valoracién del servicio de oncologia sefiala
lesiones nodulares a nivel pulmonar derecho, pero la biopsia no identifica
neoplasia. En el seguimiento, la TAC al inicio de 2024 reconoce signos de
trombosis crénica en la vena iliaca derecha y un proceso inflamatorio cir-
cundante que compromete el calibre de la arteria iliaca comun (Figura 1).
El servicio de reumatologia la valora ante sospecha de enfermedad relacio-
nada con IgG4 y cumple 13,9 puntos de los criterios EULAR-ACR 2019:
valor de IgG4 normal (114 mg/dL); histopatologia con infiltrado linfo-
plasmocitario denso y flebitis obliterativa; y retroperitoneo con engrosa-
miento difuso de la pared de la aorta abdominal y circunferencial del tejido
blando anterolateral alrededor de la aorta infrarrenal y las arterias iliacas.
Discusién: La enfermedad relacionada con IgG4 ha sido un desafio para
la medicina actual por sus multiples criterios de exclusién y ha llevado a
crear nuevos protocolos para estudiar posibles tratamientos farmacolégi-
cos. Son apropiadas la cautela y la atencién a los aspectos de seguridad para
excluir neoplasias de primera instancia. La IgG4 sérica elevada apoya el
diagnéstico, aunque las cifras normales no lo excluyen. Esta paciente tenia
sintomas inespecificos de dolor en la regién lumbar derecha, con image-
nes que mostraron una tumoraciéon que comprometia aorta y vena cava
inferior. Por ultimo, era posible la vinculacién entre enfermedad por IgG4
y fibrosis retroperitoneal; existen pocos informes de casos como causa ais-
lada con buena respuesta a la administracién de glucocorticoides como
primer tratamiento.

Conclusiones: Debido a la afectacion retroperitoneal de esta alteracién
con manifestaciones clinicas y radiolégicas inespecificas, se requiere equi-
po multidisciplinario para establecer un diagndstico oportuno, instituir
tratamiento de forma oportuna y evitar secuelas.
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Figura 1. Tumoracién en la cara lateral de la aorta y zona infrarrenal. (CC002)
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ULCERAS DISTALES DE MIEMBROS SUPERIORES EN UN
PACIENTE JOVEN FUMADOR: PRESENTACION DE TROM-
BOANGEITIS OBLITERANTE

E. Hincapié-Arias, L.M. Saldarriaga-Rivera, M. A. Herrera-Caicedo, B.F.
Holguin-Mufioz, J.A. Ospina-Cano

Universidad Tecnoldgica de Pereira-UTE Hospital Universitario San Jorge
Pereira, Rda, Colombia

Introduccién: La tromboangeitis obliterante (TAO), también conocida
como enfermedad de Buerger, es una vasculitis oclusiva segmentaria y re-
currente que afecta a arterias y venas pequefias y medianas de las extremi-
dades. Se desconoce su causa, aunque un factor predisponente importante
es el consumo de tabaco, que afecta de forma predominante a varones j6-
venes de 20 a 40 afios.

Presentacion del caso: Varén de 30 afios, fumador desde 10 afios antes,
remitido a consulta de reumatologia por cuadro clinico de tres meses de
evolucién caracterizado por dolor intenso, parestesias e hipoestesia en la
mano derecha. Ademds, referia la aparicién de lesiones ampollosas en las
yemas de los dedos segundo, tercero y cuarto de la mano derecha, que
evolucionaron a lesiones ulcerosas con bases necréticas, con conservacién
del lecho ungueal y la ufia. La sospecha de tromboangeitis obliterante
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se basé en los factores de riesgo y las caracteristicas clinicas, por lo que
se solicitaron pruebas serolégicas para descartar autoinmunidad, como
crioglobulinas, ANA, ENA, C3 y C4, ANCA P, ANCA C y anticuerpos
antifosfolipidos, que resultaron negativos. Una arteriografia de miembros
superiores reveld obliteracién distal de la arteria radial derecha y desarrollo
de circulacién colateral. Estos hallazgos confirmaron la sospecha diagnés-
tica y se inicié tratamiento con pulsos de metilprednisolona durante tres
dias y pentoxifilina oral.

Discusién: El diagnéstico de este trastorno se establece por exclusién de
otras causas que provocan isquemia distal de las extremidades. No existe
ninguna prueba de laboratorio ni estudios complementarios especificos.
Para determinar el diagnéstico es fundamental la sospecha clinica y es ne-
cesario realizar una adecuada anamnesis y exploracion fisica para identifi-
car los factores de riesgo principales causantes de esta enfermedad, entre
ellos el habito tabiquico (cigarrillo o marihuana), el sexo masculino, la
etnia asidtica y la edad de 20 a 50 afios.

Conclusiones: La tromboangeitis obliterante es una enfermedad rara que
se diagnostica mediante sospecha clinica ante los signos y sintomas men-
cionados en pacientes jévenes y fumadores. En ausencia de otros factores
de riesgo vascular, los criterios varfan y abarcan tanto las manifestaciones
clinicas como los hallazgos de la arteriografia y la anatomia patoldgica.
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FIEBRE RECURRENTE COMO MANIFESTACION INICIAL DE
SINDROME DE BEHCET: REPORTE DE CASO

D. Hernandez-Islas!, ].M. Arellano-Estrada?, R. Vega-Govea®

@ Hospital General de Zona 47, IMSS, ?’Hospital General de Zona 24 Fran-
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Introduccién: El sindrome de Behget (SB) reconocido por una amplia
variedad de signos y sintomas es una alteracién inflamatoria crénica y mul-
tisistémica con un curso recurrente y remitente; la prevalencia en Latinoa-
mérica se desconoce. Se diagnostica alrededor de los 30 afios y los hombres
sufren formas mds graves. Aunque la fiebre es infrecuente, los estudios
sefialan que puede relacionarse sélidamente con afectacién vascular, neu-
rolégica o articular. Su curso clinico diverso con periodos de exacerbacién
y remisién retrasa el diagndstico.

Presentacion del caso: Se trata de un paciente masculino de 26 afios,
originario y residente de la Ciudad de México, enfermero, con tabaquis-
mo y toxicomanias negados, etilismo social; niega también consumo de
lacteos no pasteurizados y viajes a cavernas, rios, mares o grutas. Inicia
en el 2017 con fiebre recurrente cada 15 dias; en mayo de 2022 muestra
ulcera testicular izquierda multitratado con antibiético y esteroide tépico
y mejoria parcial con cicatriz residual y recidiva; esto lo lleva a consultar
a un infectdlogo, que solicita panel viral, VIH, TORCH, VDRL vy culti-
vo de tlcera genital, todos negativos (Tabla 1); en 2023 se agregan lesio-
nes nodulares rojizas en piernas que dejan una cicatriz hiperpigmentada.
Ademis, refiere mialgias, artralgias y artritis de mufiecas y tobillos, pares-
tesias en ambas piernas y lesiones papulopustulares en espalda, térax y cara.
La exploracién identifica manchas hiperpigmentadas en ambas piernas,
palmas y dorso de manos, cara, térax anterior y posterior, con ulceras orales
(Figura 1).

Se inicia tratamiento con colquicina, AZA y esteroide, que producen me-
joria de las tlceras orales y cicatrices genitales, pero sin lesiones nuevas y
con manchas hipercrémicas.

Discusién: El caso expuesto destaca que el paciente habia sufrido fiebre
recurrente seis afios antes de los sintomas distintivos del SB, una manifes-
tacién rara en esta vasculitis. Segin Seyahi, en un estudio de 98 pacientes
recién diagnosticados con SB, el 22% refiri6 fiebre junto con al menos una
lesién activa. La fiebre mostré una notable relacién con afectacién vascular,
neurolégica o articular en estos pacientes. Una tercera parte de los enfermos
padece solo ulceras orales a lo largo de la enfermedad, que es el sintoma mds
persistente; las lceras genitales cicatrizan en casi dos tercios de los casos.
Las lesiones papulopustulares pueden ser dificiles de diferenciar del acné
comun. La artritis puede variar desde monoartralgias no deformantes has-
ta oligoartralgias o artritis, con compromiso de rodillas, tobillos, mufiecas
y codos. La afectacién del sistema nervioso y vascular también es frecuente.
El SB no cuenta con caracteristicas diagnésticas o histoldgicas patogno-
ménicas. La prevalencia de HLA-B51 varia entre los grupos étnicos; en
los pacientes mexicanos se ha observado una mayor frecuencia de otros
alelos HLA, lo que significa que un resultado negativo para HLA-B51 no
excluye el diagnéstico. Los criterios de clasificacién disponibles no confir-
man o descartan el diagndstico de manera definitiva, por lo que este se basa
en gran medida en la presentacién clinica. El tratamiento inicial para las
manifestaciones moderadas a graves incluye GC y AZA.

Tabla 1. Resultados de laboratorios y anticuerpos solicitados. (CC004)

EGO: no patolégico

Glucosa, 86,9 mg/dL
BUN 15 mg/dLl

Creatinina, 0,9 mg/dL

Leucocitos, 10,7 K/uLL
Linfocitos, 3,5 x10*/mL
Hemoglobina, 14,5 g/dL
Hematécrito, 45,8%

Colesterol total, 152 mg/dL
Acido trico, 6,9 mg/dL
Anti-RO < 4

Anti- LA <33

ANCA negativos

ANA < 1:40

HLA 51 pendiente

Urocultivo: sin desarrollo
Panel viral negativo

VDRL negativo

Patergia +

Figura 1. Lesiones nodulares eritematosas en dorso y palmas de ambas
manos, recurrentes y con pigmentacion residual (zonas atipicas). (CC004)

Conclusiones: El control del SB ha mejorado en las ultimas décadas. No
obstante, aun se requiere el desarrollo de herramientas mds precisas para
el diagnostico temprano, la identificacién de marcadores confiables para
evaluar la actividad de la enfermedad, asi como la clarificacién del papel de
los inmunosupresores y el anticoagulante.

Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1 59



LIII Congreso Mexicano de Reumatologia

Bibliografia

1. Seyahi E, Karaaslan H, Ugurlu S, ez a/. Fever in Behget’s syndrome.
Clinical and Experimental Rheumatology. 2013;31(3 Suppl 77):64-67.

2.Soto-Vega E, Garcia-Mufioz R, Richaud-Patin Y, ¢z a/. Class I and class
II MHC polymorphisms in mexican patients with Behget’s disease, Im-
munology Letters. 2004;93(2-3):211-215.

CCoos

REPORTE DE CASO: HEPATITIS LUPICA COMO MANIFESTA-
CION DE ACTIVIDAD POR LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

D.P. Osorno-Ramirez, A. Camargo-Coronel

UMAE Hospital de Especialidades Bernardo Sepilveda Gutiérrez, Centro
Meédico Nacional Siglo XX1, IMSS

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico es un trastorno
autoinmunitario con un amplio espectro de manifestaciones clini-
cas. A pesar de que la afectacién hepdtica no es parte de los crite-
rios diagnésticos del American College of Rheumatology para el lupus
eritematoso sistémico (LES), se ha identificado que hasta el 50% de los
pacientes con LES puede experimentar algin grado de enfermedad he-
pitica en su vida, aunque en la mayoria de los casos es leve y subclinica.
La hepatitis por lupus afecta al 3% a 8% de los pacientes con LES y se ca-
racteriza por una elevacién leve de las enzimas hepdticas. Su presentacién
casi siempre es asintomdtica, si bien son posibles fatiga, malestar, anorexia
y ndusea. Los estudios de laboratorio muestran elevaciones en ALT, AST,
entre otros marcadores inflamatorios y serolégicos del LES.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 31 afios con diagndstico de
lupus eritematoso sistémico en 2021. Ingresé a admisién continua por
astenia, adinamia, tos, fiebre de 38,4°C y dermatosis diseminada (m4-
culas eritematosas). La exploracién fisica revela actividad cutdnea con
un CLASI de 7 puntos (actividad nariz 1, cara 1, térax posterior 1,
brazos y manos 2, piernas 1) y pulmonar con crepitaciones finas subes-
capulares bilaterales. La TAC térax identifica neumonia criptogénica
organizada y se indica tratamiento con cefepima y claritromicina. Estu-
dios de laboratorio: procalcitonina negativa, PCR y VSG elevadas, ALT
48 U/L, AST 108 U/L, FA 109 U/L y DHL 572 U/L. Hemocultivos,
urocultivo y cultivo de secrecién bronquial negativos. Cursé con eleva-
cién de ALT 92 U/L, AST 383 U/L, FA 155 U/L, DHL 770 U/L y
ferritina 1,500 ng/mL. Panel viral negativo; el USG hepitico concluye
hepatopatia inflamatoria aguda y anticuerpo antimusculo liso negativo.
Persistié la fiebre a pesar de cuatro dias de tratamiento; se sospeché
actividad por LES y se determiné un SLEDAI 2K de 13 puntos (pro-
teinuria, hipocomplementemia, DNAdc elevado, exantema inflamatorio,
ulceras orales y fiebre); se iniciaron pulsos con metilprednisolona (3 g dosis
total) e inmunoglobulina calculada a 400 mg/kg/dfa. Se observé mejoria
clinica, se mantuvo afebril y se registré una tendencia a la normalizacién de
los estudios de laboratorio (AST 40 U/L, ALT 39 U/L, DHL 389 U/L).
Discusién: Este caso sefiala la importancia de dar a conocer y enfatizar en
la necesidad de diferenciar la hepatitis por lupus de otras formas de hepati-
tis, como la hepatitis autoinmunitaria, ya que tiene implicaciones distintas
para el tratamiento y el prondstico, en particular para evitar complicaciones
a largo plazo y mejorar el control de estos pacientes. Aunque la hepatitis
fulminante y la cirrosis son raras, en algunos casos la enfermedad hepatica
puede progresar.

Conclusiones: No se comprende por completo la patogenia de la hepatitis
lapica, pero la deposicién de complejos inmunitarios y la vasculitis pueden
ser factores contribuyentes. Los corticosteroides son el tratamiento princi-
pal, ya que reducen los valores de las enzimas hepiticas, y con posterioridad
debe mantenerse la vigilancia por el riesgo de causar esteatosis hepatica
no alcohoélica.
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EFICACIA DE RITUXIMAB PARA ENCEFALITIS SUBAGUDA
EN UN PACIENTE CON POLICONDRITIS RECIDIVANTE

J.A. Hermosillo-Villafranca
HGZ#11 Piedras Negras Coahuila, IMSS

Introduccién: La policondritis recidivante (PR) es una enfermedad
multisistémica de causa desconocida que se distingue por la inflama-
cién episédica y progresiva de estructuras cartilaginosas; los sintomas
habituales incluyen condritis nasal, auricular y traqueal, asi como po-
liartritis, escleritis y trastornos vestibulares. La aparicién de sintomas
neurolégicos ocurre en tan solo el 3% de los pacientes con PR, entre
ellos parilisis facial o trigeminal, encefalitis, mielitis, polineuropatia,
convulsiones y dreas multifocales de realce consistentes con inflama-
cién cerebral debido a la baja prevalencia de afeccién neurolégica. Solo
se conoce un informe de caso de buena respuesta a la ciclofosfamida,
por lo que el tratamiento anti-CD20 en pacientes con estas manifesta-
ciones no se ha explorado antes.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 56 afios con anteceden-
tes de diabetes mellitus tipo II de larga evolucién, con diagnéstico de
policondritis recidivante de dos afios de evolucién, quien inicia con un
cuadro de escleritis anterior bilateral, hemiparesia derecha, afasia, cam-
bios de irritabilidad y agresividad, apatia, abulia, lenguaje y facies inex-
presivas, cefalea frontoparietal izquierda y occipital de caracteristicas
opresivas, asi como disartria, por lo que acude a valoracién a un hospital
general donde se diagnosticé inicialmente enfermedad cerebrovascu-
lar con tomografia axial computarizada sin alteraciones. Se traté como
prevencion secundaria con 4cido acetilsalicilico (81 mg), atorvastatina
(40 mg) y sesiones de rehabilitacién (10) sin mejoria; 15 dias después
se agrega pérdida de control de esfinter urinario, somnolencia, persis-
tencia de escleritis anterior bilateral e incapacidad de la marcha, ade-
mis de insuficiencia respiratoria aguda que requiere apoyo ventilatorio
avanzado. En un segundo internamiento se valora en los servicios de
neurologia y reumatologia y se descartan episodio cerebrovascular e
infeccién; la resonancia magnética nuclear revela multiples lesiones
en la segunda region frontal izquierda y diversas lesiones frontales y
temporales derechas con realce al medio de contraste; se diagnostica
encefalitis subaguda y se administran pulsos de metilprednisona (1 g
por tres dias) y rituximab (1 g cada 14 dias en dos dosis) con mejoria
clinica y radiogréfica a su egreso, con retratamiento a los seis meses con
anti-CD20; en la revaloracién mostré una respuesta clinica completa
y radiografica parcial y en la actualidad se halla bajo retratamiento se-
mestral sin datos de efectos adversos a la terapéutica.

Discusién: No hay consenso actual del tratamiento de los sintomas neuro-
l6gicos en pacientes con PR; se ha documentado una buena respuesta a los
inmunosupresores como ciclofosfamida y esteroides; sin embargo, el papel
del tratamiento anti-CID20 no se ha dilucidado con claridad; la buena res-
puesta a esta modalidad, asi como la continuacién de la remisién clinica
en este paciente, puede generar nuevas preguntas acerca de las alternativas
terapéuticas.

Conclusiones: La afectacién neuroldgica en la policondritis recidivante es
una manifestaciéon poco frecuente, pero puede poner en peligro la vida, por
lo que las alternativas en el tratamiento de estas manifestaciones, como el
rituximab, pueden cambiar el prondstico en estos pacientes.
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CCoo7

IMITADORES DE VASCULITIS, GRANULOMA LETAL DE LA
LINEA MEDIA

D.I. Rojas-Abarca, P. Garcia-Espinosa, L.D. Fajardo-Hermosillo, E. Ga-

mez-Rosas

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: El granuloma letal de la linea media es un linfoma NK/T
infrecuente, progresivo y de mal pronéstico, que inicia en la regién nasal
y se extiende con destruccién de la linea media facial. El diagnéstico
diferencial de esta entidad incluye la granulomatosis con poliangeitis
(GPA) y la vasculitis relacionada con anticuerpos anticitoplasma de neu-
tréfilo (ANCA) que afecta a la nariz en un 90% de los casos, y se presenta
con tlceras, perforacién del tabique nasal o colapso nasal. Aqui se pre-
senta un caso que se diagnosticé de modo inicial como GPA, con escasa
respuesta a multiples tratamientos, y reclasificado después como linfoma
NK/T nasal de la linea media, un imitador de la vasculitis.

Presentacién del caso: Mujer de 47 afios de edad que inicia su padecimiento
en 2023, cuando sufrié perforacién del tabique nasal luego de una polipec-
tomia. Se diagnosticé con GPA, con base en p-ANCA positivo a titulo bajo
y una biopsia que solo revel6 inflamacién inespecifica con linfocitos, células
plasmiticas, extensa necrosis y ulceracion focal. Se inicié tratamiento con
metotrexato en incremento hasta 25 mg por semana y prednisona a dosis
hasta de 1 mg/kg de peso, sin mostrar limitacién de la destruccién de la linea
media. Ante la falta de respuesta se administraron varios pulsos de metil-
prednisolona y rituximab, sin poder detener la destruccién a nivel nasal,y su
extension a paladar duro y senos paranasales (Figura 1). Ante la resistencia
al tratamiento y el avance de la enfermedad, se la traslada a esta institucién.
Al analizar el caso, se identificé necrosis del paladar duro con extensién al
blando, destruccién de senos etmoidales y tabique nasal por tomografia que
afectaban la fonacién y la articulacién de las palabras (Figura 1). La de-
terminacién de ANCA y la inmunoespecificidad (anti-PR3 y anti-MPO)

fueron negativas. Tampoco se encontré compromiso renal o pulmonar. La
biopsia de tejido nasal sefial6 un linfoma NK/T nasal (Figura 1). Ante estos
hallazgos se inicié esquema de quimioterapia y radioterapia. Hoy en dia, la
paciente se encuentra con vida y en seguimiento.

Discusién: Los imitadores de la vasculitis representan un desafio en el
diagnéstico y tratamiento en la préctica clinica. Este caso tuvo un diag-
néstico original de GPA, con una biopsia nasal con hallazgos inespeci-
ficos y p-ANCA positivos a titulos bajos; sin embargo, mostré después
refractariedad al tratamiento y destruccién a lo largo de la linea media.
Ante lo anterior es importante reconocer tres caracteristicas que pueden
ayudar a diferenciar entre estas dos entidades. La primera: el plexo de
Kiesselbach es una estructura vascular dentro de la regién nasal donde
la mayoria de las veces se originan las lesiones por GPA, no asi el gra-
nuloma de la linea media. La segunda: presencia de lesiones ocupativas
y destruccién acelerada de estructuras como senos paranasales, paladar
blando y duro mis indicativos de un linfoma NK/T nasal, cuyo retra-
so diagndstico se acompafia de una gran mortalidad. La tercera: sero-
conversién negativa de ANCA y ausencia de inmunoespecificidad. En
contraste, se ha notificado una prevalencia de ANCA de 3% a 8% con
inmunoespecificidad negativa en los linfomas.

Conclusiones: Ante una pobre respuesta al tratamiento, seroconversién
negativa de ANCA vy destruccion de la linea media en una GPA es nece-
sario considerar como diagnéstico diferencial un imitador de la vasculitis,
por ejemplo, el linfoma NK/T nasal, mejor conocido como granuloma letal
de la linea media.
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Figura 1. Linfoma NK/T nasal. (A) Lesion de la linea media en octubre del 2023 diagnosticada como GPA. (B) Progresién de la lesién en abril del
2024. (C) Linfoma con células neopldsicas con escaso citoplasma y nucleos con hipercromasia, H-E, 40x. (D) Angiocentricidad y angioinvasién. (E-
G) Linfoma NK/T con inmunohistoquimica positiva para CD3, CD45 y CD56. (H) Tomografia axial computarizada de nariz y senos paranasales
que muestra la progresién de la destruccién a lo largo de la linea media de octubre del 2023 a abril del 2014 a nivel de senos paranasales y paladares.

(CC007)
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MANIFESTACIONES CARDIACAS (COMUNICACION INTER-
AURICULAR, HIPERTENSION PULMONAR Y COARTACION
AORTICA) EN ARTERITIS DE TAKAYASU

B.B. Garcia-Briones, L.G. Sosa-Esquivel, C. Abud-Mendoza
Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: La arteritis de Takayasu suele afectar a la aorta y sus ramas
principales en mujeres jévenes, con inicio antes de los 20 afios hasta en
25%. La afectacién cardiaca se presenta en casi la tercera parte de los pa-
cientes. Por lo general, las anomalias vasculares pueden identificarse en la
angiotomografia. Los sitios més frecuentes son la aorta (65%) y la arteria
subclavia izquierda (93%), aunque también las arterias carétida, renal y
vertebral. En la mayor parte de los casos hay estenosis (93%).

Presentacion del caso: Mujer de 17 afios con antecedente de comuni-
cacién interauricular (ostium secundum) en agosto 2023. En mayo 2023
muestra disnea progresiva de medianos a minimos esfuerzos, palpitacio-
nes, edema de miembros inferiores y pared abdominal, fotopsias y tos

Figura 1. (A) Estenosis en arteria carétida comun izquierda en el segmen-
to proximal (didmetro 4,7 mm) y oclusién de arteria subclavia izquierda
desde el nacimiento hasta el tercio medio. (B) Estenosis en la aorta abdo-
minal con didmetro de 3 mm a nivel de la emergencia de las arterias rena-
les. (C) Coartacién adrtica en el cayado adrtico preacueductal y acueductal
con didmetro de 10 mm. (CC008)
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improductiva. Exploracién fisica del fondo de ojo (OD): hemorragia en
punto, lesién de apariencia cicatrizal, zona de estrechamiento arteriolar
peripapilar inferior; (OI) hemorragia en punto, zona de estrechamiento
arteriolar peripapilar inferior; cuello con soplo irradiado, soplo en foco
aértico y pulmonar holosistélico, soplo a nivel de arterial renal; extremidad
superior derecha, TA 220/100 mmHg y extremidad superior izquierda, TA
120/80 mmHg, més pulsos disminuidos y extremidades inferiores no de-
tectables. Estudio ecotransesofigico: defecto septal interauricular de 1 cm
tipo osteum secundum, cortocircuito de izquierda a derecha, ventana aorto-
pulmonar de 1 cm, colateral aortopulmonar, ventriculo derecho dilatado,
regurgitacién tricuspidea moderada, hipertensién pulmonar grave de 78
mmHg. Angiotomografia: estenosis en arteria carétida comun izquierda,
oclusién de arteria subclavia izquierda, coartacién aértica en cayado aérti-
coy estenosis en aorta abdominal (Figura 1). El rifién derecho tiene zonas
de estenosis en la arteria segmentaria media; el rifién izquierdo revela dis-
minucién de didmetro de arterias segmentarias y lobares.

Discusién: En muy pocos pacientes se ha informado insuficiencia car-
diaca grave, hipertensién pulmonar y osteum secundums; lo mds comun en
las publicaciones médicas es la insuficiencia adrtica hasta en 20%. Existen
cuatro criterios diagndsticos: comienzo antes de los 40 afios, presién arte-
rial desigual en los brazos (> 10 mmHg), soplo subclavio o aértico y angio-
tomografia de estrechamiento u oclusién de la aorta o sus ramas primarias.
Como tratamiento, esta paciente recibi6 glucocorticoide sistémico, y luego
oral, tocilizumab a dosis de 8 mg/kg y metotrexato a razén de 7,5 mg/sem.
Conclusiones: Pese a la baja incidencia de comunicacién interventricular
¢ hipertensién pulmonar, debe considerarse su aparicién, incluso con insu-
ficiencia cardiaca congestiva grave.

Bibliografia

1. Hellmann D. Arteritis de células gigantes, polimialgia reumadtica y arte-
ritis de Takayasu. In: Firestein G, Budd R, Gabriel S, ez 4/, eds. Firestein
and Kelley Tratado de Reumatologfa. 11th ed. Elsevier 2022:1595-
1616.

2. Podgorska D, Podgorski R, Aebisher D, ef al. Takayasu arteritis - epi-
demiology, pathogenesis, diagnosis and treatment. Journal of Applied
Biomedicine. 2019;17(1):20. https://doi.org/10.32725/jab.2018.005.

3. Joseph G, Goel R, Thomson V, ez al. Takayasu arteritis: JACC fo-
cus seminar 3/4. Journal of the American College of Cardiology.
2022;81(2):172-186. https://doi.org/10.1016/j.jacc.2022.09.051.

CCoo9

BURSITIS PREPATELAR REFRACTARIA A TRATAMIENTO EN
PACIENTE CON ESPONDILITIS ANQUILOSANTE

J.A.Inda-Caro, E.N. Mancillas-Diaz, L.D. Fajardo-Hermosillo, G. Eche-
verria-Gonzilez

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: La espondilitis anquilosante (EA) es una alteracién de ori-
gen mixto (autoinmunitaria y autoinflamatoria) con una prevalencia en
Meéxico del 0,1% y es la cuarta afeccién reumidtica mds frecuente en esta
poblacién. Tiene una propensién por el sexo masculino y se presenta con
una relacién M:H de 2-3:1. Dentro de las principales manifestaciones
clinicas se encuentran el dolor lumbar inflamatorio, entesitis, dactilitis y
bursitis, esta ultima con una incidencia aproximada informada de 7,1%,
ademis de que fue una de las principales manifestaciones en esta paciente.
No se dispone de guias para el control de la bursitis aséptica en el contexto
de las espondiloartropatias, por lo que se suele instituir el mismo trata-
miento que en pacientes sin EA, el cual consiste en aspiracién de la bursa,
antiinflamatorios no esteroideos (AINE) y el acrénimo PRICE (protec-
cién, descanso [res#] + inmovilizacion, hielo, compresién y elevacién), con
muy buenos resultados.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 25 afios que inici6 en el 2013
con un cuadro de oligoartritis asimétrica de extremidades inferiores y en-
tesitis aquilea, que se autolimité; en 2018 se agregé dolor lumbar de tipo
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inflamatorio controlado de manera sintomdtica. En 2022 se diagnosticé
espondilitis anquilosante HLA B27+ y se inici6 tratamiento con sulfasala-
zina (SSZ), 1 g al dia,y AINE. Debido a la actividad de la enfermedad este
afio (progresién radiografica) con sacroilitis de grado III en la resonancia
magnética, persistencia del dolor lumbar con caracteristicas inflamatorias,
entesitis y bursitis prepatelar izquierda a pesar de tratamiento éptimo, se
prescribi6 el inhibidor del factor de necrosis tumoral (iTNF) adalimumab
(ADA). En las valoraciones posteriores, la paciente experimenté resolu-
cién de los sintomas, incluida la bursitis prepatelar.

Discusion: Se ha descrito el iTNF para el control de las manifestaciones
axiales de la espondilitis, pero no existen estudios en los que se utilice
especificamente para la bursitis aséptica, en particular la resistente al trata-
miento. En esta paciente, la bursitis aparecié en multiples sitios (sobre todo
la rodilla izquierda) y no remiti6 con la administracién de glucocorticoides
de depésito ni con la optimizacién del control con FARME vy, a pesar de
que la bursitis no fue la indicacién para el inicio de tratamiento con iTNE,
se consigui6 la remision luego de suministrar ADA.

Conclusiones: Debido a que la bursitis es una afeccién relativamente fre-
cuente en los pacientes con EA y no existen estudios aleatorizados que
describan su control adecuado, y solo existen unos cuantos estudios en los
que se notifique su incidencia, es necesario un mayor trabajo de investiga-
cién para valorar la eficacia del tratamiento con FARME convencionales
y biolégicos como los iTNF en las manifestaciones periféricas, de manera
especifica la bursitis aséptica que no responde al tratamiento éptimo.
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DE LA AUTOINMUNIDAD A LA HEMATOLOGIA: UN VIAJE
COMPLEJO EN EL TRATAMIENTO DEL LUPUS

O. Loaiza-Reyes, M.N. Fuentes-Hernéndez, H.U. Onofre-Escutia, A. Pe-
rezbolde-Herndndez, R.J. Garcia-Avilés

ISSSTE, Toluca

Introduccién: Se presenta un caso clinico de LES que experimenté una
evolucién compleja a lo largo de los afios, con multiples manifestaciones:
renales, mucocutdneas, articulares y hematoldgicas. La paciente se ha so-
metido a diversas modalidades inmunosupresoras, pero se han suspendi-
do debido a su toxicidad. En afios recientes desarrollé leucemia mieloide
aguda por dosis acumulada alta de ciclofosfamida. Este caso resalta la im-
portancia de un tratamiento continuo y personalizado en pacientes con
enfermedades autoinmunitarias, asi como la necesidad de vigilar de ma-
nera estrecha las posibles complicaciones a largo plazo de los tratamientos
inmunosupresores.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 60 afios de edad, con an-
tecedentes de lupus eritematoso sistémico diagnosticado en 1999 con
manifestaciones iniciales mucocutineas, articulares, hematoldgicas. Trata-
miento inicial: prednisona y luego metotrexato, leflunomida, azatioprina
y deflazacort. De 1999 a 2015 continué con ese tratamiento hasta una
modificacién en 2015 en la que se suspendieron la azatioprina y la leflu-
nomida por aparente toxicidad. Entre 2015 y 2020 se incrementaron las
manifestaciones renales con elevacion de las proteinas en orina y necesi-
dad de modificar el tratamiento en varias ocasiones. Se decidié iniciar en
alguno punto dosis de inmunoglobulina en varias ocasiones en algunos
periodos de 2022 y 2023 por la aparicién de manifestaciones renales. Sin
embargo, continuaron las alteraciones, por lo que se indicaron ciclos de
ciclofosfamida, con dosis acumulada aproximada de 15 g. La evolucién
de 2023 fue térpida luego del diagnéstico de leucemia mieloide aguda

positiva a CD33 y CD34, por lo que se inicié tratamiento con citarabina
(100 mg). Se decidi6 no iniciar tratamiento de alta intensidad (tipo 7 + 3)
por no ser apta para ello.

Discusién: Varios aspectos deben destacarse, como la complejidad y los
desafios del control de las enfermedades autoinmunitarias, entre ellas las
presentadas en el caso, en especial cuando hay resistencia o toxicidad a
multiples tratamientos. La resistencia a los tratamientos convencionales,
incluidas las dosis altas de inmunoglobulina y los cambios repetidos de los
inmunosupresores, demuestra las limitaciones terapéuticas actuales de las
enfermedades autoinmunitarias graves cuando los tratamientos de primera
linea no controlan la enfermedad. Esto destaca la necesidad de investigar
nuevas alternativas terapéuticas o combinaciones que sean mds eficaces y
menos téxicas.

Conclusiones: Este caso clinico sefiala los retos del control a largo plazo
de las enfermedades autoinmunitarias, como el lupus eritematoso sisté-
mico y la artritis reumatoide, sobre todo cuando los pacientes desarrollan
toxicidad o resistencia a multiples modalidades inmunosupresoras. La
evolucién hacia la leucemia mieloide aguda o linfoblastica aguda después
del consumo prolongado de ciclofosfamida pone en manifiesto los riesgos
graves vinculados con el tratamiento inmunosupresor y la importancia de
una vigilancia exhaustiva y una reevaluacién constante de las opciones te-
rapéuticas.
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CCo11

ENFERMEDAD DE BEHCET EN PEDIATRIA: UN RETO DIAG-
NOSTICO

L.C. Reynoso-Medina, E.A. Benitez-Vizquez, I.C. Cabrales-Guerra
Hospital Civil Juan 1. Menchaca, Guadalajara, Jalisco

Introduccién: La enfermedad de Behget (EB) es una vasculitis de vasos
variables caracterizada por aftosis oral y genital recurrente acompafada de
afectacién cutdnea, ocular, gastrointestinal, neurolégica y articular. Aunque
no es frecuente en la infancia, sus manifestaciones pueden variar en grado
significativo entre adultos y nifios. Se describe el caso de una paciente de 12
afios, que inicié con un episodio cerebrovascular secundario a trombosis y
vasculitis. Representa un reto diagnéstico para una entidad poco frecuente.
Presentacion del caso: Paciente femenino de 12 afios con antecedente de
cefalea frontotemporal y bilateral, de tipo pulsitil e intensa una vez por
mes de dos afios de evolucién. Acude con un cuadro agudo de crisis focal
motora de tipo clénico con generalizacién secundaria y hemiplejia facio-
corporal derecha. La resonancia magnética de crineo revela un episodio
cerebral vascular isquémico en la regién de la arteria cerebral media y la
angiorresonancia datos de vasculitis de esta con aspecto arrosariado (Fi-
gura 1). El electroencefalograma no registré actividad epileptiforme. Se
descartaron causas infecciosas. Anticuerpos anticardiolipinas, anticuerpos
anti-B-2 glucoproteina I, anticoagulante lupico negativos. Complemento
en limites normales.

A su ingreso no muestra tlceras nasales u orales, con tabique nasal
integro y prueba de traccién capilar negativa. Sin embargo, se identifican
después lesiones ampollosas en extremidades superiores con prueba de
patergia positiva. La biopsia incisional de piel indica hallazgos consisten-
tes con vasculitis leucocitocldstica superficial de vasos de pequefio calibre
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con reaccién epidérmica vesiculobulosa secundaria. Con posterioridad
muestra lesiones vesiculosas y ampollosas en la comisura labial y la base
de lengua por lo que se integré el diagnéstico de EB con base en los
criterios de PEDBD (Pediatric Bebget’s Disease Group) por aftosis oral,
lesiones cutdneas, lesién vascular (trombosis y vasculitis) y prueba de pa-
tergia positiva. Se inici6 tratamiento con anticoagulante y esteroide con
adecuada respuesta y evolucién clinica.

Figura 1. Angio resonancia con datos de evento cerebral vascular isqué-
mico y vasculitis en la arteria cerebral media con aspecto “arrosariado”.
(CCo11)
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Discusioén: Las ulceras orales aparecen en casi todos los nifios con EB
(92%-100%) y ocurren como primera manifestacién en 80% a 98%.
Las lesiones cutdneas son frecuentes (40%-90%) y aparecen mds tar-
de que las dlceras orales. Por otra parte, la positividad de la reaccién de
patergia se informa en el 20% a 60% de los pacientes pedidtricos con
EB, se ha eliminado de los criterios de clasificacién y ya no es obliga-
da para definir la enfermedad. Las manifestaciones neuroldgicas ocurren
en el 3,6% a 36%. Las principales manifestaciones de la forma vascu-
lar incluyen trombosis venosa cerebral (TVC) y seudotumor cerebral.
La paciente inicié con un episodio vascular con trombosis y vasculitis a
pesar de que las manifestaciones vasculares se informan en el 2% a 20% de
los nifios. Un estudio reciente informé que los criterios PEDBD muestran
una mayor sensibilidad (73,5% wvs. 52,9%), pero una menor especificidad
(97,7% ws. 100%) que los criterios ISG. La mejor sensibilidad permite
establecer un diagndstico temprano. Es importante sefialar que los cri-
terios son una guia util para el diagndstico y no deben convertirse en un
obstdculo que retrase el diagnéstico clinico, dado que se ha descrito que
entre la primera y la segunda manifestaciones pueden transcurrir hasta tres
afios y retrasarse el diagndstico hasta cinco afios, por no observar todos los
criterios diagndsticos.

Conclusiones: Las caracteristicas de la enfermedad difieren de modo
considerable entre adultos y nifios. Las enfermedades vasculiticas pueden
causar una predisposicién a la trombosis y esta puede ser el primer signo
de la enfermedad de Behget en nifios.
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APENDICITIS XANTOGRANULOMATOSA EN PACIENTE CON
DERMATOMIOSITIS

A.N. Rangel-Botello', H.E. Esparza-Holguin?
) Hospital Regional Poza Rica, Petroleos Mexicanos, ? Consulta Privada
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Introduccién: La apendicitis aguda es uno de los problemas quirtrgicos
mds comunes y la evaluacién histopatoldgica se realiza de manera sistemd-
tica para confirmar el diagnéstico y puede revelar otros detalles patoldgicos
importantes. La inflamacién xantogranulomatosa es un proceso inflamato-
rio crénico destructivo y los 6rganos que se afectan con mads frecuencia son
rifién y vesicula biliar. Rara vez se encuentra en el apéndice cecal, donde
la presentacion clinica mds comun es la de apendicitis de intervalo. En la
etiopatogenia se han propuesto un defecto en el transporte de lipidos, al-
teracién de la inmunidad celular, insuficiencia arterial, oclusiones venosas,
obstruccién linfitica e infeccién por patégenos como Proteus, Escherichia
spp., Mycobacterium tuberculosis.

Presentacion del caso: Individuo masculino de 17 afios con antecedente
de epilepsia, tratado hasta los 13 afios. El padecimiento tiene dos afios de
evolucién y se caracteriza por edema palpebral unilateral (derecho) que
llega a la oclusién ocular, junto con lesiones eritematosas en miembros
pélvicos (MP). Tres semanas antes de la consulta en el servicio de reu-
matologia se agrega edema periorbitario en el ojo izquierdo. Exploracién
fisica: signos vitales normales, edema bipalpebral bilateral, oclusién parcial
de ojo derecho, eritema facial, sinovitis en carpos. MP: fuerza muscular
(FM) 4/5, lesiones nodulares eritematosas, costra necrética de 7 cm de did-
metro. Estudios de laboratorio: dos meses antes de la consulta, CPK 1545
U/L, ANA negativo, anti-DNAdc negativo, anti-Sm negativo, comple-
mento normal. Un mes antes: biometria hemitica normal, PCR 1,6 mg/
dL y TAC de créneo sin alteracién. Se indica tratamiento con metotrexato
(15 mg/sem), acido félico (15 mg/sem), hidroxicloroquina (200 mg/sem),
prednisona (50 mg/dia), con dosis de reduccién. Se realiza biopsia muscu-
lar. Seguimiento al mes: sin cambio en la fuerza muscular, pero se agrega
fiebre no cuantificada al disminuir la dosis de esteroide; destaca eritema
nodoso necrosante. Estudios paraclinicos: biometria hemdtica y quimica
sanguinea normales, TGO 21 U/L, TGP 41 U/L, CPK 72 U/L, ANA ne-
gativo; electromiografia: patrén mixto de predominio miopdtico. Biopsia:
tejido muscular estriado con infiltrado inflamatorio linfocitico de predo-
minio perivascular intrafascicular y perifascicular. Se afiade rituximab (375
mg/m? SC). Evolucién a los dos meses: acude a urgencias por persistir
fiebre no cuantificada, sin predominio de horario, diaria, poliartralgias, de-
bilidad muscular y dolor abdominal en fosa iliaca derecha de dos dias de
evolucion. Exploracién fisica: presién arterial 90/60, FC 104, FR 24, tem-
peratura 38,5°C, eritema facial, edema periorbitario, edema en MP, FM
4/5, lesiones nodulares en distintas fases de evolucién, algunas con centro
necrético, abdomen indicativo de apendicitis aguda. TAC: adenopatias
cervicales, axilares, paraadrticas, liquido libre en cavidad abdominal. Se
practica apendicectomia por LAPE. Informe de resultados paraclinicos:
glucosa 70 mg/dL, TGP 134 U/L, bilirrubina total 11 mg/dL a expensas
de directa, albumina 1,1 g/dL, GGT 445 U/L, Quantiferon positivo. Cul-
tivo de liquido peritoneal: E. co/i. Biopsia de apéndice: fragmento de pared
de apéndice cecal, con apendicitis aguda, inflamacién crénica en todas las
capas de la pared y reaccion xantogranulomatosa focal en serosa (Figura
1). Fragmento de epiplén con inflamacién aguda focal y congestién vas-
cular. Evolucién térpida y desarrollo de insuficiencia hepitica; fallece a los
10 dias posoperatorios.

Discusién: Se presenta este caso en vista de que la apendicitis xantogranu-
lomatosa es una entidad rara; en la bibliografia consultada, la mayoria de
los informes corresponde a apendicitis de repeticidn con curso favorable, a
diferencia de este caso.

Conclusiones: Este paciente tuvo una presentacién aguda con un curso
fulminante, de causa infecciosa, probablemente secundaria a firmacos mo-
dificadores de la enfermedad y esteroide a dosis alta.
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TUBERCULOSIS EXTRAGLANDULAR EN PACIENTE CON AR-
TRITIS REUMATOIDE ACTIVA: DESCRIPCION DE UN CASO

F.H. Hernandez-Orozco, E. Altamirano-Molina
Instituto Nacional de Rehabilitacion Luis Guillermo Ibarra Ibarra, SS

Introduccién: La tuberculosis es todavia una enfermedad globalmente
prevalente, con alrededor de 3,000 millones de personas infectadas sin
sintomas o tuberculosis latente. Entre 5% y 15% progresa a tuberculosis
activa y se reconoce en pacientes con artritis reumatoide (AR) en relacién
con un mayor riesgo que la poblacién general, en particular en aquellos que
consumen firmacos biolégicos.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 47 afios diagnosticada con
AR en 2003, positiva a factor reumatoide y anti-CCP. De forma inicial,
la paciente se traté con metotrexato, sulfasalazina e hidroxicloroquina,
con respuesta clinica favorable. Sin embargo, desde principios del 2022, 1a
paciente muestra mala respuesta al tratamiento, con actividad persistente
de la enfermedad a pesar de la medicacién oral; en octubre del 2022 se
decide iniciar certolizumab (400 mg/mes), previa exclusién de tuberculo-
sis latente. En diciembre del 2022, la paciente muestra fiebre y sintomas
respiratorios y se suspende el compuesto biolégico. Tras interconsulta con
los servicios de infectologia y neumologia, se indica cultivo del lavado
broncoalveolar y el resultado es positivo para tuberculosis. Se inicié trata-
miento antituberculoso en junio del 2023 y se alcanza la cura bacteriolégi-
ca. En septiembre del 2023, ante la reactivacién de AR, se inicia abatacept
subcutdneo (125 mg/sem). No obstante, en febrero del 2024 la mujer desa-
rrolla adenomegalias cervicales y la biopsia confirma tuberculosis ganglio-
nar; se interrumpen el metotrexato y el abatacept y se reinicia tratamiento
antituberculoso. La paciente continta en seguimiento y en mayo del 2024
muestra actividad clinica de AR (DAS 28 PCR 5,12) y se reinstituyen
metotrexato, hidroxicloroquina y sulfasalazina.

Discusién: México se considera un pais de alta incidencia de tubercu-
losis, con una tasa de 15,6 casos por 100 000 habitantes en el 2019. Los
estudios han demostrado que la inmunosupresién provocada por trata-
mientos para la AR eleva el riesgo de activacion de tuberculosis. El riesgo
es mayor con esteroides a dosis alta, leflunamida, anti-TNF (1% de los
pacientes que lo consumen), inhibidores JAK, y menor con metotrexa-
to, sulfasalazina, hidroxicloroquina, tocilizumab, abatacep y rituximab.
Las guias clinicas recomiendan un tamizaje riguroso para tuber-
culosis latente o activa antes de iniciar cualquier tratamiento bio-
légico o con inhibidores-JAK en pacientes con AR. Las pruebas
sugeridas incluyen la prueba de tuberculina (PPD), la liberacién de in-

terferén gamma (IGRA) y las radiografias de térax. En caso de tuber-
culosis latente, se aconseja iniciar profilaxis antituberculosa, y es posible
el inicio de firmacos biolégicos con un mes de tratamiento profildctico.
Si la tuberculosis es activa, los compuestos biolégicos deben suspenderse
y reiniciarse al menos seis meses después de indicar el tratamiento antitu-
berculoso (TAT). Sin embargo, si hay actividad de la AR, el tratamiento
recomendado se adecua a la gravedad: actividad leve de AR, AINE, hi-
droxicloroquina o sulfasalazina; en la actividad moderada, después de dos
meses de TAT, pueden considerarse esteroides en dosis bajas con meto-
trexato; en casos de alta actividad, después de dos meses de TAT, es posible
reiniciar firmacos biolégicos de bajo riesgo como rituximab o abatacept.

Conclusiones: El caso clinico subraya el alto riesgo de reactivacién de
tuberculosis en pacientes con AR tratados con compuestos biolégicos y la
importancia del tamizaje para tuberculosis latente o activa antes de iniciar
dichos tratamientos. Ademds, hay que vigilar la presentacién de TB activa.
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DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE: UN CASO INUSUAL
Y SU DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON MIOPATIAS INFLA-
MATORIAS

A.C. Mufioz-Cedefio, A. Santizo-Avila, H. Menchaca-Aguayo, R. More-
no-Salgado, E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfer-
medad genética progresiva poco frecuente. Se caracteriza por un espectro
variable, desde debilidad muscular menos grave hasta una miocardiopatia
aislada en mujeres portadoras. Su prevalencia de 1/3,500-1/9,300 nacidos
hombres es de herencia recesiva ligada al cromosoma X y su incidencia en
mujeres portadoras se desconoce.

Presentacion del caso: Paciente femenina de seis afios con alteraciones
oculares, catalogada como degeneracién marginal de Terrien; el abordaje
de conectivopatias revela elevacién de enzimas musculares CPK, aldolasa,
ALT, AST y HDL. La IRM de miembros inferiores muestra miositis.
La electromiografia registra potenciales polifésicos aserrados. Inmunolé-
gico: PmSCL 75 +, Mi2 +, Ku +. Se integra el diagnéstico de miopatia
inflamatoria (19/03/2023) y se inicia tratamiento con glucocorticoides,
metotrexato e inmunomodulacién. Con posterioridad muestra enzimas
musculares persistentemente elevadas (Figura 1), sin debilidad u otra
afeccién sistémica, por lo que se considera refractariedad (seis meses); se
realiza el cambio a azatioprina (21/08/23), a pesar de lo cual persisten
las mismas alteraciones de enzimas, elevacién de enzimas musculares, con
CMAS 52; se decide iniciar IGIV mensual con seis dosis totales; luego, al
observar citopenias y persistencia de la elevacién de las mismas enzimas,
se aborda hepatitis autoinmunitaria que es negativa y se solicita prueba
de mutacién de TPMT, que resulta heterocigota. Se cambia a micofeno-
lato de mofetilo (19/03/2024); dado que persisten elevadas las enzimas
musculares se vuelve a practicar biopsia muscular, la cual indica miopatia
inflamatoria inespecifica, atrofia y fibrosis perimisial multifocal; se envia
otra muestra al Instituto Nacional de Neurologia, que sefiala miopatia
metaboélica. Tras considerar causas genéticas se realiza secuenciacion de
exoma y se identifica DMD patogénico y cariotipo normal 46, XX (Figura
2). Se integra una variante de distrofia de Duchenne, se retira el MFM y
se dejan los glucocorticoides en esquema de descenso, con mejoria de los
valores enzimdticos.
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Figura 1. Valores de enzimas musculares durante el tratamiento. (CC014)
Enzimas musculares

8.22 9.22 1.23 323 423 6.23 823 1023 124 3.24 5.24 6.24 7.24
MIX/GC AZTIGC IGIV/GE  MEM 161V 6C
BCPK EALT EAST [ILOH
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Fuente: Portal electrénico de laboratorio Hospital Infantil de México Federico Gémez

Figura 2. Familiograma. (CC014)
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Elaborado: Ana Cristina Mufioz Cedefio
Fuente: Informacién de sistema Harmoni

Discusiéon: La DMD es efecto de la mutacién de un gen encargado de la
produccién de la proteina distrofina, una proteina del citoesqueleto que se
une a la actina e interactiia con un complejo glucoproteina-distrofina, que
une citoesqueleto, limina basal y membrana plasmatica. En la biopsia de
musculo, la distrofina estd ausente y las fibras musculares se observan necré-
ticas o degeneradas. Las manifestaciones clinicas se consideran resultado del
desbalance entre la necrosis de las fibras musculares y regeneracién mioblds-
tica. Sin embargo, existen entidades autoinmunitarias, como las miopatias
inflamatorias, que cursan con manifestaciones clinicas similares. Este caso
es particularmente relevante, ya que representa un desafio diagndstico y te-
rapéutico; los informes de estos hallazgos son escasos, asi como desconocida
la casuistica en mujeres. Los tratamientos actuales varfan desde esteroides
hasta control molecular; sin embargo, al no tener clinica de debilidad o afec-
tacién muscular progresiva, sin alteraciones miocérdicas, se debe considerar
solo la vigilancia y esperar la evolucién.

Conclusiones: Los hallazgos clinicos pueden observarse en ambas ano-
malias, pero tienen tratamientos médicos diferentes, lo que representa un
reto médico para lograr el equilibrio. La importancia de evaluar de manera
integral radica en establecer un adecuado diagnéstico diferencial, ya que en
caso de clinica de debilidad pueden establecerse miopatias inflamatorias,
distrofia fascioescapulohumeral, distrofia muscular de Becker y distrofia
muscular mioténica. Asimismo, es crucial investigar si estas alteraciones
pueden coexistir, ya que cambiaria su tratamiento y prondstico.

Bibliografia

1. Lépez-Herndndez. Discordancia genotipo-fenotipo en un paciente
con distrofia muscular de Duchenne por una nueva mutacién: hipétesis
de la funcién de amortiguacién de la distrofina/Genotype-phenotype
discordance in a Duchenne muscular dystrophy patient due to a novel
mutation: insights into the shock absorber function of dystrophin. Rev

Neurol (Ed. impr.). 16 jun 2011;52(12):720-724.
66 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1

2. Acosta-Gualandri A, Jiménez-Hernindez M. Distrofia muscular de
Duchenne y defecto de oxidacién de dcidos grasos en un paciente pe-
didtrico. Microbiologia-genética molecular. Hospital Nacional de Nifios
Dr. Carlos Séenz Herrera.

3. Guerra-Torres M, Suirez-Obando F, Garcia-Robles R, ez a/. Distrofia
muscular de Duchenne/Becker. Instituto de Genética Humana, Facul-
tad de Medicina, Pontificia Universidad Javeriana. Bogoti-Colombia.
Servicio de Genética, Hospital Universitario San Ignacio. Bogotd-Co-
lombia Departamento de Ciencias Fisiologicas, Facultad de Medicina,
Pontificia Universidad Javeriana. Bogoti-Colombia.

4. Guapi-Nauniay VH, Garcia Orbe JR. Distrofia muscular de Du-
chenne: reportes de caso. Univ Med. 2017;58(4): doi: http://dx.doi.
org/10.11144/Javeriana.umed58-4.duch.

CCo1s

LA FALTA DE RESPUESTA AL TRATAMIENTO EN UNA POLI-
MIOSITIS INVITA SIEMPRE A CONSIDERAR UN DIAGNOSTI-
CO DIFERENCIAL

B. Judrez-Garcia', M.J. Baeza-Rivera!, L.D. Fajardo-Hermosillo?, A. Ol-
medo-Aguilar?, G. Echeverria-Gonzilez!

(”Hospita/ de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS,
Guadalajara, Jalisco, ? Unidad médica Doytravi

Introduccién: La polimiositis es una entidad caracterizada por debilidad
muscular proximal simétrica, artritis, autoanticuerpos y afectacién de 6r-
ganos, como pulmones con neumonia intersticial inespecifica. En la eva-
luacién inicial, el 90% de los adultos con polimiositis muestra aumento
de la creatina cinasa (CK) y debilidad muscular, y es preciso excluir otras
causas congénitas, infecciosas, metabélicas, toxicas y endocrinolégicas. La
distrofia muscular fascioescapulohumeral (DMFEH) es la tercera forma
més comun de distrofia muscular. Los sintomas de debilidad muscular en
cara, hombros y brazos suelen aparecer entre los tres y 50 afios y son pro-
gresivos hasta comprometer las mufiecas. La enfermedad se vincula con
una delecién cromosémica en 4q35 y revela elevacién de CK < 3 veces el
valor normal. Hay dos tipos de DMFEH; el més frecuente es el tipo 2, en
el que puede detectarse la mutacién del gen SMCHDI. La polimiositis
suele responder a glucocorticoides e inmunosupresores. En cambio, el tra-
tamiento de la DMFEH es sintomatico y de apoyo, con la rehabilitacién
muscular como eje principal. Ante la ausencia de respuesta al tratamiento
en una polimiositis, deben replantearse diagnésticos alternativos, como las
distrofias musculares. Se presenta el caso de una paciente diagnosticada
inicialmente como una polimiositis resistente al tratamiento que al reabor-
darse se reclasificé como una DMFEH.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 46 afios que mostré duran-
te la evolucién de su enfermedad debilidad de cara, brazo izquierdo que
progresé a bilateral al afio, escdpulas aladas, hombros caidos, dificultad
para elevar los brazos y posterior extensién a musculos de la mufieca
izquierda. Se diagnosticé de modo inicial como una polimiositis por pre-
sencia de anticuerpos antinucleares (ANA), anti-PL7 y anti-PL12. Se
instituy6 tratamiento con metotrexato (25 mg via oral a la semana) y
prednisona (50 mg dia), sin mostrar mejoria clinica al afio, y se la remitié
a esta institucion por resistencia al tratamiento. En su reabordaje se en-
cuentra atrofia de musculos interéseos y lumbricales, regién tenar e hipo-
tenar, ademds de debilidad para la prensién y aposicién de los dedos. No
se detect6 alteracién de la fuerza de la cintura pélvica, disfagia, fenémeno
de Raynaud o lesiones dérmicas. Registré CPK con elevacién méxima de
347 U/L. La nueva determinacién de anticuerpos ANA y anti-Jo fue
negativa. La capilaroscopia no revelé agotamiento de capilares, solo al-
gunos capilares serpenteantes y entrecruzados. La resonancia magnética
de encéfalo y columna cervical no identificé compresién radicular y la
electromiografia mostré un patrén miopdtico proximal. La biopsia mus-
cular de deltoides derecho fue consistente con una distrofia muscular y
se detecté la mutacién del gen SMCHDI (Figura 1). Al reclasificar a la
paciente como DMFEH, se suspendieron esteroides e inmunosupresores
y se inici6 rehabilitacién.
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Figura 1. Biopsia de musculo deltoides con tinciones H-E a 10x (A) y 40x (B y C), en la que pueden observarse fibras musculares con degeneracién eo-
sinéfila necrotica, escaso tejido conectivo endomisial, ligero infiltrado inflamatorio crénico y fibrosis. (D) Videocapilaroscopia del pliegue ungueal a 500x
que muestra algunos capilares serpenteantes y entrecruzados, sin agotamiento vascular. (E) Atrofia de musculos lumbricales tercero y cuarto de la mano

izquierda. (F) Secuencia T2 de resonancia magnética sin evidencia de comprensién radicular a nivel cervical. (CC015)
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Discusién: No todos los pacientes con debilidad muscular proximal, anti-
cuerpos, patrén miopitico por electromiografia y biopsia tienen polimiositis.
Es importante tener en cuenta banderas rojas inusuales como la elevacién de
CK < 3 veces su valor, escipulas aladas, debilidad facial, asimetria y ausencia
de afectacion de miembros pélvicos. Ademds, hay que considerar la ausencia
de signos comunes en la polimiositis, como fenémeno de Raynaud, neumo-
nfa intersticial no especifica, manos de mecdnico y artritis. En este caso, la
mutacién del gen SMCHDI confirmé el diagndstico.

Conclusiones: La falta de respuesta al tratamiento, la ausencia de signos
comunes y la presencia de banderas rojas en una polimiositis llevan siem-
pre a considerar un diagnéstico diferencial, como una distrofia muscular,
en este caso una DMFEH.
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SINDROME DE DOLOR REGIONAL COMPLEJO EN PACIENTE
POSOPERADA DE CRANEOTOMIA Y RESECCION PARCIAL,
SECUNDARIO A MENINGIOMA MENINGOTELIAL GRADO 1

P.M. Pérez-Morales, L.B. De la Cruz-Becerra, S.A. Vizquez-Guevara, Y.
Mejia-Holguin, L. Ortiz-Trevifio
UMAE Hospital de Especialidades No. 25 del IMSS, Monterrey, N.L.

Introduccién: El sindrome de dolor regional complejo (SDRC) es un pro-
ceso doloroso, clasificado de tipo I sin lesiones nerviosas identificadas y de

A

tipo II con lesién nerviosa presente y determinada. Puede aparecer tras
un episodio nocivo (traumatismo u operacién) o de manera espontinea,
e incluso lo pueden predisponer factores genéticos. Se caracteriza por res-
puesta anormal de una extremidad a una lesién y se manifiesta por dolor
desproporcionado prolongado en una distribucién no dermatémica, alte-
raciones vasomotoras, recuperacién funcional retardada y cambios tréficos
adjuntos. Se ha determinado que los pacientes con céncer pueden desarro-
llar SDRC como lesién nerviosa directa por la neoplasia maligna, como
un sindrome paraneopldsico o neuropatia relacionada con el tratamiento.
Las principales opciones terapéuticas del SDRC engloban analgésicos
convencionales, antiinflamatorios, firmacos antineuropiticos y opciones
intervencionistas, incluidos procedimientos nerviosos percutineos y dis-
positivos de neuroestimulacién implantados.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 52 afios que comienza
con aumento de volumen frontocigomitico derecho no doloroso acom-
pafiado de disminucién de la agudeza visual que avanza a cefalea inten-
sa holocraneal. Se valora en el servicio de neurocirugia y la resonancia
magnética revela lesién tumoral de 2,2 x 1,8 cm en giro supramarginal
derecho (hipointenso en T1 e hiperintenso en T2), que produce un
efecto de masa y asimetria de ventriculos laterales. Se realiza craneo-
tomia y reseccién parcial, lo que confirma meningioma meningotelial
con invasién a hueso craneal, y se instituye radioterapia coadyuvante.
Un afio después padece artralgias en interfalingicas proximales de ca-
racteristicas inflamatorias, rigidez de 35 minutos, disestesias palmares
con dolor al roce cutineo de predominio derecho, limitacién para la
prensién e hiperhidrosis palmar. Exploracién fisica: ptosis palpebral
derecha, arcos de movilidad conservados, artritis en 12 MCF derecha,
32 y 42 IFP derecha y edema difuso de dedos en ambas manos (Fi-
gura 1). Estudios paraclinicos: proteina C reactiva (PCR) y velocidad
de sedimentacién globular (VSG) normales, factor reumatoide (FR) y
anticuerpos antipéptido citrulinado ciclico (anti-CCP) negativos, an-
ticuerpos nucleares extraibles (ENA) negativos y anti-DNA positivos
(39 Ul/mL, titulos bajos), con C3 y C4 normales. Se indican parace-
tamol, antiinflamatorio y gabapentina, con mejoria significativa; se la
envia a rehabilitacién y revaloracién por el servicio de neurocirugia,
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Figura 1. Edema de dedos ¢ hiperhidrosis palmar. (CC016)

o

donde la RMN demuestra lesién residual a nivel de Iébulo temporal e
insular derechos con infiltracién selar, intraorbitaria y ésea.
Discusion: Este caso describe la relacién del desarrollo espontineo del
SDRC con una lesién residual de una neoplasia maligna subyacente,
con una diversidad de datos clinicos como alodinia e hiperalgesia que
no se limitan al territorio de un solo nervio, sino que estdn presentes
en dreas mds expandidas acompafados de edema difuso y actividad su-
domotora anormal en la misma regién, lo cual satisface los criterios de
Budapest; en consecuencia, destaca la importancia del estudio, atencién
multidisciplinaria e identificacién de sindromes paraneoplasicos o le-
siones residuales.

Conclusiones: E1 SDRC puede ser un reto diagnéstico y atin mds com-
plicado en pacientes con neoplasias, dado que existen limitaciones que
pueden impedir el inicio temprano de tratamiento, ya que la poblacién
con cdncer a menudo sufre sintomas inespecificos, como dolor nociceptivo
y fatiga vinculados con alteraciones cognitivo-emocionales, lo que retrasa
la sospecha diagnéstica del SDRC; por lo tanto, es relevante la ripida eva-
luacién integral diagnéstica para el control del dolor y descartar recaida o
enfermedad metastésica.
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CCo17

POLIARTRALGIAS COMO MANIFESTACION DE SINDROME
DE SHULMAN

M.C. Huerta-Martinez, S.A. Vizquez-Guevara, L. Ortiz-Trevifio, L.B.
De la Cruz-Becerra, Y. Mejia-Holguin

UMAE Hospital de Especialidades No. 25 del IMSS, Monterrey, NL

Introduccién: La fascitis eosinofilica que propuso Shulman en 1974 es
una afeccién cutdnea y musculoesquelética rara, con solo unos 100 casos
notificados en Japén; es mds frecuente entre los 20 y 60 afios, con una
relacién hombre-mujer de 1,5:1. En el 50% de los casos, la aparicién de la
enfermedad es repentina. Las caracteristicas clinicas mds frecuentes inclu-
yen cambios en la piel, artralgias o artritis, mialgias o miositis, y rara vez
neuropatias y serositis.

68 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1

Presentacion del caso: Mujer de 62 afios con diabetes mellitus tipo 2 en
tratamiento que acude de forma inicial a la consulta de un reumatélogo
particular en 2021 por cuadro de poliartralgias de tipo inflamatorio de
predominio en manos, con rigidez y limitacién para movilizar los hom-
bros. Ante la sospecha clinica de artritis reumatoide se inicia trata-
miento con metotrexato y glucocorticoide con mejoria clinica parcial,
por lo que pierde el seguimiento y suspende el tratamiento por decisién
propia. En septiembre 2023 acude con médico familiar por persisten-
cia de las poliartralgias y se afiade dermatosis eritematosa, prurigino-
sa y progresiva de cuatro meses de evolucion con aparicién inicial en
la pierna izquierda que se disemina a abdomen, dorso de manos, drea
preesternal; por lo tanto, se valora en el servicio de dermatologia en
octubre 2023 y se cataloga como poiquilodermia de Civatte y se indica
tratamiento con hidrocortisona tépica. Llama la atencién la elevacién
de los reactantes de fase aguda y la eosinofilia (cosinéfilos, 1,900 cel/
pL) y se la remite al servicio de reumatologia para descartar compo-
nente autoinmunitario sistémico. Se la valora en noviembre 2023 y, en
virtud de la persistencia de las poliartralgias inflamatorias, manifes-
taciones cutdneas y elevacién de reactantes de fase aguda, se solicita
serologia de anticuerpos antinucleares, anti-Jo, factor reumatoide, an-
ti-Smith, anti-DNA, anti-CCP, ¢c-ANCA y p-ANCA con resultado
negativo; la radiografia de manos es normal, sin erosiones ni quistes
subcondrales, tan solo persiste la eosinofilia. Se la trata como proba-
ble artritis seronegativa, de nueva cuenta con metotrexato, y se solicita
biopsia cutdnea en julio 2024 que revela incontinencia pigmentaria de
la ldmina propia, infiltrados inflamatorios crénicos a base de linfocitos,
células plasmiticas y eosinéfilos en derredor de los vasos sanguineos,
nervios y perianexuales de la dermis reticular, aumento de tejido conec-
tivo dérmico y tabiques fibrosos en tejido celular subcutineo (Figura
1). Dadas las manifestaciones articulares, cutdneas, eosinofilia perifé-
rica y resultado de la biopsia se integra el diagnéstico de sindrome de
Shulman y se inicia tratamiento con colquicina via oral, pimecrolimus
tépico e hidrocortisona tépica con mejoria clinica.

Figura 1. (A) Area preesternal con hiperpigmentacién eritematosa. (B)
Abdomen con hiperpigmentacién eritematosa y cicatriz por toma de
biopsia. (C) Infiltrados inflamatorios crénicos con escasos eosindfilos
perivasculares, H-E, 250x. (D) Tejido celular subcutineo congestivo con
engrosamiento de los tabiques, H-E, 250x. (CC017)

Lt

Discusion: La fascitis eosinofilica (sindrome de Shulman) es una enferme-
dad raray poco explorada que debe tomarse en consideracién como diagnés-
tico diferencial en pacientes con poliartritis y lesiones cutineas persistentes,
ya que su tratamiento oportuno puede favorecer un mejor prondstico.
Conclusiones: La artritis reumatoide seronegativa y la esclerosis sistémica
progresiva son parte del diagnéstico diferencial principal.
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CCo18

SiNDBOME DE SOBREPOSICION: LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO AMPOLLOSO Y SX DE SJOGREN, PRESENTA-
CION DE UN CASO PEDIATRICO

AL Céspedes-Cruz!, A. Veldzquez-Cruz?, M. Zeferino-Cruz!, G.C. Cor-
tina-Olvera!, A.R. Torres-Jiménez!

WUMAE Hospital General CMN La Raza, ®Hospital General Gaudencio
Gonzdlex Garza, Centro Médico Nacional La Raza, IMSS (Pediatria)

Introduccién: El sindrome de sobreposicién se define como la coexisten-
cia de dos o mds enfermedades diagnosticadas de forma independiente
en un mismo paciente. El lupus eritematoso sistémico ampolloso es una
afeccién aguda en la cual la biopsia de piel con inmunofluorescencia es
idénea para el diagnéstico etiolégico. Se presenta en 0,2 casos por 100
000 habitantes. Las lesiones se caracterizan por mostrar un brote agudo
de ampollas generalizado y pruriginoso que no deja cicatriz. El patrén
inmunohistolégico que sugiere lupus cutineo ampolloso es la presencia
de inmunocomplejos depositados en forma lineal o papilar de IgM, IgA,
IgG y C3, asi como la presencia de anticuerpos contra coldgeno tipo VII.
El sindrome de Sjogren se caracteriza por afectar glindulas exocrinas y
se pueden utilizar los criterios EULAR/ACR 2016 para clasificar a un
paciente. El tratamiento de ambos se basa en esteroide sistémico, inmuno-
supresor y, en casos resistentes, firmacos biolégicos.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 16 afios con anteceden-
te de lupus eritematoso sistémico (hematolégico, articular y serold-
gico) un afio previo; se indicé tratamiento con esteroide sistémico y
dcido micofendlico. Padecimiento actual: lesiones dérmicas redondas
con halo violdceo, pruriginosas, en muslos y abdomen, las cuales se ge-
neralizan y evolucionan a vesiculas y ampollas de un mes de evolucién,
tlceras puntiformes en lengua y paladar, dolorosas y sensacién de cuer-
po extrafio en ojos (Figuras 1 a 3). Estudios de laboratorio: C3 39, C4
10, IgG 3509, anti-DNA 401, anti-Ro 1374, anti-La 1076, anti-Sm
6935, Coombs positivo, panel viral para EBV, CMV y herpes negativos.
Biopsiade piel: vesiculaampollosa y subepidérmica con infiltrado inflamato-
rio de predominio neutrofilico consistente con lupus eritematoso sistémico
ampolloso con inmunofluorescencia positiva para IgA, IgM y fibrinégeno.
Biopsia de glandula salival: sialoadenitis linfocitica crénica moderada.
Discusién: Adolescente con antecedente de lupus eritematoso sistémico
quien, en esta ocasién, sufre recaida con lupus ampolloso y sindrome de Sjo-
gren (siete criterios ACR/EULAR 2016); se clasifica como sindrome de
sobreposicion con estas dos enfermedades clinicas poco frecuentes. Recibe
tratamiento a base de pulsos de metilprednisolona, ciclofosfamida durante
seis meses y rituximab (375 mg/m? SC/quincenal, 2 dosis) con mejoria clini-
ca y serolégica. Actualmente asintomitica bajo tratamiento con prednisona
(12,5 mg/24 h), dcido micofendlico (1 g/12 h) y cloroquina.
Conclusiones: Ante lesiones dérmicas vesiculares y ampollosa en pacien-
tes con o sin diagndstico reumatolégico, asi como ulceras orales, se sugiere

Figura 1. Dermatosis en muslos caracterizada por lesiones redondas erite-
matosas y necrosis central. (CC018)

~

Figura 2. Ampolla en tobillo derecho. (CC018)

la biopsia de las lesiones con inmunofluorescencia para determinar la causa
precisa y el lupus ampolloso, el cual cuenta con varios diagndsticos dife-
renciales.
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CCo19

ESPLENOMEGALIA MASIVA EN LUPUS ERITEMATOSO SIS-
TEMICO

J.I. Velasco-Santos, I.N. Morales-Avendafio, C. Abud-Mendoza, D.A.
Herrera-Van Oostdam

Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: La esplenomegalia masiva es poco comun en el lupus erite-
matoso sistémico (LES), pero es posible. En un estudio, la esplenomegalia
fue habitual en el 71,2% de los pacientes con LES y es importante vigilarla,
ya que puede vincularse con complicaciones como citopenia y anomalias
malignas hematolégicas. La patogenia de la esplenomegalia en el LES no
se comprende completamente, pero se ha observado que la generacién y
deposicion de inmunoglobulina G (IgG) desempefian un papel importan-
te en la inflamacién y disfuncién esplénica en el LES.
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Presentacion del caso: Varén de 42 afios que acudié a urgencias por do-
lor abdominal de 24 horas y esplenomegalia. Tiene antecedentes de lupus
eritematoso sistémico caracterizado por crisis de anemia hemolitica anual
desde los seis afios. El ultimo episodio ocurrié seis meses antes y respon-
di6 a prednisona, micofenolato de mofetilo y rituximab. Informé un cre-
cimiento de la circunferencia abdominal en los ultimos meses. Exploracién
fisica: adenomegalia de 1,3 cm x 1 cm x 1,1 cm. La TAC abdominal de
doble contraste revela esplenomegalia masiva con multiples infartos es-
plénicos (Figura 1); antifosfolipidos positivos a cardiolipina, B2 GP1 y
anticoagulante lupico. Negé fiebre y otros sintomas constitucionales. El
sistema histopatolégico de la biopsia de ganglio cervical muestra linfoma
difuso de células B grandes, CD20 + BCL2 +. Se halla bajo tratamiento
hematolégico actual.

Discusién: En estudios de infartos esplénicos independiente de la
causa se menciona una mortalidad 5% a 34%. Los sintomas pueden
ser inespecificos y ello dificulta sus diagndsticos. En un estudio retros-
pectivo de la base de datos de Taiwdn, en un centro terciario con 76
pacientes, se identificaron como sintomas comunes dolor abdominal
en el cuadrante superior izquierdo (15,1%), dolor en otras localiza-
ciones abdominales (38,4%), dolor toricico (16,4%), niusea o vémito
(23,3%), fiebre (31,5%), disnea (26,0%) y plenitud abdominal (20,5%).
En un estudio retrospectivo de una cohorte china de pacientes con diag-
néstico de lupus eritematoso sistémico y afeccién maligna hematolégica,
en comparacién con pacientes con LES sin proceso maligno, se identi-
ficaron como factores de riesgo en un andlisis de regresién logistica
univariable la edad adulta mayor (OR = 1,075; IC95%, 1,028-1,125), la
esplenomegalia (OR = 4,667; 1C95%, 1,351-6,115) y la infeccién (OR
= 5,077; 1C95%, 1,523-16,925) y se acompafiaron de mayor riesgo de
enfermedad maligna hematolégica. En el andlisis de regresion logistica
multivariable, la edad adulta mayor fue un factor de riesgo. Los factores
de riesgo de mortalidad total calculado por regresion de Cox muestran
que el sexo femenino (RR = 0,219; 1C95%, 0,070-0,681) y la hidroxi-
cloroquina (RR = 0,281; IC95%- 0,094-0,845) son factores protectores.
Estos resultados se vieron repetidos en una gran cohorte espafiola multi-
céntrica de paciente con lupus eritematoso sistémico con linfoma y pacien-
tes con lupus sin linfoma. Como se esperaba, el linfoma difuso de células B
grandes (DLBCL) fue el diagndstico mds comun (8 pacientes, 38%). Los
regimenes quimioterapéuticos en orden decreciente de frecuencia fueron
los siguientes: rituximab-CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristi-
na y prednisolona).

Conclusiones: A pesar de que la esplenomegalia puede deberse a activi-
dad del lupus o ser secundaria a episodios trombéticos por sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos, es importante recordar que las enfermedades
autoinmunitarias se han relacionado con mayor prevalencia de afeccién
maligna y debe considerarse su abordaje en pacientes con esplenomegalia
y lupus eritematoso sistémico.
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Figura 1. Esplenomegalia masiva con multiples infartos. (CC019)
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CCo20

SINDROME DE ASIA, REPORTE DE UN CASO

J.A. Alvarez-Montano, Y. Mejia-Holguin, S.A. Vézquez-Guevara, L. Or-
tiz-Trevifio, L.B. De La Cruz-Becerra

UMAE Hospital de Especialidades No. 25 del IMSS, Monterrey, NL

Introduccién: El sindrome autoinmunitario inflamatorio inducido por
adyuvantes (ASIA, autoinmune syndrome induced by adjuvants) incluye cua-
tro entidades clinicas: a) siliconosis; b) sindrome de la Guerra del Golfo;
¢) miofascitis macrofigica y d) fenémeno posvacunacién relacionado con
adyuvantes, que se caracterizan por la produccién de autoanticuerpos en
respuesta a un agente externo o adyuvante.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 54 afios, ama de casa, so-
metida a liposuccién y colocacién de implantes mamarios de silicén en
2019. En agosto 2022 inicié con mialgias generalizadas, fatiga, debilidad
y disnea. En febrero 2023 acudié a valoracién por neumologia en medio
privado, que la envié a un reumatélogo particular, quien diagnosticé der-
matomiositis, aunque con panel de anticuerpos para miopatias negativo,
y se inici6 tratamiento con metotrexato subcutdneo, azatioprina y pred-
nisona, con mejoria parcial. En abril 2023 se la hospitalizé por cuadro de
neumonia y la tomografia de térax reveld infiltrado bilateral; se instituy6
tratamiento con trimetoprima con sulfametoxazol durante seis semanas
por sospecha de infeccién por Preumocystis jirovecii. De nueva cuenta la
valora un reumatélogo particular, que determiné enfermedad pulmonar
intersticial relacionada con dermatomiositis y se indica dcido micofenélico.
A su valoracién por este servicio en noviembre 2023 se encontraron datos
clinicos de esclerosis sistémica (fenémeno de Raynaud, reflujo gastroeso-
fagico y disminucién de la apertura oral), con leve debilidad proximal de
miembros pélvicos y leve aumento de los valores de creatina fosfocinasa
total, pero sin lesiones cutdneas, con serologia negativa (incluido un nuevo
panel de miopatias), panel viral negativo y marcadores tumorales negativos
(R-fetoproteina, CA-125, CA 19-9, CA 15-3, antigeno carcinoembriona-
rio). Las tomografias de control en enero y marzo 2024 reconocieron datos
consistentes con enfermedad pulmonar intersticial, por lo que se envié a
aplicacién de 2 g de rituximab y valoracién por neumologia, que sugiri6
continuar con el dcido micofendlico. En mayo 2024 se afiadieron xerosto-
mia y xeroftalmia. Estd pendiente el retiro de los implantes mamarios por
parte de cirugia general en octubre 2024 para valorar la respuesta.
Discusién: La paciente cumple con dos criterios mayores (exposicién a sili-
c6n, debilidad muscular), ademas de datos clinicos y tomograficos indica-
tivos de esclerosis sistémica (enfermedad pulmonar intersticial, fenémeno de
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Raynaud, reflujo gastroesofigico) y signos clinicos de sindrome de Sjogren
(xeroftalmia, xerostomia), por lo que se consideré sindrome ASIA, si bien se
requiere seguimiento para valorar la respuesta tras el retiro de los implantes
mamarios.

Conclusiones: El sindrome ASIA requiere una alta sospecha clinica para
establecer el diagnéstico y, aunque el nimero de casos no ha dejado de
crecer, es todavia un tema de controversia. Esta afeccién debe sospecharse
sobre todo en pacientes con antecedentes de exposicion a agentes externos,
en quienes las manifestaciones clinicas o bioquimicas no se explican mejor
por otras causas.
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“LUPUS ERITEMATOSO TUMIDO”, FORMA INUSUAL DE LU-
PUS CUTANEO. REPORTE DE CASO

O. Gallegos-Hernéndez, ]. M. Mufioz-Zavala
Hospital General Regional 196, IMSS

Introduccién: El lupus eritematoso timido (LET) es un subtipo raro del
lupus cutdneo crénico, descrito por primera vez en 1909 por Hoffman en
la Berlin Dermatological Society. En clinica, el LET se caracteriza por pi-
pulas o placas multiples urticariformes, induradas y eritematosas, con un
brillo rojo-violdceo y superficie blanda en dreas fotoexpuestas. Representa
solo el 3% a 8% de los casos de lupus cutdneo, y es de las formas menos
frecuentes, con distribucién igual en hombres y mujeres y una incidencia
méxima entre los 30 y 38 afios. En términos histolégicos se reconocen
hiperqueratosis, taponamiento folicular e infiltrado linfocitario periane-
xual. Los rasgos que obligan a sospechar dicha entidad son la ausencia
de alteraciones epidérmicas (erosién, atrofia, descamacién y taponamiento
folicular) y la curacién sin dejar cicatriz. Otro rasgo distintivo del LET es
su escasa relacién con anticuerpos antinucleares (ANA), anti-Ro, anti-La
y anti-ADN nativo. En general tiene buen prondstico con respuesta satis-
factoria a esteroides y antipaludicos.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 18 afios, originario y residen-
te de la Ciudad de México, cristiano, soltero y estudiante de bachillerato.
APP: epilepsia frontal diagnosticada a los 12 afios, sin protocolo de estudio
y en tratamiento con carbamazepina, suspendido dos afios antes. Alérgicos
(+): ibuprofeno (exantema); quirtrgicos (+): apendicectomia; transfusiona-
les y traumiticos interrogados y negados; tabaquismo y etilismo negados.
PA: refiere inicio seis meses previos de aparicién de placas eritematosas,
urticariformes y pruriginosas, en escipula izquierda que se extienden a la
regién del triceps izquierdo, con evolucién en brotes y precipitados por
fotoexposicion y remitidos sin cicatriz (Figura 1). Niega sintomas sisté-
micos: tlceras orales, efluvio telégeno, eritema malar, artralgias o artritis,
Raynaud, disnea o palpitaciones, orina espumosa o turbia. Exploracién
fisica: placas eritematosas y urticariformes en escdpula izquierda que se
extienden a zona de triceps y el resto sin alteraciones. Se indica protocolo
de estudio ante sospecha de lupus cutdneo; estudios de laboratorio: ANA
(+) 1:80 AC-1, anti-SM (-), anti-DNA nativo (-), anti-Ro (-), anti-La
(-), anti-RNP (-), C3 92,8, C4 16,5, BH, QS y EGO sin alteraciones.
La biopsia de piel concluye: “vacuolizacién focal de la basal, hiperque-
ratosis y taponamiento folicular. En dermis, infiltrado linfocitario pe-
rianexual y perivascular y un depésito intersticial escaso de mucina’
Se inicia tratamiento con esteroide de dep&sito, luego prednisona (0,5 mg/
kg DR) e hidroxicloroquina (200 mg/24 h), con remisién completa de
lesiones en cuatro semanas.

Discusion: El LET representa una forma infrecuente de lupus cutineo
crénico y es excepcional su avance a formas sistémicas; el punto cardinal

Figura 1. (A) Las lesiones del LET consisten en pépulas, placas o lesiones
anulares y eritematosas en zonas fotoexpuestas. (B) Biopsia de LET que
muestra un infiltrado linfocitario perivascular y perianexual con depésito
intersticial de mucina, sin alteraciones epidérmicas. (CC021)

]

Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1 71



LIII Congreso Mexicano de Reumatologia

para sospechar dicha entidad es su evolucién crénica, en brotes y la cura-
cién de las lesiones sin dejar cicatriz, ademds de la ausencia de afectacién
en epidermis en el plano histopatolégico.

Conclusiones: EI LET es una forma poco habitual de lupus cuténeo y sus
principales diagnésticos diferenciales son la erupcién polimorfa luminica y
la mucinosis reticular eritematosa; la biopsia permite distinguir ambas en-
tidades. Por lo regular, el LET tiene buen prondstico y excelente respuesta
a esteroides y antipalidicos.
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COMPLICACIONES SISTEMICAS EMERGENTES EN EL LU-
PUS CUTANEO SUBAGUDO PEDIATRICO: UN CASO DE VAS-
CULITIS GASTROINTESTINAL INESPERADA

B.J. Fortuna-Reyna', ].A. Gonzalez-Chapa?, M.D. Torres-Made?

(Z)Hoxpim/ Universitario José Eleuterio Gan’zdlez, UANL, Monterrey, NL,
@ Universidad de Washington, ®) Hospital Angeles Valle Oriente

Introduccién: El lupus eritematoso cutineo subagudo (LECS) en nifios
es una afeccién poco frecuente que se caracteriza por erupciones morfol6-
gicas distintivas y afectacién sistémica minima. Sin embargo, en el 50% a
70% de los casos pueden presentarse artralgia o artritis.

Presentacion del caso: Nifio de nueve afios que se presenté en 2022
con una placa anular eritematosa bien definida sin descamacién en la
regién maxilar derecha que se extendia hasta la oreja (Figura 1). Los
hallazgos de laboratorio mostraron un titulo de ANA de 1:160 con
patrén centriolar y anti-Ro positivo. De modo inicial no se observa-
ron sintomas sistémicos. Se indicé tratamiento con hidroxicloroquina
y esteroides tépicos, lo que produjo una excelente respuesta clinica. En
enero de 2024, el paciente desarrollé dolor epigistrico moderado y he-
matemesis. Una endoscopia revelé duodenitis crénica inespecifica y co-
litis linfoide crénica. La histopatologia confirmé vasculitis en eséfago,
estémago, duodeno ¢ intestino grueso. En consecuencia, se instituyé
tratamiento con bolos intravenosos de metilprednisolona seguidos de
ciclofosfamida mensual a partir de abril de 2024 con favorable respues-
ta clinica.

Discusién: Si bien el LECS se caracteriza por sus manifestaciones cu-
tineas, son posibles complicaciones sistémicas, aunque en raras ocasio-
nes. En este paciente se detectaron anticuerpos anti-Ro relacionados
de manera notable con formas cutineas subagudas, lo que refuerza el
diagnéstico de LECS. Es importante sefialar que solo un 15% de los
pacientes con LECS avanza al lupus sistémico. La respuesta terapéu-
tica a los corticosteroides tépicos y sistémicos, junto con la hidroxi-
cloroquina, fue favorable en este paciente. Sin embargo, la aparicién
de vasculitis gastrointestinal como complicacién significa una progre-
sién grave de la enfermedad. La vasculitis gastrointestinal es una de
las complicaciones mds devastadoras del lupus eritematoso sistémico
(LES), con una prevalencia del 0,2% al 9,7% entre todos los pacientes
con LES y una tasa de mortalidad hasta de 50%. La estrategia terapéu-
tica enfatiza la necesidad de un tratamiento intensivo y un seguimiento
estrecho, lo que refleja los altos riesgos del control del avance de la
enfermedad en pacientes pedidtricos.

Conclusiones: El lupus eritematoso cutdneo subagudo es extremadamen-
te raro en nifios. La presentacién de vasculitis gastrointestinal es muy rara.
Se realizard un seguimiento continuo de este paciente en conjunto con el
servicio de reumatologia pedidtrica para atender cualquier recurrencia o
evolucién de la enfermedad.
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CCo23

HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA COMO MANIFESTACION
INICIAL DE POLIANGITIS MICROSCOPICA EN UN PACIENTE
CON ARTRITIS PSORIASICAY HEPATITIS AUTOINMUNE SU-
PERPUESTA

J. Lerma-Lépez!, G. Alemin-Fernindez del Campo!, M.A. Veliz-
quez-Verdugo?

 Hospital Regional Manuel Cdrdenas de la Vega, ”Hospital General Regional
No. 1, IMSS

Introduccién: La poliangitis microscépica (PAM) es una vasculitis sisté-
mica que se caracteriza por la inflamacién y necrosis de los vasos sangui-
neos pequefios, sin inflamacién granulomatosa. Esta anomalia afecta de
modo predominante los rifiones y se manifiesta como glomerulonefritis
necrosante, pero puede comprometer al sistema respiratorio, asi como pro-
ducir sintomas sistémicos como fiebre y pérdida de peso. La PAM se vin-
cula con la deteccién de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA)
especificos para la mieloperoxidasa (MPO). Un diagnéstico y tratamiento
oportunos son esenciales para optimizar el pronéstico y la calidad de vida
de los pacientes afectados.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 17 afios de edad con ante-
cedente de artritis psoridsica y hepatitis autoinmunitaria que se present6
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con fiebre y lesiones purpuricas no palpables en miembros inferiores. Los
estudios de laboratorio revelaron anemia de grado II y elevacién de la pro-
teina C reactiva. Durante la exploracién pulmonar se detectaron esterto-
res crepitantes finos, matidez a la percusién y disminucién del murmullo
vesicular. Ante estos hallazgos se realizé tomografia de térax simple que
mostré un patrén intersticial en vidrio esmerilado bilateral, engrosamiento
septal y aumento de la densidad en zonas alveolares, lo que condujo al
diagnéstico de hemorragia alveolar difusa. El laboratorio revelé positivi-
dad para p-ANCA (200 UR/mL) y negatividad para c-ANCA y anticuer-
pos antinucleares. La biopsia de piel confirmé vasculitis leucocitocldstica.
Ante este cuadro clinico se inici6 tratamiento intensivo con bolos de me-
tilprednisolona y administracién intravenosa de inmunoglobulina G que
produjo una rédpida mejoria clinica.

Discusién: La poliangitis microscopica (PAM) es una forma de vasculitis
que ha suscitado un creciente interés debido a su complejidad patogénica
y sus implicaciones clinicas. A diferencia de otras vasculitis, como la granu-
lomatosis con poliangeitis, la PAM se caracteriza por la ausencia de infla-
macién granulomatosa y su relacién con los anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos, en particular aquellos dirigidos contra la mieloperoxidasa. La
presencia de estos autoanticuerpos no solo es un marcador diagnéstico, sino
que también juega un papel crucial en la patogenia de la enfermedad, ya que
inducen la activacién de neutréfilos y la formacién de trampas extracelula-
res de neutréfilos, lo cual contribuye asi al dafio vascular y la inflamacién.
Desde el punto de vista clinico, la PAM puede presentar un espectro de
manifestaciones variable, desde sintomas renales hasta complicaciones pul-
monares. Una de las complicaciones mas graves vinculadas con la PAM es
la hemorragia alveolar difusa, que puede ocurrir debido a la afectacién de los
pequefios vasos pulmonares. Esta alteracién se manifiesta como hemoptisis
y dificultad respiratoria y puede ser letal si no se controla de forma adecuada.
El tratamiento de la PAM requiere un enfoque multidisciplinario dado que
las manifestaciones pueden ser variadas y complejas. El tratamiento implica
por lo general la administracién de inmunosupresores, como corticosteroides
y agentes citotoxicos, para prevenir complicaciones graves.

Conclusiones: La hemorragia alveolar difusa representa una complica-
cién grave y un marcador de mal prondstico en la poliangitis microscépica,
por lo cual se necesita un diagnéstico temprano y preciso. La presencia de
este hallazgo en la tomografia debe alertar para considerar la poliangitis
microscépica un diagnéstico diferencial, sobre todo en pacientes con an-
tecedente de enfermedades autoinmunitarias como el caso descrito. Una
identificacién temprana de esta enfermedad puede ser crucial para imple-
mentar estrategias terapéuticas adecuadas y mejorar los resultados clinicos,
lo que enfatiza la importancia de una evaluacién exhaustiva y una vigilan-
cia cuidadosa en estos casos complejos.
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CCo24

MIOPATIA INFLAMATORIA COMO PRIMERA MANIFESTA-
CION DE UN MENINGIOMA

K.C. Herndndez-Rojas!, S.M. Carrillo-Vizquez', D.X. Xibill¢-Fried-
mann?, G.A. Carmona-Lara!

@ Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE, ?’Departamento de Investigacion

y Capacitacion, Servicios de Salud de Morelos, Cuernavaca, Morelos, México

Introduccién: Se ha observado que existe una relacién entre la miopatia in-
flamatoria y las neoplasias. Las personas con esta enfermedad reumatoldgica

tienen un riesgo de cdncer tres a seis veces mayor que la poblacién general.
Si bien es posible que se presenten simultineamente estas dos entidades, las
manifestaciones de la miopatia pueden surgir antes o después de la aparicién
del tumor.

Presentacion del caso: Mujer de 59 afios con antecedente de fibromialgia.
Inici6 el padecimiento actual en marzo del 2024, con debilidad muscular
proximal (sobre todo en miembros inferiores), cefalea, nausea, dolor e in-
flamacién articular, rigidez matutina, disfagia a liquidos y en ocasiones a
s6lidos. La exploracién fisica revela un Manual Muscle Test § (MMTS):
116 puntos (con notoria afectacién del gliteo medio y mayor, con pun-
tuacién de 6 en el lado derecho), codo y hombro derecho dolorosos, con
manos de mecdnico y estertores subcrepitantes bilaterales. En virtud de la
alta sospecha de miopatia inflamatoria, se solicité CPK (1.600) y anticuer-
pos (que no se informaron). Ademas, se solicité TAC de térax, que delined
neumopatia intersticial no usual. Se decidié iniciar tratamiento con pred-
nisona (50 mg/24 h), metotrexato (15 mg/sem) y édcido félico (5 mg de
lunes a viernes). Se observé mejoria parcial de la debilidad proximal luego
de tres meses de tratamiento. Sin embargo, persisti6 la debilidad de forma
asimétrica en hemicuerpo derecho, asi como alteraciones de la marcha de
aparicién abrupta y falta de coordinacién y equilibrio; en consecuencia, se
solicit6 resonancia magnética del neuroeje. Se documenté conducto lum-
bar y cervical estrecho, ligamentos amarillos inflamados con degeneracién
grasa, ademds de una lesién en la regién bulbar bien delimitada con di-
mensiones aproximadas de 17,24 x 37,02 mm, lo que ocasionaba despla-
zamiento hacia el tronco encefilico (Figura 1). Se realizé interconsulta
con el servicio de neurocirugia que decidi6 iniciar protocolo de estudio
por probable meningioma. Se realizé una primera intervencién quirdrgica
cuyo estudio histopatolégico confirmé el diagnéstico.

Discusién: Se ha descrito que alrededor del 15% de los adultos con mio-
patia inflamatoria desarrolla alguna neoplasia. Sin embargo, los tumores
del sistema nervioso central relacionados con esta enfermedad reumato-
légica no se han descrito como frecuentes. A pesar de que la prevalencia
de los meningiomas es alta (13%-26%), solo se ha notificado tres ocasio-
nes la aparicién de miopatia inflamatoria y meningioma. Es importante
continuar con un protocolo de estudio, si un paciente no mejora tras el
tratamiento efectivo. En este caso, la persistencia de los sintomas de la
debilidad muscular y las otras manifestaciones neurolégicas se tomaron en
cuenta para descartar un problema estructural.

Figura 1. Resonancia magnética (T1). Se observa un conducto lumbar
y cervical estrecho, con ligamentos amarillos inflamados y degeneracién
grasa. Ademds, una lesién en la regién bulbar bien delimitada con dimen-
siones aproximadas de 17,24 x 37,02 mm provoca desplazamiento hacia el
tronco encefilico. (CC024)
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Conclusiones: No se sabe si existe relacién directa entre la miopatia infla-
matoria y los meningiomas. No obstante, la mejoria de la paciente después
de la extirpacién del meningioma y la dificultad previa para controlar la
actividad de su enfermedad sugieren que estas dos entidades pueden estar
relacionadas en este caso.
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CCo2s

EVENTO CEREBROVASCULAR SECUNDARIO A ENDOCARDI-
TIS POR LIBMAN-SACKS NO ASOCIADO CON ANTICUER-
POS ANTIFOSFOLIPIDOS

L.J. Rodriguez-Aguirre, O.L. Gémez-Campos, A.K. Diaz-Sandoval,
I. Lepe-Alvarez, D. Garcia-Cerda

Hospital General de Occidente, SS, Guadalajara, Jalisco

Introduccién: Los eventos cerebrovasculares (EVC) son una causa
importante de morbilidad, mortalidad y discapacidad en el lupus eri-
tematoso sistémico (LES). Los pacientes con LES tienen un riesgo
dos veces mayor de sufrir un accidente cerebrovascular y, en pacientes
jovenes (menos de 50 afios), el riesgo puede incrementarse 10 veces
mis. Los EVC atribuidos al LES tienden a ocurrir cerca del diagnés-
tico de la enfermedad y pueden explicarse por inflamacién sistémica,
activacién endotelial vinculada con endocarditis de Libman-Sacks o
estado protrombético por anticuerpos antifosfolipidos. Por otro lado,
los EVC no relacionados con la enfermedad casi siempre ocurren en
etapas tardias y son efecto de aterosclerosis debido a factores de riesgo
cardiovascular comunes.

Presentacién del caso: Hombre de 45 afios con diagnéstico de lupus eri-
tematoso sistémico (LES) diagnosticado alos 20 afios por artralgias,anti-
cuerpos antinucleares, afeccién neuroldgica (convulsiones) y leucopenia.
Ademis, refiere tabaquismo intenso como factor de riesgo cardiovascu-
lar. Se le hospitaliza por crisis convulsiva ténica-clénica acompafiada de
vértigo en periodo posictal, disartria, diplopia, ataxia y diadococinesia; la
exploracion fisica muestra bradipsiquia, bradilalia y fuerza conservada.
Dentro del abordaje de EVC isquémico se solicitan anticuerpos anti-
fosfolipidos y complemento, ambos con resultado normal; p-ANCA
positivo por inmunofluorescencia, pero con especificidad negativa. La
resonancia magnética sefiala datos indicativos de accidente cerebro-
vascular (EVC) isquémico en fase subaguda en vermis y hemisferios
cerebelosos (Figura 1). El estudio Holter identifica extrasistoles ven-
triculares aisladas y el ecocardiograma muestra endocarditis mitral de
Libman-Sacks de grado I. Durante la hospitalizacién se administran
pulsos de metilprednisolona y la atencién se continda con dcido aceti-
Isalicilico y clopidogrel.

Discusién: El evento vascular cerebeloso es una anomalia poco frecuente
informada en 2% a 19%; los factores vinculados con el desarrollo de esta
son la hipercoagulabilidad, ateroesclerosis y cardioembolismo. En este pa-
ciente, un factor relevante es la endocarditis de Libman-Sacks, ademas de
la ateroesclerosis, por la zona afectada y la respuesta a inmunosupresores y
al tratamiento antiagregante.

Conclusiones: El desarrollo de endocarditis de Libman-Sacks se ha
relacionado con presencia de anticuerpos antifosfolipidos; sin embargo,
las publicaciones médicas describen que el LES de larga evolucién ge-
nera mayor riesgo de su desarrollo. La presencia de vegetacién triplica
el riesgo de microembolismo cerebral, con menor flujo cerebral y mayor
disfuncién neurocognitiva y cantidad de EVC respecto de los casos sin
valvulopatia; esto sugiere que la endocarditis de Libman-Sacks puede
ser una fuente de embolia cerebral, aun sin la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos.
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Figura 1. (A y C). Vilvula mitral con valvas engrosadas en 5 mm y
calcificadas en su tercio distal indicativas de endocarditis de Libman-Sacks.
(B). Corte coronal T2 con hiperintensidad predominante en el hemisferio
cerebeloso derecho. (D). Corte axial T2 con lesiones hiperintensas que afec-
tan en particular el hemisferio cerebeloso derecho. (CC025)
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CALCINOSIS COMO DEBUT DE MIOPATIA AUTOINMUNE

G. Martinez-Flores', T.A. Luna-Zaniga?
@ Hospital General de Zona 252, IMSS, ?Hospital Ange/es San Luis

Introduccién: La calcinosis se considera parte de la presentacién clinica
de la dermatomiositis. En los adultos su frecuencia se aproxima al 20%. E1
tiempo de cronicidad de la enfermedad, en relacién con persistencia de mar-
cadores de inflamacién, isquemia o traumatismo y algunos autoanticuerpos
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(NXP2 y Pm/Scl), se vincula con la presentacién de la calcinosis en las
miopatias autoinmunitarias.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 44 afios sin antecedentes
de importancia. Refiere desde dos afios antes dolor en la regién pélvica y
glutea acompafiado de induracién cutdnea; recibe tratamiento con AINE
y seis meses después muestra eritema en heliotropo y eritema en dorso
de manos, asi como debilidad muscular proximal de cuatro extremidades
(3/5), dificultad para la deglucion, disfonia y limitacién funcional, motivo
por el que se la hospitaliza. Dentro de los pardmetros paraclinicos destaca
creatina cinasa 1331, PCR 9y VSG 45; EGO sin alteraciones, BH normal,
AAN positivos 1:160 con patrén moteado fino, anti-DNAdc negativo, an-
ti-SM negativo, anti-Ro y anti-LA negativos, anti-Mi2 positivo, anti-Pm/
Scl positivo; el resto del perfil de miopatias es negativo. La TACAR iden-
tifica hallazgos de enfermedad pulmonar intersticial y la TAC de abdomen
(Figura 1) reconoce multiples calcificaciones con patrén trabecular en
plano graso subcutdneo en la regién abdominopélvica en pared anterior,
lateral izquierda y posterior (regién lumbar y glitea). Se indicé tratamien-
to con pulsos de metilprednisolona y rituximab, con mejoria gradual de
las lesiones cutdneas y fuerza muscular. Sin embargo, pese al tratamiento
y la mejora de la fuerza muscular y marcadores de inflamacion, la paciente
persiste con dolor en las regiones afectadas por calcinosis.

Figura 1. TAC abdominopélvica en la que se identifican multiples
calcificaciones con patrén trabecular en tejido graso subcutineo. (CC026)

Discusién: Aunque es una presentacién poco frecuente, la calcinosis
puede causar mayor morbilidad y mala calidad de vida. Se han estudia-
do diferentes modalidades para el tratamiento de la calcinosis (warfarina,
diltiazem, bifosfonatos, rituximab, colquicina, IVIG) con desenlaces no
favorecedores.

Conclusiones: Se considera un reto para los reumatélogos el control de
los pacientes con calcinosis. Pese a la disposicién de multiples tratamientos
inmunosupresores para mejorar la miopatia autoinmunitaria, pocos tienen
beneficios en esta manifestacién clinica.
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EL BAILE DEL LOBO: COREA COMO PRIMERA MANIFESTA-
CION DE PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

D.A. Escobar-Paredes, L.M. Saldarriaga-Rivera, E.S. Guzman-Bedoya,
C.D. Ramos-Sarmiento

Universidad Tecnoldgica de Pereira-UTR Hospital Universitario San Jorge
Pereira, Rda, Colombia

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico es una afeccién clinica
crénica caracterizada por inflamacién y compromiso inmunomediado de
multiples érganos.

Presentacién del caso: Mujer 33 afios con movimientos involuntarios de
caracteristicas coreiformes, dolor poliarticular, exantema malar, sinovitis
de grandes y pequenas articulaciones, alopecia no cicatrizal, linfopenia,
complemento sérico consumido, ANA:1:1280 con patrén nuclear homo-
géneo; ENA positivos: anti-SM 156,76 Ul/mL, anti-RNP 172 UI/mL,
anti-RO 83,2 UI/mL, anti-LA negativo, anti-DNAds 1/320, anticar-
diolipinas IgM 36,58 Ul/mL, anti-B2GPI IgM 25,16 Ul/mL. Cumple
criterios de la EULAR/ACR 2019 y SLEDAI-2K:12. En virtud de los
movimientos coreiformes se solicitan otros estudios. La RMN encefilica
simple y la angiorresonancia cerebral contrastada no delinean lesiones,
con perfil infeccioso y metabdlico negativo, ceruloplasmina normal, es-
tudios de LCR sin alteraciones, sin antecedente familiar de trastornos
del movimiento o enfermedad de Huntington. Se consider corea como
manifestacién del lupus neuropsiquidtrico. Se inicié tratamiento y se
consiguié la mejoria.

Discusion: La corea por LES se ha descrito con una prevalencia menor de
1%. No existen marcadores especificos, por lo cual deben descartarse otras
causas mds comunes de la corea en adultos.

Conclusiones: Es importante considerar al LES neuropsiquiatrico en el
diagnéstico diferencial de los trastornos del movimiento tipo corea. Es un
reto diagndstico dada la ausencia de marcadores especificos, por lo cual se
requiere un abordaje sistematico.
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RINOESCLEROMA ORBITARIO Y SINUSAL COMO DIAGNOS-
TICO DIFERENCIAL DE GRANULOMATOSIS CON POLIANGI-
TIS, PRESENTACION DE UN CASO Y REVISION DE LA
LITERATURA

A.Turrent-Carriles', J.C. Cisneros-Lesser?, A. Jorge-De Sardchaga’
@ Centro Médico ABC, @Hospital An geles Pedregal

Introduccién: Se presenta el caso de una paciente con inflamacién crénica
granulomatosa y afectacién orbitaria y nasosinusal, diagnosticado de forma
inicial como granulomatosis con poliangitis y tratado con corticosteroides,
metotrexato y azatioprina, sin conseguir mejoria. Por lo tanto, se realizé
un nuevo abordaje diagnéstico multidisciplinario con biopsia sinusal y se
reconocieron datos histiopatolégicos consistentes con rinoescleroma.

Presentacion del caso: Mujer de 53 afios originaria de Paraiso, Tabasco,
con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 de dificil control, hipertensién
arterial sistémica, secuelas de poliomielitis en miembro inferior izquierdo
y obesidad. En agosto de 2021 sufrié dolor intenso maxilar y mandibular,
que avanz6 a dolor ocular izquierdo, proptosis y amaurosis completa ipso-
lateral. Los estudios de imagen demostraron sinusitis maxilar de predo-
minio izquierdo, esfenoidal y alteracion ocupativa en el dpex orbitario. Se
diagnosticé GPA y se inici6 tratamiento con pulsos de metilprednisolona
(x5), azatioprina (150 mg/dia), metotrexato (25 mg/sem) e inmunoglobu-
lina IV. Con dichos tratamientos no se gané mejoria clinica o de labora-
torio, por lo que acudié a valoracién de segunda opinién. La exploracién
fisica identificé ligero exoftalmos izquierdo, con limitacién de la movilidad
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superior y externa del ojo, pupila midridtica fija, secrecién verdosa nasal
izquierda, transiluminacién sinusal izquierda negativa y artralgias de mu-
fiecas y MCF bilateral a la palpacién.

Los estudios de laboratorio se muestran en la Tabla 1. Se llevé a cabo un
abordaje multidisciplinario entre reumatologia, neurologia y otorrinolarin-
gologia. Con los resultados obtenidos de la resonancia magnética craneal
(Figura 1) se decidi6 practicar una biopsia del seno paranasal izquierdo
y el resultado histopatoldégico era consistente con rinoescleroma e infla-
macién granulomatosa, sin vasculitis, tincién de Ziehl-Neelsen negativas,
abundantes histiocitos vacuolados (células de Mikulikz > 90%) y algunos
cuerpos de Russel, lo que descarté GPA como causa del proceso inflama-
torio. El tratamiento con ciprofloxacina por seis meses resulté muy efectivo
y resolvié por completo los sintomas de la paciente.

Tabla 1. (CC028)
Estudio Resultado
Leucocitos 10,2 10%/mcL
Plaquetas 480 000 10%/mcL.
Hemoglobina 11,6 g/dL.
Creatinina 1,1 mg/dL
Proteina C reactiva 7,2 mg/dL
Velocidad de sedimentacién globular 82 mm/h
ANCA Negativo
Anti-PR3 Negativo
Anti-MPO Negativo
ANA TFI 1:80 AC4
C3/C4 88/16
Examen general de orina Prot ++, Leu 0, Erit 5 x campo, cilindros -
Factor reumatoide 15
Enzima convertidora de angiotensina Negativa
Quantiferon Negativo

Figura 1. Fig. A, B, C y D. Resonancia magnética. Tejido mal definido
intraconal con pérdida de estructuras vasculares y nerviosas, con dismi-
nucién del didmetro de nervio éptico. Datos indirectos de proceso in-
flamatorio etmoido-maxilar izquierdo. Fig. E y F. Tejido inflamatorio
granulomatoso crénico, sin vasculitis con mds de 90% de células de Mi-
culikz e inflitrado polimicrobiano. (CC028)

Discusién: La GPA es una vasculitis ANCA poco frecuente que afec-
ta la via respiratoria alta con inflamacién granulomatosa; en > 90% de
los casos, la afectacién nasosinusal se observa en el inicio de la enfer-
medad. En las variedades limitadas, el diagndstico puede considerarse
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un reto, ya que el resultado de los ANCA por innmunofluorescencia o
anti-PR3 suele ser negativo en un porcentaje elevado. Existen multiples
diagnésticos diferenciales que pueden mostrar sintomas similares, que
deben estudiarse en este grupo de los pacientes, entre ellos infecciones
micobacterianas, micdticas, leishmaniasis, neoplasias o sarcoidosis. En
Meéxico, el rinoescleroma secundario a la infeccion crénica por Klebsie-
lla rhinoescleromatis es una enfermedad muy poco informada; la mayo-
ria de los casos se presenta en poblaciones de zonas tropicales, como
el caso presentado. La mayor parte de las veces aparece con afectacion
nasal, sinusal, laringea y traqueal. Este caso con compromiso orbitario
es excepcionalmente raro y hace mds complicado el diagndstico. Dada la
escasa frecuencia y la gran semejanza entre el rinoescleroma y la GPA,
es relevante el caso para los reumatélogos del pais, que deben ampliar su
conocimiento como diagnéstico diferencial.

Conclusiones: La GPA es una enfermedad con una presentacién en extre-
mo variable, por lo que conocer diagnésticos diferenciales poco frecuentes,
como el rinoescleroma, puede evitar errores diagnésticos, con la posibili-
dad de establecer diagndsticos mds precisos, instituir tratamientos eficien-
tes y evitar el uso de inmunosupresores en pacientes con enfermedades
infecciosas.
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HIPOACUSIA BILATERAL SEVERA SECUNDARIA A MENINGI-
TIS ASEPTICA COMO MANIFESTACION NEUROLOGICA DE
LES. REPORTE DE CASO

I. Gdmez-Saiz, A. Camargo-Lugo, ].F. Ayala-Beltrin, H.E. Hernin-
dez-Rivera, ].T. Guzmin-Barreras

Unidad Médica de Alta especialidad No. 2

Introduccién: La meningitis es la inflamacién aguda de las meninges, se
caracteriza por un cuadro clinico de fiebre, cefalea, rigidez de nuca y es
resultado de alteraciones en el liquido cefalorraquideo. Su causa puede ser
infecciosa, secundaria a firmacos, neoplasica o enfermedades sistémicas.
Dentro de esta tltima categoria se encuentra el lupus eritematoso sistémi-
co. Las manifestaciones neuroldgicas del lupus eritematoso se dividen en
centrales y periféricas; la meningitis aséptica figura en el 0,2% y se distin-
gue por clinica consistente con meningitis, cultivos negativos y hallazgos
de liquido cefalorraquideo como pleocitosis > 5 células.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 21 afios con diagnés-
tico de lupus eritematoso sistémico con cuatro afios de evolucién en
tratamiento con 4cido micofendlico (1 g/8 h), cloroquina (1 tableta/24
h), prednisona (15 mg/24 h), rituximab (cada seis meses). Sufre epilepsia
con cinco afios de evolucion, en tratamiento con levetiracetam (1 g/8 h).
Comienza el padecimiento actual con actfenos bilaterales de pre-
dominio izquierdo de manera subita, tratada por el servicio de oto-
rrinolaringologia sin éxito. Acude a urgencias por persistencia de
sintomas y fiebre de 38,5°C. Exploracién fisica: neurolégico: FOUR
de 16 puntos, funciones cerebrales superiores preservadas, refle-
jo fotomotor y consensual presente, pupilas isocéricas con respuesta
a la luz, hipoacusia leve bilateral. Sensibilidad sin alteraciones, fuer-
za de extremidades superiores e inferiores (5/5) en MRC, marcha sin
alteraciones. Babinski negativo, reflejos osteotendinosos presentes
sin alteraciones. El resto de la exploracién no muestra alteraciones.
Estudios de laboratorios: glucosa 75, creatinina 0,89, urea 31, hemoglo-
bina 13 g, leucocitos 8, plaquetas 298. No hay elevacién de reactantes de
fase aguda, sin alteraciones del complemento. Liquido cefalorraquideo:
en agua de roca, glucosa 41, sin proteinas, células 472, mononucleares
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94%, bacterias ausentes. Se realizan tomografia y resonancia magnética,
esta ultima solo con realce leptomeningeo (Figura 1). Durante su estan-
cia, la paciente evoluciona a encefalopatia; al encontrarse multiples culti-
vos negativos la valora el servicio de reumatologia que decide comenzar
tratamiento a base de inmunoglobulina. Se observa mejoria de la fiebre y
el estado de alerta tres dias después del inicio del tratamiento.

Figura 1. Realce leptomeningeo supratentorial e infratentorial extenso
consistente con meningitis de multiples causas. No hay enfermedad pa-
renquimatosa ni trombosis del seno venoso dural. (CC029)

Discusién: La importancia de este caso radica en las notables secuelas del
paciente. Nunca se reconoci6 la causa de la hipoacusia y se llevaron a cabo
potenciales evocados con resultado de hipoacusia profunda bilateral para
frecuencias agudas, con posterior cirugia de implante coclear izquierda un
afio después; el tnico efecto que se relacionaba con este suceso era la me-
ningitis aguda.

Conclusiones: Las diversas manifestaciones del neurolupus son diver-
sas; la presentacion de la meningitis aséptica es rara y no hay informes de
secuelas relacionadas. El tratamiento oportuno puede ayudar a reducir la
mortalidad y las secuelas en los pacientes.
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EL PACIENTE CON LUPUS QUE NO PUEDE CAMINAR ;NEU-
ROPATIA O MIOPATIA?

C.D. Ramos-Sarmiento, L.M. Saldarriaga-Rivera, D.A. Escobar-Paredes,
E.S. Guzmién-Bedoya

Universidad Tecnoldgica de Pereira-UTPR Hospital Universitario San Jorge
Pereira, Rda, Colombia

Introduccién: La neuropatia periférica en el lupus tiene una prevalencia
que oscila entre 2% y 32%; la forma més comun es la polineuropatia axonal
sensoriomotora.

Presentacion del caso: Hombre de 59 afios con diagnéstico de lupus,
cuadro de debilidad progresiva de dos afios de evolucién, exacerbada cin-
co meses antes hasta causar postracién; durante la estancia hospitalaria
hay sindrome febril y dolor pleuritico, fuerza 2/5 en cuatro extremida-
des, hiporreflexia sin déficit sensitivo. RMIN de neuroeje sin mielopatia
compresiva. Anemia moderada microcitica, trombocitosis, PCR elevada,
uroandlisis con hematuria microscépica, anti-DNA elevado, sin con-
sumo de complemento; funcién renal, hepética, CPK, deshidrogenasa
lctica y transaminasas normales. Paciente con crisis lipica SLEDAI2k
17 puntos, tratamiento con pulsos de metilprednisolona y ciclofosfami-
da. Dada la sospecha de miopatia respecto de la neuropatia se solicita
biopsia muscular de vasto lateral que evidencia atrofia selectiva de fibras
tipo 2, hallazgo indicativo de neuropatia; la electromiografia de cuatro
extremidades revela patrén de polineuropatia axonal sensoriomotora de
las cuatro extremidades grave.

Discusién: Es importante reconocer la neuropatia periférica vinculada con
lupus, ya que es parte de los criterios diagnésticos SLICC y la clinimetria
SLEDAI2K.

Conclusiones: El enfoque de debilidad simétrica en un paciente con
LES exige un diagnéstico diferencial entre compromiso muscular o neu-
ropdtico.
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EL ROSTRO DE LA DERMATOMIOSITIS: CASO CLINICO E
IMPORTANCIA DEL PERFIL INMUNOLOGICO

A.G.Jiménez-Lomeli, D.L. Crespo-Romo, M. Marin-Rosales
Hospital General de Occidente, SS, Guadalajara, Jalisco

Introduccién: La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria idiopatica
caracterizada por mialgias, debilidad muscular proximal, lesiones cutineas
tipicas, presencia de autoanticuerpos y es mds frecuente en mujeres. Dado
que es una miopatia inflamatoria, puede relacionarse con otras alteracio-
nes; por lo tanto, es importante identificar el tipo, seleccionar el tratamien-
to y analizar el prondstico. Su incidencia oscila entre 5 y 8,9 casos por
millén de habitantes por afio, sobre todo entre la cuarta y la sexta décadas
de la vida. La sobrevida a los cinco afios es del 75% a 90%.

Presentacion del caso: Mujer de 55 afios con antecedentes de madre fi-
nada por fibrosis pulmonar y una hermana fallecida por cincer de mama.
Sufrié quemadura de tercer grado 40 afios antes y crisis convulsivas poste-
riores tratadas con anticomiciales. Inicié ocho meses antes lesiones cutd-
neas maculares eritemato-violdceas, localizadas en cuero cabelludo, region
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periocular, V del escote, térax posterior, brazos y piernas. Con posteriori-
dad se agregaron artralgias de carpos, metacarpofaldngicas, interfaldngicas
proximales, y rodillas, asi como debilidad muscular proximal de miembros
pélvicos y tordcicos, con limitacién para levantarse de la silla y peinar-
se. La exploracion fisica identific las lesiones descritas (Figura 1A-E),
crepitaciones finas en la base pulmonar derecha y 91 puntos de MMTS.
Los estudios de laboratorio se muestran en la Tabla 1; la biopsia de piel
indicé dermatitis de interfaz. La capilaroscopia revel6 un patrén tipo es-
cleroderma temprano con predomino de megacapilares y capilares bushy,
consistente con fases mds tardia y dermatomiositis. (Figura 1 F-G). Se
conté con tamizaje para cancer negativo.

Discusién: El exantema caracteristico de la dermatomiositis es un eri-
tema generalizado con lesiones patognomoénicas fotosensibles; en el
presente caso, el exantema en heliotropo y las pdpulas de Gottron son
patognomonicas de la dermatomiositis que, junto con la disminucién de
la fuerza muscular, representan un total de 17,3 puntos en los criterios
ACR/EULAR 2017 para miopatias inflamatorias idiopaticas. Debido a
la presencia de anti-TIF-1y (presente en 10% a 20% de los casos de mio-
patias) en este caso en particular se debe realizar busqueda intencionada
de neoplasia oculta.

Tabla 1. Auxiliares diagnésticos de relevancia. (CC031)

Prueba Resultado Valor de referencia
CPK 128 mcg/L 10-120 mcg/L
DHL 314 UI/L 105-340
PCR 6 mg/dL <5

ANA 1:100 AC-4 Negativo
Anti-TTF-1y 200 0-10

Conclusiones: En los pacientes con dermatomiositis, las lesiones cutineas
tipicas y dermatosis extensa y grave, acompafiadas del anticuerpo anti-
TIF-1y, orientan firmemente al clinico al escrutinio de neoplasia oculta,
tanto al momento del diagnéstico como a los seis meses por considerarse
de alto riesgo. Esta paciente recibié tratamiento con dosis altas de este-
roide, inmunomodulacién a base de metotrexato (20 mg/sem), asi como
apoyo de terapia fisica, con mejoria de la gravedad de lesiones cutdneas.

Figura1.(A) Signo del chal: poiquilodermia en térax anterior. (B) Pipulas
de Gottron. (C) Eritema en heliotropo. (D) Poiquilodermia en antebrazos.
(E) Poiquilodermia extendida a miembros pélvicos. (F) Capilaroscopia
con predominio en megacapilares. (G) Capilares bushy o en candelabro.

(CCo031)
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TROMBOSIS VENOSA CEREBRAL COMO MANIFESTACION
INICIAL EN SINDROME ANTIFOSFOLIPIDOS

T.A. Luna-Zudiga!, G. Martinez-Flores?, E. Cuevas-Orta®, A. Trini-
dad-Vanegas!

@ Hospital Angeles San Luis, @ Hospital General de Zona 252, IMSS, ¥ Hospi-
tal Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: El sindrome antifosfolipidos (SAF) es una enfermedad in-
munomediada caracterizada por morbilidad en el embarazado y episodios
trombdticos arteriales o venosos vinculados con anticuerpos antifosfoli-
pidos positivos. La manifestacién neurolégica més comtn de SAF es el
episodio vascular arterial cerebral isquémico que representa una elevada
morbilidad y mortalidad, pero la trombosis venosa cerebral (TVC) es una
rara forma de enfermedad cerebrovascular que suele aparecer en un 0,5% a
1% de todos los accidentes cerebrovasculares.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 39 afios con antecedentes de
migrafia solo con tratamiento de rescate, dos cesdreas sin complicaciones
y dos abortos (embarazo ectépico y huevo muerto retenido), sin otros pa-
decimientos crénicos degenerativos. Inicié el padecimiento siete dias antes
de su ingreso con cefalea hemicraneal derecha, EVA 10/10 tipo migrafioso
con fotofobia y ndusea en tratamiento con Aspirina forte® y ketorolaco sin
mejoria. La exploracién clinica reveld alerta con periodos de somnolencia
y el resto de la exploracién neuroldgica no identificé alteraciones, presién
arterial normal y febricula de 38°C. Los estudios paraclinicos solo mostra-
ron leucocitosis leve y el resto de biometria hematica, quimica sanguinea,
perfil hepético y examen de orina no registré alteraciones. La angiorreso-
nancia magnética de crineo delineé zonas de hipointensidad en secuencia
T2, FLAIR y susceptibilidad magnética en relacién con trombosis venosa
del seno sagital, transverso y sigmoideo derecho (Figura 1). Se realizé el
abordaje de causas secundarias y se reconocieron anticuerpos antinucleares
1:40 con patrén nucleolar, anticuerpos anti-B2, glucoproteina IgG 1,42

Figura 1. Venografia por resonancia magnética que demuestra compromi-
so de la luz (trombosis) del seno venoso superior (flecha azul), transverso
(flecha naranja) y sigmoideo (fecha amarilla) derecho que se extiende hasta
la vena yugular derecha (flecha morada). (CC032)
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(normal < 1) e IgM 2,93 (normal < 1) positivos, anticuerpos anticardioli-
pina IgG e IgM, anticoagulante lipico, anti-DNA 0,23 (< 1), ccANCA/
PR3 0,46 (< 1), p-ANCA/MPO 0,68 (< 1), anticuerpos anti-SM 0,15 (<
1) negativos. De modo adicional, se cuantificaron valores de homocistei-
na, proteinas C y S, normales. Como parte del tratamiento se inicié anti-
coagulacién con heparina de bajo peso molecular e hidroxicloroquina; sin
embargo, el paciente persistié con episodios de cefalea intensa por lo cual
se practicé venoplastia del seno transverso izquierdo con szens mediante
telescopio y balén con disminucién progresiva de la cefalea.

Discusién: La TVC es una rara manifestacién neurolégica del SAF y por
tanto se requiere una agudeza diagndstica para su identificacién temprana
ya que, a pesar de tener un mejor prondstico comparado con los accidentes
cerebrovasculares arteriales, muchos pacientes pueden experimentar sin-
tomas crénicos residuales. El tratamiento debe orientarse de acuerdo con
las guias para TVC y SAF que incluyen por lo general anticoagulacién de
largo plazo.

Conclusiones: A pesar de la extensién de la TVC, el control con anticoa-
gulacién y el tratamiento endovascular lograron que la paciente cursara
con una evolucién hacia la mejoria, sin secuelas significativas a corto y
mediano plazos.
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PRESENTACION DE SINDROME DE TALLO COMO MANIFES-
TACION NEUROLOGICA EN UNA PACIENTE CON ENFERME-
DAD DE BEHCET
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Viruete-Lerma, S. Cerpa-Cruz
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Introduccién: La enfermedad de Behget es un trastorno inflamatorio re-
currente multisistémico de causa desconocida. En la forma neuro-Behget,
el SNC puede afectarse de dos formas: por el desarrollo de una menin-
goencefalitis inmunomediada, mds frecuente, y como consecuencia de una
trombosis en los senos venosos durales.

Presentacion del caso: Paciente de 36 afios con diagnéstico previo de
enfermedad de Behget desde seis afios antes con presentacion de aftosis
recurrente oral y genital y seudofoliculitis en la pierna izquierda. En esta
ocasién acude por iniciar con cefalea occipital y frontal derecha (EVA
10), punzante, que se acompafié de mareo y vémito, ademas de dificul-
tad para la bipedestacién y la marcha y visién borrosa; horas mds tarde
se agrega desviacién de la comisura labial y caida de péarpado del lado
izquierdo, asi como pesantez del hemicuerpo del mismo lado junto con
parestesias generalizadas. Exploracion neurolégica: funciones mentales
superiores sin alteraciones, limitacién de los movimientos oculares del
ojo izquierdo, discreta limitacién de los movimientos del tercer nervio
craneal derecho, ptosis izquierda y afectacién sensitiva y motora del tri-
gémino izquierdo, paresia facial izquierda, limitada elevacién del velo del
paladar con predominio izquierdo, lengua desviada a la derecha, fuerza en
extremidades derechas 4/5, extremidades izquierdas 3/5, reflejos ++/++++
en extremidades superiores, +++/++ en las inferiores, sin datos meningeos.
Estudios de laboratorio: LCR: leuco negativo, glucosa 72, microprotei-
nas 22,700 mg/dL, Cl 115 mmol/L, DHL 29 U/L y cultivo de LCR:
sin crecimiento. TAC de crineo: hipodensidad en ambos hemisferios del
cerebelo (Figura 1). Ante sospecha de neuro-Behget, recibe dosis alta de
glucocorticoides y ciclofosfamida, con adecuada respuesta al tratamiento.
Discusién: La afectacién neurolégica ocurre en el 9% de los casos, con la
misma prevalencia en todas las zonas geogrificas. El diagndstico por imagen

Figura 1. (CC033)

muestra lesiones con realce que suelen desaparecer tras el tratamiento. Este
consiste en esteroides e inmunosupresién. Hasta un 30% de pacientes tiene
alteraciones neurolégicas residuales y mortalidad a los 10 afios < 10%. Sin
embargo, casi una tercera parte de los pacientes sufre recaidas y otra tercera
parte sigue una evolucién neurolégica.

Conclusiones: La afectacion neuroldgica se presenta en el 9% de los casos.
Es importante conocer las principales manifestaciones clinicas del neu-
ro-Behget, para instituir un tratamiento oportuno y evitar de esta manera
las secuelas neurolégicas.
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SARCOIDOSIS PERITONEAL

R.R. Pimentel-Leén
Hospital General de Zona No. 1

Introduccién: La sarcoidosis es una enfermedad crénica multisistémica
de causa desconocida que se caracteriza por granulomas epitelioides no
caseificantes en el tejido afectado. Aunque esta alteracion puede afectar a
cualquier tejido, la localizacién peritoneal aislada es en verdad rara.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 47 afios. Antecedentes de
importancia: cesdrea y ooforectomia por embarazo ectépico. Padecimien-
to de seis meses con dolor abdominal intermitente y ascitis de pequefio
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volumen documentada por USG; se realizan estudios de extensién y se
encuentra aumento de CA-125 (316) y la RMN demuestra mayor volu-
men de peritoneo y ascitis, por lo cual se practica LAPE diagnéstica por
sospecha de cdncer primario de peritoneo; en el transoperatorio se iden-
tifican multiples nédulos menores de 1 cm que recubren las correderas
parietocdlicas, la raiz de mesenterio, las cipulas diafragmaticas, omento,
serosa de intestino delgado y colon; en el informe histopatolégico no se
reconoce proceso maligno ni inflamatorio, con formacién de granulomas
(Figura 1). Con esos datos se la refiere a este servicio. Durante la evalua-
cién solo hay persistencia del dolor abdominal intermitente en mesogas-
trio, sin predominio de horario o relacién con alimentos o evacuaciones;
la exploracion fisica solo reconoce la cicatriz quirdrgica sin ningtn otro
dato patoldgico. Se solicitan estudios de extensién, con PPD, quantife-
ron, serologia para Brucella, hepatitis B, C y HIV negativos; ANCA, FR,
ANA y especificidades negativas, cifras de enzima convertidora de an-
giotensina en 65, persistencia de elevacion de CA 125 (186), radiografia
de térax sin alteraciones, TAC de térax con derrame pleural minimo y
la revision de laminillas es negativa a PCR para TB. Se establece sarcoi-
dosis peritoneal y se indica esteroide (1 mg/kg) con posterior reduccién,
mis hidroxicloroquina. Hoy en dia se encuentra asintomdtica a 10 meses
de seguimiento.

Figura 1. (CC034)
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Discusién: La sarcoidosis gastrointestinal es una entidad rara, pero la li-
mitada de manera exclusiva a peritoneo lo es ain mds; solo se han descrito
alrededor de 16 casos en todo el mundo, razén por la cual es importante
este caso presentado. Se descartaron las causas mds probables y se ha ob-
servado buena respuesta a los esteroides mds HCQ, si bien en las publi-
caciones médicas responde en la mayoria de los casos exclusivamente a
esteroides y en ocasiones remite de forma espontinea. El pronéstico se
considera bueno y siempre debe descartarse enfermedad maligna dada la
forma de presentacion.

Conclusiones: La sarcoidosis peritoneal es una entidad rara y para su
diagnéstico es necesario el estudio histopatolégico. Se debe tener en cuen-
ta en el diagnéstico diferencial de pacientes con sospecha de neoplasia
ovirica o peritoneal y en el abordaje de pacientes con ascitis.
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PRESENTA(;ION INUSUAL DE GLOMERULONEFRITIS CRIO-
GLOBULINEMICA Y NEFRITIS TUBULOINTERSTICIAL EN SIN-
DROME DE SJOGREN PRIMARIO: AFECCION RENAL DUAL
CON HIPONATREMIA SEVERA
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Hospital San José Moscati de Querétaro
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Introduccién: La afectacién renal en el sindrome de Sjégren primario
(SSP) ocurre en el 5% a 14% de los casos y la nefritis tubulointersticial
(NTTI) es la manifestacién mds frecuente, hasta en el 75% de estos pa-
cientes. Sin embargo, la glomerulonefritis membranoproliferativa (GMP)
relacionada con crioglobulinemia puede observarse en un 9% de los casos
y constituir una manifestacién infrecuente, pero clinicamente relevante. Se
presenta un caso atipico que combina GMP crioglobulinémica, NTI y una
hiponatremia grave vinculada con este sindrome.

Presentacion del caso: Mujer de 50 afios con diagnéstico de sindrome de
Sjogren (criterios ACR-EULAR 2016 con 8 puntos) desde 2020, quien
habia presentado sindrome seco oral y ocular junto con episodios intermi-
tentes de vasculitis cutinea. Su tratamiento consistia en glucocorticoide,
antipaludico y azatioprina, pero con recidiva de las lesiones cutineas. En
septiembre de 2022 presenté ndusea, astenia, vomito e intolerancia ali-
mentaria, lo que obligé a su hospitalizacién. Se documentaron derrame
pleural, crisis hipertensiva, edema de miembros pélvicos y, en el plano
bioquimico, leucolinfopenia, trombocitopenia, hipoalbuminemia e hipo-
natremia grave con deterioro de la funcién renal. Ademds, la paciente tenia
proteinuria, hematuria y leucocituria, con una indice proteina-creatinina
(IPC) de 1,869 mg/g. Durante la hospitalizacién se administraron solu-
ciones hipertdnicas, diuréticos y pulsos de metilprednisolona, seguidos de
micofenolato de mofetilo (MMF). La biopsia renal confirmé glomerulo-
nefritis membranoproliferativa crioglobulinémica y nefritis tubulointersti-
cial activa. La paciente recibi6 el alta con mejoria clinica. En seguimiento
ambulatorio se observé un descenso progresivo del indice proteina-creati-
nina y se mantuvo normotensa con resolucién del edema periférico.
Discusioén: Este caso es singular por la presentacién dual de glomerulo-
nefritis crioglobulinémica y nefritis tubulointersticial en un paciente con
SSP, acompanado de una hiponatremia grave. Las manifestaciones renales
tipicas del SSP suelen ser predominantemente tubulointersticiales, mien-
tras que la GMP es menos frecuente pero acompafiada de peor prondstico.
El tratamiento de esta paciente fue exitoso con la administracién de gluco-
corticoides y MME, a pesar de la gravedad inicial y la hiponatremia grave.
Aungque el rituximab fue una opcién planteada, no se utilizé debido a limi-
taciones econémicas, lo que resalta la necesidad de tratamientos accesibles
para casos complejos de SSP.

Conclusiones: La combinacién de GMP crioglobulinémica y NTI en
SSP es una presentacién rara pero clinicamente significativa. La pronta
intervencién con inmunosupresores posibilité una mejoria notable en la
paciente. Este caso sefiala la importancia de una evaluacién renal exhausti-
va en pacientes con SSP y la necesidad de opciones terapéuticas adecuadas
para mejorar el prondstico renal a largo plazo.

Bibliografia

1. Frangois H, Mariette X. Renal involvement in primary Sjégren syndro-
me. Nat Rev Nephrol. 2016;12(2):82-93.

2. Jasick M, Karras A, Le Guern V, ef al. A multicentre study of 95
biopsy-proven cases of renal disease in primary Sjogren’s syndrome.
Rheumatology (Oxford). 2017;56(3):362-370.

3. Anaya JM, Sarmiento-Monroy JC, Garcia-Carrasco M. Sindrome de
Sjogren. 2da ed. Bogota: Editorial Universidad del Rosario; 2017.

CCo36

LA SINFONIA INMUNOLOGICA DE IgG4: CUANDO RINON,
PANCREAS Y VIAS BILIARES TOCAN AL UNISONO

E.S. Guzman-Bedoya, L.M. Saldarriaga-Rivera, D.A. Escobar-Paredes,
A.E. Bernal-Barbosa, F.A. Machado-Gémez

Universidad Tecnoldgica de Pereira-UTPR Hospital Universitario San Jorge
Pereira, Rda, Colombia

Introduccién: La enfermedad relacionada con IgG4 es de tipo crénico,
inmunomediada y se reconoce por lesiones fibroinflamatorias o masas que
pueden ocurrir en casi cualquier 6rgano.

Presentacién del caso: Mujer de 51 afios que ha sufrido multiples
episodios obstructivos biliares con insuficiencia pancredtica exocrina. En
2019 fue objeto de nefrectomia izquierda por masa que comprometia
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la totalidad del rifién, con informe de patologia de nefritis intersticial
crénica con zonas de fibroesclerosis y marcado infiltrado linfoplasmo-
citario e histiocitario. Dado el compromiso pancreatobiliar, pancredtico
y renal, se solicité IgG4 sérica, que estaba elevada mds de cinco veces
el limite superior; ademds, se solicité TEP-T'C que revelé compromiso
hipermetabdlico sistémico multiorgdnico nodal y extranodal indicativo
de esta enfermedad.

Discusién: La ERG4 es un reto diagnéstico debido a la amplia variedad
de formas en las que puede presentarse.

Conclusiones: Es fundamental considerar la enfermedad relacionada con
1gG4 como parte del diagnéstico diferencial en pacientes con compro-
miso multiorgdnico, en particular en los casos de afectacién renal, biliar
y pancredtica.

Bibliografia

1. Wallace ZS, Naden RP, Chari S, ef a/. The 2019 American Colle-
ge of Rheumatology/European league against rheumatism classifi-
cation criteria for IgG4-related disease. Arthritis & Rheumatology.
2020;72(1):7-19.

2. Chen LY, Mattman A, Seidman MA, Carruthers MN. IgG4-re-
lated disease: what a hematologist needs to know. Haematologica.
2019;104(3):444.

CCo37

NEUMONIA NECROSANTE COMO PRIMERA MANIFESTACION
EN POLIANGITIS MICROSCOPICA: NO TODO ES COVID

D.A. Gonzilez-Rodriguez', A. Reyes-Salinas', S.M. Carrillo-Vizquez?,
D.X. Xibille-Friedmann?, C.V. Montiel-Castafieda’

@ Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE, ? Hospital General de Cuerna-

vaca José G. Parres

Introduccién: La poliangitis microscépica (PAM) es una vasculitis necro-
sante de pequefios vasos relacionada con anticuerpos ANCA, que incluye
otras anomalias como la granulomatosis con poliangitis (GPA). La capi-
laritis con hemorragia alveolar es la manifestacién pulmonar mds comun,
mientras que la enfermedad pulmonar intersticial, en especial la neumonia
intersticial usual, es menos frecuente. Se presenta un caso de afectacién
pulmonar atipica.

Presentacion del caso: Hombre de 54 afios con antecedentes familiares
de enfermedades autoinmunitarias, incluidos vitiligo en la rama materna
y artritis reumatoide en dos hermanos. El paciente tiene un antecedente
personal de vitiligo diagnosticado e hipotiroidismo. En abril de 2024
sufre tos con esputo hialino y epistaxis, ademds de aparicién de méculas
confluentes no evanescentes en los miembros inferiores pruriginosas. El
trastorno evoluciona y se desarrolla tos en accesos, expectorante, ciandti-
ca y disneica, con hemoptisis, lo que obliga a su ingreso a urgencias. Los
estudios de gabinete (Figuras 1 a 3) revelan condensacién heterogénea
en los segmentos S8-510 del 16bulo derecho y se inicia un tratamiento
antimicrobiano por sospecha de neumonia basal o COVID; sin embargo,
ante una evolucién térpida por persistencia de la hemoptisis, se solicita
la valoracién del servicio de cirugia cardiotoricica, que decide practi-
car una toracotomia exploratoria. Durante la intervencién se encuentra
necrosis del parénquima y se realiza una segmentectomia de S7-S8. Se
refiere mejoria sintomdtica, aunque persiste el descenso de hemoglobina
y se excluye sangrado a otro nivel; se solicita un panel inmunolégico que
sefiala disminucién de complemento y elevaciéon de p-ANCA hasta 739
(20),10 que lleva a indicar una interconsulta. Se clasifica como poliangitis
microscépica y, dado que hay afectacién de érganos, se inicia induccién
con pulsos de metilprednisolona y ciclofosfamida. Tras los pulsos de me-
tilprednisolona, el paciente muestra mejoria y el descenso de hemoglo-
bina cesa.

Discusién: Este caso ilustra una presentacion atipica de poliangitis mi-
croscopica (PAM) con afectacién pulmonar significativa, manifestada en
la forma de neumonia necrosante, que inicialmente se confundié con
una infeccién pulmonar. La intervencién quirtrgica y la inmunosupre-
sién intensiva produjeron una notable mejoria clinica, lo que destaca la

importancia de considerar la vasculitis en diagnésticos diferenciales de
neumonia atipica.
Conclusiones: La pronta identificacién y el tratamiento dirigido son cru-
ciales para mejorar el prondstico en pacientes con PAM y manifestaciones
pulmonares graves.
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Figuras 1y 2. Tomografia de térax simple inicial en corte axial y recons-
truccién tridimensional. Se observa consolidacién basal derecha hete-
rogénea con dreas de vidrio despulido izquierdo y quistes subpleurales.

(CCo037)

Figura 3. Tomografia de térax simple en corte axial posterior al tratamien-
to médico. Se reconoce la ausencia de dreas de consolidacién alveolar y se
observan vidrio despulido, quistes subpleurales, asi como bronquiectasias
por traccién y un patrén en panal de abeja. (CC037)
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IMPORTANCIA DE LA SEROSITIS COMO MANIfESTACI()N
CLINICA INICIAL DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

A.Hernédndez-Reyes, M..F. Mendoza-Rodriguez, A. Herndndez-Delgado,
G.A. Valero-Gaona

Hospital Judrez de México

Introduccion: El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad del teji-
do conectivo que se distingue por la formacién de complejos inmunitarios
y anticuerpos dirigidos contra diferentes tejidos. La serositis es un sintoma
relevante que forma parte de los criterios de clasificacién LES del EU-
LAR/ACR 2019; posee una prevalencia de 11% a 54% y representa parte
importante de la morbilidad vinculada con la enfermedad.

Presentacion del caso: Mujer de 19 afios que niega comorbilidades. Inicia
su padecimiento con edema periférico autolimitado, poliartralgias infla-
matorias simétricas, no migratorias ni aditivas en articulaciones grandes
y pequefias de ocho meses de evolucién, ademds de dolor precordial in-
termitente, progresivo y de intensidad 6/10 EVA, acompaiiado de disnea
que avanza a pequefios esfuerzos y exacerbada antes de su ingreso hospi-
talario. Estudios paraclinicos: bilirrubina directa 0,18 mg/dL, bilirrubina
total 0,35 mg/dL, calcio 8,2 mg/dL, cloro 107 mg/dL, potasio 4,7 mg/dL,
sodio 136 mg/dL, creatinina 0,88 mg/dL, glucosa 80 mg/dL, urea 62 mg/
dL, deshidrogenasa lictica 157 UV/L, procalcitonina 0,24 ng/mL, coleste-
rol 120 mg/dL, triglicéridos 227 mg/dL, dcido urico 10,3 mg/dL, VSG 2
mm/h, PCR 11,9 mg/dL, leucocitos 3,60 10%/ul, hemoglobina 10,6 g/dL,
hematécerito 33%, plaquetas 347 10%/ul, neutréfilos 2,73 10%/ul, linfocitos
0,54 10%/ul, C3 30 mg/dL, C4 7,35 mg/dL. Recoleccién de orina de 24
horas: depuracién de creatinina 51,4 mL/min, proteinas totales negativas,
microalbuminuria 31,2 mg/24 h. Panel ANA 1:10 000 en células Hep 2
con patrén nuclear homogéneo y citoplasmitico reticular, anti-DSDNA
< 10, anti-SM > 200, anti-SSA 75,07 Ur/mL, anti-SSB 4,87 Ur/mL, an-
ti-B2 IgG 10,89 Ur/mL, anti-B2 IgM 22,75 Ur/mL, anticardiolipina IgG
79,22 U/mL, anticardiolipina IgM 12,37 Ur/mL. Anticoagulante lipico
1,06. Coombs directo positivo. Radiografia de térax: derrame pleural bila-
teral del 30%, cardiomegalia de grado IV, indice cardiaco 0,75 con silueta
en forma de gota. Ecocardiograma: ventriculo izquierdo no dilatado, FEVI
58%, ventriculo derecho no dilatado, funcién sistélica conservada, TAPSE
20 mm, IT moderada, VRT 2,7 m/s, ITV 15, derrame pericirdico global
méxima separacién 10 mm, variabilidad ITV 19%, variabilidad transtri-
cuspidea 27%, sin colapso de cavidades. Tomografia de cuello, térax, ab-
domen y pelvis en fases simple y contrastada: dreas de condensacién lobar
obstructiva bilateral, de predominio izquierdo, derrame pleural bilateral,
derrame pericdrdico extenso, y presencia de ganglios axilares bilaterales.
Angiotomografia computarizada (Figura 1): sobrecarga de cavidades, de-
rrame pericdrdico de 31 mm, homogéneo, derrame pleural bilateral, iz-
quierdo con méxima extensién intersticial, parénquima pulmonar normal,
con adenomegalias axilares indicativas de proceso reactivo inflamatorio.

Figura 1. Tomografia de térax en corte axial: derrame pleural bilateral y
derrame pericérdico extenso. (CC038)
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Discusion: La serositis es la inflamacién de las membranas serosas, una ma-
nifestacién clinica importante del LES; forma parte de los criterios de clasi-
ficacién EULAR/ACR 2019 y representa actividad de la enfermedad en la
calificacion SLEDAL. La serositis es efecto de la formacién de autoanticuer-
pos y la unién directa de los anticuerpos anti-dsDNA y complejos inmuni-
tarios al mesotelio y las serosas que activan una respuesta inflamatoria. Con
ello se encuentra una mayor prevalencia de trombocitopenia, leucocitopenia
¢ hipocomplementemia en pacientes con serositis, que se correlacionan en el
caso presentado al reunir caracteristicas clinicas y bioquimicas.
Conclusiones: El reconocimiento de la serositis como manifestacién 1d-
pica es primordial, ya que representa actividad de la enfermedad y su pre-
sencia implica un efecto en la calidad de vida de los pacientes; por ello su
diagnéstico y el tratamiento oportuno tienen importancia significativa en
la reduccién de la mortalidad y la morbilidad de LES.
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PURPURA TROMBOCITOPENICA INMUNE CON EVOLUCION
A LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO: REPORTE DE CASO

M.F. Mendoza-Rodriguez, G.A. Valero-Gaona, A. Hernandez-Reyes,
A. Hernandez-Delgado, ].P. Gonzilez-Castellanos

Hospital Judrez de México

Introduccién: En el estudio de la trombocitopenia de causa autoinmuni-
taria destacan dos padecimientos de gran relevancia: el lupus eritematoso
sistémico (LES) y la purpura trombocitopénica inmunitaria (PTI). Aun-
que los cursos de ambos suelen ser independientes, en ocasiones pueden
sobreponerse; en el LES, la trombocitopenia se relaciona de manera sélida
con la presencia de anticuerpos anticardiolipina y anticoagulante ldpico,
y su patogenia difiere de la PTT en relacién con los anticuerpos y blancos
participantes. Sin embargo, existe un porcentaje relativamente pequefio,
aun poco definido, en el que la PTT puede preceder al desarrollo del LES.
Presentacion del caso: Mujer de 22 afios que cuenta con los siguientes
datos. Antecedentes ginecoobstétricos de importancia: gestas, 2; partos, 0;
abortos, 0; cesédrea, 2; primera cesdrea, 31/01/2020 (31 semanas de gestacién
por eclampsia); segunda cesdrea, 15/08/24 (28,2 semanas de gestacion);
ébito. Se realiza cesdrea por falta de progresion del trabajo de parto. An-
tecedentes personales patoldgicos: pirpura trombocitopénica inmunitaria
diagnosticada en 2017 al cursar con trombocitopenia grave, en tratamiento
con prednisona (5 mg/dia). Padecimiento actual: inicia el dfa 26/08/24 con
incremento de volumen de miembro pélvico derecho, acompafiado de pa-
restesias y dolor punzante, sin irradiacién, con intensidad 9/10, que limita
el movimiento. Acude a valoracién; el ultrasonido de miembro pélvico de-
recho evidencia trombosis venosa profunda de vena safena y poplitea, y se
indica tratamiento anticoagulante. Dos dias después muestra taquicardia
sinusal, sin dificultad respiratoria, e ingresa a la unidad de cuidados inten-
sivos por alto riesgo de tromboembolia pulmonar, que se descartada por
angiotomografia. Dado sus antecedentes y la evolucién clinica se solicita
anticuerpos para LES y sindrome de anticuerpo antifosfolipidos (SAF):
BH: WBC 6,81 10°/ul, Hb 12,0 g/dL, MCV 88,2 L, PLT 77 10%/ul, Neu
5,05 10°/ul, linf 0.86 10°/ul. Estudios de laboratorio: C3 146 mg/dL, C4
30 mg/dL, IgA 494 mg/dL, IgG 1490 mg/dL, IgM 143 mg/dL. Panel
ANA: 1,000 patén nuclear homogéneo, nuclear centromérico y citoplas-
mitico reticular, anti-B2G1 IgG 119,26 UR/mL, anti-B2G1 IgM 85,91
UR/mL, anti-DSDNA 68,13 Ul/mL, anti-Smith 68,13, anticardiolipina
IgG < 2 U/mL, anticardiolipina IgM 7,97 U/mL, anticoagulante lipico
3,6 s. Se administran tres pulsos de 250 mg de metilprednisolona, con
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aumento del recuento plaquetario hasta valores normales. Se continué
tratamiento de mantenimiento con prednisona calculada a 0,5 mg/kg e
hidroxicloroquina a 200 mg/dia. Se instituye tratamiento puente de anti-
coagulacién de heparina de bajo peso molecular a acenocumarina.
Discusién: En la presentacién clinica anterior, la PTT se diagnosticé siete
afios antes del desarrollo de manifestaciones clinicas de LES y SAF; esto,
en relacién con los casos notificados, concuerda con la persistencia de
trombocitopenia al momento del diagndstico. Sin embargo, ain ahora no
se ha establecido un periodo de tiempo a partir del cual se esperen dichas
manifestaciones, es decir, la vigilancia a partir del diagnéstico de PTT al
desarrollo de LES tiene una variabilidad amplia y poco definida, ya que la
sobreposicién de ambas se calcula en 12% del total de casos de PTI.
Conclusiones: Si bien la PTTy el LES son dos espectros inmunitarios in-
dependientes, la exposicién de casos en los que la PTT precede al LES abre
nuevas lineas de investigacién en el seguimiento de la evolucién clinica de
la PTT que permiten la identificacién oportuna y a su vez la prevencién de
episodios clinicos caracteristicos de LES y SAF.
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DERMATOMIOSITIS ANTI-MDAs5 CON AFECCION PULMO-
NARY CUTANEA, REPORTE DE CASO

J.C. Ramirez-Sanchez!, L.I. Herndndez-Cruz? A.T. Campa-Ferrusca®
@ Hospital Central Ignacio Morones, SLE ?Secretaria de Salud, VISSSTE

Introduccién: Las miopatias inflamatorias idiopéticas (MII) son enfer-
medades del tejido conjuntivo, heterogéneas en caracteristicas clinicas,
patolégicas y prondsticas. La dermatomiositis con anticuerpos contra la
proteina 5 relacionada con diferenciacién del melanoma (anti-MDAS5) es
un subtipo de la enfermedad que se vincula con tres fenotipos distintos:
pulmonar, cutdneo-articular y vascular.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 44 afios sin comorbilidades
que present6 lesiones eritematosas atréficas, en cuero cabelludo y parpa-
dos, mis alopecia. Reactantes inflamatorios negativos, anemia microcitica
hipocrémica. Biopsia cutdnea consistente con lupus discoide. Se inician
hidroxicloroquina, tacrolimus y esteroide tépico; tres meses después sufre
eritema en heliotropo y signo en V del escote, fenémeno de Raynaud y
poliartritis. Anticuerpos antinucleares 1:80, moteado fino. Recibe predni-
sona. Seis meses después padece disnea, disfagia a liquidos, debilidad mus-
cular de cintura escapular y pélvica, asi como ulceras cutdneas en codos;
anemia y linfopenia; creatina fosfocinasa, deshidrogenasa lictica y pruebas
de funcién hepéticas normales; anticuerpos especificos para lupus eritema-
toso sistémico negativos; complemento normal, anticuerpo anti-MDAS
positivo; tomografia de térax con enfermedad pulmonar intersticial (EPI)
y electromiografia normal. Se prescriben metilprednisolona por tres dias,
ciclofosfamida (CFM) y rituximab (RTX). Resolucién de tlceras cuténeas,
sin manifestaciones sistémicas, sin citopenias. Continda CFM; manteni-
miento con metotrexato y azatioprina (AZA).

Discusion: Se desconoce la patogenia de la enfermedad. El anti-MDAS se
considera biomarcador especifico de la enfermedad y favorece la produccién
de interferén 1 y citocinas proinflamatorias. Estos anticuerpos se presentan
en 15% a 30% en MII. El diagnéstico requiere combinacién de criterios de
clasificacién para dermatomiositis y deteccién de anticuerpos anti-MDAS.
Las afecciones cutdneas tienen prevalencia similar a las de las dermatomiositis
(eritema en heliotropo, facial, signo de V, signo del chal, pdpulas de Gottron y
manos de mecdnico), ademas del fenotipo especifico: papulas palmares o la-
terales en dedos, sobre articulaciones metacarpofalingicas e interfaldngicas, de
coloracién central marfil y dolorosas, en relacién con hiperqueratosis y tlceras
cutdneas profundas sobre la pdpula de Gottron, que afectan pulpa digital y
pliegues ungueales, o sobre signo de Gottron de rodillas o codos. Son posibles
gangrena y osteomielitis que llevan a la amputacién. Menos frecuentes son ul-
ceras orales, paniculitis, alopecia y eritema flagelado. Pueden preceder al menos

seis meses a los signos de dafio muscular. E1 compromiso muscular proximal
puede ser leve o nulo. La artritis en 42% a 82% simétrica no es casi nunca ero-
siva. La disfagia es rara y el riesgo de neoplasias < 5%. La EPI tiene prevalencia
de 40% a 100%; los patrones detectables por tomograffa computarizada de
alta resolucién (TCAR) incluyen neumonia organizada, neumonia intersticial
inespecifica y neumonia intersticial inespecifica organizada superpuestas. Un
cambio de patrén pulmonar por TCAR es caracteristico de EPI de rapida pro-
gresién RP-EPI, con mala respuesta al tratamiento y mortalidad a seis meses
de 40%. Tratamiento: los glucocorticoides (GC) son la modalidad regular. La
EPI aguda/subaguda requiere combinacién de metilprednisolona con CFM,
con eficacia de 50% a dos afios. GC mds AZA ofrecen mejoria de disnea y
funcién pulmonar durante 12 meses. El RTX en la enfermedad refractaria de-
mostré mejoria de la funcién pulmonar y el patrén TACAR después de uno a
tres afios; es particularmente eficaz en casos resistentes y de rapida progresion.
Conclusiones: La DM-anti-DMAS, un subtipo raro de dermatomiositis,
suele tener prondstico adverso pulmonar, que requiere tratamiento inmu-
nosupresor combinado.
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ENFERMEDAD DE STILL DE INICIO EN EL ADULTO: LA IM-
PORTANCIA CLINICA DE RECONOCER SUS DIVERSAS MA-
NIFESTACIONES

J.H. Hurtado-Diaz, M.L. Espinoza-Sanchez, M.F. Herndndez-Cabrera
Hospital General Regional Niimero 220, Toluca, Estado de México

Introduccién: La enfermedad de Still de inicio en el adulto (ESA) se
presenta en individuos caucdsicos de 16 a 35 afios. Su causa se descono-
ce, pero se vincula con HLA-II, DR2, 4, 7 y Bw35. Sus sintomas tienen
inicio agudo con fiebre en agujas, exantema maculopapular y eritematoso
de aspecto asalmonado, evanescente y pruriginoso, artralgias, artritis con
patrén poliarticular, simétrico y migratorio, mialgias y adenopatias. E1 90%
de los pacientes sufre anemia, leucocitosis con neutrofilia, trombocitosis,
elevacién de transaminasas e hiperferritinemia. El factor reumatoide y los
anticuerpos antinucleares son negativos. Su diagnéstico es de exclusion.

Presentacion del caso: Mujer de 50 afios que inicié tres semanas antes
de su ingreso con fiebre vespertina de 39°C intermitente, acompafada de
astenia, adinamia, artralgias de rodillas y carpos, adenopatias cervicales e
inguinales blandas, méviles, no dolorosas, no fijadas a planos profundos,
asi como lesiones maculopapulares eritematosas, pruriginosas, con huellas
de rascado y descamacién en mejillas, frente, térax anterior y posterior,
brazos y regién extensoras de codos y rodillas (Figura 1). A su ingreso
mostré leucocitosis 18 800 K/mL a expensas de neutréfilos, hemoglobina
9,1 mg/dL, elevacién de PCR 30,75 mg/L, VSG 40 mm/h y DHL1 266
U/L. Se registraron cultivos de sangre y orina sin desarrollo y serologia
viral para hepatitis B, C y HIV negativa. No experimenté mejoria con el
ciclo antimicrobiano empirico, por lo que se descarté causa infecciosa de
manera razonable. Ante la persistencia de fiebre de alto grado en relacién
con exantema, adenopatias y artralgias, se consideré probable una causa
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neoplésica o inmunoldgica, por lo que se realizaron estudios complemen-
tarios. La tomografia toracoabdominopélvica identificé ganglios cervico-
tordcicos, axilares e inguinales, hepatomegalia y esplenomegalia (Figura
1). Los anticuerpos antinucleares, anti-Ro, anti-La, factor reumatoide,
anti-CCP y anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos fueron negativos;
con complemento C3 y C4 normal, hiperferritinemia 1 675 ng/MI E hi-
pergammaglobulinemia IgG 1 769 mg/dL. La biopsia de ganglio inguinal
descart6 neoplasia e infecciones por micobacterias. Por dltimo, al descar-
tarse las causas infecciosas, neopldsicas y autoinmunitarias, se consideré el
diagnéstico de enfermedad de Still, que satisfizo seis criterios de Yamagu-
chi (Tabla 1) (cuatro mayores y dos menores), asi como los tres criterios
de exclusion y seis criterios de Fautrel (cuatro mayores y dos menores). Se
decidié iniciar glucocorticoides a dosis de 1 mg/kg/dia con lo que se con-
sigui6 remision del sindrome febril y las lesiones cutineas en las primeras
24 horas, con disminucién de reactantes de fase aguda y regresion de ade-
nopatias y hepatoesplenomegalia. La paciente ha evolucionado de forma
satisfactoria; actualmente se halla bajo tratamiento de mantenimiento con
metotrexato a 15 mg/sem y dosis de reduccién de glucocorticoides.

Figura 1. (A) Exantema maculopapular eritematoso en frente y mejillas.
(B) Exantema con huellas de rascado y liquenificacién. (C) Exantema asal-
monado en la regién extensora de las rodillas. (D) Tomografia simple de
térax que muestra multiples adenopatias axilares bilaterales. (E) Tomogra-
fia simple de abdomen que revela hepatoesplenomegalia. (CC041)

4

Tabla 1. Criterios diagnésticos de la enfermedad de Still del adulto (Ya-
maguchi). (CC041)

Criterios mayores

Criterios menores

¢ Fiebre > 39°C por lo menos 1 semana | ¢ Odinofagia

¢ Artralgias durante un minimo de 2 ¢ Adenopatias o esplenomegalia
semanas ¢ Alteraciones de la biologia hepatica
¢ Erupcién cutdnea caracteristica ¢ Ausencia de anticuerpos antinu-

o Leucocitosis (> 10 000 mL) con 80%
de neutrofilia

cleares y factor reumatoide

Criterios de exclusiéon

¢ Infecciones: sepsis y mononucleosis infecciosa
¢ Neoplasias: en particular linfomas
¢ Enfermedades sistémicas

Se deben cumplir cinco o mis criterios, dos de los cuales deben ser mayores y sin
ningun criterio de exclusién.
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Discusién: El diagnéstico represent6 varios retos. En primer lugar, dada la
presencia de fiebre, exantema, adenopatias, hepatoesplenomegalia y leucoci-
tosis, se sospeché inicialmente proceso infeccioso. En segundo lugar, habia
multiples huellas de rascado, con lesiones en fase de costra y liquenificacién,
de tal modo que el cardcter evanescente y el color salmén rosado tipicos del
exantema del residente no resultaron evidentes de forma inicial. Por otro
lado, la odinofagia que se describe en 70% de los casos, y que precede al resto
de las manifestaciones y forma parte de los criterios de Yamaguchi, no se
identificé. Por ultimo, su grupo etario y la baja prevalencia favorecieron su
baja sospecha y convirtieron este caso en un reto diagnéstico.
Conclusiones: Debe recordarse que es una enfermedad rara y de exclu-
sién, con un espectro amplio de manifestaciones. Es fundamental su di-
fusién para establecer el diagnéstico e instituir el tratamiento oportuno.
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CEFALEAY FIEBRE: MAS ALLA DE LA NEUROINFECCION
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Introduccién: La arteritis de células gigantes es la vasculitis primaria més
comun en pacientes mayores de 50 afios; se trata de una enfermedad créni-
ca inflamatoria granulomatosa de la que se reconocen dos fenotipos: tipica
con compromiso craneal y extracraneal de grandes vasos.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 57 afios con cuadro consis-
tente en fatiga, fiebre subjetiva, cefalea frontotemporal bilateral, claudica-
cién mandibular, dolor de cintura escapular y pélvica y dolor en falanges
proximales. Se descartaron causas infecciosas, pero llamaban la atencién
PCRy VSG francamente elevadas, con factor reumatoide negativo. Desta-
caban asimismo arterias temporales dilatadas con dolor a la palpacién, por
lo que ante la elevacién de reactantes de fase aguda se consideré posible
la arteritis de células gigantes (ACG); el Doppler arterial mostré el signo
del halo positivo en arterias temporales (Figuras 1), lo que establecié el
diagnéstico.

Figura 1. Signo del halo. (CC042)

Signo del halo
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Discusién: Se presenta un interesante caso de una cefalea de novo con
banderas rojas, edad mayor de 50 afios, sintomas constitucionales y fiebre.
En este contexto siempre es importante una buena exploracién fisica.
Conclusiones: Dentro del enfoque de una cefalea con fiebre es importante
considerar el diagnéstico de arteritis de células gigantes después de des-
cartar un componente infeccioso y los marcadores de inflamacién elevados,
ademds de apoyarse en el estudio de las arterias temporales y la ecografia
para determinar un diagnéstico oportuno.
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EL DEBUT NEUROL()GICO’ DEL LUPUS ERITEMATOSO SIS-
TEMICO. UN RETO DIAGNOSTICO

M. Valdivieso-Ruiz Guiescanda', R. Mufioz-Roa?, V.H. Garcia-Lépez’,
F. Cerda-Tellez!

@ Hospital General Xoco, Hospital General Tecomdn, Hospital General Tli-
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Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) se caracteriza por
disfuncién inmunoldgica cuyo efecto en la morbilidad y mortalidad de-
pende de su presentacion clinica heterogénea. Sus manifestaciones princi-
pales son cutdneas y renales, pero pocas veces se documentan los hallazgos
neurolégicos, sobre todo al inicio de la enfermedad, cuando los datos clini-
cos y paraclinicos dificultan su identificacién temprana y por tanto la insti-
tucién de un tratamiento oportuno para mejorar el prondstico del paciente.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 53 afios originaria y residen-
te de la Ciudad de México, con antecedente de hipertensién arterial sis-
témica en tratamiento con ARA II, hospitalizada en mayo del 2023 por
insuficiencia respiratoria aguda secundaria a influenza tipo B que requiri6
ventilacién mecdnica no invasiva. A su ingreso destacan dolor poliarticular
en articulaciones metacarpofaldngicas distales y manos en garra, asi como
esclerodactilia, ictericia ++ en escleras y mucosas; se documentd hiperbilirru-
binemia de 8,24 mg/dL con patrén colestdsico, por lo cual se investigaron
datos de obstruccién. Se identificaron esteatosis hepdtica grave y litiasis ve-
sicular mediante ultrasonografia de higado y vias biliares. Egresa a domicilio
con seguimiento posterior en el que se registran anticuerpos ANA y an-
ti-DNA positivos, ademas de valores de complemento C3 75,6 mg/dL, C4
14 mg/dL, anticoagulante lipico 0,98, asi como anticuerpos antinucleares
con patrén nuclear homogéneo 1:280, centriolar 1:2,560, puntos nucleares
multiples 1:2,560, antimitocondriales 88,4, por lo que se inicia tratamien-
to con dcido ursodesoxicélico y esteroides. Reingresa en junio de 2023 por
deterioro del estado de alerta de forma subita; la exploracién neurolégica
muestra una escala de FOUR de 9 puntos y NIHSS de 26 puntos, pupila
izquierda hiporrefléctica, con fuerza muscular 3/5 de Daniels en las cuatro
extremidades, REM ++/++++, reflejos de Babinski y suceddneos ausentes, sin
datos de focalizacién. Estudios de laboratorio relevantes: hemoglobina 9,2
g/dL, Hto 35%, VCM 971, HBCM 33pg, plaquetas 88 x 10°uL, albimina
2,7 g/dL, bilirrubina total 6,7 mg/dL, bilirrubina directa 3,9 mg/dL, bilirru-
bina indirecta 2,8 mg/dL, AST 90 U/L, ALT 35 U/L, GGT 295 U/L, FA
206 U/L, TP 14s, TTP 46s,INR 1,2, DHL 204 U/L, PCR 29,2 mg/dL.La
tomografia simple de crineo (Figura 1) revela multiples lesiones hipodensas
en la regién occipital derecha e izquierda, asi como la regién parietal cortical
izquierda, con atrofia cortical generalizada y ventriculomegalia bilateral; se
calcula un SLEDAI-K de 21 puntos y se inicia tratamiento con metilpred-
nisolona, con mejoria progresiva del estado neurolégico, y se administra tam-
bién hidroxicloroquina con posterior ajuste a micofenolato.

Figura 1. Tomografia de crianeo simple en corte transversal en la que se
observan lesiones hipodensas occipitales bilaterales con atrofia cortical
(A); lesién hipodensa en la region parietal derecha (B); ventriculomegalia
(C); hiperdensidad de la arteria cerebral media bilateral con hipodensidad
occipital (D). (CC043)

Discusion: Se ha descrito que el LES neuropsiquidtrico es mds frecuen-
te en mujeres y forma parte de las primeras manifestaciones de la enfer-
medad, pese a lo cual su diagnéstico es todavia limitado por la falta de
biomarcadores precisos. La enfermedad cerebrovascular, las neuropatias,
los estados confusionales agudos y los trastornos convulsivos son las ma-
nifestaciones mds frecuentes, por lo que la sospecha clinica con apoyo de
estudios de imagen puede favorecer el tratamiento temprano y mejorar el
prondstico del paciente.

Conclusiones: En los pacientes con LES, que inician con signos neurolé-
gicos, la clinica y los estudios de imagen facilitan las decisiones para iniciar
tratamiento oportuno con mejoria del pronéstico.

Bibliografia

1. Sarwar S, Mohamed AS, Rogers S, e al. Neuropsychiatric systemic lu-
pus erythematosus: a 2021 update on diagnosis, management, and cu-
rrent challenges. Cureus. 2021;13(9):¢17969.

2. Tani C, Elefante E, Arnaud L, ez a/. Rare clinical manifestations in sys-
temic lupus erythematosus: a review on frequency and clinical presen-
tation. Clin Exp Rheumatol. 2022;40 Suppl 134(5):93-102.

CCoyy4
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te-Quintero!, F.M. Barrera-Velarde!
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Introduccién: El sindrome de Sjogren primario es una enfermedad au-
toinmunitaria sistémica que se caracteriza por infiltracién linfocitaria de las
glindulas exocrinas. Las manifestaciones neurolégicas se dividen en centra-
les y periféricas. Las proteinas Ro y La se encuentran en las neuronas, por
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lo que la presencia de anti-Ro/La en pacientes con afectacién neurolégica
constituye un argumento a favor de su papel en la patogenia. Las manifes-
taciones clinicas de causa central mds frecuentes, con una prevalencia del
2%, son déficits focales y difusos, neuropatia éptica retrobulbar, afectacio-
nes de las funciones cognitivas, meningoencefalitis, entre otras.
Presentacion del caso: Hombre de 49 afios con sindrome de Sjégren pri-
mario con un afio de evolucién y manifestaciones extraglandulares de afecta-
cién renal en TSR; didlisis peritoneal con diagnéstico de glomeruloesclerosis
focal y segmentaria. Comienza el padecimiento actual con dolor torécico
atipico, diagnosticado con pericarditis, tratado con AINE y colquicina.
Una semana después sufre en la hospitalizacién crisis convulsivas de tipo
ausencia, psicosis caracterizada por alucinaciones visuales y auditivas, y pe-
riodos fluctuantes de agresividad. Exploracién fisica: neurolégica: FOUR
de 14 puntos, funciones cerebrales superiores no valorables por periodos
de agresividad, reflejo fotomotor y consensual presente y pupilas isocdricas
con respuesta a la luz. Sensibilidad sin alteraciones, fuerza de extremidades
superiores e inferiores 5/5 en MRC, marcha sin alteraciones. Babinski nega-
tivo y reflejos osteotendinosos sin alteraciones. El resto de la exploracién no
revela anomalias ni rigidez de nuca. El abordaje diagnéstico descarta causas
vasculares, infecciosas y metabolicas. Estudios de laboratorio: anti-Ro y an-
ti-La > 200, panel inmunolégico para lupus, vasculitis y artritis reumatoide
negativos. Funcién renal alterada por la enfermedad subyacente, procalci-
tonina negativa y hemocultivos. Estudio citoldgico: liquido cefalorraquideo
transparente, glucosa 54, proteinas 24, sin células, tinta china, Gram negati-
vo, KOH y cultivo negativo. Hemoglobina 6,7 que causa inflamatoria, leucos
8,9, neutro 7,7, linfopenia 0,5 y VSG 67. La tomografia de crineo no revela
alteraciones (Figura 1). Se inicia tratamiento con inmunoglobulina (2 g por
kilogramo de peso) y se consigue mejoria de las manifestaciones neuropsi-
quidtricas-neurolégicas en menos de 24 horas. El paciente egresa tras un
mes de hospitalizacion con un ESSDAI para Sjégren de 4 puntos, con pred-
nisona (25 mg/dia), azatioprina (50 mg (8 h)) y cloroquina (150 mg/dia).
Discusién: La relevancia de este caso radica en la escasa prevalencia de las
manifestaciones neuroldgicas de tipo central de esta enfermedad. El amplio
espectro posible de presentacién y la demora en el tratamiento producen la
aplicacién de medidas médicas erréneas y secuelas neuroldgicas en la mayo-
ria de los casos.

Conclusiones: El correcto diagnéstico y el tratamiento de las manifesta-
ciones de los sistemas nerviosos central y periférico de las enfermedades

Figura 1. La tomografia no identifica sangrado intracraneal, colecciones
extraaxiales, ventriculomegalia o desviacién de la linea media. (CC044)

86 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1

autoinmunitarias evitan desenlaces letales y comorbilidades que afectan la
calidad de vida de las personas jévenes en la mayor parte de los casos, lo
que causa en muchos casos discapacidades.
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SOBREPOSICION DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL Y LU-
PUS JUVENIL (RUPUS). REPORTE DE UN CASO

S.L. Tovar-Martinez, E. Ibarra-Gutiérrez
UMAE Hospital de Especialidades No. 25 del IMSS, Monterrey, NL

Introduccién: La artritis idiopatica juvenil (Al]) constituye la principal
causa de enfermedad reumitica en pediatria, con una incidencia de 1,6 a
23 casos por cada 100 000 nifios menores de 16 afios. El lupus eritematoso
sistémico (LES) representa la segunda enfermedad reumitica en impor-
tancia en nifios con el 20% del total de casos. Ambas entidades cursan
con mecanismos etiopatogénicos autoinmunitarios y comparten algunas
caracteristicas clinicas, en particular el compromiso articular. En pacientes
adultos se conoce bien la sobreposicién de artritis reumatoide con LES
(rupus). Por el contrario, esta relacién en el paciente pedidtrico, aunque
existe, no es tan reconocida dada su baja frecuencia. Se presenta un caso de
esta sobreposicién en una paciente pedidtrica de ocho afios con el objetivo
de mencionar sus caracteristicas clinicas y considerar que existe esta sobre-
posicién en la poblacién pedidtrica.

Presentacion del caso: Paciente femenina de ocho afios con antecedente
de AlJ, variedad poliarticular, con factor reumatoide negativo, desde abril
de 2023,y quien se hallaba bajo tratamiento a base de metotrexato y pred-
nisona. En la dltima semana de junio solicit6 evaluacién por un cuadro de
un mes de evolucién caracterizado por edema bipalpebral, de predominio
matutino, y edema en miembros pélvicos, sin fiebre, dolor, malestar gene-
ral, lesiones cutdneas o mds sintomas. La exploracién fisica inicial confirma
el edema en los sitios mencionados y se documenté normalidad en el resto
de los pardmetros. Los estudios clinicos iniciales (27/6/24) documentaron
BH en normalidad, quimica sanguinea con glucosa 110 mg/dL, urea 96,9
mg/dL, BUN 45,25 mg/dL, creatinina 0,4 mg/dL, colesterol 487,2 mg/
dL, albumina 1,2 g/dL, ALT 51 U/L, AST 169 U/L, triglicéridos 645,2
mg/dL; EGO con proteinuria de 500 mg/dL y hemoglobinuria de 250
mg/dL. Estudios del 28/6/24: valores de complemento con C3 29,4 mg/
dL y C4 3,1 mg/dL. Por tltimo, los del 1/7/24 revelan depuracién de
creatinina de 96,47 mL/min, volumen urinario de 400 mL, con una pro-
teinuria en orina de 24 horas de 220 mg/dia. Se la envia a esta unidad para
evaluacion por el servicio de nefrologia ante sospecha de sindrome nefréti-
co relacionado y se confirma el diagnéstico de LES al demostrar serologia
positiva con ANA en 1:320 y anti-DNA positivo. Se constata la sospecha
de la sobreposicién de LES con AlJ y se inicié tratamiento de induccién a
remisién dirigido a la nefritis lupica.

Discusién: La relacién AIJ-LES en nifios no tiene una clara definicién
como en los adultos y existe evidencia de que estos pacientes tienen un curso
y un prondstico diferentes respecto de los sujetos con AlJ o LES por separa-
do. Dada su escasa frecuencia puede subdiagnosticarse. La serie més grande
y reciente describié los casos de 81 pacientes en un estudio multicéntrico en
2024 y senalé que existen diferencias en relacién con los adultos, por ejem-
plo, que la artritis es menos erosiva, més asimétrica e incluso asintomdtica
en ocasiones. En cuanto a las manifestaciones del LES; las mds comunes en
nifios con rupus son cutdneas, hematoldgicas y renales. No se conocen estudios
en nifios respecto del prondstico, pero en esa serie 66% de los pacientes al-
canzé remisién completa y 19% remisién parcial bajo tratamiento.
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Conclusiones: El rupus no es una sobreposicién descrita con frecuencia
en la poblacién pedidtrica, pero existe. Se present6 un caso con dicha rela-
cién para describir las caracteristicas clinicas de una paciente y considerar
esta posibilidad en casos futuros.
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ENTRE ARTICULACIONES Y LATIDOS: EL VINCULO ENTRE
ARTRITIS REUMATOIDE Y CORAZON
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Introduccién: La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad inflama-
toria que tiene mayor riesgo de enfermedades cardiacas isquémicas y no
isquémicas.

Presentacion del caso: Mujer de 57 afios seropositiva a AR, con dolor tora-
cico opresivo. El ecocardiograma de estrés con dobutamina es positivo para
induccién de isquemia miocédrdica de los segmentos basal y medial del tabique
interventricular y el segmento basal de la pared inferior con funcién sistélica
conservada del ventriculo izquierdo de 55%. La cardiorresonancia muestra
compromiso miocardio, perfusién en reposo con defecto en anillo endocardico
indicativa de isquemia microvascular consistente con infarto agudo de miocar-
dio, sin lesiones coronarias obstructivas, y pericarditis concomitante.
Discusiéon: En la AR, la enfermedad cardiovascular es la causa més comin
de muerte prematura (30%-60%).

Conclusiones: La AR eleva el riesgo de enfermedades cardiovasculares,
como infarto de miocardio, insuficiencia cardiaca y ECV, lo que convierte
al corazon en un 6érgano vulnerable.
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DERRAME PLEURAL RECURRENTE CON POBRE RESPUESTA
A TRATAMIENTO EN UN PACIENTE CON DIAGNOSTICO INI-
CIAL DE LUPUS

N.N. Del Real-Aldana, L.D. Fajardo-Hermosillo, E. Garcia-Rojas, A.
Delgado-Veldzquez, G. Echeverria-Gonzilez

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: El compromiso pleural del lupus eritematoso generalizado
(LEG) se presenta en un 60%, manifestado por dolor pleuritico, con o sin
derrame. Este es con frecuencia un exudado con distribucién bilateral. La
pleuritis Itipica responde de modo favorable a los esteroides. Ante la falta
de respuesta al tratamiento, deben considerarse diagnésticos diferenciales,
como tromboembolia pulmonar, sindrome nefrético, insuficiencia cardiaca,
neoplasias e infecciones, entre estas Ultimas la tuberculosis (TB). La TB
pleural tiene una prevalencia < 5% y representa un reto diagndstico, dado

que es posible reconocer el bacilo en el liquido o biopsias pleurales en solo
< 10%, ademds de que los cultivos son de dificil acceso y pobre sensibilidad.
En contraste, las pruebas como la adenosindeaminasa (ADA) en liquido
pleural tienen un alto valor predictivo diagnéstico. Se describe un caso
inicialmente diagnosticado como LEG por derrame pleural y anticuerpos
antinucleares (ANA) positivos en suero, sin respuesta al tratamiento du-
rante su evolucién, y reclasificado al final como TB pleural.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 28 afios, con antecedente
de mielitis transversa, tratada con pulsos de esteroides y rituximab. Sufre
19 meses después derrame pleural izquierdo acompafiado de dolor, tos,
fiebre, pérdida de peso y eritema nodoso (EN) en piernas. Ante ANA
séricos positivos se la diagnostica como LEG vy se instituye tratamiento
con esteroides a dosis altas e inmunosupresores durante seis meses, sin
mejoria. En el reabordaje, el andlisis del liquido pleural registra exudado
con predominio mononuclear y el estudio de imagen establece que el
derrame pleural era basal izquierdo. Se practican dos biopsias pleurales
percutineas con intervalo de dos meses cada, una con resultados poco
concluyentes. Se repiten los ANA séricos que muestran patrén moteado
a titulo 1:160, con especificidades para anticuerpos anti-Ro/La, anti-SM
y anti-RNP negativos. No se encontré positividad de ANA en liquido
pleural ni tampoco hipocomplementemia. Dada la sospecha de TB, se
sometié a una tercera biopsia por toracotomia, que revelé granulomas sin
bacilos en tinciones especiales para TB (Figura 1). La prueba de ADA
en liquido pleural resultd positiva a altos titulos. Al final se descartd el
LEG y se determiné TB pleural, con institucién de tratamiento antifi-
mico y resolucion del derrame pleural izquierdo seis semanas después (se
planea continuar el tratamiento por un afio).

Discusion: La resistencia al tratamiento de un derrame pleural atribuido
de forma inicial a la pleuritis lipica obliga a considerar la TB pleural como
diagnéstico diferencial. Aunque existen algunos elementos que ayudan a
establecer el diagndstico entre estas dos entidades, se ha notificado la po-
sitividad de ANA hasta en un 40% de pacientes con TB. Los ANA del
liquido pleural poseen un alto valorar predictivo negativo junto con la hi-
pocomplementemia, ademds de que la ausencia de anticuerpos especificos,
como anti-RNP y anti-Sm, hace improbable el diagnéstico de LEG. Por
otra parte, el rendimiento diagnéstico de la biopsia pleural puede afectarse
por errores de muestreo y su sensibilidad es baja para observar el bacilo de
la TB. La prueba ADA, que tiene un alto valor predictivo positivo en TB
pleural, llena este vacio. La EN es mds prevalente en la TB. Por dltimo, la
falta de respuesta al tratamiento llevé en este caso a considerar TB.
Conclusiones: La falta de respuesta al tratamiento y la determinacién de
ANA y ADA en liquido pleural poseen un alto rendimiento diagnéstico
para la diferenciacién entre pleuritis lipica y TB pleural.
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CICLOSPORINA EN SINDROME DE FELTY: UNA OPCION
POCO EXPLORADA

AlJ. Pedro-Martinez, G.S. Guerra-Guerrero, M.E. Ontiveros-Osuna, A.]J.
Andrade-Garcia

Hospital Judrez de México
Introduccion: El sindrome de Felty representa una de las manifestaciones
extraarticulares menos comunes en pacientes con AR y puede aparecer
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Figura 1. A, By C) Biopsia de pleura con tinciones H&E a 4 x 10 y 40 x, que muestran en el espesor de la pleura parietal abundantes glanulomas sin
necrosis central con células gigantes multinucleadas. D) No se observaron bacilos en tincién de Ziehl Neelsen a 10 x. E y F) Radiografia y tomografia de

térax donde podemos observar el derrame basal pleural izquierdo. (CC047)

en 1% a 3% de los pacientes, con mayor frecuencia en mujeres. Si bien
esta enfermedad representa para el clinico un reto para su diagnéstico y
tratamiento, en la actualidad las opciones terapéuticas son todavia escasas.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 62 afios con APP de AR
de 25 afios de evolucién y mal apego al tratamiento con leflunomida (20
mg). Asisti6 a consulta en febrero del 2020 por dolor en hombro, car-
pos, articulaciones metacarpofalingicas y rodillas. Estudios de gabinete
subsecuentes: FR 640 UI/mL y ACCP de 340 UI/mL. En junio de 2022
acude a consulta con astenia, adinamia y neutropenia de 1 240 x 10°uL.
Se reduce la dosis de leflunomida y se incrementa la de esteroides, con
obtencién de mejoria neutropénica. Regresa en enero de 2023 y se docu-
menta neutropenia de 0,400 x 10° uL con datos de sinusitis. Un mes des-
pués avanza a neutropenia a 0,150 x10° pL. Se la valora en el servicio de
hematologia por sospecha de sindrome de Felty y se realiza ultrasonido
abdominal que revela resultados de esplenomegalia de 13 cm. El frotis en
sangre periférica identifica hallazgos de leucemia linfocitica granular. Se
indica tratamiento con ciclosporina a dosis de 100 mg/dia y metotrexato
a 15 mg por semana. Tras seis meses de tratamiento se lograron la remi-
sién neutropénica y la mejoria de esplenomegalia.

Discusion: A pesar de que la paciente consiguié la remisién neutropéni-
ca, alin no es seguro que un agente inmunosupresor como la ciclosporina
sea en realidad una opcién contundente para tratar este sindrome. Los
estudios han demostrado que la remisién puede lograrse, pero esta evi-
dencia se encuentra limitada solo a casos clinicos.

Conclusiones: En fecha reciente se han estudiado més los firmacos
biolégicos para tratar esta alteracién, lo cual limita y desplaza a otros
agentes inmunosupresores como una medida para resolver la neutrope-
nia. Se necesitan protocolos de mayor jerarquia para determinar si los
farmacos como la ciclosporina pueden ser una opcidn certera antes de in-
dicar compuestos biolégicos para la neutropenia en el sindrome de Felty.
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PRESENTACION ATIPICA ASOCIADA ENTRE HEPATITIS AU-
TOINMUNE Y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO: A PROPO-
SITO DE UN CASO

FY. Ayestarin-Figueroa, A. Pérez Bolde-Hernandez
Hospital General Toluca, ISSSTE

Introduccién: La coexistencia de hepatitis autoinmunitaria (HA) y lupus
eritematoso sistémico (LES) se considera poco frecuente y hasta el mo-
mento se han publicado pocos informes de casos. Los criterios diagnésti-
cos de acuerdo con el Grupo Internacional de Hepatitis Autoinmunitaria
se basan en la elevacién de la inmunoglobulina G (IgG), autoanticuerpos
especificos y caracteristicas histolégicas, sin enfermedad viral. Los valores
elevados de IgG y anticuerpos antinucleares (ANA) se presentan en la
HA y el LES, pero no hay marcadores serolégicos especificos de las dos
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enfermedades. Los anticuerpos anti-ADN de doble cadena (anti-dsDNA)
se vinculan principalmente con el LES como parte del diagnéstico y la
actividad, aunque podrian ser positivos en la HA. Los marcadores espe-
cificos de esta son el antigeno hepitico soluble (SLA), el anticuerpo de
higado-péncreas, el anticuerpo de musculo liso (MSA) y los anticuerpos
microsomales de higado y rifién (anticuerpo anti-LKM). La histopatolo-
gia muestra lesiones de hepatitis en interfaz, formacién de rosetas, empe-
ripolesis, fibrosis, infiltrado portal y periportal por linfocitos, monocitos/
macréfagos y células plasmaticas. Por el contrario, la histologia hepdtica
en el LES suele mostrar cambios, como degeneracién grasa o hepatocitos
hidrépicos, y a menudo son sintomas menos graves.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 27 afios de edad sin an-
tecedentes de importancia, que inicia en 2012 con dolor abdominal, no
irradiado, distensién abdominal intermitente, astenia y adinamia, ictericia,
exantema, prurito y coluria. Estudios paraclinicos iniciales (ANA): MSA,
antimitocondriales positivos, inversién de la relacién albimina/globulina,
aumento de aminotransferasas y patrén colestdsico (Tabla 1); la biopsia
hepatica del parénquima revela expansién por infiltrado inflamatorio mo-
nonuclear que sobrepasa la placa limitante en siete de 10 espacios porta y
fibrosis. Se establece el diagnéstico de HA y se inicia tratamiento con es-
teroides y azatioprina con obtencién de remisién. En el 2022 muestra ma-
nifestaciones mucocutdneas y articulares con anticuerpos positivos (ANA,
anti-DNAds, anti-Sm) y se integra el diagnéstico de LES. En enero de
2024 padece ictericia, astenia, adinamia, edema y ascitis. Ingresa al servicio
de medicina interna por falla hepética aguda con elevacién de transami-
nasas, patrén colestdsico y tiempos de coagulacién alargados (Tabla 2), sin
respuesta a pulsos de esteroide, tratamiento inmunodepresor y tratamiento
dirigido a la enfermedad hepitica, y con evolucién térpida; el paciente
fallece en mayo 2024.

Tabla 1. Anticuerpos. (CC049)

Serologia Resultado R‘elﬁ(;::ceia
Fecha 02/02/2012
Antimitocondrial Ab Positivo 1:80 < 1:40
ADN por IFI Positivo 1:20 <1:10
Ab antimusculo liso (ASMA) 1:160 < 1:40
Anti-LKM Negativo < 1:40
Hepatitis A IgM e IgG No reactivo No reactivo
Hepatitis C Ab No reactivo No reactivo
Hepatitis C RNA No reactivo No reactivo
HIV No reactivo No reactivo
Anticuerpo IgG de EBV Positivo 109 <19
Anticuerpos heteréfilos CMV Negativo Negativo
Fecha 24/09/2022
Moteado grueso 1:160
ANA por IFI Nucleolar 1:320 < 1:40
Filamentos intermedios 1:80

{\g[gll[);/p;lio ciclico citrulinado <05 <50
Anticentrémero Negativo < 1:80

. <
Anti-SCL-70 29,43 Tegativo < 150
Anti-DNA de doble cadena en 993 Neg.at‘ivo <30
suero Ul/mL ” Positivo > 50
Anti-Sm AAU/mL 27,74 Tegativo < 1°0

. <
Anti-SSB (Ro) AAU/mL 49,14 Tegativo < 150
Anti-SSA (La) AAU/mL 88,96 Eiiﬁ:f:féf
IR
C3 mg/dL 47 68-260
C4 mg/dL 12 16-64

Tabla 2. Anilisis de laboratorio. (CC049)

Andlisis de laboratorio Resultado
Leucocitos (K/ul) 2,2
Neutréfilos (K/mL) 2,0
Hemoglobina (g/dL) 8,3
Hematécrito (%) 19,3
Plaquetas (K/mL) 51 000
BUN (mg/dL) 13,6
Creatinina (mg/dL) 0,41
Glucosa (mg/dL) 85
Calcio (mg/dL) 7,6
Proteina total (g/dL) 5,0
Albimina (g/dL) 2,2
AST (U/L) 56,3
ALT (U/L) 45
Fosfatasa alcalina (U/L) 94
Bilirrubina total (mg/dL) 20,5
Bilirrubina directa (mg/dL) 16,8
TP (s) 85,6
INR 7,7

Discusioén: La afectacion hepitica en pacientes con LES estd bien do-
cumentada, pero se considera rara y casi siempre autolimitada. La HA
tiende a mostrar un curso progresivo y es por lo regular mds lesiva; este
paciente mostré sintomas clinicos y serolégicos de HA y la enfermedad
hepitica fue la enfermedad principal; con posterioridad se determiné el
diagnéstico de LES, lo que respalda la interpretacién de la coexistencia de
las dos afecciones.

Conclusiones: La HA y el LES se consideran enfermedades distintas que
pueden vincularse como otros trastornos autoinmunitarios. El diagnéstico
diferencial de las enzimas hepiticas elevadas en pacientes con LES, como la
afectacion hepitica inespecifica o la HA, es exigente. Si bien los marcadores
serolégicos, como ANA, anti-dsDNA o IgG elevada pueden superponerse
de forma notable en el LES y la HA, la histologfa es ain mds esencial para
distinguir la HAI en el LES de la afectacién hepitica inespecifica en el LES.
De acuerdo con los criterios simplificados revisados de la HAI, la demostra-
cién histolégica de hepatitis consistente con la HAT es el criterio diagndstico
esencial de la HA. Se sugiere considerar la HA en el diagnéstico diferencial
de cualquier paciente con LES y enzimas hepiticas elevadas. Por lo tanto, la
biopsia hepética es crucial en estos pacientes.
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METOTREXATO EN LA ENFERMEDAD PULMONAR INTERS-
TICIAL ASOCIADA A ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CO-
NECTIVO

AJ. Pedro-Martinez, J.A. Larios-Hernindez, A. Rangel-Acosta, J.A.
Ulloa-Lépez

Universidad Auténoma de Baja California

Introduccién: La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) es una
afeccién autoinmunitaria caracterizada por la coexistencia de caracteristi-
cas clinicas de varios padecimientos autoinmunitarios. Entre los sintomas
mds comunes se incluyen la artritis, el fenémeno de Raynaud, la miositis
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y la enfermedad pulmonar intersticial (EPI), la cual puede comprometer
de manera significativa la funcién respiratoria y el pronéstico del paciente.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 63 afios de edad, sin ante-
cedentes de importancia. Inicia en octubre del 2022 con tos productiva,
pérdida de peso no intencionada de 12 kg en tres meses, escalofrio de
predominio nocturno y fenémeno de Raynaud en manos. Durante su evo-
lucién se agrega disnea progresiva que lleva a la hospitalizacién del 14 al 23
de enero del 2023. La tomografia axial computarizada de alta resolucién
(TACAR) revela enfermedad pulmonar intersticial y derrame pericérdico
y los estudios de laboratorio fueron negativos para causas infecciosas, razén
por la cual se realizé biopsia de pulmén que identifica hallazgos de neumo-
nia intersticial no especifica. Dentro del panel de autoinmunidad destacan
anticuerpos anticitoplasma 1:80, anti-RNP U3 a titulos de 1253 (0-20),
anti-Ro-52 positivo, con los demds ENA negativos. Ademis, se registra
PCR de 102 por lo que se integra el diagnéstico de enfermedad mixta
del tejido conectivo y se instituye tratamiento con metotrexato (17,5 mg/
sem), 4cido félico (5 mg/dia), hidroxicloroquina (200 mg/dia), esteroide y
rehabilitacién pulmonar. Seis meses después los estudios de gabinete y los
marcadores de inflamacién sefialan remisién de la enfermedad pulmonar
intersticial; en la actualidad, la paciente puede realizar actividades bésicas
e instrumentadas de la vida diaria y caminar sin ayuda mds de 500 metros.
Discusion: El metotrexato es un antagonista del folato que inhibe la dihi-
drofolato reductasa, una enzima crucial para la sintesis de purinas y pirimi-
dinas, lo que inhibe la proliferacién celular. En dosis bajas se indica como
inmunosupresor, con reduccién de la actividad de las células inflamatorias
y limitacién de la respuesta autoinmunitaria, que es la base del dafio en
enfermedades como la EMTC. Ademas, posee efectos antiinflamatorios
y puede atenuar la inflamacién pulmonar intersticial vinculada con enfer-
medades autoinmunitarias.

Conclusiones: Se ha conjeturado que el metotrexato puede causar fibrosis
pulmonar; sin embargo, este compuesto también se ha considerado como
un férmaco de eleccion para las enfermedades autoinmunitarias, como en
este caso, que favorecié la resolucién de los sintomas y la mejoria de la
afeccién pulmonar intersticial.
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DERMATOMIOSITIS ANTI-TIFAGAMMA + Y DISFAGIA: ;NO
SIEMPRE ES CANCER?

G. Dominguez-Gémez!, M.A. Veldzquez-Verdugo?

@ Hospital Regional Manuel Cdrdenas de la Vega, ISSSTE, ?Hospital General
de Zona No.1, IMSS Culiacdn, Sinaloa

Introduccién: Se presenta el caso de un paciente con dermatomiositis
anti-TIF-1y + con disfagia y pérdida ponderal, en quien se buscé inten-
cionadamente una relacién con enfermedad maligna, con resultados ne-
gativos en los estudios y obtencién de mejoria clinica con tratamiento
inmunosupresor. El anticuerpo anti-TIF-1y se ha vinculado no solo con
procesos malignos, sino también con disfagia y debilidad cervical, sin que
haya en todos los casos un trasfondo neoplésico, como el caso descrito a
continuacion.

Presentacion del caso: Hombre de 62 afios con antecedentes heredo-
familiares negados, diabetes tipo 2 (agosto de 2023) en tratamiento con
metformina y sitagliptina (850/50 mg cada 24 h); otras enfermedades,
intervenciones quirdrgicas, traumatismos y transfusiones negados; taba-
quismo positivo (suspendido), alcoholismo positivo (suspendido), toxi-
comanias negadas y exposicién a biomasa negado. Inicié6 el padecimiento
en agosto de 2023 con lesiones cutdneas eritematosas pruriginosas en
placas en la regién posterior de térax (signo del chal), signo de la V
del escote, brazos y regiones laterales de las caderas (signo de Holster),
asi como pépulas eritematosas en la zona dorsal de las articulaciones
metacarpofaldngicas e interfalingicas proximales (pdpulas de Gottron;
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Figura 1). Estas lesiones se acompafiaron de debilidad en la regién cer-
vical (incapacidad para mantener el cuello erguido), miembros superiores
e inferiores de evolucién progresiva hasta ocasionar incapacidad laboral
(Tabla 1). Recibié tratamiento tépico no especificado, con mejoria par-
cial transitoria, pero las lesiones cutdneas reaparecieron a los dos meses.
Entre 12/2023 y 01/2024 mostr6é mayor debilidad muscular y fatiga y se
agregé disfagia a s6lidos con pérdida subsecuente de 8 kg en el transcurso
de tres meses.

Figura 1. Pépulas de Gottron en la mano derecha (posterior al inicio del
tratamiento). (CC051)

Tabla 1. Evaluacién de la fuerza muscular, MMTS. (CC051)

Miisculo Mayo 2024 Septiembre 2024
Izquierdo/derecho Izquierdo/derecho

Deltoides 1/1 10/10

Biceps 7/7 10/10

Extensores de la mufieca 9/9 10/10

Cuddriceps 4/4 8/8

Dorsiflexores del tobillo 5/5 10/10

Flexores del cuello 7 10

Gliteo medio 6/6 8/8

Gldteo méximo 0/0 Total: 71 puntos 9/9 Total: 130 puntos

Estudios de laboratorio (25/06/2024): Glu 284 mg/dL, Cr 0,5 mg/dL,
AU 3,3 mg/dL, BT 0,8 mg/dL, AST 22 U/L, ALT 43 U/L, FA 149 U/L,
DHL 149 U/L, Leu 9 800 10°/UL; Hb: 12,4 mg/dL, plaquetas 301 10°/
UL; VSG: 32 mm/Hj; anti-TTF-1y: 27 (valores normales, 0-10).
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Se inici6 el siguiente tratamiento: prednisona (1 mg/kg/dia), metotrexato
(20 mg semanal) y 4cido félico (10 mg semanal) y se reevalué con los si-
guientes estudios (12/08/2024): Leu 7,700 10°/UL, Hb 11,2 g/dL, VCM
96,9 fL,, HCM 31,9 pg/cel, RDW 14,8%, plaquetas 383 10°%/UL, neutré-
filos 5 300, linfocitos 1 600, VSG 28 mm/H, Glu 213 mg/dL, Cr 0,5 mg/
dL, AU 3,2 mg/dL, Col 244 mg/dL, BT 0,40 mg/dL, AST 17,5 U/L,
ALT 24 U/L, DHL 194 U/L, CPK 31 U/L. Endoscopia (26/07/2024):
duodenitis crénica, pangastritis eritematoerosiva en antro gastrico. TAC
de cuello, térax y abdominopélvica simple y con contraste (10/05/2024):
cuello sin evidencia de lesion estructural, cardiomegalia grado I, sin lesio-
nes estructurales, mielolipoma adrenal derecho. El paciente experimenté
mejoria progresiva de lesiones cutdneas, debilidad muscular y disfagia con
el tratamiento instituido y los resultados en busca de enfermedad maligna
fueron negativos.

Discusién: Aunque se conoce bien la relacién con neoplasias en pacientes
adultos con dermatomiositis anti-TTF-1y +, sobre todo si se encuentra en
el contexto de disfagia con repercusién ponderal, también se ha identifica-
do una vinculacién con disfagia y debilidad en la region cervical (musculo
esternocleidomastoideo) sin que exista necesariamente un nexo neoplasico.
En un estudio realizado en Japén, 13 de 92 pacientes adultos con derma-
tomiositis mostraron disfagia y 11 (84,6%) fueron positivos a anti-TIF-1y.
Conclusiones: Es preciso estar alerta ante la posibilidad de una neoplasia
en un contexto similar al de este paciente, sin olvidar que hay evidencia de
un perfil de relaciones no neoplasicas en pacientes con dermatomiositis y
el anticuerpo anti-TTF-1y.
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ISQUEMIA INTESTINAL COMO MANIFESTACION GASTROIN-
TESTINAL INICIAL DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y
SINDROME DE ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS

G. Roque-Gonzilez, M.1. Gonzalez-Pérez, M.A. Barba-Aguilar, F. Ira-
zoque-Palazuelos

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmunitaria crénica que puede afectar a multiples 6rganos y sistemas,
incluido el tracto gastrointestinal. Las manifestaciones intestinales son
diversas y pueden ser graves; entre las mds comunes figura la enteritis 1d-
pica, seudoobstruccién intestinal y enteropatia perdedora de proteinas. La
isquemia intestinal en el LES es una complicacién poco frecuente y grave,
por lo general causada por vasculitis de pequefios vasos; su presencia da
lugar a complicaciones como la perforacién intestinal. En este contexto
se presenta el caso clinico en una nifia previamente sana, que mostré ma-
nifestaciones gastrointestinales graves como parte del espectro inicial del
LES y sindrome antifosfolipidos (SAF).

Presentacion del caso: Paciente femenina de 17 afios que inici6 un afio
previo con astenia y adinamia, efluvio y fotosensibilidad; acudié al servicio
de urgencias por cuadro de una semana de evolucién caracterizado por
dolor abdominal subito y difuso relacionado con emesis. Dentro de los
estudios iniciales resalta la elevacién de creatinina, leucolinfopenia, trom-
bocitopenia y anemia profunda. La laparotomia exploradora por abdomen
agudo identificé perforacién de ileon con resultado histopatolégico de is-
quemia intestinal y peritonitis secundaria. Los estudios serolégicos inicia-
les revelaron triple positividad para SAF (titulos altos), anemia hemolitica,
anticuerpos calientes y anticuerpos antinucleares positivos 1:80. En virtud
de la alta sospecha de LES y SAF secundario, coexistentes con peritonitis,
se administré inmunoglobulina humana y anticoagulacién; sin embargo,
48 horas después sufrié deterioro gastrointestinal que exigié reintervencién

quirdrgica con hallazgos de perforacién intestinal e histopatologia de reas
de necrosis en intestino delgado. Se practicé reseccién intestinal. Se obtu-
vieron anticuerpos especificos para LES negativos; no obstante, ante dete-
rioro renal y proteinuria en limites nefréticos, se realiza una biopsia renal
clase IV con patrén full house; tras una segunda determinacién de SAF con
resultado de triple marcador positivo, se integré el diagnéstico de LES y
SAF secundario, por lo que se inicié inmunosupresion con esteroides y
ciclofosfamida al remitir el proceso infeccioso.

Discusién: La evaluacién del dolor abdominal agudo en pacientes con
LES representa desafios significativos, especialmente en los individuos
que inician con esta enfermedad. Las publicaciones médicas han referido
como causas comunes las descritas con anterioridad. Sin embargo, en esta
paciente no se presentaron dichos factores, sino que se reconocié isque-
mia intestinal como la causa principal. Aunque no se hallaron hallazgos
histopatolégicos ni tomogréficos que sugirieran estas alteraciones, fueron
el contexto clinico y el descarte de diagnésticos diferenciales los que per-
mitieron establecer el diagnéstico final.

Conclusiones: Se debe considerar la isquemia intestinal en pacientes con
LES que sufren dolor abdominal agudo, incluso en pacientes que cursan
con estudios poco concluyentes, ya que puede tener efecto en el prondstico
funcional a corto y largo plazos.
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ASOCIACION DE_LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICQ CON
ARTRITIS PSORIASICAY ACTIVIDAD NEUROPSIQUIATRICA

M. Pinto-Ortiz!, F.C. Irazoque-Palazuelos®
@ Hospital Angeles Mocel, @ Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: Se describe la relacion del lupus eritematoso sistémico con
artritis psoridsica y actividad neuropsiquidtrica.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 43 afios con diagndstico de
lupus eritematoso sistémico desde el 2014 a partir de la serologia (ANA
1:320, moteado fino, asi como mucocutineo articular) y artritis psoridsi-
ca desde junio del 2018 (con placas psoridsicas y hemorragia puntiforme
al desprendimiento, afectacién ungueal y exacerbacién de artralgias asi-
métricas) (Figura 1). Recibié tratamiento inicial con FARME conven-
cional, sin respuesta; esta se observa en febrero del 2019, en el protocolo
de estudio, al administrar adalimumab que consigue la remisién de los
sintomas articulares y dermatolégicos hasta el 4 de marzo del 2024. Du-
rante su participacién en el estudio muestra datos de probable crisis de
ausencia caracterizadas por pérdida de memoria a corto plazo, deterioro
cognitivo leve y desorientacion, segin un epileptélogo privado, quien soli-
cita electroencefalograma digital y RMN de crineo éseo y encéfalo simple
y contrastada, estudios ambos sin revelar anormalidades; sin embargo, se
indicé tratamiento con levetiracetam (500 mg/12 h via oral). Al acudir
nuevamente a consulta de seguimiento se reconocen hipocomplementemia
y anti-DNAds elevados, linfopenia y alteraciones hematoldgicas que co-
rresponden a actividad de la enfermedad (neurolupus), por lo cual se inicia
tratamiento con pulsos de metilprednisolona (500 mg IV/24 h por 3 dias)
y se ajusta el tratamiento con FARME: metotrexato (tabletas de 2,5 mg,
17,5 mg cada semana), upadacitinib (15 mg diario) y 4cido félico (5 mg
via oral diario). En la consulta de seguimiento se reconoce mejoria de los
sintomas neuroldgicos, pero se mantiene en seguimiento por la afeccién.
Discusién: Se trata de un paciente que muestra una vinculacién del LES
con artritis psoridsica y que desarrolla neurolupus con adecuada respuesta
al tratamiento con pulsos de metilprednisolona y ajuste de FARME sin-
tético y pequefia molécula. Dado que es una relacién poco convencional es
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Figura 1. (CC053)

importante conceder atencién a las manifestaciones individuales de ambos
casos y elegir la mejor opcién terapéutica que favorezca la mejoria de los
sintomas, dado que estd disponible en la actualidad una amplia variedad
de tratamientos biolégicos y de pequefias moléculas, que representan una
opcién terapéutica mas eficaz y con una mejor respuesta.

Conclusiones: Las enfermedades del tejido conectivo y la psoriasis son
enfermedades habituales, pero son pocos los casos en los que ambas en-
fermedades coexisten; en la bibliografia existen pocos informes de dichos
casos, por lo que no hay estudios controlados de la conjuncién de estas
anomalias. Por estas razones es de gran interés revisar estas vinculaciones
y notificar su coexistencia, asi como las opciones terapéuticas para estos
pacientes.

Bibliografia

1. Wielosz E, Majdan M, Zychowska I, ez a/. Coexistence of five autoim-
mune diseases: diagnostic and therapeutic difficulties. Rheumatol Int.
2008;28:919-923.

2. Dhiman P, Malhotra S. Overlap syndromes: an emerging diagnostic
and therapeutic challenge. Saudi ] Gastroenterol. 2014;20:342-349.
http://dx.doi.org/10.4103/1319-3767.145316.

CCos4

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE SEROSITIS EN EL PRIMER
CONTACTO: LES

B.L. Chévez-Murillo, L.R. Lépez-Ledezma, O.1. Rosete-Paredes, A.J.
Pedro-Martinez, J. Ochoa-Saaib

Universidad Auténoma de Baja California

Introduccién: La valoracién de los derrames pleural y pericirdico en el
primer contacto conlleva diversos diagndsticos diferenciales, en los que es
conveniente conceder toda la atencién primaria. Entre ellos, el lupus eri-
tematoso sistémico (LES) con manifestaciones de serositis iniciales forma
parte de las consideraciones diagnésticas.

Presentacion del caso: Mujer de 18 afios que acude a consulta el dia
01/09/2024 por taquicardia de 150 lpm y afebril. Refiere ademds como
antecedente pérdida de peso no intencionada (10 kg) desde tres meses
antes, caida de cabello, astenia y adinamia; un mes después se agrega tos
intermitente con secrecién verdosa y hialina, junto con diaforesis nocturna;
se consideran causas infecciosas o linfoproliferativas. Los estudios para-
clinicos destacan Hb de 10 g/dL, leucocitos de 5 400 mm?®, DHL de 263
UI/L y FA de 171 UI/L. La tomografia toracoabdominal contrastada re-
vela consolidacién rodeada de vidrio despulido con broncograma aéreo en
el segmento anterior del parénquima pulmonar derecho; atelectasias lami-
nares en bases pulmonares; ganglios de aspecto inflamatorio en mediastino
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y regiones axilares, ademds de derrame pleural bilateral. La tomografia de
control a las 72 horas reconoce derrame pericirdico de 16 mm de espesor y
liquido en hueso pélvico. La toracocentesis diagnéstica identifica hallazgo
histopatolégico de exudado crénico linfocitico en relacién con hiperplasia
mesotelial reactiva. Se realiza biopsia de adenopatia axilar y se obtienen
resultados indicativos de origen autoinmunitario. Ante los resultados ne-
gativos para causas infecciosas (bacterias, hongos, micobacterias, PCR para
virus), se solicita ANA, con titulos en 1:2,560, p-ANCA positivo (1:320),
junto con hipocomplementemia en C3 (77 mg/dL) y C4 (3,74 mg/dL).
Dichos hallazgos, en relacién con la concentracién normal de leucocitos
que descarta infeccién y las imagenes de tomografia relacionadas con sero-
sitis y derrame pleural y pericarditis, integran el diagnéstico de LES, con
lo que se solicitan prueba de antigenos nucleares extraibles y estudios de
laboratorio de control. Se indica tratamiento con pulsos de metilpredniso-
lona por tres dias, con mejoria clinica y resolucién de los sintomas.
Discusién: La poliserositis orienta hacia una causa infecciosa o neopld-
sica; debe determinarse el diagnéstico diferencial con tuberculosis. Si se
descarta, se consideran las enfermedades autoinmunitarias; dentro de es-
tas, LES es la enfermedad reumdtica con mayor prevalencia de afectacién
pleuropericardica (25% y 40%, respectivamente), pero la ascitis es un ha-
llazgo menos frecuente (1%-10%). En general, la serositis autoinmunitaria
representa el 12,3% de los casos; la causa més comun son las neoplasias
(26,3%). En un estudio retrospectivo de casos y controles de 297 pacientes
con LES, 28 (9,4%) tenian serositis, pero solo el 40,7% de ellos inici6 con
esta manifestacion.

Conclusiones: E1 LES no debe ser el primer diagndstico indicativo en
caso de serositis, pero es importante recordar que, de los pacientes con
LES, el 4% a 5% inicia con serositis antes de desarrollar otras manifesta-
ciones. Primero deben descartarse infecciones y neoplasias antes de buscar
datos de autoinmunidad.
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MENINGITIS ASEPTICAY CRISIS CONVULSIVAS COMO MA-
NIFESTACION INICIAL DE ENFERMEDAD DE STILL DEL ADUL-
TO. REPORTE DE UN CASO

V.A. Alvarez-Sanchez, P. Vargas-Solis, F. Irazoque-Palazuelos, L. Andra-
de-Ortega
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Introduccién: La enfermedad de Still de inicio en el adulto (ESIA) es un
trastorno autoinflamatorio y poligénico que afecta por lo regular a adul-
tos jovenes (16 a 35 afios); se caracteriza por fiebre, artralgias, erupcién
cutdnea, elevacién de reactantes de fase aguda e hiperferritinemia. Las
manifestaciones neuroldgicas son infrecuentes y se informan en 7% de los
casos, lo cual hace mis dificil el diagnéstico en este grupo de pacientes. Se
presenta el caso de un paciente con manifestaciones neurolégicas de ESIA
como manifestacién inicial.

Presentacién del caso: Paciente femenina de 57 afios sin antecedentes re-
levantes. Acude por cuadro de tres meses de evolucion, con artralgias en
interfalingicas proximales, carpos y codos de manera bilateral, ausencia de
artritis, fiebre vespertina diaria hasta de 39°C, junto con escalofrio y pérdida
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de 8 kg. Una semana antes se agrega disnea de pequefios esfuerzos y cri-
sis convulsivas ténico-clénicas generalizadas. La exploracién fisica revela
faringitis, adenopatias axilares bilaterales y derrame pleural bilateral. Los
resultados relevantes de los estudios paraclinicos se recogen en la Tabla1y
Figura 1. Se hospitaliza y tras protocolo integral de estudio, al cumplir con
tres criterios mayores y dos menores de Yamaguchi, y tras descartar otras
causas infecciosas, oncoldgicas y reumatoldgicas, se establece ESIA con
meningitis aséptica y se decide iniciar esteroide a dosis altas y tocilizumab
a dosis 8 mg/kg mensuales. A los tres meses, la paciente acude afebril, sin
artralgias ni nuevas crisis convulsivas, con leucocitos 12,6 x 10°%/mm?®, neu-
tréfilos 8,3 x 10°/mm?, VSG 48, PCR 123 y ferritina 1 182.

Tabla 1. Estudios paraclinicos. (CC055)

Estudio Resultado

Hemoglobina 9,0 g/dL

Leucocitos 24.9 x 103/ mm’®

Neutrofilos 21.5 x 10/mm? (86 %)

DHL 681 mg/dl

VSG 60 mg/dl

PCR 282 mg/dl

Ferritina 117,904 mg/dl

Inmunolégicos positivos 1A11;U; 1:80 patron homogéneo difuso 4+, Anti-Ro

ANCA PR3, ANCA MPO, Anti-SCL 70, Anti-JO
1, Anti-La, Anti-DNA, Anti-Sm, Anti-RNP, An-
ti-PCC, Factor Reumatoide

Inmunolégicos negativos

Citoquimico con exudado linfocitico no complicado,
tincién gram y cultivo negativos

Liquido pleural

LCR Citoquimico normal, PCR, cultivo y geneXpert ne-
gativos

Biopsia medula 6sea Hiperplasia mieloide reactiva

Biopsia ganglio axilar Hiperplasia sinusoidal sin atipia

Adenopatias infra y supra diafragmaticas hipermeta-
bélicas. Derrame pericirdico moderadamente meta-
bélico. No se identifican lesiones hipermetabélicas que
sugieran tumor primario.

PET/CT

Principales resultados de estudios paraclinicos del abordaje diagnéstico.

Figura 1. Resonancia magnética de encéfalo contrastada. Secuencia T1
con reforzamiento leptomeningeo en el hemisférico izquierdo y tempo-

rooccipital derecho. (CC055)

Discusién: La ESIA es un padecimiento poco frecuente y de manifesta-
ciones diversas que trascienden los sintomas cardinales y la epidemiologia
descrita. Las manifestaciones neuroldégicas son raras y se presentan en el
7% de los pacientes con ESIA y casi siempre en etapas avanzadas de la
enfermedad, pero hasta en el 28% de los casos puede ser la manifestacién
inicial y también aparecer a pesar del tratamiento inmunosupresor. Esta
paciente inicié de modo agudo con datos constitucionales y neurolégicos,
sin la erupcién cutdnea caracteristica. Después de descartar los trastornos
mds comunes se concluyé que la crisis convulsiva y la meningitis aséptica
eran secundarias a ESIA, con obtencién de adecuada respuesta clinica al
tratamiento inmunosupresor.

Conclusiones: La ESIA es un padecimiento poco frecuente y clinicamente
heterogéneo que puede presentarse fuera de la epidemiologia descrita y sin
todas las manifestaciones cardinales. En un paciente con meningitis asép-
tica, en la que se descartan los trastornos mas comunes, debe considerarse
la ESIA como una probabilidad. De igual forma, la meningitis aséptica
puede aparecer durante la evolucién de los pacientes con ESIA. Debido a
la falta de estudios a gran escala, no existe un tratamiento estandarizado
para los pacientes con ESIA con afectacion neuroldgica y el tratamiento
debe centrarse en la enfermedad primaria.
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CASO CLiNICO: HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA COMO
PRESENTACION INICIAL DE UNA PACIENTE CON POLIAN-
GEITIS MICROSCOPICA

E.P. Herndndez-Nova, A.L. Sinchez Moreno, I.A. Ocampo-Ulloa, L.G.
Cano-Cruz, D.S. Reyes-Balbuena

Hospital Regional de Alta Especialidad Centenario de la Revolucion Mexicana,
ISSSTE

Introduccién: La poliangeitis microscépica (PAM), de acuerdo con la de-
finicién del 2012 por el consenso de experto de Chapel Hill, se defini6
como una vasculitis necrosante con pocos o ningtin depdsito inmunita-
rio que afecta a pequefios y medianos vasos, en relacién con anticuerpos
ANCA circulantes. Se presenta sobre todo en personas de raza blanca de
descendencia europea y afecta de igual forma a hombres y mujeres, con
una incidencia méxima entre los 50 y 60 afios. De acuerdo con la revisién
realizada, se observé que la hemorragia alveolar difusa se presenta solo en
el 5% de los pacientes con PAM. Se describe un caso poco frecuente en un
paciente joven con poliangeitis microscépica que ingresa a hospitalizacién
por hemoptoicos.

Presentacion del caso: Mujer de 21 afios sin antecedentes crénicos
degenerativos. En junio refiere pérdida de peso de 6 a 7 kg, asi como
hemoptoicos por sicte dias en tres a cuatro veces por dia, unos 50 a 60
cm?®, acompafiada de fiebre no cuantificada de predominio nocturno que
cede sin tratamiento, ademds de diaforesis nocturna, artralgias y mial-
gias generalizadas, y posteriormente sufre disnea de grandes esfuerzos
que evoluciona a disnea de medianos esfuerzos. La paciente acude con
un médico particular que solicita estudios de laboratorio y en los cuales
se identifica hematuria microscépica, anemia microcitica hipocrémica y
anticuerpos positivos a MPO; se la refiere a este hospital. Durante la
estancia intrahospitalaria se solicitan otros estudios de laboratorio y se
obtienen nuevamente positividad de anticuerpos MPO y se identifica
anemia microcitica hipocrémica; la TAC de alta resolucién de térax reco-
noce lesion renal aguda y proteinuria y se solicita depuracién de proteinas
de 24 h y biopsia renal para continuar con abordaje. Pardmetros paracli-
nicos: Hb 9 g/dL, Het 22,6%, creatinina 2,4 mg/dL. EGO: proteinas
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75 mg/dL, proteinas en orina en 24 h 780 mg/dia. Estudios serolégicos:
complemento C3 135 mg/dL (83-193 mg/dL), complemento C4 30,9
mg/dL (15-57 mg/dL), factor reumatoide < 8,6 Ul/mL (0-20 Ul/mL),
ANCA P MPO 191,70 UR/mL (< 20 UR/mL negativo), ANCA C PR3
2,3 UR/mL (< 20 UR/mL negativo). TAC de térax: patrén en vidrio des-
lustrado de predominio centrolobulillar y probable hemorragia alveolar
difusa. Biopsia renal: glomerulonefritis proliferativa extracapilar activa y
fibrosa de tipo pauciinmunitaria con lesiones necrosantes fibrinoides y
esclerosantes segmentarias (Figura 1).

Figura 1. (A) Tincién con rojo Congo negativa que muestra la ausencia de
material amiloide. (B) Tincién de hematoxilina-eosina que revela dreas de
fibrosis con atrofia tubular relacionada y edema intersticial con infiltrado
inflamatorio conformado por linfocitos, células plasmaticas, neutréfilos y
eosindfilos y extensién a paredes tubulares. (C) Estudio de inmunofluo-
rescencia directa en tejido obtenido de la biopsia renal. IgG, IgA e IgM
negativos. (CC056)

Discusién: Se presenta el caso de una paciente con poliangeitis micros-
copica, cuyo diagndstico se establece de acuerdo con los criterios de cla-
sificaciéon ACR/EULAR 2022: anticuerpos para pANCA y anti-MPO
positivos mds glomerulonefritis pauciinmunitaria confirmada por biopsia;
se descartaron sintomas y signos clinicos de otras poliangeitis, con lo cual
se registraba un total de 9 puntos y ello confirmaba el diagnéstico de PAM.
Esta paciente curs6 con hemoptoicos y se identificé hemorragia alveolar
con tomografia; esta anomalia representa una entidad clinica de significa-
tiva relevancia por el desafio diagndstico que supone y su potencial para
afectar a multiples 6rganos y sistemas.

Conclusiones: La presencia de ANCA-MPO no solo tiene un papel
diagnéstico, sino también prondstico, dado que se relaciona con mayor
riesgo de recaidas y dafio renal permanente, por lo que el tratamiento im-
plica un equilibrio delicado entre la inmunosupresion eficaz para prevenir
el avance de la enfermedad y la reduccién al minimo de los efectos adversos
del tratamiento. Es importante tener en cuenta este diagnéstico como un
diferencial, ya que puede ser un simulador de otras entidades debido a su
posible presentacion atipica.
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LUPUS CUTANEO SUBAGUDO CON PROGRESION A LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO EN UN MASCULINO DE LA
CUARTA DECADA DE LA VIDA

G.X. Cervantes-Casteldn, I.M. Sinchez-Valentin
Hospital Judrez de México

Introduccioén: Se presenta caso de un paciente masculino de 32 afios con
lupus cutdneo subagudo, variedad papuloescamosa, que evoluciona a lupus
eritematoso sistémico con actividad intensa de la enfermedad.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 32 afios, sin alteraciones
crénicas degenerativas de importancia, tabaquismo de 20 afios evolucién
IT 1, alcoholismo ocasional, consumo de cannabis de 20 afios evolucién,
en cantidad no especificada. El padecimiento actual aparece dos meses an-
tes de su ingreso, con astenia, adinamia, hiperoxia, pérdida de peso invo-
luntaria de 20 kg en dos meses, fiebre de 39°C sin predominio de horario;
10 dias antes de su hospitalizacién muestra lesiones maculares en térax
anterior y posterior, no dolorosas ni pruriginosas, que luego avanzan a la
region facial, ademds de lesiones ulcerativas en labios, telangiectasias un-
gueales, artralgias y mialgias generalizadas, que limitan la movilidad, moti-
vo por el cual busca atencién. A su ingreso se identifican lesién renal aguda
no oligurica, aumento de los valores de creatina cinasa, transaminasemia,
hiperbilirrubinemia, elevacién de DHL, anemia de grado I, elevacién de
VSG y PCR e hipocomplementemia. Se trata la anemia con reticulocitos
corregidos de 4,8%, Coombs directo positivo 1:4. La recoleccién de orina
de 24 horas muestra proteinas en orina 1,17 g/24 h, microalbuminuria
235,4 mg/24 h y sedimento con eritrocitos dismérficos. Se realiza biopsia
piel que indica dermatitis de interfaz con atrofia epidérmica de anexos
de predominio epidérmico, hiperqueratosis moderada con taponamiento
hialino difuso de la zona de la membrana basal, edema dérmico mode-
rado e infiltrado mononuclear perianexial y perivascular con predominio
perivascular, componente vasculitico y extravasacién hemitica focal. Se
solicitan anticuerpos y especificidades con resultado de ANA Screen 1:320,
patrén nuclear granular fino, citoplasmitico reticular y mitético de puente
intercelular, anti-SSa 40,32, anti-Sm 12,10, y nueva determinacién cinco
meses posteriores con ANA-Screen 1:1 000, patrén nuclear granular fino
y citoplasmatico granular fino denso y anti-Sm 170,54 (Tabla 1). Se esta-
blece diagnéstico de lupus eritematoso sistémico con criterios ACR/EU-
LAR 2019 de 30 puntos (fiebre 2 puntos, anemia hemolitica 4 puntos, lupus
cutdneo subagudo 4 puntos, compromiso articular 6 puntos, proteinuria 4
puntos, hipocomplementemia C3+C4 4 puntos, anti-Sm 6 puntos).

Tabla 1. Resultados de laboratorio. (CC057)
Fecha

Resultado de laboratorio

Ca 6,6,C196,K 4,5,Na 128, crea 1,85, BUN 33,urea 71, BT 2,71 DHL
878, Hb 10,9, VCM 85,1, HCM 29,7, Plq 367, Leu 8,09, CK 1059
14/03/24 | Alb 1,9, C3 18,8, C4 7,35, VSG 75, PCR 1,81

15/03/24 | Eritrocitos 50-60 PC, proteinas 1,17 g/24 h, microalb 235,4 mg/24 h

ANA Screen 1:320 nuclear granular fino, citoplasmdtico reticular y
mitético de puente intercelular, anti-DSDNA 10,33 (0-20), anti-Sm
12,1 (0-20), anti-SSa 40,32 (0-20), anti-SSb 2,2 (0-20), ANCA neg,
MPO 4,17 (0-20) PR3 14,49 (0-20)

ANA Screen 1:1 000 nuclear granular fino, citoplasmatico granular
fino denso, anti-Sm 170-54 (0-20), DSDNA < 10 (0-20)

12/03/24

21/03/24

29/08/24

Discusion: El lupus cutineo subagudo se presenta sobre todo en mujeres
de edad reproductiva y, si bien 50% a 60% cumple criterios de enfermedad
sistémica al momento de la presentacién, solo 10% a 15% desarrolla la forma
sistémica de la enfermedad, las més de las veces en presentacién leve. Los
factores de riesgo para la evolucién sistémica incluyen lesiones debajo de
la cabeza y cuello, telangiectasias ungueales y artritis, y bioquimicos, como
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valores elevados de reactantes de fase aguda y positividad de anti-SSa, los
mismos que mostré el paciente. En este caso, el sujeto cursaba con un inicio
manifestado por lupus cutdneo subagudo de tipo papuloescamoso (Figura
1) y manifestaciones sistémicas al momento del ingreso y, a pesar de que
el tiempo promedio entre el inicio de LCS y el LES es de ocho afios, el
paciente registr6 positividad de especificidades de anticuerpos cinco meses
después del ingreso.

Figura 1. (1) Lesiones papuloescamosas en frente, mejillas y nariz. (2) Le-
siones papuloescamosas en térax anterior. (3) Telangiectasias ungueales.
(4) Lesiones ulcerativas con costra hematica en el labio superior e inferior.

(CC057)

Conclusiones: El lupus cutineo subagudo abarca el 8% de los casos de
lupus cutdneo y tiene un riesgo de avance a LES de 10% a 15%. Es reco-
mendable la identificacién de los factores de riesgo clinicos y bioquimicos
que anticipen su evolucién para la vigilancia estrecha periédica que permi-
ta determinar el diagnéstico oportuno y el inicio del tratamiento dirigido
al control de la enfermedad.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN PACIENTE CON 0S-
TEOGENESIS IMPERFECTA

C.A. Guillén-Durén, M.E. Santiago-Manzano
Hospital General de Pachuca

Introduccién: La osteogénesis imperfecta (OI) es una displasia esqueléti-
ca rara, con incidencia de 1/15 000-20 000, y ocurre con igual proporcién
en hombres y mujeres. Entre sus caracteristicas se encuentran fragilidad
6sea, alta frecuencia de fracturas, deformidades éseas, deficiencia de creci-
miento, dientes quebradizos, esclerdticas azules, pérdida de audicién, fun-
cién respiratoria reducida e insuficiencia valvular.

La mayoria de los pacientes con Ol tiene una mutacién autosémica do-
minante en COL1A1y COL1A2, que codifican a las cadenas al y a2 del
coldgeno tipo I, respectivamente.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmunitaria
y sistémica que se presenta en 0,1% de la poblacién, predominantemente
en mujeres (9:1) de la segunda y tercera décadas de la vida, caracteriza-
da por autoanticuerpos contra antigenos nucleares, cuyas manifestaciones
pueden ser leves, moderadas y graves. Se presenta un caso de paciente con
OIy LES.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 30 afios, sin antecedentes
familiares relevantes, con diagnéstico de osteogénesis imperfecta en la in-
fancia, tras protocolo de estudio de hipoacusia leve bilateral; posee informe
genético de haploinsuficiencia de COL1A1, seguimiento en audiologia, y
requiere apoyo con auxiliar auditivo en oido izquierdo desde 2017.

Se diagnostica LES en febrero 2021 en consulta de reumatologia del
Hospital General de Pachuca por manifestaciones cutdneo-articulares,
anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia 1:640 patrén perifé-
rico, anti-DNAds (anticuerpos-antiicido desoxirribonucleico de doble
cadena) positivos, anti-Smith negativo, complemento 4 bajo, anticuerpos
antifosfolipidos, todos negativos, en tratamiento con hidroxicloroquina
(200 mg/24 h); en junio 2023 muestra actividad articular y hematolégica
por trombocitopenia leve y leucopenia-linfopenia y recibe tratamiento con
azatioprina (50 mg/12 h), con remisién. En marzo de 2024 tiene mani-
festacion renal con sindrome nefrético (proteinuria de 3,5 g/24 h) y se
indican pulsos de esteroide (3) y ciclofosfamida mensuales (6), asi como
esteroide en dosis de reduccion, hasta su suspensién en junio de 2024,
pero contintia con antagonista de receptores de angiotensina II, estatina y
complementacién con calcio. El seguimiento de nefrologia incluye biopsia
renal de abril de 2024 que indica nefritis lipica clase IV. En agosto de
2024 acude a consulta de control, asintomitica, y en la exploracién fisica
tiene un peso de 69 kg, talla de 1,64 m (la misma que en la primera con-
sulta de 2021), con apoyo auditivo en oido izquierdo, escleréticas azules, y
el resto sin alteracion; los estudios de laboratorio generales son normales,
albumina en orina de 24 h 125 mg, complemento 3: 93 mg/dL (normal),
complemento 4: 8,5 mg/dL (bajo), anti-DNAds 9,8 UI/mL (negativo),
densitometria ¢sea de columna lumbar y cadera sin alteracién. Continda
el tratamiento ya indicado, sin requerir reinicio de esteroide. Ademas, se
instituyé seguimiento en el servicio de genética.

Discusion: La atencion a las comorbilidades es importante, sobre todo en
las complicaciones 6seas, pulmonares y cardiacas, que pueden presentarse
en el contexto de ambos padecimientos, asi como el alto riesgo precon-
cepcional.

Conclusiones: La paciente mostré haploinsuficiencia de COL1A1, muta-
cién que se encuentra en el brazo largo del cromosoma 17 vinculada con
deficiencia cuantitativa de coldgeno estructuralmente normal, por lo que
representa la forma mis leve de O, caracterizada por esclerdticas azules sin
deformidades 6seas. E1 LES es un padecimiento con afectacién poligénica
(cromosomas 6, 1,12, 10, 2, 6, 14, 16, 20, X), ambiental, hormonal e incluso
epigenética. El origen genético comin en el caso no es claro, si bien ambos
trastornos afectan al tejido conectivo. Su relacién es excepcional, por lo que
no se cuenta con informacién de alguna manifestacién predominante en pa-
ciente con Ol y LES; en esta paciente se observan manifestaciones leves a
graves, sin diferencia aparente con respecto a pacientes sin OL
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MORFEA TARDIA SECUNDARIA A PROTESIS DE TITANIO. UN
CASO Y SU ABORDAJE

D.D. Bafiuelos-Ramirez!, S. Sinchez-Alonso?

@ Practica privada, ¥ CER ISSSTEP/HGR 20 IMSS, Pucbla

Introduccién: Cuando el engrosamiento y la fibrosis, junto con los de-
mds cambios caracteristicos de la esclerosis sistémica progresiva (ESP), se
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observan en dreas localizadas se establece la morfea. Aunque se trata de
dreas pequefias y delimitadas, a diferencia de la ESP, otras caracteristicas
como los cambios de coloracién y datos histolégicos en la biopsia forman
parte de la entidad, semejante a lo que ocurre en la forma sistémica o
generalizada. Las causas incluyen multiples agentes, entre ellos sustancias
contaminadas o la utilizacién de materiales con fines estéticos o protésicos
terapéuticos. En una revisién reciente de las publicaciones médicas no se
identificé como agente etiolégico ligado a la morfea la instalacion de pré-
tesis de titanio. De modo similar a esta situacién, dada la baja incidencia de
casos, hay mds informes de casos que estudios comparativos. Esta misma
alteracién hace que el tratamiento no sea uniforme y mucho menos la res-
puesta terapéutica observada.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 22 afios edad, estudiante uni-
versitaria, sin toxicomanias ni antecedentes heredofamiliares o personales
de importancia. Es estudiante actual de la carrera médica. Como tnico an-
tecedente de importancia se menciona el diagnéstico de osteosarcoma en
el brazo derecho en edad escolar, que requirié tratamiento quirdrgico con
reseccién hasta los bordes libres de tumor, con quimioterapia y radiotera-
pia. El segmento 6seo resecado se sustituyé con prétesis de titanio (Figura
1). El seguimiento hasta la edad adulta no ha mostrado recidiva y solo se
documenté como secuela acortamiento de miembro toricico derecho en
2 cm, y limitacién para la elevacién del brazo, sin interferencia con activi-
dades de la vida diaria, ni en otras esferas. Desde un afio antes se perciben
engrosamiento, discromia y prurito. Se la atiende luego de un recorrido
por diversos especialistas, con realizacién de multiples estudios, incluida
la biopsia cutdnea, pero sin mejoria. Se indica un medicamento tépico a
base de antagonista selectivo de receptores S2 de serotonina desprovisto
de propiedades agonistas. Se agrega un inhibidor de fosfodiesterasa 5 a
dosis de 12,5 mg una vez al dia, dosis vespertina. Se observa mejoria con el
uso continuo, pese a no tener buen apego al tratamiento de manera inicial.
Discusién: La morfea y las enfermedades semejantes a la esclerodermia se
han documentado en relacién causal directa con multiples agentes. Se han
informado antes ejemplos en la bibliografia, entre los cuales figuran los
sindromes por aceite téxico, agentes modelantes y estéticos, y los mecanis-
mos de fisiopatologia que incluyen la respuesta inmunitaria ante agentes
extrafios. Puede experimentarse mejoria al retirarlos o no. Por lo general,
diversas especialidades tratan la anomalia. La atencién por reumatologia
casi nunca es la inicial. El titanio se ha considerado un material hipoaler-
génico y con casi nulas las posibilidades de rechazo por el organismo don-
de se implante. De ahi la relevancia de esta presentacién.

Conclusiones: Aunque el diagnéstico se establecié de acuerdo con los cri-
terios suficientes para establecer morfea en esta paciente, el tratamiento fue
insuficiente y no se consideraron otras opciones terapéuticas factibles. Den-
tro del arsenal de la reumatologia atin hay otras mas que no ha sido necesario
utilizar, pero que no dejan de considerarse. Es posible que las enfermedades

Figura 1. (CC059)
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delimitadas y no sistémicas sean de menor atractivo terapéutico para los
especialistas. E] presente caso tuvo una respuesta que puede considerarse
adecuada, a pesar de un apego insatisfactorio.
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GLOMERULONEFRITIS POR COMPLEJOS INMUNES COMO
RETO DIAGNOSTICO

A. Miguel—Alvarez, C.A. Leal-Ahumada, V. Soto-Abraham, M.L. Lore-
do-Mendoza, A. Vargas-Guerrero

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chdvez

Introduccién: La glomerulonefritis por complejos inmunitarios en un
paciente de la octava década de la vida es un reto diagndstico, cuyo abor-
daje completo es indispensable e incluye procesos infecciosos, crioglobu-
linemia, enfermedades reumatolégicas-autoinmunitarias, neoplasias, entre
otros. Este caso representa la importancia de un protocolo diagnéstico
integral para establecer el tratamiento dirigido.

Presentacion del caso: Mujer de 74 afios con antecedente de hiperten-
sién arterial sistémica (2018), hemorragia cerebral intraparenquimatosa no
traumdtica (2020) e infarto inferior no reperfundido (2021). Durante su
seguimiento, en abril de 2022, refirié disminucién de volimenes urinarios,
edema en extremidades inferiores y disnea de medianos esfuerzos. Present6
creatinina 1,32 mg/dL, BUN 21,7 mg/dL, hematuria glomerular con 58%
de eritrocitos dismérficos, proteinuria 2,61 g/dia, albuminuria 1,9 g/dia e
indice proteinuria/creatinuria (IPC) 4,37. Los estudios de imagen recono-
cieron un quiste paracaliceal izquierdo por ultrasonido. La biopsia renal en
septiembre de 2022 identifica glomerulonefritis membrano-proliferativa
por complejos inmunitarios con nefritis tibulo-intersticial y microangio-
patia trombética activa (glomerular y arteriolar) (Figura 1A-B). Pérdida
de peso de 9 kg en dos afios. Dos pruebas por ELISA positivas para HIV
y posteriormente descartado (Tabla 1). En agosto de 2023 se la valora
en el servicio de reumatologia, que reconocié xerostomia, xeroftalmia y
artralgias en carpos y tobillos. Se detectaron telangiectasias, esclerodactilia,
xerostomia y capilaroscopia con patrén temprano de esclerosis. Anti-cen-
trémero 481,3 UI, anti-Ro y anti-La, negativos. Se diagnosticé esclerosis
sistémica, sin neoplasia por clinica o gabinete. El servicio de oftalmologia
la valora e identifica evidencia de conjuntivitis seca leve y aguda. En junio
de 2024 se confirmé a través de biopsia de glindulas salivales el diagnés-
tico de sindrome de Sjogren (Figura 1C). Registré anti-DNAdc 112 UI,
creatinina 2,27 mg/dL, proteinuria 1 198 g/dia, IPC 1,9, anemia grado 3
sabita con cor anémico, factor reumatoide 559 Ul y C4 indetectable. Por
lo anterior, se complementé con crioaglutininas elevadas 4% y se confir-
mo crioglobulinemia mixta sin elevacién monoclonal en electroforesis de
proteinas y aspirado de médula dsea sin datos de enfermedad maligna. Se
inicié glucocorticoide, hidroxicloroquina y rituximab con adecuada res-
puesta; en la actualidad se halla bajo creatinina 1,6 mg/dL, proteinuria 139
mg/dia y IPC 0,28.

Discusién: La glomerulonefritis por complejos inmunitarios tiene mul-
tiples causas posibles que en ocasiones coexisten y representan un reto
diagnéstico. El compromiso renal en pacientes con sindrome de Sjégren
ocurre en un 5% y es infrecuente la glomerulonefritis cuando se debe a
complejos inmunitarios. A su vez, otras afecciones como la esclerosis sis-
témica (ambas sustentadas en esta paciente) pueden adjuntarse. La hipo-
complementemia y el factor reumatoide positivo alto deben alertar sobre
la posibilidad de crioglobulinemia, que es mds frecuente en relacién con
otras enfermedades inflamatorias. Dentro del estudio de estos pacientes,
otros diagnésticos diferenciales posibles son los procesos infecciosos como
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Tabla 1. Otros estudios relevantes durante el abordaje diagnéstico. (CC060)

Iniciales Abril 2024 | Junio 2024

Hemoglobina (g/dL) 12,3 7,1 11,4
Plaquetas (células/microlitro) 113 000 128 000 162 000
Leucocitos (células/microlitro) 6300 6500 8900
Linfocitos (células/microlitro) 1400 1400 1900
VSG (mm/h) 38 102 77
TP (s) 11,1 11,8 11,5
TTPa(s) 41,2 36,4 39,4
INR 1,0 1,0 1,0
Antic’uerp(?s m'lt’_inucleares Nuclefir moteado iﬁliizﬁssﬁig, ilizp}af_
(patrén y dilucién) fino 1:80 mico 1:1 280
Anti-ADN(dc, Crithidia luciliae Negativo Negativo Negativo
Anti-ADNdc por ELISA (UI) Negativo 112,9 15,1
C3 (mg/dL) 37,5 32,5 28,9
C4 (mg/dL) 2,52 Indetectable | Indetectable
Anti-Smith (UI) Negativo <33 <33
Anti-B2GP IgM (UI) 31,4 30,2 19,7
Anticardiolipina IgM (UI) 25,4 29,0 26,1
Anit-Ro52 (UI) Negativo <23 -
Anti-Ro60 (UT) Negativo <49 -
Anti-La (UI) Negativo <23 -
Factor reumatoide (UI) 562 559 -
Aglutininas irregulares Negativas - -
Crioglobulinas (%) - - 4%
Pruebas para virus de +/+ (ELISA) S;Bgz;;:l
inmunodeficiencia humana Western ?lot CD4

indeterminado normales

la infeccién por HIV que luego se descarté en esta paciente o la infeccién
por virus de hepatitis C.

Conclusiones: El abordaje de la glomerulonefritis por complejos inmu-
nitarios con datos indicativos de crioglobulinemia es complejo y debe
descartar enfermedades reumatoldgicas, infecciosas y neoplasicas. Si bien
se encuentra en ocasiones evidencia de una enfermedad especifica que lo
justifique, los hallazgos no atribuibles a ella deben advertir sobre enfer-
medades coexistentes, cuya identificacién y tratamiento especifico pueden
contribuir a una evolucién satisfactoria.
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GLOMERULONEFRITIS EN RHUPUS, UN RETO DIAGNOSTICO
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Introduccién: El sindrome de rhupus (SR) es una rara superposicién de ar-
tritis reumatoide (AR) y lupus eritematoso sistémico (LES) y para su defini-
cién deben cumplirse criterios de clasificacién para ambas entidades, SLICC
2012 o ACR/EULAR 2019 (LES) y ACR/EULAR 2010 (AR). La preva-
lencia de SR en series de casos es de 1,3% y las mujeres son las mds afectadas
(84%-100%) con una edad media de 35 afios; las principales manifestaciones
clinicas son poliartritis simétrica erosiva (90%), anormalidades hematolégi-
cas (70%), compromiso mucocutdneo (17%-41%) y afectacién renal (35%)
(nefropatia lapica clase IV, la mds identificada por biopsia).

Presentacion del caso: Paciente masculino de 28 afios con antecedente de
hipotiroidismo primario por tiroiditis de Hashimoto, obesidad mérbida y

Figura 1. (A) Fotomicrografia (400x, metenamina de Jones). Se observa glomérulo con hiperlobulacién del ovillo y formacién de dobles contornos y pro-
liferacién mesangial con hipercelularidad endocapilar. (B) Estudio de IFD (400x). Se observa positividad granular con patrén mesangiocapilar para IgG,
IgM, C3, kappa y lambda. (C) Dos fotomicrografias de glandula salival menor con tincién H-E (100x). Intenso infiltrado inflamatorio linfocitario difuso
sholm 4). (CC060)
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artritis reumatoide, segin criterios ACR/EULAR 2010, de dos afos de
evolucién con mal apego terapéutico y epiescleritis previa como manifes-
tacién extraarticular.

El paciente acude a consulta por astenia, adinamia, poliartralgias simétri-
cas de pequefias y grandes articulaciones y rigidez articular matutina de
una hora. Exploracién fisica: FC 116x", TA 130/80 mmHg, FR 20x”, temp
36,4°C, peso 110 kg, talla 1,64 m, IMC 41; destacan acantosis nigricans,
encuadramiento de carpos, limitacién a la flexo-extensién de muiiecas ac-
tiva y pasiva con dolor a la palpacién, segunda metacarpofalingica derecha
dolorosa y rodillas con crepitacién 6sea. Estudios paraclinicos: VSG 33
mm/h y PCR 1,56 mg/dL. Se determiné actividad moderada de la en-
fermedad por DAS28-PCR 3,56 y SDAI 11,21 y se optimizaron dosis de
FARMEsc con sulfasalazina (3 g/dfa) y leflunomida (20 mg/dia).

Al seguimiento se identificé proteinuria subnefrética con riesgo cardio-
vascular, la cual evolucioné con aumento progresivo y se abordaron diag-
nésticos diferenciales. Los estudios de laboratorio se hallan en la Tabla 1;
ultrasonido renal: rifién derecho de 108 x 59 x 58 mm, izquierdo de 115 x 49
x 48 mm en sus tres ejes, parénquima homogéneo, aumento de la ecogeni-
cidad y pérdida de la relacién corteza médula respecto de cambios inflama-
torios crénicos inespecificos; biopsia renal: glomerulonefritis lupica clase IV
+ V con indice de actividad 9/24 y cronicidad 6/12, arteriolopatia moderada
(Figura 1C-D). El paciente cumpli§ criterios de clasificacion ACR/EULAR
2019 para LES con 21 puntos, por lo que se establecié el diagnéstico de sin-
drome de superposicién SR. Se inicié tratamiento de induccién a la remisién
con esquema NIH: metilprednisolona (500 mg 3 pulsos) y ciclofosfamida (0,7
g/m? mensual), hidroxicloroquina (400 mg/dia) y filtro solar UVP 50+.

Tabla 1. Estudios de laboratorio. (CC061)

Laboratorio Parametro
Biometria hemitica
Leucocitos 6,57 10° /ulL
Neutréfilos 5,62 10°/ulL
Linfocitos 0,56 10° /ulL
Hemoglobina 13 g/dLL
Plaquetas 322000 uL,
Bioquimica sanguinea
Creatinina 0,59 mg/dL
Urea 28 mg/dL
GOT 17 U/L
GPT 18 U/L
DHL 178 U/L
Bilirrubina 0,48 mg/dL
Colesterol 116 mg/dL
Triglicéridos 95 mg/dL
HbAlc 5,5%
TSH 5uU/mL
T4L 1,16 uU/mL
VSG 71 mm/h
PCR 2,21 mg/dL
Urianalisis Densidad 1,021, sangre 25, pH 5,5, proteinas 300, nitritos

Proteinas en orina de negativos, leucocitos negativos, sedimento negativo
24 h 0,2 g/24 h (1° determinacién)

0,8 g/24 h (2°determinacién)

2,54 g/24 h (3°determinacion)

Discusion: E1 SR es inusual; en hombres se presenta en aproximadamente
15% y la poliartritis no es erosiva en 10%. Es importante considerar el
diagnéstico diferencial de proteinuria en pacientes con artritis reumatoide.
Lo anterior representa complejidad y constituye un reto diagndstico. Se
presenta un caso de SR en un paciente masculino con poliartritis no erosi-
va y factores de riesgo metabélicos para nefropatia.

Conclusiones: La superposicién de AR con LES (sindrome de rhupus) es
una entidad rara; es relevante reconocer las diversas manifestaciones clini-
cas y serolégicas, lo cual modifica el diagnéstico oportuno y evita el retraso
en el tratamiento y por ende reduce al minimo las secuelas.
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EL VALS DEL LOBO Y EL GLUCOGENO: REPORTE DE CASO
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C.D. Ramos-Sarmiento, M. Zirate
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Pereira, Rda, Colombia

Introduccién: E1 LES es una alteracién que no muestra una relacién con
enfermedades de depésito lisosomal.

Presentacion del caso: Hombre de 36 afios que sufre LES con compromi-
so cutdneo, articular, muscular y del sistema nervioso periférico, con fuerza
4/5 en las cuatro extremidades, debilidad axial (CPK, 300 mcg/L, aldola-
sa 20 UI/L). ANA: 1:160 patrén nuclear homogéneo, anti-DNAds 1:40,
complemento C3 y C4 consumido, EMG + NC en cuatro extremidades
con miopatia; se amplian estudios y se diagnostica enfermedad de Pompe
por pruebas enzimaticas, moleculares y genéticas.

Discusién: Este es el primer informe vinculado con enfermedad de Pompe.
Conclusiones: Existe un abismo de conocimiento en relacién con el com-
portamiento clinico de estas dos anomalias cuando coexisten.
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Perfil infeccioso
HBsAg, VHB y VHC | no reactivos

VDRL negativo

PPD no reactivo
Inmunolégicos

ANA 1:10 000 nuclear homogéneo, citoplasmatico granular

fino denso

Anti-DNAdc 242,31 Ul/mL

Anti-Smith 4,79 UR/mL

Anti-Ro 3,32 UR/mL

Anti-La <2 UR/mL

ACL IgG 69,97

ACL IgM 8,38

Anti-B,GP1 1gG 6,77

Anti-B,GP1 IgM 17,71

Factor reumatoide 82,3 UR/mL

Anti-CCP > 200 UR/mL

Antiperoxidasa 45 Ul/mL

C3 59,8 mg/dL

C4 7,88 mg/dL.
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ANEMIA j-IEMOLiTICA Y TROMBOCITOPENIA COMO MANI-
FESTACION INICIAL EN SINDROME DE SJOGREN PRIMARIO
EN UN PACIENTE PEDIATRICO

G.C. Cortina-Olvera, A.L. Céspedes-Cruz, A.R. Torres-Jiménez, M. Ze-
ferino-Cruz, A. Veldzquez-Cruz

Hospital General Gaudencio Gonzdlez Garza, Centro Médico Nacional La
Raza, IMSS (Pediatria)

Introduccidn: El sindrome de Sjogren (SS) se caracteriza por infiltracién
linfocitica y destruccién de las glandulas exocrinas (glandulas salivales y la-
grimales), asi como afectacién extraglandular. La prevalencia calculada es de
0,1% de la poblacién general, con una proporcién mujer-hombre de 15:1.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 10 afios con carga genética
para artritis reumatoide; niega antecedentes alérgicos, quirtrgicos, trans-
fusionales y traumdticos. Tiene dos hospitalizaciones por trombocitope-
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nia. Inicia el padecimiento en marzo de 2022 con equimosis y petequias
en piernas y brazos, gingivorragia leve, y acude a valoracién con toma de
estudios paraclinicos e informe de trombocitopenia grave. El servicio de
hematologia pedidtrica indica tratamiento con esteroide y gammaglobu-
lina (2 dosis, ultima en noviembre de 2022), sin adecuada respuesta. Se
la envia a valoracién del servicio de reumatologia pedidtrica en enero de
2023 por trombocitopenia, anemia hemolitica por anticuerpos calientes,
titulacién elevada de anticuerpos (anti-Ro y anti-LA positivos); solo se
refieren ulceras en carrillos, dolorosas y ocasionales. Al interrogatorio nie-
ga hematuria, melena, disnea, alopecia, fiebre, pérdida ponderal, fenéme-
no de Raynaud, livedo reticular, artritis y debilidad muscular. Durante el
seguimiento se encuentra con persistencia titulacion elevada de anti-Ro
y anti-LA en tres ocasiones, antinucleares positivos, complemento nor-
mal, ADNA vy anticuerpos antifosfolipidos negativos, y cursa en clinica
con petequias, cefalea, equimosis y xerostomia, por lo que se realiza biopsia
de glindula salival que registra sialoadenitis linfocitica leve periductal e
intersticial. Estudios de laboratorio (29/12/22): leu 4 970, neu 2 080, linf
2 340, Hb 15,2, Hto 44,7, plaq 96 000, TP 10,9, TTP 28,6, indice lapi-
co 1,05, anticardiolipina IGG 4,6, anticardiolipina IgM < 2, ANA X IFI
1:320 nuclear moteado grueso, anti-Sm 2,9, anti-Ro 103 (corte 20), an-
ti-LA 74,1 (corte 20), Coombs positivo a anticuerpos calientes. (4/5/23):
leu 3 800, neu 1 740, linf 1 620, Hb 13,8, Hto 38,9, plaq 37 000, C3 135,
C4 40,10, anti-Ro 96,8 anti-LA 66,1. (11/7/23): leu 3 600, neu 1 600,
linf 1 680, Hb 14, Hto 41,1, plaq 50 000, C3 123, C4 31,7, anti-Ro > 1
374, anti-LA > 1 550, ANA X IFI 1:320 moteado grueso. (16/8/23):leu 5
100, neu 2 800, linf 1 8001 Hb 13,7, Hto 42, plaq 95 000, anti-Ro > 1 374,
anti-LA 1 237, B2 glucoproteina IgG 6,70, B2 glucoproteina IgM 0,40.
Biopsia de glindula salival (5/9/23): sialoadenitis linfocitica leve periduc-
tal e intersticial, sin fibrosis; clase 3 de la clasificacién de Tarpley (infiltrado
linfocitario difuso periductal con atrofia focal de un acino). Se integra el
diagnéstico de sindrome de Sjégren con afectacion hematolégica (anemia
hemolitica y trombocitopenia) y se inicia tratamiento con prednisona via
oral (1 mg/kg/dia) y micofenolato de mofetilo, con respuesta en conteo
plaquetario y cifras de hemoglobina a los dos meses.

Discusién: Las anomalias hematolégicas en el sindrome de Sjogren
suponen aproximadamente el 25% a 50%. Dentro de estas, la anemia
normocitica y normocrémica representa el 34%, la anemia hemolitica au-
toinmunitaria el 10% y solo 5% a 15% de los casos puede cursar con trom-
bocitopenia. La leucopenia y anemia son las manifestaciones mds comunes
del sistema hematoldgico, pero pocos casos se complican con anemia he-
molitica autoinmunitaria y trombocitopenia, los cuales se presentaron en
esta paciente.

Conclusiones: El sindrome de Sjégren primario cursa con manifestacio-
nes glandulares, aunque es importe tener en cuenta que las manifestaciones
hematolégicas pueden ser la expresion inicial; es probable por EULAR
que los pacientes con trombocitopenia, anti-Ro y anti-LA positivos, ten-
gan un posible diagnéstico de SS, por lo que debe considerarse dentro
de los diagnésticos diferenciales en la trombocitopenia secundaria sin res-
puesta al tratamiento, como el caso de esta paciente.
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas y terapéuticas. (CC064)
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MANEJO DE HERIDAS EN PACIENTES CON ENFERMEDAD
AUTOINMUNE: SERIE DE CASOS Y EXPERIENCIA DE UNA
CLINICA DE HERIDAS

L.G. Espinosa-Baiuelos, S.D. Guzman-Ballesteros, M. Herndndez-Vera
Hospital General Manuel Gea Gonzdlez

Introduccién: El tratamiento de las heridas es un tema complejo y ademds
existen escenarios en los que los mecanismos de reparacién se encuentran
alterados. Las enfermedades autoinmunitarias son contextos proinflama-
torios y protrombéticos, con alteracién en diferentes lineas celulares o acu-
mulacién de diferentes metabolitos, lo que supone un reto en todas las
etapas de la cascada inflamatoria y la reparacién de los tejidos. Se describen
cinco casos de diferentes enfermedades reumatoides en las que se observa
mejoria y se muestran tratamientos diversos.

Presentacién delos casos: En el abordaje de las heridas deben considerar-
se al menos cuatro ejes: el estado metabélico, la vascularizacion, el estado
proinflamatorio o alteracién de la respuesta inmunitaria y el microambien-
te de la herida. Se presenta un breve resumen de cada caso:

Caso 1: Paciente femenina con lupus eritematoso sistémico (LES) y sin-
drome antifosfolipidos, en el que el principal reto eran las alteraciones
vasculares protrombéticas que dificultaban la neoformacién de microcir-
culacién. La pieza clave es el control sistémico y la anticoagulacion.

Caso 2: Paciente femenina con morfea localizada y tlceras digitales. Fue
posible disminuir los episodios del fenémeno de Raynaud y mantener un
microambiente propicio para lograr su atenuacién.

Caso 3: Paciente femenina con pioderma gangrenoso; se evit6 el fenéme-
no de patergia y, mediante firmacos biolégicos como tratamiento blanco
prioritario debido a la extensién de la herida, se logré un avance ripido
del cierre.

Caso 4: Paciente femenina con esclerosis sistémica que presentaba tlceras
en miembros inferiores de larga evolucién. La clave de la lenta recupera-
cién fue el uso de modificadores de la enfermedad con modificacién del
microambiente de la herida para conservar la humedad.

Caso 5: Paciente masculino con gota toficea, quien después del control
metabélico y uso de apésitos de barrera logré el cierre de las multiples
tlceras cronicas. Véase la Figura1y la Tabla 1.

Discusioén: A pesar de que la pieza clave es el tratamiento de la enferme-
dad sistémica, el control avanzado se centra en diferentes ejes. Es impor-
tante considerar la fisiopatologia como agravante o causa; sin embargo, las
matrices acelulares, el control de la humedad o el mantenimiento de esta, la
limpieza (curaciones) atraumdtica y el control antimicrobiano cuando esté
indicado tienen una enorme importancia. Cabe destacar que la adecuada
analgesia facilita las multiples intervenciones y aumenta la calidad de vida.
Conclusiones: Comprender el panorama de las enfermedades autoinmu-
nitarias, incluidas su fisiopatologia sistémica y su conjugacién con las ca-
racteristicas del microambiente de la herida, facilita el entendimiento de las
multiples modalidades avanzadas disponibles. El control interdisciplinario es
imprescindible; el verdadero reto es comprender la forma de emplear distin-
tos tratamientos en el contexto econdmico y sociocultural de cada paciente.
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Caso # | Edad (afios) | Sexo | Diagnéstico Tratamiento sistémico | Control microambiente Topografia

#1 50 F LES + SAAF Hidroxicloroquina Barrera impermeable con petrolato Tobillo derecho

#2 39 F Morfea localizada Micofenolato de mofetilo | Mantenimiento de lecho himedo Falanges distales

#3 48 F Pioderma gangrenoso | Adalimumab Alginato de calcio y prevencién del fenémeno de patergia girs?zslaterales gliteos y
#4 46 F Esclerosis sistémica | Metrotexato le\)/(lcaenstiizimiento de humedad y control e queratinizacién Maléolos externos

#5 59 M Gota toficea Alopurinol Mantenimiento de humedad Tobillos
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Figura 1. Evolucién de la herida luego de su atencién avanzada. (CC064)

Caseo 1 - Valoracién inicial

Be 1
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DERMATOMIOSITIS ANTI-NXP2 POSTERIOR A VACUNA-
CION CONTRA LA FIEBRE AMARILLA

A. Lucas-Herndndez!, O. Vera-Lastra?, M.A. Alfaro-Arrieta®, M.I. De la
Rosa-Lara*, M.G. Mérquez-Vargas®

® Hospital General de Teziutlin, ”’ Hospital de Especialidades Antonio Fraga
Mouret, Centro Médico Nacional La Raza, IMSS, ¥’ Benemérita Universidad
Autinoma de Puebla, ¥ Universidad Popular Auténoma de Puebla, ®'Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia

Introduccién: La dermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria
idiopitica con una prevalencia de 1 a 6 por cada 100 000 personas. Puede
manifestarse a cualquier edad y afecta de modo predominante a las mujeres
(2:1). En clinica, la DM se presenta con signos como pépulas de Gottron,
eritema en heliotropo, signo de la V o el signo del chal.

La inflamacién muscular causa debilidad proximal, que puede aparecer de
manera aguda o subaguda ademds de diversos grados de afectacién pulmo-
nar, articular, muscular y, en algunos casos, enfermedad maligna. La causa
puede desencadenarse por factores ambientales (firmacos, infecciones, ra-
yos ultravioletas) y contaminantes en personas genéticamente susceptibles.
Se describe el caso de una paciente cuyos sintomas comenzaron tras la
aplicacién de la vacuna contra la fiebre amarilla, con aparicién de sintomas
atipicos de DM y presencia de anticuerpos anti-NPX2.

Presentacion del caso: Mujer de 28 afios que un mes después de la vacu-
nacién contra la fiebre amarilla desarrollé eritema en heliotropo, debili-
dad muscular en la regién torédcica y extremidades pélvicas, artritis en las
articulaciones interfaldngicas proximales, disfagia progresiva y afectacién
del sistema nervioso central. Los estudios de laboratorio mostraron ele-
vacién de la velocidad de sedimentacién globular, proteina C reactiva, CK
(26 500 U/1), transaminasas (AST 2 000 U/L, ALT 1 500 U/L, LDH 1
500 U/1) y mioglobina (10 000 mg/dL). Tras descartar infecciones, y con
alta sospecha de DM, se solicitaron estudios inmunolégicos que identi-
ficaron anticuerpos antinucleares (ANA) positivos (1:80) y anticuerpos
anti-NXP2 positivos (> 100, normal < 11). La electromiografia (EMG)
demostré miopatia. Se inicié tratamiento con metilprednisolona a dosis
altas. Infortunadamente, el trastorno empeord y fue necesario tratamiento
avanzado de la via respiratoria, nutricién parenteral total y yeyunostomia
para la alimentacién. El control de la paciente incluyé metotrexato, ritu-
ximab y esteroides, lo que resulté en una mejoria gradual evidenciada por
la normalizacién de los valores de creatinina, hemoglobina, transaminasas
y CK. Con rehabilitacién del sistema musculoesquelético, pulmonar y fo-
nidtrico se logré una mejora progresiva de la fuerza muscular y la funcién
orofaringea.

Discusién: La dermatomiositis es una enfermedad autoinmunitaria con
manifestaciones tipicamente musculares, como la elevacién de CK, a me-
nudo 10 a 50 veces por encima de los valores normales. En el caso de esta
paciente, la manifestacién inicial fue debilidad muscular proximal, eritema
facial y cervical, artritis en pequefias articulaciones, disfagia progresiva y
afectacién del sistema nervioso central.

El diagnéstico se basa en la confirmacién mediante biopsia o resonancia
magnética del misculo afectado y la relacién con anticuerpos especificos.
Estos anticuerpos pueden ser anti-Mi2 (presentes en el 20% de los casos)
y MDAS (10%-30%). El anticuerpo anti-NXP2 estd tipicamente vincu-
lado con neoplasias en el 75% de los pacientes. Es el segundo anticuerpo
autoinmunitario mds comun en nifios (22%), pero es menos frecuente en
adultos (5%-20%), y se relaciona con formas graves y potencial evolucién
parancopldsica, especialmente en hombres. En el caso de esta paciente, se
descartaron causas neopldsicas o paraneopldsicas, y el unico factor fue la
exposicién a la vacuna contra la fiebre amarilla. Rara vez se han vinculado
las vacunas como la del sarampion, difteria, tétanos, BCG, polio ¢ influen-
za, aunque no hay informes que relacionen la vacunacién contra la fiebre
amarilla con la dermatomiositis.

Conclusiones: La posible relacion entre la vacunacién contra la fiebre
amarilla y el inicio de la dermatomiositis exige una mayor investigacién
para comprender mejor los desencadenantes en individuos genéticamente
predispuestos.
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MANIFESTACIONES AUTOINMUNES/INFLAMATORIAS POS-
TERIOR A LA EXPOSICION DE BIOPOLIMEROS Y CRITERIOS
DE ENFERMEDADES REUMATICAS SISTEMICAS
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Universidad de Guadalajara

Introduccién: El sindrome ASIA, o sindrome autoinmunitario/inflama-
torio inducido por adyuvantes engloba sintomas de autoinmunidad des-
encadenados por la exposicion a adyuvantes, lo que acentda la respuesta
inmunitaria. Las manifestaciones son diversas y los sintomas inespecifi-
cos, como fatiga, dolor, artralgias, depresion y trastornos del suefio. En las
publicaciones médicas, hasta un 40% de los pacientes puede desarrollar
criterios diagnésticos de enfermedades reumiticas sistémicas (ERS), como
lupus eritematoso sistémico (LES) o artritis reumatoide (AR). Se describe
una serie de casos con evidencia de aplicacién de material inerte (biopoli-
meros-BP) con fines estéticos que cumplen con criterios diagnésticos de
sindrome de ASIA (2023), y relacionar su evolucién con la posibilidad
de ERS con el fin de identificar a los pacientes que retnan criterios para
clasificar como AR (ACR 1997) o LES (EULAR 2010).

Presentacion del caso: De 45 pacientes, todas mujeres, en 12 hubo evi-
dencia de autoanticuerpos (Aas) o incremento de los reactantes de fase
aguda (VSG, proteina C reactiva o dimero D). Estas pacientes se revi-
saron de acuerdo con su sintomas o signos predominantes y los criterios
de LES o AR (Tabla 1). El sitio de aplicacién predominante del BP fue
la zona glatea en 75% de los casos; la expresién de anticuerpos antinu-
cleares (ANA) estuvo presente en 22% de casos. Respecto del cumpli-
miento de criterios de clasificacién de LES o AR se identificaron en tres
pacientes (7%). Por otro lado, 26% de las personas cumplieron criterios
diagnésticos de fibromialgia. E1 34% de las pacientes se someti al retiro
de BP.

Discusién: La aplicacién de BP no es evidencia suficiente para clasificar a
las pacientes con ASIA en las dos mas importantes ERS (LES y AR). A
pesar de la evidencia de Aas y las manifestaciones clinicas, solo tres casos
se clasificaron como AR u otra ERS. La presencia de adyuvantes puede
contribuir al desarrollo de dolor crénico generalizado tipo fibromialgia.

Conclusiones: El uso de implantes y la inyeccién de BP con fines cosméti-
cos en esta poblacién no parece vincularse con el desarrollo de ERS mayores.
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DERRAME PERI(;ARDICO COMO SIGNO PRECURSOREN ES-
CLEROSIS SISTEMICA. REPORTE DE CASO
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Introduccién: La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad grave del
tejido conectivo que resulta en inflamacidn, fibrosis de la piel y érganos
internos, incluido el corazén. El compromiso cardiaco tiene una prevalen-
cia calculada de 15% a 35% y representa la principal causa de mortalidad,
cercana a 27,2%. El derrame pericdrdico en la ES presenta una frecuencia
calculada de 10% a 20%. Aunque suele ser asintomdtico y de curso leve, en
algunos casos puede constituir la primera manifestacién de la enfermedad
y vincularse con complicaciones graves, como el taponamiento cardiaco.
Este dltimo y el derrame pericdrdico grave son raros, pero pueden preceder
a la afectacion cutdnea y acompaiiarse de un mal prondstico.

Presentacién del caso: Mujer de 45 afios sin antecedentes de impor-
tancia quien consulté al servicio de cardiologia por deterioro de la clase
funcional de NYHA 1a NYHA 11l de cuatro meses de evolucién caracte-

rizado por disnea al caminar 50 metros que cedia al reposo, sin presentar

Tabla 1. Pacientes con sindrome de ASIA: datos demogréficos, clinicos y de laboratorio. (CC066)

Sexo/edad | Exposicién Sintomas Autoanticuerpos PCR mg/dL VSG mm/h Criterios Criterios
ERS fibromialgia
F37 10 afios Dolor corporal difuso /nédulos en ANA, patrén MF, 1:160 0,09 0 No cumple No cumple
sitio de BP
F33 6 semanas Dolor corporal difuso/alopecia 0,359 13 No cumple Cumple
F51 21 afios Artralgias/tumoracién en sitio de BP | ANA, patrén MF, 1:1 280 0,86 0 No cumple No cumple
F33 6 afios Dolor corporal difuso/artralgias ANA, patrén MF, 1:640 0,69 35 No cumple No Cumple
F58 3 afios Artralgias/alopecia ANA, patrén MF, 1:640 1,17 35 No cumple Cumple
F42 20 afios Eritemas/alopecia - 23,3 22 No cumple Cumple
F34 8 afios Fatiga/alopecia ANA, patrén MF, 1:160 0 5 Cumple No cumple
F45 5 afios Fatiga/artralgias ANA, granular, FR (66U) 0 7 Cumple Cumple
F40 20 afios Dolor corporal difuso - 0 12 No cumple Cumple
F45 28 afios Debilidad muscular proximal ANA, patrén MF, 1:640 1,99 19 Cumple No cumple
CPK (4196 U)
F43 15 afios Artralgias/lumbalgia - 14,3 10 No cumple Cumple
F44 15 afios Dolor corporal difuso FR (160 U) 0 35 No cumple Cumple

BP, biopolimeros; ANA, anticuerpos antinucleares; PCR, proteina C reactiva; VSG, velocidad de sedimentacién globular; FR, factor reumatoide; CPK, creatina fosfocinasa;
ERS, enfermedad reumitica sistémica (AR, LES).
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ningin otro sintoma. El electrocardiograma no identificé anormalidades
de la conduccién eléctrica. Durante el seguimiento ambulatorio, la pa-
ciente desarrollé disnea en reposo, por lo que buscé atencién médica
urgente. Los valores de pro-BNP fueron de 828 pg/mL y el ecocardio-
grama revel$ engrosamiento pericardico con derrame grave, calculado en
1200 mL, sin otras alteraciones estructurales ni funcionales (Figuras 1y
2). Ante estos hallazgos se decidié su hospitalizacién en cardiologia y se
practicé una pericardiectomia subfrénica parcial, con estudio citoquimico
del liquido pericdrdico que descarté proceso infeccioso. Se inicié trata-
miento con furosemida (40 mg/8 h). Durante su estancia hospitalaria se
observaron fenémeno de Raynaud, rigidez articular en manos, dactilitis
y esclerosis cutdnea. La serologia revel6 positividad para anticuerpos an-
ti-SCL-70 y se establecié el diagnéstico de esclerosis sistémica con una
puntuacién de 19 puntos segin los criterios ACR/EULAR. Se instituyd
tratamiento con metotrexato (15 mg semanal), prednisona (10 mg dia-
rios), dcido félico e ibuprofeno. La paciente tuvo una evolucién favorable,
con resolucién de la disnea, por lo que se decidi6 su alta hospitalaria con
seguimiento ambulatorio.

Figura 1. (CC067)

Figura 2. (CC067)
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Discusién: Este caso destaca el derrame pericirdico grave como una
manifestacién inicial poco comin pero importante en la esclerosis sisté-
mica. Aunque suele ser leve y asintomitico, en esta paciente el derrame
fue significativo, lo que subraya la necesidad de un enfoque cardiovascular
temprano en el control de la enfermedad. La combinacién de hallazgos
clinicos como fenémeno de Raynaud y anticuerpos anti-SCL-70 permiti6
confirmar el diagnéstico, y el tratamiento oportuno con pericardiectomia
y tratamiento inmunosupresor produjo una evolucién favorable. Esto re-
fuerza la importancia de un abordaje multidisciplinario en la esclerosis
sistémica con compromiso cardiaco.

Conclusiones: Dada su relevancia clinica, esta entidad debe reconocerse
intencionadamente y tratarse de forma apropiada para prevenir compli-
caciones graves y disminuir la mortalidad. A pesar de que la frecuencia
de presentacién es alta, no se han establecido factores predictores de estas
complicaciones por lo que la investigacién futura debe centrarse en iden-
tificar biomarcadores y modalidades efectivas para mejorar el manejo, asi
como analizar caracteristicas y comorbilidades del paciente que podrian
relacionarse.
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CCo68

MIOPATIA INFLAMATORIA SERONEGATIVA: REPORTE DE
CASO

A F.Herrera-Esparza, C.A. Catalin-Zavaleta, A. Luna-Quiroz, L.G. Ca-
no-Cruz, J.F. Cuevas-Bucio

HRAE Centenario de la Revolucion Mexicana, ISSSTE

Introduccién: Las miopatias inflamatorias se componen de un grupo de
enfermedades autoinmunitarias que se caracterizan por afectar en particular
al musculo estriado y causar debilidad muscular y elevacién de enzimas mus-
culares, asi como positividad de ciertos anticuerpos. Los tipos mds frecuen-
tes son dermatomiositis, polimiositis, miopatia autoinmunitaria necrosante
y miositis por cuerpos de inclusién. La incidencia anual de las miopatias
inflamatorias es de 2,1 a 7,7 casos por millén. Los criterios diagndsticos de
Bohan y Peter se utilizan de manera amplia para su diagnéstico. Se conocen
miopatias inflamatorias sin relacién con anticuerpos especificos en aproxi-
madamente 16% de los casos. Los anticuerpos vinculados con las miopatias
inflamatorias son de suma importancia, ya que ayudan a determinar el cur-
so clinico de la enfermedad y las manifestaciones extramusculares, como la
neumopatia intersticial y su vinculo con neoplasias.

Presentacién del caso: Hombre de 66 afios que inicia con mialgias y ede-
ma en miembros superiores, astenia y estrefiimiento de 10 dias de evo-
lucién. Acude a hospital privado y lo valora un neurélogo que integra el
diagnéstico probable de miopatia inflamatoria, con inicio de esteroide in-
travenoso tipo metilprednisolona (3 g), sin aparente mejoria motivo por
lo que se lo remite a esta unidad hospitalaria. A su ingreso se documenta
aumento de enzimas musculares (CPK 1 600, CK MB 166) y enzimas
hepiticas elevadas (DHL: 672 u/l, AST: 354 u/l, resto de paraclinicos
normales). Con posterioridad se realiza electromiografia de miembros su-
periores que sefiala inestabilidad de membrana y denervacién consistente
con enfermedad propia de la fibra muscular; ademas, la biopsia muscular
del deltoides medio derecho identifica tejido fibroconectivo vascularizado
y adiposo maduro sin alteraciones histolégicas. La TAC tordcica muestra
cambios indicativos de neumopatia intersticial. Dadas las manifestaciones
clinicas ya descritas, se inicia protocolo diagnéstico ante la sospecha de
polimiositis, por lo que se solicitan anticuerpos relacionados con miopatias
inflamatorias. Se establece el diagndstico de miopatia inflamatoria serone-
gativa y se inicia tratamiento a base de corticoesteroide tipo prednisona a
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dosis de 1 mg/kg/dia y metotrexato con mejoria motora, por lo que egresa.
Miés adelante en el seguimiento por el servicio de reumatologia aparecen
lesiones dermatoldgicas consistentes con dermatomiositis, por lo que se
determina el diagnéstico de miopatia inflamatoria de acuerdo con los cri-
terios de Bohan y Peter.

Tabla 1. Anticuerpos relacionados con miopatias inflamatorias en este
paciente. ANCA, anticitoplasma de neutréfilos; TIF-1y, factor transcrip-
cional intermediario 1-y; anti-MDAS, anticuerpo contra el gen MDAS
relacionado con la diferenciacién del melanoma; RNP, ribonucleoproteina.

(CCo068)

Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia
C-ANCA Negativo Negativo
P-ANCA Negativo Negativo
JO-1 anticuerpo <20 0-19,9
PL-7 anticuerpo Negativo Negativo
PL-12 anticuerpo Negativo Negativo
EJ anticuerpo Negativo Negativo
OJ anticuerpo Negativo Negativo
SRP anticuerpo Negativo Negativo
Mi-2 anticuerpo Negativo Negativo
TIF-1 gamma <20 Unidades 0-19,9
MDA-5 anticuerpo <20 Unidades 0-19,9
Ku anticuerpo Negativo Negativo
U3 RNP anticuerpo Negativo Negativo
U2 RNP anticuerpo Negativo Negativo
U1 RNP anticuerpo <20 Unidades 0-19,9

Discusién: Se describi6 el caso de un paciente con cuadro clinico de mio-
patia inflamatoria con resultados de anticuerpos relacionados negativos. No
se ha descrito el curso clinico ni el prondstico de las miopatias inflamatorias
seronegativas, por lo que es importante establecer una sospecha diagndstica
y describir estos casos porque las complicaciones frecuentes de las miopatias
inflamatorias se acompafian de proceso neopldsico y neumopatia intersticial.
Conclusiones: Es importante conocer las complicaciones de los pacientes
con miopatias inflamatorias, entre ellas los procesos neoplésicos, por lo que
es esencial el cribado ajustado a factores de riesgo y edad. Otras compli-
caciones relevantes son las neumopatias intersticiales y por tanto hay que
identificar a los pacientes que exigen seguimiento con TAC y espirometria.
Las miopatias inflamatorias son enfermedades raras con morbimortalidad
elevada.
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CICLOFOSFAMIDA PARA PERFORACION CORNEAL SECUN-
DARIA A VASCULITIS ASOCIADA A ANCA

E. Garcia-Rojas, J.D. Centeno-Valadez, C.E. Flores-Aceves, G. Echeve-

rria-Gonzilez

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: Las vasculitis relacionadas con anticuerpos anticitoplasma
de neutréfilos son un grupo de enfermedades sistémicas que se clasifican
en tres grupos principales: poliangitis microscépica, poliangitis con granu-
lomatosis y poliangitis eosinofilica con granulomatosis. Suelen afectar a
los pulmones, rifiones, nervios y piel y también se ha descrito que pueden
desarrollar diferentes lesiones oculares.

Presentacion del caso: Mujer de 21 afios con antecedentes de sinusitis crénica
desde 2014, poliposis nasal desde 2015, hipertensién arterial desde diciembre
2023 y asma bronquial desde 2023. Inici6 a los 15 afios con artralgias simétri-
cas en los tobillos, rodillas, metacarpofalangicas e interfalingicas proximales
distales. Se agregé dermatosis localizada en extremidades inferiores caracte-
rizada por lesiones eritematosas elevadas confluentes y dolorosas, las cuales
se ulceraban y cicatrizaban con una mancha hipercrémica. En mayo de 2024
inici6 tos seca y disnea y con posterioridad hiperemia conjuntival, dolor a la
movilizacién, disminucién de la agudeza visual, fotofobia y epifora del ojo
izquierdo. Se diagnosticé perforacién corneal izquierda y Gvea entrampada,
por lo que se indicaron parche escleral, colgajo conjuntival y reformacién
de cdmara anterior. Estudios de laboratorio: anti-MPO 50,5 CU (positivo),
anti-PR3 0,5 CU (negativo). Se diagnosticé vasculitis de pequefios vasos
relacionada con ANCA, con afectacién ocular, cutinea, enfermedad pulmo-
nar intersticial, sinusitis crénica y pélipos nasales. Se inici6 induccién a la
remision con ciclofosfamida. En tltima valoracién destacé la répida mejoria
de la tlcera corneal luego del inicio del tratamiento inmunosupresor y hoy
en dia solo tiene hiperemia conjuntival y cicatriz en el polo superior del ojo
izquierdo, con agudeza visual practicamente recuperada (20/50).
Discusioén: La incidencia de lesiones oculares en estos casos es del 16%
y las manifestaciones mds comunes son la escleritis, epiescleritis, enfer-
medad orbitaria y uveitis y, con menor frecuencia, queratitis, neuritis 6p-
tica y desprendimiento de retina. La perforacién corneal puede ser una
complicacién secundaria a la escleritis no tratada. Los sintomas oculares
son diversos y no deben pasar inadvertidos. El tratamiento eficaz requiere
inmunosupresién sistémica.

Conclusiones: La afeccién ocular no es la manifestacién més comiin en esta
patologia, pero no debe soslayarse porque contribuye en la morbimortalidad
y la calidad de vida. En este caso, a pesar de tener multiples manifestaciones
sistémicas, destaca la excelente respuesta ocular obtenida con el inmunosu-
presor, lo que limité las complicaciones y mejor6 el prondstico visual.

Figura 1. (A) Uvea entrampada izquierda. (B) Cicatriz corneal izquierda
posterior al uso del inmunosupresor. (CC069)
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ESCLEROSIS SISTEMICAVS. IPAF ;UN PROBLEMA CLASIFI-
CATORIO?

E. Garcia-Rojas, ].D. Centeno-Valadez, N.N. Del Real-Aldana, G. Eche-
verria-Gonzilez

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: En el contexto reumatolégico, la EPI confiere una carga con-
siderable en distintas enfermedades, como esclerosis sistémica, artritis reu-
matoide, sindrome de Sjégren y miopatias inflamatorias idiopaticas. Ciertos
pacientes no cumplen con los criterios de clasificacién ACR/EULAR; sin
embargo, sus caracteristicas clinicas, autoanticuerpos y hallazgos radiografi-
cos sugieren un origen autoinmunitario. En 2015,1a ATS/ERS acufiaron el
término “neumonta intersticial con caracteristicas autoinmunitarias” (IPAF).
Presentacion del caso: Mujer de 80 afios sin antecedente de tabaquis-
mo ni exposicién a polvos orgdnicos o inorgdnicos. Infeccién leve por
SARS-CoV-2 en 2021. Hospitalizada en diciembre 2023 por neumonia
y en enero 2024 se identificaron datos indicativos de fibrosis pulmonar
por tomografia. Se la valoré en el servicio de reumatologia que solicité
AAN 1:1 280 patrén homogéneo, 1:320 patrén reticular AMA, inmu-
noespecificidad de 13 determinaciones para esclerodermia con PM-Scl-75
positivo (18/10). En virtud del Quantiferon positivo recibié control para
TB latente y se descartaron otras causas infecciosas. Evolucioné con dis-
nea moderada, tos intermitente no productiva, mioartralgias, pero sin mds
sintomas. Exploracién fisica: estertores en velcro en bases pulmonares y el
resto sin anormalidades. Estudios de extension: AAN 1:640 patrén homo-
géneo, anti-Scl-70 450,8 CU (positivo) y el resto de inmunoespecificidad
negativo. Espirometria: FVC 1,45 1 (77%), FEV1 1,01 1 (93%), relacién
121% y TCAR con multiples dreas en vidrio despulido periféricas alter-
nadas con fibrosis y bronquiectasias de traccién de predominio subpleural
y basal, datos indicativos de neumonia intersticial inespecifica con patrén
fibrético (Figura 1). Se inici6 4cido micofendlico y prednisona.
Discusién: Los criterios de clasificacién de IPAF incluyen tres dominios;
después de los criterios de entrada (presencia de neumonia intersticial,
exclusién de causas alternativas y falta de cumplimiento de criterios de
enfermedad reumadtica definida) se debe observar una caracteristica de al
menos dos de estos dominios; este caso cumple con el criterio serolégico
y el dominio morfoldgico. El reto es la exclusién de alguna enfermedad
reumdtica; por ejemplo, la esclerodermia puede manifestarse inicialmente
con EPI hasta en el 14% de los pacientes, pero en este caso no se encontré
algin otro hallazgo clinico.

Conclusiones: En ocasiones es complejo clasificar a los pacientes que ca-
recen de datos clinicos objetivos, cuyo tunico hallazgo es la enfermedad
pulmonar intersticial con anticuerpos positivos.
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Figura 1. Tomografia computarizada tordcica de alta resolucién que mues-
tra multiples dreas en vidrio despulido periféricas de predominio en las
bases pulmonares bilaterales, asi como zonas de fibrosis. (CC070)

CCo71

GLOMERULONEFRITIS MESANGIOCAPILAR POR INMUNO-
COMPLEJOS COMO PRESENTACION ATIPICA EN ENFERME-
DAD DE SJOGREN. REPORTE DE CASO

J.S. Balbuena-Alvarez!, N.A. Dévila-Liahut!, C. Hernindez-Diaz!, M.V.
Soto-Abraham?

@ Hospital Judrez de México, @ Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chdvez

Introduccién: La enfermedad de Sjégren (SS) es un trastorno inflama-
torio sistémico autoinmunitario y crénico caracterizado por infiltrado
linfoplasmocitario a glandulas exocrinas, cuyas caracteristicas clinicas
principales son los sintomas secos; sin embargo, existen presentaciones sis-
témicas con afeccién multiorgdnica. De estas, la afeccion renal es rara (5%
de los pacientes), en particular relacionada con nefritis tubulointersticial
y posee una incidencia mucho menor; se han informado casos con enfer-
medad glomerular difusa mesangial. Cuando el SS se presenta relacionado
con crioglobulinemia, la alteracién renal esperada es la glomerulonefritis
(GMN) membranoproliferativa y vasculitis.

Presentacion del caso: Mujer de 45 afios con esclerosis sistémica limitada
(ESL) tres afios previos. Diagnéstico por fenémeno de Raynaud trifésico,
esclerodactilia, pitting scars, ulceras digitales y artritis, y con tratamiento
a base de MME, nifedipina y glucocorticoide. Seis meses antes de su



LIIT Congreso Mexicano de Reumatologia

valoracién experiment6 una reaccién cutdnea urticariforme vinculada con
MMEF por lo que se suspendid y se inicié MTX, interrumpido dos meses
después; el tratamiento solo conservé el glucocorticoide.

Mostré dolor precordial opresivo 7/10, poliartralgias inflamatorias de
pequeiias y grandes articulaciones, artritis de rodillas, cefalea holocraneal
8/10 (acufenos, fosfenos, ndusea y mareo), HAS con mala respuesta a los
antagonistas del calcio. Dos semanas antes de su valoracién inicial presen-
t6 disnea sibita mMRC 2, orina espumosa, edema bimaleolar, descontrol
tensional, elevacién de azoados y disminucién de TFG; se refirié a este
hospital por probable crisis renal esclerodérmica.

En el abordaje se identificaron SV normales, T/A controlada con adecuada
respuesta a IECA, y se integra el diagnéstico de sindrome de condensacién
en hemitérax izquierdo, sin requerir oxigeno complementario. Extremida-
des superiores con pulpejos con pitting scars, ligero engrosamiento cutineo
en dedos de ambas manos, sin borramiento de pliegues cutdneos, fené-
meno de Raynaud + doloroso, REMS ++/++++. Articulaciones dolorosas:
hombros y codos bilaterales. Extremidades inferiores con pulsos pedios
++/+++ bilateral, REMS ++/++++. Lesiones urticariformes en regién me-
dial de ambos muslos polimorfas de didmetros variables con bordes activos
eritematosos y centro blanco. Articulaciones dolorosas: rodilla derecha.
Fuerza muscular 4/5 generalizada. Puntuacién de Rodnan de 2 puntos.
Se inici6 tratamiento de induccién a la remisién con tres pulsos de metil-
prednisolona y CYC ajustada a funcién renal con 50% de dosis calculada
por SCT; hay sospecha de LES + probable GMN de répida progresién
con proteinuria en limites subnefréticos. Se realizé toma de biopsia de
glandula salival menor (GSM) y renal (Figura 1).

Discusién: En el SS, la afeccién renal glomerular es infrecuente; como
parte del diagndstico histopatolégico se espera IF con positividad intensa
a C3 e IgM, asi como positividad leve a IgG, Ky A, en relacién con nefritis
tubulointersticial y trombos hialinos. Se descarté actividad por LES y Esl.
Destaca la franca positividad de anti-Ro (Tabla 1) con extensa afectacién
multiorganica de la enfermedad y nulo compromiso clinico glandular (sin-
tomas secos) y hallazgos en biopsia de GSM sin relacién con SS al ser
inespecifica la sialoadenitis crénica no focal y registrar Focus Score < 1.
Conclusiones: Se observé mejoria clinica posterior al inicio de trata-
miento inmunosupresor con CYC; sin embargo, en el plano renal no hubo
mejoria, con persistencia de TSFR HD. Se confirmé que la afeccién glo-
merular por SS tiene el peor pronéstico renal; asimismo, se encontraron
hallazgos histopatolégicos relacionados con crioglobulinemia; si bien se
espera un infiltrado rico en monocitos y macréfagos, lo cual no se observa
en esta paciente, si hay trombos hialinos y depésitos subestructurales, lo
que confiere mayor tasa de falla al tratamiento y rdpida progresién. Es
fundamental la histopatologia e IF como parte del diagnéstico diferencial.
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Figura 1. (A) Biopsia GSM: sialoadenitis crénica inespecifica con escle-
rosis fibrosa segmentaria. (B-D) Biopsia renal: GMN con patrén mesan-
giocapilar por complejos inmunitarios con proliferacién extracapilar activa
y focal. Lesién tubular aguda con cambios regenerativos moderados del
epitelio. Fibrosis intersticial grado II (30%). (CC071)
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Tabla 1. Estudios paraclinicos e inmunolégicos (1A). Inmunofluorescen-
cia de biopsia renal (IB) y membrana basal tubular (MBT). (CC071)

Estudios paraclinicos con los siguientes hallazgos:

1A. Laboratorio Parametro
Biometria hemitica
Leucocitos 4,95 10° /ulL
Neutréfilos 3,7 10° /ulL
Linfocitos 0,73 10° /uLL
Hemoglobina 11 g/dL
Plaquetas 204 000 ulL
Bioquimica sanguinea
Creatinina 7,9 mg/dL
Urea 184 mg/dL
Glucosa 97 mg/dL
Proteinas en orinade 24 h | 2,84 g/24 h
Inmunolégicos
ANA 1:1 000 nuclear homoggéneo, citoplasmatico reticular
Anti-DNA(dc) 129,2 U/mL
Anti-Smith >2 UR/mL
Anti-Ro 108,62 UR/mL
Anti-La 4,71 UR/mL
ACL IgG 21,21 U/mL
ACL IgM 3,06 U/mL
Anti-B,GP1IgG 12,27 UR/mL
Anti-B,GP1 IgM 7,9 UR/mL
Anti-SCL-70 negativo
Anticentrémero negativo
Factor reumatoide 8 UR/mL
Anti-CCP negativo
P-ANCA 1:32
Anti-MPO negativo
Anti-PR3 negativo
C3 71,2 mg/dL
C4 10,3 mg/dL
Coombs directo ++
1B. Inmunofluorescencia Glomérulo MBT
IgG - +
IgA - +
IgM e+ +
Clq +++ +
C3c + +
Céc - +
Fibrinégeno - -
Albimina - +
Kappa ++ +
Lambda -+ +
CCo72

TAMPONADE CARDIACO, ALARMANTE PRESENTACION
ASOCIADA A LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO, REPORTE
DE CASO

D. Osnaya-Guzman, ].M. Garcia-Barboza, LI. Silvestre-Flores, G.T. Jai-
mes-Pifién, E.S. Acevedo-Castafieda

Hospital General de Zona No. 50, SLP

Introduccién: Las manifestaciones cardiacas son frecuentes en pacientes
con lupus, hasta en el 60%; el derrame pericardico figura entre las mds ha-
bituales (27%-32%); no obstante, es infrecuente que se trate de un derrame
de gran volumen y excepcional cuando produce taponamiento (1%-7%). E1
diagnéstico del taponamiento cardiaco es primordialmente clinico, pero
es esencial la evaluacién ecocardiogrifica para determinar el volumen y la
repercusién hemodindmica del derrame. Los glucocorticoides relacionados
con antiinflamatorios e inmunosupresores son el tratamiento de eleccién
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de la enfermedad de base; en casos de taponamiento cardiaco es necesa-
rio realizar una pericardiocentesis evacuadora o, en ocasiones, una ventana
pericdrdica.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 22 afios con diagnéstico de
lupus eritematoso sistémico desde tres afios antes, en tratamiento con cloro-
quina, dcido micofendlico y prednisona (5 mg al dia), sin apego apropiado.
Acude por astenia, adinamia y disnea de pequefios esfuerzos con saturacién
de oxigeno de 86%, frecuencia cardiaca de 100 latidos por minuto y ten-
sién arterial de 100/60 mmHg. La tomografia de térax evidencia derrame
pleural grave y pericdrdico global de al menos 1 000 mL, libre, con separa-
cién minima de 15 mm y maxima de 47 mm (Figura 1). Ante el hallazgo
tomogrifico, se solicita ecocardiograma transtoricico, que identifica derra-
me pericdrdico global con predominio hacia la pared lateral y posterior del
ventriculo izquierdo, con fisiologia de taponamiento cardiaco y compromiso
hemodindmico. Se solicita valoracién del servicio de cirugfa de térax y se
evala ventana pericdrdica por localizacién posterior y se determina que es
elegible para drenaje y biopsia pericdrdica con resolucién del cuadro clinico.
Se envian muestras de liquido y tejido para descartar una causa secundaria
de tipo infeccioso, como tuberculosis o proceso neopldsico.

Figura 1. (CC072)

Discusién: El derrame pericdrdico grave en pacientes con lupus eritema-
toso sistémico es una presentacion rara que suele tener cardcter crénico y
relacionarse con disminucién de la supervivencia; en casos agudos puede
provocar alteraciones hemodindmicas con fisiologia de taponamiento. En
cambio, si aparece de manera crénica, pueden acumularse hasta 2 000 mL
sin efectos hemodindmicos de consideracién, con pocos casos informados
que requirieron ventana pericdrdica en este grupo de pacientes. Es necesa-
rio realizar el abordaje del liquido pericardico para diferenciar la actividad
propia de la enfermedad de las causas secundarias, como infecciones, neo-
plasias, entre otras.

Conclusiones: Existe poca evidencia en las publicaciones médicas acerca
del taponamiento cardiaco como una presentacién clinica en este grupo de
pacientes, razén por la cual se enfatiza la importancia de considerarlo en
pacientes con lupus y dolor torécico acompafiado de disnea, dado que pro-
duce una amplia variedad de manifestaciones propias de la afeccién porque
es una enfermedad sistémica; el taponamiento cardiaco es una compli-
cacién potencialmente leal con altas tasas de mortalidad ante la falta de
diagnéstico temprano. De ahi la relevancia de instituir un tratamiento
oportuno, como en el caso presentado.
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VASCULITIS POR IgA CON AFECTACION RENAL EN MUJER
DE LA TERCERA EDAD. REPORTE DE UN CASO

C.M. Rodriguez-Frayre, C.V. Cruz-Reyes

Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS

Introduccién: La vasculitis por IgA afecta a vasos de pequefio calibre y
se manifiesta por pirpura no trombocitopénica, artritis, artralgias, dolor
abdominal o afectacién renal. Es més frecuente en la infancia, pero el 10%
de los pacientes corresponde a adultos. Estos desarrollan manifestaciones
graves, a menudo renales, lo que representa peor prondstico. Aproximada-
mente el 30% de los pacientes desarrolla enfermedad renal crénica 20 afios
después de la biopsia.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 73 afios, quien en febrero
2024 cursé6 con cuadro respiratorio durante 15 dias y dos dias después inicia
con dolor, ardor, aumento de tamafio en extremidades inferiores, ademis
de lesiones eritrovioldceas, palpables y pruriginosas, que no desaparecen a
la digitopresién, consistentes con vasculitis cutinea. Se inician dosis bajas
de glucocorticoides. Se realiza protocolo de estudio por parte del servicio de
reumatologfa: la depuracién de proteinas en orina de 24 horas revela protei-
nuria nefrética. La biopsia con inmunofluorescencia establece el diagndstico
de vasculitis por IgA con afectacién cutdnea y renal. Se inicia tratamiento
con pulsos de ciclofosfamida de manera intermitente debido a infeccién de
vias urinarias recurrentes y prednisona a dosis altas, ademds de pregabalina.
Discusion: La vasculitis por IgA, también conocida como purpura de
Schénlein-Henoch, es una vasculitis sistémica de pequefio vaso secundaria
al depésito de complejos inmunitarios e inmunoglobulina A-1 en las paredes
de arteriolas, vénulas y capilares; se caracteriza por su compromiso multior-
génico, que afecta por lo regular a la poblacién pedidtrica y se caracteriza por
la tétrada de purpura palpable, artritis, sintomas gastrointestinales y compro-
miso renal, con un pronéstico favorable. Sin embargo, en un pequefio ni-
mero (incidencia anual aproximada de 0,1 a 1,8 casos/100 000 personas) se
presenta en la edad adulta y se reconoce por un compromiso renal més grave,
asi como complicaciones gastrointestinales. Se deben identificar factores de
mal pronéstico, ademds de individualizar el tratamiento para mejorar el pro-
néstico en los pacientes.

Conclusiones: A pesar de su baja frecuencia en adultos, debe sospecharse
en todo sujeto que curse con estos sintomas; el compromiso cutdneo es casi
siempre el primero en aparecer y el més grave, como lo notificado en estos
pacientes; el riesgo de complicaciones y desenlaces letales en este grupo
etario hacen de gran importancia un diagnéstico y un tratamiento oportu-
nos. Los esteroides sistémicos son todavia la primera linea terapéutica con
adecuada respuesta. Hoy en dia, la paciente se encuentra bajo tratamiento
de induccién a la remisién a base de ciclofosfamida en su tercera dosis con
respuesta favorable.
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AFECTACION HEPATICA EN ENFERMEDADES REUMATICAS

R.F. Lépez-Sudrez
Hospital Regional de Mérida

Introduccién: Los pacientes con enfermedades reumaiticas pueden pre-
sentar a lo largo del curso de su enfermedad elevacién de enzimas hepd-
ticas hasta en un 43%. El espectro de alteraciones hepiticas incluye desde
efectos adversos del tratamiento per se hasta sindromes de superposicién
con otras enfermedades primarias del higado que pueden ser desde asin-
tomdticos hasta manifestarse como insuficiencia hepatica fulminante. Se
describen los casos de cuatro pacientes con diferentes enfermedades reu-
miticas y elevacién de enzimas hepiticas.

Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 60 afios con antecedente de dermatomiositis 20 afios
antes tratada con glucocorticoides y azatioprina con remisién completa,
por lo que se suspendieron el glucocorticoide y el inmunosupresor. Presen-
t6 cuadro de tres meses de evolucién con fatiga y malestar general, ademds
de elevacién de enzimas hepéticas (AST 588 U/L, ALT 582 U/L, GGT
898 U/L) con fuerza conservada (MMT8 80/80). Se descarté hepatitis
viral y se demostré positividad para anticuerpos antimusculo liso (1:40)
y enzimas musculares normales (CK 48 U/L) por lo que se concluyé he-
patitis autoinmunitaria. Se inicié induccién a la remisién con esteroide y
azatioprina con adecuada respuesta.

Caso 2: Mujer de 19 afios con diagnéstico de lupus eritematoso sistémico
tres afios antes (ANA 1:1 280 patrén homogéneo, tlceras orales, alopecia,
artralgias, paniculitis ldpica) con mal apego al tratamiento. Acudié a ur-
gencias con malestar general, fiebre, tlceras orales y edema de piernas. Du-
rante su hospitalizacién se documentaron sindrome nefritico y elevacién
de enzimas hepiticas (ALT 123 U/L, AST 293 U/L, DHL 862 U/L, BT
3,96 mg/dL, BD 3,76 mg/dL). Se descarté hepatitis viral y seropositividad
para hepatitis autoinmunitaria. Se integré el diagnéstico de nefritis y he-
patitis lupica. Se inici6 induccién a la remision con pulsos de metilpredni-
solona y dcido micofendlico (2 g diarios) con adecuada respuesta.

Caso 3: Mujer de 40 afios con diagnéstico de enfermedad de Sjogren
desde 2023 (sintomas secos, ANA 1:160 patrén granular fino, anti-Ro 1
374 UI/L). Una semana antes de su tltima valoracién mostré purpura de
miembros inferiores sin otras manifestaciones sistémicas. En los estudios de
laboratorios destacaron transaminasemia (AST 390 U/L, ALT 410 U/L),
hiper-IgG (2 262 mg/dL) con anticuerpos para hepatitis autoinmunitaria
negativos, ultrasonido de higado sin alteraciones y panel viral de hepatitis no
reactivo. Sin embargo, dada la presencia de criterios se sospeché hepatitis au-
toinmunitaria y se inicié induccién a la remisién con esteroide y azatioprina.
Caso 4: Mujer de 40 afios con diagndstico de artritis reumatoide seis afios
antes, tratada con metotrexato y leflunomida con poca respuesta, por lo
que se inicié tratamiento anti-TNF con pérdida de la eficacia que obligé a
cambiar a anti-IL-6 y consecucién de la remisién. En la dltima valoracién
presentd nueva transaminasemia hasta 10 veces el punto de corte superior.
Se descartaron hepatitis viral y autoinmunitaria. El ultrasonido hepitico
solo demostré parénquima heterogéneo consistente con esteatosis hepd-
tica. Se disminuy6 la dosis de tocilizumab a 4 mg/kg con reduccién de las
enzimas hepiticas hasta la ultima valoracién.

Discusién: Los adecuados anilisis de las alteraciones hepiticas de los pa-
cientes con enfermedades reumiticas permiten establecer un diagnéstico y
un tratamiento mds oportunos y prevenir los efectos adversos derivados de
tratamientos innecesarios o inadecuados.

Conclusiones: Los pacientes con enfermedades reumiticas cursan con
multiples comorbilidades, entre ellas efectos adversos de firmacos, trastor-
nos metabdlicos y sobreposicién con otras enfermedades autoinmunitarias
que afectan por lo regular al higado. El adecuado anilisis de la quimica

hepitica y la interpretacién de los anticuerpos y otros marcadores de ac-
tividad de la enfermedad orientan al diagnéstico y tratamiento de estas.
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NEUMOPATIA INTERSTICIAL FIBROSANTE ASOCIADA A
VASCULITIS POR ANCA

M.A. Lizardi-Diaz, A. Gonzélez-Andrade, A. Diaz-Borjén, W.E. Apa-

ricio-Rosales

Hospital A ngeles Lomas

Introduccion: La relacién entre neumopatia intersticial fibrosante y vas-
culitis relacionada con ANCA ha aumentado en las tltimas dos décadas.
Las vasculitis vinculadas con ANCA son un grupo heterogéneo de vascu-
litis sistémicas que afectan de modo predominante a vasos pequefios, sobre
todo en relacién con poliangitis microscépica; los anticuerpos antimielo-
peroxidasa son los més relacionados con enfermedad pulmonar intersticial.
Se ha descrito mayor prevalencia en pacientes de origen asidtico. El inicio
de la neumopatia intersticial ocurre de forma simultdnea o antes del desa-
rrollo de vasculitis en la mayoria de los pacientes.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 73 afios con antecedente
de hepatitis C de 20 afios de evolucién, actualmente en resolucién clini-
ca. Diabetes tipo II de 18 afios de evolucién tratada con linagliptina (5
mg/24 h). Inicia padecimiento actual en 2019 posterior a infeccién por
SARS-CoV-2, sin sintomas en ese lapso (un afio) y bajo en seguimiento
médico de neumdélogo. En dicho seguimiento, la TAC de térax de control
(2020) identifica cambios fibrosantes, por lo que se inicia tratamiento con
inhaladores no especificados, y se mantiene el buen control (Figura 1).
Refiere que en 2023 experimenta pérdida de peso y mayor requerimiento
de rescate farmacolégico, por lo que se realiza evaluacién con TEP-TC
18FDG por sospecha de enfermedad maligna y se encuentran adenome-
galias mediastinicas e hiliares bilaterales y cambios fibrosantes de ambos
pulmones de predominio basal, consistentes con NINE. La exploracién
fisica revela estertores bibasales de predominio derecho. Estudios de la-
boratorios: VSG 38, anti-MPO 182++, anti-PR3 negativos, pANCA +
1:160, antimieloperoxidasa + 105, asi como espirometria indicativa de
restriccidn, confirmada por volimenes pulmonares y DLCO bajo. Se ini-
cia tratamiento con bolos de metilprednisolona y rituximab con mejoria
clinica significativa, ain en tratamiento y seguimiento por esta anomalia.
Discusién: El objetivo de este trabajo es describir el caso de un paciente
con neumopatia intersticial fibrosante como presentacion inicial de vascu-
litis vinculada con ANCA.

Conclusiones: Las manifestaciones pulmonares observadas en pacientes
con vasculitis relacionada con ANCA como primera manifestacién son
inusuales; sin embargo, hoy en dia se conoce que la afeccién pulmonar
se acompafia de un peor prondstico, especialmente cuando hay cambios
fibrosantes como los observados en la TAC. La administracién de inmu-
nosupresores es de vital importancia para lograr la remisién y la evolucién
de la enfermedad; no obstante, existe poca evidencia sobre la atencién es-
pecifica de estos pacientes. Si bien este caso ha evolucionado de forma
satisfactoria hasta el momento, el riesgo de avance de la enfermedad y
complicaciones son motivo de seguimiento y tratamiento estrecho.

Bibliografia

1. Sebastiani M, Manfredi A, Vacchi C, ez al. Epidemiology and mana-
gement of interstitial lung disease in ANCA-associated vasculitis. Clin
Exp Rheumatol. 2020 Mar-Apr;38 Suppl 124(2):221-231. Epub 2020
Apr 22. PMID: 32324122.

2. Almaani, Salem, ef al. Anca-associated vasculitis: an update. Journal
of Clinical Medicine, U.S. National Library of Medicine 1 Apr. 2021,
www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8037363/.

Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1 107



LIII Congreso Mexicano de Reumatologia

3. Karlen, et al. Enfermedad pulmonar intersticial difusa asociada a vascu-
litis ANCA. Revista Americana de Medicina Respiratoria, Asociacién
Argentina de Medicina Respiratoria, www.scielo.org.ar/scielo.php?s-
cript=sci_arttext&pid=51852-236X2016000200012. Accessed 22 Sept.
2024.

Figura 1. (CC075)
] i X AR

1.2mm 1.375:¥1.25p

CCo76

ALERGIAS ALIMENTARIAS COMO CAUSA DE PERSISTENCIA
DE SINTOMAS INFLAMATORIOS EN LA ENFERMEDAD DE
STILL TRATADA CON TOCILIZUMAB (ANTI-IL-6)

A.J. Pedro-Martinez, E. Barrera-Rodriguez, D.L. Santiago-Casaos, J. Pal-
mer-Cepeda

Universidad Auténoma de Baja California

Introduccién: La enfermedad de Still es una afeccién autoinmunitaria
caracterizada por fiebre, artritis y erupcién cutinea. Su tratamiento es ain
empirico, pero con buena respuesta clinica con la administracién de cor-
ticosteroides, metotrexato, anti-IL-1 o anti-IL-6. Se presenta un caso cli-
nico con persistencia de los sintomas autoinflamatorios, a pesar del uso de
FARME y anti-IL-6, que curs6 con alergias alimentarias y experimenté
mejoria clinica al instituir una dieta de exclusién.

Presentacion del caso: Mujer de 33 afios con cuadro clinico de tres meses
de evolucién con fiebre héctica, exantema, poliartralgias, adenomegalias y
enfermedad de Kikuchi demostrada con biopsia, en quien se descart6 en-
fermedad infecciosa, tumoral y linfoma. Se realizé determinacién de IL-6,
que fue elevada hasta 75,5 pg/mL (0-5 pg/mL), elevacién de PCR, leu-
cocitosis, hipertransaminasemia, valores conservados de IL-1 y anti-TNF,
anticuerpos antinucleares positivos y anti-Ro+. Con base en estos hallaz-
gos se concluy6 enfermedad de Still del adulto y se inicié tratamiento con
metotrexato y leflunomida sin mostrar mejoria. De manera secuencial se
indicé tratamiento con tocilizumab, con mejoria de fiebre, y adenomega-
lias, persistencia de dolor muscular, y en el seguimiento present6 eosinofilia
de 1 500/mm?; la valoré el servicio de alergologia y se confirmaron alergias
alimentarias a la carne de cerdo. Tras dieta de exclusién y tocilizumab se
observé mejoria significativa y se halla asintomitica en la actualidad.
Discusién: Aunque se ha observado que existe una prevalencia alta de en-
fermedades alérgicas en los pacientes con enfermedad de Still, las alergias
alimentarias vinculadas son minimas. La importancia del caso radica en
que hoy dia no hay muchos casos informados sobre un posible origen alér-
gico que se manifieste junto con la enfermedad de Still, lo cual refleja una
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variabilidad y dificultad adicional para tratar la enfermedad y la importan-
cia de descartar otras causas ante alteraciones clinicas como la persistencia
de sintomas inflamatorios.

Conclusiones: Para los pacientes que no responden a los tratamientos
convencionales, este caso clinico da la oportunidad de evaluar y diferenciar
los sintomas autoinmunitarios de la enfermedad de Still y los factores in-
munoldgicos participantes en la respuesta alérgica. En el caso del paciente
se reconoce, a pesar del tratamiento con anti-IL-6, la persistencia de sin-
tomas, que llevé a extender el protocolo diagnéstico hasta la conclusién
del componente alérgico por la presencia de eosinofilia, que hizo posible la
exclusién del alergeno en la dieta y un avance para mejorar la evolucién y
ofrecer un tratamiento individualizado e integral.
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TERAPEUTICA EN ENFERMEDAD DE STILL. A PROPQSITO
DE UN CASO REFRACTARIO A TERAPIA ESTANDAR

M. Velasco-Quintana, P. Bulos-Rodriguez, D. Vargas-Gutiérrez
Hospital General de México Eduardo Liceaga

Introduccién: La enfermedad de Still del adulto es un trastorno inflama-
torio, sistémico infrecuente y subdiagnosticado clasificado como una afec-
cién autoinflamatoria poligénica no familiar, con una prevalencia calculada
de 1 a 34 casos por millén de habitantes. Se cree que su origen incluye
una disfuncién en la regulacién de las citocinas proinflamatorias, como
IL-1,1L-6 y IL-18. Dada su complejidad puede dividirse en dos distintos
fenotipos basados en el perfil de citocinas, presentacién clinica y patrén
articular o sistémico.

Presentacion del caso: Mujer de 46 afios, sin antecedentes de importancia.
Inicia el padecimiento en el 2018, caracterizado por parestesias en miem-
bros superiores, dermatosis maculopapular eritematosa, no pruriginosa, en
ambos muslos, fiebre vespertina policiclica, la cual cede parcialmente al
control antipirético, acompafiada de escalofrio (Figuras 1a4). Entre 2019
y 2020 se agregan poliartralgias simétricas en hombros, codos, mufiecas
y tobillos, por lo que acude a un hospital donde se sospecha urticaria y
se inicia tratamiento con prednisona (25 mg/dia), que produce mejoria
parcial del cuadro. En 2022-2023 acude a otro hospital con nuevo episo-
dio de fiebre, malestar general y poliartralgias, y se documenta elevacién
de reactantes de fase aguda atribuibles a cuadro de pielonefritis, con in-
dicacién de diversos esquemas antimicrobianos y respuesta nula. Ante la
evolucién térpida se decide abordar el sindrome febril crénico y se solicitan
estudios inmunoldgicos; ante la presencia de ANA 1:320 (NuMA) se la
refiere a esta unidad. Exploracién fisica: fiebre con exantema evanescente,
faringodinia, sinovitis en carpos, leucocitosis (a expensas de neutrofilia) e
hiperferritinemia, por lo que se integra el diagndstico de enfermedad de
Still del adulto, de predominio articular, pero ante la falta de respuesta al
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Figura 2. Extremidad derecha antes del tratamiento con anti-INE.
(CC077)

Figura 3. Abdomen después del tratamiento con anti-TNF. (CC077)

™

tratamiento con metotrexato (20 mg/sem) y prednisona (20 mg/dia) se
inicia tratamiento con etanercept con mejoria de la respuesta clinica.

Discusién: En la dltima década se ha demostrado el papel central en la pa-
togenia del ASD 2, citocinas IL-1, IL-6 y, en menor medida, TNEF, lo que
ha llevado a obtener nuevos acercamientos terapéuticos. En la actualidad
no existe una guia internacional para el tratamiento de la enfermedad de
Still del adulto. Se han realizado revisiones con el objetivo de crear algo-
ritmos de tratamiento dirigidos a la manifestacién predominante, como el
caso de Jamilloux ez a/. que proponen para el fenotipo sistémico un control
con inhibidores de IL-1 0 6 y, en el caso de un fenotipo articular, anti-TNF

Figura 4. Extremidad pélvica derecha luego del tratamiento con an-

ti-TNF. (CC077)

on moto g” play

o inhibidores de IL-6. Se consider6 que, dada la similitud de los sintomas,
se realizara panel genético mutacional para enfermedad monogénica auto-
inflamatoria, como fiebre mediterrinea familiar o un sindrome autoinfla-
matorio relacionado con sindrome de CAPS.

Conclusiones: Es preciso resaltar los sintomas sistémicos como datos
tempranos y graves de las enfermedades autoinflamatorias; estos sintomas
pueden sugerir el trasfondo de desregulacién inmunoldgica y la pauta te-
rapéutica; en dltima instancia, en los pacientes resistentes al tratamiento
inicial puede considerarse el tratamiento bioldgico.
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HERPES ZQSTER RELACIONADO A CICLOFOSFAMIDA EN
NEFRITIS LUPICA. ;QUE HACER CON EL TRATAMIENTO?

M.F. Mejia-Avila
Sin adscripcion
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Introduccioén: La nefritis lupica (NL) es una complicacién comin del
lupus eritematoso sistémico (LES) y un determinante de la morbilidad
y mortalidad general. La estrategia actual de tratamiento para el LES
se basa en el principio de #reat-to-target; sin embargo, las infecciones
son la causa mids frecuente de muerte en pacientes con LES y NL, las
cuales pueden estar relacionadas con la actividad de la enfermedad o el
tratamiento.

Presentacion del caso: Se trata de un paciente masculino de 42 afios con
reciente diagnéstico (abril del 2024) de lupus eritematoso sistémico, el cual
inici6 con actividad articular, mucocutdnea y renal; tiene nefritis lipica de
clase IV (A/C) + V y datos de microangiopatia trombética activa glomeru-
lar y arteriolar, nefritis tubulointersticial activa rica en células plasmiticas,
lesién tubular aguda focal con cambios regenerativos moderados del epi-
telio, y un indice de actividad 11/24 y cronicidad 4/12. Estudios de labo-
ratorio e inmunoldgicos: anticuerpos antinucleares 1:5 120 moteado fino,
anti-Sm positivos, C3, 31 mg/dL y C4, 5 mg/dL, creatinina 0,93 mg/dL,
leucocitos 2,1 10*%/mm?, Hb 6,2 g/dL albumina 2,27 mg/dL y proteinuria
de 1,8 g/24 h con un SLEDAI 2K en 17 puntos. El tratamiento indicado
fue 3 dosis de 500 mg de metilprednisolona, seguida de prednisona (PDN)
0,5 mg/kg y luego ciclofosfamida (CFM). Recibi6 en total tres dosis, la
primera el 24 de abril correspondiente a 750 mg/m? SC/1 250 mg) y luego
dos dosis el 23 de mayo y 23 junio de 1 000 mg/m? SC (1 500 mg); sin
embargo, durante el nadir de la tercera dosis presenté lesiones vesiculares
con base exantemitica diseminadas en cuello y térax anterior (Figura 1)
correspondientes a herpes zéster (HZ) diseminado, para lo cual requirié
tratamiento intrahospitalario con aciclovir intravenoso. En virtud del ries-
go de reactivacién de HSZ se cambié el esquema CFM/mensual a triple
tratamiento con micofenolato de mofetilo (MMEF; 3 g/dia), tacrolimus (1
mg/12 h) y PDN (20 mg cada 24 h) el dfa 19 de julio. Durante su evolu-
cién, la creatinina mds alta fue de 2,3 mg/dL y la proteinuria mds alta de
3,4 g/24 h. Actualmente, a seis meses de inicio del tratamiento, se encuen-
tra en remisién clinica, con ultima proteinuria de 0,34 g/24 h, creatinina
1,4 md/dL, C3, 49 mg/dL, C4, 11 mg/dL, leucocitos 4,8 10*/mm?, Hb
10,2 g/dL con SLEDAI 2K de 2 puntos.

Figura 1. (CC078)

Discusién: De acuerdo con la actualizacion de las guias EULAR 2023,
se decidié administrar el esquema de los Institutos Nacionales de Salud
(NIH) debido a los factores de mal pronéstico que presentaba en la biop-
sia renal; el paciente no contaba con antecedente de infeccién por HZ ni
tampoco pudo aplicarse la vacuna por motivos econémicos, por lo que al
tercer mes de tratamiento el paciente desarroll6 infecciéon por HZ disemi-
nado y ello obligé a cambiar el esquema de tratamiento. Se opté por triple
tratamiento con MME, tacrolimus y PDN, con el riesgo de activacién por
tacrolimus; sin embargo, debido a actividad previa, se eligié triple esque-
ma con adecuada respuesta clinica. Hoy en dia se halla en remisién y sin
reactivacion de HZ.

Conclusiones: En la actualidad son todavia un problema las infecciones
en el tratamiento de LES y NL; aun con los avances de los ultimos afios
no siempre es posible prevenir las infecciones y estas pueden entorpecer el
tratamiento médico y por ende el pronéstico de la enfermedad.
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HIPOACUSIA AUTOINMUNE ;QUE HACEMOS?

N.L. Zornoza-Ramirez!, G. Vega-Cornejo’, G.J. Pedroza-Valdez?, B.D.
Alcald-Hernandez?

W CREA de Guadalajara AC, ” Universidad de Guadalajara

Introduccién: Alrededor del 1% de los casos de hipoacusia se presenta por
una causa autoinmunitaria. Al activarse por una reaccién antigeno-anti-
cuerpo existe una elevada probabilidad de que ambos oidos se afecten, la
también conocida pérdida auditiva neurosensorial autoinmunitaria. En la
fisiopatologia se presenta depésito de complejos inmunitarios en los vasos
del laberinto, activacién del sistema del complemento, alteracién funcional
en subpoblaciones de células T y proceso inflamatorio en el oido interno.
Puede ser primaria, limitada al oido o secundaria a una afeccién sistémica.
No existe un marcador confiable para el diagndstico; se considera la clinica
y se individualiza cada caso.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 11 afios originaria y residente
de Guadalajara, Jalisco, con signos vitales normales, somatometria percen-
til 26° e inmunizaciones completas. En 2020 inicia hipoacusia profunda
en el oido izquierdo, RMN normal, no se miden PCR ni VSG. Acude en
2021 con multiples audilogos y otorrinolaringdlogos y logra recuperarse
hasta 80 db; en 2022 aparece dolor articular de predominio vespertino y
en mayo de 2023 muestra hipoacusia contralateral tratada con esteroides
infiltrados y obtencién de cierta mejoria; en junio empeora, se la trata con
metilprednisolona y luego prednisolona, se solicitan estudios y en julio,
debido a que hay dolor articular, se solicita ANA pmf 1:320, anti-DFS70
120 positivo, anti-KU 18 M, AACP neg, PCR neg, FR neg, sin establecer
un diagnéstico especifico. En diciembre de 2023 sufre cefaleas constantes.
Luego de que la paciente pasé por un proceso infeccioso en febrero 2024,
la hipoacusia se intensificé; en marzo de 2024 asiste a consulta en reuma-
tologia pedidtrica en la que se toman paneles para enfermedad de Usher
con resultado negativo; en el mes de abril se informé una disminucién de
C4 7,09, C3 normal, ANA pmf 1:80, PCR negativa, BH HB 15,7g/dL,
leucocitos 12 320/mm?, linfocitos 3,6%, monocitos 3,7%, plaquetas 460
000 mcL, tiempos de coagulacién, EGO y PFH normales y anti-Ku ne-
gativo, complemento respetado; se traté como hipoacusia autoinmunitaria
con presencia de ANA y se administraron metotrexato y vitamina D, y se
concert6 interconsulta con el servicio de otoneurologia.

Discusién: Este paciente es inusual porque son poco comunes los casos de
hipoacusia autoinmunitaria, que ademas presenten ANA positivo y patrén
moteado fino, anti-DSF 70 y anti-KU positivos; en la revisién bibliogra-
fica no se encontré una relacién entre estos resultados y esta enfermedad,
pero si con otros padecimientos autoinmunitarios con LES o esclerosis
sistémica en el caso del DSF70, el cual se considera de utilidad para la
exclusién de enfermedades reumiticas vinculadas con ANA.
Conclusiones: Se reconocié la complejidad de este padecimiento porque
es una causa poco comun de hipoacusia y representa un reto en muchos
sentidos dado que debe identificarse un diagnéstico diferencial y determi-
nar si el proceso es primario o secundario; ademds, es preciso conocer la
fisiopatologia para indicar un control adecuado y su causa no es clara ain
en este caso. Con frecuencia, estos pacientes no responden de una forma
adecuada al tratamiento con esteroides, o empeoran al disminuir la dosis o
descontinuar el esquema; otras modalidades, como el metotrexato, no han
demostrado alterar el curso de la enfermedad.



LIIT Congreso Mexicano de Reumatologia

Bibliografia

1. Mancini P, Atturo A, Di Mario A, ef a/. Hearing loss in autoinmu-
ne disorders: prevalence and therapeutic options. Elsevier [Internet].
2018 [Consultado 18 Sep 2024];17(7). Disponible en: https://doi.or-
¢/10.1016/j.autrev.2018.01.014

2. Psillas G, Dimas G, Savopoulos C, ez al. Autoinmune hearing loss: a
disgnostic challenge. Journal of Clin Med [Internet]. 2022 [Consul-
tado 18 Sep 2024];11(15). Disponible en: https://doi.org/10.3390/
jem11154601

3. Aragén C, Gonzilez ], Posso-Osorio 1, e al. Anticuerpos anti-DFS70:
un nuevo autoanticuerpo util en la exclusion de patologias autoinmunes.
Rev Colom de Reuma [Internet]. 2018 [Consultado 18 Sep 2024];25
(2). Disponible en: https://doi.org/10.1016/j.rcreu.2018.01.003

4. Mahler M, Andrade L, Casiano C, et a/. Anti-DFS70 antibodies: an
update on our current understanding and their clinical usefulness. Exp
Rev of Clin Inmuno [Internet]. 2019 [Consultado 18 Sep 2024];1(26).
Disponible en: https://doi.org/10.1080/1744666X.2019.1562903

5. Aftab S, Semaan M, Murray G, ef al. Cochlear implantation outcomes
in patients with autoinmune-mediated inner ear disease. Oncology and
Neurotology [Internet]. 2010 [Consultado 18 Sep 2024];31(8). Dispo-
nible en: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/20729775/.

CCo8o0

RECONOCIENDO AL SINDROME DE ENCEEALOPATiA POSTE-
RIOR REVERSIBLE COMO MANIFESTACION NEUROLOGICA
SUBDIAGNOSTICADA DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.
SERIE DE CASOS

K.M. Kortright-Maldonado, D.R. Torres-Arredondo, PJ.A. Rodri-
guez-Henriquez, J.P. Venzor-Castellanos, E.K. Tenorio-Aguirre

Hospital General Manuel Gea Gonzdlez

Introduccién: El sindrome de encefalopatia posterior reversible (SEPR) es
un trastorno neurolégico que muestra sintomas como cefalea, alteraciones
visuales y crisis epilépticas, con cambios reversibles en la resonancia
magnética cerebral, especialmente en la sustancia blanca. Se calcula que
alrededor del 5% de los pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES)
desarrolla SEPR en algin momento de su enfermedad. Son posibles me-
canismos subyacentes vinculados con estas dos entidades la inflamacién, la
disfuncién endotelial y los cambios en la autorregulacién cerebral.
Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 25 afios con antecedente de LES, ANA 1:160 patrén
moteado fino, anti-DNAds 10,2 Ul/mL y tratamiento sustitutivo renal
(TSR) secundario a nefritis lipica (NL) de clase IV. Ingresé por cefalea
opresiva holotemporal de intensidad 7/10 y crisis convulsiva ténico-clé-
nica. Se realizé RM de crineo secuencia FLAIR que mostré edema sub-
cortical y lesiones hiperintensas occipitales en T2 consistentes con SEPR
(Figura 1A). Se calcul6 SLEDAI-2k de 16 puntos y se prescribieron me-
tilprednisolona (1 g en 3 dosis) y micofenolato (1 g/dia). Alcanzé mejoria
neurolégica significativa y fue egresada a su domicilio.

Caso 2: Mujer de 20 afios sin antecedentes que consulté por fatiga y ede-
ma de miembros pélvicos. Se diagnosticé LES con ANA 1:1 280 patrén
homogéneo y anti-DNAds 2511,9 UI/mL, SLEDAI-2k 30 puntos. La
biopsia renal demostré NL clase IV + V, recibié hidroxicloroquina (200
mg/dia) y metilprednisolona (500 mg/dia en 3 dosis). Durante la hospita-
lizacién sufrié crisis convulsivas ténico-clénicas. La RM de crineo revel6
incremento de la intensidad en sustancia blanca subyacente a la asta oc-
cipital con extension a la regién corticosubcortical consistente con SEPR
(Figura 1B). Recibi6 ciclofosfamida a 0,75 g/m?. Fue egresada a domicilio
sin presentar nuevas crisis epilépticas.

Caso 3: Mujer de 38 afios con antecedente de LES, ANA 1:320, ac. anti-
citoplasmaticos 1:160, tratada con azatioprina (50 mg/12 h), hidroxiclo-
roquina (200 mg/dia) y prednisona (50 mg/8 h) automedicada. Consulté
por cefalea intensa holocraneal y alucinaciones visuales. Se calculé SLE-
DAI-2k de 33 puntos, se encontré agitada, desorientada y disartrica, con
puncién lumbar sin evidencia de proceso infeccioso, ac. P ribosomal 26,8

U/mL. Requiri6 control avanzado de la via respiratoria secundario a infec-
cién por Pneumocystis jirovecci. Se integré diagnéstico de sindrome hemo-
fagocitico y recibié hidrocortisona (200 mg/dia), TMP/SMX, meropenem
y anfotericina B. La TAC contrastada de créneo registré hipodensidad
en region adyacente a las astas posteriores del cuerno occipital derecho
(Figura 1C). Durante el abordaje sufrié paro cardiorrespiratorio que no
respondié a 15 minutos de RCP y la llevé al fallecimiento.

Discusion: La serie de casos muestra evidencia sélida de la estrecha re-
lacién entre SEPR y LES, lo que enfatiza la relevancia de considerar el
SEPR como un criterio diagnéstico crucial en el contexto del neurolupus.
Conclusiones: Segtn la evidencia ya notificada, el SEPR afecta a un no-
table porcentaje de pacientes con LES a pesar de lo cual suele ser una
comorbilidad subdiagnosticada, probablemente debido a la ausencia de
hallazgos caracteristicos en la tomografia de craneo simple. Ademds, vale
la pena resaltar que esta relacién no solo es evidente en pacientes con LES,
sino también en aquellos en TSR, como se observé en dos de los casos pre-
sentados. Esta sélida conexién plantea interrogantes sobre los mecanismos
subyacentes que podrian vincular al LES, la enfermedad renal crénica y la
aparicién de SEPR. La investigacién futura debe explorar en profundidad
estos mecanismos, lo que podria llevar a una mejor comprensién de las
complicaciones neuroldgicas en pacientes con LES vy, por ende, a un con-
trol clinico mds efectivo de esta poblacién.
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ATAXIA CEREBELOSA Y SINDROME DE SJOGREN: A PROPO-
SITO DE UN CASO
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Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
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Introduccién: No se conoce la incidencia de las manifestaciones del siste-
ma nervioso central por el sindrome de Sjégren; la prevalencia varia desde
2,5% hasta 60%. La ataxia cerebelosa se describe rara vez y uno de los
signos tipicos es la atrofia. A su vez, no se ha encontrado relacién en cuanto
a los valores de anticuerpos, cronicidad o tratamiento previo. Hoy en dia,
el diagnéstico se establece por exclusién y no se cuenta con tratamiento
especifico.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 57 afios con antecedentes
de hipotiroidismo por enfermedad de Hashimoto (1997), nédulo tiroideo
TIRADS 2 (2020) tratado con levotiroxina, y ataxia cerebelosa (2020) en
tratamiento con azatioprina.

Inici6 en agosto de 2020 con alteracién de la coordinacién y caidas recu-
rrentes; en febrero de 2022 la valora el servicio de neurologia y se descarta
proceso vascular, desmielinizante, ocupativo e infeccioso; se administran
pulsos de metilprednisolona con mejoria del 60%. Por antecedente de en-
fermedad tiroidea en descontrol (antitiroglobulina: 2 110 UI/mL, < 4,11),
antiperoxidasa (15,76 Ul/mL, < 5,61), T4L (0,08 ng/dL, 0,7-1,48) y TSH
(39,9 pUL/mL, 0,35-4,34) y mejoria con pulsos se sospecha una causa in-
munomediada y se administra gammaglobulina (1 g/kg) en dos ocasiones
(noviembre de 2023) con mejoria transitoria por dos meses. Se valora en
el servicio de endocrinologia y se ajusta el tratamiento con determinacio-
nes posteriores: TPO (13,7 UI/mL), TAL (1,25 ng/dL) y TSH (0,6 pUL/
mL), pero persiste la ataxia a pesar de la mejoria de la funcién tiroidea. Se
descarté proceso paraneopldsico por antecedente de nédulo tiroideo, anti-

gliadina IgA (1,75 U/mL, < 12) y antigliadina-GAF-3 (2,03 U/mL, < 12).
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Se valora en la consulta por probable sindrome de Sjégren; la RM sim-
ple de créneo revela pérdida del volumen cerebeloso, discreta afectacién
emergente a nivel pontino y sutil hiperintensidad en T2 que sugiere pérdi-
da de volumen pontino incipiente. Sensacién de cuerpo extrafio, secrecién
en ojo derecho, xerostomia, anodoncia parcial y artralgias. VSG: 30 mm/h
(0-20),C3: 102 mg/dL (88-165), C4: 25,1 mg/dL (14-44), FR: 8,6 UI/M1
(< 12),anti-Ro: 777 CU (< 20), anti-La: 87,6 CU (< 20), anti-Sm: 2,1 CU
(< 20); la biopsia de glindula salival muestra tres I6bulos de glindulas sali-
vales con infiltrado inflamatorio de tipo mononuclear focal, un 16bulo con
lesion linfoepitelial, Focus score de 3, sin evidencia de enfermedad maligna.
Cuadro clinico y estudios auxiliares consistentes con sindrome de Sjogren,
tras descartar otras causas y recibir tratamiento con corticosteroides ¢ in-
munoglobulina; se decide iniciar tratamiento con FARME de manteni-
miento con azatioprina.

Discusion: La ataxia cerebelosa es una manifestacion rara en el sindrome de
Sjégren. Su patogenia podria relacionarse con vasculitis cerebral y desmie-
linizacién secundaria a la infiltracién linfocitica. Aunque poco frecuente, es
importante considerar el SS como diagndstico diferencial de presentaciones
neuroldgicas atipicas. La exclusion de causas como neoplasias o infecciones
es esencial antes de iniciar un tratamiento inmunosupresor.

Conclusiones: Este caso destaca la importancia de considerar diagnésti-
cos diferenciales en ataxia, en particular con tiroiditis de Hashimoto. Los
estudios son limitados; uno de 11 casos es el més grande y no revela carac-
teristicas comunes entre los pacientes. Por ello, el diagnéstico se establece
por exclusién.
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GREN: ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL O SECUN-
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Introduccién: El metotrexato (MTX) es el farmaco modificador de la en-
fermedad empleado sobre todo para el tratamiento de las enfermedades
reumatolégicas. Su toxicidad se presenta con mayor frecuencia en higado,
médula y mucosas del tracto digestivo y puede relacionarse con la dosis,
la duracién y la via de administracién empleada, con la ausencia de com-
plementacién de dcido félico, con la insuficiencia renal o hepitica y con
la administracién concomitante de firmacos inhibidores de la sintesis de
dcido félico. En cambio, la toxicidad pulmonar es infrecuente, manifestada
como una neumonitis por hipersensibilidad con un curso agudo o subagu-
do, que ocurre en su mayoria en los primeros seis meses en que se introduce
el MTX y se resuelve una vez que el MTX se suspende.

En contraste, la enfermedad pulmonar intersticial vinculada con sindrome
de Sjogren (EPISS) se presenta en un 9% a 24% de los pacientes dentro
de los primeros cinco afios tras el inicio de los sintomas. Su curso es mds
crénico, relacionado con tabaquismo, mayor duracién de la enfermedad,
hipocomplementemia; ademds, requiere el uso de inmunosupresores para
evitar su avance, el deterioro de la funcién pulmonar y el incremento de la
mortalidad en estos pacientes.

Objetivos: Se presenta el caso de una paciente con diagnéstico de sindro-
me de Sjogren que a los tres meses de introducir el MTX desarrolla neu-
monitis, lo que representa un desafio diagnéstico con EPISS. Sin embargo,
el cuadro se resuelve a los tres meses de suspender el MTX.

112 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1

Presentacion del caso: Paciente femenina de 53 afios con diagndstico
de sindrome de Sjogren, con sintomas secos, artralgias, anticuerpos an-
tinucleares, anti-Ro y factor reumatoide positivos, contralada con anti-
palidicos. Dada la persistencia de sus sintomas articulares se prescribié
metotrexato a 15 mg por semana via oral. Tres meses después muestra
una neumonia intersticial no especifica con patrén espirométrico res-
trictivo acompafiada de tos no productiva, disnea, dolor pleuritico y leve
eosinofilia. El lavado bronquioalveolar descarté tuberculosis, hongos o
infeccién bacteriana como causa de la neumonia. Se suspendié el me-
totrexato y se administré oxigeno complementario y esteroides a bajas
dosis, lo que mejor6 la disnea y el requerimiento de oxigeno en su evo-
lucién. A los cuatro meses de seguimiento permanece asintomadtica, sin
requerimiento de oxigeno complementario y con resolucién de las alte-
raciones tomogréficas y espirométricas.

Discusién: La neumonitis por metotrexato ocurre en menos del 1%, en
la mayoria de las ocasiones con presentacién aguda y casi siempre se
resuelve al retirar el metotrexato; ademds, se requiere tratamiento con
oxigeno y esteroides. Se puede presentar al dia, semanas o varios meses
e incluso afios de su administracién y menos del 13% de los pacientes
avanza a fibrosis. Se ha vinculado con algunos factores, como incremento
de la altitud, edad mayor de 60 afos, diabetes, hipoalbuminemia y eosi-
nofilia. En cambio, la EPISS es de curso crénico, muestra en su mayoria
un patrén de neumonia inespecifica o, con menor frecuencia y con mayor
especificidad, una neumontia intersticial linfocitica (Figura 1). A diferen-
cia de la neumonitis por metotrexato, no se resuelve sin un tratamiento
intensivo inmunosupresor administrado por més de seis meses.

Figura 1. Neumonitis por metotrexato. (A y B) Radiografia y tomografia
de térax que muestran la neumonia intersticial no especifica secundaria
a metotrexato. (C y D) Radiografia y tomografia de térax que sefialan la
resolucién de la neumonia intersticial no especifica a los cuatro meses de
interrumpir el metotrexato. (CC082)

B |

Conclusiones: No todos los pacientes con sindrome de Sjogren sufren
una neumonitis relacionada con la propia enfermedad. Es importante
considerar el diagnéstico diferencial de neumonitis por MTX que, si
bien infrecuente, tiene un buen prondstico si se detecta en fase temprana,
ya que se resuelve el cuadro al suspender el MTX.
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SINDROME DE ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS SIN
TROMBOSIS. CLASIFICACION POR CRITERIOS ACR/EU-
LAR 2023

P. A. Carrillo-Gémez, C.E. Flores-Aceves, G. Cruz-Lépez, ].D. Cente-
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Introduccién: El sindrome de anticuerpos antifosfolipidos es un trastor-
no multisistémico autoinmunitario caracterizado por trombosis tanto arte-
rial como venosa recurrente o morbilidad en el embarazo en relacién con
la presencia de anticuerpos antifosfolipidos. En 2023 se publicaron nuevos
criterios clasificatorios por ACR/EULAR divididos en dominios clinicos y
serolégicos. Dentro de los clinicos se incluyeron por primera vez la afecta-
cién valvular cardiaca, descrita como engrosamiento o presencia de vegeta-
cién. Esta manifestacion se ha encontrado hasta en un 80% de los pacientes y
afecta sobre todo a la vilvula mitral y en segundo lugar la aértica, que puede
causar insuficiencia o estenosis con requerimiento de tratamiento quirdrgico
en un 4% a 6%. La inclusién de la afectacién hematoldgica caracterizada por
trombocitopenia se encuentra en 16% a 46% de los casos.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 58 afios con diagnéstico de
anemia hemolitica por anticuerpos calientes desde 1993, epilepsia de cau-
sa no especificada desde los 20 afios e hipertension arterial sistémica desde
2009. En febrero de 2023 sufrié sincope por lo que se le realizé ECOTT
que reconocié estenosis adrtica grave y se inicié protocolo para tratamiento
quirtrgico de valvulopatia. En mayo se agregé trombocitopenia por lo que
se diagnosticé sindrome de Evans. En septiembre se realiz6 ECOTT de
control que identificé vegetacién en vilvula adrtica (Figura 1), ademis de

Figura 1. Vegetacion en la vélvula cardiaca. El ecocardiograma muestra la
vegetacion aséptica de la vilvula aértica. (CCO083)

insuficiencia mitral moderada con FEVI de 43%. Se hospitalizé para trata-
miento y abordaje, se tomaron anticuerpos antifosfolipidos con LAC 2,38,
ACL IgG 44,7 CU ¢ IgM 14,3 CU, aB2GPI IgG 130,9 UR/mL e IgM
119,1 UR/mL, ANA 1:160 patrén nuclear fino y trombocitopenia con pla-
quetas de 102 000 miles/Al. En octubre se colocé vilvula adrtica mecdnica y
se reseco la vegetacién. En marzo 2024, en una nueva determinacién de an-
ticuerpos antifosfolipidos persisten positivos a titulos altos y se aplicaron los
criterios ACR/EULAR 2023, incluidos afectacién valvular, trombocitope-
nia y anticuerpos que llevaron a clasificar como sindrome de anticuerpos an-
tifosfolipidos con perfil de alto riesgo por ausencia de episodios trombéticos.
Discusién: La afeccién valvular cardiaca en el sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos se puede presentar hasta en 80%. La vélvula més afectada
es la mitral y en segundo lugar la adrtica. Para clasificar a un paciente con
sindrome de antifosfolipidos es necesaria la presencia de tres puntos en el
dominio clinico y tres puntos en el serolégico; el paciente cumple 6 puntos
en el dominio clinico y 12 puntos en el serolégico.

Conclusiones: Los pacientes con sindrome de antifosfolipidos poseen una
amplia gama de manifestaciones clinicas, ademds de trombosis arterial, ve-
nosa y morbilidad en el embarazo. Con los criterios ACR/EULAR 2023
que incluyen afectacién cardiaca y hematoldgica es posible clasificar a pa-
cientes que no han sufrido episodios trombéticos.
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SINDROME ANTISINTETASA REFRACTARIO: REPORTE DE
CASO
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Rojas-Mendoza

Hospital General ISSSTE Toluca

Introduccién: Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) son un gru-
po heterogéneo de enfermedades que comparten sintomas de debilidad,
fatiga e inflamacién en el tejido muscular. El sindrome antisintetasa (SAS)
es infrecuente, con diversas manifestaciones como enfermedad pulmonar
intersticial (EPI), miositis, artritis, fenémeno de Raynaud y manos de me-
cénico, en relacién con anticuerpos anti-Jol en 20% a 30% casos. La MII
refractaria es un desafio, dado que es una enfermedad que no responde al
tratamiento y la presencia de algunos patrones clinicos per se suelen ser
resistentes desde la presentacién inicial.

Presentacion del caso: Se presenta un caso clinico de una paciente fe-
menina de 58 afios previamente sana. En diciembre de 2021 cursé con
infeccién moderada por COVID-19. En septiembre de 2022 se diagnos-
ticé SAS con cuadro clinico de poliartritis, debilidad muscular proximal
en cintura escapular, cintura pélvica y musculos axiales con escala MMT8
(Muscular Manual Testing) 40/80 puntos, manos de mecdnico, disfagia a
s6lidos, enfermedad pulmonar intersticial (Figura 1), enzimas musculares
elevadas (CPK 9 000 u/L, CK-MB 2 500 u/L), anticuerpos positivos: an-
ti-JO-1: 187 +++,anti-RO-52: 171+++, biopsia muscular con infiltrado in-
flamatorio linfoide, electromiografia con patrén miopitico de predominio
proximal con mayor afectacién de extremidades superiores de forma bila-
teral. Se inici6 tratamiento con esteroide a dosis altas (metilprednisolona,
3 g), que continué con prednisona (50 mg/dia), azatioprina (3 mg/kg/dia),
metotrexato (20 mg/dia), durante tres meses sin mejoria clinica ni bioqui-
mica. Se cambi6 a tratamiento con ciclofosfamida por seis meses con dosis
acumulada de 10,2 g, y obtencién de mejoria en cuanto a fuerza muscular
con MMT8 de 70/80 puntos. Continué tratamiento de mantenimiento
con micofenolato de mofetilo, pero dos meses después muestra un incre-
mento de la debilidad muscular MMT8 de 60/80 puntos y elevacién de
enzimas musculares (CPK 2 200 u/L, CK-MB 200 u/L). Se completa
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Figura 1. Engrosamiento septal subpleural posterior con vidrio despulido
bilateral y atelectasias laminares. (CC084)
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protocolo con informes negativos para neoplasias sélidas y hematolégicas.
Se indicaron rituximab (2 g IV), tacrolimus (3 mg/dia) y prednisona (15
mg/dfa). La paciente muestra secuelas crénicas en fuerza muscular proximal,
persistencia de enzimas musculares elevadas (CPK 1 560 w/L, CK-MB 350
u/L), asi como manos de mecédnico, y se considera un SAS resistente.
Discusioén: La definicién de MII refractaria considera aspectos como la
falla al tratamiento inmunosupresor inicial y refractariedad a subtipos que
se reconocen como formas graves de MII como el SAS. Dada la compleja
patogenia de las MII, reconocer las caracteristicas clinicas y la presencia de
factores de mal pronéstico como en este caso (EPI, anticuerpos anti-Jo1,
retraso en el diagndstico e inicio de tratamiento) es de suma importancia,
ya que esto se vincula con refractariedad de la enfermedad.
Conclusiones: Este caso demuestra la importancia del diagnéstico
oportuno de esta entidad poco frecuente dado que el tratamiento, ade-
mids de mejorar la calidad de vida del paciente, también mejora el pro-
néstico. A pesar de que muchos pacientes responden de forma favorable
al tratamiento, el riesgo de recaida y progresion a largo plazo es todavia
significativo, como en el caso de esta paciente. Las opciones terapéuticas
a seguir son la administracién de gammaglobulina intravenosa en com-
binacién con tratamiento biolégico, ademds de que en casos refractarios
se debe reevaluar la bisqueda de cronicidad y enfermedades relacionadas
como las neoplasias.
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VASCULITIS CUTANEA COMO MANIFESTACION INICIAL EN
UN SINDROME DE §IGGREN PRIMARIO (SSp) SERONEGA-
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Introduccion: El sindrome de Sjégren primario (SSp) es una enfermedad
autoinmunitaria sistémica crénica, la cual tiene como sintoma insignia el
complejo SICCA, con disminucién de actividad exocrina de glindula sali-
val y lagrimal, aunque puede tener manifestaciones extraglandulares como
la vasculitis cutinea que tiende a presentarse como inicio en pocas ocasio-
nes. A proposito de esta revision se presenta un caso clinico.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 65 afios con antecedentes
crénicos y degenerativos negados que acude por lesiones puntiformes en
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miembros pélvicos distales hasta la rodilla; niega prurito y al interrogatorio
dirigido refiere sequedad oral y sensacién de cuerpo extrafio en ojo; explora-
cién fisica: lesiones purpuricas ascendentes en miembros pélvicos, palpables,
cavidad oral con disminucién de lago salival, caries en molares y pérdidas
dentales multiples, asi como disminucién del lago lagrimal. Estudios de la-
boratorios: anticuerpos antinucleares negativos, anti-Ro y anti-El negativo, y
el resto normal. Biopsia de glindula salival: dos focos de al menos 50 linfoci-
tos, Schirmer < 5 mm (Figura 1); se establece sindrome de Sjégren.

Figura 1. Imdgenes histolégicas tefiidas con hematoxilina y eosina que
muestran la glindula salival mixta y los siguientes hallazgos: (A) mds de 50
linfocitos en dos focos; (B) fibrosis intersticial y atrofia acinar; se identifi-
can alteraciones morfoldgicas consistentes con el sindrome de Sjégren; (C)
imagen de lesiones por vasc
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Discusion: La vasculitis en el SSp es una manifestacién poco frecuente y
se presenta en 9%, en relacién con mayor gravedad del complejo SICCA en
la mayoria de los casos; por otra parte, el diagnéstico de SSp seronegativo
puede variar entre 8% a 37%. Es importante reconocer la vasculitis como
parte de las manifestaciones del sindrome de Sjégren y considerarla como
diagnéstico diferencial en la vasculitis cutdnea, si se toman en cuenta los ca-
sos como este en el que la seronegatividad pudo descartar la autoinmunidad
sistémica; sin embargo, el interrogatorio dirigido sobre el complejo SICCA
y las pruebas complementarias (en ocasiones no realizadas), como la biopsia
de gldndula salival menor y la prueba de Schirmer, pueden concluir un diag-
néstico cuyo tratamiento mejora el pronéstico del paciente.

Conclusiones: La vasculitis cutinea es una manifestacién poco frecuente
en el sindrome de Sjégren vinculada con empeoramiento del complejo
SICCA y peor pronéstico, por lo que debe buscarse de manera intenciona-
da con pruebas complementarias.
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INTEGRAL

B.E. Reyes-Torres!, PJ.A. Rodriguez-Henriquez!, M.C. De Anda-Judrez?,
L. Becerril-Mendoza’, K.M. Kortright-Maldonado®

@ Hospital General Manuel Gea Gonzdlez, ' Médica sur,  Hospital Judrez de
Meéxico



LIIT Congreso Mexicano de Reumatologia

Introduccioén: El sindrome de poliautoinmunidad es la coexistencia de
dos o mds enfermedades autoinmunitarias en un mismo paciente. Estas
anomalias pueden afectar a multiples sistemas y complicar su atencién cli-
nica y prondstico.

Este caso clinico describe a una paciente con diagnéstico de multiples
enfermedades autoinmunitarias y destaca la complejidad diagndstica, la
evolucion de las afecciones y las estrategias empleadas para su tratamiento.
El anilisis de este caso permitira correlacionar diferentes alteraciones au-
toinmunitarias y su efecto en la calidad de vida.

Presentacion del caso: Mujer de 46 afios de edad con antecedente de ar-
tritis reumatoide de tres afios de evolucién (anti-CCP, 500 Ul/mL) en
tratamiento con metotrexato (10 mg/sem) y é4cido félico (5 mg/72 h) con
baja actividad de la enfermedad (DAS-28 de 2,8 puntos), lupus eritema-
toso sistémico de seis afios de evolucién diagnosticado en el 2021 por
anticuerpos antinucleares 1:1 000 patrén homogéneo (Tabla 1) en relacién
con trombocitopenia, anemia hemolitica, hipocomplementemia y tdlceras
orales no dolorosas localizadas en paladar blando, en tratamiento con hi-
droxicloroquina (200 mg/24 h) y prednisona (12,5 mg/24 h) en reduccién
de dosis; ultimo SLEDAI de 10 puntos.

Acude a valoracién por referir debilidad muscular de inicio proximal:
MRC (medical research council) 4/5 en las cuatro extremidades simétrica
sin limitacién de sus actividades diarias de cuatro semanas de evolucién
que progresa en un lapso de dos meses a fuerza 2/5 en miembros superio-
res e inferiores, sin disfagia ni debilidad central, con elevacién de enzimas
musculares (CK 1 177 UI/L, mioglobina 489 ng/mL, CK MB: 174 ng/
mL, DLH: 338 UI/L, AST: 118 UI/L, ALT: 118 ALT); la auscultacién
pulmonar revela estertores crepitantes gruesos bilaterales basales, SLEDAI
de 6 puntos y DAS-28 de 2,4 puntos. Se solicitaron anticuerpos antifosfo-
lipidos, perfil de miopatias inflamatorias con resultados negativos (Tabla
1) y tomografia de térax simple con quistes subpleurales, agrupados en
regiones periféricas y basales de ambos pulmones, consistentes con enfer-
medad pulmonar intersticial. Se realiza biopsia muscular del vasto externo
del muslo izquierdo con evidencia de infiltrados inflamatorios perivascula-
res de predominio linfocitico en drea perimisial y atrofia perifascicular, por
lo que se integra el diagnéstico de polimiositis. Se inicié tratamiento con
micofenolato de mofetilo (500 mg/8 h) con recuperacién de la debilidad
muscular 5/5 en extremidades inferiores y 4/5 en las superiores y reduccién
de enzimas musculares en un 50% luego de tres meses de tratamiento, sin
ninguna complicacién.

Tabla 1. (CC086)

Estudio de laboratorio Resultado 1};: ls)t(:;iitzgf) Resultado
Antipéptido ciclico citrulinado 500 U/mL Anti-SSA <2,3CU
Factor reumatoide 551 IU/mL Anti-RNP 18,1 CU
Complemento C3 75,70 mg/dL | Anti-DNAdc | 39,6 UI/mL
Complemento C4 13,9 mg/dL Mi-2a Negativo
Anticuerpos anti-SMITH 8,32 mg/dL Mi-2 Negativo
Anti-DNA 1 203,74 UI/mL TIF-y Negativo
Anticardiolipina IgA 2,78 APL/mL MDA-5 Negativo
Anticardiolipina IgG 4,94 GPL/M1 NXP-2 Negativo
Anticardiolipina IgM 9,3 MPL/mL | PM-SCL75 | Negativo
Antinucleosoma < 60 U/mL Anti-Jo-1 Negativo

Discusién: Este caso clinico refleja la complejidad del control de pacientes
con poliautoinmunidad. El curso clinico de la paciente expone el reto tanto
en el diagnéstico diferencial como en la evolucién de las enfermedades, en
los que los factores como el tratamiento prolongado con glucocorticoides
y la coexistencia de multiples enfermedades autoinmunitarias complican la
evaluacién y el control terapéutico.

La toma de decisiones terapéuticas requiere individualizacién que consi-
dere la interaccién entre las anomalias autoinmunitarias y sus tratamientos,
con el fin de reducir al minimo la toxicidad farmacolégica y optimizar el
control de las enfermedades.

Conclusiones: La paciente logré recuperacién de la funcién motora a los
cinco meses del tratamiento, con descenso bioquimico de enzimas muscu-
lares y continda en seguimiento multidisciplinario.
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ABSCESO PULMONAR EN GRANULOMATOSIS CON PO-
LIANGITIS

M.A. Apaza-Quispe, V.E. Garcia-Gonzilez, C.M. Fonseca-Carcache
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: La granulomatosis con poliangitis es una vasculitis necro-
sante granulomatosa de pequefio vaso que afecta al tracto respiratorio su-
perior e inferior, rifiones y otros 6rganos. Tiene una prevalencia de 9 casos
por millén de habitantes. La afectacién respiratoria desde el inicio de la
enfermedad es hasta de 90% de los casos y puede manifestarse como gra-
nulomas, cavitaciones, enfermedad intersticial o hemorragia alveolar. Los
pacientes con GPA tienen predisposicion a infecciones por el tratamiento
inmunosupresor y las lesiones pulmonares. Se presenta el caso de una mu-
jer de 43 afios con GPA que desarroll6 absceso pulmonar por S. aureus de
dificil diagnéstico y tratamiento.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 43 afios con antecedente
de granulomatosis con poliangitis, que inicié a los 35 afios con lesién de
vias respiratorias superiores por estenosis subglética e hipoacusia, en tra-
tamiento con metotrexato. Inicia padecimiento en noviembre de 2023 con
tos y expectoracién mucosa; acude a la unidad médica donde la tomografia
de térax revela tumoracién en I6bulo inferior derecho de 74 x 42 mm y
adenopatias mediastinicas y la biopsia muestra displasia de bajo grado (Fi-
gura 1). En junio de 2024 se incrementan la tos, con aumentos térmicos
no cuantificados y diaforesis nocturna. Un nuevo estudio de imagen evi-
dencia absceso pulmonar y los estudios de laboratorio sefialan elevacion
de reactantes de fase aguda; la broncoscopia diagnéstica muestra un cul-
tivo de secrecién de Staphylococcus aureus sensible a la meticilina; se inicia
tratamiento con linezolid, sin mejoria significativa, por lo que se practica
una toracoscopia que revela drenaje de material purulento y las biopsias
identifican un proceso granulomatoso. Se completa esquema antibidtico y
se observa mejoria de lesién pulmonar.

Discusién: Dentro de las manifestaciones pulmonares en la GPA, los
nédulos, granulomas y cavernas pulmonares son los mds frecuentes. Estas
lesiones pueden infectarse o simular otras anomalias, por lo que el diag-
néstico debe tener un abordaje integral. En este caso se pensé de manera
inicial que la lesién pulmonar era neopldsica, pero luego se agregaron
sintomas infecciosos y el estudio infectolégico reconocié S. aureus. Esta
bacteria tiene relevancia en la GPA, ya que varios informes mencionan
que puede relacionarse con recaidas (los estudios experimentales ligan al
gen que codifica a la deshidrogenasa 6 fosfogluconato). Los granulomas
pulmonares, al confluir en una via respiratoria y formar cavernas, se pre-

Figura 1. TAC de térax: absceso pulmonar derecho. (CC087)
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disponen a infecciones, lo que agrega la inmunosupresién que conllevan
los pacientes con vasculitis. En la biopsia pulmonar efectuada posterior
al drenaje del absceso se observé que la formacién de la caverna era se-
cundaria a proceso granulomatoso por vasculitis, lo que predispuso a la
sobreinfeccién y, en virtud del tamafio de la caverna, fue dificil el control
con antibioticoterapia, y fue necesario el drenaje quirargico.

Conclusiones: La granulomatosis con poliangitis es una enfermedad au-
toinmunitaria que se caracteriza por la inflamacién granulomatosa a di-
ferentes niveles; en este caso se reconocié un granuloma pulmonar que se
infecté con . aureus, con pobre respuesta inicial a la antibioticoterapia,
que requiri6 drenaje quirdrgico. La mejoria de los sintomas fue progresiva.
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ARTERITIS DE TAKAYASU CON ECTASIA CORONARIA E IN-
FARTO AL MIOCARDIO
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M.A. Apaza-Quispe, V.E. Garcia-Gonzilez
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Introduccién: La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulomatosa
idiopética crénica de grandes vasos que afecta a la aorta, sus ramas prin-
cipales y las arterias pulmonares. Rutter e# a/., en una revisién sistemitica,
notificaron una distribucién mundial heterogénea, con predominio en mu-
jeres jévenes de 20 a 30 afios, incidencia anual de 0,4 a 3,4 por millén y una
prevalencia global de 3,2 a 40 casos por millén.

Presentacién del caso: Paciente femenina de 27 afios, sin antecedentes
relevantes. Inici6 en abril 2024 con malestar general, inyeccién conjuntival
y fiebre, y dos meses después se agregé dolor precordial opresivo irradia-
do a miembro torécico y regién mandibular izquierda (intensidad 10/10),
por lo que ingresa a este hospital. La evaluacién cardiovascular mostré:
ecocardiograma con cardiopatia isquémica e insuficiencia tricuspidea leve.
Angiografia coronaria: ectasia coronaria aneurismica Markis tipo I (tronco
de la coronaria izquierda, descendente anterior, circunfleja y coronaria de-
recha; Figura 1). La angiotomografia coronaria y de grandes vasos revela
aortitis con diseccién de la aorta abdominal en la bifurcacién de ambas
iliacas, estenosis iliaca externa derecha y femoral comtn derecha. Reso-
nancia cardiaca: infarto inferoseptal y subendocardico inferior en el terri-
torio de coronaria derecha. El tratamiento inicial consistié en pulsos de
metilprednisolona (1 g por 3 dosis), prednisona (0,5 mg/kg/dia), anticoa-
gulacién oral, antiagregacién plaquetaria y azatioprina (50 mg/dfa). Ante
persistencia de actividad de la enfermedad con tomografia por emisién de
positrones (TEP/TC-FDG) positiva para proceso inflamatorio se inicié
tratamiento biolégico con adalimumab (40 mg cada 2 semanas) y se logré
una evolucién clinica adecuada y estabilidad coronaria.

Discusion: La ectasia coronaria es una remodelacién patolégica de la ar-
teria, con una prevalencia mundial baja (0,5-5% por afio), la causa suele ser
de naturaleza diversa y se ha vinculado hasta en un 10% a 20% con enfer-
medades inflamatorias, y la arteritis de Takayasu es una de sus causas. Sin
embargo, la presencia de aneurismas multiples en la arteritis de Takayasu
es excepcional.

Conclusiones: El proceso de la enfermedad en la arteritis de Takayasu
produce estenosis, trombosis y formacién de aneurismas en las arterias.
Las lesiones vasculares estendticas son mds comunes que las lesiones aneu-
rismicas. Por lo tanto, esta forma de presentacién se ha notificado solo en
casos muy raros. Este caso destaca una manifestacién poco usual de la en-
fermedad de Takayasu que fue la primera manifestacion clinica con buena
respuesta al tratamiento biolégico.
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Figura 1. Angiografia coronaria que muestra ectasia de arterias coronarias.
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UN INUSUAL CASO DE LINFOMA MALT ASOCIADO A SIN-
DROME DE SJOGREN

M.I. Alarcén-Jarquin, A. Gémez-Alvarez, E.S. Sinchez-Peralta, D.E.
Flores-Alvarado, D.A. Galarza-Delgado

Hospital Universitario José Eleuterio Gonzdlez, UANL, Monterrey, NL

Introduccidn: El linfoma relacionado con el sindrome de Sjégren es una
complicacién importante que afecta a pacientes con esta enfermedad. Por
lo general son linfomas no Hodgkin, en particular de tipo MALT y la
identificacion temprana de sintomas relacionados es crucial para un tra-
tamiento efectivo. Las investigaciones recientes han profundizado en los
mecanismos patogénicos y las estrategias terapéuticas, con énfasis en la ne-
cesidad de un enfoque multidisciplinario en la atencién de estos pacientes.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 61 afios, con antecedente
familiar de una hija con diagnéstico de LES y otra con SpA-nr. El diag-
néstico de sindrome de Sjogren se establecié en el 2017 por la presencia
de fatiga, artritis y signos orales y oculares secos con ANA (+) 1:1 280
patrén moteado, anti-Ro (+) 264 Ul/mL (nl < 20 Ul/mL) y anti-La (+)
78 UI/mL (nl < 20 UI/mL). Inicialmente recibié tratamiento con hidroxi-
cloroquina (200 mg/dia) y deflazacort (6 mg/dia) con buena respuesta.
Acude en abril de 2022 por parotidomegalia y lesiones ulcerativas en mu-
cosa oral y un informe de ultrasonido que concluye edema submaxilar; se
indican metotrexato (15 mg/sem) y 4cido félico (5 mg/dia) y se aumenta
deflazacort (6 mg/12 h). Con este tratamiento mejora, sin volver a pre-
sentar un nuevo episodio, pero en agosto del 2024 se refiere al servicio
de oftalmologia por pterigion en conjuntiva del ojo derecho. La cirugia
para reseccién del pterigién derecho encuentra como hallazgo incidental
una lesién de coloracién violdcea en el parpado superior interno izquierdo
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Figura 1. Las secciones histolégicas muestran conjuntiva con pérdida de
su configuracién a expensas de infiltracién por una neoplasia compues-
ta de linfocitos pequefios con citoplasma claro, con nicleos redondos de
cromatina madura. Las células neoplisicas infiltran en un patrén difuso,
se extienden a través del estroma e infiltran el epitelio conjuntival (lesion

y se realiza biopsia de esa lesién. El resultado fue positivo para linfoma
marginal extranodal de tejido linfoide relacionado con mucosa (MALT)
con inmunofenotipo para células B CD20 (Figura 1), en septiembre de
2024. Estudios de laboratorio: hemograma normal, sin hiperglobulinemia,
ANA AC-4 1:640, valores de C3 y C4 normales, anti-Ro: 181 U/mL, an-
ti-La: 132 U/mL, por lo cual se solicité seguimiento por hematooncologia
médica y administracién de rituximab.

Discusién: El linfoma MALT relacionado con el sindrome de Sjogren
representa una de las complicaciones mds graves de esta enfermedad au-
toinmunitaria. La presencia de autoanticuerpos, como los anticuerpos an-
ti-Ro/SSA y anti-La/SSB, se ha correlacionado con un mayor riesgo de
linfoma, lo que sugiere que la autoinmunidad juega un papel crucial en
su desarrollo. Los estudios recientes indican que las alteraciones en el mi-
croambiente linfoide, provocadas por la inflamacién persistente, facilitan la
transformacién maligna de las células B en linfomas MALT. Los linfomas
MALT en pacientes con sindrome de Sjogren son muy raros, y mds ain
en la mucosa del parpado, por lo cual se consideré de suma importancia
notificar este caso clinico. El control de estos linfomas a menudo requiere
un enfoque multidisciplinario y las modalidades disponibles, como el tra-
tamiento dirigido y la inmunoterapia, han evolucionado y ofrecen ahora
nuevas esperanzas para los pacientes con este diagndstico.

Conclusiones: El linfoma relacionado con el sindrome de Sjogren es una
complicacién grave que surge de la inflamacién crénica y disfuncién in-
munoldgica. El riesgo incrementado de linfomas no Hodgkin, en especial
MALT, resalta la importancia de la deteccién temprana y el control ade-
cuado para mejorar el pronéstico y la calidad de vida. Hasta el momen-
to no existe un caso informado en las publicaciones médicas de linfoma
MALT en un paciente con sindrome de Sjogren en el ojo.
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ORQUIEPIDIDIMITIS Y ABSCESO TESTICULAR POR BRUCE-
LLAEN PACIENTE CON ARTRITIS PSORIASICA EN TRATAMIEN-
TO CON SECUKINUMAB

T.A. Luna-Zusiga', E. Cuevas-Orta?, G. Martinez-Flores’, A. Trini-
dad-Vanegas'

) Hospital Angeles San Luis, @ Hospital Central Ignacio Morones, SLB ¥/ Hos-
pital General de Zona 252, IMSS

Introduccién: La brucelosis es una enfermedad zoonética causada mds a
menudo por Brucella melitensis. Dentro de las complicaciones focales de
brucelosis, la afectacién genitourinaria se reconoce en un 2% a 20% y la or-
quiepididimitis es la presentacién mds comun, pero otras manifestaciones
como el absceso testicular son muy raras.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 44 afios, cocinero, que tie-
ne como antecedente psoriasis vulgar diagnosticada en 2009 tratada de
modo inicial con metotrexato, retinoides y etanercept con mejoria parcial
y efectos secundarios, por lo que en abril del 2023 se decide cambiar a
secukinumab con resolucién de actividad cutinea en un 100%. Un afio
después inicia con fiebre hasta de 38,8°C, predominantemente nocturna,
mialgias, artralgias, pérdida ponderal, diaforesis nocturna y dolor tes-
ticular tratado al principio con naproxeno y paracetamol, con mejoria
transitoria. De los pardmetros paraclinicos destaca transaminasemia, ele-
vacién de VSG y PCR, examen general de orina con hemoglobinuria y
urocultivo negativo. La tomografia toracoabdominal revela adenopatias
cervicales e inguinales y el ultrasonido testicular muestra orquiepididi-
mitis (Figura 1), por lo cual se inicié tratamiento empirico con levo-
floxacina (750 mg al dia por 14 dias). Cuatro semanas después aparece
un nuevo episodio de orquiepididimitis que requirié drenaje de absceso
testicular, con nuevos estudios paraclinicos que destacan leucocitosis 13
700, proteina C reactiva 118 mg/L, VSG 32, VDRL y VIH -, reacciones
febriles con antigeno positivo a Brucella abortus 1:320, ac. anti-Brucella
abortus por rosa de Bengala positivos y cultivo de tejido de epididimo
con crecimiento de bacilos gramnegativos positivo a Brucella spp, por lo
cual se inici6 tratamiento con rifampicina y doxiciclina durante seis se-
manas con resoluciéon completa de los sintomas. Luego de un cuadro de
brucelosis, el paciente sufre poliartritis simétrica de pequefias y grandes
articulaciones, ademds de mayor actividad cutdnea de psoriasis, por lo
que se indicé tratamiento con ixekizumab (80 mg cada 4 semanas), con
respuesta satisfactoria.

Discusién: No existen informes de brucelosis en pacientes con artritis
psoridsica bajo tratamiento con anti-IL-17. Dentro de la fisiopatologia
que podria contribuir a la adquisicién de la infeccién es que las especies de
Brucella son microorganismos intracelulares con afinidad por las células del
sistema reticuloendotelial, como los macréfagos. Las sustancias liberadas
por estas células infectadas dan lugar a la activacién de una subclase de
células T y/® que luego producen TNF-a, IL-17 ¢ IL-22 e inducen la
activacién de células T Th1 y citotéxicas, que participan en la destruccién
bacteriana directa. Por lo tanto, parece haber una competencia entre la
produccién de citocinas de las células T y/8 que favorece al huésped y la
supresion de estas en macréfagos que favorece al invasor. El resultado de
este antagonismo puede determinar en ultima instancia la eliminacién o
cronicidad de la infeccién.

Conclusiones: Al no existir claramente un mayor riesgo de brucelosis en
relacién con el uso del agente anti-IL-17, al término del esquema antibi6-
tico, el paciente pudo reiniciar el tratamiento con un nuevo anti-17 con
buena respuesta y sin recurrencias del proceso infeccioso.

Figura 1. Ultrasonido testicular que muestra una lesién heterogénea e hi-
poecogénica dependiente de la cabeza del epididimo izquierdo sin vascu-
laridad a la aplicacién de Doppler a color, con medidas de 7 x 6 x 7 mm en
relacién con absceso testicular. (CC090)
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ESéFAGp NEGRO EN SINDROME DE ANTICUERPOS ANTI-
FOSFOLIPIDOS, MANIFESTACION INUSUAL, REPORTE DE
CASO

J.C. Ramirez-Sanchez, C. Abud-Mendoza, O. Johnson-Ponce, I.N. Mo-
rales-Avendafio

Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: El sindrome de anticuerpos antifosfolipidos (SAAF) se
manifiesta por fenémenos trombéticos u obstétricos; la afeccién gastroin-
testinal grave es rara y variable y la esofigica es excepcional.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 53 afios con antecedente
de trombosis venosa profunda de pierna derecha y trombectomia, diabetes
tipo 2 e hipertensién arterial sistémica con mal control, tabaquismo y dos
episodios de infartos cerebrales, bajo anticoagulacion, atorvastatina y dcido
acetilsalicilico sin adherencia al tratamiento; ecocardiograma normal, TAC
de crineo que revela hipodensidad extensa en el territorio de la arteria
cerebral media izquierda, y hemiplejia derecha como secuela (RANKIN
4), ademds de artropatia inflamatoria bajo tratamiento con metotrexato
y prednisona. Padecié hemorragia del aparato digestivo alto, con subse-
cuente choque hipovolémico. Exploracién fisica: palidez generalizada de
tegmentos, petequias en abdomen y piernas, abdomen sin irritacién peri-
toneal. Estudio endoscépico: mucosa esofdgica de aspecto negro, sin evi-
dencia de varices ni hemorragia. Biopsia esofdgica: mucosa con necrosis
extensa, detritos celulares y evidencia de vasculitis con multiples trombosis
en mucosa (Figura 1). Estudios de laboratorio: leucocitos 16 x10°, neutré-
filos 13,34 x105, linfocitos 1,09 x10%, hemoglobina 7,4 g/dL, VCM 97,3

Figura 1. Endoscopia que demuestra el tercio distal esofdgico; se observan
cambios de coloracién en la mucosa de color negro en forma circunferen-
cial. Biopsia de eséfago: cortes histolégicos tefiidos con hematoxilina y
eosina. Tejido subepitelial con inflamacién extensa y vasculitis de pequefio,
mediano y gran calibres. Se identifica necrosis fibrinoide y trombos vascu-
lares, ademis de remodelacién vascular. Conclusién: reaccién inflamatoria
crénica intensa con vasculitis, isquemia y necrosis secundaria. (CC091)
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fL, CMH 34,7 pg, plaquetas 112 x 10%, glucosa 197 mg/dL, creatinina 1,8
mg/dL, VSG 31 mm/h, TP 24,2 s,INR 2,32, TPT 26,2 s, albumina 3,10
¢/dL, TGO 78 U/L, TGP 24 U/L,BT 0,49. VIH, VHC y VHB negativos,
VDRL-. Panel aPL con anticoagulante lupico (AL) positivo, titulos altos
para anti-B2 glucoproteina 1 (IgG-IgM) y anticardiolipina (IgG e IgM).
Se establece el diagndstico de eséfago negro, relacionado con sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos (SAAF) primario.

Discusién: Se considera que los agentes infecciosos precipitan la forma-
cién de aPL, en relacion con HLADR4 y HLADRwS53. La presencia de
APL requiere un segundo estimulo (ambiental, infeccioso, estrogénico,
neoplasico o traumdtico-quirdrgico) para su manifestacién. AL ocasiona
esofagitis autoinmunitaria y con la disminucién del grosor de la mucosa
se eleva el riesgo de necrosis y ruptura. El sindrome de eséfago negro,
complicacién rara en el SAAF, con predileccion en los hombres, se acom-
pafia de estados protrombéticos. La afeccién es comun hacia el tercio dis-
tal en 90% de los casos y debe sospecharse ante sangrado gastrointestinal
en pacientes con estado hipercoagulable, lo que obliga a una endoscopia
diagnéstica y biopsia del tejido afectado. La incidencia en necropsias es de
0-0% a 2% y en endoscopias del 0,01% a 0,28% en series de casos. La tasa
de mortalidad global es del 5,7% y la tasa de mortalidad relacionada con
comorbilidades subyacentes es de 31,8%. Las biopsias de tejidos afectados
demuestran oclusién trombética de arterias y venas de todos los calibres,
lesién endotelial aguda y crénica, e infiltrados inflamatorios. La vasculitis
necrosante sugiere enfermedades del tejido conjuntivo. En pacientes con
TV se recomienda la anticoagulacién: heparina de bajo peso molecular
(HBPM) seguida de warfarina con objetivo INR 2-3; la TV recurrente
obliga a un tratamiento adicional con dcido acetilsalicilico, hidroxicloro-
quina, atorvastatina y colquicina, ademas de HBPM. Puede ser ineficaz
intensificar el tratamiento con INR 3-4 ¢ incrementa el riesgo de trom-
bosis y hemorragia.

Conclusiones: El sindrome de eséfago negro es raro, con una incidencia
muy baja en SAAF, que pone en peligro la vida. Sin embargo, a pesar de
una anticoagulacién basada en el INR objetivo, se documentan episodios
de recurrencia, lo cual empobrece atin mds el prondstico.
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DIAGNOSTICO ECOGRAFICO DE UNA LESION DE LA BANDA
SAGITAL Y SUBLUXACION DEL TENDON EXTENSOR EN UN
MUSICO: REPORTE DE CASO

A. Espinosa-Orantes, C. Soto-Fajardo, F. Carranza-Enriquez, K. Contre-
ras, C. Pineda-Villasefior

Instituto Nacional de Rehabilitacion Luis Guillermo Ibarra Ibarra, SS

Introduccién: La subluxacién del tendén extensor en la articulacién me-
tacarpofaldngica (MCF) es una afeccién rara y poco frecuente en pacientes
sin artritis inflamatoria. La banda sagital (BS), componente importante del
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aparato extensor de los dedos, estabiliza al tendén en la articulacién MCF
y evita la extrusién excesiva y el efecto de “cuerda de arco” a la extension.
Los traumatismos, la laxitud, la incompetencia o ausencia congénita de la
BS se traducen clinicamente en la incapacidad para mantener centraliza-
do el tendén al movimiento, algo que es raro en musicos. El diagnéstico
clinico de las lesiones tendinosas, ligamentarias y de los retindculos de la
mano es un gran desafio y el ultrasonido musculoesquelético (USME) es
indispensable para su diagndstico.

Presentacién del caso: Un hombre de 36 afios, violinista en una orquesta
sinfénica, acudié a valoracién por molestia/incomodidad vinculada con
debilidad en el tercer dedo de la mano izquierda que se exacerbaba con el
movimiento y limitaba parcialmente la interpretacién de partituras por
dificultad a la extension completa de la articulacién metacarpofalingica,
de unos cuatro meses de evolucién. No tiene antecedentes patolégicos
de relevancia ni evidencia de traumatismo previo. Exploracién fisica:
subluxacién del tendén extensor del tercer dedo izquierdo a nivel de la
cabeza del tercer metacarpiano hacia el aspecto cubital durante la flexién
activa de la articulacién MCF (Figura 1). E1 USME identific6 una dis-
continuidad hipoecoica focal de la banda sagital en su aspecto radial con
desplazamiento progresivo del tendén extensor hacia el aspecto cubital a
las maniobras dindmicas de flexién a nivel de la MCF (pufio). Con estos
hallazgos se confirmé el diagnéstico de subluxacién del tendén extensor
del tercer dedo izquierdo por rotura focal en el aspecto radial de la banda
sagital; esto exigié tratamiento quirdrgico en el departamento de cirugia
de mano.

Discusién: La bibliografia muestra que las lesiones en la banda sagital, que
representan en clinica luxacién o subluxacién del tendén extensor comin
de los dedos, son raras en pacientes sin artritis inflamatoria de base. Su fre-
cuencia es alta en atletas de alto rendimiento (boxeadores o artes marcia-
les) por el traumatismo continuo, flexién forzada de la MCF o fuerzas en
varo o valgo a través de esta; sin embargo, no se considera una lesién mus-
culoesquelética relacionada con la musica como profesién; en este dltimo
caso, las lesiones mds notificadas corresponden a tendinitis, tenosinovitis o
paratenonitis, especialmente entre los instrumentistas de cuerda.

La BS es el estabilizador primario del tendén extensor; la lesién de su
aspecto radial es méds comun por la presencia de fibras morfolégicamente
més largas y delgadas; ademds, la desviacién cubital normal y la cabeza
MCP prominente del tercer dedo predisponen a la lesién de estas. El diag-
néstico clinico es poco preciso, por lo que el USME permite el diagnéstico
oportuno y el prondstico posoperatorio de estas lesiones.

Figura 1. (A) Subluxacién del tendén extensor comun del tercer dedo iz-
quierdo (flecha negra). (B) Correlacién clinica-ecogrifica a la flexién de la
MCEF con discontinuidad hipoecoica focal de la banda sagital en su aspec-
to radial con desplazamiento del tendén extensor hacia el aspecto cubital.

TE, tendén extensor; BS, banda sagital. (CC092)
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Conclusiones: La subluxacién del tendén extensor comtn de los dedos
es una anomalia infrecuente, sobre todo en musicos. Este hallazgo puede
ficilmente pasar inadvertido en clinica, por lo que el USME es un método
muy eficaz para su diagndstico.
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POLICONDRITIS RECIDIVANTE. ESTENOSIS TRAQUEAL SU
FORMA DE PRESENTACION

M. Zavala-Muiioz, O. Gallegos-Herndndez
Hospital General Regional 196, IMSS

Introduccién: Es una enfermedad autoinmunitaria sistémica, poco fre-
cuente, caracterizada por destruccién inflamatoria de estructuras carti-
laginosas de oreja, nariz y 4rbol traqueobronquial. Puede ser primaria o
vincularse con otra alteracién autoinmunitaria. Afecta a hombres y mu-
jeres por igual entre 40 y 50 afios. En su patogenia intervienen anticuer-
pos anticoldgeno tipo II. Manifestaciones clinicas: 90% presenta condritis
auricular caracterizada por eritema brillante y edema. En las recurrencias
causa apariencia de “coliflor”. Oculares: 20% muestra epiescleritis, escle-
romalacia, uveitis y queratitis ulcerativa. Nasales: rinorrea, epistaxis, nariz
en silla de montar (10% casos). Respiratorias: afonfa, sibilancias, estridor
inspiratorio, tos y disnea. Artropatia: 70% tiene poliartritis u oligoartritis
asimétrica seronegativa.

El diagnéstico es por lo general clinico. Son de utilidad los criterios de
McAdam (criterios clinicos o 1 criterio clinico + biopsia positiva o 2 sitios
con condritis con buena respuesta a esteroides). No existe un indicador
de laboratorio que defina el catabolismo activo del cartilago. Pueden estar
presentes indicadores inespecificos de inflamacién (VSG, PCR, leucocitos
y trombocitosis). En la biopsia de cartilago no existen hallazgos patogno-
monicos.

Tratamiento: la primera eleccién son los AINE. Los glucocorticoides
reducen la actividad y la recurrencia. FARME: metotrexato, azatioprina.
Tratamiento biolégico: anti-TNF alfa con mejores resultados.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 54 afios, originario y resi-
dente de la Ciudad de México, catélico y panadero. Antecedentes de im-
portancia: HAS de 3 afios de diagnéstico en tratamiento con telmisartin
(40 mg/24 h); alérgicos, quirdrgicos y transfusionales negados.
Padecimiento actual: refiere ocho meses previos con artralgias y artritis de
hombros, codos y carpos, rigidez matutina de 30 min, limitacién funcional;
se agrega dolor y eritema en pabellones auriculares y punta nasal en brotes,
tos no productiva y sibilancias; lo valora un facultativo que diagnostica asma
e indica tratamiento broncodilatador con salbutamol y esteroide inhalado
con discreta mejoria. Dos meses después sufre dificultad respiratoria preci-
pitada por IVR que requiere medidas avanzadas de la via respiratoria; como
hallazgo en su nota de egreso, se sefiala via respiratoria complicada con datos
indicativos de estenosis. Exploracién fisica: condritis auricular bilateral (Fi-
gura 1), predominio derecho, aspecto en coliflor (Figura 2), condritis nasal,
estridor laringeo y sibilancias espiratorias, sinovitis aguda en hombros, codos
y carpos, sin deformidades crénicas. Se extiende protocolo de estudio ante

sospecha de autoinmunidad: VSG (+) 46, proteina C reactiva (+) 25, FR
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Figura 1. Condritis auricular crénica. (CC093) (-), anti-CCP (-), ANA (-), C-ANCA (-), p-ANCA (-). BAAR serie 3
(negativo). TAC de cuello y térax: estenosis traqueal de 70%, sin datos de
neumopatia intersticial.

Ante este escenario clinico (condritis auricular, nasal y del tracto respira-
torio, poliartritis simétrica seronegativa), el paciente cumple criterios de
McAdam para policondritis recurrente y se inicia tratamiento con predni-
sona (0,5 mg/kg/24 h) + azatioprina (2 mg/kg/24 h) con mejoria notoria
del cuadro clinico.

Discusién: La policondritis recidivante es una alteracién poco frecuente,
pero tiene un comportamiento clinico distintivo (condritis auricular, nasal
y del tracto respiratoria); en el caso de la estenosis traqueal, sus principa-
les diagnosticos diferenciales son las vasculitis ANCA y el traumatismo
adjunto y las infecciones granulomatosas como tuberculosis; en este pa-
ciente se descartaron dichas entidades y se observé respuesta notable al
tratamiento.

Conclusiones: La estenosis traqueal representa un reto diagnéstico en el
cual las entidades autoinmunitarias forman parte del diagnéstico diferen-
cial (policondritis recidivante, sarcoidosis, vasculitis ANCA); en este caso
habia manifestaciones blanco a nivel del cartilago auricular, nasal, traqueal
y afeccién articular que facilitaron el diagndstico.
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CCo94

ENFERMEDAD DE GRAVES ASOCIADA CON SINDROME NE-
FRITICO POR LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO, REPORTE
DE UN CASO

I.M. Sanchez-Valentin, G. Cervantes-Casteldn
Hospital Judrez de México

Introduccién: Se ha informado la existencia de una relacién de Graves
con LES. Pocos estudios se han conducido hasta el momento en térmi-
nos etiolégicos; se explica por predisposicion genética (polimorfismos en
PTPN22, IFIH1, ITPR3), induccién por firmacos antitiroideos y estrés
oxidativo por tirotoxicosis. Se ha observado que los pacientes con enfer-
medad de Graves tienen un riesgo mayor de LES que los controles no
afectados (8,81 vs. 2,83 por 10 000 personas-afio; IC95%, 1,74-17,0).
Presentacion del caso: Mujer de 40 afios con antecedente de hipertiroi-
dismo en tratamiento con tiamazol (20 mg/8 h), propanolol (20 mg/8 h)
y selenio (100 mcg/24 h). Inicié el padecimiento tres meses después del
diagnéstico, con exacerbacién de oftalmopatia caracterizada por exoftal-
mos, dolor ocular, fotofobia, disminucién de la agudeza visual y disnea
subita mmRC III. A su ingreso se indicaron pulsos de metilprednisolona
durante tres dias y se continué el tratamiento con tiamazol y propanolol.
En su segunda semana de hospitalizacién desarrolla lesion renal aguda
KDIGO 3, hematuria y proteinuria de 2,75 g en 24 horas (Tabla 1), por lo
que se inicia abordaje diagnéstico por sindrome nefritico y se toma biopsia
renal que indica glomerulonefritis con patrén membranoproliferativo por
complejos inmunitarios, proliferacién extracapilar activa difusa, necrosis
fibrinoide segmentaria, nefritis tubulointersticial activa, lesién tubular
aguda focal con cambios regenerativos moderados del epitelio, fibrosis in-
tersticial grado 111, nefropatia lipica clase IV. El ultrasonido renal muestra
cambios inflamatorios crénicos renales de predominio derecho y se rea-
lizan anticuerpos ANA Screen 1:320 patrén moteado fino, citoplasmitico
1:80, C3 34,8.

Discusién: Las enfermedades autoinmunitarias afectan a casi una de cada
10 personas; se ha reconocido un aumento de la incidencia con el tiempo;
la enfermedad de Graves y el lupus eritematosos sistémico son enfermeda-
des autoinmunitarias sistémicas que pueden afectar a multiples sistemas,
entre ellos el renal; se ha observado que los pacientes con enfermedad de
Graves tienen un mayor riesgo de presentar LES, ya sea por predisposicién

genética (polimorfismos en PTPN22, IFIH1, ITPRE), con un riesgo de
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15% (OR = 1,15; IC95% 1,05-1,27: p = 0,004), por estrés oxidativo o
bien inducido por el tratamiento antitiroideo (en relacién con cambios
estructurales en las histonas del DNA). La importancia de reconocer la
correlacién entre la enfermedad de Graves y el LES tiene implicaciones en
el diagndstico temprano y tratamiento de los pacientes, ya que cada uno
aumenta el riesgo del otro.

Conclusiones: Se ha reconocido una relacién entre la enfermedad de Gra-
ves y el lupus eritematoso sistémico; la explicacién radica en tres pilares,
la predisposicién genética, firmacos o tirotoxicosis y el estrés oxidativo
vinculado con el hipertiroidismo; esta paciente cumple con criterios de cla-
sificacién LES EUAR/ACR 2019 de 14 puntos al presentar nefritis lupica
clase IV y proteinuria > 500 mg en 24 horas; se descarté una relacién con
farmacos por contar con anticuerpos antihistona negativos, por lo que se
sospecha como factor de riesgo el estrés oxidativo.

Tabla 1. Evolucién de los valores de creatinina durante noviembre de
2022, recoleccién de orina en 24 horas con evidencia de proteinuria sub-
nefrética y examen general de orina con evidencia de hematuria, signo
caracteristico del sindrome nefritico. (CC094)

Creatinina
07.11.22: creatinina inicial 1,44 mg/dL
18.11.22: toma de biopsia 1,39 mg/dL
23.11.22: de control 2,41 mg/dL
14.11.23 Recoleccion de orina
Proteinas totales en 24 h 2,75 g/24 h
Depuracién de creatinina 16,8 mL/min
16.11.22 Examen general de orina
pH 6
Densidad 1,025
Sangre Aprox. 200
Proteinas 100
Nitritos Negativos
Eritrocitos por campo 20-30
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CCogs

PANCITOPENIA INDUCIDA POR METOTREXATO A DOSIS
BAJAS EN PACIENTES TRATADOS CON INHIBIDOR DE LA
BOMBA DE PROTONES: ESTUDIO DE CASO

M.F. Mendoza-Rodriguez, A. Herndndez-Reyes, R. Ramirez-Marcial,
J.C. Villa-Calderén, A.M. Alpizar-Marquez

Hospital Judrez de México

Introduccién: La pancitopenia inducida por metotrexato se ha evidencia-
do como un efecto adverso poco comun que representa alrededor del 3%
de todos los efectos secundarios. Aunque la dosis acumulada del firmaco
es un factor determinante, la presentacién de la pancitopenia se relaciona
no solo con la dosis, sino también con factores que favorecen la dismi-
nucién de la eliminacién ya sea por causa renal o bien vinculada con las
interacciones con otros firmacos. Estas circunstancias pueden aumentar
la toxicidad del metotrexato, incluso con dosis bajas, como ocurre con los
inhibidores de la bomba de protones (IBP).

Presentacion del caso: Mujer de 76 afios que cuenta con los siguientes ante-
cedentes personales patol6gicos: artritis reumatoide de 10 afios de evolucién
sin seguimiento, en tratamiento con metotrexato (2,5 mg lunes, miércoles y
viernes); dcido félico (5 mg/24 h). Dispepsia en tratamiento con omeprazol
(40 mg/12 h). El padecimiento actual inicia al sufrir epistaxis no cuantificada
durante més de 60 min de duracién que se acompaiia de astenia y adinamia,

por lo que acude a valoracién. A su ingreso muestra epistaxis posterior (que
exige taponamiento instrumentado), asi como mucositis a nivel de la cavi-
dad oral (tlceras dolorosas, eritematosas y multiples), con dificultad para la
deglucién. Estudios de laboratorio: bilirrubina total 0,52 mg/dL, Ca 8,0 mg/
dL, C1 108 meq/L, K 3,8 meq/L, Na 141 meq/L, P 1,6 mg/dL, crea 0,38
mg/dL, BUN 12 mg/dL, urea 26 mg/dL, albimina 2,9 g/dL WBC 1,12
10%/ul, Hb 4,3 g/dL, Hto 13,7%, MCV 109,1 {L, PL'T 98 10%/ul, neu 0,24
10%/ul, 1inf 0,69 10%/ul, reticulocitos 0,55%, capacidad de fijacién 224 ug/dL,
hierro sérico 133 mg/dL, transferrina 98,6mg/dL, ferritina 493 ng/ml, vita-
mina B : 1923 pg/mL, folato 3,76 ng/ml HIV: no reactivo, VHC no reac-
tivo, HBsAg no reactivo. Frotis de sangre periférica: celularidad insuficiente,
anisocitosis generalizada con multisegmentacién (+++); granulos inmaduros
y eritroblastos. Ultrasonido abdominal: higado y bazo dentro de parimetros
de normalidad. Descartadas las causas nutricionales, infecciosas y relaciona-
das con la artritis reumatoide (sindrome de Felty), se establece intoxicacién
por metotrexato y se indica tratamiento con écido folinico durante tres dias,
con una mejoria de las tres lineas celulares.

Discusién: La intoxicacién por metotrexato es un efecto secundario poco
frecuente durante su uso. Si bien se ha establecido una clara vinculacién
entre la intoxicacién y las dosis altas del firmaco (500 mg/m?), el caso ante-
rior ilustra una intoxicacién por metotrexato a dosis bajas que, si bien poco
habitual, puede favorecerse por diversos factores precipitantes (edad > 75
afios, hipoalbuminemia, dosificacién errénea, interacciones farmacoldgicas,
etc.). El uso concomitante de inhibidores de bomba de protones (IBP) es el
mds relevante, ya que estos retardan la eliminacién del metotrexato a través
de diversos mecanismos, atin poco establecidos. Cabe destacar que la intoxi-
cacién por metotrexato no se relaciona con la actividad de la enfermedad
subyacente, aunque si puede hacerlo con la presencia de mucositis. Por otro
lado, la medicién del metotrexato a nivel sérico no es indispensable para
establecer el diagndstico, dado que la sospecha clinica, junto con el descarte
de otras causas, es suficiente para confirmar la intoxicacién.

Conclusiones: La prescripcién adecuada del metotrexato, tras considerar
las interacciones farmacoldgicas, permite una vigilancia oportuna y favo-
rece un buen curso clinico de la enfermedad, lo que contribuye a reducir
las complicaciones vinculadas con la intoxicacién farmacoldgica, incluso
cuando los efectos secundarios (como la pancitopenia) se clasifiquen como
poco frecuentes.
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SINDROME ANTISINTETASA SIN MANIFESTACION MUSCU-
LAR. REPORTE DE 2 CASOS

M.E. Santiago-Manzano, C.A. Guillén-Durin
Hospital General de Pachuca

Introduccién: El sindrome antisintetasa (SAS) es una enfermedad autoin-
munitaria sistémica, poco frecuente, que pertenece al grupo de las miopa-
tias inflamatorias idiopéticas, las cuales aparecen en 2,4 a 33,8 casos/100
000 habitantes, y el SAS representa el 17% de estos. Es predominante en
mujeres (2:1) entre 43 y 60 afios. Sus principales manifestaciones son mio-
sitis (90%), artritis (50%), enfermedad pulmonar inflamatoria (30%-70%),
Raynaud (40%), manos de mecanico (30%-40%), hipertension arterial
pulmonar (HAP) (25%) y fiebre (20%). Es caracteristica la presencia de
anticuerpos antisintetasa (AAS), también llamados anticuerpos especificos
para miositis, en 20% a 30% de los pacientes. Se presentan dos casos de
SAS sin manifestacién muscular, con diferente perfil de AAS.
Presentacién de los casos:

Caso 1: Femenino de 49 afios, con antecedente de Raynaud en tercer dedo
de mano derecha y artralgia en interfalingicas proximales desde 2020; en
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julio de 2023, luego de una infeccién de vias respiratorias altas, presentd
tos sin expectoracion y disnea de esfuerzo, las cuales no remitieron tras
la resolucién de proceso infeccioso. En noviembre de 2023 acude a con-
sulta de reumatologia; la exploracién fisica revela lesiones descamativas
en regién radial de segundo y tercer dedos de ambas manos. Biometria
hematica, quimica sanguinea y perfil hepético normales, creatina fosfo-
cinasa (CPK) 12 U/L (normal), aldolasa 6,6 U/L(normal), anticuerpos
antinucleares por inmunofluorescencia (ANA IFI) 1:160 AC (anticélu-
la)-19 moteado denso fino, AAS negativos salvo anti-PL-7 (frente a treo-
nil-ARN sintetasa) 16 (positivo), anticuerpos relacionados con miositis
(AAM) también negativos. Tomografia computarizada de alta resolucién
(TCAR): enfermedad pulmonar intersticial bilateral. Ecocardiograma es
normal. Pruebas de funcién respiratoria (PFR) con difusién pulmonar de
monéxido de carbono (DLCO) con disminucién leve (77%), espirometria
indicativa de restriccion pulmonar, capacidad vital forzada (CVF) 76,8%.
Inici6 tratamiento con dosis media de esteroide y rituximab, en abril 2024,
con mejoria de todas las manifestaciones.

Caso 2: Paciente femenina de 52 afios con antecedente de trombocito-
penia inmunitaria desde 2019, seguimiento en hematologfa, tratamiento
con prednisona (5-50 mg/dia) y romiplostim; por desabasto cambié a
eltrombopag entre 2021 y 2022, con reinicio al final de 2022 del romi-
plostim; inicia seguimiento en reumatologfa en febrero 2024 por presencia
de artralgia en hombros y tobillo derecho; la exploracién fisica muestra
hiperalgesia en tobillos y lesién descamativa en cara interna de primero y
segundo dedos de ambas manos. En marzo 2024 se agrega tos seca y dis-
nea de esfuerzo. Estudios generales normales, salvo plaquetas 52 000, CPK
58 U/L(normal), aldolasa 3 U/L(normal), ANA IFI AC-4 moteado fino
1:640, patrén citoplasmatico AC-19 moteado denso fino citoplasmatico
ribosomal 1:320, anti-Jo-1 (frente a histidil-ARNt sintetasa) 138 (positi-
vo), anti-Ro-52 (antiantigeno A de sindrome de Sjogren contra proteina
de 52 kD) positivo; el resto de AAM es negativo. TCAR: neumopatia
crénica intersticial. Ecocardiograma: insuficiencia mitral minima, probable
HAP leve (44 mmHg), PFR con DLCO con disminucién leve (66%),
espirometria indicativa de restriccién pulmonar, CVF 64%. Inici6 trata-
miento con dosis media de esteroide y rituximab en mayo 2024, asi como
antifibrético desde julio de 2024.

Discusién: El alto indice de sospecha en pacientes con enfermedad pul-
monar intersticial en ausencia de manifestaciones musculares es importan-
te para su diagndstico y tratamiento temprano.

Conclusiones: En el SAS, la ausencia de compromiso muscular es ex-
cepcional; la EPI es una manifestacién pulmonar distintiva, ambas ca-
racteristicas presentadas en los casos. Anti-Jo-1 es el AAS mis frecuente
(20-30%), anti-PL7 y anti-PL12 (frente a alanil ARNTY sintetasa) siguen
en frecuencia. Los AEM son mutuamente excluyentes; en el primer caso
se notific anti-PL7 y en el segundo anti-Jo-1 y adicionalmente el AAM
anti-Ro-52, el cual se relaciona con EPI mds grave, tendencia observada
en la segunda paciente.
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CCo97

ENFERMEDAD PSORIASICA. PRESENTACION ATIPICA CON
PSORIASIS INVERSA

J.P. Recéndiz-Flores, R.E. Barbosa-Cobos, M. Puebla-Miranda
Hospital Judrez de México

Introduccidn: La enfermedad psoridsica (EP) es una alteracion que se ma-
nifiesta en articulaciones axiales y periféricas, entesis, piel y ufias, y afecta por
igual a hombres y mujeres entre los 40 y 50 afios. El dominio articular tiene
una prevalencia de 0,16% a 0,25% y el dominio de piel/anexos (psoriasis) del
2% a 4%. Existen, en orden de frecuencia, diversas presentaciones clinicas: en
placas, ungueal, en gotas, eritrodérmica, pustulosa e inversa.
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La psoriasis inversa (PI), también conocida como psoriasis flexural o in-
tertriginosa, es poco frecuente y se presenta en 3% a 7% de los pacientes
con psoriasis.

Presentacion del caso: Mujer de 60 afios con antecedente de EP mani-
festada en dominio articular periférico de cinco afios de diagndstico con
criterios de clasificacién CASPAR para artritis psoridsica; se present6 en
consulta externa de reumatologia con un cuadro de dos semanas de evo-
lucién caracterizado por poliartritis inflamatorias asimétricas y aditivas de
pequeiias articulaciones y lesiones cutineas y ungueales. Exploracién fisica:
sinovitis en metacarpofalingicas derechas 3, 4 y 5; interfaldngicas proxi-
males 2 y 3; afeccién cutinea (Figura 1). Estudios paraclinicos: biometria
hemitica, perfil renal y hepdtico sin alteracién, PCR 1,97 mg/dL. Se con-
cluy6 EP con actividad articular moderada y actividad cutinea manifestada
por PI en regién inguinal y pubis con PASI de 1,6 puntos. Se inici6 trata-
miento con el FARME, inhibidor de IL-17, (ixekizumab).

Figura 1. Dermatosis localizada en la regién inguinal y pubis bilateral,
caracterizada por placas de formas irregulares y superficie eritematosa, lisa
y brillante. (CC097)

Discusién: La PI, presentacién inusual de la EP, se distingue por lesiones
en parche, eritematosas y bien delimitadas que afectan los pliegues corpo-
rales, en particular los genitales. La prevalencia de la afeccién genital sola
ocurre en apenas 2% a 5% de los pacientes con psoriasis. Es relevante la
destreza clinica para el diagnéstico temprano. Se presenta un caso clinico
diagnéstico de EP con manifestaciones articulares y cutdneas, esta ultima
expresada como PI en el drea genital.

Conclusiones: En EP es infrecuente la presentacién de PI como manifesta-
cién del dominio cutineo; cuando se presenta solo en el drea genital requiere
un alto indice de sospecha, en especial en ausencia de otros dominios.
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DESAFIO CLINICO DE LA AUTOINMUNIDAD. ASOCIACION
DE ARTRITIS REUMATOIDE Y HEPATITIS AUTOINMUNE

C.S. Pérez-Coronado, P. Lépez—Avalos, G.H. Galicia-Hernandez, R. Es-
pinosa-Morales
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Introduccién: Las enfermedades reumatoldgicas pueden tener manifes-
taciones hepiticas, ademds de efectos secundarios por el uso de farmacos
hepatotoxicos (metotrexato, leflunomida, AINE, anti-TNF, entre otros),
asi como infecciones concomitantes por virus hepatotropos. Se ha des-
crito que los pacientes con artritis reumatoide (AR) tienen riesgo ele-
vado de desarrollar enfermedad hepitica grasa no alcohdélica y hepatitis
autoinmunitaria.

Presentacion del caso: Paciente de 44 afios con antecedentes de hi-
perprolactinemia tratada con bromocriptina en 2006, hipotiroidismo
autoinmunitario desde los 18 afios (anti-TPO 164,7 U/1). Artritis reu-
matoide seropositiva (FR 48, anti-CCP 406,80 U/l) diagnosticada en
2018 (Figura 1); en la valoracién inicial tenfa transaminasemia (ALT
190 U/1, AST 137 U/D), lipidos (col total 143 mg/dL, HDL 29 mg/
dL, LDL 87, triglicéridos 133 mg/dL) y glucosa (97 mg/dL); serologia
VHB, VHC, VHA y VIH no reactiva. USG de higado y vias biliares:
esteatosis hepitica grado I. Se consideré que la elevacién de las transa-
minasas era de causa metabélica e inflamatoria y se indicaron reduccién
de peso (1,58 m, 88 kg), modificaciones dietéticas e inicio de tratamiento
con metformina y atorvastatina; en la siguiente valoracién se norma-
lizaron las enzimas hepiticas. Se decidi6 iniciar tratamiento para AR
con leflunomida (100 mg/sem) y sulfasalazina (1,5 g/dia) con adecuada
tolerancia hasta 2020 pero, debido a la actividad moderada de la enfer-
medad, se incrementd la dosis de sulfasalazina a 3 g/dia, lo que produjo
una nueva elevacién de las enzimas hepiticas. Tras atribuir la elevacién
de transaminasas al efecto de los FARME vy el antecedente de higado
graso, se realiz6 USG de HyVB que mostré esteatosis hepdtica de gra-
do I'y colecistitis crénica litidsica. Se suspendié el FARME vy se inici6
tratamiento bioldgico con golimumab, que consiguié una reduccién casi
a cifras normales (ALT 50 U/L, AST 49 U/L). Con este esquema de
tratamiento se mantuvo hasta marzo de 2024, cuando mostré de nueva
cuenta transaminasemia seis veces por arriba de valor normal. Se solicita-
ron ANA: nuclear moteado fino 1:1 280 y patrén citoplasmatico 1:1 640;
se analizé el caso con el servicio de gastroenterologia por sospecha de
hepatitis autoinmunitaria y se obtuvieron: anti-LKM1 positivos (4,5) e
IGG elevada 4 284 U/1 (635-1 741). La biopsia hepitica reveld hepatitis
crénica con lesiones de placa limitante, actividad moderada y fibrosis en
puente (grado III), estado precirrético (hepatitis de interfaz), reaccién
ductular con escaso dafio colestisico crénico (por reaccion de citoque-
ratina 7), lo que confirmé el diagndstico y se ajustd el tratamiento con
azatioprina (75 mg/dia) y prednisona (30 mg) con esquema de reduccién
semanal, hasta normalizar las enzimas hepdticas.

Discusion: El caso describe la relacién entre la AR y la AIH, que es una
vinculacion rara, con una prevalencia calculada del 1,3%. El diagnéstico de
AR + AIH es un reto, dado que los FARME pueden elevar las enzimas

hepiticas, y retardar el diagnéstico, como fue el caso de esta paciente. E1

diagnéstico preciso requiere medicién de ANA, anticuerpos anti-LKM1
y una biopsia hepitica.

En virtud de la baja incidencia de estas afecciones en conjunto se cuenta
con poca informacién acerca del tratamiento, pero se ha registrado buena
repuesta con los inmunosupresores como AZA y MMEF.

Conclusiones: La determinacion inicial y la vigilancia en el seguimiento
de los pacientes con FARME son cruciales para la sospecha de esta rela-
cién. Siempre deben excluirse causas distintas de la AITH, hepatitis viral,
antes de pensar en una enfermedad autoinmunitaria relacionada con la
AR. La identificacién temprana de AIH y el ajuste del tratamiento inmu-
nosupresor son fundamentales para mejorar el pronéstico. Es importante
la colaboracién de reumatologia y gastroenterologia para el control apro-
piado de estos pacientes.
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PIODERMA GANGRENOSO COMO PRIMERA MANIFESTA-
CION DE GPA Y CUCI

Y. Garcia-Pérez, A.R. Morales-Meza, L.V. Maya-Pifia, R.E. Barbosa-Co-
bos, M. Puebla-Miranda

Hospital Judrez de México

Introduccién: El pioderma gangrenoso (PG), una dermatosis neutrofilica,
puede ocurrir en relacién con enfermedades inmunomediadas, en especial
con EII en el 22,2% de los casos; sin embargo, se han observado lesiones
semejantes en el 1,1% en el GPA. La vinculacién entre granulomatosis
con poliangitis (GPA) y colitis ulcerativa crénica inespecifica (CUCI) es
poco frecuente y se limita a series e informes de casos, 15% en la serie de
casos de vasculitis y enfermedad inflamatoria intestinal (EII) més grande
notificada hasta la fecha.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 44 afios con antecedente
personal patolégico de HAS. Present6 pépula en miembro pélvico izquier-
do con posterior desarrollo de tdlceras cutineas de 10 meses de evolucion

Figura 1. Las radiografias muestran disminucién del espacio articular y quistes en las articulaciones metacarpofalingicas. (CC098)
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(Figura 1); se realiz6 abordaje que descarté insuficiencia arterial, venosa,
infeccién o neoplasia. Durante el protocolo de estudio de enfermedad
sistémica se diagnosticé GPA por criterios ACR/EULAR 2022 al pre-
sentar descarga nasal sanguinolenta, inflamacién de senos paranasales
y anticuerpos anti-PR3 positivos. Seis meses después se establecié so-
breposicién con CUCI y en la colonoscopia se identificaron en ciego
y colon ascendente erosiones puntiformes de 1 a 2 mm de distribucién
heterogénea y en el recto ulceraciones focales; en la biopsia de intestino
grueso se reconocié colitis crénica activa con ulceracién multifocal, cé-
lulas de Paneth en colon transverso, descendente y sigmoides, cambios
regenerativos acentuados vinculados con criptitis y microabscesos. Ex-
ploracién fisica: miembro pélvico izquierdo con ulcera de 10 x 4 cm, de
borde regular, eritematoso, con fondo limpio. Estudios de laboratorio:
ANA 1:320 patrén citoplasmitico reticular; anti ADN(dc) < 10 UR/
mL; anti-SM < 2 UR/mL; anti-B2GPI IgG 2,0 UR/mL, IgM 2,76 UR/
mL; ACL IgG 13,79 U/mL, IgM 6,93 U/mL; anti-Ro/SSA < 2 UR/
mL; anti-La/SSB < 2 UR/mL; anti-PCC 1,70 UR/mL; cANCA 1:320;
anticuerpos anti-PR3 166 UR/mL; anti-MPO < 2 UR/mL. Recibi6 tra-
tamiento con esteroide tépico por un mes, prednisona (30 mg por dia) de
forma inicial, con posterior dosis reduccién y micofenolato de mofetilo
(500 mg orales/8 h), con obtencién de mejoria clinica.

Figura 1. (A) Pierna izquierda con ulceras de 5 mm hasta 25 x 15 cm,
afectacién de todas sus caras y dorso de pie, fondo sucio con fibrina y tejido
de granulacién eritematoso y bordes en sacabocado violiceo, tlceras que
confluyen sobre piel edematosa. (B) Ulcera de 20 x 10 cm con tejido de
granulacién eritematoso y cicatrices atréficas. (CC099)

&

Discusién: La GPA y la CUCI pueden aparecer simultdneamente de for-
ma extraordinaria; en el caso clinico presentado, la paciente cursé con PG
como manifestacion inicial que puede relacionarse con ambas entidades y
representa un reto diagnéstico.

Conclusiones: Tener en cuenta esta vinculacion es de utilidad para dis-
minuir errores en el diagnéstico e implementar un tratamiento oportuno.
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CCi00

CINCO CASOS DE ISQUEMIA PERIFERICA EN ENFERMEDA-
DES REl_JMATICAS Y CONDICIONES QUE SIMULAN ANTI-
FOSFOLIPIDOS. REVISION/VIGENCIA DE MODALIDADES
TERAPEUTICAS DEL SILDENAFILO ORAL

D.D. Bafiuelos-Ramirez!, S. Sdnchez-Alonso?

W Reumatologia privada, ”Reumatologia ISSSTEP Puebla/HGR 20 IMSS,
Puebla

Introduccién: La isquemia periférica como parte de las enfermedades
reumdticas autoinmunitarias se ha reconocido desde mucho tiempo atrés.
El fenémeno de Raynaud (FR) es un ejemplo emblemdtico. Las mani-
festaciones oclusivas, leves o catastréficas del sindrome antifosfolipidos
(SAF) constituyen otro lado de la cuestién y desde sus primeras descrip-
ciones avanzaron hasta ser parte relevante del cuadro clinico y de los cri-
terios de clasificacion, que indiscutiblemente coadyuvan al diagnéstico. A
pesar del incremento del conocimiento del SAF y de diversas enferme-
dades reumiticas autoinmunitarias (ERAI), en la poblacién médica y la
poblacién general, no son solo estas entidades las que pueden producir
cuadros clinicos semejantes a los del SAF y las ERAI sino que pueden ser
propiamente enfermedades autoinmunitarias o precipitadas por episodios
oclusivos. Con anterioridad se han tratado los fenémenos isquémicos pe-
riféricos graves, que no presentaban respuesta a tratamientos iniciados por
otras especialidades, con sildenafilo oral.

Presentacién de los casos:

Caso 1: Paciente femenina de 42 afios, deportista, sin antecedentes de im-
portancia quien percibe dolor articular, en partes distales de extremidades y
coloracién ciandtica, al principio en relacién con condiciones ambientales.
Se considera FR y consulta diversas especialidades, incluida la angiologia,
sin mejoria. Se la envia como probable LEG. Se descarta la entidad de
acuerdo con criterios y se inicia tratamiento con sildenafilo oral en mo-
nodosis vespertina (12,5 mg), con evaluacién al mes y buena respuesta
(Figura1).

Caso 2: Paciente masculino de 22 afios con diagnéstico de LEG sin posi-
tividad a SAF. Es estudiante, sin datos relevantes y con cuadro clinico de
dolor tipo isquémico y cianosis en dedos de pies, eritema malar y alopecia.
Se indica tratamiento combinado con esteroides y ciclofosfamida, mas sil-
denafilo, y se consigue buena respuesta (Figura 1).

Caso 3: Paciente femenina de 76 afios con enfermedad vascular periférica
y datos de infecciones de vias urinarias de repeticién. Sin evidencia alguna
de autoinmunidad demostrable. Referida por angiélogo por falla terapéu-
tica a vasodilatadores y hemorreolégicos; se habia ya descartado oclusién
por estudio Doopler. Se prescribe sildenafilo (12,5 mg) en monodosis con
buena respuesta observable en la revaloracién al mes (Figura 1).

Caso 4: Paciente femenina de 45 afios con esclerodermia y FR, previa-
mente tratada por otros especialistas; debido a la pobre respuesta acude a
cita y se indica tratamiento con sildenafilo (12,5 mg) en monodosis, més
antiagregante plaquetario y dosis minima de deflazacort. En la revalora-
cién de la respuesta a los dos meses se encuentra buena apreciacién.

Caso 5: Paciente masculino de 67 afios con diagnédstico confirmado de
ARy tratamiento con metotrexato, etanercept, AINE y dosis baja de cor-
ticoide. Después de COVID-19 refiere somnolencia y se desarrolla acro-
cianosis, mds fatiga como secuelas probables del COVID. Se prescribe
sildenafilo (12,5 mg) en monodosis diaria y se observa buena respuesta en
somnolencia, fatiga y acrocianosis.

Discusioén: El papel de los inhibidores de la fosfodiesterasa en el arse-
nal de la reumatologia no debe escatimarse. En los primeros informes de
este grupo y en la prictica habitual, cuando las manifestaciones clinicas
parecen exigirlo, se han indicado sin fallas terapéuticas. Como fenémeno
no esperado (serendipia), también se observé disminucién en somnolen-
cia y fatiga. Probablemente esto tenga relacion con el efecto vasodilatador
y el incremento de la oxigenacién periférica. El bajo costo del medica-
mento genérico lo hace adecuado y con muy pocas restricciones para uso
combinado con otros firmacos. En los pacientes tratados, en quienes
concurrieron diagnésticos previos de diabetes mellitus e hipertensién, los
tratamientos de base continuaron sin complicacién alguna observable.
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Figura 1. Imdgenes de casos de isquemia vascular periférica en pacientes reumdticos y con otras patologias, que fueron tratados con sildenafilo via oral. En
la parte superior, las fotografias corresponden a la primera valoracién; en la parte inferior, la respuesta observada en los respectivos casos. Los cambios son

evidentes. Contintan en tratamiento con dosis bajas de sildenafilo, ademds del tratamiento adicional requerido. (CC100)

Conclusiones: El efecto no esperado en las investigaciones iniciales del
sildenafilo ofrecen una posibilidad terapéutica no prevista, pero que debe
utilizarse de forma adecuada.
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CC101

TRASTORNO LIMITE DE LA PERSONALIDAD Y COMPLICA-
CIONES DURANTE EL EMBARAZO EN LES, REPORTE DE CASO

E.A. Galindo-Calvillo, M.E. Corral-Trujillo, L. Pérez-Barbosa, C.M.
Skinner-Taylor, D.A. Galarza-Delgado

Hospital Universitario José Eleuterio Gonzdlez, UANL, Monterrey, NL

Introduccién: Los pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES)
suelen presentar diversas comorbilidades, tanto fisicas como neuropsi-
quidtricas, ambas ampliamente estudiadas. Poco se sabe de la prevalencia
de los trastornos de la personalidad y su efecto en la actividad de la enfer-
medad. Estos trastornos se caracterizan por desviaciones en la cognicién,
el afecto, el funcionamiento interpersonal o el control de los impulsos.
Segun el Manual Diagnéstico y Estadistico de los Trastornos Menta-
les-5 (DSM-5) se divide en tres grupos: A (trastorno de personalidad

paranoide, esquizoide y esquizotipica), B (trastorno de personalidad li-
mitrofe, narcisista, antisocial e histriénica) y C (trastorno de personali-
dad obsesivo-compulsivo, de evitacién y dependiente). Los individuos
que los padecen como comorbilidad tienen menor esperanza de vida y
tienden a abandonar sus tratamientos médicos.

Presentacién del caso: Mujer de 25 afios con LES y sindrome anti-
fosfolipido (SAF) desde los 14 afios, con mal apego al tratamiento y
seguimiento irregular. Seis meses antes de su ingreso sufre aborto a
las 6,3 SDG. Luego de esta pérdida, un médico tratante le indicé no
embarazarse por nefritis lipica activa. La paciente desoyd la indicacién y
abandond la atencién de su médico. Ingresa a este hospital por trombosis
venosa profunda en el miembro pélvico izquierdo y cursa una segunda
gestacién de 10 semanas por FUM; muestra actividad cutdnea, renal y
articular, con proteinuria de 1,95 g en 24 horas. En la valoracién inicial
del servicio de psicologia se determiné que satisfacia criterios diagnds-
ticos por DSM-5 para trastorno limitrofe de la personalidad (Tabla 1).
Durante su embarazo, la paciente tuvo una baja adherencia a las indica-
ciones médicas y consultas de seguimiento, tanto de reumatologia como
de medicina maternofetal, ademds de abandonar las valoraciones psico-
légicas por decision propia. En la semana 19,6 de gestacién se identifi-
¢6 restriccion del crecimiento intrauterino tipo III, un SLEDAI 2K de
12 puntos (exantema, dolor pleuritico, complemento bajo, proteinuria y
DNAdc positivos) e hipertensién. Se indicé internamiento, que la pa-
ciente rechazé. En la semana 20,6 se confirmé la muerte fetal. Después
de la pérdida, la paciente abandona el seguimiento.

Discusién: El trastorno limite de la personalidad en pacientes con ERA
produce mal apego al tratamiento y tiene un pobre prondstico. En 2022,
Drumaz ez al. compararon a 64 pacientes con LES y 68 controles y encon-
traron que 25 del grupo de LES (39,1%) presentaban diagndstico de trastor-
no de la personalidad, en comparacién con ocho del grupo control (11,8%).
Relacionaron los trastornos de la personalidad con una mayor duracién de la
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Tabla 1. Criterios diagndsticos para el trastorno limitrofe de la personalidad segin DSM-5. (CC101)

Patrén dominante de inestabilidad en las relaciones interpersonales, de la autoimagen y los afectos e impulsividad intensa, que comienza en las primeras etapas de la edad
adulta y estd presente en diversos contextos y que se manifiesta por cinco o mas de los siguientes hechos:

L. Cumple Lo . .
Criterios wmp Descripcion de los criterios cumplidos
criterios
. L . Se fue a vivir con su pareja a otra ciudad a pesar de que no contaban con un plan
Esfuerzos desesperados para evitar el desamparo real o imaginario Si S
para vivir juntos
Patrén de relaciones interpersonales inestables e intensas; caracterizado por si Idealiza y devalda a los médicos que la tratan de acuerdo con las indicaciones o
idealizacién y devaluacion restricciones que le imponen.
. . . . PR . . , A pesar de que la actividad del LES era evidente, continuamente negaba la grave-
Alteracién de la identidad: inestabilidad intensa; autoimagen y sentido del yo Si P quea e ! 8 g
dad de su alteracién médica
- s . . . Abandona a su médico y tratamiento por LES y se embaraza a pesar de la con-
Impulsividad en dos o mis dreas potencialmente autolesivas Si .
traindicacién
Durante las diferentes consultas, al recibir malas noticias o indicaciones que no
. . o esperaba. Durante las distintas consultas, al comunicarle malas noticias o indica-
Comportamiento, actitud, amenazas recurrentes de suicidio o conductas . . : ™ :
. Si ciones que no esperaba; parecia no escuchar al médico y hacia preguntas fuera del
autolesivas . . .
tema tratado. Por ejemplo, al hablar del RCIU-III, la paciente no parecia escuchar
y exigi6 tener las imagenes de la ecografia
Sensacion crénica de vacio No NA
Inestabilidad afectiva debida a una reactividad notable del estado de d4nimo No NA
Enfado inapropiado e intenso, dificultad para controlar la ira No NA
Ideas paranoides transitorias relacionadas con el estrés o sintomas No NA
disociativos graves

enfermedad, bajo nivel educativo y anticuerpos antifosfolipidos. Se observé
una menor calidad de vida en los pacientes con diagndstico de trastorno de la
personalidad, con efecto negativo en su apego al tratamiento y seguimiento
médico. En contraste con lo informado, en el caso de esta paciente se des-
cribe a una mujer con grado de estudios de licenciatura. Y, de acuerdo con lo
notificado, contaba con 11 afios de evolucién de la enfermedad y positividad
para anticuerpos antifosfolipidos.

Conclusiones: El trastorno limite de la personalidad influye en las de-
cisiones para el autocuidado del embarazo y actia en detrimento de la
adecuada relacién médico-paciente. Es fundamental identificar en fase
temprana datos clinicos que permitan referencia a psicologia o psiquiatria
en pacientes con LES y trastornos de la personalidad. El objetivo es garan-
tizar una mejor observancia del tratamiento y seguimiento de su alteracién
de base para obtener mejores resultados terapéuticos y una reduccién de
los brotes del padecimiento.
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CC102

ASOCIACION ENTRE ESCLEROSIS SISTEMICA VARIEDAD
LIMITADAY PSORIASIS. REPORTE DE CASO

M.E. Santiago-Manzano, C.A. Guillén-Durin
Hospital General de Pachuca

Introduccién: La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad del tejido
conectivo caracterizada por proliferacién fibrobléstica y acumulacién exce-
siva de matriz extracelular por los fibroblastos activados en la piel afectada,
asi como varios 6rganos internos. La psoriasis se distingue por inflamacién,
infiltracién de células mononucleares y proliferacién de queratinocitos,
ademds de que intervienen alteraciones inflamatorias angiogénicas. A pe-
sar de que las manifestaciones cutdneas son muy comunes, la relacién en-
tre esclerosis sistémica y psoriasis se ha estudiado poco. Ambas anomalias
comparten ciertas caracteristicas fisiopatolégicas, como las anormalidades
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inflamatorias de la vascularizacién, acrooste6lisis y posiblemente alteracién
de los capilares ungueales. La coexistencia de psoriasis y ES es rara; los
estudios previos han demostrado que la inmunidad que participa en la pso-
riasis es de predominio TH1, mientras que la ES es una enfermedad con
inmunidad de predominio TH2. Sin embargo, la evidencia ms reciente ha
revelado que la psoriasis es una enfermedad TH1/TH17,y que esta dltima
también interviene en la ES. Se presenta el caso de una relacién entre ES
variedad limitada y psoriasis en un paciente masculino.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 28 afios, valorado por
primera vez en la consulta de reumatologfa en junio del 2023. Inicia su
padecimiento actual seis meses antes con malestar inespecifico en cintu-
ra escapular y pélvica, con artralgias y artritis de manos principalmente,
ademds de disfagia leve a sélidos, engrosamiento cutineo distal en ma-
nos, esclerodactilia y telangiectasias en cara y térax, asi como fenémeno de
Raynaud en palmas y tlceras en la punta de los dedos; por dltimo, refiere
lesiones de larga evolucién consistentes en placas eritematosas bien deli-
mitadas, cubiertas con escamas finas de color blanco nacarado en codos,
regién lumbar y rodillas.

Antecedentes de importancia: trabajo manual (albafiil, mecanico, lavaco-
ches), tabaquismo positivo con indice tabdquico de 6 paquetes/afio. Tiene
carga genética materna para enfermedades reumatolégicas (artritis reu-
matoide, lupus eritematoso sistémico). Antecedente de psoriasis desde los
20 afios, con informe de biopsia de entonces, sin seguimiento. Se solicitan
estudios generales, todos en normalidad, HLA B27 (antigeno leucoci-
tario humano B27) negativo, anticuerpos antinucleares (ANA) positivo
patrén centromérico 1:640, y anticuerpos anticentrémero 1:640 positivos.
Se realizaron estudios complementarios que descartaron manifestaciones
renales, pulmonares, cardiovasculares, entre otras. Actualmente se halla en
tratamiento con metotrexato (20 mg/sem) y tépico para lesiones dermato-
16gicas, con adecuada respuesta. Continta en vigilancia estrecha.
Discusién: Existen muy pocos casos notificados de la relacién de ES y pso-
riasis, padecimientos que comparten algunos aspectos inmunopatogénicos.
Conclusiones: En la psoriasis, la inflamacién cutdnea es dominada por
células T CD4+ y T CD8+, con predominio de estas ultimas. En la escle-
rosis sistémica, las células T CD4+ median la produccién de anticuerpos
y las interacciones con los linfocitos Th2 a través de las citocinas IL-3,
IL-4 e IL-6. Las vias del interferén también tienen un papel en ambas
enfermedades.

La mayoria de los casos notificados sefiala una larga evolucién de psoriasis
antes del ES y la variedad difusa es el tipo mds comun desarrollado; en este
paciente, los datos son hasta el momento de la variedad limitada.

La negatividad a ANA parece ejercer una funcién protectora e incluso
se ha acompafiado de un mejor prondstico; en este caso, la positividad
de anticuerpos es importante para mantener la vigilancia respecto de la
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evolucién y el posible compromiso. Las vias patogénicas comunes podrian
mejorar en el futuro el enfoque terapéutico en estos enfermos.
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PARTICIPACION DEL REUMATOLOGO EN EL TRATAMIENTO
DE LAS ENFERMEDADES INMUNOMEDIADAS DE LA PIEL:
PENFIGO DE DIFICIL CONTROL

L. Romero-Vizquez, O.E. Mufioz-Monroy, T.L. Quesada-Takaki, K. Ava-
los-Zavala

Hospital Central Militar

Introduccién: El pénfigo es un grupo de trastornos ampollosos poten-
cialmente letales, caracterizados por acantdlisis, inducidos por la unién de
autoanticuerpos IgG circulantes a moléculas de adhesién intracelular; el
resultado es la formacién de ampollas intraepiteliales en membranas mu-
cosas y piel. El pénfigo vulgar es la forma mis frecuente, pero su frecuencia
es baja (0,1-0,5:100 000 personas/afio), con predominio en adultos de 40
a 60 afios.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 45 afios que inici6 a me-
diados de julio de 2024 con odinofagia y faringodinia y aparicién de lesio-
nes en mucosa oral, ademds de lesiones en la piel cabelluda tipo vesiculas
diseminadas hacia térax y extremidades, de aspecto ampolloso con con-
tenido seroso; se administraron azoles tépicos sin mejoria. Debido a la
exacerbacion de las lesiones se lo hospitalizé por sospecha de viruela del
mono (monkey pox) a cargo del servicio de infectologia, que descarté el
diagnéstico, y se indicé interconsulta con los servicios de reumatologia
y dermatologia. Se inici6 tratamiento a base de pulsos de esteroide con

Figura 1. (CC103)

metilprednisolona IgIV (18 g IV/24 h por 2 dias, 2 dosis); y dermatologfa
indicé hidroxizina (10 mg/24 h) por 20 dias, loratadina (10 mg/24 h) por
20 dias y clobetasol en ungiiento cada 12 horas por 14 dias, y posterior-
mente cada 24 horas por otros 14 dias; y domeboro en sobres aplicado en
fomentos cada 12 horas por siete dias. Egresé por mejoria clinica con los
tratamientos por dermatologia y con azatioprina (50 mg, 2 tabletas, 100
mg/24 h de lunes a viernes) y prednisona (10 mg/24 h). Sin embargo, el 17
de septiembre de 2024 se lo revaloré en la consulta externa de reumatolo-
gia y se documenté recaida con lesiones en palmas de las manos, plantas
de los pies, regiones inguinal e interglitea, asi como mucosas y parpados
(Figura 1), motivo por el que se le rehospitaliza y se instituye tratamiento
con inmunoglobulina humana intravenosa de 60 g (18 sep. 2024) y nueva-
mente pulsos de esteroide con metilprednisolona, ademds de cobertura con
cefalotina (1 g /8 h) durante cinco dias. El 26 de septiembre del 2024 se
aplicé una primera dosis de rituximab (1 000 mg IV), con mejoria clinica
evidente hasta el momento.

Estudios paraclinicos:

29/08/2024: informe histopatolégico de biopsia de regiones lumbar, axi-
lar izquierda y piel de espalda: acantolisis intraepidérmica indicativa de
pénfigo vulgar; estudio de inmunofluorescencia directa positivo en par-
ches para IgG, C3c negativa, IgA negativa. Ac totales contra VHA 11,99
reactivo; ag de superficie contra VHB y anticuerpos totales contra VHC:
no reactivos. ANA positivos 1:160, moteado fino nuclear. Quantiferon tb
gold negativo.

Discusion: A partir del uso de los inmunosupresores sistémicos como
parte del tratamiento de esta anomalia, la mortalidad de los pacientes con
pénfigo vulgar ha disminuido de manera considerable, con adecuada res-
puesta tras la administracién de pulsos de glucocorticoides, anti-CD20
(rituximab) e IgIV, y remisién del cuadro clinico, sin complicaciones pos-
teriores, como en este caso clinico.

Conclusiones: El pénfigo vulgar es una alteracién potencialmente letal,
en la que el inicio del tratamiento a base de inmunosupresores sistémicos
junto con glucocorticoides a dosis altas ha reducido la gravedad y el des-
enlace letal.

Iniciar un tratamiento dual, incluso en pacientes con cuadros leves, y sig-
nos de afectacién de piel y mucosas, mejora el pronéstico de forma notoria.
Eluso de IglV en pacientes refractarios al tratamiento es una opcién favo-
rable para los enfermos de casos graves.
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CC104

ISQUEMIA F:ERIFERICA CRITICA EN UN PACIENTE CON LES
JUVENILY SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO SECUNDARIO

I.M. Maldonado-Casteldn, C.A. Arellano-Valdez, M. Méndez-Nfiez,
B.G. Zazueta-Leyva, A. Aguirre-Escojido

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: La isquemia periférica critica (IPC) posee una prevalencia
del 2,9% de los pacientes con LES. El espectro clinico comprende desde
infartos digitales hasta gangrena, que en la mayoria de los casos resultan en
la amputacién de las falanges. Entre los factores de riesgo relacionados se
encuentran hipertension pulmonar, trombosis coexistente y triple positivi-
dad de anticuerpos antifosfolipidos. El espasmo vascular es el fenémeno
inicial en estos pacientes. Se presenta un caso de IPC con respuesta favo-
rable al tratamiento farmacolégico.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 15 afios con antecedente de
fenémeno de Raynaud trifdsico en extremidades superiores e inferiores de
un afio de evolucién. Un mes antes cursé con artritis de carpos y rodillas.
Inicia su padecimiento actual tras una caida de una silla, con impacto en la
pierna izquierda. Ingresa a urgencias por coloracién violdcea e hipotermia
de los dedos del pie izquierdo, dolor intenso, limitacién para la deambula-
cién, edema, eritema, dreas de equimosis y disminucién de la temperatura
(Figura 1). Se integré diagnéstico de SAF secundario a LES juvenil por
SLICC 2012. El ultrasonido Doppler revel6 disminucién del flujo en la
arteria peronea y ausencia en arterias pedia, dorsal e interdigitales de MPI.
Se inician tratamiento anticoagulante y vasodilatacion local con parches
de nitroglicerina, con pobre respuesta. La angiografia mostré disminucién
del calibre desde la arteria femoral superficial izquierda hasta la regién
poplitea y estrechez grave en la arteria tibial posterior, sin evidencia de
trombos ni oclusién extrinseca. Respondié adecuadamente a los pulsos
de metilprednisolona, antipalidico, cilostazol, pentoxifilina, nifedipina y
prostaglandinas.

Discusién: La paciente present6 triple positividad de anticuerpos antifos-
folipidos como tnico factor de riesgo descrito, en relacién con IPC. Sin
embargo, tenia fenémeno de Raynaud y desarrollé un inusual espasmo
arterial postraumadtico, sostenido y extenso, incluido el trayecto total de la
extremidad, que fue un factor clave en la isquemia tisular, en ausencia de
trombo. Aunque la mayoria de los casos de IPC tiene un desenlace desfa-
vorable, con recurrencia de episodios isquémicos digitales y pérdida tisular,
el vasoespasmo arterial rara vez es transitorio y reversible en los pacientes
con IPC; este caso se resolvié sin secuela.

Conclusiones: No estin descritos los factores de riesgo relacionados con
IPC en la poblacién pedidtrica. Su reconocimiento y abordaje temprano
mejoran el pronéstico.
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Figura 1. (A) Lesiones equimdticas en el pie izquierdo (hospitalizacién).
(B) Capilaroscopia del segundo dedo de la mano izquierda. (C) FR y li-
vedo reticular (seguimiento). (D) Lesion isquémica residual en la regién
distal de los dedos del pie izquierdo. (CC104)
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EVENTO VASCULAR CEREBRAL HEMORRAGICO EN ENFER-
MEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO (EMTC)

M.M. Fonseca-Hernindez, E.S. Acevedo-Castafieda, D.A. Herrera-Van
Oostdam, A.J.F. Nieto-Mendoza, F. Sierra-Del Angel

Hospital General de Zona No. 1 Ignacio Garcia Téllez

Introduccién: La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) es una
entidad poco frecuente que combina caracteristicas de al menos dos enfer-
medades del tejido conectivo, como lupus eritematoso sistémico, esclerosis
sistémica, polimiositis, dermatomiositis y artritis reumatoide. Aun mds
inusual es su presentacién con un episodio vascular cerebral de tipo hemo-
rragico. En los ultimos afios se ha reconocido esta complicacion como una
manifestacién grave, potencialmente letal. La hemorragia cerebral es una
complicacién relevante en las enfermedades del coldgeno, con una inci-
dencia del 0,4% al 7% en pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES).
Presentacion del caso: Paciente femenina de 39 afios con antecedente de
artropatia inflamatoria de 10 afios de evolucién, relacionada con anemia
crénica grave. Recibié tratamiento con rituximab, con buena respuesta,
pero perdi6 seguimiento en 2022. En julio de 2024 acude a urgencias por
sindrome anémico y es objeto de transfusién de 4 paquetes globulares,
tras lo cual recibe el alta. Con posterioridad reingresa por cefalea intensa
(10/10 en la escala visual analoga), desviacion de la comisura labial izquier-
da y hemiparesia del hemicuerpo izquierdo. Una tomografia simple revela
hemorragia intraparenquimatosa temporoparietal derecha (3,45 x 1,83 x
1,33 c¢m). La angiotomografia descarta malformaciones arteriovenosas y
aneurismas, pero no excluye vasculitis de pequefio vaso (Figura 1). Duran-
te su estancia hospitalaria se documentan artritis, fenémeno de Raynaud,
acroesclerosis y alteraciones capilares por capilaroscopia (patrén capilar
tardio vinculado con esclerodermia), anticuerpos antinucleares positivo: 1
280 granular grueso. La paciente desarrolla disfagia y se inicia tratamiento
con rituximab (500 mg) e hidrocortisona en dosis de estrés, con una clara
mejoria clinica. Un mes después, en consulta de seguimiento, la paciente
sefiala disminucion significativa de la intensidad de la cefalea y biometria
hemitica sin alteraciones.
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Figura 1. (A) Hemorragia intraparenquimatosa. (B) Angiotomografia sin datos de malformacién arterial. (C) Capilaroscopia con patrén tardio. (CC105)

Discusioén: La hemorragia intraparenquimatosa en ausencia de hiperten-
sién plantea la necesidad de evaluar causas secundarias, incluidas las enfer-
medades del tejido conectivo. Aunque la hemorragia es una complicacién
conocida en el lupus eritematoso sistémico, la vasculitis de pequefio vaso
también es una causa posible. En la EMTC, las lesiones vasculares caracte-
risticas incluyen cambios proliferativos en los vasos sistémicos, como alte-
raciones de la intima, engrosamiento de la media e infiltracién inflamatoria
con prominente plasmocitosis.

Conclusiones: La EMTC es un cuadro clinico infrecuente, cuya pre-
sentacién inicial suele ser inespecifica debido a la superposicién de sin-
tomas con otras enfermedades reumatolégicas. Puede afectar a multiples
sistemas orgdnicos, incluido el sistema nervioso, con manifestaciones
neurolégicas hasta en el 25% de los casos, y las mds comunes son la
neuralgia del trigémino, la meningitis aséptica y la trombosis de senos
venosos. La hemorragia intraparenquimatosa en pacientes con EMTC
es rara, pero puede ser letal. Un caso descrito por Toyoda e# al. describe
un fallecimiento por hemorragia cerebral en un paciente con EMTC,
sin evidencia de enfermedad hipertensiva, lo que resalta la importancia
de considerar esta entidad como una posible causa de episodios hemo-
rrigicos graves.
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AFECCION MULTIORGANICA EN VASCULITIS IgA

N.B. Castin-Ibarra, C.A. Arellano-Valdez, M. Méndez-Nufiez, B.G. Za-
zueta-Leyva, A. Aguirre-Escojido

Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS (Pediatria)

Introduccién: La vasculitis por IgA (VIgA) es una vasculitis sistémica
de pequefios vasos caracterizada por el depésito de inmunocomplejos. Se
considera la vasculitis mds comtn de la infancia y su espectro clinico mds
caracteristico es el compromiso cutdneo, renal, articular y abdominal. Su
curso se considera benigno y las complicaciones son raras; algunas de las
complicaciones informadas son sangrado intestinal, invaginacién intesti-
nal, hemorragia pulmonar, afectacién del sistema nervioso central y testi-
cular. Se presenta el caso clinico de un paciente pediatrico con VIgA que
cursa con invaginacién intestinal e infarto testicular.

Presentacién del caso: Paciente masculino de cuatro afios sin antecedentes
de importancia. Inicia en julio del 2024 con dolor abdominal, artritis
de codo y rodilla izquierdos y tobillos. Doce horas después se agrega
exantema petequial palpable y dolor abdominal difuso tipo célico. Se
establece diagnéstico de vasculitis por IgA, al cumplir criterios EULAR/
PRINTO/PReS. Presenta edema periorbitario, lesiones de vasculitis en
regién perianal y edema testicular de predominio izquierdo. El ultrasonido
testicular revela orquiepididimitis y se inicia tratamiento con pulsos de
metilprednisolona. A las 24 horas de administrar esteroides se incrementa
el dolor abdominal y se registran evacuaciones sanguinolentas en jalea de
grosella; el ultrasonido abdominal delinea invaginacién intestinal y se rea-
liza reduccién por taxis.

A las 96 horas de estancia se intensifica el dolor abdominal y se observa
edema testicular, con informe ultrasonogréfico de torsién testicular parcial.
La exploracién quirdrgica muestra infarto testicular y se practica orquiec-
tomia. Desarrolla después sindrome nefrético. Debido a la evolucién térpi-
da y la afeccién renal, se inicia ciclofosfamida con buena respuesta.
Discusion: El pronéstico habitual de los pacientes con vasculitis IgA es
favorable, con un curso autolimitado. Sin embargo, el riesgo de complica-
ciones existe y algunas pueden ser graves. Por otra parte, la vasculitis IgA
es una enfermedad con tendencia a la recurrencia y cada nuevo brote se
acompafa de una nueva posibilidad de afectacién orgénica. Dentro de las
complicaciones descritas en los pacientes con VIgA, el compromiso testi-
cular, del sistema nervioso y el cardiopulmonar no es el mds frecuente, pero
en el caso presentado se presentaron de forma concomitante complicacio-
nes testiculares, abdominales y renales, ademds de otras manifestaciones
inusuales como el edema periorbitario autolimitado y la afeccién cutinea
perianal considerable (Figura 1). El tratamiento inicial se establecié con
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Figura 1. (A) Lesiones purpuricas en la extremidad superior izquierda. (B)
Artritis de la rodilla izquierda. (C) Lesiones purpuricas en las extremida-
des inferiores. (D) Equimosis en la zona perianal. (CC106)
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esteroide a dosis altas, que exigi6 a continuacién resolucién quirdrgica de
las complicaciones abdominales y testiculares. Dada la evolucién térpida
con proteinuria en limites nefréticos, fue necesario el escalamiento a ciclo-
fosfamida. Ma ez al. presentaron en 2021 una revisién sistemdtica de 21
casos con afectacion escrotal, 19 de ellos con alteracion gastrointestinal,
nueve con compromiso articular y dos con hematuria concomitante. La
afectacién escrotal fue diversa; el estudio de imagen mostré que 14 de ellos
tenfan epididimitis y una paciente orquitis; la exploracién quirtrgica iden-
tificé hiperemia de epididimo y escroto y epididimitis sin torsién en cuatro
pacientes. Las afecciones no frecuentes como el dafio testicular, los sinto-
mas neurolégicos o la enfermedad cardiopulmonar, ademds de ser factores
de mal pronéstico, pueden conducir a un diagndstico erréneo, retrasar el
tratamiento dirigido y comprometer atin mas el desenlace.

Conclusiones: Las complicaciones graves en la vasculitis IgA constituyen
de manera individual una mayor morbilidad y mortalidad en los pacientes.
La concordancia de dos o mds de ellas puede comprometer de forma no-
table el desenlace a corto plazo, por lo que su identificacién, diagnéstico
diferencial y tratamiento adecuados son de vital importancia.

Bibliografia

1. Trnka P. Henoch-Schénlein purpura in children. ] Paediatr Child
Health. 2013 Dec;49(12):995-1003. doi: 10.1111/jpc.12403. Epub
2013 Oct 18. PMID: 24134307.

2.Ma Y, Zhang S, Chen ], et al Henoch-Schénlein Purpura
With Scrotal Involvement: A Case Report and Literature Re-
view. J Pediatr Hematol Oncol. 2021 Aug 1;43(6):211-215. doi:
10.1097/MPH.0000000000002161. PMID: 33885039; PMCID:
PMC8327932.

CCio7

ARTRITIS PSORIASICA VARIEDAD RUPIOIDE, UNA PRESEN-
TACION INUSUAL

L.V. Maya-Pifia', Y. Garcia-Pérez!, R.E. Barbosa-Cobos!, X. Jiménez-]i-

ménez?, M. Visquez-Ramirez’
@ Hospital Judrez de México, ” Centro Médico Naval, ® Privado
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Introduccién: La artritis psoridsica es una enfermedad inflamatoria y el do-
minio cutdneo se clasifica en diferentes subtipos acorde con la apariencia mor-
folégica de las lesiones. Existen variantes raras con hiperqueratosis excesiva,
como ostréicea, elefantina, seudocérnea y rupioide (el término rupioide se ha
empleado para describir lesiones dérmicas similares a conchas de ostra y lapa).
La variedad rupioide afecta de modo predominante al género masculino y
se acompafia muchas veces de alteracién en los dominios articular y ungueal.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 44 afios, sin antecedentes per-
sonales patoldgicos, con cuadro clinico de cuatro meses de evolucién carac-
terizado por artritis de rodillas, tobillos y tarso derecho; dactilitis en dedos
segundo y tercero del pie derecho y onicélisis del dedo tercero ipsilateral que
producen clase funcional IV (Figura 1). Con posterioridad presentd lesiones
cutdneas localizadas en cuello, antebrazos, rodillas, plantas y dedos de ambos
pies con costras concéntricas de bordes elevados, adherentes, gruesas y duras.
Estudios de laboratorios: hemoglobina 10,2 mg/dL, hematécrito 33%,
VCM 85,49 fl, TGP 32 w/L, TGO 18 u/L, FA 59 w/L, GGT 26,9 v/L,
albimina 3,13 g/dL, CPK 22 u/L, ferritina 883,4 ng/mL, VSG 60 mm/h,
PCR 151 mg/L, anti-CCP negativo, alfafetoproteina 0,9 ng/mL, micro-
globulina B2 sérica 1,5 mg/dL, CEA 1,36 ng/mL, Ca 19-9 0,7 Ul/mL,
HIV 1y 2 negativos, Western blot negativo y VDRL negativo.

Tras realizar protocolo de estudio se integré el diagndstico de artritis pso-
ridsica por criterios de CASPAR con afectacién articular periférica, dac-
tilitis y psoriasis ungueal/cutinea con PASI de 14. Se indica tratamiento
con MTX (15 mg/sem) con discreta mejoria y luego secukinumab con
resolucién completa de los dominios articular, entesial, cutdneo y ungueal.
Discusién: Las lesiones cutineas rupioides representan un reto en el diag-
néstico diferencial, ya que se han observado clinicamente en diversas en-
fermedades, entre ellas artritis reactiva, histoplasmosis diseminada, sarna
queratosica, sifilis secundaria, HIV y artritis psoridsica.

Conclusiones: La variante rupioide en la artritis psoridsica es rara. Los
informes publicados refieren afectacién extensa en los dominios cutineo
(sobre todo en palmas, plantas, dedos y ufias de los pies) y articular, como
en este caso. El tratamiento recomendado es sistémico con MTX y, en caso
de escasa respuesta, secukinumab.
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Figura 1. (A) Rodilla derecha con placa eritematosa, circular, borde eleva-
do, y escamas gruesas, duras, concéntricas y superpuestas. (B) Tobillo dere-
choy talén con placas de diferentes tamafios con eritema y escama gruesa y
adherente. (C) Pie derecho con hiperqueratosis de segundo a cuarto dedos
y onic6lisis en el tercero. (CC107)
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MIOCARDITIS FULMINANTE (MF) POSTERIOR A VACUNA DE
INFLUENZA EN PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SIS-
TEMICO

TA Luna-Zuiiga', E. Cuevas-Orta', G. Martinez-Flores?, C.D. Escobe-
do-Uribe?

@ Hospital Central Ignacio Morones, SLB, ' Hospital General de Zona 252,
IMSS, @ Hospital Lomas San Luis
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Introduccién: Las guias actuales recomiendan la inmunizacién contra la
influenza en paciente con padecimientos autoinmunitarios. La incidencia
de sintomas cardiacos luego de esta vacuna es del 2,6%, pero solo existen
informes de su vinculacién con MF. Esta ultima se caracteriza por una
disminucién de la funcién cardiaca de ripida progresién con una elevada
tasa de mortalidad.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 51 afios, oftalméloga, con
antecedente de lupus eritematoso en control y tratamiento con plaquenil
(20 mg/dia) e hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina. Aplicacién
de vacuna de influenza 14 dias previos. Inicia su padecimiento mientras se
operaba y cae de manera subita con paro cardiorrespiratorio; recibe apoyo
vital avanzado con recuperacién de la circulacién pero luego sufre bradicar-
dia con nuevo paro cardiorrespiratorio por lo que se la traslada al drea de
hemodinamia donde se evidencia bloqueo AV completo; se coloca marca-
paso transitorio y se realiza angiografia que no revela alteraciones en las ar-
terias coronarias; se la estabiliza y traslada después a la unidad de cuidados
intensivos. Ecocardiograma: hipocinesia anteroseptal en segmento basal y
medio. Estudios paraclinicos: leucocitosis leve y elevacién de enzimas car-
diaca con troponina 1,04 (0-0,01), CPK-MB 28 (0-16), CPK 82,y eleva-
cién de transaminasas. Estudios inmunoldgicos: anticuerpos antinucleares
positivos 1:160 patrén NuMa, perfil viral negativo, valores de complemen-
to C3 143 (83-193), C4 25,1 (15-57), anticuerpos anti-DNA 1,33 (< 20),
anti-La 0,12 (< 1), anti-Ro 0,09 (< 1), ANCA negativo, y el resto de los
estudios de biometria hemadtica, quimica sanguinea y examen de orina sin
alternaciones. Resonancia magnética cardiaca: datos consistentes con mio-
carditis aguda caracterizados por hiperintensidad septal en el tercio medio
consistentes con edema pericdrdico en las secuencias T2 e inversién, con
recuperacion; luego de la administracién de material de contraste intrave-
noso se observé reforzamiento tardio subepicardico en la pared inferior y
lateral en el tercio medio (Figura 1). Otros datos clinicos no sugieren acti-
vidad de lupus. El tratamiento se basé en apoyo hemodindmico, colocacién
de marcapaso definitivo y tratamiento con inmunoglobulina intravenosa (1
g/kg por dia durante 2 dias), y glucocorticoide (1 mg/kg/dia). Durante su
evolucién muestra buena respuesta al tratamiento indicado.

Discusién: Existe un nimero limitado de pacientes con complicaciones
cardiacas tras la aplicacién de la vacuna de la influenza. De manera adicio-
nal, la paciente tenfa un diagndstico de lupus eritematoso sistémico que,
junto con la aplicacién de la vacuna, pudo desencadenar un desbalance en
la homeostasis inmunitaria y permitir que los autoantigenos se expusieran,
con la subsecuente activacion de células T citotdxicas en el miocardio y la
posterior aparicién de una tormenta de citocinas inflamatorias caracteris-
tica de la miocarditis fulminante.

Conclusiones: Es un caso raro de miocarditis fulminante posterior a
la vacuna de influenza en una paciente con LES, que se traté de forma

Figura 1. Resonancia magnética en secuencia T2 que muestra hiperinten-
sidad septal en el tercio medio indicativa de edema pericdrdico. (CC108)

exitosa con apoyo hemodindmico, colocacién de dispositivos cardiacos y
aplicacién de inmunoglobulina. Aunque la MF es una complicacién rara
posterior a la vacunacién de influenza, los médicos deben estar atentos a
los signos tempranos de manifestaciones cardiacas.
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MANIFESTACIONES GRAVES Y ATiPICI-\S DE LA POLIARTE-
RITIS NODOSA CUTANEA: UN CASO CLINICO

J. Hurtado-Diaz, M.L. Espinoza-Sanchez
Hospital General Regional Niimero 220, Toluca, Estado de México

Introduccién: La poliarteritis nodosa cutdnea (PANC) es una vasculitis
necrosante de medianos y pequefios vasos de la dermis y tejidos subcuté-
neos, cronica y recidivante, con una prevalencia baja que afecta a mujeres
de 50 a 59 afios. La presentacién habitual (Lindberg, 1931) consiste en
pequeiios nédulos dolorosos de 0,5 a 2 cm (80%), que pueden ulcerarse
(49%) y se acompaifian de livedo reticular (56%). Estas lesiones tienen un
curso benigno y buena respuesta al tratamiento con esteroides e inmu-
nosupresores. En 1986 se describié por primera vez una variante grave,
llamada ulceronecrética. El indice de gravedad que propuso Chen es util
para identificar a pacientes con enfermedad grave (Tabla 1). Desde el
punto de vista anatomopatoldgico se clasifica como una paniculitis septal
con vasculitis. Bioquimicamente presenta aumento de la VSG y PCR,
leucocitosis, anemia o trombocitopenia. Es caracteristico no hallar anor-
malidades inmunolégicas. La evolucién de una PANC a PAN sistémica
se presenta en menos del 20% de los casos. Los valores de creatinina
sérica pueden ayudar a detectar enfermedad renal como un signo tem-
prano de progresion.

Presentacion del caso: Mujer de 46 afios, sin antecedentes crénicos de-
generativos conocidos. Acudié a valoracién por un cuadro de astenia,
hiporexia y mal estado general; a su ingreso mostré nédulos eritema-
tovioldceos y ampollas de contenido seroso, que avanzaron a ulceras
cutdneas generalizadas de aspecto necrético de espesor total muy do-
lorosas y recalcitrantes (Figura 1). Registré leucocitosis 31 200 K/mL,
hemoglobina 6,9 mg/dL, trombocitopenia 31 000 K/mL, elevacién de
PCR 21,46 mg/dL, con pruebas de funcién hepiticas y enzimas pan-
credticas normales, leucoeritrocituria, proteinuria subnefrética, elevacion
de azoados y necesidad de hemodidlisis por insuficiencia renal aguda. El
USG renal no identificé cambios crénicos. Cultivos de sangre y orina
sin desarrollo y serologia viral para hepatitis B, C y VIH negativa. An-
ticuerpos antinucleares, anti-Ro, anti-La, anti-Smith, factor reumatoide,
anti-CCP, anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos y crioglobulinas
negativos, con complemento C3 y C4 normal. La tomografia del abdo-
men reveld hiperdensidad en tejido graso subcutineo en térax anterior,
posterior, mamas, abdomen, gliteos, muslos, piernas e intraabdominal,
sin afectacién de grasa peripancredtica (Figura 1). La biopsia cutinea
informé paniculitis septal con vasculitis. Se establecié el diagnéstico de
PANC al excluir causas infecciosas y neoplasicas. De modo inicial se
prescribié antimicrobiano y luego se agregé glucocorticoide a dosis altas,
pero tras sicte dias de hospitalizacién desarrollé sobreinfeccién y fallecié
por choque refractario.

Discusion: Se presenta el caso de una mujer con tlceras cutdneas ne-
créticas generalizadas de espesor total con estriacién grasa subcutdnea e
intraabdominal consistente con paniculitis septal y vasculitis como ma-
nifestacién grave y atipica de PANC. La biopsia de piel fue fundamental
para delimitar los diagnésticos diferenciales. La evolucién clinica fue di-
ferente a la descrita habitualmente en la PANC. Al presentar leucoeritro-
cituria, proteinuria, insuficiencia renal, necesidad de hemodidlisis, anemia

Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1 131



LIII Congreso Mexicano de Reumatologia

Figura 1. (A-D) Tomografia de térax que muestra hiperdensidad de tejido graso subcutineo en térax anterior, mamas, posterior, pared abdominal e in-
traabdominal, gliteos, muslos y piernas. (E) Lesiones eritematovioldceas en regién maleolar. (F) Ampollas de contenido seroso, eritema y livedo en la cara
anterior de térax y pliegue mamario. (G-H) Ulceras cutineas de aspecto necrético de espesor total de distribucién generalizada. (CC109)

5

Bl

Tabla 1. Indice de gravedad de Chen de la poliarteritis nodosa cutdnea. (1989). (CC109)

Clase Manifestaciones cutdneas Manifestaciones extracutdneas

Clase I. Formaleve Lesiones nodulares y livedo reticular Polineuropatia leve

Clase I1. Forma grave Lesiones nodulares muy dolorosas con ulceracién Polineuropatia, fiebre, malestar general y artralgias

Clase I11. Forma progresiva Livedo racemosa y necrosante con gangrena Compromiso musculoesquelético, mononeuritis multiple.
Positividad de anticuerpos antinucleares y factor reumatoide
Riesgo de evolucion a la forma sistémica

y trombocitopenia se clasificé como categoria III o forma progresiva de Bibliografia

acuerdo con el indice de gravedad de Chen (Tabla 1). 1. Mahmood-Rao H, Gandhi N, Ding T. Gangrenous digital infarcts in a
Conclusiones: Este caso atipico y grave de PANC se clasificé como for- severe case of cutaneous polyarteritis nodosa. BMJ Case Rep. 2017 Jun
ma progresiva (clase III) segun el indice de gravedad de Chen, ya que es 29;2017:bcr2017220300. doi: 10.1136/ber-2017-220300. Erratum in:
un diagnéstico desaflante porque no existe un marcador especifico de la BMJ Case Rep. 2017 Dec 22;2017:ber-2017-220300corr1. doi: 10.1136/
enfermedad; en este sentido, la biopsia cutdnea resulté primordial. Se re- ber-2017-220300corrl. PMID: 28663247; PMCID: PMC5535047.
quiere correlacionar la clinica, los hallazgos histopatolégicos y los estudios 2. Abousy M, Byrd A, Succaria F, ez a/. Burn center management of se-
de laboratorio para descartar otras entidades inflamatorias, infecciosas o vere necrotic cutaneous polyarteritis nodosa in a patient with a history
farmacolégicas. Resulta esencial familiarizarse con las presentaciones gra- of thymoma. Cureus. 2021 Feb 4;13(2):¢13134. doi: 10.7759/cu-
ves y atipicas de vasculitis, incluida la PANC. reus.13134. PMID: 33728150, PMCID: PMC7935156.
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CCi10

CONCEPTUALIZACION DEL SINDROME AUTOINMUNE MUL-
TIPLE: PRESENTACION DE CASOS

M.A. Yeo-Reyes, I.P. Dévalos-Rodriguez, M. Salazar-Piramo
Universidad de Guadalajara

Introduccién: La poliautoinmunidad (PA) se refiere a la presencia de una
o mas de las enfermedades autoinmunitarias (EA) en un mismo paciente.
Por otro lado, el sindrome autoinmunitario multiple (SAM) se define por
la presencia de tres o mas EA en un individuo. A diferencia de la PA, el
SAM sigue una clasificacién mds estructurada que agrupa a las enferme-
dades de acuerdo con ciertos patrones comunes.

Ambos fenémenos son manifestaciones del “caleidoscopio de la autoinmu-
nidad”, que describe la forma en que pueden coexistir o desarrollarse varias
EA en un mismo sujeto, con variabilidad clinica en su presentacién. Por lo
tanto, establecer un diagnéstico temprano es esencial para un tratamiento
Sptimo y estrategias preventivas secundarias. El objetivo es describir en
una serie de casos los desafios clinicos y de laboratorio cuando se evalda a
pacientes con signos indicativos de PA o SAM. Se destacan los sintomas,
diagnésticos iniciales y efectos en el tratamiento.

Presentacion de los casos: Se describen cinco casos de mujeres con EA
y multiples autoanticuerpos. El primer caso (F55a) tiene ANA patrén
homogéneo, anticuerpos anti-ADNn, antinucleosomas, antihistonas, an-
ti-B2GPI y anti-ACL (IgM) y se establecen los diagnésticos de lupus
eritematoso sistémico (LES), sindrome antifosfolipidos y sindrome de
Sjégren (SS). El segundo caso (F38a) registra anticuerpos ACPA, FR,
ANA, anti-SSA (60) y anti-Ro (52), con diagnésticos de artritis reumatoi-
de (AR) y SS. El tercer caso (F60a) posee ANA, anti-ANCA, anti-RNP/
Sm, anti-SSA, anti-Ro (52), antinucleosomas y antihistonas, con diagnés-
ticos de LES, SS y probable vasculitis. El cuarto caso (F56a) mostré FR,
ANA, anti-SSA y anti-Ro (52) con SS, AR y esclerodermia. El quinto
caso (F64a) tenia ANA, FR, anti-Ro (52) y diagnésticos de esclerodermia,
ARy SS (Tabla1).

Discusioén: La identificacién temprana de PA o SAM es crucial debido
a sus implicaciones clinicas. Los pacientes con SAM suelen presentar
un mayor nimero de autoanticuerpos y manifestaciones de mayor efec-
to clinico, como vasculitis y ulceraciones, lo que eleva el riesgo de com-
plicaciones. Por otro lado, PA puede mostrar un curso menos grave con
predominio de sintomas de sequedad ocular y oral, pero es atin importante
reconocer y tratar de manera adecuada. Un diagnéstico diferencial claro
permite realizar intervenciones terapéuticas mds dirigidas, optimizar el
prondstico y mejorar la calidad de vida.

Conclusiones: Los cinco casos destacan las diferencias clave entre PA y
SAM. Mientras que la PA incluye dos enfermedades autoinmunitarias
coexistentes, el SAM se caracteriza por al menos tres diagndsticos autoin-
munitarios, con un curso clinico més grave y complejo.
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CC111

ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO. REPORTE DE
CASO EN PACIENTE MASCULINO

C.A. Guillén-Durin, M.E. Santiago-Manzano
Hospital General de Pachuca

Introduccion: Sharp ez al. definieron por primera vez 1972 la enfermedad
mixta del tejido conectivo (EMTC) como una conectivopatia caracteriza-
da por la combinacién de manifestaciones propias del lupus eritematoso
sistémico (LES), esclerosis sistémica (ES) y polimiositis (PM) en rela-
cién con la presencia de un anticuerpo entonces denominado antiantigeno
nuclear extraible (ENA) y ahora conocido como anticuerpos antirribo-
nucleoproteina nuclear U1 (anti-U1-RNP). Es motivo de discusién si la
EMTC debe considerarse una conectivopatia concreta y no la coexistencia
de varias enfermedades del tejido conectivo en un mismo paciente; sin
embargo, la presencia de anticuerpos anti-U1-RNP se vincula con carac-
teristicas clinicas distintivas. Es mds frecuente en mujeres que en hombres
en una relacién desde 9:1 hasta 16:1. La edad de inicio, por lo general, se
sitda entre los 20 y los 40 afios. Los datos en cuanto a su prevalencia son
escasos. Se describe el caso de un paciente masculino con diagnéstico de
esta anomalia.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 27 afios valorado por pri-
mera vez en consulta de reumatologia en junio del 2024. Inicia su pa-
decimiento actual desde mds de seis afios atrds con datos inespecificos
caracterizados por sintomas generales; sin embargo, nueve meses antes
sufre mialgias y disminucién de fuerza muscular en cintura escapular y
pélvica, insidiosa, con artralgias y artritis de manos, sobre todo, ademds
de disfagia a sélidos (leve); engrosamiento cutineo distal en manos, asi
como fenémenos de Raynaud en palmas y plantas. Antecedentes de im-
portancia: trabajo manual (albafil, mecénico, lavacoches), tabaquismo
positivo con indice tabiquico de 6 paquetes/afio. Carga genética materna
para enfermedades reumatoldgicas (artritis reumatoide, lupus eritematoso
sistémico) y cdncer (abuela materna con cdncer de mama). Se solicitan
estudios complementarios y se identifican anticuerpos antinucleares por
inmunofluorescencia indirecta 1:1 280 patrén homogéneo, anticuerpos

Tabla 1. Datos clinicos de los pacientes con poliautoinmunidad o sindrome autoinmunitario multiple. (CC110)

Sexo/edad | Autoanticuerpos

Sintomas prevalentes

Diagnésticos establecidos SAM o PA

F55 ANA: patrén homogéneo, anti-ADNn, antinucleosomas,
antihistonas, anti-B2GPI, anti-aCL (IgM)

Sequedad ocular, oral y cutinea, fenémeno de
Raynaud, artralgias en manos y rodillas

1. Sindrome de Sjégren SAM
2. Sindrome antifosfolipidos
3. Lupus eritematoso sistémico

F38 Anti-ACPA, FR, ANA, anti-SSA (60 kd), anti-Ro (52)

Artralgias en manos, sequedad ocular, oral

1. Artritis reumatoide PA
2. Sindrome de Sjogren

F60 ANA, anti-ANCA, anti-RNP/Sm, anti-SSA, anti-
Ro(52kd),

antinucleosomas, antihistonas

Eritemas en varios sitios, tlceras orales,
artralgias, artritis, fenémeno de Raynaud

1. Lupus eritematoso sistémico SAM
2. Sindrome de Sjogren
3. Vasculitis

F56 FR, ANA, anti-SSA,
anti- Ro (52kd)

Sequedad ocular, oral, artralgias, manchas
hipocrémicas en cara, brazos y piernas

1. Sindrome de Sjégren SAM
2. Artritis reumatoide
3. Probable esclerodermia

Fé4 FR, ANA, anti-Ro (52 kd)

Hiperpigmentacién cutdnea, esclerodactilia,
fenémeno de Raynaud, artralgias
generalizadas, disfagia alta

1. Escleroderma SAM
2. Artritis reumatoide
3. Sindrome de Sjogren

ANA, anticuerpos antinucleares; FR, factor reumatoide; ACL, anticardiolipina.
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antitopoisomerasas de 4cido desoxirribonucleico (ADN) tipo 1y anticen-
trémero negativos. Se solicitan especificidades para LES que son negativas
y anti-U1-RNP que es positivo. Los demis estudios revelan elevacién mi-
nima de enzimas musculares. Por lo anterior se establece el diagnéstico de
probable EMTC vy se inicia tratamiento basado en prednisona a dosis de
reduccién, metotrexato e hidroxicloroquina, con evolucién adecuada. No
se observan manifestaciones en algtin otro nivel al momento. Contintia en
seguimiento y vigilancia.

Discusién: Es importante la identificacién temprana de la enfermedad
para definir el control mds adecuado, la vigilancia de las complicaciones
o las manifestaciones graves y la evolucién a otra enfermedad del tejido
conectivo, sobre todo en los primeros cinco afios desde el diagnéstico.
Conclusiones: Este paciente masculino experimenté manifestaciones
musculares en relacién con PM, ES y LES. De modo inicial se sospe-
ché superposicion LES-esclerodermia, con negatividad para anticuerpos
especificos para estos padecimientos, con anticuerpo U1-RNP positivo
en relacién con EMTC. Por el momento tiene una respuesta adecuada al
tratamiento establecido. Se ha visto que, segun el grado de afectacién orgé-
nica, la EMTC puede tener una evolucién muy variable, y la supervivencia
global a los 10 a 12 afios es de 72% a 84%.
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CC112

COREA COMO MANIFESTACION RARA EN LUPUS ERITEMA-
TOSO SISTEMICO NEUROPSIQUIATRICO. PRESENTACION
DE DOS CASOS

R. Ortiz-Hernindez, C. Abud-Mendoza
Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: Las manifestaciones neuropsiquidtricas en el lupus eri-
tematoso sistémico (LES) conllevan morbimortalidad elevada e incluye
trastornos de movimiento como la corea, que ocurre en 1% a 2% de los
casos, de modo predominante en mujeres jévenes. La corea se relaciona
con anticuerpos antifosfolipido (aPL) o el sindrome de aPL, en particular
anticardiolipina IgG. El liquido cefalorraquideo (LCR) es normal en 50%
y puede acompafiarse de proteinorraquia leve. La resonancia magnética
nuclear (RMN), en secuencias T2 y FLAIR, puede reconocer pequefias
zonas de isquemia en ganglios basales, potencialmente relacionadas con
trombosis, pero la gran mayoria de casos no muestra anormalidades. La
tomografia por emisién de positrones con 18-fluoro-desoxiglucosa (TEP-
FDG) puede delinear dreas de hipercaptacién. El tratamiento consiste en
inmunosupresién de acuerdo con las guias de tratamiento del LES, en rela-
cién con farmacos antiepilépticos que han mostrado adecuados resultados
en alteraciones del movimiento.

Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 17 afios, sin antecedentes de tabaquismo, alcoholismo
u otras toxicomanias. Inicié con movimientos sincrénicos distales en am-
bas extremidades superiores que después se generalizaron. Con posterio-
ridad presenté movimientos sincrénicos en pie derecho y 15 dias después
cambios de comportamiento, hipersomnia y alucinaciones visuales. AAN
1:320 patrén nuclear homogéneo, con antifosfolipidos + (anticardiolipina
IgG e IgM, anti-B2-glucoproteina-1 IgG e IgM) y RMN que reconocié
lesion vascular isquémica en la sustancia blanca en secuencia T2 (Figura
1). Inicié carbamazepina (200 mg/12 h), asi como rituximab (RTX, 500
mg), metotrexato (MTX, 15 mg/sem), 4cido félico (15 mg/sem), hidroxi-
cloroquina (200 mg/dia) y PDN (2,5 mg/dia), con resolucién completa de
los sintomas en 30 dias.

Caso 2: Paciente femenina de seis afios, sin antecedentes de importancia,
hospitalizada por dolor y flogosis en carpos, rodillas y tobillo derecho; ante
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sospecha clinica de artritis idiopdtica juvenil inici6 MTX (10 mg/sem),
4cido félico (15 mg/sem), PDN (2,5 mg/dia) y egresé. Al mes mostré
movimientos sincrénicos en extremidades, AAN +, RMN normal e inicié
metilprednisolona (500 mg/dia por 3 dias), asi como RTX (500 mg dosis
unica), con seguimiento por consulta externa 30 dias después y desapari-
cién de la corea, si bien persisti6 el deterioro neurolégico global, con afasia
de Broca y cambios de la conducta.

Figura 1. RMN en corte axial y secuencia T2 que muestra lesién hiperin-
tensa en la sustancia blanca. (CC112)

Discusién: En las publicaciones médicas destacan pequeas series de ca-
sos de pacientes con corea como manifestacién de LES neuropsiquidtrico,
con o sin aPL positivos. Los dos casos presentados se encuentran dentro
del grupo etario mds afectado y pueden correlacionarse con el perfil in-
munolégico de aPL, asi como hallazgos en RMN (caso 1). Los firma-
cos antiepilépticos como la carbamazepina producen buenos resultados,
afiadidos a la inmunomodulacién como tratamiento de la causa de esta
manifestacién.

Conclusiones: Si bien los trastornos de movimiento son parte de los 19
sindromes neuropsiquidtricos de LES, de acuerdo con ACR, y la corea
como el méds comun en estos, es preciso tener en cuenta este sintoma aun
cuando se encuentre aislado, como manifestacién inicial de una enferme-
dad tan heterogénea como el LES y que, a pesar de su incidencia tan baja,
puede llevar a discapacidad grave y disminucién de la calidad de vida e
incluso afectar la mortalidad.
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CCi13

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO DE INICIO TEMPRANO

S. F. Rodriguez-Colin, E. Mercadillo-Real, J.L. Amaya-Estrada, C.A. Si-
fuentes-Cantt

Hospital Central Sur de Alta Especialidad, PEMEX

Introduccién: E1 LES de inicio juvenil (LES]) se define por su apari-
cién antes de los 16 afios (< 20% de los pacientes), con un cuadro clinico
agudo y agresivo que produce una mayor mortalidad, sobre todo con ma-
yor afeccién renal y neurolégica. Su aparicién antes de los seis afios es
extraordinariamente rara y se conoce como LES] de “inicio temprano”.
Presentacién del caso: Hombre de 1,1 afios con los siguientes antece-
dentes relevantes: madre con asma y padre con hipertensién arterial. Ini-
cié padecimiento en 2022 con petequias localizadas en pliegues cubitales,
equimosis en region malar derecha y exantema papular difuso en el miem-
bro torécico izquierdo. Se hallaron trombocitopenia grave de grado 4 y
anemia de grado II, asi como leucocitosis a expensas de monocitos; en el
frotis de sangre periférica se identificaron plaquetas disminuidas y escasas
plaquetas grandes. Se traté con inmunoglobulina (0,8 g/kg) por purpura
inmunitaria primaria. Se continué con bolos de metilprednisolona y pred-
nisona en dosis reducidas, con adecuada respuesta. El aspirado de médula
6sea no fue concluyente. Dos afios después de este cuadro evoluciona con
edema palpebral unilateral, hematuria y bromuria. Se traté con prednisona
a dosis de 0,5 mg/kg, eltrombopag a razén de 1 mg/kg y azatioprina a 4
mg/kg. Se le hospitaliza y se documenta sedimento urinario con dismorfia
eritrocitaria del 93%, albuminuria de 24 horas: 354 mg, ANA negativos,
anti-CCP negativo, anti-DNAdc: 308 Ul/mL e hipocomplementemia. Se
estableci6 el diagnéstico de LES].

Se cambié de azatioprina por micofenolato y se agregé hidroxicloroquina
con adecuada respuesta y fue enviado al servicio de genética para descartar
lupus monogénico.

Discusién: Este caso aporta conocimiento en el limitado subgrupo de
“inicio temprano” con LES] por la rareza de su presentacién en este grupo
de edad. Massias ez al. han conducido hasta el momento la cohorte mis
grande que compara caracteristicas clinicas y de laboratorio del LES] y lo
clasifican en tres grupos: prepuberes, periptberes y adolescentes. Destacan
diferencias importantes en cada subgrupo poblacional y reconocen que in-
cluso su estudio se encuentra limitado por el nimero de pacientes debido
a la rareza de su presentacién en este grupo de edad.

Conclusiones: Es importante conocer la heterogénea presentacién, curso
de la enfermedad y gravedad. Hay que destacar la ausencia de anticuerpos
ANA en el 14% de los pacientes con LES] prepuberes, en los cuales no es
posible aplicar criterios de clasificacién y pueden permanecer sin diagnds-
tico. El conocimiento hasta el momento se basa en su mayoria en series e
informes de caso.
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CCi14

OSTEONECROSIS EN PERSONA QUE VIVE CON VIH: DX DI-
FERENCIAL DE COXALGIA

E. Hernidndez-Nufiez
IMSS HGZ 46, Tabasco

Introduccién: La osteonecrosis de la cabeza femoral (ONCF) es una
complicacién reconocida en personas que viven con HIV y tratamiento
antirretroviral. Algunos factores de riesgo relacionados son edad temprana
(20 a 49 afios), género masculino (5:1), consumo de antirretrovirales, disli-
pidemia y conteo linfos CD4 (< 250 cel/mm?®). Se ha informado serologia
positiva para SAAF en algunos casos. Los datos clinicos son dolor y limi-
tacién funcional. Tienden a ser lesiones bilaterales con evolucién acelerada.
Se trata con artroplastia, con tasas de infeccion o complicacién bajas (6%).
Presentacién del caso: Hombre de 44 afios que vive con HIV de 10 afios y
tratamiento antirretroviral, etilismo social; niega HAS o DM. Se lo refiere
por coxalgia y cambios en ambas cabezas femorales. Niega consumo de
prednisona. Se indican estudios de extensién (AAN, FR, ACPA, ACL,
AL, AB2GP1,HLA-B27,VDRL, LIPIDOS, VSG), todos negativos, con
dislipidemia mixta, carga viral indetectable, pero CD4 200 cel. El estudio
de imagen muestra cambios de ONCEF bilateral. Se descarta afeccién reu-
mitica. Se establece seguimiento del caso en traumatologia y trdmites para
reemplazo articular.

Discusién: Hay informes de casos de ONCF en HIV, descrita por pri-
mera vez en 1990, con una incidencia 0,03 a 0,65 casos/100 personas afio.
El sitio més frecuente es la cadera con tendencia a la bilateralidad y es
infrecuente una afectacién simultdnea mayor de tres localizaciones. Es re-
sultado de la reduccién de la vascularizacién ésea con fisiopatogenia poco
conocida. Se ha sugerido el papel de los antirretrovirales por disfuncién
mitocondrial, acidosis ldctica y dislipidemia.

Conclusiones: Se considera el diagnéstico diferencial de ONCF en el
HIV con uso antirretroviral en pacientes con dolor y limitacién funcional.
El paciente mostr6 los factores de riesgo relacionados (género, edad, etilis-
mo, dislipidemia, alteracién bilateral, conteo CD4).
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CCi1s

INVOLUCRO CARDIACO COMO MANIFESTACION INICIAL EN
POLIANGITIS MICROSCOPICA

R.I. Can-Soberanis, O. Gonzilez-Enriquez
Hospital General de Especialidades Javier Buenfil Osorio

Introduccién: La poliangitis microscépica caracterizada por afectacién
renal y pulmonar, sin inflamacién granulomatosa, se relaciona con AN-
CA-MPO en 60% de los casos. El compromiso cardiaco es raro, con una
incidencia de 3,3% al 10%, y la hipertensién arterial sistémica es la mani-
festacién mds comun. Se describe el caso de un paciente con poliangitis
microscépica con miocarditis aguda como manifestacién inicial.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 49 afios, sin enfermedades
crénicas y degenerativas y antecedente quirdrgico de cesdrea 26 afios antes.
Inici6 cuadro con disnea en reposo, fiebre no cuantificada y tos no expec-
torante, por lo que acude a esta unidad. En el abordaje inicial se identifican
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taquicardia e hipertensién, con dolor torécico de tipo opresivo, EVA 8/10;
el electrocardiograma registra taquicardia sinusal sin cambios en el seg-
mento ST y troponina I en 172,9 pg/mL, lo que descarta el sindrome
isquémico coronario agudo. El control de troponina I en 1 617 pg/mL y
un electrocardiograma sin nuevos datos llevaron a solicitar ecocardiogra-
ma transtordcico que reveld hipertrofia ventricular izquierda, hipocinesia
inferoseptal, FEVI de 66% y derrame pericdrdico. Dos dias después de su
ingreso desarrollé hemoptisis y la tomografia deline6 cambios indicativos
de hemorragia alveolar difusa (Figura 1). Sufrié deterioro de la funcién
renal con creatinina en 9,55 mg/dL, proteinuria y sedimento activo. Me-
dicién del ultimo mes: 0,56 mg/dL. La creatinina de control era de 12,56
mg/dL; el USG renal mostré parénquima normal, relacién corteza-medula
conservada, sin lesién obstructiva, pero se confirmé una glomerulonefri-
tis de rdpida progresion. Ante la sospecha de sindrome rifién-pulmdn, se
midieron ANA, c-ANCA, p-ANCA y complemento, con c-ANCA/PR3
0,53 y p-ANCA/MPO 6,42, ANA negativos y complemento normal. No
se realizé la cardiorresonancia como parte del abordaje para miocarditis;
sin embargo, cont6 con panel viral respiratorio negativo que descarté un
origen infeccioso. Por el compromiso cardiaco, el sindrome rifién-pulmén
y P-ANCA/MPO positivo, se integré el diagndstico de vasculitis relacio-
nada con ANCA. Se inicié metilprednisona en pulsos por tres dosis, lo
que redujo la troponina I a 27,2 pg/mL a las 48 horas, pero la creatinina
fue de 12,88 mg/dL. Se decidi6 la induccién a la remisién con rituximab
por dos dosis y tratamiento de sustitucién renal. Disminuy6 la proteinuria
y la creatinina en 3,17 mg/dL, mejoré el patrén respiratorio y se redujeron
los infiltrados pulmonares. La actividad por Birmingham Vasculitis Activity
Score (BVAS) fue de 31 puntos al inicio y de 12 puntos al final del esquema
con rituximab. El pronéstico por Five Factor Score de 4 puntos tiene 54,1%
de supervivencia a cinco afios.

Discusién: La miocarditis secundaria a poliangitis microscépica se reco-
noce en 6,8% a 17,6% de los casos y causa dolor tordcico y disnea. Otros
hallazgos son cambios electrofisiolégicos en > 1%, compromiso pericdrdico
en 9,1% a 10,6% y algunos informes de afeccién endocérdica y arteritis co-
ronaria. El dolor toricico obligé a descartar episodio isquémico coronario,
por elevacién de troponina I, pero nunca mostré cambios indicativos en
electrocardiogramas seriados y, al descartar un origen infeccioso, la causa se
limitaba a la respuesta inflamatoria, que dias después se manifestaria como
un sindrome rifién-pulmén. E1 BVAS incluye el compromiso cardiovas-
cular que, junto a los MPO-ANCA positivos, es un predictor de falla al
tratamiento en la poliangitis microscépica.

Conclusiones: Considerar la vasculitis sistémica, especialmente en pa-
cientes sin riesgo cardiovascular ni proceso infeccioso documentado, es
importante en el abordaje de las miocarditis, ya que su coexistencia es fac-

Figura 1. (A) Tomografia con infiltrados alveolares bilaterales, 48 horas
después del ingreso. (B) Tomografia al final de la induccién a la remisién.
(C) Corte coronal con marcado reforzamiento del pericardio. (CC115)
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tor de mal prondstico por el incremento de recaidas y la mortalidad en 26%
al primer afio de diagnéstico.
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CC116

PACIENTE CON VIH Y ENFERMEDAD PSORIASICA

S.I. Viruete-Lerma, S. Cerpa-Cruz, D.K. Garcia-Nufio, D. Deossa-Pie-
drahita, V. Gonzélez-Diaz

Hospital Civil de Guadalajara Fray Antonio Alcalde, Guadalajara, Jalisco

Introduccién: La enfermedad psoridsica es una alteracién reumitica in-
flamatoria crénica caracterizada por inflamacién articular, entésica o axial
que casi siempre acomparfia a la psoriasis en placas de la piel.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 59 afios sin antecedentes
familiares de importancia, con indice tabiquico de 17. Niega relaciones
sexuales de riesgo. Tiene diagnéstico de psoriasis de 20 afios de evolucién
bajo tratamiento tépico con adecuada evolucién y reciente diagndstico de
enfermedad psoridsica seis meses antes. Tratamiento en medio privado:
celecoxib PRN, dcido félico de 5 mg cada 24 horas y metotrexato de 10 mg
cada 24 horas. Dentro del padecimiento actual refiere acudir a cita en der-
matologia en la que se suspende el tratamiento con metotrexato debido a
que se reconoce alteracién en pruebas de funcién hepatica (AST 173, ALT
209), ademis de la positividad en las pruebas serolégicas de VIH, VHC,
VHB vy antitreponema. Menciona disminucién de peso de 10 kg en un
mes, aumento de lesiones dérmicas, ademds de distrofia ungueal, artritis en
muiiecas, MCEF, IFP e IFD vy rodillas, por lo que se automedica tramadol
con paracetamol con disminucién de dolor de manera parcial, pero men-
ciona exacerbacién posterior del cuadro con disminucién de la movilidad
¢ imposibilidad para deambular. Exploracién fisica: dermatosis generali-
zada caracterizada por placas eritematoescamosas de predominio en piel
cabelluda, cara, cuello, térax, espalda y plantas (Figura 1). Ojos y boca
con limitacién a la apertura por lesiones de psoriasis. Extremidades supe-
riores con IFD y pérdida de la alineacién de manera bilateral y distrofia
ungueal generalizada. Limitacién de flexién y extensién de muiecas,
mano izquierda con inflamacién en IFP 2°-4°. Rodillas con aumento de
temperatura, signos de la ola y iceberg negativos. Leeds enthesitis index, 0
de 6. Estudios de laboratorio: PCR 4,1, VSG 92, leucos 10,6, neutros 4,5,
linfos 4, carga viral VIH: 455653 CD4 548. Biopsia: epidermis con para-
queratosis, microabscesos de neutréfilos, hipogranulosis focal, acantosis y
alargamiento de procesos interpapilares. Dermis con infiltrado inflamato-
rio linfocitario de predominio perivascular consistente con psoriasis. Debi-
do a las caracteristicas de las lesiones se integré el diagnéstico de psoriasis
rupoide. Se clasificé al paciente con enfermedad psoridsica (CASPAR 4
puntos) con DAPSA: 33 puntos actividad alta y PASI de 18,3 puntos.
Luego de normalizar PFH (ALT 18, AST 26) se reinici6 tratamiento con
metotrexato (15 mg VO/sem), 4cido f6lico, urea, calcipotriol/betametaso-
na y bictegravir/emtricitabina/tenofovir alafenamida con nueva revisién
a los tres meses con PASI de 4 puntos y DAPSA de 10,9 baja actividad.
Discusion: La afectacion de psoriasis en pacientes con VIH suele ser més
grave en la presentacion cutdnea y articular; ademads, en este tipo de pa-
cientes con psoriasis preexistente, suele haber una exacerbacién de la en-
fermedad cuando sobreviene la infeccién por VIH. La psoriasis rupoide se
encuentra en las presentaciones atipicas de psoriasis en pacientes con VIH.
Se caracteriza por lesiones en placas, bien definidas, con forma de cono y
una costra dura y gruesa con aspecto de una concha de mar. Ceccarelli e
al. senalaron que los retrovirales se han relacionado con un cambio nota-
ble de la evolucién natural de la enfermedad con mejoria considerable. La
administracién de inmunosupresores se vuelve un reto por el inmunocom-
promiso de estos pacientes.
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Figura 1. Fotografias del paciente con lesiones dérmicas caracteristicas. Radiografias AP y oblicua de manos y AP de pelvis. Estudio histopatolégico
obtenido por biopsia por sacabocado. (CC116)
T N

Conclusiones: Es necesario sospechar de infeccién de VIH en pacientes
con psoriasis que sufren una recaida grave o tienen un patrén atipico.
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CCi1y

APLASIA PURA DE SERIE ROJA COMO MANIFESTACION INI-
CIAL EN SINDROME DE SJOGREN PRIMARIO: REPORTE DE
DOS CASOS

A. Hernandez-Delgado, J.A. Vargas-Segura, T. Lopez-Sdnchez, M.F.
Mendoza-Rodriguez, A. Herndndez-Reyes

Hospital Judrez de México

Introduccién: El sindrome de Sjogren (SS) es una enfermedad autoin-
munitaria sistémica crénica caracterizada por la infiltracién linfocitica de
las gléndulas lagrimales y salivales. Las manifestaciones hematolégicas en
el SS primario no son infrecuentes. La aplasia pura de serie roja (APSR)
estd poco descrita en las publicaciones médicas. Se notifica del caso de dos
mujeres jévenes con diagnéstico final de SS primario con APSR.
Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 59 afios que inicié en agosto de 2023 con astenia, adi-
namia, disnea y sangrado uterino anormal. Se la envia al servicio de gine-
cologia por miomatosis uterina. Se practica una histerectomia radical y se
la remite al servicio de hematologia por persistencia de anemia grave. Se
reconoce anemia por déficit de hierro y se administra este elemento de forma

intravenosa con nula respuesta. Se realiza AMO con biopsia de hueso que
identifica aplasia pura de serie roja (Figura 1). En noviembre de 2023 se
agrega xerostomia y xeroftalmia. Se registran ANA positivo 1:1 000 con
anti-Ro positivo a titulos altos. La biopsia de glindula salival es indicativa
de sindrome se Sjogren. Se inicia tratamiento con prednisolona (1 mg/kg).
Después de un mes de seguimiento la hemoglobina es de 8,4 g/dL. A los
tres meses se redujo con éxito la dosis de corticosteroides.

Caso 2: Mujer de 38 afios con diagnéstico de hipotiroidismo en tratamien-
to con levotiroxina (100 mg/dia). Inicia en noviembre del 2023 con dis-
nea Nyha III y palidez de tegumentos. Se documenta anemia normocitica
normocrémica grave con 4,4 g/dL de hemoglobina. Ingresa a hematologia
para protocolo. Al interrogatorio dirigido refiere xerostomia, xeroftalmia y
dolor articular. Se obtienen anticuerpos ANA positivos 1:100 homogéneo
en células HEp-2, anti-Ro/SSA > 200, anti-La SSB 110,59. La biopsia de
hueso reconoce aplasia pura de serie roja, secundaria a sindrome de Sjo-
gren. Se inicia tratamiento con prednisona (1 mg/kg de peso), con buena
respuesta al tratamiento. Véase la Tabla 1.

Discusion: E1 SS es una enfermedad autoinmunitaria multisistémica que
afecta de modo predominante a las glindulas salivales y lagrimales. Es
posible la afectacién extraglandular, que incluye sintomas musculoesquelé-
ticos, vasculitis, enfermedad pulmonar, renal y hepdtica y mayor riesgo de
linfoma. Las manifestaciones hematolégicas no son infrecuentes y pueden
presentarse en la forma de leucopenia, que es la citopenia mas comun,
informada en el 15% de los pacientes de SS. Las citopenias clinicamente
significativas que requieren hospitalizacién, transfusién o inmunosupre-
sores rara vez se han publicado. Existen informes de casos de APSR y
trombocitopenia inmunomediada con S8, las cuales pueden desarrollarse
antes de los sintomas secos tipicos 0 como una caracteristica de presenta-
cién tnica en el S5, lo que puede retrasar el diagnéstico de SS. De manera
similar a estos informes, estos pacientes iniciaron con sindrome anémico
con anemia profunda normocitica normocrémica y APSR. La trascenden-
cia de estos casos clinicos radica en considerar el SS como un diagnéstico
diferencial de aplasia pura de serie roja con el objetivo de instituir trata-
miento oportuno y mejorar el prondstico.

Conclusiones: El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmunita-
ria que se caracteriza por sintomas secos y puede presentar manifestacio-
nes extraglandulares, entre ellas alteraciones hematolégicas. Si bien estas
anomalias se presentan con frecuencia, estd muy poco descrita la APSR
como manifestacién inicial del sindrome, sin sintomas de sequedad predo-
minantes. E1 SS debe considerarse un diagnéstico diferencial importante
al evaluar citopenias graves inexplicadas.
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Tabla 1. (CC117)
Paciente 1 Paciente 2
Hemoglobina inicial g/dL 33 4,5
VCM/HCM 98 104,7
Reticulocitos 1,8 1,27%
Valores de vitamina B, pg/mL 280 836
Parvovirus B, Negativo Negativo
Citometria de flujo Negativo a SMD Negativo a SMD y LLA
Cifras de folato ng/mL 15,6 12,3
Perfil de hierro Ferritina > 1 500 Ferritina 794
Hierro sérico 6 Hierro sérico 177
VSG mm/h 82 125
PCR mg/L 46 72
Coombs Positivo Negativo
ANA 1/1 000 en células HEP20, patrén nucleolar fino y [ 1/1 000 en células HEP20, patrén nucleolar fino y citoplasmatico, granular fino

citoplasmitico, granular fino denso

denso

Anti-Ro ur/mL < 20
Anti La ur/mL < 20

Anti-SSA 138,
Anti-SSB 64,8

Anti-SSA > 200,
Anti-SSB 110,59

AMO (morfolégico)

Figura 1

Celularidad normal con disminucién acentuada de la [ Celularidad normal, megacariocitos normales en nimero y morfologia,
serie roja, y pequefios nidos aislados de normoblastos | normoblastos con cambios megaloblasticos y vacuolas en el citoplasma y

detencién en la maduracién en los normoblastos

Biopsia de glandula salival Sialoadenitis linfocitica de cuatro focos

menor

Sialoadenitis linfocitica focal, agregado > 50 linfocitos, adyacente a acinos y un
ducto de apariencia usual. A, hematoxilina-eosina. B, positividad de linfocitos
para CD45 evaluada por inmunohistoquimica

Biopsia de hueso Aplasia pura de serie roja

Aplasia pura de serie roja

Figura 1. Aspirado de médula ésea: liminas a y b (100x); se observa ce-
lularidad normal y precursores de las lineas mieloide y linfoide normales
en numero y morfologia. Ausencia total de precursores de la linea roja.
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CC118

TROMBOEMBOLISMO PULMONAR EN ADOLESCENTE CON
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y SINDROME ANTIFOS-
FOLIPIDOS

K.B.M. Franco-Morataya, C. Leén-Rodriguez, H. Menchaca-Aguayo, E
Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmunitaria crénica y multisistémica que confiere un estado procoa-
gulante. En pacientes pedidtricos, su presentacion suele ser mds grave, con
un mayor riesgo de complicaciones. La afectacién pulmonar es comun en
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el LES y se observa en 25% a 75%. Sin embargo, el tromboembolismo pul-
monar (TEP) es una manifestacion rara, con una prevalencia calculada de
1% a 5%. Se caracteriza por la formacién de trombos en las arterias pulmo-
nares, lo que puede generar complicaciones graves. Ademds, entre 80% y
90% de los pacientes con LES pueden desarrollar el sindrome de anticuer-
pos antifosfolipidos (SAAF), una enfermedad autoinmunitaria que eleva
el riesgo de trombosis venosa y arterial. Esto incrementa de manera con-
siderable el riesgo de complicaciones trombdticas en pacientes con LES,
lo que subraya la importancia de un diagnéstico y tratamiento oportunos.
Objetivo: Describir un caso de TEP en una paciente pedidtrica con LES
y SAAF.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 13 afios con un cuadro cli-
nico de tres afios de evolucién caracterizado por artralgias y fatiga, y luego
hematuria una semana antes. Mostré asimismo cefalea, dolor torécico y
disnea 24 horas antes de su ingreso. La exploracién fisica reveld taquipnea,
respiracién superficial y edema en miembros inferiores. Los estudios mos-
traron trombocitopenia, funcién renal y hepitica conservadas, asi como
proteinuria y hematuria en el andlisis de orina. Ante la sospecha de TEP
se realiz6 una angiotomografia de térax que identificé trombosis en la
arteria segmentaria basal lateral izquierda, confirmada por gammagrafia
pulmonar con dreas de hipoperfusién en dicha arteria (Figura 1). Se inici6
anticoagulacién con enoxaparina (2 mg/kg/dia). Dada la presencia de TEP
y los hallazgos clinicos, se solicitaron pruebas de anticuerpos para LES y
SAAF, que resultaron positivas: ANA con patrén homogéneo 1:320, an-
ti-DNA positivo, anticoagulante lipico 1,87, anticardiolipina IgM > 120
U/mL, y anti-B2 glucoproteina IgM > 200 U/mL. La paciente recibi6 tra-
tamiento con pulsos de metilprednisolona (30 mg/kg/dosis), ciclofosfami-
da, azatioprina y dcido acetilsalicilico, con una evolucién clinica favorable.
Discusién: La tromboembolia pulmonar (TEP) es una complicacién gra-
ve e infrecuente en pacientes pedidtricos con LES. La presencia de SAAF
en estos sujetos incrementa en grado significativo el riesgo de trombosis,
debido a la accién de los anticuerpos antifosfolipidos, que interfieren con
la regulacién de la coagulacién. Este caso resalta la complejidad del tra-
tamiento de la TEP en pacientes con LES y SAAF, en los que es funda-
mental equilibrar la anticoagulacién para prevenir trombos sin aumentar el
riesgo de hemorragias. El uso de heparina de bajo peso molecular fue clave
en el control inicial del TEP, seguido de anticoagulacién a largo plazo para
prevenir recurrencias.

Conclusiones: La presencia de anticuerpos antifosfolipidos en pacientes
con LES eleva notablemente el riesgo de trombosis y ello complica el curso
de la enfermedad. E1 TEP es una complicacién potencialmente letal en
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Figura 1. SPECT pulmonar perfusoria. (CC118)
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pacientes con LES y SAAF, por lo que una deteccién temprana y un tra-
tamiento intensivo son fundamentales para mejorar el prondstico y reducir
las complicaciones.
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POLIARTERITIS NODOSA EN PACIENTE PEDIATRICO, RE-
PORTE DE CASO

C.C. Ledén-Rodriguez, K.B.M. Franco-Morataya, H. Menchaca-Aguayo,
E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrosan-
te que afecta de modo predominante a arterias de mediano y pequefio
calibre, con manifestaciones multiorgénicas. Es una enfermedad rara en
pediatria, caracterizada por la ausencia de glomerulonefritis y anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilos (ANCA). El diagnéstico suele retrasarse de-
bido a la naturaleza inespecifica de sus sintomas, que pueden simular otras
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anomalfas inflamatorias o infecciosas, lo que complica el inicio temprano
del tratamiento.

Objetivo: Presentar el caso de un paciente pedidtrico con poliarteritis no-
dosa.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 17 afios con antecedente de
hermana con diagnéstico de PAN. Presenta cuadro de seis meses de evo-
lucién de livedo reticular en las extremidades inferiores, ademds de pares-
tesias, mialgias y artralgias, y posterior cefalea.

La exploracién fisica inicial muestra livedo reticular generalizado y artritis
de tobillo; los estudios de laboratorio registran anticoagulante lipico posi-
tivo en dos determinaciones, reactantes de fase aguda positivos y proteinu-
ria en valores significativos.

La biopsia cutdnea mostré vasculitis leucocitocldstica, con trombosis en
vasos de pequefio y mediano calibre. La inmunofluorescencia revel6 C3,
C4 y Cla negativos, con depésito de fibrinégeno en las paredes de las
arterias. Por hallazgos clinicos y analiticos se sospeché PAN, por lo que
se solicité arteriografia que identificé microaneurismas renales bilatera-
les, hipoperfusién distal en las arterias metatarsianas y digitales derechas.
Recibié tratamiento a dosis plena de esteroide, micofenolato de mofetilo,
rituximab, dcido acetilsalicilico y enoxaparina ante datos de trombosis y
anticoagulante lipico positivo, ademds de inmunomodulacién con HCQ.y
colecalciferol, con lo cual la paciente experimenté evolucién clinica favora-
ble. Se envi6 al servicio de genética, con exoma pendiente.

Discusién: La poliarteritis nodosa puede tener una base genética, con
mutaciones relacionadas con genes como DADA2 y MEFV, los cuales
predisponen a un fenotipo multifactorial. Este caso es de particular inte-
rés debido a los antecedentes familiares y la posibilidad de una alteracién
genética subyacente, lo que podria reclasificar el diagnéstico a una vascu-
lopatia de origen genético.

Conclusiones: En pacientes pedidtricos con fenotipo de PAN es crucial
considerar la posibilidad de DADA2, especialmente cuando la enfermedad
se presenta en edades tempranas. El diagnéstico temprano facilita el inicio
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de un tratamiento mids especifico y dirigido, lo que mejora el pronéstico
a largo plazo.
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PANCREATITIS AGUDA COMO PRIMERA MANIFESTACION
DELES

M.C. Chévez-Avila, J.F. Toral-Sandoval, R.E. Cobos-Vargas, A.S. Var-
gas-Avilés, S.M.I. Mejia-Loza

Hospital Judrez de México

Introduccién: La pancreatitis aguda es una expresién clinica rara pero
potencialmente letal del lupus eritematoso sistémico (LES) que afecta a
0,9% a 5% de los pacientes, en el 23% como manifestacién inicial en el
primer afio. El diagnéstico de esta afeccién es complejo, sobre todo en
ausencia de otras manifestaciones de LES, lo cual retrasa el diagnéstico y
el tratamiento.

Presentacion del caso: Mujer de 34 afios con padecimiento actual de un
mes de evolucién caracterizado por ndusea, dolor abdominal tipo cdlico
difuso de intensidad 7/10 sin relacién con la ingestion de alimentos, con
posterior adicién de vémito de contenido biliar en siete ocasiones, evacua-
ciones liquidas en cinco veces, sin moco ni sangre, y artralgias en rodillas
con rigidez matutina de 30 minutos, razén por la cual acudi6 a urgencias.
Exploracién fisica: alopecia no cicatrizal, abdomen globoso por distensién
abdominal de 89 cm con disminucién de peristalsis, doloroso a la palpa-
cién media y profunda ademds de rebote positivo. Estudios de laboratorio:
Tabla 1. Estudios de gabinete: Figura 1. Se concluyé pancreatitis aguda de
ATLANTA moderadamente grave, APACHE II de 9 puntos, BISAP de
1 punto, Marshall de 5 puntos, y se descartaron obstruccién mecdnica (co-
ledocolitiasis), causas toxico-metabélicas (ingestién de alcohol, firmacos,
hipercalcemia o hipertrigliceridemia), infeccién y traumatismo. Se abordé
una causa autoinmunitaria: la paciente cumplié criterios de clasificacién
ACR/EULAR 2019 para LES (17 puntos) con anticuerpos antinuclea-
res 1:100 000 patrén nuclear granular fino y citoplasmatico granular fino
denso; dominio clinico: articular (6 puntos), alopecia no cicatrizal (2 pun-
tos); dominio inmunolégico: anticardiolipina IgG 74 U/mL (2 puntos),
C4 7,67 mg/dL (3 puntos), anti-DNA(dc) 275 U/mL y anti-Sm > 200
U/mL (6 puntos). La paciente presenté lesion renal aguda KDIGO III
secundaria a pancreatitis aguda moderadamente grave que requirié dos
sesiones de hemodidlisis, y se excluyé nefritis lipica. Se inicié tratamiento
con glucocorticoides y ciclofosfamida con respuesta favorable.

Discusion: La pancreatitis aguda puede ser letal si no se diagnostica y trata
oportunamente; se presenta en 0,9% a 5% de los pacientes con predominio
de sexo femenino (9:1) y edad media de 31,4 afios; los sintomas principales
son dolor y distensién abdominal, ndusea, vémito, fiebre y diarrea en or-
den de frecuencia. En la mayoria de los casos coexiste con manifestaciones
adicionales de LES y alta puntuacién de actividad; sin embargo, puede
ser la primera afectacién de la enfermedad sin expresién en otros érganos
y sistemas, lo que dificulta la identificacién de la causa autoinmunitaria,
el diagnéstico y el plan terapéutico. Se ha informado expresion grave en
30% y tasa de mortalidad del 16,34%, con sepsis y lesién renal aguda como
principales causas de complicacién. En LES, los pacientes con fenémeno
de Raynaud, hipocomplementemia y ANCA positivos se han descrito con
mayor riesgo de desarrollar complicaciones gastrointestinales. Un 3,7% de
los casos con afectacion gastrointestinal sufre dafio acumulado vinculado
con las manifestaciones, con peor prondstico y compromiso clinico, como
vasculitis, enfermedad renal y serositis. Se presenta el caso de una paciente
con pancreatitis aguda de moderada gravedad como manifestacién inicial
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de LES, sin compromiso en otros 6rganos y sistemas, la cual se diagnosticé
y traté a tiempo con buena respuesta terapéutica.

Conclusiones: La pancreatitis aguda es una afeccién infrecuente pero po-
tencialmente letal de LES y puede presentarse como tnica manifestacién
inicial. Se requiere un alto indice de sospecha en ausencia de afectacion de
otros 6rganos y sistemas para el diagndstico y el tratamiento tempranos.

Tabla 1. Estudios de laboratorio. (CC120)

Hemoglobina 11.4 g/dL TGO 20U/L
Hematocrito 39 % TGP 19 U/L
Plaquetas 374 x 109/L BD 0.25 mg/dL
Leucocitos 11.60 x 109/L BT 0.32 mg/dL
Neutréfilos 10.10 x 109/L GGT 66 UI/L
Linfocitos 0.85 x 109/L FA 102 UI/L
Glucosa 103 mg/dL Albtimina 2.7 mg/dL
Calcio 8.3 meq/L DHL 208 U/L
Potasio 5.3 meq/L Amilasa 1044 U/L
Sodio 136 meq/L Lipasa 1949 U/L
Creatinina 5.63 mg/dL Colesterol 162 mg/dL
BUN 100 mg/dL Triglicéridos 142 mg/dL
VSG 17 mg/dl PCR 2.5 mg/dl

Nitrégeno ureico (BUN), Examen general de orina (EGO), gamma-glutamil trans-
ferasa (GGT)Transaminasa glutimico oxalacética (TGO), Transaminasa Glutdmi-
co-Pirtvica (T'GP), Deshidrogenasa lictica (DHL), FA (Fosfatasa alcalina), BD
(Bilirrubina directa), BI (Bilirrubina indirecta)

Figura 1. Pincreas aumentado de volumen de forma generalizada, parén-
quima heterogéneo con dreas hipodensas que registran indice de atenua-
cién de 7 UH, sin realce al paso del medio de contraste; el parénquima
restante posee coeficientes de atenuacién de 38 UH en fase simple, con
realce homogéneo y lento, que alcanza atenuaciones de 60 UH en fase
arterial y 74 UH en fase venosa. (CC120)
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CC121

SARCOIDOSIS LARjNGEA REFRACTARIA A ESTEROIDES.
¢COMO RESPONDIO A INMUNOGLOBULINAS?

A K. Alvarez-Vizquez!, G. Vega-Cornejo?
@ Crea de Guadalajara, ® Hospital General de Occidente, 88, Guadalajara, Jalisco

Introduccién: La sarcoidosis es un trastorno crénico, multisistémico y
granulomatoso iniciado por secrecién de interleucina 12 por macréfagos
alveolares que estimulan la activacién de células L'Th y linfocitos B, con
consecuente inflamacién, formacién de células epitelioides, atraccién de
fibroblastos, células gigantes de Langhans y liberacién de IFN-y, lo que
ocasiona fibrosis y granulomas no caseosos. La presentacién de sarcoidosis
en pacientes pedidtricos es rara, con una incidencia de 0,6-1,02/100 000
nifios. Ademds, la presentacién laringea se reconoce solo en 1% a 5% de
los casos de sarcoidosis. La causa se desconoce, pero se relaciona con in-
fluencia genética (mutaciones en HLA), infecciones (micobacterias) y al-
gunas sustancias (berilio). La clinica es generalizada y comun la afectacién
pulmonar; esta ltima y la cardiaca son las principales causas de muerte.
No hay alguna prueba diagnéstica estdndar; sin embargo, el diagnéstico se
basa en tres criterios: clinica e imdgenes radiolégicas caracteristicas, (linfa-
denopatias mediastinicas perihiliares y nédulos en los 16bulos superiores),
granulomas no necrosantes y ausencia de evidencia de otras alteraciones.
El tratamiento de primera linea en pacientes pedidtricos se basa en la ad-
ministracién de glucocorticoides (prednisona). Si el paciente es resistente
al tratamiento de primera linea, como segunda linea se indica metotrexa-
to o azatioprina (inhibidores de la replicacién de DNA de linfocitos T y
B); el infliximab o el adalimumab constituyen el tratamiento de tercera
linea. Las inmunoglobulinas en pacientes pedidtricos con enfermedades
reumatoldgicas han producido beneficio en altas dosis como tratamiento
inmunomodulador y antiinflamatorio.

Presentacion del caso: Debido a que se trata de una enfermedad con ma-
nifestaciones inespecificas, es necesario conocer la presentacién del trastor-
no en distintos pacientes y su abordaje; el objetivo de este trabajo es dar a
conocer la presentacién de la enfermedad y su atencién para su identifica-
cién y tratamiento efectivo. Se trata de una paciente femenina de dos afios,
nacida por cesdrea, con el antecedente de roseola el mismo afio que inicié
su padecimiento de consulta, el cual comenzé con crup y posterior adicién
de fiebre y datos clinicos de infeccién. Acudié con un médico que, luego
de descartar infeccién como agente causal sindromdtico, establecié el diag-
néstico de asma; sin embargo, tras el tratamiento instituido con esteroides
inhalados y sistémicos no obtuvo mejoria, por lo que se la refirié al servicio
de reumatologia pedidtrica, en donde la radiografia de térax, la endoscopia
y la biopsia laringea determinaron el diagnéstico de sarcoidosis laringea.
Se indic6 tratamiento con inmunosupresién mediada por metotrexato a 15
mg/m?*SC semanal y gammaglobulina mensual durante seis meses a dosis
de 2 g/kg de peso, acompafiado de vitamina D, cada 24 horas.
Discusién: No se utilizé el tratamiento con esteroides debido a la refrac-
tariedad sefialada con anterioridad. Después se cambié el tratamiento del
inmunosupresor de segunda linea a azatioprina (50 mg/24 h, que se incre-
ment6 a 50 mg/48 h y luego a cada 72 h). Durante sus visitas médicas se
observé la disminucién de los reactantes de fase aguda y control de la VSG,
por lo que se mantuvo el tratamiento hasta su ultima visita, en la que se
identific6 remisién de la sarcoidosis laringea.

Conclusiones: La sarcoidosis se manifiesta con sintomas inespecificos, por
lo que su diagndstico es de exclusién; ademds, el tratamiento con gammag-
lobulina e inmunosupresién con metotrexato y azatioprina resulté benéfico
para la remisién de la sarcoidosis resistente a los corticoides.
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CC122

ARTRITIS DE LYME COMO CAUSA DE POLIARTRITIS MIGRA-
TORIAY FIEBRE RECIDIVANTE

A. Herndndez-Miranda, M. Moreno-Ramirez
Hospital General Fernando Quiroz Gutiérrez

Introducciéon: En México se ha registrado una prevalencia de 0,3% de
la enfermedad de Lyme. E1 34% de los pacientes con este trastorno tie-
ne artritis que es la principal manifestacién tardia de la enfermedad. Los
pacientes sufren crisis intermitentes o persistentes de dolor articular, en
especial monoarticular u oligoarticular de articulaciones grandes. El diag-
néstico de artritis de Lyme se establece mediante pruebas serolégicas o
determinacién de PCR en liquido sinovial. Las modalidades terapéuti-
cas iniciales recomendadas incluyen un ciclo de 30 dias de doxiciclina o
amoxicilina oral. Los pacientes con artritis de Lyme se cronifican durante
meses o varios afios después del tratamiento con antibidticos. El trata-
miento incluye agentes antiinflamatorios y el 8% de los individuos requiere
farmacos modificadores de la enfermedad.

Presentacion del caso: Hombre de 31 afios originario de la Ciudad de Méxi-
co, niega viajes previos, sin antecedentes crénicos y degenerativos. Inicia su pa-
decimiento actual en el 2020 con fiebre de presentacién intermitente cada tres
meses con una duracién de dos dias, sin predominio de horario; dos afios des-
pués se agreg poliartritis asimétrica y migratoria de carpos, rodillas y tobillo.
Se hospitaliza en agosto del 2022 en el servicio de medicina interna por fiebre
de origen desconocido, artritis y bicitopenia (leucopenia y trombocitopenia),
reactantes de fase aguda elevados (VSG 32 mm/h, PCR 149,57 mg/dL), cul-
tivos negativos, tomografia simple y contrastada que delinea esplenomegalia,
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aspirado de médula 6sea sin alteraciones significativas, citometria de flujo ne-
gativa para leucemia y linfoma. Estudios de laboratorio: C3 138 mg/dL, C4
26,4 mg/dL, ANA 1:80 moteado fino y citoplasma, anti-SSa/Ro, anti-SSB/
La, anti-PR3, anti-MPO, anti-CCP, anti-Sm, anti-dsDNA, todos negativos.
TORCH: positivo IgG a rubeola, positivo IgG a Epstein-Barr, IgG positivo
a toxoplasma, IgG positivo a herpes, anticuerpos antirrickettsia IgG e IgM
negativos, anticuerpos antiborrelia IgG 14,8 positivos, anticuerpos antibo-
rrelia IgM negativo, anticuerpos antibrucella (2 mercapto etanol) negativos.
No hay evidencia clinica ni serolégica de enfermedad autoinmunitaria. En
octubre del 2022 se diagnostica enfermedad de Lyme y se indica tratamiento
antimicrobiano con doxiciclina por un mes con remisién de todos los sin-
tomas. En abril del 2023 muestra fiebre recidivante y oligoartritis (tobillo
y rodilla) y se prescribe AINE por dos semanas con mejoria parcial de los
sintomas, por lo que se decide administrar metotrexato a dosis de 10 mg/sem
que produce remisién y nulas recaidas posteriores.

Discusién: La enfermedad de Lyme es una anomalia poco comin en
Meéxico; se ha registrado que un 34% de los pacientes puede desarrollar
complicaciones musculoesqueléticas durante al menos dos meses después
del tratamiento antibiético y en el 8% de los pacientes fue necesario la
indicacién de FARME.

Conclusiones: En el abordaje de la poliartritis asimétrica migratoria y fiebre
recidivante se debe considerar una causa infecciosa como desencadenante de
la artritis inflamatoria crénica; también debe incluirse la valoracién del servi-
cio de reumatologia para identificar a pacientes aptos para recibir FARME.
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CC123

NEFRITIS‘TUBULQ-INTERSTICIAL"COMO FORMA DE PRE-
SENTACION EN SINDROME DE SJOGREN PRIMARIO

R.A. Salazar-Mendoza, A. Elizalde-Garcia

Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS

Introduccion: El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmuni-
taria con afectacién principal de glindulas exocrinas, si bien son posibles
manifestaciones extraglandulares durante el curso del trastorno. La afecta-
cién renal es una de ellas y se ha documentado en un 5% de los pacientes.
El diagnéstico suele ser dificil ya que los datos clinicos son a menudo
insidiosos y pueden preceder a los sintomas de sequedad.

Presentacion del caso: Mujer de 34 afios sin antecedentes de enfermeda-
des crénicas y degenerativas que niega sintomas relacionados con sindrome
seco; tiene diagndstico de sindrome de Sjogren primario con anticuerpos
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positivos: ANA 1:640 moteado grueso, anti-La 448,2, anti-Ro > 640, con
consumo de complemento a expensas de C4 (33) e hipergammaglobuline-
mia. Posee manifestaciones extraglandulares por afectacién renal y diagnds-
tico de nefritis tubulointersticial establecido por biopsia renal; se reconocen
nefritis tubulointersticial activa rica en células plasmaticas, hipoperfusién
glomerular crénica con esclerosis global, lesién tubular aguda focal con cam-
bios regenerativos, fibrosis intersticial grado II (40,50%), arterioloesclerosis
moderada, arteriolopatia hialina leve, ademds de deterioro de la funcién renal
con creatinina actual de 1,4 mg/dL estadio KDIGO 3. Se indica tratamiento
con prednisona a dosis altas (1 mg/kg) y dcido micofendlico por cuatro me-
ses. Se interrumpe el tratamiento por deseos de embarazo. No hay mejoria
de la tasa de filtracién glomerular. Se indica tratamiento de mantenimiento
con azatioprina (1,5 mg/kg) y esteroide a dosis medias.

Discusién: La afectacion renal en el sindrome de Sjégren primario suele ser
infrecuente: se ha documentado en un 5% de los pacientes con esta enferme-
dad. Por esta razén, el diagnéstico puede volverse un reto, ya que precede en
ocasiones a los sintomas secos caracteristicos en esta anomalia. La afeccién
renal mds comun es la nefritis tibulo-intersticial con una incidencia del 12% a
48% y la hipergammaglobulinemia se vincula con esta forma de presentacion.
Los pacientes pueden presentar de manera progresiva y lenta un deterioro de
la funcién renal, como lo observado en este caso. Es relevante conocer que
entre el 20% y el 28% de los pacientes tiene una funcién renal crénicamente
reducida, ademds de que 10% a 20% de quienes padecen sindrome de Sjogren
primario y enfermedad renal desarrollan enfermedad renal terminal.
Conclusiones: La afectacién renal como parte del sindrome de Sjégren
primario suele ser poco comun, por lo que debe realizarse una evaluacion
periédica de la funcién renal debido al retraso en el diagnéstico por los
sintomas inespecificos. Es importante conocer que esta alteracién puede
preceder a los sintomas vinculados con el sindrome seco. Se debe establecer
seguimiento estrecho, ya que algunos pacientes pueden evolucionar a la
enfermedad renal terminal.
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APLASIA PURA DE CELULAS ROJAS, UNA MANIFESTACION
POCO FRECUENTE DE LES

L.G. Montano-Montiel, L.V. Maya-Pifia, R.E. Barbosa-Cobos, J.R. Ma-
rino-Sdnchez, S.S. Coutifio-Ochoa

Hospital Judrez de México

Introduccién: En el lupus eritematoso sistémico (LES), la manifestacién
hematolégica mas comun es la anemia de la enfermedad crénica; otras
causas menos comunes son deficiencia de hierro, hemolitica autoinmuni-
taria e inducida por fdrmacos. Una manifestacién poco comun es la aplasia
pura de células rojas (APCR), de la cual solo se han descrito casos aislados.
En un 58% se presenta en pacientes con diagnéstico previo de LES con
una mediana de 81 meses tras el diagndstico. Ante el hallazgo de este tipo
de anemia deben descartarse causas infecciosas, farmacoldgicas, neoplasias
hematolégicas, tumores sélidos como timomas y enfermedades autoinmu-
nitarias, entre ellas la artritis reumatoide (AR) y el LES.

Presentacion del caso: Mujer de 38 afios con antecedentes de alergia a
penicilina, maltiples transfusiones sanguineas por 5 paquetes eritrocitarios,
fractura traumdtica de radio con tratamiento conservador y diagndstico de
LES desde cuatro afios antes por manifestaciones mucocutdneas, articulares
y derrame pleural, en tratamiento con cloroquina (150 mg/24 h), prednisona
(5 mg/24 h) y en el ultimo afio requirié hospitalizacién en cinco ocasiones
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por anemia grave. Actualmente hospitalizada por sindrome anémico. Explo-
racion fisica: taquicdrdica, palidez de tegumentos, uso de oxigeno por puntas
nasales 2 Ipm, y el resto sin alteraciones.

Estudios paraclinicos: ANA 1:1 000 en células HEP20, patrén nuclear
granular fino y citoplasmatico granular fino denso, anti-DNAdc 78,7 (20),
C398,2,C412,5.

Biometria hematica: hb 5,20 g/dL, hto 16,10%, VCM 108,05 L, plaque-
tas 506 000, leucocitos totales 4 800, neutréfilos 2 740, reticulocitos 0,73%.
TORCH y panel viral no reactivos.

Aspirado de medula ésea: celularidad normal, disminucién de serie roja;
aplasia pura de células rojas (Figura 1). Biopsia de médula ésea: citomor-
folégico con celularidad normal en cantidad, citometria de flujo: sin evi-
dencia fenotipica de hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN).

USG hepatoesplénico: no reconoce alteraciones estructurales. TC térax:
cambios degenerativos de columna tordcica y bandas de atelectasia basales
bilaterales.

Se inici6 tratamiento de primera linea: glucocorticoide calculado a 1 mg/
kg de peso y azatioprina a 50 mg cada 24 h.

Figura 1. Aspirado de médula ésea: tincién de Wright a 1 000x en la cual
se observa predominio de la serie granulocitica. Eosinéfilos en diversos
grados de maduracién (flecha verde). Se observan escasos precursores eri-
troides, los cuales se encuentran en nidos (flecha azul). (CC124)

Discusién: La aplasia pura de células rojas es una rara anomalia hema-
tolégica en que la produccién de glébulos rojos en la médula dsea esta
gravemente disminuida o detenida. Cuando esta alteracién se vincula con
el contexto de enfermedad autoinmunitaria, como el LES, cobra impor-
tancia clinica significativa tanto por su rareza como por las implicaciones
para el tratamiento.

Conclusiones: Los pacientes con APCR pueden sufrir sintomas de
anemia grave y alterar su calidad de vida. Con frecuencia requieren trans-
fusién de hemoderivados con riesgo de infecciones y sobrecarga de hierro,
tratamiento inmunosupresor y, en algunos casos, tratamientos mds espe-
cificos como los farmacos biolégicos. Persiste la necesidad de investigar
mds sobre las mejores estrategias terapéuticas para APCR en pacientes
con LES; el objetivo es mejorar los resultados clinicos y la calidad de vida.

Bibliografia

1. Gurnari C, Maciejewski JP. How I manage acquired pure red cell apla-
sia in adults. Blood. 2021 Apr 15;137(15):2001-2009.

2. Saced M, Sharif F, Ijaz M, ez al. A case of systemic lupus erythematosus
presenting as pure red cell aplasia. Int ] Hematol Oncol Stem Cell Res.
2021 Apr 1;15(2):135-138.

CCi25

MUTACION C677T DEL GEN MTHFR. DIAGNOSTICO DIFEREN-
CIALEN EL SINDROME DE ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS

R. Mirquez-Sinchez, A.S. Vargas-Avilés, C. Hernandez-Diaz
Hospital Judrez de México

Introduccién: La enzima metilentetrahidrofolato reductasa (MTHFR)
participa en procesos necesarios para la metilacion, reparacion y sintesis

del DNA, ademis de intervenir en la reserva de folatos y metionina.
Se han descrito 14 mutaciones del gen MTHFR, la més frecuente de las
cuales es la C677T; en los portadores ocurre 50% a 70% de reduccién de
la actividad enzimitica, lo que se traduce en incremento de los valores
de homocisteina y disminucién de la biodisponibilidad de grupos metil
DNA. En pacientes gestantes origina disminucién de la vascularizacién
placentaria, favorece episodios trombéticos, anormalidades congénitas en
el producto e incremento de pérdidas fetales. La prevalencia del polimor-
fismo C677T del gen MTHFR es de 38% a 48% en la poblacién mexicana
comparada con otras poblaciones del mundo.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 41 afios enviada al servicio
de reumatologia por probable sindrome de anticuerpos antifosfolipido por
antecedente de pérdidas fetales consecutivas en las semanas 11,8 y 16 de la
gestacion en los ultimos dos afios. En el interrogatorio dirigido no muestra
otros antecedentes ni sintomas clinicos de relevancia.

Exploracién fisica: talla 156 cm, peso 83 kg, IMC 34, TA 100/80. Pacien-
te obesa, sin alteraciones en los planos cardiaco y pulmonar, y abdomen
con abundante paniculo adiposo. Estudios de laboratorio: Hb 12,9 g/dL,
plaquetas 276 10%/UI, glucosa 70 mg/dL, creatinina 0,61 mg/dL, coles-
terol 176 mg/dL, triglicéridos 153 mg/dL, 4cido urico 5,3 mg/dL, TSH
3,1 Ul/mL, T4L 0,8 ng/dL. PPD, panel viral para VIH, VHB, VHC no
reactiva, perfil TORCH sin alteraciones, VDRL negativo. Inmunolégicos:
anticuerpos: antitiroideos, ANA, anti-DNA, anti-Sm, anti-Ro, anti-La,
anticoagulante lupico, anti-B2GP1 IgG e IgM, anticardiolipinas IgG e
IgM negativos. Factor V de Leiden, proteinas C y S sin alteraciones. Se
amplié el abordaje con anticuerpos (no criterio para SAAF), los cuales fue-
ron negativos. El estudio genético demostré que la paciente era portadora
de la variante C677T del gen MTHFR, por lo que fue enviada al servicio
de hematologia y dada de alta.

Discusién: La pérdida gestacional recurrente definida como dos o mis
pérdidas consecutivas del embarazo ocurre en 1% a 4% de las mujeres ges-
tantes. Se han identificado varios factores de riesgo: infecciosos, anatémi-
cos, endocrinos, genéticos o autoinmunitarios. Las alteraciones genéticas
son las causas menos estudiadas dentro del abordaje, pero deben tenerse en
mente y no solo considerar la posibilidad de SAAF.

El anilisis genético y la evidencia en la paciente de portar la variante
C677T del gen MTHFR, aunado a factores de riesgo como la edad mater-
na avanzada y la obesidad, fueron relevantes para excluir SAAF.
Conclusiones: El SAAF es solo una de varias causas que provocan las
pérdidas fetales recurrentes. El abordaje en pacientes con tales pérdidas
es més complejo y requiere excluir otras posibilidades que el médico reu-
matélogo debe conocer y considerar. Dentro de las causas genéticas, la
mutaciéon de MTHFR C677T es una de las mds frecuentes en la pobla-
cién mexicana y se relaciona con teratogenicidad, fenémenos trombéticos

y pérdidas fetales.
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CC126

REPORTE DE CASO. ISQUEMIA DE FALANGE DISTAL EN PA-
CIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y SINDRO-
ME ANTIFOSFOLIPIDOS

E.M. Ramos-Galeano, A.C. Mufioz-Cedefio, A.E. Santizo-Avila, H.
Menchaca-Aguayo, E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: El sindrome antifosfolipidico (SAF) es una enfermedad
autoinmunitaria sistémica caracterizada por trombosis arterial o venosa,
vinculada con titulos elevados de anticuerpos antifosfolipidicos (aPL). Tiene
una prevalencia de 2,5 casos por cada 100 000 nifios. Puede manifestarse de
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forma aislada o relacionada con enfermedades autoinmunitarias, como el
lupus eritematoso sistémico (LES), que se presenta en el 80% a 90% de
los pacientes con esta afeccidn y es una de las didtesis protrombdticas més
comunes. La trombosis venosa es la complicacién vascular mds frecuente,
notificada hasta en el 60% de los nifios afectados. Los sitios mds comu-
nes de trombosis venosa incluyen las venas profundas de las extremidades
inferiores, venas del seno cerebral, vena porta y venas profundas de las
extremidades superiores.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 16 afios con antecedente de
toxicomanias (amilnitrito y marihuana). Present6 un cuadro de un mes
de evolucién con fiebre, artralgias e hiporexia, sin mejoria con antiinfla-
matorios no esteroideos. Se agrega dolor subito en la falange distal del
quinto dedo de la mano izquierda y cambios de coloracién, por lo que se
dirige a urgencias (Figura 1). Exploracién fisica: tlceras en paladar duro,
dermatosis facial, bradilalia y bradipsiquia, ademds de isquemia en el quin-
to dedo izquierdo. Estudios de laboratorio: anemia, linfopenia y deterioro

Figura 1. Isquemia de la falange distal de la mano izquierda en la paciente.
(CC126)

.

de la funcién renal. Tiempos de coagulacién con prolongacién de TTPa.
Por hallazgos clinicos y analiticos se sospecha LES y SAAF, y se solici-
tan anticuerpos con resultados positivos: ANA 1:160 patrén homogéneo
y 1:320 patrén citopldsmico, anti-DNA > 800, anti-Sm > 200, AL 2,54,
aCL 30,52 y anti-B2 glucoproteina 134,78. Coombs directo positivo (IgG
y C3D++). La resonancia magnética mostré lesiones desmielinizantes que
se extienden desde el tallo cerebral (la mayor de ellas en el mesencéfalo
parasagital izquierdo) y otras que se extienden a nivel supratentorial en la
regién taldmica derecha y hacia la unién corticosubcortical bilateral. La
ecocardiografia evidenci6 hipertrofia concéntrica moderada del ventricu-
lo izquierdo, y el Doppler de la mano izquierda ausencia de vascularidad
en la falange distal. Se inicié tratamiento con enoxaparina (2 mg/kg/dia),
acido acetilsalicilico (3 mg/kg/dosis), pulsos de metilprednisolona 30 (mg/
kg/dosis), ciclofosfamida y azatioprina. La biopsia renal confirmé nefritis
lapica de clase IV. Con el tratamiento la paciente experimenté evolucién
clinica favorable.

Discusion: El caso pone de relieve la compleja interaccién entre LES y
SAF, dos alteraciones autoinmunitarias que potencian el riesgo de episo-
dios trombdticos graves. En este contexto, la isquemia digital es una ma-
nifestacién rara pero relevante, que puede servir como indicio temprano
de compromiso vascular sistémico. La relacién de multiples anticuerpos
antifosfolipidicos incrementa considerablemente el riesgo trombético y
en pacientes pedidtricos con LES es fundamental realizar una busqueda
activa de estos marcadores.

Conclusiones: E1 SAF vinculado con el LES en pacientes pedidtricos
representa un desafio diagndstico y terapéutico significativo, debido
a la gran predisposicién a la trombosis y las complicaciones vascula-
res graves, como la isquemia digital. Este caso subraya la importancia
de una evaluacién exhaustiva, que incluya tanto los aspectos clinicos
como los inmunolégicos, para la deteccién temprana de complicaciones
trombéticas. Un enfoque terapéutico multidisciplinario que considere
la anticoagulacién, los inmunosupresores y el control especifico de las
manifestaciones clinicas es clave para mejorar el pronéstico y prevenir
secuelas mayores. La evolucién favorable de la paciente en este caso
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destaca la relevancia de un tratamiento oportuno e intensivo en estas
situaciones complejas.
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CC127

PIODERMA GANGRENOSO EN ASOCIACION CON ARTRITIS
REUMATOIDE Y SINDROME DE SJOGREN

R. Mirquez-Sénchez, L.V. Maya-Pifia, R.E. Barbosa-Cobos
Hospital Judrez de México

Introduccion: El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad rara de
origen autoinflamatorio caracterizada por tlceras cutdneas dolorosas de
rapido desarrollo; se presenta de forma predominante en los miembros
pélvicos y se vincula con AR hasta en un 16,9%. El diagnéstico requiere
alta sospecha clinica y correlacién histopatolégica con infiltrado neutro-
filico denso y maduro dentro de la dermis o la epidermis, ya que estas
lesiones se confunden a menudo con otras lesiones ulcerativas, lo cual
causa retraso en el tratamiento y un peor prondstico.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 55 afios con AR de ocho
afios de evolucién en tratamiento con metotrexato a dosis 6ptima, quien
acudié a urgencias por presentar tlceras cutdneas muy dolorosas de inicio
agudo y rdpida progresién, localizadas en la pierna derecha sin compro-
miso vascular. Exploracién fisica: dlceras en la pierna derecha con base
necrética y bordes violdceos en sacabocados (Figura 1), la mayor de 15
cm, pulsos popliteos, tibiales y pedios ++/+++, artritis de carpo izquierdo
y segunda MCF izquierda. Estudios paraclinicos: leucocitos 7,09 103/UI,
hemoglobina 11,4 g/dL, plaquetas 374 10°%/UI, PCR 15,7 mg/dL, glu-
cosa 70 mg/dL, creatinina 0,56 mg/dL, ANA 1:1 000 nuclear granular
fino denso, anticuerpos anti-Ro 147,55 Ur/mL, anti-La 49,9 Ur/mL, FR
78,1 U/mL, anti-CCP 49,94 Ur/mL, ANCA -, panel viral para VIH,
VHB, VHC no reactivo, cultivos -, biopsia indicativa de PG por infiltra-
do neutrofilico en dermis. Se integré diagnéstico de PG de acuerdo la
calificacién PARACELSUS, y la paciente se traté con glucocorticoides
y rituximab.

Discusién: La deteccién temprana y la clasificacién correcta de las ma-
nifestaciones cutineas vinculadas con AR son imperativas para un tra-
tamiento exitoso y, en consecuencia, un mejor pronéstico. En el PG, el
inicio temprano de inmunosupresién ayuda a reducir al minimo la exten-
sién de las tlceras y la formacién de cicatrices deformantes.
Conclusiones: El PG es una manifestacién cutinea especifica y poco
frecuente en AR que no suele reflejar el curso clinico de la enfermedad.
Este caso es el de una paciente con baja actividad articular que desarroll6
ulceras consistentes con esta entidad.
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Figura 1. (A) Lesiones ulceradas en sacabocado, fondo sucio con fibrina y tejido de granulacién eritematoso. (B) Biopsia cutdnea de lesiones activas (tin-
cién H-E): fondo de tlcera activa (flecha simple), infiltrado difuso de neutréfilos en dermis subyacente. Borde de epidermis intacta, discretamente elevada,

adyacente a la tlcera (doble flecha). (CC127)
.

CC128

SINDROME POSTROMBOTICO Y EVENTO VASCULAR CERE-
BRAL EN PACIENTE JOVEN, ENTIDADES CLINICAS DE PRESEN-
TACION DE SINDROME DE ANTICUERPO ANTIFOSFOLIPIDOS

VJ. Tello-Romero, O. Ek-Chable, A. Coello-Lépez Rivera
Hospital General Agustin Ohoran

Introduccién: El sindrome postrombético (SPT) es la complicacion cré-
nica mis frecuente de la trombosis venosa profunda (TVP) y ocurre en el
30% a 50% de los pacientes en los dos afios posteriores a la TVP proximal.
Se caracteriza por sintomas como dolor, edema pretibial, induracién de la
piel, hiperpigmentacién y ulceracién venosa en los casos més graves.
Presentacién del caso: Mujer de 38 afios de edad con antecedente de ac-
cidente vascular cerebral en 2022; inicia padecimiento seis afios antes con
lesiones ulcerativas dolorosas en region maleolar y edema de miembros in-
feriores, con seguimiento por clinica de heridas y tratamientos antimicro-
bianos no especificados con mejoria parcial; una semana antes del ingreso
muestra incremento de edema y nimero de lesiones en relacién con eleva-
cién térmica no cuantificada, por lo que acude al servicio de urgencias y se
inicia tratamiento con doble esquema antimicrobiano y analgesia. El ultra-
sonido Doppler sefial¢ insuficiencia venosa en ambos miembros pélvicos de
predominio en popliteo y troncos tibioperoneos, formaciones varicosas en
ambas pantorrillas, por lo que ingresa a piso de medicina interna. Estudios
de laboratorio: leucocitos 4,6 10° mm?, neutréfilos 3,1 10°mm?, hb 10,8 g/dL,
hto 31,2%, VCM 82,40 ft, plaquetas 147 10° mm? TP 13,9 s, TTP 43,5 s,
INR 1,26 s, 3 117,97 mg/dL, c4: 28,59 mg/dL, anticardiolipinas IgG 55,19
IgG-FI/mL (alto), anticardiolipina IgM < 2 igM-FI/mL, anticoagulante lipi-
co: 2 440 ratio (positivo), anti-Sm: < 2 UR/mL ss-b: < 2 UR/mL ssa: 2,28 Ur/
mL. Tomograffa de abdomen simple y contrastada: trombosis venosa extensa
de la vena cava inferior hasta de 61 mm desde la porcién infrarrenal hasta la
iliaca comun, por lo que se inicié anticoagulacién con warfarina (7,5 mg de
lunes a viernes y 5 mg sibado y domingo); se obtiene INR de 4.

Discusién: En pacientes con episodio trombético arterial sin perfil de alto
riesgo cardiovascular, cuadro clinico indicativo de episodio tromboembdli-
co venoso y livedo racemosa en térax, tronco, regién glitea y extremidades,
las instituciones de primer y segundo niveles deben sospechar sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos, solicitar anticuerpos respectivos y referir al es-
pecialista en el drea. Se ha demostrado que la incidencia del sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos relacionado con accidente cerebrovascular recu-
rrente en adultos jévenes es de 5 casos por cada 100 000 habitantes.
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Conclusiones: No existe una norma de referencia para el diagnéstico del
SPT; sin embargo, ante la sospecha diagndstica, la escala de Villalta es una
herramienta util que permite definir la gravedad y el tratamiento.

De igual manera, en este pais no existen estadisticas globales; se ha publi-
cado una prevalencia de sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario
de 40 a 50 casos por cada 100 000 habitantes, de los cuales 1% puede
desarrollar la variedad catastréfica.

Bibliografia

1. Barbhaiya M, ez al. 2023 ACR/EULAR antiphospholipid syndrome
classification criterio. Ann Rheum Dis. 2023;82:1258 1270. doi:10.
1136/ard-2023-224609

2. Mazzolai L, Aboyans V, Ageno W, ¢z al. Diagnosis and management
of acute deep vein thrombosis a joint consensus document from the
European Society of cardiology working groups of aorta and peripheral
vascular diseases and pulmonary and right ventricular fuction. Euro-
pean Heart Journal. 2018;39:4208-4218.

CC129

COMPLICACIONES PULMONARES EN LUPUS ERITEMATO-
SO SISTEMICO: ENFOQUE EN LA HEMORRAGIA ALVEOLAR
DIFUSAY SU IMPACTO EN LA MORTALIDAD

A.Hernindez-Reyes, M.F. Mendoza-Rodriguez, A. Hernandez-Delgado,
G.A. Valero-Gaona

Hospital Judrez de México

Introduccion: La afectacién pulmonar en el lupus eritematoso sistémico
ocurre en 50% a 70%, incluidas pleuritis, neumonitis aguda, enfermedad
pulmonar intersticial, hemorragia alveolar difusa e hipertensién arterial
pulmonar. La hemorragia alveolar difusa es una presentacién grave, de
rapida progresion y letal, secundaria a alteraciones en la interfaz capi-
lar-alveolar, y posee una prevalencia de 0,5% a 5,7% y una mortalidad
de 50% a 90%.

Presentacion del caso: Mujer de 29 afios con antecedente de transfusién
de hemoderivados, con fiebre de predominio nocturno dos meses antes
de su ingreso, y astenia, adinamia, ictericia, ortopnea y disnea progre-
siva de grandes a pequefios esfuerzos al mes siguiente. Exploracion fisica:
alopecia no cicatrizal bitemporal, ictericia conjuntival, dlcera en labio su-
perior, disminucién bilateral del murmullo vesicular, estertores crepitantes
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bilaterales, aumento de vibraciones vocales y matidez subescapular. Es-
tudios paraclinicos: bilirrubina directa 5,21 mg/dL, bilirrubina total 7,52
mg/dL, creatinina 1,15 mg/dL, urea 21 mg/dL, DHL 213 UI/L, albimina
2,4 g/dL, TGO 59 U/L, TGP 43 U/L, fosfatasa alcalina 159 U/L, GGT
216 UV/L, procalcitonina 0,88 ng/mL, dcido urico 9,8 mg/dL, VSG 125
mm/h, PCR 4,49 mg/dL, leucocitos 19,46 10*/ul, hemoglobina 7,6 g/dL,
hematécerito 21,4%, plaquetas 147 10%/ul, neutréfilos 16,33 10%/ul, linfo-
citos 2,53 10%ul, TP 16,8 s, INR 1,48, TPT 36 s, C3 22,3 mg/dL, C4
7,35 mg/dL. Recoleccién de orina de 24 horas: depuracién de creatinina
11,9 mL/min, proteinas totales negativas, microalbuminuria 14,9 mg/24
h. ANA Screen 1:10 000 en células Hep 2 patrén nuclear granular fino y
citoplasmitico granular fino denso, anti-DNAds 65,5 U/mL, anti-SM 2
200 UR/mL, anti-SSA 3,2 Ur/mL, anti-SSB 4,3 UR/mL, anti-B2 IgG
6,35 Ur/mL, anti-B2 IgM 3 Ur/mL, anticardiolipina IgG 19,1 U/mL,
anticardiolipina IgM < 2 U/mL. ANCA negativos, anti-MPO 2,19 UR/
mL, anti-PR3 <2 UR/mL, Coombs directo positivo. Radiografia de térax:
opacidades difusas en ambos hemitérax, broncograma aéreo apical izquier-
do, cardiomegalia de grado IV, indice cardiaco 0,90. Ecocardiograma: se-
paracién de hojas pericdrdicas < 20 mm, variabilidad de flujo < 25% con
colapso del ventriculo derecho. Tomografia de térax: hallazgos indicativos
de hemorragia alveolar difusa, consolidacién apical izquierda y engrosa-
miento pericirdico de 23 mm (Figura 1). Pericardiocentesis con drenaje
de 200 mL y liquido alveolar por broncoscopia con moderados eritrocitos,
abundantes neutréfilos y macréfagos hemosideréfagos con escasas células
epiteliales. Hemocultivos, cultivos de liquido pericdrdico y alveolar sin de-
sarrollo bacteriano.

Figura 1. Tomografia de térax de fase simple en corte transversal que
muestra el parénquima con pérdida de la relacién bronquiovascular, en-
grosamiento del intersticio, opacidad alveolar difusa en ambos hemitérax,
patrén tipo crazy pavingy éreas de vidrio deslustrado en ambos segmentos
superiores. (CC129)
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Discusién: La hemorragia alveolar difusa es una complicacién respiratoria
grave desencadenada por capilaritis pulmonar inducida por inmunocom-
plejos, y por hemorragia blanda que conduce a dafio de la membrana basal
y fuga de eritrocitos al espacio alveolar. Su identificacién diagnéstica se
basa en la revisién clinica, radiografia y tomografia de térax de alta resolu-
cién, asi como andlisis de liquido alveolar. En la actualidad existen diversos
tratamientos, como metilprednisolona, ciclofosfamida, plasmaféresis, in-
munoglobulina y rituximab. En el escenario descrito se presenta una he-
morragia alveolar difusa como complicacién critica del lupus eritematoso
sistémico que exige atencion avanzada de la via respiratoria e ingreso a la
unidad de cuidados intensivos adultos, con administracién de metilpred-
nisolona, ciclofosfamida y plasmaféresis, pero tenfa desfavorables escalas
prondsticas de mortalidad.

Conclusiones: Se destaca en este caso clinico una compleja presentacién
del lupus eritematoso sistémico, en particular el compromiso pulmonar
que representa la hemorragia alveolar difusa. La identificacién temprana
de complicaciones potencialmente letales es esencial para mejorar el pro-
néstico y la calidad de vida. Se ha demostrado que el tratamiento temprano
puede aumentar la tasa de supervivencia.
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EDEMA DE MANOS Y PIES COMO MANIFESTACION DE AR-
TRITIS REUMATOIDE

A.S. Vargas-Avilés, C. Hernandez-Diaz
Hospital Judrez de México

Introduccion: El edema del dorso de manos y extremidades inferiores
en pacientes con artritis reumatoide (AR), sin relacién con factores como
anemia, hipoalbuminemia, afeccién cardiaca, renal o tiroidea, es inusual.
Se desconoce la patogenia pero se ha sugerido obstruccién venosa, incre-
mento de la permeabilidad capilar por accién del factor de crecimiento
endotelial (VEFG), obstruccién linfitica por productos inflamatorios y
la combinacién de todos ellos. Con mayor frecuencia afecta a las manos y
no parece existir correlacién con la positividad del factor reumatoide ni la
actividad clinica de AR. Existen informes de casos de linfedema crénico
verdadero, con pobre respuesta a glucocorticoides y fairmacos modifica-
dores de la enfermedad, de modo predominante en mujeres con AR de
larga duracién.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 43 afios sin antecedentes
de relevancia, con cuadro clinico de 10 meses de evolucién caracteriza-
do por artralgias y artritis en codos, segunda a cuarta MTCEF, segunda
a quinta IFP de ambas manos, rodillas y segunda a quinta MTTF de
ambos pies, RAM mayor a una hora de duracién. La paciente acudié con
reumatélogo que establecié el diagndstico de AR e inicié metotrexato
(15 mg VO semanal) y etoricoxib (90 mg VO/24 h), con mejoria parcial.
Un mes después se agregé edema doloroso, persistente en manos, pies y
tobillos con godete positivo. Se indicé prednisona (10 mg VO/24 h); tras
dos meses, la paciente suspendié dicho firmaco ante la falta de mejoria
e incremento ponderal.

Exploracion fisica: TA 110/60 mmHg, FC 70x, peso 72 kg, talla 160 cm.
Articulaciones dolorosas: segunda y tercera. IFP de manos, hombros, co-
dos, rodilla derecha, artritis en codo y rodilla derecha, edema del dorso de
ambas manos, pies, tobillos y tercio inferior de ambas piernas con gode-
te +++. Sin alteraciones cardiacas, pulmonares o abdominales. CDAIT 18.
Estudios de laboratorio: Hb 13,7 g/dL, PCR 3,1 mg/ dL, Cr 0,52 mg/
dL, albimina 4,1 g/dL, depuracién de creatinina 117,8 mL/min. Perfil
tiroideo, hepatitis B y C, VIH y PPD sin alteraciones. Resultados inmu-
nolégicos: FR 166,3 IU/mL, anti-CCP 2 500 u/mL, anticuerpos ANA,
anti-DNA, anti-Sm, anti-Ro y La negativos. Telerradiografia de térax
sin alteraciones. Ultrasonido articular (Figura 1): carpos-tejidos blandos
con aumento de volumen, heterogéneo, hipoanecoico, no sinovitis ni sefial
Doppler. La paciente recibié dosis tnica de betametasona intramuscular
e inicié tratamiento con adalimumab (40 mg SC cada dos semanas), con
mejoria clinica.

Discusién: El edema en extremidades superiores e inferiores en pacien-
tes con artritis reumatoide implica un reto y exclusién de otras causas no
reumatoldgicas; en esta paciente se investigé inicialmente la afectacion ti-
roidea, tras considerar la relacién comin con AR, ademas de que no se do-
cumentaba afectacion cardiaca, renal ni hipoalbuminemia. El ultrasonido
articular demostr6 el edema de tejidos blandos. La respuesta al glucocorti-
coide intramuscular y el adalimumab fue inmediata, por lo que el edema se
atribuy6 al proceso inflamatorio articular.

Conclusiones: El edema de manos y pies con godete puede ocurrir en
forma inusual en algunos pacientes con AR. En su andlisis deben excluirse
causas sistémicas no reumatolégicas. La afectacién linfitica crénica y per-
sistente puede ocurrir en algunos casos. En sujetos de mayor edad puede
causar confusién con el sindrome RS3PE. El ultrasonido ayuda a diferen-
ciar otras causas de edema de manos y pies.
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Figura 1. Edema de manos y pies. Ultrasonido (A y B), corte longitudinal
del carpo derecho. Tejidos blandos con aumento de volumen heterogéneo,
hipoanecoico. Sin sefial Doppler. (C) Imagen longitudinal del radio distal
con la misma lesién. (D) Imagen transversal de la cara lateral de la segunda
MTCF con pérdida redondeada de cortical, sin sefial Doppler. (CC130)
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ESCLERODERMIA SISTEMICA LIMITADA EN PACIENTE PE-
DIATRICO

M. Martinez-Lépez
Crea de Guadalajara

Introduccién: La esclerodermia es una enfermedad multisistémica carac-
terizada por cambios inflamatorios, vasculares y escleréticos de la piel y
6rganos internos, particularmente pulmones, tracto gastrointestinal y co-
razén. Se relaciona con defectos endoteliales, de autoinmunidad, y fibro-
blastos desencadenados por factores genéticos, ambientales e infecciosos.
Se calcula una prevalencia de 3 por cada 1 000 000 en nifios, predomina
en el sexo femenino y la raza caucédsica y la edad media de presentacién es
de nueve afos. La fibrosis tisular generalizada es el punto fundamental de
la patogenia. La acumulacién de proteinas de la matriz extracelular altera
la configuracién normal de los érganos afectados y causa falla organica. La
fibrosis es la culminacién de la interaccién de los episodios inmunolégi-
cos, vasculares y fibrogénicos que caracterizan a la enfermedad. Diversas
citocinas intervienen en este proceso: el factor de transformacién del creci-
miento B, el factor de crecimiento derivado de plaquetas, las interleucinas
IL--1, IL4, IL-6 e IL-8, que a través de receptores de superficie celular
estimulan a los fibroblastos con el consiguiente incremento de la sintesis
del coldgeno tipos I, III, IV, V y VL. La fibrosis cutinea causa aumento
del grosor de la dermis. La piel se vuelve atréfica, con adelgazamiento de
la epidermis y disminucién de los capilares dérmicos. El cambio vascular
mis relevante es la enfermedad de Raynaud, que ocurre en el 90% de los
pacientes con esclerodermia; es una anomalia de la microcirculacién y dis-

minucién de los vasos capilares; en casos graves puede conducir a ulceras
digitales y la segunda manifestacién més comun es el endurecimiento cu-
taneo. Un médico establece el diagnéstico tras relacionar sintomas, estudio
de la piel y exploracién general, con estudio inmunolégico y capilaroscopia.
El tratamiento depende de las manifestaciones: corticoides (metotrexato,
15 mg/m/sem) y para la afectacién vascular se administran los inhibidores
de los canales de calcio. En los casos de ripida progresion o enfermedad
refractaria se puede considerar el tratamiento biolégico con tocilizumab.
Presentacion del caso: Se trata de una paciente femenina de 8 afios que
acude con reumatélogo que determina el diagnéstico de esclerodermia e
inicia tratamiento con metotrexato y dcido f6lico y se envia al servicio de
dermatologia. Estudios de laboratorio: BH 13,1, HTO 40,8, plq 398, lIF
5,76, ANA con moteado grueso 1,320, perfil tiroideo normal, ANCA neg,
EGO neg, Cr 0,35, 4cido urico 27, glo 2,8,IgG 1 188, IgA 178 y eséfago
con acalasia. La madre acude al servicio de reumatologia pedidtrica por
desconocimiento de la enfermedad y por falta de mejoria. Exploracién fisi-
ca: limitacién en la amplexién y amplexacion a nivel de térax, extremidades
integras pero con lesiones en manos, con zonas de ulceraciones y se observa
también una placa en la pierna derecha que no limita los arcos de movi-
miento. La madre refiere una evolucién de 11 meses. Se observa fenémeno
de Raynaud, con diagnéstico de sindrome CREST.

Discusién: Se instituy6 tratamiento con dcido micofendlico, esteroides y
farmaco bioldgico (tocilizumab).

Conclusiones: La esclerodermia no se identifica bien y ello conduce a un
retraso diagnéstico en la mayoria de los casos; por ese motivo es muy impor-
tante conocer la enfermedad para una derivacién temprana de los pacientes.
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MIXOMA CARDIACO EN PACIENTE CON ARTRITIS REUMA-

TOIDE Y SINDROME DE SJOGREN

C.D. Plicido-Cuenca, S. Gallegos-Nava, H. Menchaca-Aguayo
ISSSTE, Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: Los mixomas cardiacos primarios son raros, con una inci-
dencia aproximada de 0,02%. Mas del 75% son benignos y pueden afectar
a cualquier cavidad cardiaca, en particular la auricula izquierda. La presen-
tacién clinica varfa de acuerdo con su localizacién, tamafio y movilidad.
Son posibles la obstruccién mecdnica de la vilvula mitral, la embolizacién
y los sintomas constitucionales que pueden simular trastornos inflamato-
rios y autoinmunitarios. Estos ultimos se han relacionado con la activa-
cién de citocinas como la interleucina 6 (IL-6) y el factor de crecimiento
endotelial vascular (VEGF) que contribuye al crecimiento tumoral. Las
principales enfermedades vinculadas son vasculitis como poliangitis gra-
nulomatosa y sindrome antifosfolipidos.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 45 afios, con antecedentes de
vitiligo, artritis reumatoide y sindrome de Sjégren. Presenta un sindrome
constitucional de dos meses de evolucién, fiebre de un mes, dolor abdominal,
ictericia y coluria. Exploracién fisica: ictericia, dolor abdominal sin irritacién
peritoneal, artralgias y xerostomia. Estudios de laboratorio: leucocitosis de
20 800 (linfocitosis de 14 600), pruebas hepiticas elevadas (GGT 2 047
U/L, BD 2,50 mg/dL, BI 1,25 mg/dL, BT 3,75 mg/dL, FA 1 019 IU/L,
AST 373 U/L, ALT 377 U/L, DHL 1 016 U/L). Ultrasonido de higado y
vias biliares: colecistitis aguda, probable coledocolitiasis y enfermedad hepé-
tica difusa. La colecistectomia laparoscépica no identificé defectos en la via
biliar. Ante la persistencia de la fiebre y el sindrome constitucional, se con-
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tinu6 el protocolo diagnéstico. La panendoscopia revel6 gastritis crénica y
tlceras duodenales, mientras que la tomografia deline6 una tumoracién en la
auricula izquierda (70% de ocupacién, densidad de 33 UH, realce periférico)
de 39 x 23 mm, junto con hepatoesplenomegalia (Figura 1). El ecocardio-
grama reconoci6 un tumor homogéneo adherido al tabique interauricular de
41 x 38 mm, sin obstruccién valvular ni protrusién al ventriculo izquierdo.
Se practic6 operacion con circulacién extracorpérea y reseccién del tumor, y
se confirmé mixoma en el estudio histopatolégico.

Figura 1. (CC132)

Discusién: Este caso destaca la complejidad diagnéstica de los mixomas
en pacientes con enfermedades autoinmunitarias como AR y SS, que tie-
nen un perfil clinico caracterizado por manifestaciones sistémicas que pue-
den confundirse con los sintomas constitucionales de un mixoma. En esta
mujer, la coexistencia de AR y SS complicé el diagnéstico, ya que sus sin-
tomas iniciales, como la fiebre, las artralgias y el sindrome constitucional,
pudieron atribuirse a la actividad de sus enfermedades de base. Si bien se
ha puesto de manifiesto la relacién de los valores plasmadticos de IL-6, pro-
ducidos por las propias células tumorales, como causante de los sintomas
sistémicos, esto abre un nuevo paradigma para investigar la correlacién
entre estos tumores y la actividad de una enfermedad reumatolégica. Es
esencial mantener un enfoque clinico integral en pacientes con enferme-
dades reumadticas que muestran sintomas sistémicos atipicos o persistentes.
Conclusiones: El mixoma cardiaco es un reto diagnéstico, especialmente
en pacientes con enfermedades autoinmunitarias, debido a la posible re-
lacién de ambas alteraciones. En este caso, el abordaje integral fue funda-
mental para el diagnéstico y tratamiento oportuno.
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NEFRITIS LUPICA Y AMILOIDOSIS ALECT2. PRESENTACION
DE UN CASO

D. Diaz-Uribe!, P. Medina-San Millan', M.E. Ambrosio-Sanchez!, R.E.
Barbosa-Cobos!, M.V. Soto-Abraham?
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Introduccién: En el lupus eritematoso sistémico (LES), la proteinuria
es uno de los pardmetros mds relevantes para valorar la afectacién renal
de la enfermedad y evaluar el prondstico; no obstante, deben descartar-
se otras causas de proteinuria independientes del trastorno subyacente,
como la amiloidosis que resulta del depésito extracelular de proteinas
fibrilares en diferentes érganos. La amiloidosis vinculada con la proteina
del factor quimiotéctico leucocitario 2 (ALECT2) es una forma infre-
cuente que lesiona sobre todo al rifién e higado y su incidencia es menor
de 10% del total de los pacientes con la afeccién. Afecta en especial a
adultos mayores de ascendencia mexicana y son habituales la enferme-
dad renal crénica, la proteinuria variable y el sedimento urinario blando;
el sindrome nefrético es infrecuente. Para determinar el diagndstico es
necesaria la biopsia renal con inmunohistoquimica, en la que se reconoce
el depésito de amiloide positivo a rojo Congo de predominio intersticial
con escaso compromiso glomerular y vascular. E] pronéstico renal es po-
bre debido a que el 39% avanza a enfermedad renal crénica y no existe
tratamiento dirigido.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 42 afios con diagnéstico de
LES de dos afios de evolucién que satisfizo criterios de clasificacion ACR/
EULAR 2019. ANA por IFI 1:1 000 patrén nuclear homogéneo; domi-
nios clinicos: alopecia no cicatrizal, psicosis; dominios inmunolégicos:
hipocomplementemia de C3 y C4, anti-DNAdc 557,6. Durante el segui-
miento present6 proteinuria inicial de 2,48 g/24 h y se realizé abordaje por
actividad renal, de modo inicial una correlacién clinica-patolégica III-IV
(proteinuria, hematuria, hipocomplementemia, lesion renal aguda); recibié
esquema de induccién a la remisién con 3 pulsos de 1 g de metilpredniso-
lonay 6 dosis de 1 g de ciclofosfamida, y con posterioridad mantenimiento
con micofenolato de mofetilo; esto produjo respuesta completa de la enfer-
medad al afio con descenso de la proteinuria (< 0,5 g/24 h). Nuevamente
present6 actividad renal persistente con proteinuria de 1,1 g/24 h, lo que
llevé a solicitar biopsia renal por puncién que indicé glomerulonefritis
lipica membranosa de clase V' (ISN/RPS 2018) y amiloidosis de pre-
dominio intersticial y minimamente glomerular, indicativa de ALECT2
(Figura 1). Se inici6 induccién a la remisién con micofenolato de mofetilo
con mal pronéstico renal por la amiloidosis ALECT?2.

Figura 1. (CC133)

Discusion: La coexistencia de LES y amiloidosis es poco frecuente; en las
publicaciones médicas solo se identifican informes de caso. En la actua-
lidad no existe tratamiento efectivo para la amiloidosis ALECT?2 y ello
confiere mal prondstico renal. Se presenta un caso con nefritis lipica de
clase V' y amiloidosis renal, probable ALECT?2 debido a la distribucién
de la proteina amiloide, ausencia de sindrome nefrético y la ascendencia
mexicana de la paciente.

Conclusiones: La causa de la proteinuria en LES es variable, por lo que la
biopsia renal juega un papel fundamental para determinarla. El abordaje
multidisciplinario entre las especialidades de nefrologfa, patologia y reu-
matologia es esencial para establecer un diagnéstico certero y suministrar
el mejor tratamiento disponible.
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PRESENTACION DE LUPUS CON MANIFESTACIONES MUCO-
CUTAI!EAS REFRACTARIO A MULTIPLES TRATAMIENTOS. A
PROPOSITO DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

M.A. Villeda-Aguilar, F.C. Irazoque-Palazuelos, L. Andrade-Ortega, C.]J.

Nieves-Martinez
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoin-
munitaria de espectro clinico heterogéneo y, sin duda, las manifestaciones
mucocutdneas son las méds comunes, hasta en un 70% de los pacientes.
Las mujeres en edad fecunda afroamericanas o hispanas son casi siempre
més propensas a desarrollar la enfermedad. Las interacciones genéticas,
aunadas a factores ambientales como la exposicion a la luz ultravioleta, la
infeccién por virus y los factores hormonales, propician una desregulacién
inmunitaria. El diagnéstico es clinico, pero debido a su heterogeneidad cli-
nica, atn es un desafio para el reumatélogo. Debido a que el lupus afecta en
varios planos, existen diferentes medicamentos que ayudan a combatirlo;
sin embargo, la mayoria de estos induce efectos adversos graves o toxicidad.
El belimumab es un anticuerpo monoclonal humano soluble que inhibe al
factor estimulador del linfocito B; es el tnico firmaco biolégico aprobado
para el tratamiento del lupus y se emplea en manifestaciones mucocuti-
neas, articulares, hematoldgicas y serositis.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 23 afios que inici6 con lupus
eritematoso sistémico en 2017 a los 16 afios con manifestaciones mucocu-
tineas-articulares, exantema malar y generalizado, alopecia, tlceras orales,
artritis y artralgias en manos y hombros, con leucolinfopenia, hipocom-
plementemia y ANA positivos a titulos altos. Se indicé tratamiento con 3
bolos de metilprednisolona de 1 gy doble FARME convencional. Después
se agregé sulfasalazina por la persistencia articular, pero sin mejoria.

En 2019 inici6 con infeccién en el SNC (alucinaciones y desorientacién),
por lo que se inicié micofenolato y rituximab, con mejoria parcial de los
sintomas. En virtud de una recaida de la actividad neuroldgica, en 2020 se
prescribié ciclofosfamida (5 dosis mensuales, suspendida la sexta por neu-
tropenia), mds inmunoglobulina (70 g) y rituximab. Sin embargo, contintia
con actividad cutdnea y articular pese al triple FARME convencional y dosis
medias de esteroide. En marzo 2024 se inicié belimumab (200 mg SC cada
semana), que produjo mejoria notoria de la actividad cutinea y articular.
Discusién: Esta paciente ha cursado con lupus y manifestaciones a dife-
rentes niveles, pero la afeccién mucocutinea articular ha sido resistente a
casi todos los farmacos empleados sin lograr remisién, por lo que se consi-
dera lupus de dificil control, lo cual lleva a todas las posibles complicacio-
nes del uso de estos farmacos y a un aumento del riesgo cardiovascular y la
mortalidad. El belimumab ha mejorado en grado significativo las lesiones
mucocutdneas y manifestaciones articulares, si bien no por completo; ain
es temprano para valorar su efecto méximo. Por esta razén es importante
conocer los tratamientos bioldgicos disponibles para esta enfermedad, ya
que pueden modificar la calidad de vida del paciente.

Tabla 1. (CC135)

Conclusiones: El belimumab ha demostrado en la prictica clinica ser una
alternativa terapéutica a considerar en pacientes con LES con manifestacio-
nes cutdneas o articulares resistentes a los inmunosupresores convencionales.
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EVOLUCION NEUROFISIOLOGICA Y CLINICA DE NEUROPA-
TiA ASOCIADA A ENFERMEDAD AUTOINMUNE POSTRATA-
MIENTO INMUNOMODULADOR CON RITUXIMAB

M. Eguia-Bernal, R.A. Elizondo-Pereo, R.E. Valdez-Galvin, M.E. Me-

za-Cano

Christus Muguerza Hospital Conchita

Introduccioén: Se ha propuesto el uso del tratamiento inmunomodulador
con rituximab para pacientes con neuropatia relacionada con enfermeda-
des autoinmunitarias.

Objetivos: Determinar la proporcién de pacientes con neuropatia vincu-
lada con enfermedad autoinmunitaria con buena respuesta clinica y neu-
rofisiolégica luego del tratamiento con rituximab en un hospital privado.
Material y métodos: Estudio retrospectivo en pacientes con neuropatia
periférica de causa reumatoldgica tratados con rituximab (1 g IV sem 0
y 2). Se evaluaron la respuesta clinica y los pardmetros neurofisiolégicos
antes y después del tratamiento. Se evaluaron los nervios mediano, cubital,
tibial y peroneo y sural izquierdos y derechos (10 nervios). Se consideré
buena respuesta un aumento > 30% en la amplitud de los nervios afectados
o la reduccién de Rankin basal al menos un punto (Tabla 1y Figura 1).
Resultados: Presentaron mejoria al menos un punto en la escala de Ran-
kin 5/6; mejoria en 10 nervios 2/6; mejoria en 4 0 mds nervios 2/6; en 3
nervios 1; y en ninguno 1.

Conclusiones: Los pacientes tuvieron una buena respuesta al tratamiento
en términos clinicos y neurofisiolégicos.
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Resultados
Paciente Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5 Paciente 6
Género Femenino Femenino Femenino Femenino Femenino Femenino
Edad 33 afios 59 afios 62 afios 68 afios 16 afios 28 afios
Enfermedades AR Sjogren AR/ Sjogren Sjogren AR juvenil LES
Evolucién 2 afios 3 afios 5 afios 5 afios 1 afio 5 afios
Rankin antes-después 2-1 1-0 1-1 1-0 2-1 3-2

AR, artritis reumatoide; Sjogren, sindrome de Sjégren; LES, lupus eritematoso sistémico; EA, espondilitis anquilosante; evolucién, tiempo de evolucién con neuropatia en

afos; Rankin antes-después, evaluacién de Rankin antes y después del tratamiento.
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Figura 1. (CC135)
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SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO Y TROMBOSIS DEL SENO
SAGITAL SUPERIOR: DILEMAS DIAGNOSTICOS Y PRESEN-
TACION INUSUAL

M.N. Martinez-Marquez', J.A. Visquez-Visquez', A.A. Pretel-Gutiérrez',
L. Becerril-Mendoza?, PJ.A. Rodriguez-Henriquez'

@ Hospital General Manuel Gea Gonzdlez, ¥ Hospital Judrez de México

Introduccién: El sindrome antifosfolipido (SAF) es una enfermedad au-
toinmunitaria caracterizada por la aparicién de episodios trombéticos y
complicaciones obstétricas, relacionado con la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos. En los ultimos afios se ha ampliado el conocimiento sobre
las manifestaciones neuroldgicas del SAF y la enfermedad cerebrovascular
es una de las manifestaciones mas comunes. Estas pueden incluir acciden-
tes cerebrovasculares isquémicos y otras formas de trombosis. Dentro de
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este espectro, la trombosis venosa cerebral es una complicacion rara pero
importante. Aunque se ha informado una prevalencia baja del 0,7% en pa-
cientes con SAF, este sindrome contribuye a una proporcién significativa
de los casos de trombosis venosa cerebral, entre 6% y 17% segtin diversos
estudios de cohortes.

La trombosis venosa cerebral puede ser, en algunos casos, el primer sin-
toma de presentacion del SAF, lo que resalta la importancia de identificar
en fase temprana la enfermedad para un tratamiento adecuado. Los anti-
cuerpos anticardiolipina (aCL) se encuentran presentes en 7% a 22% de
los pacientes con esta complicacién, lo que ayuda al diagnéstico de la en-
fermedad y la implementacién de medidas terapéuticas dirigidas a reducir
el riesgo de trombosis.

Presentacion del caso: Mujer de 24 afios sin antecedentes médicos rele-
vantes, quien acudié a urgencias con un cuadro clinico de cinco dias de
evolucién, caracterizado por cefalea intensa, de tipo pulsitil, acompafiada
de néusea y vémito. También refiere otalgia en el oido derecho, por lo que
recibié tratamiento previo con ceftriaxona e ibuprofeno.

Luego de tres dias del tratamiento sufrié debilidad en las extremidades
inferiores y parestesias, lo que dificultaba la capacidad para caminar. Ante
la persistencia de la cefalea y la aparicién de nuevos sintomas neuroldgicos,
se la trasladé otra vez a urgencias, donde se documenté una puntuacién
en la escala de Glasgow de 11 puntos, con mutismo acinético, postura de
extensién en ambas extremidades inferiores y signos meningeos positivos.
La puncién lumbar detecté ligera proteinorraquia, por lo que se inici6
tratamiento empirico con ceftriaxona, vancomicina, aciclovir y glucocor-
ticoides intravenosos.
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La resonancia magnética contrastada mostré trombosis del seno sagital
superior y lesiones indicativas de trombosis en las venas profundas del ce-
rebro (Figura 1). Se tomaron anticuerpos antinucleares por inmunofluo-
rescencia con patrén nucleado fino y dilucién 1:320. Mds adelante se
confirmé el diagnéstico de sindrome antifosfolipido primario, al encontrar
anticuerpos anticardiolipina IgG positivos en concentraciones elevadas. Se
inici6 tratamiento con anticoagulacién plena y la paciente fue dada de alta
con warfarina e hidroxicloroquina; a las 12 semanas se realiz6 una nueva
determinacién de anticuerpos que revel6 persistencia de positividad de an-
ticuerpos IgG anticardiolipina (31,7 CU).

Discusién: Este caso pone de relieve los retos diagndsticos que suponen
las enfermedades raras como la trombosis venosa cerebral y el sindrome
antifosfolipido. La identificacién temprana y el tratamiento adecuado
son fundamentales para prevenir complicaciones graves. La intervencion
oportuna con anticoagulacién y tratamiento inmunomodulador, como la
hidroxicloroquina, es clave en el control de estos pacientes.
Conclusiones: Este caso destaca la importancia de un enfoque multidisci-
plinario para el diagnéstico y tratamiento de enfermedades complejas rela-
cionadas con el SAF, y también la necesidad de personalizar las estrategias
terapéuticas para mejorar los resultados clinicos de largo plazo.
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ESTENOSIS SUBGLOTICA COMO MANIFESTACION INICIAL
DE GPA, UN DESAFIO DIAGNOSTICO

Y. Garcia-Pérez, P. Medina-San Millin, R.E. Barbosa-Cobos, T.C. Cues-
ta-Mejia, M.G. Martinez-Ortiz

Hospital Judrez de México

Introduccién: E1 10% de los casos de granulomatosis con poliangitis
(GPA) corresponde a localizados y en ocasiones la afeccién respiratoria
puede ser la presentacién inicial de la enfermedad o la Gnica manifesta-
cién; hasta el 25% de los pacientes suele presentarse con anticuerpos an-
ticitoplasma de neutréfilos (ANCA) negativos. La afectacién sinonasal es
la forma mds frecuente de presentacién hasta en el 90%, seguidas de las
manifestaciones oculares y otolégicas. La afectacion laringea y traqueal son
menos comunes y representan una causa importante de morbilidad; el es-
trechamiento subglético se caracteriza por ser circunferencial y, cuando la
estenosis es > 80%, requiere traqueostomia de urgencia. Cabe destacar que,
ademds, las formas localizadas de GPA representan un desafio diagndstico
importante para el clinico y el andlisis histopatolégico desempefia un papel
fundamental dado que revela tejido de granulacién e inflamacién.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 33 afios, sin anteceden-
tes de importancia. Inicié tres afios antes con disfonia de lento avance,
junto con sensacién de cuerpo extrafio laringeo, disnea con el ejercicio,
aumento de volumen cervical bilateral < 1 cm y disfagia a sélidos y liqui-
dos. Exploracién fisica: estridor bifdsico audible a distancia e insuficiencia
respiratoria con requerimiento de traqueostomia. Estudios de laborato-
rio: Hb 13,0 mg/dL, VCM 86,9 fl, HCM 27,3, plaquetas 341 103/ul,
neutréfilos 6,17 10%/ul, linfocitos 1,43 103/ul, DHL 148 U/L, TGP 13
w/L, TGO 22 w/L, VSG 51 mm/h, PCR 0,38 mg/L. ANCA negativo,
anti-MPO 13,88 UR/mL, anti-PR3 2,31 UR/mL. Tomografia compu-
tarizada: reduccién de la luz de la via respiratoria en el 80% que afec-
ta desde la regién hioidea hasta el borde inferior de cartilago tiroides
(Figura 1). Sin masas laringeas y un nédulo hipodenso de 28 UH sin
paso de medio de contraste. Se realiz6 abordaje diagnéstico con toma de
biopsia incisional de subglotis y tinciones de Grocott, Wharthin-Starry,
Zhiel-Neelsen, Gram y PAS, las cuales resultaron negativas. La biopsia

Figura 1. Resonancia magnética de crineo que muestra trombosis del
seno sagital superior y lesiones indicativas de trombosis en las venas pro-

fundas del cerebro. (CC136)
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Figura 1. (A) TAC de cuello: supraglotis y glotis con engrosamiento global
que causa estrechamiento de la luz. (B) Area central eosinéfila constituida
por necrosis y detritos celulares, rodeada de histiocitos y células inflamato-

rias (granuloma). (CC137)

confirma inflamacién crénica granulomatosa. Se integré el diagnéstico
de granulomatosis con poliangitis localizada de vias respiratorias por cri-
terios EULAR/ ACR 2022 de 6 puntos (afectacién cartilaginosa, nédu-
los pulmonares y granulomas extravasculares).

Discusién: Se documenté un caso poco comin de GPA localizada, con
manifestaciones laringeas iniciales; dentro del protocolo diagnéstico re-
sulta importante descartar otras causas, como las neopldsicas, infecciosas
e inflamatorias crénicas. Con la divulgacién del caso se espera advertir la
relevancia de la sospecha de GPA en pacientes con sintomas respiratorios
prolongados y progresivos; asimismo, se sugiere un abordaje multidiscipli-
nario con la colaboracién entre especialidades como reumatologia, otorri-
nolaringologia, neumologia y endoscopia para garantizar al paciente un
mejor resultado.

Conclusiones: El diagnéstico de GPA localizada es un reto, dado que los
pacientes no comparten otra caracteristica de vasculitis sistémica y en oca-
siones tienen serologia negativa. Por su parte, la estenosis subglética es una
manifestacién infrecuente, solo documentada en el 16% de los pacientes
y el diagnéstico se basa en la combinacién de datos clinicos, serolégicos,
histolégicos e imagenoldgicos.
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HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA COMO MANIFESTACI(:)N
INICIAL DE LUPUS, A PROPOSITO DE UN CASO Y REVISION
DE LA LITERATURA

M.A. Villeda-Aguilar, F.C. Irazoque-Palazuelos, V.M. Rosales-Don Pa-
blo, C.J. Nieves-Martinez

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: La hemorragia alveolar difusa (HAD) es una compli-
cacién poco frecuente y grave del lupus y puede observarse durante la
evolucién en un 1% de los pacientes y aparecer como manifestacion
inicial en el 11%. La HAD en pacientes con lupus suele presentar-
se con sintomas como tos, hemoptisis, dificultad respiratoria y fiebre.
Puede ser resultado de diferentes mecanismos patolégicos, incluidos
vasculitis, infecciones o sintomas relacionados con la actividad de la
enfermedad. No existe un consenso sobre el tratamiento; en la mayoria
de las series publicadas se ha usado una combinacién de esteroides en
pulsos con otros tratamientos inmunosupresores, como ciclofosfamida,
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plasmaféresis y rituximab en menor medida. La mortalidad varia de
30% a 80% segun sean los factores, como la causa subyacente y la rapi-
dez del tratamiento.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 46 afios quien inicia en sep-
tiembre de 2023 con serologia positiva para dengue vinculado con artral-
gias e hipertermia, tratado de manera sintomatica, con posterior desarrollo
de pancitopenia y sindrome hemorrégico, derrame pleural, pancreatitis
aguda biliar, lesion renal aguda con proteinuria ¢ hipocomplementemia,
con serologia positiva para lupus. Por lo anterior se decidi6 su ingreso hos-
pitalario y se inicié tratamiento a base de pulsos de metilprednisolona e
inmunoglobulina humana; sin embargo, surgieron disnea, requerimiento
de oxigeno complementario y descenso de 1 g de hemoglobina, por lo que
se indicé tomografia de térax de alta resolucién que mostré hemorragia
alveolar difusa (Figura 1); debido a esto se interrumpi6 el tratamiento con
inmunoglobulina y se instituyeron sesiones de plasmaféresis. Al presentar
deterioro respiratorio se prescribieron ciclofosfamida y anti-CD20, con
mejoria notable. Egresé sin requerimiento de oxigeno complementario y
mantenimiento con micofenolato.

Figura 1. Tomografia de térax de alta resolucién que identifica hemorragia

alveolar difusa. (CC138)

Discusién: La hemorragia alveolar es una manifestacion rara y grave del
lupus; es importante diagnosticarla de forma temprana ya que permite una
intervencién médica mds oportuna, con lo que puede mejorar el pronds-
tico. Si bien no hay un consenso para el tratamiento, identificar esta com-
plicacién puede ayudar a prevenir efectos adversos mayores, como el dafio
pulmonar crénico o el sindrome de dificultad respiratoria aguda.
Conclusiones: La hemorragia alveolar difusa es una manifestacién poco
comin en el lupus; reconocerla de forma temprana ayuda a iniciar un tra-
tamiento mds temprano, por lo que podria aumentar el prondstico de so-
brevivencia de estos pacientes.
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HIPERPLASIA LINFOIDE ATIPICA POLICLONAL COMO DIAG-
NOSTICO DIFERENCIAL DE LINFOMA CONJUNTIVAL EN UN
PACIENTE CON SINDROME DE SJOGREN

M.A. Rodriguez-Mirquez, D. Méndez-Nungaray, A.H. Pefia-Ayala, R.
Pichardo-Bahena, PJ. De la Parra-Colin

Instituto Nacional de Rehabilitacion Luis Guillermo lbarra Ibarra, SS
Introduccién: Los linfomas afectan aproximadamente al 5% de los pa-
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cientes con sindrome de Sjégren. Los mds comunes son los linfomas B de
bajo grado, los MALT y los extranodales, los cuales tienen con frecuencia
monoclonalidad B y para cadenas ligeras. El linfoma periorbital representa
solo el 2% de los linfomas extraganglionares, mientras que los linfomas
conjuntivales primarios constituyen entre el 25% y el 30% de todos los
linfomas en esta region.

Presentacién del caso: Paciente femenina de 63 afios con antecedente de
sindrome de Sjégren primario de 10 afios de evolucién, sindrome seco, hi-
perplasia parotidea y artralgias. Los analisis mostraron anticuerpos anti-SSA
(229,4), anti-SSB (269,1) y factor reumatoide (152) positivos, junto con una
biopsia de glindula salival menor que reveld sialoadenitis linfoproliferativa
focal. La paciente se hallaba en tratamiento con hidroxicloroquina (200 mg/
dia) y ligrimas artificiales; present6 pardlisis facial derecha seguida de la iz-
quierda en el mismo afio. Se la traté con prednisona y electroestimulacion,
sin secuelas. Se realiz6 una resonancia magnética que descarté lesiones tu-
morales, y el panel viral (CMV, toxoplasma, sifilis, HIV, hepatitis B, C, her-
pes virus) fue negativo. Se concluy6 que las pardlisis faciales eran secundarias
al sindrome de Sjogren y se continué con el seguimiento.

Durante este, la paciente experimenté un aumento de los sintomas ocu-
lares secos, lo que llevé a una evaluacién oftalmoldgica por sospecha de
maculopatia por exposicién a hidroxicloroquina (dosis acumulada de 416
g). Se detecté queratopatia en el ojo derecho y se inicié tratamiento con
lubricantes oculares y dexapantenol en gel. Un mes después se observé
probable hiperplasia folicular en ambos ojos. Una biopsia indicé hiperpla-
sia linfoide atipica. La inmunohistoquimica mostré positividad para CD3,
CD20, CD4, CD8 y, de modo ocasional, CD5, CD10, BCL-6, BCL-2,
BCL-10, con negatividad para CD56; se concluy6 respuesta policlonal
con el diagnéstico de hiperplasia linfoide atipica policlonal sin enfermedad
maligna. Se continué el tratamiento con lubricantes oculares, esteroides
tépicos y ciclosporina al 0,05%, con una mejoria paulatina.

Discusién: La linfoproliferacién y el desarrollo de linfomas son complica-
ciones bien documentadas en el sindrome de Sjégren. Sin embargo, existe
solo un informe previo que vincula de manera especifica el sindrome de
Sjogren con linfoma conjuntival, y se han documentado solo tres casos de
linfoma ocular en cohortes previas.

El linfoma conjuntival afecta en especial a mujeres en la sexta y séptima
décadas de la vida, como en el caso de esta paciente. Entre los factores
de riesgo identificados para el desarrollo de linfoma en esta paciente se
incluyen la hipertrofia parotidea, la positividad de anticuerpos y el indice
ESSDATIj; es importante un amplio panel de anticuerpos dentro de la in-
munohistoquimica para establecer un diagndstico correcto.

La paralisis facial provocé una queratopatia por exposicién, que exacerbé
los sintomas y contribuyé al hallazgo hiperplisico durante la revisién.
Conclusiones: Aun se desconoce la incidencia de linfoma conjuntival en
pacientes con sindrome de Sjogren. No obstante, ante lesiones conjuntiva-
les que alteren la anatomia normal, es esencial realizar biopsias y pruebas
inmunohistoquimicas para una adecuada caracterizacién de las lesiones.
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SINDROME RINON-PULMON SECUNDARIO A VASCULITIS
ANCA POSITIVO. SERIE DE CASOS

A.V. Hinostroza-Pezo, J.D. Chan-Trinidad, E.M. Pinto-Carrillo, A.L.
Rodriguez-Guzman, FJ. Lépez-Argueta

Hospital Regional de Alta Especialidad de la Peninsula de Yucatdn

Introduccién: Las vasculitis son un grupo de trastornos heterogéneos re-
lacionados con inflamacién de la pared de los vasos sanguineos que produ-
cen estrechez u oclusién luminal, formacién de aneurismas y consecuente
dafio a érganos distales. Segun la clasificaciéon de Chapel Hill, las vasculi-
tis de pequefio vaso incluyen aquellas que cursan con C-ANCA positivo:
poliangitis microscépica, granulomatosis con poliangitis y granulomatosis
eosinofilica con poliangitis. Estos anticuerpos (C-ANCA) pueden inte-
ractuar no solo con los neutréfilos, sino con células del endotelio capilar
y causar dafio endotelial inmunomediado. Dentro de las manifestaciones
figura la hemorragia alveolar difusa (HAD) relacionada o no con glomeru-
lonefritis. Cuando ambas estdn presentes se integra el sindrome rifién-
pulmén (SRP), el cual puede comprometer la integridad del paciente.

El objetivo es presentar casos de pacientes con vasculitis cuya manifes-
tacion inicial fue la hemorragia alveolar vinculada con glomerulonefritis.
Presentacion de los casos:

Caso 1: Paciente masculino de 43 afios, sin alteraciones crénicas degenera-
tivas conocidas. Inici6 el padecimiento con cuadro gripal, tos, y evolucién
una semana después con edema de miembros inferiores, poliartralgia y
lesiones dérmicas.

Acude a esta unidad referido con sospecha de “glomerulonefritis de ripida
progresion” (GRP) por elevacién de azoados sin causa aparente. Los pa-
rdmetros bioquimicos resaltan creatinina 13,9 mg/dL, urea 208 mg/dL, y
datos de encefalopatia urémica que exigen hemodiilisis de urgencia. Se
solicité perfil autoinmunitario que indicé ANCA-C positivo, ANCA-P
negativo, ANA 1:160. Se integré el diagnéstico de vasculitis aislada al ri-
fion positiva a C-ANCA y se instituyé tratamiento con micofenolato de
mofetilo, prednisona y hemodidlisis; el paciente egres6 por mejoria.

Una semana después de su egreso comienza con tos productiva y disnea
de medianos esfuerzos. Se recibié en urgencias con hemoptisis persisten-
te. Tenia hemoglobina de 4,8 mg/dL. Requirié intubacién orotraqueal y
transfusién de hemoderivados. La tomografia de térax confirmé el diag-
nostico de HAD. Recibe pulsos de metilprednisolona e inmunoglobulina

Figura 1. (CC140)
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humana, y se consigue la extubacién. Con el egreso hospitalario al mejorar
sus condiciones, se indican ciclosporina y prednisona, con cita a consulta
de reumatologfa.

Caso 2: Hombre de 24 afios, empleado en recicladora de plésticos como
unico antecedente. Inicié6 dos semanas antes con sindrome anémico, hi-
pertensién y hemoptisis. Se recibié con creatinina 7,8 mg/dL, urea 136
mg/dL, hemoglobina 5,6 g/dL, proteinas 500 mg/dL en orina, cilindros
granulosos y eritrocitos dismérficos. La tomografia indica HAD.
Estudios de laboratorio: IgA 496 mg/dL, IgG 2 465 mg/dL y C-ANCA+
(p-ANCA y anti-MBG negativos, ANA 1:120) y 1 762 mg/24 h de pro-
teinas totales. La broncoscopia confirmé HAD. Se realizé biopsia renal y
control empirico con metilprednisolona pulsada y hemodidlisis. La biopsia
confirmé vasculitis microangiopdtica. Se inicié tratamiento con ciclofosfa-
mida y plasmaféresis que produjeron mejoria clinica y de la funcién renal;
el paciente egresé.

Discusién: El sindrome rifién-pulmén se considera una de las formas més
graves de las vasculitis sistémicas. Con respecto a términos de porcentajes
en causas autoinmunitarias, se vincula con ANCA, anti-MBG, inmuno-
complejos o medicamentos. El tratamiento inicial es el apoyo vital y luego
se trata la enfermedad subyacente que, en los casos presentados, es efecto
de vasculitis primaria que exige tratamiento inmunosupresor; dentro de
este destacan la ciclofosfamida, los glucocorticoides y, en casos refractarios,
la plasmaféresis y la inmunoglobulina.

Conclusiones: El sindrome rifion-pulmén es una emergencia médica
trascendental que el médico debe reconocer al determinar un diagnéstico
oportuno y dirigir un adecuado tratamiento con el fin de evitar desenlaces
desfavorables.
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ATROFIA LINGUAL Y CAMBIOS ECOGRAFICOS EN SINDRO-
ME DE SJOGREN: UN CASO CLINICO DE MANIFESTACIONES
AVANZADAS

1. Avilés-Lizérraga, C.G. Avalos-Fernindez, D. Deossa-Piedrahita, A.
Landeros-Saenz, J.F. Uribe-Martinez

Hospital Civil de Guadalajara Fray Antonio Alcalde, Guadalajara, Jalisco

Introduccion: Se describe un caso clinico de particular interés debido a
una manifestacién clinica tipica a la exploracién fisica y un hallazgo ultra-
sonogrifico acompafiante valorado en la consulta. Se trata de una paciente
referida al servicio de reumatologia por un cuadro clinico de larga evolu-
cién de artralgias, xerostomia y xeroftalmia.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 86 afios con xerostomia. Ini-
ci6 30 afios antes con aumento alternante de volumen parotideo bilateral,
seguido de xerostomia y xeroftalmia persistentes, lo que la obliga a con-
sumir agua constantemente y despertarse por la noche por sequedad oral.
Usa gotas oftdlmicas lubricantes desde 20 afios atrds. Refiere dolor poliar-
ticular, sobre todo en las metacarpofaldngicas e interfalingicas proximales,
de manera simétrica y bilateral. Exploracién fisica: ojo seco, lengua atré-
fica, mucosa oral seca con pérdida del lago salival, parétidas aumentadas
de tamafio, no dolorosas, de forma bilateral. No se identifica aumento de
volumen articular, enrojecimiento, deformidades ni limitacién de la movi-
lidad articular. El ultrasonido parotideo revela parénquima heterogéneo y
hallazgos de nédulos hipoecoicos en ambas glindulas.

Prueba de Schirmer: OD 0 mm/1 min, OI 2 mm/1 min.

Estudios de laboratorio: ANA, anti-DNAds, anti-Ro, anti-La: negativos.
FR: positivo 80.

La biopsia de gléndula salival menor indica sialoadenitis linfocitica con
Focus Score de 2 puntos.
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Discusion: El sindrome de Sjogren se caracteriza por xeroftalmia y xe-
rostomia de origen autoinmunitario. La atrofia lingual, manifestada en la
forma de una lengua brillante, fisurada y lobulada, es un signo tardio que
refleja disfuncién glandular y papilar (Figura 1). Ademas, se acompara del
linfoma de tejido linfoide relacionado con mucosas. La ecografia de glin-
dulas salivales en pacientes con complejo seco es una herramienta accesi-
ble que permite obtener datos que apoyan el diagnéstico del sindrome de
Sjogren. Se han informado lesiones hipoecoicas en el 52% de los pacientes
con SS frente al 1,8% de los controles. Se ha comparado la ecografia de
las glandulas submandibulares y parotideas con la biopsia de las glindulas
labiales, y se ha publicado una sensibilidad del 92%, una especificidad del
98%, un valor predictivo positivo del 98% y un valor predictivo negativo
del 93%. Si bien no reemplazan a la valoracién histopatolégica, afiaden
valor a las herramientas diagnésticas en esta afeccién.

Figura 1. (A) Lengua atréfica, seca, lobulada y brillante. (B) USG de pa-
rétida izquierda OMERACT grado 3, cambio grave: heterogeneidad di-
fusa con dreas hipo/anecoicas que ocupan toda la superficie de la glindula.
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Conclusiones: La combinacién de estos dos hallazgos (la atrofia lingual
y los cambios ecogrificos graves en las parétidas) subraya la naturaleza
progresiva del sindrome de Sjogren y apoya el diagnéstico a pesar de ser
manifestaciones que no son parte de los criterios de clasificacion. Estos
signos, en conjunto con la historia clinica y los resultados histopatolégicos,
permiten un diagnéstico claro, a pesar de la negatividad en los anticuerpos
anti-Ro y anti-La.
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RETICULOHISTIOCITOSIS MULTICENTRICA: UN RETO DIAG-
NOSTICO
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ruete-Lerma, S. Cerpa-Cruz
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Introduccién: Se describe un caso clinico de particular interés debido a
su presentacién atipica y los desafios diagnésticos que planted. Se trata
de una paciente referida al servicio de reumatologia por un cuadro clinico
que se consideré de modo inicial como artritis reumatoide. Sin embargo,
la evolucién de la enfermedad y los hallazgos complementarios llevaron a
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establecer un diagndstico definitivo de reticulohistiocitosis multicéntrica
(RHM).

Presentacion del caso: Paciente femenina de 45 afios con diagnéstico
previo de artritis reumatoide seronegativa caracterizada por poliartritis si-
métrica de articulaciones pequefias en mano, incluidas las interfaldngicas
distales. Dos afios después de su diagndstico aparecieron papulas aperladas
de 1 a 2 mm en antehélix en orejas y dorso de las manos de predominio
en drea periungueal y puntas de los dedos. Exploracién fisica: deformidad
en ambas manos con dedos acortados, en telescopio, sin encontrar lesiones
ungueales o placas psoridsicas en piel (Figura 1). La radiografia de manos
mostré acroostedlisis en todas las articulaciones sin datos de osteopenia. E1
estudio histopatolégico revel6 numerosos histiocitos en dermis con cito-
plasma abundante, nicleo ovoide y nucleolo prominente, lo cual fue clave
para establecer el diagndstico definitivo de RHM. Se inici6 tratamiento
con ciclofosfamida y dcido zoledrénico.

Figura 1. (A) Imagen del dorso de ambas manos en la que se observan
dedos acortados, en telescopio, con lesiones papulonodulares aperladas de
predominio periungueal o lesiones en “collar de perlas”. (B) Radiografia
AP de manos en la cual se observa artritis mutilante; nétese la ausencia de
osteoporosis periarticular u osteofitos. (CC142)

Discusién: La RMH es una enfermedad inflamatoria multisistémica rara
de causa desconocida que afecta de forma predominante a mujeres en la
cuarta década de la vida. La presentacién clinica es variable y puede si-
mular otras enfermedades reumiticas. El diagnéstico definitivo se basa en
el hallazgo histopatolégico. Se caracteriza por lesiones papulonodulares
en piel y artritis erosiva simétrica. Hasta ahora solo se han notificado al-
rededor de 300 casos en las publicaciones médicas. Este caso sefiala la
importancia de mantener un alto indice de sospecha clinica ante cuadros
de artritis y manifestaciones cutineas. El diagnéstico y el tratamiento tem-
pranos son fundamentales para mejorar el prondstico de estos pacientes.

Conclusiones: Este caso clinico ilustra la complejidad diagnéstica de la
RHM y la importancia de la biopsia cutdnea para confirmar el diagnéstico.
El tratamiento de estos pacientes requiere un enfoque multidisciplinario y
una estrecha colaboracién entre el reumatélogo, el dermatélogo y el patélogo.
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MANIFESTACION ATIPICA DE GRANULOMATOSIS CON PO-
LIANGITIS: PSEUDOTUMOR PANCREATICO. REPORTE DE
CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

PN. Colén-Cano, E. Sarmiento-Lizarraga, A.M.C. Rousselin Jabou-
lay-Cubillos, N. Mouneu-Ornelas, M.M. Virgen-Cuevas

Hospital Espariol de México

Introduccién: La granulomatosis con poliangitis (GPA) es una vasculi-
tis de vasos pequefios con afectacién principal del tracto respiratorio su-
perior, pulmén y rifién. El compromiso del tracto gastrointestinal ocurre
en 5% a 11% de los casos y el pancredtico es ain menos frecuente con
solo 16 casos publicados y de los cuales 10 se presentaron como masa
pancredtica.

Presentacién del caso: Paciente masculino de 21 afios, con cuadro de
tres meses de evolucién caracterizado por malestar general, cefalea fron-
tal, rinorrea, fiebre y sinusitis de mal control. Se afiade epistaxis de repe-
ticidn, que requiere cauterizacién quimica. Un mes antes refiere episodio
de debilidad en miembros pélvicos de predominio distal en relacién con
mialgias en ambos gastrocnemios que limitan la marcha; experimenta
mejoria con etoricoxib. Dos semanas antes de su ingreso sufre epigastral-
gia intensa, hiporexia y pérdida de 7 kg. Acude a urgencias por un nuevo
episodio de mialgias.

Exploracién fisica: fiebre de 38,3°C, saturacién de oxigeno 88%, hiperemia
conjuntival, palidez tegumentaria, diaforesis, ulceras y costras hemiticas
nasales, dreas de hipoventilacién y sibilancias en campos pulmonares, y
dolor a la palpacién en epigastrio. Fuerza muscular 4/5 distal en las cuatro
extremidades.

Los estudios de laboratorio complementarios se hallan en la Tabla 1 y
destacan anemia normocitica, elevacién de reactantes de fase aguda y he-
maturia microscépica. El diagnéstico inicial sospechado fue pancreatitis
aguda, que se descarté al encontrar valores normales de amilasa, lipasa
ligeramente elevada y un ultrasonido abdominal sin alteraciones. La to-
mografia toracoabdominal (Figura 1) muestra consolidaciones bilatera-
les, ganglios paraadrticos y una lesion en cola de pdncreas. Se solicitan
anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA) y se toma biopsia de
pancreas (Figura 1).

En los controles de laboratorio (Tabla 1) sobresale la disminucién progre-
siva de hemoglobina. La biopsia pulmonar identifica lesiones de aspecto
blanquecino bien delimitadas con puntilleo hemorrigico (Figura 1). En
las primeras horas posoperatorias, el paciente muestra deterioro respirato-
rio y se solicita una radiografia de térax que indica hemorragia alveolar por
lo que ingresa a cuidados intensivos para su control. Se registran anticuer-
pos antiproteinasa 3 positivos. Se inicia tratamiento inmunosupresor con
tres pulsos de metilprednisolona y después, rituximab y prednisona a dosis
de 1 mg/kg con buena respuesta clinica.

Discusién: La afectacién pancredtica en GPA es poco frecuente y las
manifestaciones gastrointestinales se vinculan con un pobre prondstico.
De los 16 casos publicados, nueve resultaron positivos a c-ANCA, dos a
p-ANCA y cinco negativos a ANCA; 10 casos tuvieron masa pancredtica,
en la mayor parte de los casos en relacién con positividad de c-ANCA
y elevaciones minimas de las enzimas pancredticas. La aparicién de un
seudotumor en el pdncreas es excepcional y plantea nuevos desafios diag-
nésticos, ya que el principal diagnéstico diferencial es el adenocarcinoma.
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Tabla 1. Estudios de laboratorio. (CC143)

17/09 20/09 23/09 25/09 26/09
Creatinina 0,68 mg/dL 0,63 mg/dL NA 0,61 mg/dL 0,6 mg/dL
PCR 23,04 mg/dL NA NA 16,51 mg/dL 8,53 mg/dL
Bilirrubina total 0,64 mg/dL 0,37 mg/dL NA NA NA
Lipasa 111 IU/L 37 1U/L 103,9 IU/L NA NA
AST 36,7 IU/L 12,7 TU/L NA NA NA
ALT 73,3 TU/L 25 TU/L NA NA NA
Fosfatasa alcalina 132,3 IU/LL 80,4 IU/L NA NA NA
GGT 155,5 IU/L 70,2 IU/L NA NA NA
Hemoglobina 12,3 g/dL. 9,9 g/dLL 8,7 g/dL 8,8 g/dLL 8,9 g/dL.
Plaquetas 361 x 10%/uL 337 x 10°%/ull 375 x 10%ul 427 x 10°/uLl 504 x 10%/uLl
Leucocitos 13,3 x 10°/ulL 9,6 x 10%/ulL 10,4 x 10°/ulL 10,4 x 10°%/ulL 12,4 x 10°/ulL
LDH 130,1 TU/L NA NA NA NA
Examen general de orina Hematuria microscépica NA NA NA NA
Anticuerpos antiproteinasa 3 NA NA NA 75,8 H NA

Conclusiones: Este caso resalta la importancia de considerar la vasculitis
relacionada con ANCA como una posible causa de alteraciones pancredti-
cas en el contexto de un paciente con sintomas sistémicos, lo que permite
iniciar un tratamiento adecuado en una fase temprana, sin perder de vista
que el retraso en la atencién aumenta potencialmente la mortalidad con
una esperanza de vida promedio de cinco meses en GPA sin tratamien-
to. La alta sospecha clinica permite establecer un diagnéstico temprano y
ofrecer tratamiento inmunosupresor oportuno, con el cual se alcanza remi-
sién hasta en un 85% a 90% de los pacientes.
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Figura 1. Correlacién radiopatolégica. Pulmén: 1) tomografia de térax,
corte sagital: consolidaciones bilaterales de franco predominio peribronco-
vascular. (A) Infiltrado inflamatorio compuesto por células mononucleares
y neutrdfilos, 2) radiografia de térax: opacidades heterogéneas bilaterales.
(B) Hemorragia alveolar. Pancreas: 3) tomografia de abdomen, corte co-
ronal: masa en cuerpo y cola de pancreas de 95 x 45 mm. (C) Vasculitis
de pequefio vaso. (D) Necrosis relacionada con infiltrado inflamatorio.

(CC143)
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EXPOSICION A PARAQUAT COMO PROBABLE FACTOR PRE-
CIPITANTE DE UN PROBABLE SINDROME ANTIFOSFOLIPI-
DOS CATASTROFICO. REPORTE DE CASO

A.V. Hinostroza-Pezo, ].D. Chan-Trinidad, E.M. Pinto-Carrillo
Hospital Regional de Alta Especialidad de la Peninsula de Yucatdn
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Introduccién: El sindrome antifosfolipidos (SAF) es un trastorno au-
toinmunitario caracterizado por trombosis vascular o morbilidad en el
embarazo en combinacién con la presencia persistente de anticuerpos
antifosfolipidos circulantes.

La forma catastréfica es una entidad rara (menos de 1%) pero de alta
mortalidad (alrededor del 50%). Se define por los siguientes criterios:
a) compromiso = 3 érganos o tejidos; b) desarrollo de manifestaciones
en menos de una semana; ¢) confirmacién histopatolégica de trombosis
microvascular en al menos un érgano; d) anticuerpos antifosfolipidos
positivos. Se considera como probable SAF catastréfico si no cumple
con todos los criterios. Dentro de los factores precipitantes se ha men-
cionado la exposicién por herbicida y su relacién con activacién del
SAF catastréfico.

El objetivo es presentar el caso de una paciente que inicié con un pro-
bable SAF catastréfico secundario a exposicién por paraquat.
Presentacion del caso: Paciente femenina de la cuarta década que
cuenta con antecedentes de lupus eritematoso sistémico (LES). Se
refiere antecedente ginecoobstétrico de un aborto a los dos meses de
gestacion (desconoce la causa). Inicia cuadro clinico con astenia, adi-
namia, fiebre no cuantificada, ademds de dolor en hombro derecho y
lesiones purpuricas en miembros inferiores que evoluciona hacia extre-
midades superiores con dreas de necrosis en nariz y dedos. Dias antes
refiere un familiar consumo de paraquat para quema de basura, pero
desconoce en qué cantidad. A los sintomas se afiade disnea de media-
nos esfuerzos. Se recibié en la unidad de los autores con taquicardia
y taquipnea. Pardmetros bioquimicos al ingreso: hemoglobina 14,8 g/
dL, leucocitos 26 170/mm?, plaquetas 19 000/mm?, dimero D 88 362
ng/mL, fibrinégeno 342 mg/dL, glucosa 169 mg/dL, urea 243 mg/dL,
creatinina 2,5 mg/dL. La gasometria arterial indica acidosis metabdlica
descompensada.

Dado el compromiso respiratorio se realiza intubacién orotraqueal y
luego se la traslada a cuidados intensivos. Por antecedente autoinmu-
nitario, se solicita perfil reumatolégico y se registran anticuerpos anti-
nucleares 1:260, anticuerpos anti-B2 glucoproteina 1 de 94 500 UR/
mL, anticuerpos anticardiolipina 140 GPL/mL, anticoagulante lipico
positivo.

El servicio de reumatologia la valora e inicia pulsos de metilpredniso-
lona (1 g/24 h por 5 dias) y rituximab (500 mg IV 1 dosis semanal por
4 semanas), asi como inmunoglobulina intravenosa por sospecha de
probable SAF catastréfico. Se solicita angiotomografia pulmonar que
identifica defecto de llenado de la arteria pulmonar derecha indicativo
de tromboembolia pulmonar; se inicia anticoagulacién.

Cursé con evolucién térpida, con mayor deterioro de la funcién renal
(se requirié hemodialisis), y hemodindmica, la cual progresa a falla or-
gdnica multiple con posterior deceso.

Discusiéon: E1 SAF catastréfico cursa con multiples manifestaciones
tromboembélicas simultineas y de corto tiempo de evolucién. El 65%
de los casos se relaciona con un factor predisponente, el mds comin de
los cuales son las infecciones. Cabe resaltar que la paciente cumple con
tres criterios para un probable SAF catastréfico. Se sospecha que el fac-
tor desencadenante es la exposicién por herbicida, pero no hay estudios
que analicen este vinculo; sin embargo, la relacién entre la exposicién
por paraquat y la activacién del SAF catastréfico es plausible debido
al dafio vascular y la respuesta inflamatoria sistémica causada por el
herbicida, que en individuos predispuestos como el caso presentado
podrian activarlo.

Conclusiones: Al ser una entidad que puede ocasionar una falla mul-
tiorgdnica en un breve periodo de tiempo, es importante reconocer el
factor precipitante e iniciar en fase temprana el tratamiento basado
en anticoagulacién y esteroides, ademds de plasmaféresis y anticuerpos
monoclonales.

Bibliografia

1. Hernandez-Maurice E. Sindrome antifosfolipido catastréfico. Med In-
terna. (Caracas) 2017;33(2):72-83.

2. Siniscalchi C, Basaglia M, Riva M, ez al. Catastrophic antiphospholi-
pid syndrome: a review. Immuno. 2024;4:1-13. [Internet]. 2023 Dec
25 [cited 2024 Sep 22];4(1):1-13. Available from: https://www.mdpi.
com/2673-5601/4/1/1/htm

CCays

HIPOACUSIA COMO DEBUT EN LUPUS ERITEMATOSO SIS-
TEMICO

F. Martinez-Garcia!, M. Frutis-Meléndez?
@ Hospital General de Zona 20 La Margarita IMSS, Puebla, “IMSS-Tlaxcala

Introduccién: La hipoacusia neurosensorial se caracteriza por aumento de
los umbrales de conduccién ésea. La causa es compleja y puede ser congé-
nita y adquirida. En el caso de las enfermedades autoinmunitarias, el lupus
eritematoso sistémico es una causa de hipoacusia y su fisiopatologia puede
desencadenar la activacién del sistema de complemento, el bloqueo de la
citotoxidad mediada por células, el papel directo de las células T citotéxicas
o el dafio mediado por el complejo inmunitario.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 16 afios quien inicia su padeci-
miento en septiembre del 2023 con hipoacusia unilateral del lado izquierdo;
en octubre del 2023 se agrega hipoacusia del lado derecho, junto con cefalea
frontal opresiva, EVA 10/10, fiebre sin causa de 38,5°, dos sesiones mensua-
les, artralgias en rodillas, tobillos, carpos y fenémeno de Raynaud (Tabla 1).

Tabla 1. Resultados de laboratorios (enero de 2024). (CC145)

Estudios de laboratorio Valor
ANA por IFI Positivo 1:160
Anti-DNAdc 144,85
Anticardiolipina IgG e gM Negativo
C3 120

C4 47

Audiometria: OD: hipoacusia superficial a profunda de tipo sensorial; OlI:
hipoacusia media a grave de tipo sensorial (Figura 1).

Logoaudiometria: logra 100% a 80 Db en ambos oidos.

Timpanometria: curvas de tipo A de Jerguer bilateral OD: ausente; OI:
ausente. Se establece cortipatia sibita bilateral vascular de causa probable
autoinmunitaria. La IRM de crdneo y oido interno no reconoce alteracio-
nes anatémicas.

Figura 1. Audiometria que muestra hipoacusia grave bilateral neurosen-
sorial. (CC145)

AUDIOMETRIA

Discusién: La pérdida auditiva en lupus es rara y se relaciona en adul-
tos con sindrome antifosfolipidos; en nifios no hay informes de hipoacu-
sia-anacusia relacionados con LES.

Conclusiones: La pérdida auditiva en el lupus debe buscarse intenciona-
damente, con la finalidad de ofrecer un tratamiento adecuado y evitar la

discapacidad.
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SINDROME DE SOBREPOSICION DE ARTRITIS PSORIASICA
Y ARTRITIS REUMATOIDE EN HOMBRE DE 43 ANOS: RE-
PORTE DE CASO

J.E. Molar-Lépez, C. Abud-Mendoza, E. Cuevas-Orta, D.A. Herre-
ra-Van Ootsdam, G. Aguilera-Barragin Pickens

Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introducciéon: Hasta 1950 se pensaba que la artritis inflamatoria vinculada
con psoriasis era artritis reumatoide (AR); con posterioridad, Wright des-
cribi6 en 1959 las caracteristicas clinicas de la artritis psoridsica (AP) y con
Moll establecieron los criterios de clasificacion en 1973. En la actualidad
se informa la prevalencia de AP en AR de 3,4% y de 0,23% de AR en
pacientes con psoriasis.

Presentacion del caso: Hombre de 43 afios de edad, sin antecedentes de
relevancia, que inici6 en mayo de 2018 con aumento de volumen de rodilla
derecha de tres meses de evolucién, con paraclinicos relevantes, en particu-
lar factor reumatoide (FR) (+) y anticuerpos contra péptidos citrulinados
(ACPA) en 400,8; se lo valora en el servicio de reumatologia y refiere ocho
meses de poliartropatia y rigidez matutina. Exploracién clinica: sinovi-
tis en carpos, interfaldngicas proximales y rodilla derecha; se diagnostica
ARy se trata con FARME (metotrexato). Durante el seguimiento, en di-
ciembre de 2018 muestra aparicién de placas eritematosas y descamativas
consistentes con psoriasis en rodilla izquierda, asi como talalgia bilateral;
se integra el diagndstico de AP y se continda con FARME (metotrexato y
sulfasalazina) y esteroide (prednisona). En 2021, al persistir el dolor arti-
cular y la rigidez matutina, se inicia control con baricitib (2 mg). Se agrega
dolor cervical y lumbar, sin mejoria con baricitinib, por lo cual en enero de
2024 se realiza cambio a secukinumab. En junio de 2024 aparecen nédu-
los reumatoideos en ambos codos; la exploracién fisica muestra onicdlisis,
lumbalgia de tipo mixta, rotacién cervical disminuida en 20° derecha y
30° izquierda, prueba de Shober de 13 cm; dltimos estudios paraclinicos:
ACPA > 200,FR 171,9,y las radiografias de columna muestran sacroileitis
bilateral y escoliosis con convexidad derecha.

Discusién: Tanto AR como AP son enfermedades crénicas inflamatorias
con sinovitis, dolor articular y manifestaciones sistémicas. La prevalencia
global de AR es de 0,5% a 1% y la de AP 0,05% a 2%. Se desarrollan por
combinacién de factores genéticos y ambientales, con posterior respuesta
inflamatoria caracterizada por produccién de citocinas proinflamatorias
que generan inflamacién crénica; en AP actdan células T'y macréfagos con
produccién de citocinas como 1L-17,1L-23,1L-22,1L-1B,IL-6, INF-y y
TNF-a; en AR, TNF-a,IL-6,1L-1,1L-22,1L-33, ligando de quimiocina
11, etc. En la presentacion clinica de AP, el antecedente familiar de pso-
riasis, la distrofia ungueal psoriasica y la dactilitis son clave; el compromiso
articular es con frecuencia asimétrico, méds comin poliarticular, y puede
ser oligoarticular y rara vez monoarticular; incluye articulaciones interfa-
lingicas distales de manos y pies, grandes articulaciones de extremidades
inferiores, columna y sacroiliacas (Figura 1). Entesitis en 35% de los casos,
dactilitis en 50%, distrofia ungueal en 67% y uveitis en 7%. En AR, el com-
promiso articular es simétrico, poliarticular mas a menudo, ¢ incluye hom-
bro, codo, mufieca, metacarpofaldngicas, interfaldngicas proximales, cadera,
rodilla, tobillo y metatarsofalingicas; la entesitis es infrecuente, dactilitis
en 5%, queratoconjuntivitis SICA en 18%. Los nédulos reumatoides son la
manifestacién cutinea més comtn de AR en 30%. La imagen en AP des-
taca deformidad en forma de copa de lapiz y anquilosis, mientras en AR las
erosiones dseas se hallan en los mérgenes de la articulacién. E1 FR puede
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ser positivo a titulos bajos en AP. Las erosiones seas suelen presentarse en
los mérgenes de la articulacién.

Conclusiones: Es poco frecuente la presencia de AR y AP en un mismo
paciente, el cual cumple criterios clinicos y de imagen para ambas anomalias.

Figura 1. (CC146)
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SEUDOTUMOR RETROBULBAR COMO UNA PRESENTACION
INICIAL DE GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS

P. Garcia-Espinosa, M.J. Baeza-Rivera, L.D. Fajardo-Hermosillo

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS, Gua-
dalajara, Jalisco

Introduccién: La granulomatosis con poliangitis (GPA) es una vasculitis
necrosante de vasos pequefios vinculada con anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos (ANCA) que afecta por lo general a vias respiratorias y rifiones.
Por otra parte, la afectacién ocular y orbitaria ocurre en casi la mitad de los
pacientes con una forma localizada o generalizada de la enfermedad. Sin
embargo, las manifestaciones orbitales pueden incluir la glandula lagrimal,
los musculos extraoculares y los tejidos blandos; estos ltimos incluyen al
seudotumor retrobulbar (PR). E1 PR representa el 23% de los casos de
afectacién ocular y puede ser la manifestacién inicial de GPA en un 5%
de la poblacién.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 47 afios que desde nueve
afios antes sufre dolor y protrusién de ojo izquierdo, ademds de escleri-
tis nodular bilateral y sinusitis recurrente. La tomografia orbital revel6
un seudotumor retrobulbar bilateral de predominio izquierdo (Figura 1).
También registré anticuerpos ANCA con patrén periférico y anticuerpos
anti-MPO. Se prescribié azatioprina y prednisona, sin respuesta después
de seis meses. Durante la evolucién de la GPA no hay afectacién renal,
pulmonar y nerviosa. Dada la persistencia de los sintomas orbitales se in-
dicaron bolos intravenosos de ciclofosfamida mensuales por seis meses. Al
final del tratamiento experiment6 remisién de la escleritis y la proptosis,
asi como involucién de ambos seudotumores retrobulbares.

Discusién: El PR representa el 10% de los tumores de la érbita. La afec-
cién orbital en la GPA puede presentarse como una manifestacién inicial
y sin afectacién sistémica. Sin embargo, el diagnéstico diferencial del PR
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relacionado con GPA es muy extenso, sin incluir por frecuencia primero
a la enfermedad por IgG4 en orbitas, después a la histiocitosis xantoma-
tosa (enfermedad de Erdheim-Chester) y por ultimo a la sarcoidosis, en-
tre otras entidades. En este caso, después de nueve afios, se determiné el
diagnéstico por la ponderacién de las manifestaciones sinusales y escleras,
asi como la presencia de anticuerpos ANCA periféricos y anti-MPO. En
cuanto al tratamiento, alrededor del 90% de los pacientes responde a la
ciclofosfamida (CFM), con remisién completa en tres cuartas partes de
los casos. Aunque el bloqueo anti-CD20 con rituximab no es inferior a la
CFM vy exhibe mayor seguridad, es menos accesible que la CFM.

Conclusiones: La GPA es la causa més frecuente del PR, pero se convierte
en un gran desafio diagndstico cuando es la manifestacién inicial de la GPA.

Figura 1. Seudotumor retrobulbar en un paciente con proptosis ocular
y granulomatosis con poliangeitis. (A y B) Vista axial tomografica del
seudotumor retrobulbar bilateral de predominio izquierdo. (C) Corte to-
mogrifico sagital de érbita izquierda en la que se observa el seudotumor
retrobulbar. (D) Corte tomografico coronal que muestra ambas 6rbitas con
seudotumores retrobulbares de predominio izquierdo. (CC147)
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ENFERMEDAD DE BEHCET O ENFERMEDAD DE LA RUTA DE
LA SEDA, A PROPOSITO DE UN CASO

X. Jiménez-Jiménez!, D. Acuna-Gonzilez!, L.V. Maya-Pifia*
@ Centro Médico Naval, ® Hospital Judrez de México

Introduccién: La enfermedad de Behget (EB) es una vasculitis sistémica
de vaso variable, frecuente en paises del Oriente. Su espectro heterogéneo
de caracteristicas clinicas incluye manifestaciones mucocutédneas, articu-
lares, oculares, vasculares, neuroldgicas y gastrointestinales, que pueden
cursar con episodios recurrentes y remitentes. Se consideran factores de
mal prondstico, inicio a edad temprana, afectacién cardiaca, asi como coe-
xistencia de eritema nodoso. El diagnéstico suele ser un desafio, en virtud
de la clinica inespecifica y la ausencia de pruebas patognoménicas.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 37 afios, originaria de Ca-
nada, que inicia sintomas desde los 30 afios, con episodios de tlceras do-
lorosas orales y recientemente en drea genital. En la actualidad muestra
elevaciones febriles, artralgias y artritis en codos y carpos, fatiga y pérdida
de peso de 7 kg en el dltimo mes. Exploracién fisica: lesiones ulcerosas ora-
les y en vulva dolorosas con membrana amarillenta en superficie eritema-
tosa, sin evidencia de sinovitis aguda (Figura 1B y C). El abordaje inicial
descarta proceso infeccioso como HIV (no reactivo), VDRL (-), IgM/IgG

herpes (-). VSG 54, PCR 16, leucocitos 4 700, hemoglobina 12,8 g/dL,
plaquetas 215 mil, factor reumatoide (-), anti-CCP (-), ANA (-). Biopsia
vulvar: infiltrado inflamatorio linfocitico y neutrofilico de predominio pe-
rivascular, con identificacién de trombos en algunos vasos (Figura 1A). Se
integra el diagnéstico de EB vy se inicia tratamiento con glucocorticoide y
azatioprina, con evolucién satisfactoria.

Discusién: La EB es un reto diagnéstico, de baja prevalencia, que puede
simular cuadros de procesos infecciosos y retrasar el diagnéstico; de ahi la
relevancia de presentar este caso, para un diagndstico y tratamiento opti-
mos y oportunos con la finalidad de disminuir secuelas y complicaciones.
Conclusiones: La EB es una vasculitis multisistémica, caracterizada en
clinica por cuadros de exacerbacion y remision de duracién y frecuencia
variables. El tratamiento se enfoca en la afeccién: glucocorticoide, inmu-
nosupresor, colquicina o firmacos biolégicos en caso de resistencia.

Figura 1. (A) Biopsia de vulva (H-E 100x). Infiltrado perivascular linfoci-
tario y neutréfilos, en algunos vasos se identifican trombos. (B-C) Ulceras
orales y genitales. (CC148)
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ISQUEMIA MESENTERIC[-\ SECUNDARIA A SINDROME ANTI-
FOSFOLIPIDO CATASTROFICO: REPORTE DE CASO

A. Landeros-Séenz, C.G. Avalos-Fernindez, D. Deossa-Piedrahita, 1.
Avilés-Lizarraga, G.E. Martinez-Bonilla
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Introduccién: La variante catastréfica del sindrome antifosfolipido
(SAFC) es una enfermedad autoinmunitaria relacionada con falla mul-
tiorgdnica y representa menos del 1% de todos los casos de esta afeccion.
La positividad de los anticuerpos antifosfolipidos estd presente en el 14%
de los pacientes con enfermedad cerebrovascular, en el 11% de los casos de
infarto al miocardio y en el 10% de los casos de trombosis venosa profun-
da; por otro lado, las manifestaciones abdominales son raras dado que se
han descrito solo en el 1,5% de los casos. A pesar de ello, se ha notificado
la isquemia intestinal en el 14% a 38% de los pacientes con SAFC. La tasa
de mortalidad de esta variante oscila entre el 37% y el 50%, ya que puede
evolucionar con rapidez y ser dificil de distinguir de otras enfermedades,
por lo que el diagnéstico y el tratamiento tempranos son cruciales para la
supervivencia de estos pacientes.

Presentacion del caso: Se describe el caso de un hombre de 47 afios co-
nocido con vitiligo e hipotiroidismo de larga evolucién quien mostré dolor
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abdominal tipo célico difuso e intenso y ndusea hasta llegar al vémito de
contenido gastrobiliar en repetidas ocasiones. Se inicié abordaje diagnés-
tico y terapéutico que descarté alteracién pancredtica y biliar. Exploracién
fisica: distensién abdominal y signos de irritacion peritoneal, ademds de
cambios en el hédbito intestinal e intolerancia a la via oral. Tomografia
contrastada de abdomen: engrosamiento de la pared intestinal correspon-
diente a yeyuno, con dilatacién, neumatosis y defecto de llenado endolu-
minal en el territorio de la arteria mesentérica superior con un gradiente
de oclusién mayor de 70%. Se realizaron cuatro intervenciones quirdrgicas
en las que se practicé la embolectomia de la raiz de la arteria mesentérica
superior, con reseccién final de un total de 130 cm de intestino. La an-
giografia por tomografia localizé la trombosis de la vena yugular interna
derecha con extensién a la vena cava superior y se solicitaron los anticuer-
pos antifosfolipidos, que mostraron la positividad para el anticoagulante
lapico, anticardiolipinas y anti-B2GP1 a titulos altos. De acuerdo con la
evolucién del paciente y los territorios vasculares afectados se clasificé con
sindrome antifosfolipido en su variante catastréfica y se traté con gluco-
corticoides sistémicos, recambio plasmitico e inmunoglobulina humana,
con obtencién de una respuesta favorable en relacién con el pronéstico y la
supervivencia del paciente.

Discusién: La mortalidad por isquemia mesentérica aguda se aproxima a
40%. Los factores pronésticos que pueden predecir la mortalidad en pa-
cientes con SAFC son la afectacién cerebral (en especial accidente cere-
brovascular), la afectacién cardiaca y la infeccién, asi como su vinculacién
con otras entidades autoinmunitarias como el lupus eritematoso sistémico.
No se han realizado estudios aleatorios para determinar el tratamiento 6p-
timo para SAFC debido a la rareza de la enfermedad; sin embargo, el tra-
tamiento médico regular vigente es el recambio de plasma o IVIG, junto
con la combinacién de anticoagulantes y glucocorticoides sistémicos. Con
esta modalidad combinada se ha publicado que la tasa méxima de recupe-
racién aumenta entre 30% y 70%.

Conclusiones: El diagnéstico de SAFC representa una morbilidad y mor-
talidad significativas. Por lo tanto, es imperativo intensificar el esfuerzo
para determinar un diagndstico oportuno y ofrecer medidas terapéuticas
que prevengan las complicaciones adjuntas y mejoren la supervivencia a
largo plazo de estos pacientes.
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INFARTO ESPLENLCO COMO PRIMERA MANIFESTACION DE
SAF. PRESENTACION INUSUAL

X. Jiménez-Jiménez!, L.V. Maya-Pifa?
@ Centro Médico Naval,  Hospital Judrez de México

Introduccién: El infarto esplénico es una alteracion infrecuente casi siem-
pre relacionada con afecciones sistémicas. El sindrome de antifosfolipidos
es una enfermedad autoinmunitaria que puede presentarse como dolor ab-
dominal secundario a infarto esplénico y se ha informado en 1,1% a 1,8%
de los pacientes con SAF. El dolor abdominal es el sintoma cardinal y el
anticuerpo mds vinculado el anticoagulante lipico. Su diagnéstico es un
desatio, dado el cuadro clinico inespecifico. El tratamiento de eleccién es la
anticoagulacién oral, no se necesita intervencion quirdrgica y la esplenec-
tomia estd justificada ante complicaciones.

Presentacién del caso: Paciente masculino de 28 afios, sin alteraciones
crénicas y degenerativas, que inicia dos dias antes de su ingreso con in-
tolerancia a la via oral, dolor abdominal tipo célico y EVA 10/10, motivo
por el cual se hospitaliza. Exploracién fisica: dolor a la palpacién superfi-
cial y profunda en hemiabdomen izquierdo. La TAC abdominal recono-
ce multiples dreas hipodensas intraparenquimatosas en bazo y datos de
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infarto esplénico (Figura 1). Se inicia abordaje y se descarta afectacién
cardiaca por ecocardiograma, trastornos hematoldgicos, infeccioso o neo-
plésicos por TEP/TC 18F-FDG. Estudios de laboratorio: PCR 20,14,
procalcitonina (-), ANA (-), anticardiolipinas IgG, IgM, IgA (-), anti-B2
glucoproteina: IgG, IgM, IgA, (-), anticoagulante lapico (+), PCR 20,14.
Se integré el diagnéstico de SAF por criterios de clasificacion ACR/EU-
LAR 2023, y se inicié tratamiento con glucocorticoide y anticoagulacién
oral, con adecuada respuesta.

Discusién: El infarto esplénico relacionado con SAF es infrecuente, cuya
prevalencia en México se desconoce; el diagnéstico se basa en la sospecha
clinica y el estudio de imagen, de ahi la importancia de presentar el caso.
Conclusiones: El infarto esplénico vinculado con SAF puede ser un in-
dicio de un SAF catastréfico; por lo tanto, se requiere una alta presuncién
diagnéstica para la implementacién del tratamiento éptimo y oportuno
para reducir la morbilidad y mortalidad actual.

Figura 1. Tomografia abdominal (corte axial) que muestra dreas hipoden-
sas intraparenquimatosas en bazo y la linea hipodensa que lo segmenta.

(CC150)
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EXITOSA RESOLUCION DE EMBARAZO EN PACIENTE CON
SINDROME DE SOBREPOSICION

E.M. Escudero-Tepale!, C.E. Rosas-Villegas?

@ Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional La
Raza, IMSS, @ Unidad Médica de Alta Especialidad 14 Adolfo Ruiz Cortines

Introduccién: Las enfermedades reumidticas durante el embarazo su-
ponen un riesgo para el binomio en el periodo prenatal y posnatal, y un
desafio para el reumatélogo, ginecélogo y perinatélogo. La actividad de
la enfermedad antes del embarazo representa un factor de riesgo impor-
tante para pérdida gestacional, asi como la actividad durante el embarazo
con incremento de parto de pretérmino, bajo peso al nacer, preeclampsia,
eclampsia y muerte materna.

Presentacion del caso: Mujer de 23 afios con antecedente de aborto de
10 SDG. Inicié en 2018 con ictericia, astenia, adinamia, prurito, pérdida
de peso y alteraciones en pruebas de funcionamiento hepitico; se instituye
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protocolo de estudio y se concluye colangitis biliar primaria y hepatitis au-
toinmunitaria por biopsia hepatica (hepatitis crénica, concordante con he-
patitis autoinmunitaria y actividad intensa de grado III/IV, fibrosis intensa
de grado III/IV). Se inicié tratamiento con 4cido ursodesoxicélico y aza-
tioprina con discreta mejoria. La resonancia magnética revela Budd-Chia-
ri crénico, hipertension portal, esplenomegalia y minima ascitis. En
2021, por manifestaciones hematoldgicas y constitucionales, anticuerpos
antinucleares, anti-DNAds, anticardiolipinas IgG e IgM y anti-B2GP1
IgM positivos, se establece el diagnéstico de lupus eritematoso sistémico,
sindrome de anticuerpos antifosfolipidos y hepatitis autoinmunitaria. Se
cambié a tratamiento con prednisona a dosis medias, hidroxicloroquina,
dcido micofendlico y anticoagulacién con acenocumarina, si bien con per-
sistencia de actividad hematoldgica. En enero de 2024 sufre amenorrea y
prueba inmunolégica de embarazo, y suspende el tratamiento. Se cambia
a anticoagulacién con heparina de bajo peso molecular, azatioprina (2 mg/
kg de peso), prednisona a dosis medias e hidroxicloroquina. Sin embargo,
con persistencia de actividad hematolégica (trombocitopenia, leucopenia)
e inmunoldgica, asi como hemorragia gastrointestinal, se decide transfu-
sién de hemoderivados, pulsos de metilprednisolona (500 mg/24 h por 3
dias consecutivos) y rituximab (1 g semana 0 y 2), con mejoria de cifras
plaquetarias a mas de 100 x 10° L. E1 21 de septiembre inicia actividad ute-
rina y ruptura de membranas. Se resuelve embarazo por cesdrea y oclusién
tubaria bilateral. Se obtiene recién nacido (mujer), peso de 1 980 g, talla de
44 cm, Apgar 8/8, Capurro 34 SDG. Egresa a domicilio.

Discusion: Este caso expone a una paciente embarazada multiafectada, con
actividad de la enfermedad antes del embarazo y durante el periodo gesta-
cional, lo que eleva la morbimortalidad del binomio. Asimismo, se requieren
seguimiento y comunicacién estrecha del equipo multidisciplinario.
Conclusiones: El embarazo en la mujer reumdtica, especificamente en el
lupus eritematoso sistémico, representa un reto para el médico. El cono-
cimiento sobre el efecto del embarazo sobre la enfermedad, el efecto de
la enfermedad sobre el embarazo, la seguridad de los medicamentos y el
desenlace en los distintos escenarios, asi como la participacién de un grupo
multidisciplinario, constituyen los pilares de una atencién médica y obsté-
trica segura, lo que incrementa la probabilidad de un desenlace favorable
para el binomio.
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ENTERITIS LUPICA: UNA PRESENTACION INICIAL ATIiPICA
DE LES

J.P. Recéndiz-Flores!, Y. Garcia-Pérez!, P. Medina-San Millan!, R.E. Bar-
bosa-Cobos!, A. Garcia-Pérez?

@ Hospital Judrez de Meéxico, ¥ Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: La prevalencia de la afectacién gastrointestinal en el lupus
eritematoso sistémico (LES) es del 40% e incluye esofagitis, enteropatia
perdedora de proteinas, enteritis, pancreatitis, hepatitis, vasculitis mesen-
térica y peritonitis. La enteritis lipica, definida como la inflamacién de la
pared intestinal, sobre todo en el intestino delgado, es una manifestacién
grave que se presenta en el 0,2% a 2% de los pacientes; se han descrito dos
mecanismos fisiopatogénicos principales, el primero secundario al depé-
sito de complejos inmunitarios en células de musculo liso y el segundo
caracterizado por vasculitis que lleva a la isquemia crénica y la hipomo-
tilidad. El cuadro clinico integra dolor abdominal (97%), vémito (42%),
diarrea (32%) y fiebre (20%), y se relaciona con complicaciones como obs-
truccién, hemorragia intestinal y perforacion. La tomografia computariza-
da abdominal se considera la modalidad diagnéstica de primera linea y se
han mencionado tres signos radiolégicos: signo de diana (edema y realce

de la pared intestinal > 3 mm), signo del peine (ingurgitacién de vasos
mesentéricos) y aumento de la atenuacién de grasa mesentérica (Figura 1).
Presentacién del caso: Paciente femenina de 28 afios con cuadro gastroin-
testinal de dos meses de evolucién, caracterizado por ndusea, vémito, epigas-
tralgia y evacuaciones diarreicas intermitentes Bristol 6 (frecuencia superior
a 10 evacuaciones en 24 h) acompanado de dolor abdominal generalizado
intermitente con exacerbacién posprandial. Presenté evolucién térpida con
manifestaciones indicativas de oclusién intestinal que requiri6 LAPE con
solo identificacién de ascitis (1 500 mL, amarilla, translicida, glucosa 105
mg/dL, LDH 549 U/L, proteinas totales 5,7 g/dL celularidad 80/mm?).
Tomografia computarizada de abdomen simple y contrastada: véase la Fi-
gura 1. Colonoscopia y endoscopia: edema difuso y eritema del estémago;
la histopatologia indicé gastropatia reactiva, colon derecho e izquierdo con
inflamacién crénica leve focal, y no se identificé colitis microscépica. Se
descart6 una causa infecciosa: GDH para Clostridium difficile, coprocultivo,
coproparasitoscépico y calprotectina negativos.

Figura 1. TAC abdominal con contraste en corte axial: engrosamiento de
intestino delgado y colon, y signo de la diana (flecha). (CC152)

Como hallazgo se identificé proteinuria en limites subnefréticos, por lo
que se realizé abordaje (Tabla 1), biopsia renal: glomerulonefritis mem-
branosa clase V con patrén fill house. Se integré el diagnéstico de LES por
criterios de clasificacion ACR/EULAR 2019 (18 puntos: nefritis lupica
clase V, hipocomplementemia, anti-DNAdc) y enteritis ldpica como ma-
nifestacién, no criterio; se indic6 tratamiento con pulsos de metilpredniso-
lona (500 mg 3 dias) y ciclofosfamida, con respuesta completa.

Tabla 1. Estudios de laboratorio. (CC152)
Parametro Valor
0,77 g/24 hen 1 680 cc

Proteinas totales en orina de 24 h

ANA ophemiten et e
Anti-DNAdc 130,76 Ul/mL
Anti-Sm <2 UR/mL
Anticardiolipina IgG 10,9 U/mL
Anticardiolipina IgM 5,43 U/mL
Anti-B2GP IgG 4,85 UR/mL
Anti-B2GP IgM 0,07 UR/mL
Anti-SSA 12,32 UR/mL
Anti-SSB <2 UR/mL
Complemento C3 40,6 mg/dL
Complemento C4 8,06 mg/dL

Discusién: La enteritis lupica es una manifestacién gastrointestinal poco
conocida de LES; en la mayor parte, las manifestaciones gastrointestinales
son secundarias a reacciones adversas a firmacos o procesos infecciosos
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virales o bacterianos, en menor porcentaje atribuibles a la enfermedad; se
requiere un alto indice de sospecha por parte del reumatélogo, incluso en
aquellos pacientes en los que se tiene diagnéstico previo de LES. Debido a
su gran relacién con complicaciones letales, resulta primordial el diagnés-
tico temprano e instituir un tratamiento dirigido. El caso presentado tiene
como objetivo enfatizar las principales caracteristicas clinicas y paraclini-
cas de las manifestaciones gastrointestinales en LES.

Conclusiones: La enteritis en LES como manifestacién no criterio es in-
usual, por lo que se requiere un alto indice de sospecha. La tomografia
computarizada juega un papel esencial para diagnosticarla. El abordaje
multidisciplinario es determinante para establecer un diagnéstico tempra-
no y un tratamiento oportuno.
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CCi53

RETOS DIAGN()S_TICOS DE VASCULITIS SECUNDARIA A EN-
FERMEDAD SISTEMICA. REPORTE DE CASOS

A.V. Hinostroza-Pezo, ].D. Chan-Trinidad, E.M. Pinto-Carrillo
Hospital Regional de Alta Especialidad de la Peninsula de Yucatdn

Introduccién: Las vasculitis son un grupo de sindromes clinicos y pato-
légicas que inflaman los vasos sanguineos. Los vasos afectados varian en
tamafio, tipo y ubicacién en relacién con el tipo especifico de vasculitis. La
vasculitis puede ocurrir como un proceso primario o secundario, la cual
en esta ocasién es secundario al lupus eritematoso sistémico (LES). Sin
embargo, el retardo en el diagnéstico de este tipo de alteraciones puede
resultar en un desafio maytsculo para la comunidad médica, las cuales mu-
chas veces pueden tener consecuencias devastadoras en el pronéstico del
paciente. El objetivo es presentar serie de casos relacionados con vasculitis
secundaria a enfermedad sistémica (LES).

Presentacion de los casos:

Caso 1: Paciente masculino de 30 afios con antecedente de infarto agudo
de miocardio a los 21 afios, sin identificar causa; se descartan trombofilias
y otro trastorno autoinmunitario aparente. El individuo cursa con cuadro
clinico de abdomen agudo y sospecha de oclusién intestinal, que exige in-
tervencién quirdrgica con realizacién de laparotomia exploradora, hemico-
lectomia derecha e ileostomia tipo Broke. Hallazgos: isquemia mesentérica
en territorio de la arteria ileocélica.

Cabe destacar que tiene fenémenos vasculiticos a nivel de manos (fenéme-
no de Raynaud) y eritema malar. Un nuevo perfil inmunoldgico es positivo
para anticuerpos antinucleares patrén 1:320 y granular 1:160, anticuerpos
anti-Smith y anticuerpos anti-Ro; se establece LES por criterios de EU-
LAR 2019. Responde adecuadamente a esteroides y se egresa con segui-
miento por reumatologia.

Caso 2: Paciente femenina de 23 afios con antecedentes de enfermedad
renal sin causa determinada y sin seguimiento; refiere consumo activo de
metanfetaminas.

Acude por aparicién de vesiculas dolorosas en nariz, orejas, cuello y brazos,
en relacién con tlceras orales y caida de cabello, fiebre y tos productiva.
Pardmetros bioquimicos: pancitopenia (hemoglobina 9 g/dL, leucocitos 2
000/mm?®, plaquetas 98 000/mm?), afectacién renal (creatinina 1,8 mg/dL,
urea 179 mg/dL), proteinuria en limites no nefréticos e hipocomplemen-
temia. Se solicita perfil reumatolégico por sospecha de autoinmunidad, y
son positivos los anticuerpos antinucleares 1:360 patrén granular, anti-SM
5,38 UI/mL, anti-DNA bicatenario 68 UI/mL. Se concluye LES por cri-
terios de EULAR. Después se indica biopsia renal que resulta consistente
con nefritis lipica clase III con nefritis tubulointersticial. Recibe pulsos
de metilprednisolona y esteroide tépico con mejorfa clinica y egresa con
seguimiento externo.
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Figura 1. (CC153)

Discusién: A menudo el diagnéstico de vasculitis tiende a retrasarse dado
que las manifestaciones clinicas pueden asemejarse a las de otras afecciones.
En los casos clinicos seriados se pueden constatar tanto los fenémenos vascu-
liticos como el compromiso de otros érganos blancos secundarios a LES. Los
episodios de vasculitis en el LES tienden a ocurrir durante una reactivacién
con sintomas constitucionales, ya sea pérdida de peso, fiebre, fatiga, anemia,
lesiones dermatolégicas y perfil reumatolégico positivo. Por ello es importante
considerar la presencia de vasculitis en pacientes con sintomas sistémicos o
constitucionales y evidencia de disfuncién a 6rganos, ademds de la integracién
de una adecuada anamnesis, y estudios de laboratorio y gabinete.
Conclusiones: La naturaleza heterogénea del LES y sus multiples mani-
festaciones organicas hace que su diagnéstico sea un reto para la comuni-
dad médica. Si bien la supervivencia ha mejorado, su prondstico depende
de la afectacién de 6rganos.
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VASCULITIS URTICARIANA'Y ARTRITIS REUMATOIDE: UNA
RARA ASOCIACION

D. Diaz-Uribe, P. Medina-San Millin, R.E. Barbosa-Cobos, M.E. Am-
brosio-Sanchez, A.S. Vargas-Avilés

Hospital Judrez de México

Introduccién: La vasculitis urticariana (VU) se caracteriza por erup-
ciones cutdneas y hallazgos histopatolégicos consistentes con vasculitis
leucocitoclastica de vasos pequefios que afectan principalmente a vénulas
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poscapilares. Se puede presentar desde una urticaria con vasculitis mi-
nima hasta manifestaciones que amenazan la vida o la funcién de un
érgano. La VU se subdivide en normocomplementémica (VUN) en el
80%, en su mayoria idiopdtica, ¢ hipocomplementémica (VUH) en el 9%
a 21% y puede relacionase con enfermedades reumiticas autoinmunita-
rias, como lupus eritematoso sistémico (LES) y enfermedad de Sjégren
(ES); la vinculacién con artritis reumatoide (AR) es rara. La VUH es
una entidad poco frecuente mediada por complejos inmunitarios que se
caracteriza por urticaria con hipocomplementemia adquirida persistente
y presencia de anticuerpos anti-C1q. Son posibles manifestaciones ocu-
lares, musculoesqueléticas, renales, pulmonares o gastrointestinales. Es
una anomalia dificil de tratar y la modalidad depende de la gravedad de
la afeccién cutdnea y los sintomas sistémicos; en general, la terapéutica
consta de antihistaminicos, corticoesteroides y firmacos inmunosupreso-
res, los cuales muestran resultados limitados. El rituximab ha mostrado
ser eficaz en la remision rdpida y completa de la enfermedad.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 38 afios con antecedente de
AR de un afio de diagnéstico, con factor reumatoide de 109 UI/ML, an-
tipéptido ciclico citrulinado > 200, tratamiento con metotrexato y sulfa-
salazina y actividad moderada persistente. Present6 epiescleritis bilateral,
ademds de placas migratorias, sobreelevadas, eritematosas y pruriginosas
que se exacerbaban con la administracién de metotrexato; el prurito fue
progresivo hasta interferir con el suefio y provocar ideacién suicida. Se
indicé biopsia incisional de piel que revel6 vasculitis neutrofilica leuco-
citocldstica de pequefios vasos, indicativa de VU (Figura 1). La valoré
el servicio de alergologia que descarté reactividad de tipo alérgico. Se
documenté6 hipocomplementemia de C4 de 7,35 mg/dL y se establece
el diagnéstico de VUH vinculada con AR. Fall6 a tratamiento con anti-
histaminicos, glucocorticoides y azatioprina, y se decidié administracién
de rituximab, con respuesta terapéutica favorable de la AR y la VUH.

Figura 1. Biopsia de piel; en los campos se representa infiltrado inflama-
torio de tipo polimorfonuclear en dermis, en su mayoria en derredor de
vasos de pequefio calibre superficiales y profundos con detritos celulares,
extravasacion eritrocitaria, caracteristico de un patrén de vasculitis leuco-
citocldstica, y ademds se observa edema leve en dermis superficial (H-E,

400x). (CC154)

Discusién: La VUH es una alteracién poco frecuente. Las principales en-
fermedades reumiticas autoinmunitarias relacionadas son LES y ES; la
presentacién concomitante con AR es inusual. El tratamiento de VUH
no se ha estandarizado, pero debe basarse en el compromiso sistémico y
la gravedad de la enfermedad; la mayoria de los pacientes experimenta
resistencia al tratamiento convencional y en estos pacientes el rituximab es
una opcién terapéutica eficaz.

Conclusiones: Es rara la relacién entre AR y VUH, por lo que la biopsia
cutdnea de lesiones urticarianas juega un papel fundamental para deter-
minarla. El abordaje multidisciplinario es determinante para realizar un
diagnéstico preciso y ofrecer un tratamiento dirigido. El abordaje multi-
disciplinario entre las especialidades de nefrologia, patologia y reumato-
logia es determinante para establecer un diagnéstico certero e instituir el
mejor tratamiento disponible.
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MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES EN GRANULO-
MATOSIS CON POLIANGITIS: REPORTE DE CASO

J. Hurtado-Diaz, M.L. Espinoza-Sinchez
Hospital General Regional Niimero 220, Toluca, Estado de México

Introduccién: La granulomatosis con poliangitis (GPA) es una vasculitis
necrosante y granulomatosa que afecta a vasos de tamafio pequefio a me-
diano. El compromiso gastrointestinal (GI) se informa en 10% a 24% de
los casos. Adopta la forma de hemorragia digestiva, isquemia intestinal,
perforacién y lesiones ulcerosas similares a las observadas en la enfermedad
inflamatoria intestinal (EII). En ocasiones se presenta como pancreatitis,
colecistitis o hepatitis. Los estudios de imagen suelen ser inespecificos.
El estudio histolégico muestra infiltrado inflamatorio mixto con vasculitis
necrosante y granulomatosa de vasos pequefios y medianos. El intestino
delgado es el sitio mds afectado.

Presentacion del caso: Mujer de 66 afios con antecedente de mastoidecto-
mia radical derecha por otitis media crénica cuatro afios antes. Acudié por
presentar mal estado general, edema de miembros pélvicos, dolor abdomi-
nal en epigastrio posprandial inmediato, diarrea, melena y hematoquecia.
Se documenté leucoeritrocituria, cilindros granulosos, proteinuria subne-
frética, creatinina sérica 2,49 mg/dL, elevacién de azoados, hiperpotasemia
leve, Hb 7 mg/dL, VSG 24 mm/h, leucocitos de 28 000 k/mL a expensas
de neutréfilos e hiperferritinemia 1 063 ng/mL. En clinica se observan
mucosa nasal eritematosa, secreciones nasales amarillentas y adherentes,
drea pulmonar con crépitos basales bilaterales, dolor en epigastrio, peris-
talsis disminuida, sin visceromegalias, edema de miembros pélvicos. Dado
el antecedente de otitis media crénica e hipoacusia y cuadro clinico actual
se sospechd una causa autoinmunitaria. Se registraron p-ANCA y MPO
positivos, y el resto de anticuerpos negativo, complemento normal. Toxi-
nas A y B, GHD, cultivo para clostridioides negativos y panel viral para
hepatitis B, C y VIH no reactivos. Se concluyé vasculitis de pequefio vaso
ANCA positivo, tipo granulomatosis, con poliangitis (GPA). Sufrié tam-
bién lesiones en vidrio despulido y lesién nodular pulmonar unica (Figura
1). La endoscopia digestiva revel6 gastritis hemorrégica de cuerpo y antro,
duodenitis aguda y colon con mucosa hemorrigica y ulceras superficiales
y pérdida del patrén vascular y haustral (Figura 1). De modo inicial, el
patrén macroscépico sugeria la posibilidad de EII con MPO positivo, pero
las manifestaciones renales, Gticas, rinosinusales y pulmonares permitieron
descartar tal sospecha. Se decidié realizar induccién a la remisién con 3 g
de metilprednisolona y continuar con rituximab (1 g los dias 0 y 15). Se
obtuvo mejoria de los sintomas GI, renales, pulmonares, rinosinusales y
disminucién de reactantes de inflamacién. Cuatro meses después se rea-
liz6 endoscopia de control que identificé resolucién total de lesiones GI.
Actualmente se halla con evolucién clinica satisfactoria en tratamiento de
mantenimiento con rituximab.

Discusién: Las manifestaciones GI se consideraron de forma inicial como
EIl y se consideré incluso la sobreposicién de ambas entidades; sin em-
bargo, con el anilisis detallado del caso se descarté EIl y se concluyé GPA
con manifestaciones GI. De acuerdo con Pagnoux ez al., una serie de 62
pacientes con vasculitis ANCA y manifestaciones GI, el dolor abdominal
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Figura 1. (A) Colonoscopia con lesiones hemorrdgicas de mucosa gas-
trointestinal. (B) Colonoscopia con mucosa sin alteraciones. (C) Tomogra-
fia simple de pulmén con lesién nodular pulmonar de aspecto espiculado
y derrame pleural minimo en pulmén derecho. (D) Tomografia simple
pulmonar con parénquima sin lesién nodular ni derrame pleural. (CC155)

- N

es el sintoma mds frecuente (97%); la hematoquecia y melena se presentan
en 16%. La mortalidad se notifica en 44% de aquellos que sufrieron per-
foracién intestinal y 18% para aquellos que no. El rituximab se considerd
una opcién vélida para el tratamiento, ademds de que permitié evitar los
FARMEsc orales por su nexo con intolerancia gastrointestinal.
Conclusiones: Dada su baja presentacion, las manifestaciones GI se rela-
cionan con retrasos en el diagnéstico y plantean un desafio diagnéstico. Se
debe determinar el diagnéstico deferencial con EII. La morbimortalidad
es elevada. El rituximab es una opcién vilida de tratamiento.
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DESAFIO DIAGNOSTICO EN LINFADENOPATIA CERVICAL
PERSISTENTE: ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO EN PA-
CIENTE CON ANTECEDENTES AUTOINMUNES COMPLEJOS

C.A. Tryjillo-Herndndez, D.A. Castro-Bernabé, A. Benitez-Cabrera, 1.
Bourget-Ontiveros, F.H. Bourget-Pietrasanta

Hospital de Alta Especialidad ISSSTE, Morelia

Introduccién: La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF), o linfadenitis
necrosante histiocitica, es una alteracién inflamatoria benigna y rara, con
una incidencia variable segin sea la region, y representa menos del 1% de
las linfadenopatias cervicales en adultos. Se describié inicialmente en Japén
y se ha notificado en diversos grupos raciales y paises, donde el 75% de los
casos se documenta en individuos blancos. Predomina en mujeres, aunque
estudios recientes muestran una proporcién 1:1 H:M. Su causa se relacio-
na con infecciones virales (Epstein-Barr, herpes simple, varicela-zéster) y
enfermedades autoinmunitarias como lupus eritematoso sistémico (LES) y
sindrome de Sjégren. En clinica se presenta con linfadenopatia cervical do-
lorosa, fiebre, fatiga, pérdida de peso y artralgias. El diagnéstico se confirma
con biopsia de ganglios que revela patrones histol6gicos especificos.

Presentacion del caso: Mujer de 37 afios con carga genética para enfer-
medad cardiovascular, cancer de laringe, rifion y germinoma maligno a
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sistema nervioso. Antecedentes personales patoldgicos: hipertrofia congé-
nita del piloro, prolapso congénito de vélvula mitral, cuadros de migrafia
crénica, disautonomia neurovegetativa, neumonia atipica, colecistectomia
por discinesia vesicular; durante este curso sufrié paro cardiorrespiratorio.
Espondilolistesis de L5. Sindrome de anticuerpos antifosfolipido (SAF)
triple positivo (anti-B2 glucoproteina, aFL, AL); LES seronegativo. Hi-
pertension arterial sistémica. AGO: A1, C1 (prematuro 34 SDG, oligo-
hidramnios grave). Muestra adenomegalias en cuello predominio derecho
de ocho meses de evolucién, méviles, dolorosas, sin organomegalias ni
sintomas B. Estudios paraclinicos: Quantiferon TB Gold (-), serologia
viral para Epstein-Barr reactiva. En virtud de la alta sospecha de linfoma
no Hodgkin se realizé biopsia por aspiracién en ganglio cervical izquierdo,
que informé imagen histolégica de linfoma difuso no Hodgkin de células
grandes y pequefias. Inmunohistoquimica: CD20+ en linfocitos reactivos,
CD5+ en linfocitos T reactivos, BCL2+ como patrén reactivo, enfermedad
no maligna. Biopsia escisional: hiperplasia ganglionar mixta, folicular y
paracortical. Linfadenitis crénica granulomatosa necrosante (EKF). Se es-
tablecié tratamiento con gammaglobulina y luego anti-CD20 (rituximab)
con mejorfa clinica y remisién de los sintomas.

Discusién: Paciente con antecedente de SAF y LES e infeccién por Eps-
tein-Barr, que sufrié linfadenopatia cervical. Tenia sospecha de enfermedad
linfoproliferativa, la cual se descarté con una segunda biopsia y estudios
inmunohistoquimicos. La EKF comparte caracteristicas etarias e histolé-
gicas con el lupus eritematoso sistémico. Las estructuras tubuloreticulares
en linfocitos y células endoteliales de pacientes con LES son similares a las
encontradas en la EKF, lo que sugiere una posible afeccién autoinmunitaria
autolimitada. Es vital no confundir la EKF con enfermedades mielopro-
liferativas, dado que EKF tiene un buen prondstico y se trata de manera
conservadora, mientras que el linfoma no Hodgkin requiere un tratamiento
intensivo que puede ser perjudicial si no se diagnostica correctamente.
Conclusiones: La epidemiologia de EKF en América Latina, incluido
Meéxico, es poco conocida, lo que destaca la importancia de documentar
nuevos casos para mejorar su diagndstico en contextos clinicos similares.
En consecuencia, el EKF debe considerarse en el diagnéstico diferencial
de pacientes con linfadenopatia cervical y antecedentes autoinmunitarios.
La inmunohistoquimica es crucial para evitar diagnésticos erréneos. El
tratamiento de la EKF es de soporte, por lo que identificarla a tiempo evita
tratamientos innecesarios.
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AFTOSIS ORAL RECIDIVANTE COMO DIAGNOSTICO DIFE-
RENCIAL EN REUMATOLOGIA: REPORTE DE CASOS

J.A. Veloz-Aranda', V.E. Veldzquez-Diaz?

@ Hospital jngelex Leon, @Unidad Médica de Alta Especialidad T1 IMSS,
Leon, Gto.

Introduccién: La aftosis oral recidivante (AOR) es una enfermedad infla-
matoria crénica que afecta a la mucosa oral. Las lesiones de dividen en tres
tipos: mayores, menores y herpetiformes. Las aftas mayores o “periadenitis
mucosa necrotica recurrente” suelen ser de mayor tamafio (més de 10 mm),
con distribucién més amplia (extendidas a las encias y la faringe), son més
dolorosas y pueden persistir por cuatro a seis semanas, con riesgo de dejar
cicatriz. Todas las lesiones tienen efecto negativo en la calidad de vida. La
prevalencia global es de 5% a 25% en la poblacién general con una eleva-
cién etaria entre los 10 y los 19 afios. La patogenia es multifactorial (con
la predisposicién genética como el mds constante) y se reconocen diversos
detonantes (lesiones locales, medicamentos, estrés). El diagnéstico es cli-
nico, pero siempre deben descartarse causas sistémicas. Los diagnésticos
diferenciales mds comunes incluyen lupus eritematoso sistémico, enfer-
medad de Behget, granulomatosis con poliangitis, enfermedad de Crohn,



LIIT Congreso Mexicano de Reumatologia

la aphthous-like-ulcers (vinculada con medicamentos y otras enfermedades
sistémicas), y eritema multiforme recurrente. Todos los casos requieren
control local para alivio del dolor y permitir la cicatrizacién de las lesiones.
No se conoce un agente efectivo en monoterapia; los fairmacos sistémicos
mis estudiados y utilizados son prednisona, colquicina, talidomida, dapso-
nay pentoxifilina.

Presentacion de los casos:

Caso 1: ERG, paciente masculino de 17 afios con antecedente de aftas desde
los nueve afios que afectan labio inferior y carrillos. Al cumplir 16 afios au-
mentd la frecuencia de aparicién y duracion de las lesiones que se extendie-
ron a orofaringe y lengua; sin manifestaciones articulares, gastrointestinales,
neurolégicas ni oculares. Lo traté de modo inicial un infectélogo con colu-
torios, prednisona oral con dosis-reduccién a razén de 1 mg/kg/dia hasta 7,5
mg/dia, pero con aparicién de nuevas lesiones tras dicho cambio, y referido
al servicio de reumatologfa. Se inici6 estudio que descarta compromiso sis-
témico y ausencia de autoanticuerpos. Se indicaron colquicina (1 mg/dia) y
pentoxifilina (400 mg BID) con mejoria de las lesiones.

Caso 2: HBV, mujer de 60 afios que comenzé cinco meses antes con le-
siones en base de la lengua, labio superior, sin dafiar paladar y carrillos.
Tratada como lesiones herpetiformes con aciclovir sistémico por el ser-
vicio de infectologia. Ademds, se modific6 el tratamiento para epilepsia,
se suspendi6 la difenilhidantoina y se inicié levetiracepam. Persistié con
lesiones dolorosas en dorso de la lengua y, como parte del estudio inicial,
se identificaron anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia indi-
recta 1:80 patrén moteado fino, motivo de la referencia a reumatologia.
No se documentaron ningin dato de compromiso sistémico ni presencia
de otros autoanticuerpos. Se indicé prednisona (5 mg/dia) y colquicina
con mejoria.

Discusion: La aftosis oral recidivante (AOR) representa un reto diagnés-
tico y terapéutico para el reumatdlogo. Los casos presentados se trataron
en un principio por médicos internistas e infectélogos que descartaron de
forma integral (clinica, serologia viral, etc.) las principales causas infec-
ciosas, deficiencias nutricionales o firmacos sospechosos. La relevancia de
esta entidad se fundamenta en su frecuencia como diagnéstico diferencial
frecuente respecto de las enfermedades sistémicas, con necesidad de pe-
ricia y conocimiento para optimizar el manejo interdisciplinario entre el
estomatdlogo, el dermatélogo y el médico internista.

Conclusiones: El reumatélogo debe considerar la aftosis oral recurrente
como diagnéstico diferencial en casos de ausencia de manifestaciones sis-
témicas y como manifestacién inicial de varias enfermedades autoinmuni-
tarias sistémicas inflamatorias. Los casos presentados son una muestra de
la complejidad del padecimiento.
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MONONEURITIS MULTIPLE Y PARALISIS DE PAR CRANEAL
COMO MANIFESTACION NEUROLOGICA DE LUPUS ERITE-
MATOSO SISTEMICO. PRESENTACION DE UN CASO

P. Lazo-Mendoza, I.LE. Antonio-Victorio, D.G. Miranda-Hernindez, J.
Reyes-Gonzaga

Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
automediada por el sistema inmunitario, caracterizada por la produccién
de autoanticuerpos y formacién de inmunocomplejos que puede afectar
a multiples 6rganos y sistemas, incluidos el nervioso central y el periféri-
co. Las manifestaciones a sistema nervioso central (SNC) representan el
91,7% con respecto a todas las manifestaciones neuropsiquidtricas, mien-
tras que la afectacién del sistema nervioso periférico (SNP) puede obser-
varse en el 8% de los pacientes. Al ser una manifestacién poco frecuente
se presenta el caso de una paciente que mostré dos manifestaciones de
sistema nervioso de manera simultinea.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 26 afios la cual tenia astenia,
adinamia, artritis en carpos y metacarpofaldngicas, eritema malar y lceras
en paladar no dolorosas. Se inici6 protocolo de estudio sin concluir diagnés-
tico y se indicaron dosis medias de esteroide con remisién parcial de los sin-
tomas. En los seis meses posteriores sufre dolor de caracteristicas urentes en
regién palmar, plantar, tibial y antebrazos, y se reinicia protocolo de estudio
que documentd hipocomplementemia, ANAS+, y anti-SM+; al integrar los
sintomas del cuadro clinico inicial se clasificé con criterios ACR/EULAR
como LES. Se instituy6 tratamiento con esteroide a dosis altas sin remisién
de los sintomas. Un mes posterior sufre de manera stbita ptosis palpebral y
diplopia izquierda y la valora el servicio de neurologia, donde se diagnostica

Figura 1. Labio mucoso inferior izquierdo con tlcera superficial, redonda y recubierta de material fibrinoide, con halo eritematoso (a). Ulcera tnica de 1
cm, localizada en la parte posterior de la boca (b), con acercamiento de la lesion (c). (CC157)
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pardlisis de tercer par craneal; de igual manera, se realiza electromiografia
con polineuropatia sensitivo motora asimétrica de tipo axonal de las cuatro
extremidades, consistente con mononeuritis multiple. Se prescribe trata-
miento con pulsos de esteroide e inmunoglobulina (90 g) con mejoria parcial
de los sintomas neuroldgicos. Se indicé como tratamiento de induccién a la
remisién por alto riesgo de secuelas y mal pronéstico ciclofosfamida con bo-
los mensuales de 700 mg; luego del cuarto bolo mensual la paciente presenta
remisién total de mononeuritis y parélisis de nervio craneal, sin persistencia
del resto de manifestaciones articulares y cutineas.

Discusion: En las tltimas décadas, muchos estudios han evaluado las ma-
nifestaciones del SNC, mientras que solo un nimero limitado se centré en
el SNP. Se han descrito neuropatias periféricas en cohortes de pacientes
con LES en frecuencias variables. Sobre la base de los resultados de estu-
dios a mayor escala, la frecuencia de mononeuritis atribuible al LES se ha
calculado en un 1,2%. La evidencia sobre el tratamiento de las manifesta-
ciones neuroldgicas del LES es limitada y su heterogeneidad patogénica y
fenotipica impide el desarrollo de pautas de tratamiento uniformes.
Conclusiones: El caso engloba una serie de entidades de gran complejidad,
sobre las que todavia hoy se tiene poco conocimiento profundo. Los avances
en los dltimos afios en este 4mbito son escasos y la mayoria de los trata-
mientos habitualmente utilizados cuentan con escasas evidencias cientificas
que los respalden. Dada la gravedad potencial de estas manifestaciones, se
necesitan urgentemente estudios futuros para lograr una comprensiéon mas
profunda y, con ello, un mejor control de estas manifestaciones.

Bibliografia

1. Bortoluzzi A, Silvagni E, Furini F, ez al. Peripheral nervous system in-
volvement in systemic lupus erythematosus: a review of the evidence.
Clin Exp Rheumatology.

2. Bertsias GK, Ioannidis JPA, Aringer M, ef al. EULAR recommen-
dations for the management of systemic lupus erythematosus with
neuropsychiatric manifestations: report of a task force of the EU-
LAR standing committee for clinical affairs. Ann Rheum Dis. 2010
Dec;69(12):2074-82. doi: 10.1136/ard.2010.130476

CCi59

RHUPUS Y SINDROME DE SJOGREN ASOCIADO: DESCRIP-
CION DE UN CASO

A. Estrada-Méndez, ].O. Gonzilez-Enriquez
Hospital General de Especialidades Javier Buenfil Osorio Campeche, México

Introduccién: El término rhupus describe a pacientes con coexistencia
de lupus eritematoso sistémico (LES) y artritis reumatoide (AR). Es una
anomalia rara y su presencia se calcula en 0,01% a 2% en el mundo, con
predominio en las mujeres. Su coexistencia se notificé por primera vez en
1960 y el término se adopt en 1971.

Se han propuesto factores de riesgo como la presencia de nédulos reu-
matoideos y artritis deformante. Los signos clinicos aparecen de forma
secuencial y; en su mayor parte, las manifestaciones de AR preceden a las
de LES en cuatro a siete afios. Se lo define como una poliartritis simétri-
ca deformante y erosiva acompafada de signos y sintomas de LES, con
anticuerpos de alta especificidad diagnéstica como anti-DNA de doble
cadena, ANA, anti-Smith, péptido ciclico citrulinado y factor reumatoide.
Las manifestaciones del LES en los pacientes con rhupus son leves, en par-
ticular las alteraciones hematoldgicas, que rara vez representan dafio renal
grave. Sin embargo, manifiestan mayor grado de deformacién y erosién en
comparacién con los pacientes con AR.

Presentacion del caso: Mujer de 42 afios sin antecedentes. Se la diagnosti-
¢6 14 afios antes con AR deformante con mal respuesta a tratamiento con
FARME vy adalimumab. La valora el servicio de oftalmologia, que identi-
fica tlceras corneales vinculadas con sindrome de Sjégren y disminucién
del lago salival, prueba de Shimer positiva y sindrome seco.

Nueve afios después muestra lesiones eritematosas y ampollosas en la cara y
brazos, con fatiga, cefalea, caida de cabello, dolor poliarticular intenso, xeros-
tomia y xeroftalmia. Flogosis bilateral en articulaciones interfaldngicas proxi-
males segunda, tercera y cuarta, desviacién cubital y sindrome de Reynaud.
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Estudios de laboratorio: linfopenia, trombocitopenia, anticuerpos especificos
e hipocomplementemia, antipéptido ciclico citrulinado (anti-CCP) 25,05
U/mL, complemento C3 94,18 mg/dL, complemento C4 9,99 mg/dL, an-
ti-DNA (doble cadena) 2,42 indice, anticuerpos antinucleares 1:640.
Radiografias de manos: erosiones en articulaciones metacarpofaldngicas
primera y segunda de ambas manos y disminucién del espacio articular
simétrico. El tratamiento instituido fue rituximab (1 g), con remisién de
los sintomas.

Discusién: Los pacientes con rhupus manifiestan una poliartritis simétrica
deformante y erosiva acompafiada de signos y sintomas de LES junto con
anticuerpos de alta especificidad para ambas alteraciones; por lo regular, los
sintomas de AR anteceden a los de LES en promedio cuatro a siete afios;
el caso presentado muestra una evolucién clinica caracteristica de rhupus.
La paciente con diagnéstico de AR resistente al tratamiento muestra evo-
lucién deformante y nueve afios después signos cutineos y manifestaciones
leves de LES, tal y como lo sefialan las publicaciones médicas. Se corrobora
la presencia de anticuerpos especificos, como anti-CCP, anti-DNAds y
ANA, lo cual concuerda con criterios clinicos y confirma el diagnéstico
simultdneo de ambas entidades. Como dato de importancia, la paciente
desarrolla sindrome de Sjogren.

Conclusiones: El rhupus, al ser una entidad clinica muy rara y de la cual
no existen criterios diagndsticos especificos, dificulta el diagnéstico y re-
trasa el tratamiento en grado considerable.

La presencia de sindromes de sobreposicién puede ser confusa para el
médico y dificultar el inicio de acciones terapéuticas, lo que modifica el
prondstico del paciente y la calidad de vida.

El reconocimiento de estas entidades permite al médico mantener una vi-
gilancia adecuada del paciente, establecer un diagnéstico oportuno, iniciar
tratamiento temprano para disminuir futuras complicaciones y prevenir el
avance del dafio articular que produce un tratamiento tardio.
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VASCULITIS RECURRENTE ASOCIADA A LEISHMANIASIS
VISCERALY MALACOPLAQUIA

A. Aguirre-Escojido, C.A. Arellano-Valdez, B.G. Zazueta-Leyva, .M.
Maldonado-Casteldn, N.B. Castan-Ibarra

Centro Médico Nacional de Occidente IMSS (Pediatria)

Introduccién: La leishmaniasis visceral (LV) es efecto de la infeccién
de protozoos del género Leishmania y transmitida por flebotomos. Leish-
mania donovani es la especie mds frecuente en Asia y Africa, Leishmania
infantum en el Mediterrineo y Leishmania chagasi en Sudamérica. Las ma-
nifestaciones clinicas varfan desde lesiones cutdneas benignas hasta lesio-
nes viscerales letales, como consecuencia del dafio al sistema mononuclear
fagocitico. El bazo es el principal 6rgano afectado. El cuadro tipico incluye
fiebre, pancitopenia, hepatomegalia, esplenomegalia, hipergammabloguli-
nemia y autoanticuerpos.

La LV es una causa poco comun de vasculitis cutinea acompafiada de in-
fecciones, en particular en pacientes de regiones endémicas. Las infecciones
mis relacionadas con vasculitis cutineas son estreptococos, estafilococos, tu-
berculosis, endocarditis infecciosa, hepatitis B, hepatitis C y HIV. La mala-
coplaquia es una enfermedad granulomatosa crénica infrecuente, constituida
por placas blandas de color marrén amarillento. Se confirma con la presencia
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de los cuerpos de Michaelis-Gutmann en los macréfagos. La causa es poco
conocida; representa un defecto adquirido de la funcién de los macréfagos y
se ha vinculado principalmente con infeccién e inmunodepresién. El tracto
urinario es el sistema més afectado, seguido por el gastrointestinal.
Presentacion del caso: Paciente masculino de siete afios con antecedentes
de trombocitopenia al nacimiento sin causa establecida, comunicacién
interauricular corregida a los dos afios; estenosis subglética, multiples
hospitalizaciones por cuadros asmdticos y neumonias, con neumopatia
crénica secundaria y esplenomegalia gigante detectada a los cinco afios,
sin enfermedad maligna. A los seis afios se agregan lesiones vasculiticas en
miembros pélvicos. El abordaje diagnéstico descarté enfermedad de Gau-
cher y Niemann-Pick AB. Por positividad de cAANCA con PR3, sinusitis
crénica y estenosis subglética se sospeché granulomatosis con poliangitis
(GPA); sin embargo, la panendoscopia revelé numerosas lesiones de mal-
acoplaquia en la via respiratoria y tubo digestivo, que eran el origen de la
estrechez subglética. Por PCR y médula 6sea se confirmé leishmaniasis
visceral como causa de bazo gigante, tratada con anfotericina B. No se
hallaron granulomas en ningun tejido analizado. Cinco meses después re-
cidivé vasculitis en brazos y piernas, con informe histolégico de vasculitis
leucocitocldstica; tuvo dltima recurrencia de vasculitis dos meses posterio-
res, en relacién con cuadro infeccioso respiratorio. La morfologia de las
lesiones fue variable en cada presentacién (Figuras 1a5).

Discusién: La vasculitis cutinea tiene numerosas causas, entre ellas las de
origen infeccioso como la leishmaniasis visceral. Se ha notificado la rela-
cién de LV en pacientes con enfermedades autoinmunitarias como GPA,
crioglobulinémica mixta tipo I, poliarteritis nodosa y lupus eritematoso
sistémico. No hay notificaciones de malacoplaquia y leishmaniasis o de vas-
culitis vinculadas con malacoplaquia; sin embargo, la malacoplaquia es un
trastorno que puede acompanar a infecciones crénicas, enfermedades sisté-
micas, inmunodepresién y neoplasias. Se ha descrito también el mimetismo
molecular parasitario como causa de generacién de autoanticuerpos. Casato
et al. demostraron reactividad cruzada en pacientes con LV y vasculitis crio-
globulinémica mixta tipo II. Chen ez al. documentaron ANCA en el 80% de
pacientes con LV. La positividad de ANCA y especificidades en el paciente
fue transitoria, con desaparicién después del tratamiento.

Conclusiones: La vasculitis leucocitocldstica tiene diversos origenes; el
diagnéstico diferencial debe sustentarse en una adecuada anamnesis y los
signos y sintomas acompafiantes; los anticuerpos especificos deben inter-
pretarse en funcién del cuadro clinico, especialmente de aquellos anticuer-
pos como los ANCA, que participan en diversas anomalias no reumaiticas
y poseen elevada tasa de positividad por reaccién cruzada.
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Figura 1. Abdomen distendido por esplenomegalia masiva. (CC160)

Figura 2. Primera aparicién de lesiones vasculiticas, limitada a miembros
inferiores. (CC160)

Figura 3. Aspirado de médula 6sea, con amastigotes dentro de macréfagos
(parte central de la imagen). (CC160)

Figura 4. Cuerpos de Michaelis-Gutmann en los macréfagos (biopsia de
colon). (CC160)
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Figura 5. Reaparicién de lesiones vasculiticas redondeadas diseminadas en
miembros tordcicos, pélvicos y abdomen. (CC160)

CC161

ENTERITIS LOPICA COMO MANIFESTACION INICIAL INFRE-
CUENTE Y GRAVE EN UN CASO DE LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO

J. Godina-Hernindez, Z. Castro-Colin

Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una compleja al-
teracién autoinmunitaria que afecta a diversos 6rganos y sistemas, con un
curso crénico y episodios de actividad y remisién. Sir William Osler des-
cribié en 1895 la afectacion gastrointestinal por LES. La enteritis lupica
(EL) ocurre por depésito de complejos inmunitarios, inflamacién o trom-
bosis en los vasos sanguineos intestinales.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 28 afios. La madre tiene an-
tecedente de artritis reumatoide, pero sin mds alteraciones de importancia.
Acudi6 a valoracién a medio privado por cuadro doloroso abdominal, into-
lerancia a la via oral y pérdida de peso no intencionada. Debido al hallazgo
clinico de ascitis, se solicité USG abdominal que notificé un aumento de
volumen en el ovario derecho, con elevacién de marcador Ca 125 (97,75).
El 21/05/24 se la remitié al servicio de ginecologia en CMN La Raza
donde, por sospecha de tumor anexial, se decidi6 practicar laparotomia
exploratoria que identificé hallazgos posquirtrgicos de ovarios sin alte-
raciones, serositis, ileitis terminal, ascitis (300 cm?) y apéndice congestivo.
Durante su hospitalizacién se observé persistencia del dolor abdominal,
evacuaciones diarreicas y mala tolerancia a la via oral. Los estudios pa-
raclinicos demostraron anemia de grado II, linfopenia, trombocitosis re-
activa, EGO con proteinas 150 mg/dL, hemoglobina 250, sin deterioro
de la funcién renal. La evolucién fue térpida y cursé con fiebre > 38°C y
eventracién contenida de la herida que requiri6 reintervencién con LAPE.
Fue protocolizada para infeccién por C. difficile y se realizé TAC simple y
contrastada de abdomen que revelé engrosamiento segmentario del ciego,
colon ascendente y tercio distal del sigmoides, ectasia renal bilateral, infla-
macién ganglionar mesentérica, liquido libre en cavidad y derrame pleural
(Figura 1). Como protocolo por ascitis, se solicit6 interconsulta al servicio
de reumatologia para descartarla como manifestacién de LES; se la valora
el 07/06/24 y se reconoce mal estado general con estudios de laboratorio
de deterioro de la funcién renal, hipoalbuminemia, hipocomplementemia
C3 y C4, positividad de anti-DNA y anti-Sm, proteinuria de 1,5 g en
orina de 24 h, ANA 1:320 patrén moteado grueso, hallazgos anormales
en TAC contrastada de abdomen (pancolitis con pared hasta de 15 mm,
engrosamiento en pared vesical, hidronefrosis), por lo que se establece el
diagnéstico de LES (SLEDAI 2K de 10 puntos) con afectacién por en-
teritis ldpica y se indica tratamiento con glucocorticoide a dosis altas; la
paciente se considera elegible para tratamiento de induccién a la remisién
al resolver el proceso infeccioso abdominal. A las pocas horas aparecieron
inestabilidad hemodindmica que exigié vasopresor, hemorragia gastroin-
testinal y al final paro cardiorrespiratorio.
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Figura 1. TAC contrastada de abdomen en corte axial. (A) Signo del doble
halo por la separacién de la capa mucosa y muscular (flecha blanca). (B)
Signo del peine por congestién de vasos mesentéricos (cabeza de flecha).
Se identifica el engrosamiento difuso de la pared intestinal del intestino
delgado y colon. Se observan cambios en el patrén de atenuacién de la
grasa mesentérica. (CC161)

Discusién: Las tasas de mortalidad por EL ascienden a 50%, secundarias a
hemorragia digestiva, seudooclusién y perforacién intestinal. La prevalen-
cia de EL en el contexto de LES y abdomen agudo es de 50%. Cursa como
un cuadro doloroso abdominal con sintomas gastrointestinales acompa-
fiado a menudo de otros datos de actividad de la enfermedad, como ne-
fritis (54%), anemia (52%), leucolinfopenia (40%), cistitis e hidronefrosis
(23-35%). Puede afectar todos los segmentos intestinales y la tomografia
hace posible identificar signos indicativos de engrosamiento parietal, con-
gestion de vasos mesentéricos y atenuacién de la grasa mesentérica. El
tratamiento oportuno con glucocorticoides e inmunosupresores es crucial.
Conclusiones: La EL. como manifestacién inicial del LES es infrecuente,
pero sin tratamiento oportuno lleva a resultados adversos por las compli-
caciones que ocasiona. El diagnéstico debe considerarse en todo paciente
con LES y abdomen agudo por el efecto que el tratamiento representa
sobre el prondstico.
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SERIE DE CASOS: ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS
EN PEDIATRIA

A.E. Santizo-Avila, A.C. Mufioz-Cedefio, M. Ramos-Galeano, H. Men-
chaca-Aguayo, E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: Los sindromes autoinflamatorios (SA) se caracterizan por al-
teraciones en la inmunidad innata y una activacién excesiva de las vias infla-
matorias. El diagnéstico es clinico y se basa en las caracteristicas fenotipicas,
aunque en algunos casos puede ser dificil diferenciar estas alteraciones de las
enfermedades autoinmunitarias, lo que subraya la importancia del diagnés-
tico genético en casos especificos. El tratamiento con inhibidores de IL-1y
TNF-a ha demostrado ser eficaz, aunque también se emplean modalidades
dirigidas a las manifestaciones clinicas, con buenos resultados.
Presentacién de los casos:

Caso 1: Paciente masculino de 11 afios, originario y residente del Esta-
do de México, con fiebre periédica, pipulas eritematosas generalizadas y
hematuria macroscépica de un mes de evolucién. Presenta después epistaxis,
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artralgias, mialgias, disnea con esfuerzos moderados y debilidad generaliza-
da, por lo que se traslada a urgencias. Exploracién fisica: hepatomegalia. Los
estudios de laboratorio revelaron anemia, linfopenia y elevacién de reactan-
tes de fase aguda. Se realizé un abordaje para fiebre de origen desconoci-
do sin encontrar causa infecciosa, hematolégica o autoinmunitaria. Ante la
sospecha de un sindrome autoinflamatorio se solicité un panel genético que
revel6 mutaciones en el gen PSTPIPI (p.E250K y p.Arg253Gln), que con-
firmé el diagnédstico de sindrome de proteinemia inflamatoria relacionada
con mieloide y PSTPIP1 (PAMI). Se inicia tratamiento con prednisona (2
mg/kg/dia), metotrexato (MTX) (15 mg/mt/sem) e infliximab (6 mg/kg/
dosis), con obtencién de una respuesta adecuada. Sin embargo, tras la segun-
da dosis de infliximab, el paciente sufre anafilaxia. El tratamiento se continia
con esteroides y metotrexato, con adecuada evolucién.

Caso 2: Paciente masculino de seis afios y seis meses, originario y residente
del Estado de México. Inicia con artritis que limita la movilidad y derma-
tosis. Lo valora un médico particular que indica raquitismo y se lo remite
al HIMFG. En septiembre de 2021 se identifican dismorfias, dermato-
sis, livedo reticular, artritis, desnutricién crénica agudizada, y se integra el
diagnéstico de artritis idiopatica juvenil poliartiuclar, ANA (+) FR (factor
reumatoide) (-). Debido a la articulacién de mal pronéstico a nivel cervical
y carpos se decide inicio de etanercept (0,8 mg/kg/sem) y MTX (15 mg/
mt?/sem). Lo valora el servicio de genética por inicio temprano de afecta-
cién autoinmunitaria. En 2022 recae y se indica tocilizumab (162 mg/15
dias) con adecuada evolucién. Estudio genético: exoma (WES77): variante
patogénica heterocigota en PSMB8:¢.224C>T, p.Thr75Met; se reconoce
una relacién con el sindrome de Nakajo-Nishimura (SNN).

Discusién: En el primer caso, el sindrome PAMI present6 una coinciden-
cia clinica del 91% con los hallazgos publicados y se caracterizé por afec-
tacién osteoarticular, citopenias y nefropatias heterogéneas. El tratamiento
con esteroides y anti-TNF mostré una respuesta adecuada, como se ha
documentado en otros pacientes con esta enfermedad.

En el segundo caso, las variantes en PSMB8 producen el sindrome auto-
inflamatorio relacionado con proteasoma tipo 1, indicativo de SNN. Las
manifestaciones clinicas incluyen retraso del crecimiento, contracturas ar-
ticulares, pérdida de grasa subcutinea y elevacién de IL-6 e IL-8, lo que
explica la buena respuesta al tratamiento con tocilizumab.

Conclusiones: El diagnéstico de los sindromes autoinflamatorios puede
superponerse al de enfermedades autoinmunitarias, lo que hace esencial
un panel genético para confirmar el diagnéstico y guiar el tratamiento. En
ambos casos presentados, el diagnéstico genético fue crucial para definir
el abordaje terapéutico, lo que mejor6 la calidad de vida de los pacientes y
redujo las secuelas a largo plazo.
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COMPORTAMIENTO CLINICO DE LA DERMATOMIOSITIS
ANTI-MDAs: SERIE DE CASOS
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Introduccién: La dermatomiositis anti-MIDAS5+ tiene un espectro clinico
heterogéneo con diferentes subgrupos de pacientes que muestran resultados

muy diferentes; la enfermedad pulmonar intersticial aguda grave es el prin-
cipal factor que afecta el prondstico, por lo que se presenta esta serie de casos
en la que puede verse la heterogeneidad de esta alteracién.

Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 62 afios que inici6 tres meses antes con pérdida de 10
kg, edema periorbital, eritema en dorso y palma de manos, al mes o los dos
meses se agregan tos, disnea y fiebre de 39°C. La TACAR muestra patrén
en vidrio esmerilado de forma difusa que abarca desde dpices hasta bases
pulmonares bilaterales, con patrén de crazy paving. Se indicaron esteroides
a dosis altas y ciclofosfamida sin repuesta y con rdpida progresién a falla
respiratoria, sin aceptar asistencia mecdnica ventilatoria por lo que fallece
a los dos meses de iniciado el cuadro respiratorio.

Caso 2: Mujer de 39 afios que inicié dos meses antes con mdculas eri-
tematosas en dorso de nariz pruriginosas, con posterior diseminacién a
regién malar, periorbitaria y frontal que luego se extendieron gliteos, bra-
zos y antebrazos, cuello y espalda, y posterior disminucién de la fuerza
en extremidades inferiores, pérdida de peso de 7 kg en tres meses, fiebre,
artralgias y artritis en carpos, hombros, codos y rodillas; a continuacién se
agregé disfagia a sélidos y se prescribié inmunoglobulina por cinco dias,
con necesidad de gastrostomia. No tolerd el metotrexato ni la azatioprina;
el tratamiento actual se basa en ciclosporina y prednisona.

Caso 3: Mujer de 40 afios que inicié dos meses antes con méculas eritema-
tosa en cara, manos, prurito generalizado, fenémeno de Raynaud grave con
amputacién de falange distal, artritis en carpos, dlceras activas en metacarpo-
falangicas, tlceras necréticas en pulpejos de los dedos de ambas manos, disnea
de grandes esfuerzos, aldolasa 20,5. La TACAR revel6 enfermedad pulmonar
intersticial bilateral. El tratamiento actual incluye tacrolimus y prednisona.
Caso 4: Mujer de 56 afios que inicié un afio antes con eritema en helio-
tropo, signo V del escote, signo de Gottron en metacarpofalingicas e in-
terfalingicas proximales y papulas de Gottron en codos. Se realizé biopsia
de piel con el siguiente informe: dermatitis de interfaz de tipo vacuolar
con hialinizacién de la dermis papilar, congestién vascular, infiltrado in-
flamatorio crénico linfohistiocitico moderado perivascular, superficial y
profundo. Tratamiento: metotrexato y prednisona.

Caso 5: Hombre de 47 afios que inicia cuatro meses antes con artritis, der-
matosis descamativa de base eritematosa en metacarpofaldngicas interfaldn-
gicas proximales, disnea y artralgias en metacarpofaldngicas e interfaldngicas
proximales. TACAR: neumopatia intersticial por depdsito, ganglios de as-
pecto inflamatorio en mediastino. Espirometria: patrén restrictivo pulmonar
moderado. Tratamiento: dcido micofenélico y prednisona. Véase la Figura 1.

Figura 1. Caso 1: TACAR que muestra patrén en vidrio esmerilado de
forma difusa que abarca desde dpices hasta bases pulmonares bilaterales,
con patrén de crazy paving. Se observan manos de mecanico y papulas de
Gottron invertidas. Caso 2: Signo de V del escote, con lesiones activas,
excoriaciones secundarias a rascado, y poiquilodermia en hombros. Caso
3: Enfermedad pulmonar intersticial bilateral; necrosis de quinta falange,
cambios violdceos en la cuarta, cambios violdceos y ulcera que avanzé a
necrosis en la tercera falange. Caso 4: Signo de Holster: lesiones eritema-
tosas papulares en cara anterior y lateral de extremidades inferiores femo-
ral. Caso 5: TACAR que muestra neumopatia intersticial con ganglios de
aspecto inflamatorio en mediastino. (CC163)

Caso 1. Lran
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Discusién: El espectro de manifestaciones de la dermatomiositis an-
ti-MDAS5 es complejo y se halla en expansién; este tipo de dermatomiosi-
tis abarca diferentes grupos de pacientes con diferentes prondsticos; la EPI
es el principal punto de inflexién prondstico. Existen varios retos, entre
ellos la obtencién de una mejor comprension del papel de los anticuerpos
anti-MDAS y el tratamiento mds apropiado dentro y fuera del entorno de
la afeccién pulmonar.

Conclusiones: La dermatomiositis anti-MDAS5 se presenta en menos
del 2%, con cuadro clinico heterogéneo casi siempre amiopitico, con
alta mortalidad si presenta enfermedad intersticial de rapida progresion
con una TACAR, por lo que la vigilancia estrecha de estos pacientes y
el tratamiento oportuno de acuerdo con las manifestaciones clinicas es
primordial.
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ENFERMEDAD RELACIONADA CON IgG4. COMPROMISO
PANCREATICO Y DE VIA BILIAR

A. Elizalde-Garcia, R.A. Salazar-Mendoza, C.V. Cruz-Reyes

Hospital de Especialidades Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS

Introduccién: La enfermedad por IgG4 es una afectacién autoinmunita-
ria fibroinflamatoria caracterizada por densos infiltrados linfoplasmadticos
con un alto porcentaje de células plasmaticas portadoras de IgG4. Segun
sean los diferentes fenotipos, puede producir colangiopatia, nefritis, seudo-
tumor orbital y linfadenopatia extensa. Es una enfermedad subdiagnosti-
cada que requiere alto grado de sospecha. En cohortes publicadas tiene una
mayor incidencia en hombres de 50 a 60 afios con afectacién pancredtica
y fibrosis retroperitoneal.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 43 afios con antecedente de
diabetes mellitus tipo 2 e hipertiroidismo en tratamiento. Cuadro de dolor
abdominal subagudo, ictericia, coluria, acolia y pérdida de peso de 20 kg
en tres meses; en clinica muestra adenopatias submandibulares bilaterales.
Los datos de proceso obstructivo de la via biliar llevan a sospechar colan-
giocarcinoma; el estudio de imagen sefiala dilatacién de la via biliar, sin
identificar origen ni tumoracién, actividad ganglionar paratraqueal, axilar
y mediastinica; la colangiorresonancia identifica lesiones hipointensas en
T2y conducto de Wirsung con engrosamiento nodular en sus paredes. In-
forme histopatolégico: cabeza de pancreas negativa a enfermedad maligna,
cepillado con escaso infiltrado inflamatorio, negativo a células neopldsicas;
la biopsia de adenopatia axilar derecha revela hiperplasia linfoide mixta
negativa a células neoplésicas. Una vez descartado la neoplasia pancredtica
y biliar se realiza determinacién de factor reumatoide y anticuerpos anti-
nucleares negativos, sin datos de sintomas secos, y se descarta sindrome de
Sjogren. IgG 2 812 mg/dL, subpoblacién de IgG4 158 mg/dL. Se inicia
prueba terapéutica con dosis de esteroide a 40 mg/kg con lo cual hay me-
joria y disminucién de adenopatias. Ante afectacién constitucional, com-
promiso pancredtico biliar, entidad neopldsica descartada, elevacién sérica
de IgG e IgG > 1 800 mg/dL y > 135 mg/dL, respectivamente, asi como
respuesta positiva con esteroide a las tres semanas, se concluye diagnéstico
de enfermedad de IgG4. Otros hallazgos que apoyan esta entidad son el
engrosamiento nodular de las paredes del conducto (hipointensidad en T2
como se observa en la fibrosis) y el escaso infiltrado inflamatorio. Se inicia
tratamiento de mantenimiento con rituximab.

Discusién: La enfermedad por IgG4 abarca un amplio espectro de afec-
tacién orgdnica y la pancredtica es la afectacién mads frecuente en el 80%
de los casos, con una presentacién de pancreatitis autoinmunitaria de tipo
1. La segunda afectacién en frecuencia (77%) es la colangitis esclerosante
relacionada con IgG4, y se observa engrosamiento focal o difuso de la via
biliar con estenosis y dilatacién proximal. El diagnéstico sugerido por el
consenso japones 2022 del pdncreas se realiza con:

1. Hallazgos radiolégicos.

2. Un marcador, sea IgG4 o histopatolégico.

3. Respuesta con corticoesteroides.

La primera linea de tratamiento incluye glucocorticoides durante dos a
cuatro semanas, con dosis de 30 a 40 mg/dia. En caso de recaida estd in-
dicado reiniciar glucocorticoides y ahorrador de esteroide. Se considera el
rituximab en pacientes con tres o cuatro érganos comprometidos o que
presenten IgG4 > 5 LSN.

Conclusiones: Se trata de una enfermedad inmunomediada y considerada
como simuladora; es necesario sospechar esta enfermedad en pacientes con
compromiso del pancreas de manera abrupta, afectacién glandular u otros
sistemas y hallazgos de fibrosis por imagen o histopatologia. Requiere una
correlacién clinica, imagenoldgica e histopatolégica. A pesar de la buena
respuesta con glucocorticoides, el 30% recae y requiere inmunosupresores.
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ACIDOSIS TUBULAR RENAL DISTAL COMO MANIFESTA-
CION INICIAL DE SJOGREN PRIMARIO: REPORTE DE CASO
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O. Loaiza-Reyes*
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Introduccién: El sindrome de Sjégren primario (SSp) es una enfermedad
autoinmunitaria que afecta sobre todo a las glindulas exocrinas, en par-
ticular a las glindulas salivales y lagrimales; sin embargo, también puede
lesionar a otros érganos, incluidos los rifiones. La acidosis tubular renal
distal (ATRd) o tipo 1 es una alteracién médica en la que los rifiones no
pueden acidificar adecuadamente la orina, lo cual se debe a defectos en los
tabulos renales que se encargan de la resorcién de bicarbonato y la secre-
cién de iones de hidrégeno.

Objetivo: Describir el caso de un paciente que inicia con cuadro de ATRd
sin manifestaciones de gldndulas exocrinas, pero con anticuerpos positivos
y biopsia consistente con SSp, una situacién infrecuente.

Material y métodos: Se trata de un paciente masculino de 37 afios con
los siguientes antecedentes: madre portadora de hipertension y asma, pa-
dre finado por insuficiencia hepitica de causa no especificada; niega otros
factores de consideracién y enfermedades crénicas y degenerativas o au-
toinmunitarias. Antecedentes quirdrgicos: biopsia de labio. Niega fractu-
ras personales, alergias, transfusiones y tabaquismo, con alcoholismo social.
Como padecimiento actual, refiere inicio dos afios antes de cuadros de
debilidad en miembros pélvicos acompanados de calambres, astenia y adi-
namia, atendidos por un médico particular, los cuales mejoraban con sales
de potasio orales; antes de su ingreso refiere un nuevo cuadro de debilidad
en miembros pélvicos y tordcicos, junto con astenia, adinamia y malestar
general, con imposibilidad incluso para la deambulacién. Por ese moti-
vo acude al servicio de urgencias donde ingresa con potasio de 1,3 mEq,
una gasometria arterial indicativa de acidosis metabélica sin desequilibrio
aniénico y orina con pH de 5,7; dados los antecedentes de sus cuadros
ingresa a piso de medicina interna y se inicia protocolo por pardlisis hi-
popotasémica y probable ATR. Durante su internamiento, el USG renal
y la TAC no identifican alteraciones que expliquen el padecimiento ac-
tual; el perfil tiroideo es normal y la prueba de cloruro de amonio revela
pH urinario 4cido, calcio urinario con hipercalciuria, potasio elevado, asi
como cloro y bicarbonato normales, con lo cual se integré el diagnédstico de
ATRd y se inicia tratamiento de reposicién de potasio y bicarbonato, con
mejoria clinica. Se continda el protocolo de estudio y se lo envia al servicio
de oftalmologia, que solicita tiempo de ruptura de ligrima y prueba de
fluoresceina, que son normales; la biopsia de glandula salivar menor sefiala
sialoadenitis crénica Tarplay 3, motivo por el cual se lo refiere al servicio
de reumatologia por probable SSp y se realizan estudios inmunolégicos:
ANA 1:640 moteado fino, anti-Ro 374 UI/mL (< 20), anti-La 82 (< 20)
UI/mL, se establece el diagnéstico de SSp y se indica tratamiento con
esteroides a dosis bajas y micofenolato de mofetilo, con adecuada respuesta
clinica.

Resultados: En el SSp, el compromiso tubular renal se evidencia en ge-
neral hasta en el 48% a 70% de los pacientes y suele manifestarse como
ATRd hasta en el 90% de los casos. La ATRd en el SSp aparece de modo
inicial con mayor frecuencia como parilisis hipopotasémica. Este hallaz-
go es consistente con multiples estudios que han evaluado la presentacién
clinica de la ATRd en pacientes con SSp.

Conclusiones: En el SSp con ATRd, la parilisis hipopotasémica es una
manifestacién inicial comun; sin embargo, la ATRd con hipopotasemia
como manifestacion inicial en SSp es poco frecuente; aun asi, su identifi-
cacién temprana es esencial para la atencién adecuada de estos pacientes.
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