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DISCUSION DE CASOS CLINICOS
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POLIARTERITIS NODOSA COMO SiNDROME PARANEOPLA-
SICO DE UN PACIENTE CON FEOCROMOCITOMA

I.N. Morales-Avendafio, C. Abud-Mendoza, D.A. Herrera-Van Oostdam
Hospital Central Ignacio Morones, SLP

Introduccién: La poliarteritis nodosa (PAN), una vasculitis necrosante
sistémica, afecta a vasos de tamafio mediano. Los desencadenantes mas
comunes son los virales como la hepatitis B y, en nifios, el genético, como
la deficiencia de adenosina desaminasa 2.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 49 afios con diabetes me-
llitus tipo 2 de 20 afios de diagndstico e hipertension arterial sistémica
de cinco afios. Inici6 el padecimiento dos meses antes de su ingreso con
pérdida de peso de 5 a 6 kg, eritema en extremidades inferiores con flicte-
nas y ulceras necrdticas en region tibial derecha y cara interna del muslo
izquierdo, livedo racemosa y purpura retiforme, ademds de parestesias dis-
tales en manos y pies. Exploracion fisica: eritema en V del cuello, eritema
en codo derecho y dorso de manos; dlcera en cara medial pretibial, nédulo
eritematoso doloroso y escara necrética en cara interna del muslo izquier-
do (Figura 1). En la hospitalizacién se reconoce hipertension de dificil
control, metanefrinas en orina de 24 h: 11,383 (60-757 pg). Estudios de
laboratorio: serologias para hepatitis B, C y HIV negativas, VDRL (-),
ANA (-), anticoagulante lupico (-), anticardiolipina y anti-B2GPI IgG
e IgM (-), ANCA negativos. La angiotomografia de abdomen revela
oclusién de vasos mesentéricos, dilataciones de arteria hepitica y vasos
esplénicos, y tumor suprarrenal derecho de 5 cm. La biopsia de piel indica
livedo racemosa con paniculitis septal y vasculitis con necrosis fibrinoide.
El estudio de conduccién nerviosa indic6 polineuropatia desmielinizante.
Se administraron pulsos de metilprednisolona por tres dias, ciclofosfamida
IV y metotrexato. Se realizé reseccién de tumor sin complicaciones.
Discusién: Existen informes de casos de tumores sélidos, algunos de tes-
ticulo y colon, con presentacién de vasculitis sistémica como sindrome pa-
raneopldsico. Resulta un caso excepcional vinculado con feocromocitoma.
Dada la afectacién notable de vasos mesentéricos se clasificé como en-
fermedad grave. La guia para el tratamiento de PAN por el ACR incluye
pulsos IV de metilprednisolona més ciclofosfamida, y luego como mante-
nimiento metotrexato o azatioprina.

Conclusiones: La PAN puede relacionarse con diversos factores, el HBV
el mas reconocido. Sin embargo, muchas otras alteraciones pueden guardar
relacién, lo que puede representar un desafio diagnéstico.
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Figura 1. (A) Ulcera necrética con livedo racemosa y parpura retiforme
en extremidad inferior izquierda. (B) Biopsia de piel de livedo racemosa
(tincién H-E). La flecha sefala paniculitis septal e infiltrado inflamatorio.
(C) Angiotomografia de vasos mesentéricos: vasos hepdticos y esplénicos
con arrosariamiento (flechas). Oclusién de vaso mesentérico (cabeza de

flecha). (DCC001)
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ENCEFALITIS AUTOINMUNE ASOCIADA AL USO DEL INHIBI-
DOR PD-1 NIVOLUMAB EN MELANOMA. REPORTE DE CASO
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Introduccién: Los inhibidores de proteinas de control inmunitario, como
los anti-PD-1, han revolucionado el tratamiento del melanoma al poten-
ciar la respuesta inmunitaria contra las células tumorales y mejorar el pro-
néstico de los pacientes. Sin embargo, estas modalidades se acompafian de
diferentes efectos adversos, algunos graves como la encefalitis autoinmuni-
taria, que pueden representar un desafio para su diagndstico y tratamiento.
Presentacion del caso: Hombre de 54 afios diagnosticado con melano-
ma nasal en marzo de 2024, en tratamiento con el inhibidor de PD-1
nivolumab. En mayo de 2024 ingresa al hospital por fiebre, disnea y subo-
clusién intestinal. Durante su estancia sufre crisis convulsiva ténico-cl6-
nica generalizada y deterioro respiratorio que requirié ingreso a unidad
de cuidados intensivos adultos. Por medio de tomografia, broncoscopia y
pruebas serolégicas se demostré neumonia de focos multiples vinculada
con Aspergillus fumigatusy se indicé tratamiento antibidtico y antimicético,
que consigue la extubacién 10 dias después. Sin embargo, ya sin efectos de
sedantes ni antipsicéticos, mostré hipoactividad y somnolencia. La reso-
nancia magnética cerebral confirmé otomastoiditis bilateral y la puncién
lumbar revelé pleocitosis, hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia, sin
evidencia de infeccién. Se inicié metilfenidato y quetiapina con mejoria
gradual del estado de alerta y funcién respiratoria del paciente; el paciente
egresa del hospitalario. Una semana después reingresé por aumento de la
somnolencia, hipoactividad y fiebre. Una nueva puncién lumbar mostré
glucosa 42 mg/dL, proteinas totales 106 mg/dL y 5 células/pl; la PCR
(reaccién en cadena de la polimerasa) y la serologia descartaron origen in-
feccioso y se concluyé meningitis aséptica. Se inici tratamiento con bolos
de metilprednisolona con mejoria significativa, lo que llevé a sospechar un
origen autoinmunitario. La serologia ampliada para enfermedades autoin-
munitarias fue negativa. Sin embargo, la TEP (tomografia por emisién de
positrones) con 18 FDG (fluorodesoxiglucosa) revelé hipermetabolismo
en la corteza temporal izquierda consistente con encefalitis autoinmuni-
taria, sin evidencia de enfermedad maligna. La respuesta al tratamiento
inmunosupresor con micofenolato y esteroide fue favorable y actualmente
se encuentra asintomatico con vigilancia ambulatoria.

Discusién: Es fundamental vigilar a los pacientes en tratamiento con in-
hibidores de PD-1, no solo por el riesgo incrementado de infecciones sino
también por la posibilidad de desarrollar manifestaciones autoinmunitarias.
En este caso se destaca la sospecha clinica para diagnosticar encefalitis au-
toinmunitaria cuando los resultados infecciosos fueron negativos y la TEP
mostré inflamacién sin progresién tumoral. Se subraya también la impor-
tancia de la inmunosupresién para mejorar el prondstico del paciente.
Conclusiones: La aparicién de sintomas neurolégicos graves en pacientes
tratados con inhibidores de PD-1 requiere una evaluacién exhaustiva para
descartar infecciones y considerar trastornos autoinmunitarios. La inter-
vencién temprana con corticosteroides es clave para mejorar el prondstico,
junto con vigilancia y adaptacién del tratamiento adecuados.
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EFICACIA A DOSIS DIFERENTE DE RITUXIMAB EN UN PA-
CIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
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Introduccién: E1 LES es una enfermedad que afecta a multiples 6rganos y
sistemas para la cual no existe un tratamiento definitivo y, en muchos casos,
se observa falla al tratamiento convencional y el biolégico. La afectacién re-
nal y del sistema nervioso central ensombrece el prondstico. Se ha utilizado
rituximab para LES en la afectacién del SNC, trombocitopenia y anemia
hemolitica refractaria, nefritis lupica clase III y IV, entre otras, a dosis de
1 g IV (dos dosis), con resultados variables y, en caso de esta ultima, con
diferentes esquemas de tratamiento, incluido el rituximab en combinacién
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con ciclofosfamida. Se presenta un caso de paciente con nefritis lipica IIT y
afectacién multisistémica, con falla al tratamiento de induccién con pulsos
de metilprednisolona, micofenolato de mofetilo y luego rituximab a dosis
usual que mejoré con dosis mensual de 1 g de rituximab en combinacién con
1 g de ciclofosfamida por seis meses.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 21 afios con diagnéstico de
LES en 2017 y manifestaciones mucocutdneas, articulares, serositis, leuco-
penia 3,000/mL, neutropenia 740/mL, linfopenia 640/mL, trombocitope-
nia 70/mL, antinucleares 1:640/1:40, anti-DNA de doble cadena 80 Ul/
mL, C3 63/88 mg/dL, C4 9/15 mg/dL, EGO con sedimento activo, VSG
35/20 mm/h, PCR 24/6 mg/dL, proteinuria de 24 h 1,192/150 mas biop-
sia renal clase III. Tratada con hidroxicloroquina (200 mg/dia), pulsos de
metilprednisolona (1 g IV por 3 dias) y MFM (2 g por dia), prednisona (30
mg/dia), con evolucién térpida; se prescribe tres meses después rituximab
(1 g1V los dias 1y 15). Acude a urgencias un mes después con afectacion
multiorgdnica, neutréfilos 420, linfocitos 220, plaquetas 22,000, C3 32,
C4 3, proteinuria 24 h de 2,500 g, creatinina 2,3/1,1, TFG 54/90 ml/min,
EGO activo. Se prescriben pulsos de metilprednisolona IV por tres dias y
se interconsulta con el servicio de hematologia por citopenias y se sugiere
iniciar ciclofosfamida (1 g IV') mds rituximab (1 g IV por mes por seis me-
ses), con buena respuesta clinica y normalizacién de los valores de labora-
torio; en la actualidad consume 3 g de MFM y 10 mg de prednisona al dia.
Discusién: No existe un tratamiento definitivo para el LES y la respuesta
puede ser muy variable. La experiencia con rituximab se circunscribe al
tratamiento de pacientes con enfermedad grave y refractaria. En NL IIT y
IV resistente se han utilizado diferentes esquemas de tratamiento, incluido
el rituximab en combinacién con ciclofosfamida con resultados variables.
Los nuevos firmacos para el LES han limitado explorar nuevos estudios
mediante diferentes dosis de rituximab, como los utilizados en otras espe-
cialidades médicas, a pesar de los buenos resultados obtenidos con la dosis
usual. En este caso, por indicacién de hematologia, este paciente tuvo una
buena respuesta a la dosis mensual de ciclofosfamida mds rituximab por
seis meses.

Conclusiones: Se requieren estudios para valorar la respuesta al rituximab
a dosis diferente de la habitual, tanto en la falla terapéutica convencional
como en la falla al tratamiento de induccién, en caso de NL, tras con-
siderar que las dosis diferentes a la utilizada en reumatologia proceden
de avances alcanzados en otras 4reas de la medicina (p. €j., oncoldgica y
hematologia).
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DESCIFRANDO LA ETIOLOGIA DE LA MIOSITIS EN UN PA-
CIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO, SIN-
DROME DRESS Y ANTICUERPOS ANTI-Ku+

A. Hernindez-Lépez, J. Torres-Ruiz, D. Gémez-Martin
Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador Zubirin

Introduccién: Las miopatias inflamatorias idiopéticas (MII) son un gru-
po heterogéneo de enfermedades autoinmunitarias que afectan primor-
dialmente al musculo esquelético, con manifestaciones extramusculares
que definen fenotipos de acuerdo con el patrén histopatolégico y perfil
de anticuerpos especificos o asociados presentes. El lupus eritematoso ge-
neralizado y el sindrome DRESS también pueden tener manifestaciones
musculares y pulmonares, aunque con baja frecuencia.

Presentacion del caso: Mujer de 33 afios con diagnéstico de lupus eri-
tematoso generalizado desde el 2015 y manifestaciones constitucionales,
musculoesqueléticas, mucocutdneas y hematolégicas (linfopenia), ademds
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de serologia consistente con anticuerpos antinucleares con patrén moteado
fino 1:320, anti-DNAdc 37.8 (VR < 20) e hipocomplementemia. Antes
de su ingreso se encontraba en tratamiento con dcido micofenélico (1 g/
dia) y prednisona (5 mg/dia). Inicié en abril del 2024 con evacuaciones
diarreicas y recibié tratamiento con amicacina, omeprazol, metamizol y
pirofosfato de tiamina. Con posterioridad agregé fiebre y adenopatias cer-
vicales y se le indicé ceftriaxona, con exantema generalizado pruriginoso.
Acudié a urgencias del instituto el 20/05/24. Exploracion fisica: derma-
tosis generalizada caracterizada por pépulas eritematosas, milimétricas,
algunas confluentes en placas mal delimitadas y biopsia de piel con in-
forme indicativo de sindrome DRESS sin datos de actividad del lupus. E1
26/05/24 present6 saturacidn y estertores crepitantes en base izquierda.
TAC de térax: zonas de vidrio esmerilado en ambos l6bulos inferiores con
evolucién hasta requerir intubacién. Ademds, se observé incremento de
enzimas musculares y ferritina, por lo que se sospeché miopatia inflama-
toria con enfermedad pulmonar de ripida progresién y se realizé capila-
roscopia que mostré patrén de alteraciones inespecificas (Figura 1), asi
como anticuerpos anti-Ku con registro positivo +++. Biopsia del musculo
deltoides: miopatia miopdtica inflamatoria con actividad leve e infiltrado
endomisial y perivascular moderado multifocal en relacién con infiltracién
adiposa (CD3++, CD20-, CD8++, CD68+) (Figura 2). Se inicié trata-
miento con 3 bolos de metilprednisolona y se realizé un lavado broncoal-
veolar, del cual no se obtuvieron aislamientos microbiolégicos. Se solicité
PCR cuantitativa para VHH6 por su vinculacién con sindrome DRESS,
la cual resulté positiva con 150,188 copias/mL. E1 02/06/24 se administré
1 g de rituximab, IgIV y luego se realizé la extubacién, con egreso para
continuar el abordaje por la consulta externa, donde tenia eritema en V del
escote y poiquiloderma en térax anterior, eritema rosado en chal, capila-
roscopia con patrén tardio y persisti6 leve debilidad muscular sobre todo
en musculos proximales, lo que confirmé el diagnéstico de sobreposicién
de lupus con miopatia anti-Ku.

Discusién: En fecha reciente se han descrito los hallazgos histopatols-
gicos de la miopatia con anticuerpos anti-Ku, en la que predominan el
infiltrado inflamatorio perivascular y las dreas de necrosis, hallazgos que
difieren de otros fenotipos de MII. Asimismo, se ha descrito la relacién
entre la presencia de este anticuerpo y el riesgo de enfermedad pulmonar
intersticial. En el lupus, si bien se han descrito las manifestaciones mus-
culares y cutdneas, suele presentarse con caracteristicas distintas; ademds,
en la capilaroscopia, los hallazgos son inconsistentes, mientras que en el
sindrome DRESS suele haber de igual forma otros hallazgos clinicos, ra-
diolégicos e histopatolégicos distintos.

Figuras 1y 2. (DCC004)

Conclusiones: La MII con anticuerpos anti-Ku+ es una entidad clinica
rara, pero de gran importancia diagnéstica ya que, ante el riesgo de EPI,
los pacientes requieren un seguimiento estrecho.
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VASCULITIS POR CRIOGLOBULINAS LIMITADA A RINON,
REPORTE DE CASO

L.C. Sanchez-Mirquez, Y. Ramirez-Menchaca, M.A. Gallegos-Becerra,
M.C. Ocampo-Torres, A. Camargo-Coronel

UMAE Hospital de Especialidades Bernardo Sepiilveda Gutiérrez, Centro
Médico Nacional Siglo XXI, IMSS

Introduccién: La crioglobulinemia tipo II o crioglobulinemia mixta, com-
puesta de inmunoglobulina (Ig) G policlonal con o sin IgM monoclonal
y con actividad del factor reumatoide, se caracteriza por afectar a piel, hi-
gado, rifiones y nervios periféricos; la principal causa de estas infecciones
es el virus de la hepatitis C, pero pocos estudios han descrito la clinica, el
prondstico y el tratamiento de su forma no infecciosa.

Presentacién del caso: Paciente masculino de 62 afios con antecedentes
de hipertension arterial sistémica y diabetes mellitus tipo 2, que mostré
edema periférico, parestesias en miembros inferiores y superiores, bromu-
ria, hematuria, fatiga y descontrol hipertensivo; los hallazgos de la explo-
racién fueron significativos por ascitis, reflejos de estiramiento muscular
+++/++++ en las cuatro extremidades, edema bilateral en extremidades
inferiores. Las pruebas de laboratorio revelaron aumento de urea de 203
mg/dL, creatinina 2,1 mg/dL y proteina/creatinina al azar de 1,56 g/dia.
Después inicié con signos de retencién hidrica progresiva hasta la anasar-
ca y dificultad respiratoria con inicio de tratamiento de reemplazo renal.
Los resultados de laboratorio adicionales mostraron crioglobulinas séricas
de 14% (intervalo de referencia < 1%), factor reumatoide en 110 Ul/mL
(intervalo de referencia < 20 UI/mL), C3 de 41,30 mg/dL (intervalo de
referencia de 90 a 180 mg/dL) y C4 < 1,72 mg/dL (intervalo de referencia
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de 10 a 40 mg/dL), glucosa 168 mg/dL, urea 239 mg/dL, creatinina sérica
2,07 mg/dL, proteinas en orina de 24 horas 1,225 mg, y pruebas serol6gi-
cas negativas para virus de las hepatitis B y C, virus de inmunodeficiencia
humana, y el anilisis de orina revel6 proteinuria, hematuria y piuria. La
biopsia renal revelé glomerulonefritis por complejos inmunitarios con pa-
trén membranoproliferativo con trombos hialinos intracapilares (Figura
1), nefritis tubulointersticial activa, lesién tubular aguda con cambios re-
generativos moderados del epitelio y microcalcificaciones intratubulares
y fibrosis intersticial grado I (10%-15%). De modo inicial se traté con
una combinacién de metilprednisolona (1,000 mg/dia por 3 dias), pero
persistieron la uremia y el avance a la disminucién de la tasa de filtracién
glomerular, ademds de acidemia metabdlica, glucosa 165 mg/dL, urea 174
mg/dL, Cr 3,16 mg/dL; su tratamiento se cambid a rituximab (1 g) y ob-
servé mejoria del estado clinico y luego recibié el alta del hospital.

Figura 1. Proliferacién mesangiocapilar y trombocapilar. (IDCC005)
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Discusién: La vasculitis por crioglobulinas se caracteriza por crioglobu-
linas en sangre y puede afectar a varios érganos y sistemas; no obstante,
cuando se limita a rifiones, puede provocar glomerulonefritis membra-
noproliferativa como patrén histolégico predominante en crioglobuline-
mia mixta, y es evidente hasta en el 20% al momento de la presentacién,
lo que puede ocasionar una pérdida progresiva de la funcién renal si no se
trata de modo adecuado. La presentacién mids frecuente es la hematuria
microscépica y proteinuria, que se observé en este caso.

Conclusiones: La paciente sufrié manifestaciones clinicas de vasculitis li-
mitadas a rifién; sin embargo, al ser portador de enfermedad crénica y de-
generativa descontrolada, se sugiri6 al principio que este trastorno crénico
precipité los episodios, lo que al final se descarté y se demostré mediante
hallazgos serolégico, urinarios, inmunolégicos e histopatolégicos que se
trataba de vasculitis por crioglobulinas.
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ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES SIN AFECTACION DE AR-
TERIAS CRANEALES: SERIE DE CASOS

E. Aranda-Cano, 1.]. Valenzuela-Ruelas, ].I. Roldan-Ortega, L.H. Silvei-
ra-Torre, A. Vargas-Guerrero

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chdvez

Introduccion: La arteritis de células gigantes (ACG) es una vasculitis de
grandes vasos que predomina en mujeres > 50 afios y afecta principalmente
a arterias craneales de mediano tamafo de forma aislada o relacionada
con afectacién de los grandes vasos. E1 compromiso aislado de los grandes
vasos es menos frecuente, por lo que se describe esta serie de casos.
Presentacion de los casos: Se presentan los casos de cuatro pacientes > 50
afios con inicio reciente de sintomas, sin afectacién craneal ni diferencias
en tension arterial y pulsos.

Caso 1: Hombre de 60 afios con tabaquismo y alcoholismo moderados y
dolor toricico opresivo. Ecocardiograma: ritmo sinusal sin supradesnivel
del ST; enzimas cardiacas elevadas (dimero D 2,08 mcg/mL, pro-BNP
6,866 pg/mL, troponina T 2548 pg/mL). Se establecié el diagndstico de
infarto agudo de miocardio.

Caso 2: Mujer de 67 afios con artritis reumatoide seropositiva. Tuvo ma-
lestar general, pérdida de peso > 10% en tres meses y disnea de pequefios
esfuerzos. Sufrié soplo adrtico expulsivo con irradiacién a carétidas y soplo
mesosistélico pulmonar. Ecocardiograma: estenosis de la rama principal de
la arteria pulmonar izquierda y gradiente méximo de 67 mmHg.

Caso 3: Mujer de 72 afios con hipertension arterial sistémica (HAS). Ini-
ci6é con dolor precordial opresivo, intensidad 10/10, irradiado a la espalda,
diaforesis y fatiga. Ecocardiograma: taquicardia sinusal, sin alteraciones del
ST y enzimas cardiacas normales. Sufre soplo subclavio derecho leve y tie-
ne pulsos sin alteraciones. A los 18 meses desarroll6 dilatacién aneurismica
de la aorta descendente con diseccién adrtica Stanford A, Debakey II.
Caso 4: Mujer de 64 afios con miopericarditis de repeticién, HAS y en-
fermedad renal crénica KDIGO V. Inicié con derrame pleural recurrente
y miopericarditis. Exploracién fisica: soplo supraumbilical y el resto sin
alteraciones. Anticuerpos antinucleares, patrén moteado fino 1:160, con
especificidades negativas; creatinina 4,4 mg/dL y NU 44,4 mg/dL. En la
Tabla 1 se describen las proteinas de fase aguda, los principales hallazgos
de gabinete y el tratamiento.

Discusién: En los cuatro casos, la presentacion fue inespecifica; la angiotomo-
grafia (y en los casos 3 y 4 la angiorresonancia magnética) identificé engro-
samiento concéntrico de la pared aértica (Figura 1). Dentro del diagndstico
diferencial se descartaron causas infecciosas de aortitis. En la ACG, la afec-
tacién craneal limitada se informa en el 33% de los casos; la mixta (craneal y
grandes vasos) en un 55% y fue la mds comun; el compromiso se limit6 a los

Tabla 1. Proteinas de fase aguda, principales hallazgos de gabinete y tratamiento. (IDCC006)

Caso VSG | PCR Angiotomografia TEP con fluorodesoxiglucosa Tratamiento
mm/h | mg/L g g (FDG)
Engrosamiento de la pared aértica ascendente, arco adrtico, origen de los Glucocorticoides
1 52 168 troncos supraadrticos, descendente (tordcica y abdominal) con extension Tocilizumab
a iliacas comunes y 1/3 proximal de iliaca derecha (Figura1 Ay B)
Engrosamiento de la pared aértica en la raiz, ascendente y cayado hasta Glucocorticoides
. . ) A Hipermetabolismo focal en paredes del arco aértico
2 45 49 4,5 cm posterior a la emergencia de la arteria subclavia izquierda, tronco tfonco de 1a arteria ulmorlfar Metotrexato
de la arteria pulmonar y ramas pulmonares principales y P Tocilizumab
. . p Hipermetabolismo desde el arco aértico hasta el -
Hematoma intramural que se extiende a través de los senos de Valsalva, P X L . Glucocorticoides
3 53 19 P ) nivel de la arteria renal derecha que esté excluida
hasta la arteria iliaca comun derecha . Metotrexato
(Figura1CyD)
. s . Glucocorticoides
4 49 10 Engrosamiento mural concéntrico desde la raiz de la aorta hasta T5 -
Tocilizumab
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Figura 1. (A y B) Angiotomografia que muestra engrosamiento de la pa-
red de la aorta ascendente, arco aértico y descendente torécica. (C y D)
TEP (FDG) que revela hipermetabolismo desde el arco aértico hasta la
aorta abdominal. (IDCC006)

grandes vasos en 12% de los casos. Se han registrado complicaciones aérticas
como aneurismas o diseccion aértica en 15% a 30% de los pacientes, como
en uno de estos casos. Esta ultima complicacién puede evolucionar incluso
si la inflamacién se ha controlado. Una de estas pacientes cursé con un he-
matoma intramural en su valoracién inicial. Este hallazgo puede presentarse
relacionado con la fase inflamatoria y en su evolucién se ha descrito que puede
reabsorberse o avanzar a la diseccién, como en esta paciente.

Conclusiones: Es necesario conocer los diferentes espectros clinicos de la
ACG, sobre todo en los pacientes con afectacién limitada a grandes vasos,
ya que el diagndstico temprano y el tratamiento oportuno pueden evitar
complicaciones graves e incluso la muerte.
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DCCoo7

TRATAMIENTO DE ULCERAS DIGITALES EN ESCLEROSIS
SISTEMICA CON TOXINA BOTULINICA TIPO A: A PROPOSI-
TO DE UN CASO

FY. Ayestarin-Figueroa, S.M. Rosas-Noriega, M.N. Fuentes-Hernindez
Hospital General Toluca ISSSTE

Introduccién: La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad cronica y
heterogénea caracterizada por fibrosis generalizada de la piel y érganos

internos, vasculopatia de pequefios vasos, vinculada con la produccién de
autoanticuerpos. Dentro de las manifestaciones clinicas visibles figuran
engrosamiento progresivo de piel y fenémeno de Raynaud (FR) con di-
versa gravedad.

EI FR es un trastorno de vasoespasmo multifactorial que se distingue por
una constriccién transitoria, recurrente y reversible de los vasos sanguineos
periféricos. Estos cambios de color representan isquemia, desoxigenacién
y reperfusion tisular o hiperemia, que pueden acompaiarse de dolor. Los
pacientes con isquemia tisular por FR secundario pueden desarrollar un
espectro de isquemia o dafio tisular (Glceras) que puede ser irreversible
(gangrena digital).

El tratamiento del FR y las ulceras digitales en pacientes con ES incluye
el uso de vasodilatadores y los estudios recientes han mostrado los efectos
benéficos de la toxina botulinica tipo A (BTX-A).

Presentacién del caso: Se administr6 BTX-A a una mujer con FR que
sufria ulceracién digital resistente al tratamiento oral convencional. La
paciente de 63 afios tenia antecedente de ES (variedad limitada) de dos
afios de evolucién por fenémeno de Raynaud trifdsico, engrosamiento de
piel de la cara, manos, reflujo gastroesofigico, anticuerpos antinucleares
positivos patrén centromérico (1:1280) y anticuerpos anticentrémero,
PCR 1,2 mg/L, VSG 1,0 mm/h. ECOTT con FEVI conservada (62%),
probabilidad intermedia de hipertension arterial pulmonar (PSAP 43
mmHg). En los tltimos seis meses mostré FR diario y tlceras digitales
en la falange distal (FD) del dedo indice de la mano derecha (Figura1) y
FD en el quinto dedo pie izquierdo, en tratamiento con vasodilatadores
(nifedipina [7,5 mg/dia VO], parche transdérmico de nitroprusiato de
sodio [18 mg], sildenafilo [20 mg/dia]), con evolucién térpida y dolor en
escala numérica 9/10, y parestesias en ambas manos. La capilaroscopia
mostré patrén esclerodérmico temprano (Figura 2). Se inici6 tratamien-
to con BTX-A, aplicacién mensual durante cuatro meses de 100 Ul en
cada extremidad, y se inyecté en 10 dreas (10 UI cada una) adyacentes a
las arterias digitales comunes y el arco palmar y plantar (Figura 3), con
mejoria clinica: menor dolor con escala numérica 2/10 al cuarto mes,
reversibilidad de la dlcera digital, presentacién de FR bifasico una vez
por semana, sin cambios en capilaroscopia; como efecto adverso mostré
debilidad muscular distal escala numérica 4/5 transitoria en ambas ma-
nos por cuatro dias.

Discusion: El propésito de este caso clinico es valorar el inicio del tra-
tamiento con BTX-A como forma innovadora en pacientes con ulceras
digitales, con poca o nula respuesta al tratamiento convencional para evitar
la discapacidad relacionada.

Conclusiones: La toxina botulinica A parece ejercer su efecto principal
al bloquear la liberacién de vesiculas de acetilcolina en el espacio sindp-
tico. De acuerdo con diferentes estudios, se ha planteado la hipétesis
de que la toxina botulinica A produce un bloqueo neuromuscular del
musculo liso de la pared de la arteria digital. En el caso presentado, la
respuesta clinica fue favorable respecto del dolor y limitacién de la dlcera
digital. Dada la fisiopatologia diversa de la ES, el uso de BTX-A como
terapéutica adicional es una opcién viable y de préictica ttil en la consulta
de reumatologia.

Figura 1. Manos del paciente del caso clinico. (IDCC007)
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Figura 2. Capilaroscopia que muestra patrén esclerodérmico temprano.

(DCC007)

Figura 3. Sitios de inyeccién adyacente a las arterias digitales comunes y
el arco palmar superficial perpendicular a la palma y profunda a la fascia

palar. (DCCO007)
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ASOCIACI(’)N‘DE DERMATOMIOSITIS Y NEURITIS OPTICA:
PRESENTACION DE UN CASO

I.M. Villarruel-Barajas', M.C. Ocampo-Torres', M. Portela Hernandez!,
J.R. Hernandez-Visquez!, D.P. Osorno Ramirez?

WUMAE Hospital de Especialidades Bernardo Sepilveda Gutiérrez, Centro
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Introduccién: La dermatomiositis es una miopatia autoinmunitaria in-
flamatoria caracterizada por debilidad muscular proximal, inflamacién
muscular y manifestaciones cutdneas caracteristicas. No se conoce con
precision la incidencia de pérdida visual en la dermatomiositis, pero la
afeccién ocular en esta enfermedad se ha descrito con cuadros de neuritis
éptica o dafio retiniano, en algunas ocasiones de forma asintomatica.
Presentacion del caso: Mujer de la quinta década de la vida con dermato-
miositis diagnosticada en noviembre de 2023 (debilidad simétrica de cintura
escapular y pélvica, elevacién de enzimas musculares, hallazgos electrofisiol6-
gicos y lesiones cutdneas). Tiene anticuerpos anti-TIF-1y +++ y antecedente
de neumopatia intersticial, en tratamiento con prednisona, metotrexato e
hidroxicloroquina. A mediados de febrero de 2024 sufre visién borrosa bila-
teral, asi como diplopia y dolor ocular a la movilizacién. La exploracion fisi-
ca revela diplopia, AV: 20/200 bilateral. La resonancia magnética identifica
datos de neuritis 6ptica, lesiones hiperintensas supratentoriales, subcorticales
y en cuerpo calloso en T2 y FLAIR (Figura 1). En virtud de la debilidad
muscular, afectacién visual y disfagia recibié pulsos de metilprednisolona que
produjeron mejoria de fuerza y vision. En abril de 2024 aparece otro cuadro
de neuritis éptica sin nuevo deterioro de la fuerza muscular, con mejoria
posterior al ajuste de la dosis del glucocorticoide.

Discusién: Son pocos los casos descritos en las publicaciones médicas de pa-
cientes con dermatomiositis y neuritis optica; sin embargo, algunos autores
han propuesto que la afeccién al nervio éptico y la retina podria subestimarse
en estos pacientes, de tal manera que podria estar justificada una evaluacién
oftalmoldgica sistemdtica. Se ha postulado que la causa del dafio al nervio
éptico y la retina podria deberse a vasculitis con alteracion endotelial y trom-
bosis, pero hasta el momento no existe una via que permita establecer una
relacién causal. En la mayoria de los casos, la pérdida visual parece ser rever-
sible, aunque se han observado casos de pérdida visual persistente a pesar del
tratamiento con glucocorticoides y otros agentes inmunosupresores.
Conclusiones: Se presenta el caso de una paciente con dermatomiositis y
posterior cuadro de neuritis 6ptica, lo cual representa una correlacién poco
frecuente y con mecanismos ain no descritos. No se descarta la interven-
cién de algunas vias que interconecten la aparicién en un mismo paciente
de estos dos trastornos.
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Figura 1. Resonancia magnética que delinea lesiones hiperintensas a nivel
supratentorial, subcortical y en cuerpo calloso en T2. (DCC008)
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DCCoo9

ARTRITIS PSORIASICA SINE PSORIASIS. LA IMPORTANCIA
DE REVALORAR UN DIAGNOSTICO ANTE FALLA AL TRATA-
MIENTO

C. Silva-Alvarez, M.]. Baeza-Rivera, G. Echeverria-Gonzilez, N. Cas-
tro-Lizano

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

Introduccién: La artritis reumatoide seronegativa y la artritis psoridsica
sin psoriasis son entidades poco frecuentes que conllevan un reto diag-
néstico ante la ausencia de estudios serolégicos caracteristicos de cada
enfermedad, con la posibilidad de confundir ambas en algunas ocasiones.
Este problema se acentia con el uso previo de inmunosupresores y el me-
totrexato es uno de los mds utilizados, con beneficio principal en piel. Al-
rededor del 11% de los pacientes se reclasifica de una artritis seronegativa
a una artritis psoridsica en una evolucién de 10 afios.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 49 afios con diagnéstico de
artritis reumatoide seronegativa (2008), en control con metotrexato (10
mg/sem), prednisona (5 mg/dfa) e indometacina (25 mg/dia). La dlcera
corneal (2022) se traté con parche de cianoacrilato y colocacion de col-
gajo. Se la valoré en consulta por probable queratoconjuntivitis seca y se
identificaron contractura en flexién de ambos codos, manos con desviacién
cubital, dedos en boutonniere y pulgar en Z bilateral. VSG 35 mm/h (0-
20), PCR 0,17 mg/1 (< 10), ANA 1:80 patrén moteado y citoplasmitico,
anti-Ro 4 UR/mL (< 20), anti-La < 2 UR/mL (20), anti-SCL.70 < 2 UR/
mL (20), factor reumatoide 20 UI/mL (0-30), anti-CCP < 5 U/mL (20).

Las radiografias mostraron manos con esclerosis de carpos, osteoporosis
yuxtaarticular, erosiones de distribucién asimétrica bilateral en interfalin-
gicas distales, anquilosis de interfaldngicas, acroostedlisis, deformidad de
lapiz en copa y falange de marfil. TACAR de térax: signos de neumopatia
intersticial no especificada en < 10%, por lo que se estableci6 el diagndstico
de artritis psoriasica (Figura 1).

Discusién: La artritis psoridsica, con sus diversas manifestaciones, puede
asemejarse a otro tipo de artritis inflamatorias, especialmente en su forma
poliarticular, como en el caso de esta paciente, que muestra caracteristicas
clinicas y radiogréficas indicativas de artritis reumatoide. En este abordaje
destaca la limitacién de pruebas de laboratorio para la clasificacién, dado
que son inespecificas. Hasta un 15% de los pacientes desarrolla artritis
antes de la psoriasis, por lo que el diagnéstico de artritis psoridsica a me-
nudo se retrasa, lo que produce dafio articular significativo y discapacidad
a largo plazo.

Conclusiones: La relevancia de esta revisién radica en la necesidad de
revalorar el diagndstico ante la escasa mejoria y progresién de la enferme-
dad a pesar de un tratamiento adecuado; estas dos entidades oponen alta
dificultad diagnéstica al inicio de las manifestaciones articulares. Ademds,
es fundamental considerar los factores de confusion, signos y sintomas,
como los inmunosupresores utilizados.
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ENCEFALITIS AUTOINMUNE POR ANTICUERPOS ANTI-NMDA
EN UNA PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
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Figura 1. (A) Radiografia PA de manos que revela cambios correspon-
dientes a AP, en particular anquilosis, falange de marfil y lipiz en copa.
(B) Tomograffa computarizada de alta resolucién que muestra dreas de
reticulacién subpleural y vidrio despulido en bases de predominio derecho.
(DCC009)

Introduccién: En el lupus eritematoso sistémico (LES), las manifestacio-
nes neuropsiquidtricas (NP) incluyen 19 sindromes, que representan un
desafio diagnéstico para los médicos porque no existe una prueba diag-
néstica confirmatoria. La encefalitis anti-NMDA (E-ANMDA) es una
enfermedad rara caracterizada por una constelacién de sintomas, en espe-
cial psiquidtricos, diagnosticados en un contexto clinico adecuado con an-
ticuerpos anti-NIMDA en el liquido cefalorraquideo. Poco se ha estudiado
la relacién entre estas dos entidades; sin embargo, ambas afecciones se pre-
sentan con anticuerpos contra diferentes unidades del receptor NMDA,
lo que sugiere un sustrato fisiopatolégico similar, asi como caracteristicas
clinicas similares, lo que dificulta a los médicos diferenciarlas.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 31 afios con LES y manifesta-
ciones mucocutdneas y articulares de un afio de evolucién, con anticuerpos
anti-ADN y ANA, tratada con cloroquina y prednisona y remisién clinica
a pesar de la mala adherencia al tratamiento. En febrero de 2023 se docu-
ment6 proteinuria en limites no nefréticos sin deterioro de la funcién renal,
por lo que se inicié tratamiento con dcido micofendlico. Quince dias después
desarrollé cefalea de predominio occipital, EVA 9/10, sin respuesta a los
analgésicos, que se acompaifié de episodios de vértigo; debido a estos sin-
tomas, la paciente decidié suspender el tratamiento médico y una semana
después aparecieron pensamientos desorganizados, delirios de persecucion,
alucinaciones auditivas, trastornos del lenguaje, insomnio y agitacién psico-
motriz. Se estableci6 el diagnéstico de episodio psicético. Se tomé muestra
de liquido cefalorraquideo con resultado normal y anticuerpos ANA posi-
tivos +++; el electroencefalograma era normal y la angiotomografia craneal
revel$ infarto frontotemporal izquierdo antiguo; hay hipocomplemente-
mia y anticuerpos anti-ADN positivos, lo que lleva a concluir el episodio
psicético como manifestacién neuropsiquidtrica secundaria al LES. Se la
hospitalizé y recibié pulsos de metilprednisolona por cinco dias, ciclofosfa-
mida intravenosa y antipsicético atipico, sin mejorfa del episodio psicético;
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se requirié tratamiento con dexmedetomidina. Con posterioridad presenté
un nuevo episodio psicético de dificil control. Se aumentaron las dosis de
antipsicéticos hasta las maximas y se iniciaron moduladores de la conducta
y benzodiazepinas sin respuesta. Se realizé resonancia magnética cerebral
con lesiones inespecificas en tracto piramidal, hipocampo, giro prefrontal
y sustancia negra; se determinaron anticuerpos anti-NMDA tipo 1 en li-
quido cefalorraquideo con resultados positivos, lo que permitié establecer
E-ANMDA. Se inici6 tratamiento con inmunoglobulina y plasmaféresis, y
se consiguié mejoria clinica del paciente.

Discusion: Este caso resalta la complejidad diagnéstica de las manifesta-
ciones neuropsiquidtricas del LES, en particular en la diferenciacién con
otras enfermedades autoinmunitarias como la E-ANMDA. La coexisten-
cia de estos dos sindromes plantea un desafio significativo, ya que ambos
poseen una constelacion de sintomas neuropsiquidtricos que se superpo-
nen. El diagnéstico en este caso se basé en un enfoque clinico integral,
sustentado por la identificacién de anticuerpos anti-NMDA en el liquido
cefalorraquideo, lo que hizo posible diferenciar la encefalitis de las mani-
festaciones neuropsiquidtricas tipicas del LES. El control de esta paciente
también pone en relieve la necesidad de un enfoque terapéutico multi-
modal. A pesar del tratamiento inmunosupresor regular para LES NP, la
adicién de tratamientos especificos como la plasmaféresis y la inmunoglo-
bulina fue crucial para la recuperacion clinica.

Conclusiones: Esta paciente cumpli6 criterios para LES NP y E-ANM-
DA; es un ejemplo del mosaico clinico de la autoinmunidad y puede repre-
sentar un cambio futuro en el paradigma del estudio de las manifestaciones
neuropsiquidtricas en pacientes con LES.
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MIASTENIA GRAVE Y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO ;ES
LATIMECTOMIA UN FACTOR DE RIESGO? REPORTE DE CASO
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Introduccién: El lupus eritematoso sistémico (LES) y la miastenia grave
(MG) son enfermedades autoinmunitarias que comparten algunos me-
canismos fisiopatoldgicos y ambas se presentan con mayor frecuencia en
mujeres. Se han documentado factores de riesgo en las dos, que se han
vinculado con el desarrollo de poliautoinmunidad, la cual se define como
la presencia de dos o més enfermedades autoinmunitarias en un mismo
individuo. Entre los determinantes propuestos para su superposicion se
encuentra la timectomia, un procedimiento realizado con la finalidad de
eliminar los sintomas de la MG y que, de acuerdo con la bibliografia, pue-
de vincularse con mecanismos patogénicos en LES, como la pérdida de
autotolerancia central y una consecuente sobreproduccién de anticuerpos.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 32 afios con diagndstico de
miastenia grave en 2008 y crisis miasténicas de repeticién, por lo que se
practicé timectomia y se indicé rituximab de 2010 a 2019 con buena res-
puesta. Dada la pérdida del servicio médico, continué el tratamiento con
azatioprina y piridostigmina, con apego irregular.

En enero de 2024 desarrolla tlceras orales, artralgias, debilidad muscular
y neuropatia en miembros pélvicos y mas adelante muestra cuadro de psi-
cosis en la unidad de origen con alucinaciones; los estudios de laboratorio
revelan pancitopenia. Se la traslada a este hospital para recibir atencién
especializada. A su ingreso se inicié protocolo y se registraron ANA: 1:80,
anti-RNP: 122 U (< 20: negativo), anti-Sm: 114 U (< 20 negativo), an-
ti-DNA: 1171 UI/ml (< 200 negativo); la electromiografia de extremida-
des indic6 polineuropatia sensitiva y motora axonal que comprometia las
cuatro extremidades. Biometria hemadtica: leucocitos: 4,5 miles/mm3, lin-
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focitos: 0,74 miles/mm?, hemoglobina: 9,4 g/dL, plaquetas: 94 000/mm?®.
Se establece el diagnéstico de LES, se instituye tratamiento con pulsos de
metilprednisolona, y se continta con azatioprina (100 mg/24 h) y predni-
sona (30 mg/24 h), con mejoria de los sintomas.

Discusién: De acuerdo con diversos informes y revisiones bibliograficas,
ademds de la relacién conocida entre MG y LES, existe una creciente evi-
dencia para considerar a la timectomia como un factor de riesgo para el
desarrollo de superposicién. Este caso muestra la necesidad de indagar en
los diversos mecanismos fisiopatolégicos relacionados con el desarrollo de
dichas anomalias, sobre todo en el contexto de factores de riesgo afiadidos,
como la agregacién familiar, descrita en todas las EA y de las cuales la MG
no es la excepcion.

Conclusiones: La vinculacién de LES y MG merece algo mds que una
mencién casual. Tal y como sucede con la timectomia, las crecientes evi-
dencias de multiples factores de riesgo relacionados exigen el desarrollo de
estudios epidemiolégicos a gran escala que permitan no solo establecer los
mecanismos fisiopatolégicos subyacentes, sino también las posibles estra-
tegias terapéuticas eficaces y menos riesgosas.
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USO DE TOFACITINIB EN DISFUNCION HEPATICA POR EN-
FERMEDAD DE STILL DEL ADULTO
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za-Elizondo!

@ Centro Médico Hospital Zambrano Hellion, @Instituto Tecnoldgico y de
Estudios Superiores de Monterrey

Introduccién: La enfermedad de Still del adulto (ESA) es un trastorno
autoinflamatorio caracterizado por fiebre, eritema evanescente, poliartri-
tis y odinofagia. Debido a la produccién inadecuada de citocinas como
parte central de su patogenia, puede complicarse con episodios potencial-
mente letales, como el sindrome de activacién de macréfagos y hepati-
tis fulminante. Por lo general se trata con esteroides e inmunosupresores
convencionales como metotrexato (MTX), leflunomida o azatioprina. Sin
embargo, 30% a 40% de los pacientes no responden o tienen contraindica-
ciones para estas modalidades.

El éxito de los inhibidores JAK en el tratamiento de otras enfermedades
reumdticas ha aumentado cada vez mids su indicacién terapéutica. El to-
facitinib es un inhibidor pan-JAK utilizado en una serie de casos de 14
pacientes con ESA refractaria en China con seguimiento desde uno hasta
24 meses: 50% logré una remisién completa, 42% una remisién parcial y
7% sufri6 recaida.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 49 afios sin antecedentes de
importancia, que acude al servicio de urgencias tras mostrar fiebre > 38°.
Al interrogatorio refiere eritema evanescente de cuatro semanas de evolu-
cién, acompafiado de odinofagia, artralgias y malestar general. En la ex-
ploracién fisica se identifican linfadenopatias. Los estudios de laboratorio
sefialan leucocitosis (18,6 x 10%/uL), AST elevada (76 UI/L), ALT elevada
(83 UI/L), hiperferritinemia (64 000 ng/mL) y procalcitonina negativa
(0,4 ng/mL). Las pruebas de autoinmunidad para factor reumatoide, an-
ticuerpos antinucleares, anti-DNAds, anti-CPP, anti-SSA/Ro, anti-SSB/
La, antimusculo liso y los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo resul-
taron negativas. PCR para CMV y VEB también fueron negativos. El
ecocardiograma transtordcico no identificé vegetaciones. La tomografia de
cuello y térax reconocié derrame pleural bilateral, derrame pericédrdico y
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linfadenopatias cervicales izquierdas con esplenomegalia. La paciente se
diagnosticé con ESA basado en los criterios de Yamaguchi. Se inicié me-
tilprednisolona IV (500 mg/dia por 3 dias). Se continué con prednisona
(60 mg/dia) y se inicié tocilizumab (600 mg a los dias 0 30), con mejoria
del compromiso cutineo, articular, seroso y de laboratorio, por lo que se
decide su egreso. La paciente reingresé cuatro semanas después por dis-
funcién hepitica (Figura 1). La biopsia de médula 6sea no revela datos de
hemofagocitosis, por lo que se instituye tratamiento con metilprednisolona
IV (1000 mg/dia por 3 dias) y se decide cambiar el tocilizumab por tofa-
citinib (5 mg/12 h). Se continta con prednisona (60 mg/dia) y suspensién
hasta 10 mg/dfa a las cuatro semanas del inicio del tofacitinib. A la semana
11 de seguimiento, la paciente demuestra remisién completa de sus mani-
festaciones clinicas y mejoria de los pardmetros de laboratorio (Tabla 1).

Figura 1. Representacién grifica de la evolucién de los valores de AST,
ALT y ferritina de la paciente. (IDCC012)
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Tabla 1. Estudios de laboratorio de la evolucién de la paciente. (DCC012)

Iniciales Semana | Semana | Semana | Semana

4 6 7 11
Hemoglobina (g/dL) 12,7 13,2 13,5
Leucocitos (103/pL) 18,6 9,79 7,08
Plaquetas (103/pL) 383 115 220
Ferritina (ng/mL) 64000 3650 6479,7 123,8
Aspartato
aminotransferasa (UI/L) 76 181 361 938 29
Alanino aminotransferasa
(UI/L) 83 176 456 1010 42
Bilirrubina total (mg/dL) 0,6 0,3 0,6 0,3 0,6
Fosfatasa alcalina (UI/L) 173 74 88 139 53
Deshidrogenasa lactica
(UI/L) 510 834 985 1351 362
Proteina C reactiva (mg/L) 71,8 4,0 29,7 4,0
Velocidad de edimentacién
globular (mm/h) 59 3 7 8

Discusién: La ESA es todavia un desafio terapéutico debido a su heteroge-
neidad clinica y a la baja frecuencia de la enfermedad, por lo que existen solo
series pequefas de casos sobre tofacitinib. Este firmaco bloquea la accién de
multiples citocinas proinflamatorias, como 1L-6, IL-10, IFN-y, IFN-a y el
GM-CSF. Ademis, inhibe la activacién del complejo inflamatorio NLRP3
en neutréfilos, lo que reduce la produccién de IL-1B. Dado que la cascada
de citocinas proinflamatorias es parte de la patogenia de la ESA, podria con-
siderarse el uso de este inhibidor JAK como alternativa ante la falta de res-
puesta de los inhibidores IL-6 en pacientes con ESA y disfuncién hepitica.
Conclusiones: El tofacitinib puede ser una opcién terapéutica para pacien-
tes con ESA y disfuncién hepitica, sobre todo en los enfermos que no res-
ponden al tratamiento regular. Se requieren estudios adicionales para definir
el perfil de los pacientes que podrian beneficiarse de los inhibidores JAK.
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DCCo13

SINOVITIS VILLONODULAR PIGMENTADA EN UN PACIENTE
CON GOTA GRAVE. REPORTE DE CASO

L. Garduﬁo—AngeIes, M.N. Fuentes-Herndndez, L. Calderén-Garcia, H.
Garcia-Mucifio
Hospital General Toluca ISSSTE

Introduccién: La sinovitis villonodular pigmentada (SVNP) es una alte-
racién benigna poco frecuente que se caracteriza por crecimiento de tejido
sinovial junto con depésitos de hemosiderina; se ha postulado un origen
inflamatorio o neoplésico benigno. Se debe establecer el diagnéstico di-
ferencial con trastornos infecciosos, reumdticos y neoplasias malignas. Se
presenta el caso de un paciente con antecedente familiar de gota, hiperu-
ricemia, artritis cronica en ambas rodillas y diagnéstico de SVPN y artritis
gotosa (AG) con caracteristicas de gota grave (GG).

Presentacién del caso: Paciente masculino de 33 afios con antecedentes he-
redofamiliares de gota e individuales de dislipidemia mixta, hiperuricemia
y litiasis renal. El padecimiento actual tiene cinco afios de evolucién con
artritis y deformidad en ambas rodillas que limita la deambulacién y que
se exacerba con la bipedestacién y el consumo de dieta rica en purinas. Re-
cibié multiples esquemas terapéuticos con esteroides, antiinflamatorios no
esteroideos (AINE) y relajantes musculares, con mejoria parcial de cuadro.
Lo valora el servicio de traumatologia, que realiza limpieza articular y si-
novectomia de rodilla derecha, con obtencién en biopsia de tejido mem-
branoso de superficie nodular, de consistencia gomosa, consistente con
SVNBP, y esclerosis extensa y capsulotomia de rodilla izquierda; se identi-
fican multiples tumores adheridos a la cdpsula articular de caracteristicas
granulomatosas indicativas de tofos.

El servicio de reumatologia lo valora en el 2023 por persistencia de artritis
en ambas rodillas, artralgias en pies y manos, dolor lumbar de tipo mecdni-
co y registro de édcido urico 11,53 mg/dL, VSG 15 y PCR 5,0. Se solicitan
estudios de extensién para efectuar diagndsticos diferenciales. La resonan-
cia magnética (RM) de articulaciones sacroiliacas es normal; la RM de la
rodilla izquierda en T'1 muestra lesiones hipointensas yuxtaarticulares con-
sistentes con tofos, con erosiones oseas adyacentes a estos; en la secuencia
T2 se observa hipertrofia de tejido sinovial (Figura 1). HLA B27 negativo,
anticuerpos anti-SSA y SSB negativos, antipéptido ciclico citrulinado, an-
tinucleares y factor reumatoide negativos. Se diagnéstica AG con caracte-
risticas de GG. Se inicia tratamiento con dieta libre de purinas, alopurinol
(300 mg x 2), colquicina (0,5 mg dia) y AINE; se obtiene mejoria clinica.
Discusion: La SVNP es una alteracién benigna con pocos informes de
caso en las publicaciones médicas; se caracteriza por crecimiento de tejido
sinovial en relacién con depésitos de hemosiderina. Su fisiopatologia no se
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conoce del todo, pero se ha vinculado con procesos infecciosos, neoplasias
benignas y procesos inflamatorios con la sobreexpresién de factor estimu-
lante de colonias 1 (CSF1), que atraen células inflamatorias, incluidos cé-
lulas gigantes, macréfagos y osteoclastos.

Por su parte, la AG es una enfermedad crénica reconocible por el depésito
de cristales de urato monosédico en las articulaciones y, en casos graves,
de forma subcutdnea como tofos. De acuerdo con el Grupo de Estudio de
Gota en Latinoamérica (GRESGO), los pacientes con GG tienen menor
edad de inicio, més antecedentes familiares de gota y curso mds agresivo y
poco controlable de la enfermedad. Son escasos los informes publicados de
la relacién de ambas enfermedades. La SVNP es un reto diagnéstico con
enfoque multidisciplinario, que siempre debe considerarse en el diagnésti-
co diferencial de las artropatias.

Conclusiones: El tofacitinib podria ser una opcién terapéutica para pacien-
tes con ESA y disfuncién hepitica, sobre todo en aquellos que no responden
al tratamiento habitual. Se requieren estudios adicionales para definir el per-
fil de los pacientes que podrian beneficiarse de los inhibidores JAK.

Figura 1. (A) Resonancia magnética de rodilla izquierda en la que se ob-
servan imdgenes hipointensas con erosion yuxtaglomerular concordantes
con tofos. (B) Secuencia T2 en la que se identifica engrosamiento del tejido
sinovial. (C) Muestra de material obtenido en capsulotomia anterior y si-
novectomia con caracteristicas macroscépicas similares a tofos. (D) Corte
histolégico de las muestras obtenidas en el que se identifica pigmentacién
del tejido secundario a hemosiderina. (DCC013)
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DCCo14

LESIONES EN TIRO AL BLANCO EN LUPUS: SINDROME DE
ROWELL ;ENTIDAD CLINICA SEPARADA O VARIEDAD DE LU-
PUS CUTANEO SUBAGUDO?

M. Jiménez-Tirado, A.E Vézquez-Hernandez, M. Saeb-Lima, . Rios-Va-
lencia, E. Martin-Nares

Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador Zubirin

Introduccién: El sindrome de Rowell se caracteriza por lesiones tipo eri-
tema multiforme en pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES) y
positividad a anticuerpos anti-SSA/Ro; no obstante, su existencia como
entidad clinica es controversial en las publicaciones médicas. A continua-
cién, se presenta un caso de una paciente con LES y lesiones en diana
tipicas del eritema multiforme.

Presentacion del caso: Mujer de 33 afios con antecedente de lupus eri-
tematoso sistémico con actividad mucocutinea, articular y hematolégica
a expensas de leucolinfopenia. Tiene el diagnéstico de sindrome de Sj6-
gren vinculado con el antecedente de dos episodios de parotiditis aguda y
determinacién de anticuerpos anti-SSA/Ro en 353 Ul/mL. Desde 2014
sufrié recaidas de lupus cutdneo subagudo, discoide y tumidus, ademds
de perniosis, para lo cual ha recibido tratamiento con azatioprina, me-
totrexato, cloroquina y prednisona con dosis hasta de 0,5 mg/kg al dia,
con mejoria de los sintomas, pero recurrencia de las lesiones tras la dis-
minucién de la prednisona a dosis menores de 15 a 20 mg al dia. Entre
2017 y 2018 participé en un protocolo de investigacién de dapirolizumab
contra placebo, con el cual se documenté remision; sin embargo, experi-
ment6 nuevos cuadros con la suspensién de fairmaco/placebo. En 2023 se
document6 toxicidad por antipalidicos por lo que fue necesario suspender
la cloroquina. En junio de 2024 mostré lesiones diseminadas a cabeza,
tronco y cuatro extremidades caracterizadas por placas de coloracién eri-
tematosa, de forma anular, con escama laminar fina, algunas con centro
atréfico pélido, las cuales eran ardorosas y aumentaron de modo progresivo
en nimero y extension en el periodo de una semana; se acompafaron de
fiebre, adenopatias cervicales dolorosas y tlceras orales (Figura 1). La pa-
ciente negé exposicion previa a nuevos farmacos, asi como algtin sintoma
indicativo de proceso infeccioso reciente. Se reinici6 la prednisona (35 mg
al dfa) y se realizé biopsia por huso y sacabocados con resultado de eritema
multiforme consistente con sindrome de Rowell. Se decidié cambio de
tratamiento a rituximab (1 g IV 2 dosis separadas por 15 dias) con mejoria
de las lesiones.

Discusién: En 1963 se acufié el término sindrome de Rowell en cuatro
pacientes con lupus discoide, perniosis y lesiones de tipo eritema multi-
forme. Desde entonces se han documentado al menos otros 90 casos y
existen hasta el momento cuatro propuestas de criterios diagndsticos de
esta enfermedad. Sin embargo, algunos autores han propuesto la inexis-
tencia de este sindrome. Al realizarse una revision sistematica de 67 casos
publicados, las caracteristicas esenciales descritas por Rowell ez a/. fueron
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Figura 1. Lesiones cutineas en diana: (A) al momento de la valoracién inicial; (B) luego del tratamiento con prednisona (35 mg al dia). (C y D) Dermatitis

inconstantes: lupus discoide en 33%, perniosis en 15% y positividad para
anticuerpos anti-SSA/Ro en 59%. Por lo tanto, algunos autores consideran
que dicho sindrome puede corresponder a una variedad de lupus cutineo
subagudo, dado que se ha notificado que hasta el 42% puede mostrar le-
siones en diana o bien una coincidencia entre eritema multiforme tipico y
otras manifestaciones cutdneas de LES.

Conclusiones: La entidad descrita como sindrome de Rowell es in-
frecuente y su existencia se ha puesto en duda por la inconsistencia en
los casos publicados de las caracteristicas diagndsticas en los criterios
propuestos. En todo caso, se ilustra aqui la posibilidad de aparicién de
lesiones en diana tipo eritema multiforme como manifestacién cutdnea
de lupus.
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DCCo1s

EXPERIENCIA DEL USO DE INHIBIDORES JAK EN PACIENTES
CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS DEL HOSPITAL
INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ EN 2023-2024

K. Alba-Hernindez, A.C. Mufioz-Cedefio, A.E. Santizo-Avila, E.M. Ra-
mos-Galeano, M. Ovando-Castillo, S. Rodriguez-Aguayo, H. Mencha-
ca-Aguayo, E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: Los inhibidores de la cinasa Janus (JAK) son agentes te-
rapéuticos innovadores disefiados para modular la sefializacién intrace-
lular mediada por citocinas proinflamatorias que inhiben la transcripcién
de genes relacionados con la inflamacién. En el contexto de las enfer-
medades reumatolégicas, estos firmacos suprimen de manera selectiva
la reaccién inmunitaria patoldgica dirigida contra tejidos especificos.
Aunque su empleo en pediatria se encuentra en fases tempranas con in-
dicaciones limitadas, la evidencia emergente sugiere resultados clinicos
prometedores.

Objetivo: Describir la experiencia del uso de los inhibidores JAK en pa-
cientes pedidtricos con enfermedades reumatoldgicas en el Hospital Infan-
til de México Federico Gémez.

de interfaz vacuolar con multiples queratinocitos necréticos y leve infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular con cariorrexis. (IDCC014)
; — . P

Material y métodos: Estudio retrospectivo de cinco pacientes pedidtricos
con enfermedades reumiticas resistentes, tratados con inhibidores JAK. Se
registraron los datos clinicos y se analiz6 la evolucién de la enfermedad a
los tres y seis meses de tratamiento.

Resultados: En cuatro de los cinco pacientes presentados, los inhibido-
res JAK permitieron el control de la actividad de la enfermedad y el dafio
a 6rganos diana. Las anomalias incluidas en este grupo fueron: artritis
idiopética juvenil (AI]) sistémica (20%), sindrome de Blau (20%), sin-
drome de Aicardi-Goutieres (60%). Todos los pacientes habian cursado
con resistencia a los tratamientos convencionales para las enfermedades
diagnosticadas con evidencia de dafio a érgano blanco irreversible. Un
paciente con AlJ cursaba con sindrome de activacién de macréfagos re-
currente y fallecié por complicaciones de COVID-19 y con anterioridad
habia suspendido el tratamiento con inhibidores JAK por desabasto. Los
pacientes requirieron incremento posolégico de acuerdo con evolucién
clinica y bioquimica. No se registraron dislipidemias atribuibles al uso de
inhibidores JAK durante el tiempo de observacién, dado que se trata de
una alteracién preexistente vinculada con el uso prolongado de esteroi-
des; tampoco se identificaron citopenias. Se documenté una disminucién
significativa de los reactantes de fase aguda (Figuras 1 a 3 y Tabla 1)
durante el tiempo en el que se administré el baricitinib, mientras que se
informé un incremento tras la interrupcién del firmaco debido al desa-
basto hospitalario.

Tabla 1. Diagnésticos, edad y afectacién a érgano blanco que llevaron a
prescribir JAK y sus dosis. (DCCO015)

. Principal . Dosis | Dosis
Pacientes Edad afectacion Complicaciones inicial | actual
Defuncién secundaria
Paciente 1 -Articular |a infeccién por
AT sistémica 4 afios |-Pulmonar [ SARS-CoV-2 4mg | n/a
-Hepitico |no atribuible a uso
de JAK
Paciente 2 - . L
Sindrome de Blau 12 afios | -Ocular Sin complicacién 4mg | 8mg
Paciente 3 -Ocular Elevacién
Sindrome 13 afios | -Articular | transaminasas 6mg | 8mg
Aicardi-Goutiéres -SNC Dislipidemia
Paciente 4 Elevacion
Sindrome de 12 afios | -Ocular transaminasas 6mg | 8mg
Aicardi-Goutiéres Dislipidemia
Paciente 5 Elevacién
) - |-SNC .
Sindrome de 2afos |~ transaminasas 4mg | 4mg
-Cutineo

Aicardi-Goutiéres
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Figura 1. Reactantes de fase aguda antes y durante el tratamiento con JAK. (DCC015)
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Figura 2. Valores de colesterol y triglicéridos antes y durante la administracién de los inhibidores JAK. (DCC015)
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Conclusiones: La administracién de inhibidores JAK en las enferme-
dades reumatoldgicas pedidtricas refractarias ha mostrado un control
eficaz de la enfermedad en la mayoria de los casos, con un perfil de
seguridad adecuado. Aunque son una opcion valiosa para pacientes que
no responden a las modalidades convencionales, la interrupcion del tra-
tamiento por desabasto y un caso con evolucién desfavorable resaltan
la necesidad de asegurar el acceso continuo. A pesar de la experiencia
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limitada en pediatria, los resultados sugieren que los inhibidores JAK
son una herramienta promisoria en el tratamiento de estas enferme-

dades.
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Figura 3. Biometria hemitica antes y durante del uso de los inhibidores JAK. (DCCO015)
Biometria hematica.
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DCCo16

ARTRITIS INMUNOMEDIADA POR PEMBROLIZUMAB: PRE-
SENTACION DE DOS CASOS

P. Rodriguez-Lépez, A. Vargas-Guerrero, E.E. Aguilar-Oliva
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chdvez

Introduccién: El pembrolizumab es un anticuerpo monoclonal an-
ti-PD-1 (muerte celular programada 1) empleado como inmunoterapia
oncolégica. Actiia como inhibidor de los puntos de control inmunitario
(IPCI) al bloquear las sefiales inhibitorias del linfocito T y aumentar la
respuesta inmunitaria antitumoral. Los IPCI pueden generar efectos ad-
versos inmunomediados, que afectan sobre todo en los planos gastrointes-
tinal, endocrino y dermatolégico, mientras que los reumatolégicos ocurren
en 5% a 10%. Es indispensable conocer el espectro de efectos secundarios
inmunomediados que surgen de nuevos tratamientos y pueden producir
manifestaciones reumatolégicas, por lo que se describen dos casos de artri-
tis inmunomediada por pembrolizumab.

Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 67 afios con cincer urotelial del tracto urinario supe-
rior, quien recibié inicialmente tratamiento con nefrectomia radical, asi
como quimioterapia con cisplatino y gemcitabina. Cursé con un periodo
libre de enfermedad por dos afios cinco meses con posterior recurrencia
y metdstasis 6sea a olécranon derecho. Se inicié tratamiento con pem-
brolizumab (200 mg cada 3 semanas por 6 ciclos). Inicié con poliartritis
simétrica y subaguda en interfalingicas proximales (IFP), metacarpo-
falangicas (MCF), carpos, codo izquierdo, rodillas y tobillos. Estudios de
laboratorio: PCR 39,1 mg/dL, anticuerpos antipéptidos ciclicos citruli-
nados (anti-PCC) y factor reumatoide (FR) negativos. Radiografias de
manos y pies normales. Se inicié metotrexato (10 mg/sem) y prednisona
(5 mg/dia), con mejoria notoria del proceso inflamatorio. Suspensién
completa de la prednisona en cuatro meses.

Caso 2: Mujer de 31 afios con céncer de recto etapa IV por actividad
tumoral en retroperitoneo. Recibié radioterapia y quimioterapia, y luego
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inmunoterapia con pembrolizumab. Dos meses después inicié poliartri-
tis en interfaldngicas proximales de ambas manos. La exploracién reco-
nocié ademds tenosinovitis del extensor comun de los dedos derecho y
los extensores radiales largo y corto izquierdos. Estudios de laboratorio:
PCR 0,5 mg/dL, anticuerpos anti-PCC y FR negativos. Se demostré
por ultrasonido poliartritis no erosiva leve a moderada, sin sefial Doppler,
en articulaciones MCE, IFP y radiocarpiana bilaterales. Se iniciaron hi-
droxicloroquina (200 mg/dia) y un curso corto de antinflamatorios no
esteroideos, con mejoria clinica después de tres meses.

Discusién: La artritis inmunomediada por IPCI se presenta de forma he-
terogénea en gravedad, articulaciones afectadas y hallazgos imagenoldgi-
cos. Suele aparecer en etapas tempranas tras el inicio del tratamiento, como
en los pacientes presentados, y puede persistir luego de su suspensién. Las
artralgias son el efecto adverso reumatolégico mis frecuente relacionado
con los IPCI y hasta el 50% con una presentacion clinica similar a la de la
artritis reumatoide, con poliartritis simétrica de pequefias articulaciones.
Muchas veces cursa con tenosinovitis o entesitis, incluso en ausencia de
artritis. La mayor parte de los casos de artritis relacionada con IPCI mejo-
ra al suspender el medicamento, y con el uso de AINE y glucocorticoides.
Ante una respuesta clinica insuficiente pueden emplearse firmacos modi-
ficadores de la enfermedad sintéticos convencionales (FARMEsc), el m4s
frecuente de los cuales es el metotrexato, seguido por hidroxicloroquina y
sulfasalazina, como monoterapia o en combinacién. En cuadros graves se
han empleado inhibidores del factor de necrosis tumoral o inhibidores de
interleucina 6.

Conclusiones: Las manifestaciones reumatolégicas en un paciente onco-
légico requieren una adecuada semiologia y conocimiento tanto de los sin-
dromes paraneoplasicos como de los efectos adversos de los tratamientos
oncolégicos, como los IPCI. La atencién multidisciplinaria, en particular
entre reumatélogos y oncélogos, es indispensable para el tratamiento exi-
toso de acuerdo con el estado de la neoplasia y el efecto de las manifesta-
ciones musculoesqueléticas.
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DCCo17

SARCOMA DE LA INTIMA QUE SIMULA LUPUS ERITEMATO-
SO SISTEMICO

M. Enriquez-Luna, H. Delgadillo-Rodriguez, K. Del Valle-Zamora, A.
Aranda-Frausto, A. Vargas-Guerrero

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chdvez

Introduccién: El cincer puede inducir la formacién de autoanticuerpos
como epifenémeno en relacién con la liberacion de proteinas neoantigéni-
cas tumorales. Estos autoanticuerpos pueden aparecer muchos afios antes
del diagnéstico de cincer, lo que sugiere que el proceso ocurre durante
las primeras etapas de la tumorigénesis. El sarcoma de la intima es una
neoplasia maligna rara que surge de las células mesenquimales de la intima
de la pared de la arteria pulmonar y suele confundirse con tromboembolia
pulmonar, lo que retrasa el diagnéstico y tratamiento.

Presentacion del caso: Mujer de 42 afios con obesidad. Inicié en mayo
de 2024 con disnea de inicio stbito, por lo que se diagnosticé tromboem-
bolia pulmonar (tronco de la arteria pulmonar derecha) y egresé con ri-
varoxabdn. Dos semanas después ingresé a esta institucién por derrame
pleural bilateral y pericardico que se traté con ventana pericirdica y sonda
endopleural. Destacaban hipocomplementemia, antinucleares, anti-DNA
y anticardiolipina IgG (42 UI) positivos; anticoagulante lipico positivo,
pero bajo efecto residual del rivaroxabén. Se diagnosticé lupus eritematoso

sistémico (LES) y se egresé con glucocorticoides e hidroxicloroquina. Dos
meses después reingresé por disnea y dolor pleuritico. La angiotomografia
revel6 derrames pericdrdico y pleural. El ecocardiograma indicé seudotu-
mor inflamatorio. La resonancia magnética reconocié seudotumor a nivel
del segmento anterior del l6bulo superior derecho de contenido hetero-
géneo, como se observa en la Figura 1. Destacan en la analitica anticuer-
pos anti-DNA, anticardiolipina IgG y anticoagulante lipico negativos y
complemento normal. Debido a la evolucién clinica y serolégica, asi como
los hallazgos de gabinete, se sospeché diagnéstico diferencial. Se realizé
videotoracoscopia con lobectomia superior con informe histopatolégico
de sarcoma de la intima de la arteria pulmonar.

Discusién: Los autoanticuerpos habitualmente se han vinculado con enfer-
medades reumatoldgicas autoinmunitarias; sin embargo, se han informado
autoanticuerpos de forma transitoria en sueros de pacientes con cdncer como
epifenémeno. La inmunogenicidad de las células tumorales podria inducir
la produccién de una variedad de autoanticuerpos como anti-DNAds, an-
ti-Sm, anti-DNAdc, anti-DNAcs, antihistona, anti-Ro, anti-La, etc. Ante
un contexto clinico consistente y en presencia de autoanticuerpos positivos
pueden determinarse diagnésticos erréneos de enfermedades reumatoldgi-
cas; es indispensable estar alerta y reevaluar los casos ante cambios inespe-
rados en la evolucién. En este caso, una mujer en edad fecunda con serositis
y tromboembolia pulmonar, perfil de autoanticuerpos positivos e hipocom-
plementemia llevaron al diagnéstico de LES. El sarcoma de la intima suele
confundirse con tromboembolismo pulmonar y retrasar el diagndstico, que
por si mismo tiene una media de supervivencia de 11 meses. Debe sospe-
charse esta alteracién ante la presencia de tromboembolismo pulmonar en
un paciente sin factores de riesgo cardiovascular y persistencia de sintomas
respiratorios pese a un tratamiento 6ptimo. Hasta el momento no hay in-
formes publicados de la presencia de autoanticuerpos en este tipo de tumor.
Conclusiones: El sarcoma de la intima es una neoplasia maligna rara que
erréneamente suele diagnosticarse como tromboembolismo pulmonar. E1
rapido deterioro clinico, la pobre respuesta al tratamiento y una inesperada
evolucién de los estudios inmunolégicos deben alertar sobre el diagnés-
tico diferencial. Si bien en esta entidad no hay notificaciones previas del

Figura 1. (A) Angio-TAC que muestra derrame pericdrdico ligeramente hiperdenso indicativo de contenido subhemadtico con predominio en la pared libre
de la auricula y ventriculos izquierdos. (B) Ecocardiograma transtorécico que revela lesion heterogénea hiperecoica adherida a pericardio lateral de bordes
irregulares. (C) RMN de corazén perfusién, corte axial, que muestra seudotumor. (DCC017)

186 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1



LIIT Congreso Mexicano de Reumatologia

conocimiento de los autores de autoanticuerpos positivos, hay multiples
evidencias de estos fenémenos en otras neoplasias malignas.
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DCCo18

DI§FUNCI()N AUTONOMICA COMO PRIMERA MANIFESTA-
CION DE VASCULITIS ANCA POSITIVA (POLIANGEITIS MI-
CROSCOPICA). REPORTE DE CASO

B. Verea-Martinez, R. Mordn, V.M. Rosales-Don Pablo, F. Irazoque-Pa-
lazuelos

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Introduccién: La poliangitis microscépica es una vasculitis no granulo-
matosa necrosante de pequefios vasos, con afectacion principal de pul-
mones y rifiones en un 60% y 80%, respectivamente. Las manifestaciones
neuroldégicas son poco frecuentes (< 10%); la disfuncién autonémica puede
presentar una amplia variedad de sintomas (ortostéticos, vasomotores, se-
cretomotores, gastrointestinales y disfuncién vesical). Se presenta el caso
de un hombre que inicié con sintomas de disfuncién autonémica como
primera manifestacion de vasculitis positiva a ANCA.

Presentacién del caso: Hombre de 52 afios, originario y residente de Oa-
xaca de Judrez, sin antecedentes de importancia. Inicié en marzo 2024 con
un primer episodio de sincope y caida de su propia altura, acompafiado de
disnea, diaforesis y pérdida de control de esfinteres, sin pérdida del estado de
alerta; lo anterior se repitié en mayo y junio y lo valoré un médico privado
quien diagnosticé epilepsia e indicé levetiracetam (500 mg/12 h). Se agregé
malestar general, pérdida de peso de 5 kg en dos meses, por lo que ingresa
con anemia grave, proteinuria y deterioro de la funcién renal (creatinina, 4
mg/dL); se realiza transfusién de 3 concentrados eritrocitarios y se instituye
tratamiento de sustitucion renal. Biopsia renal: glomerulonefritis prolifera-
tiva extracapilar difusa pauciinmunitaria, con lesiones necrosantes fibrinoi-
des segmentarias (glomerulonefritis relacionada con P-ANCA MPO clase
crescéntica), inmunofluorescencia IgG e IgA negativos, C3c positivo con
patrén granular, focal y segmentario en mesangio (Figura 1). Serologia posi-
tiva para vasculitis ANCA. Se indic6 tratamiento de induccién a la remisién
con ciclofosfamida. En agosto sufre episodio de sincope y persistencia de
proteinuria; se la envia a este hospital. Se realizé abordaje de manifestacio-
nes neurolégicas con TAC de crineo, ANGIORMN vy electroencefalograma
normales, y se calcula una puntuacién de 4 puntos en la escala de ESGSYS
por antecedente de palpitaciones o disnea, sincope en posicién supina o al
esfuerzo y signos neurovegetativos durante la fase de recuperacion, por lo
que se integra diagndstico de sincope vasovagal. Se suspende el tratamiento
anticomicial, se inicia firmaco biolégico con anti-CD20 y se continda es-
quema de ciclofosfamida con mejoria clinica y de la funcién renal.
Discusién: El deterioro de la funcién del sistema nervioso auténomo se ha
descrito en enfermedades autoinmunitarias; en las vasculitis existen infor-
mes escasos de esta afeccion. Dos estudios de cohorte publican una mayor
frecuencia de sintomas autonémicos en pacientes con vasculitis en compa-
racién con controles sanos. Este paciente experiment6 episodios de sincope
vasovagal relacionados con diaforesis, palpitaciones y sintomas de disfuncién
vesical antes de la afectacién renal; esto sugiere que la disfuncién autonémica
puede ser una manifestacion subestimada en estas enfermedades.
Conclusiones: Si bien la participacién de las partes somaticas del sistema
nervioso en las vasculitis sistémicas estd bien descrita, se sabe poco sobre la
participacion de las partes auténomas del sistema nervioso. La disfuncién
autonémica es una manifestacién importante en vasculitis sistémicas y su
reconocimiento temprano es fundamental para optimizar el control clinico
y prevenir complicaciones.
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Figura 1. Biopsia renal. Glomerulonefritis proliferativa extracapilar difusa
de tipo pauciinmunitaria, con lesiones necrosantes fibrinoides segmenta-
rias (glomerulonefritis relacionada con P~-ANCA MPO clase crescéntica),
inmunofluorescencia IgG e IgA negativo, C3c positivo con patrén granu-
lar, focal y segmentario en mesangio. (DCC018)

‘ 5

DCCo19

A§0CIACI()N DE LUPUS, DERMATOMIOSITIS Y NEFROPA-
TIA MEMBRANOSA PRIMARIA
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drade-Ortega, F. Irazoque-Palazuelos
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Introduccién: La relacién de glomerulopatia primaria y miopatia inflama-
toria idiopitica es poco frecuente, segin lo notificado en las publicaciones
médicas; si ademds se identifica evidencia de lupus eritematoso resulta
mucho menos frecuente.

Presentacion del caso: Paciente masculino de 59 afios con antecedente de
dermatomiositis (TTF-1 y) en 2019 tratado con micofenolato, tacrolimus
y dosis variables de prednisona con buena respuesta clinica de afectaciéon
muscular, aunque escasa cutdnea.

Se lo envia a este hospital en noviembre de 2022 por persistencia de acti-
vidad dermatoldgica; se realiz6 biopsia de piel que hallé dermatitis de in-
terfaz, cambios de atrofia, inflamacién perivascular escasa, consistentes con
dermatomiositis. Se indica tratamiento con anti-CD20, inmunoglobulina
y ciclosporina A, sin producir mejoria.

En julio de 2024 se observa disminucién stbita de la agudeza visual bilate-
ral e hipoacusia bilateral. Cursé hospitalizacién para protocolo de estudio
con los siguientes hallazgos: neuritis 6ptica atipica bilateral y afectacién
neurosensorial por estudios de neuroimagen, potenciales evocados visua-
les y audiometria, respectivamente. Se reconocié deterioro de la funcién
renal (creatinina 12,1 mg/dL), hipocomplementemia, leucolinfopenia
y presencia de ANA+ (1:640 homogéneo difuso) y DNAdc+. Se realiz6
biopsia renal que identifica glomerulonefritis membranosa primaria Clq
negativa e IgG, IgM e IgA positiva. Se instituye tratamiento con pulsos
de metilprednisolona, ciclofosfamida, firmaco biolégico con antiCD20,
plasmaféresis, inmunoglobulina humana, tratamiento sustitutivo renal por
criterios de urgencia dialitica, y se consigue mejoria parcial de la funcién
renal, agudeza visual y auditiva (Figuras 1a 4).

Figura 1. (A) Inmunofluorescencia con patrén granular positivo en pa-
red glomerular. (B) Inmunohistoquimica global granular positiva par an-
ti-PLA2R en membrana basal de las paredes de capilares glomerulares.
Otros hallazgos: proliferacién extracapilar con semilunas fibrocelulares y
nefritis tubulointersticial activa. (IDCC019)
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Figura 2. Neuritis éptica bilateral; hiperintensidad central en el nervio
optico bilateral en el segmento intraorbitario e intracanalicular (T2).
(DCC019)
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Figura 3. Disfuncién grave de la via visual de tipo axonal con predominio
del lado derecho. (DCC019)
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Figura 4. Adelgazamiento epidérmico ¢ infiltrado inflamatorio vascular
superficial linfocitico, asi como dermatitis de interfaz con degeneracién
vacuolar. (DCC019)
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Discusién: En fecha reciente, Couvrat-Desvergnes ez a/. realizaron un
estudio retrospectivo en el que participaron 150 pacientes con miopatias
inflamatorias, incluida la DM, con un periodo de seguimiento de 4,1 afios,
y demostraron que la afectacién renal estaba presente en 35 pacientes
(23,3%), categorizados en lesién renal aguda (n = 16) y enfermedad renal
crénica (ERC) (n = 31); 14 de estos pacientes fueron objeto de biopsia re-
nal, que revel6 glomerulonefritis con varios patrones patolégicos, incluida
la glomerulonefritis mediada por complejos inmunitarios (n = 4), nefropa-
tia membranosa (n = 2) y nefropatia por IgA (n = 2).

Los pacientes con miositis pueden desarrollar simultineamente afectacién
glomerular con aparicién de hematuria, proteinuria y deterioro de la filtra-
cién glomerular. La histopatologia muestra una variabilidad de patrones,
lo que refleja la activacién de la inmunidad humoral o celular, como sucede
en las biopsias musculares.

Conclusiones: En pacientes con miositis se ha descrito nefropatia mem-
branosa proliferativa mesangial en los casos de polimiositis, mientras que
los casos de dermatomiositis se vinculan con nefropatia membranosa. Esto
traduce la importancia de un control cuidadoso de la funcién renal y pro-
teinuria en pacientes con miopatias inflamatorias idiopdticas, sobre todo
en los casos en los que se inicia tratamiento inmunosupresor. Sin duda, si a
esta relacion se afiade el diagnéstico de lupus eritematoso, resulta atin mds
dificil encontrar datos publicados.
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DCCo20

NEUROPATIA PERIFERJCA QUE SE DUERME, SELALLEVALA
CORRIENTE: CASO ATIPICO DE VASCULITIS DE CELULAS GI-
GANTES

M. Arroyo-Machiavelo, A. Diaz-Borjén
Hospital Angeles Lomas

Introduccién: La vasculitis de grandes vasos es la vasculitis idiopdtica sis-
témica mds comun. Es una vasculitis de grandes y medianos vasos, cuyas
manifestaciones clinicas son secundarias a la inflamacién vascular de ar-
terias extracraneales y arterias de gran calibre; esto ocasiona desde cefalea
hasta isquemia de extremidades o cerebral. El diagnéstico es histopatolé-
gico o imagenoldgico y se debe iniciar tratamiento con glucocorticoides lo
antes posible para evitar complicaciones.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 74 afios que sufre poli-
neuropatia sensitivomotora distal en extremidades inferiores, con ligera
disminucién de la fuerza y alodinia. Los estudios de laboratorio indican
elevacién significativa de reactantes de fase aguda, anticuerpos antinu-
cleares y ANCA negativos; y velocidades de conduccién nerviosa que
confirman polineuropatia sensitivo-motora asimétrica. Un mes después,
la paciente tiene un abultamiento sobre la sien derecha, con ligero dolor.
Se solicita USG de arteria temporal que muestra datos indicativos de ar-
teritis de células gigantes, lo cual se confirma con biopsia. La TEP-T'C no
revela signos de enfermedad metastésica y si datos de vasculitis del cayado
adrtico, aorta abdominal y troncos supraadrticos. Se inicié tratamiento con
tocilizumab y hoy en dia la paciente se encuentra en remision.

Discusién: La vasculitis de células gigantes, antes conocida como arteritis
temporal, es una vasculitis de grandes y medianos vasos. Es la vasculitis
idiopdtica sistémica mds comun y 80% de los pacientes es mayor de 70
afios. Sus manifestaciones clinicas principales son sindrome constitucional,
cefalea, claudicacién mandibular y amaurosis fugaz, mientras que 40% a
50% desarrollan polimialgia reumidtica de forma concomitante. Asimis-
mo, la manifestacion neurolégica mas frecuente es la enfermedad vascular
cerebral isquémica de predominio vertebrobasilar, la cual se presenta en
1% a 7% de los pacientes. A pesar de que es la neuropatia mds relacionada
con vasculitis de células gigantes, en este caso se trata de una neuropatia
asimétrica sensitivomotora de extremidades inferiores, lo que supone un
reto diagnéstico; en consecuencia, debe sospecharse en pacientes mayores
con elevacién de reactantes de fase aguda. El diagnéstico es histopatolé-
gico, con infiltrado inflamatorio transmural y predominio de linfocitos y
macréfagos; tan solo el 75% de los casos tiene las células gigantes, las cuales
son anillos concéntricos conformados por una banda gruesa de infiltrado
inflamatorio que rodea la ldmina elastica externa y un infiltrado inflama-
torio delgado sobre la limina eldstica interna, con integridad de la media
(Figura 1). Se recomienda la TEP-TC 18FDG para evaluar los vasos gi-
gantes que pueden afectarse.

El tratamiento inicial incluye prednisona a dosis altas, mientras que en los
pacientes con factores de riesgo para complicaciones por uso crénico de
esteroides se recomienda la adicién de tocilizumab.

Conclusiones: La neuropatia periférica sensitivomotora es una manifes-
tacién muy poco frecuente de la vasculitis de células gigantes; sin embargo,
debe sospecharse en enfermos con cuadro clinico indicativo, mayores de 70
afios y elevacion de reactantes de fase aguda. La finalidad es establecer un
diagndstico certero y temprano para evitar complicaciones incapacitantes
y letales.

Figura 1. (A y B) Engrosamiento de la limina eldstica externa e interna con rotura de la limina media. (C) Célula gigante con infiltrado inflamatorio. (D)

Destruccién de la limina media. (DCC020)
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DCCo21

SI EL RIO SUENA ES PORQUE AGUA LLEVA: DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE AxPsA

M. Arroyo-Machiavelo, A. Diaz-Borjén
Hospital An geles Lomas

Introduccién: La artritis psoridsica es una enfermedad autoinflamatoria y
con caracteristicas heterogéneas, desde signos oculares hasta compromiso del
esqueleto axial. Sin embargo, en cuanto a la espondiloartropatia psoridsica, el
diagnéstico clinico e imagenoldgico se ha guiado por sugerencias de grupos
internacionales. Pese a ello, no existe un consenso sobre la definicién o herra-
mientas de tamizaje. Asimismo, el tratamiento de entidades similares, como la
espondilitis anquilosante, no considera caracteristicas singulares de la espon-
diloartropatia psoridsica, lo cual plantea un desafio diagndstico y terapéutico.
Presentacion del caso: Paciente masculino de 55 afios referido por dolor
lumbar y periférico, oligoarticular, asimétrico y con caracteristicas infla-
matorias, acompafiado de entesitis rotuliana y aquilea. Cuenta con an-
tecedente de uveitis anterior, sin secuelas, y psoriasis en tratamiento con
ixekinumab. Se registra antigeno HLA B27 negativo. Se solicitan estudios
de imagen (Figura 1), los cuales demuestran caracteristicas tipicas de la
espondiloartropatia psoridsica axial y por tanto se continué el tratamiento
con ixekinumab, con adecuada respuesta.

Figura 1. (A) Imagen de resonancia magnética y su reconstruccién (B)
que muestra sindesmofitos marginales simétricos en forma de espina en la
columna vertebral. (IDCC021)
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Discusioén: La espondiloartropatia psoridsica es una enfermedad autoin-
flamatoria con un cuadro clinico heterogéneo. Sus manifestaciones princi-
pales son artritis periférica, entesitis y dactilitis, asi como manifestaciones
cutdneas, intestinales y oculares. Se ha notificado que 20% a 40% de los
pacientes muestran manifestaciones axiales, reconocibles por dolor lum-
bar inflamatorio y cambios estructurales tipicos, como sindesmofitos no
marginales en forma de espina asimétricos, y afectacién temprana de la
columna cervical con fusién vertebral, con o sin sacroilitis. Es necesario
aplicar tratamiento de espondiloartropatia psoridsica como FARME con-
vencionales, inhibidores de TNF-q, e inhibidores de I1L.-17.
Conclusiones: La espondiloartropatia psoridsica axial es un reto diagnds-
tico y terapéutico que exige un tratamiento especifico para esta enferme-
dad, con el objetivo de mejorar la calidad de vida del paciente y evitar la
evolucién estructural.
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GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS Y ARTERITIS DE
TAKAYASU. ;COEXISTENCIA O ENTIDAD UNICA?

A.L. Flores-Cisneros, F. Juirez-Hernindez, L.F. Flores-Suirez

Instituto Nacional de Enférmedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas

Introduccién: Con la finalidad de mejorar la nomenclatura, incluidos los
aspectos histopatoldgicos y fisiopatogénicos, en 2012 el Consenso Inter-
nacional de Chapel Hill clasific6 las vasculitis en aquellas de pequefios,
medianos y grandes vasos. Se presentan dos casos de superposicién de vas-
culitis de pequefios y grandes vasos.

Presentacion de los casos:

Caso 1: Mujer de 45 afios con soplo adrtico detectado en 2022. Inicié en
2021 con sintomas rinosinusales, pulmonares y constitucionales, mds dis-
fonia en 2022. En julio de 2024 la valoré el servicio de otorrinolaringologia
en este centro y en agosto de 2024 la enviaron por sospecha de granuloma-
tosis con poliangitis (GPA), que se confirmé y cumplié los criterios ACR/
EULAR 2022. En esa valoracién se identificaron diferencia de tensién ar-
terial en extremidades superiores, soplos y disminucién de pulsos. Los es-
tudios de imagen (Figura 1A-B) identificaron arteritis de Takayasu (AT),
también con criterios del ACR/EULAR 2022 (tipo Numano V). Dado
el compromiso renal grave (proteinuria y eritrocituria) debido a la GPA,
se iniciaron PDN (segun el estudio PEXIVAS) y ciclofosfamida (CFM).
Caso 2: Mujer de 36 afios con antecedente de HAS y AT desde 2013.
Inici6 en 2014 con sintomas oculares y deformidad nasal y no continué
el seguimiento entonces. En 2021 sufri6 disnea, tos y estridor laringeo; la
TAC de térax hall6 estenosis traqueal, confirmada por broncoscopia en
2022. Ingresé a urgencias de este centro. En virtud de la escleromalacia,
nariz en silla de montar, perforacién septal, estenosis bronquial, P-ANCA
1:320 y MPO-ANCA 195 U/mL, se diagnosticé GPA, que también sa-
tisfizo criterios de ACR/EULAR 2022, ademis de aquellos para AT con
compromiso de la circulacién cervical (Figura 1C) y abdominal (Numano
V). Dias después fallecié por complicaciones de la via respiratoria.
Discusién: Ambos casos cumplieron los mds recientes criterios de cla-
sificacién para cada enfermedad. Si bien se ha descrito el compromiso
de grandes vasos en pacientes con VAA en un 1% a 5%, la presentacién
clinica difiere de la de AT, ya que es més frecuente en hombres, sin pre-
dominio etario, simultdneo con el diagnéstico o en recaida de la VAA,
con manifestaciones otorrinolaringolégicas, de los sistemas nervioso
central y periférico, y positividad para PR3-ANCA, lo cual contrasta
con la presentacién habitual en AT. Por ello se considera que los casos
presentados constituyen la superposicién de ambas alteraciones. En las
dos hubo afectacién considerable por ambas y en el segundo caso las
manifestaciones de AT precedieron claramente a las de GPA, con mayor
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Figura 1. Angiotomografia de los troncos supraadrticos y aorta abdominal. (A) Oclusién posterior a los segmentos proximales tanto de la arteria subclavia
izquierda como de la carétida comun ipsilateral, esta Gltima con llenado del bulbo carotideo y sus ramos principales a través de circulacién colateral. (B)
Angio-T'C de la aorta abdominal: se observa amplio segmento suprarrenal e infrarrenal que muestra engrosamiento generalizado de la pared arterial que
ocasiona disminucién concéntrica de la luz. (C) Ecografia carotidea: carétida comin izquierda con Doppler a color: hay evidente engrosamiento de la

pared de la arteria carétida comun. El drea hipoecoica medida (1,3 mm) representa el compromiso de las capas media e intima. (DCC022)

dificultad para discernir esto en el primero. Como tratamiento adicional
a los glucocorticoides se ha descrito con mayor frecuencia el uso de ci-
clofosfamida, aunque el rituximab parece ser una opcién de tratamiento
para los dos trastornos, si bien la dominancia de alguno y las peculiarida-
des de cada caso dictan la decisién.

Conclusiones: El compromiso de los grandes vasos en las VAA, asi como
la superposicién entre diferentes tipos de vasculitis, representa retos diag-
nésticos y terapéuticos. La coexistencia de dos enfermedades reconocidas
como distintas implica la necesidad, en casos similares, de avanzar en es-
trategias que definan mejor si se trata de una o dos entidades, y de qué
forma se benefician con los tratamientos actuales.
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TRASPLANTE DE CELULAS HEMATOPOYETICA§ COMO TRA-
TAMIENTO PARA LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVE-
NIL REFRACTARIO. REPORTE DE UN CASO

A. Veldzquez-Cruz, A.I. Céspedes-Cruz, A.R. Torres-Jiménez, M. Zeferi-
no-Cruz, G.C. Cortina-Olvera

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

Introduccion: El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad au-
toinmunitaria multisistémica; algunos pacientes suelen ser resistentes
al tratamiento regular y comprometen su calidad de vida; el trasplante
de células hematopoyéticas es una opcién terapéutica en ellos. Algunos
estudios refieren que la enfermedad estd controlada cinco afios después
del trasplante en 50% de estos pacientes, incluso si se suspende la in-
munosupresién. Aun hay mucho campo de investigacién para mejorar
las técnicas de trasplante y la supervivencia del paciente sometido a este
procedimiento.

Presentacion del caso: Paciente femenino de siete afios con diagnéstico
de lupus eritematoso sistémico con afectacién renal clase II, hematols-
gica (trombocitopenia) y cutdnea. Tiene antecedente de diagnéstico de
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inmunodeficiencia en junio de 2019 (deficiencia de anticuerpos antineu-
mococo, deficiencia de CD19 y NK, hipogammaglobulinemia). Inicié a
los dos afios con fiebre intermitente, sindrome nefrético, eritema malar
y lesiones vasculiticas en manos. La valora el servicio de reumatologia
pedidtrica en julio de 2019 y se encuentra positividad a anti-DNA, an-
ti-Smith, anti-SSA, con consumo de complemento y una biopsia renal
que indica nefritis lupica de clase II. Se diagnostica lupus eritematoso
sistémico con afectacién renal y cutinea (EULAR/ACR 2019: 26 pun-
tos) y recibe ciclofosfamida y pulsos de metilprednisolona tras el diag-
néstico. Durante el seguimiento, en relacién con descenso de esteroide,
muestra cuadros recurrentes de lupus pernio en pabellones auriculares,
mejillas, manos y pies (Figura 1), un episodio de trombocitopenia, con-
sumo de complemento y persistencia de positividad de anticuerpos. Re-
quiri6 diversos ajustes de tratamiento entre julio de 2019 y noviembre de
2023 con pulsos de metilprednisolona (cinco ocasiones), prednisona (1
mg/kg), ciclofosfamida (seis dosis mensuales), micofenolato, multitarget
con micofenolato-ciclosporina, inmunoglobulina y rituximab (tres veces,
la dltima con reaccién alérgica grave). Ante resistencia al tratamiento
y vinculacién con inmunodeficiencia se consideré apta para trasplante
de células hematopoyéticas, el cual se realizé en diciembre de 2023 de
tipo alogénico (donador padre), con lo que consiguié control del lupus
eritematoso sistémico, normalizacién de complemento, disminucién y
negativizacion de anticuerpos (Figura 1, grificas A a E) y se retir6 el es-
teroide. Actualmente se halla en tratamiento con ciclosporina (50 mg/12
h), sin complicaciones.

Discusién: El lupus eritematoso sistémico juvenil tiene manifestaciones
clinicas graves y de dificil control, sobre todo si se acompafia de inmuno-
deficiencia primaria como en el caso de esta paciente, la cual opuso refrac-
tariedad a los tratamientos convencionales y se afecté su calidad de vida,
por lo que se consider6 elegible para el trasplante de células hematopoyé-
ticas debido a la mala respuesta al tratamiento y, segin lo informado en
las publicaciones médicas, se decidié practicar el trasplante alogénico por
la relacién con inmunodeficiencia primaria. Luego del trasplante se logré
disminuir el inmunosupresor, retirar la prednisona y un adecuado control
de la enfermedad con disminucién del SLEDALI, similar a lo informado en
los articulos revisados. Se espera que la evolucién de esta paciente sea bue-
na, ya que se ha publicado una supervivencia a cinco afios sin enfermedad
activa de 50% a 81%, incluso sin uso de inmunosupresor. En la actualidad,
el trasplante de células hematopoyéticas es una opcién terapéutica para el
control del lupus refractario, aunque ain hay un amplio campo de investi-
gacioén en esta drea para mejorar las técnicas de trasplante y el prondstico
de supervivencia de los pacientes.

Conclusiones: El trasplante de células hematopoyéticas es una opcién de
tratamiento para el lupus eritematoso sistémico juvenil refractario en pa-
cientes seleccionados y en caso del éxito del trasplante el paciente tiene una
excelente sobrevida sin actividad de la enfermedad.
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Figura 1. Lesiones por lupus pernio en manos, pies, brazo y mejilla. Gréficas antes y después del trasplante. A, anti-DNA; B, anti-Smith; C, anti-SSA;
D, C3; E, C4. (DCC023)

Figura 1. Lesiones por Lupus pernio en manos, pies, brazo y mejilla
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DCCo24

COROIDOPATIA LUPICA. REPORTE DE CASO DE UNA ACTI-
VIDAD INFRECUENTE Y RARA EN PACIENTES CON LUPUS

W. Mufioz-Castafieda, A. Gonzilez-Pineda, G. Medina-Montafio
Hospital Médica Sur

Introduccién: El lupus eritematoso generalizado (LEG) se caracteriza
por multiples manifestaciones sistémicas; entre ellas, la afectacién ocu-
lar abarca 3% a 29%. Dentro de las manifestaciones oftalmoldgicas se
encuentran la queratoconjuntivitis seca, uveitis, retinopatia y, aunque
menos descrita, la coroidopatia lupica (CL). La CL es una enfermedad
ocular inflamatoria rara vinculada con el depésito de inmunocomplejos
en la coroides, y puede manifestarse con sintomas agudos o subagudos;
los sintomas habituales de la CL son disminucién de la agudeza visual,
ojo rojo y dolor ocular. Se presenta el caso de una mujer joven con co-
roidopatia lupica refractaria a multiples tratamientos convencionales,
incluido el recambio plasmatico, que experimenté mejoria con un nuevo
tratamiento biolégico.

Presentacion del caso: Mujer de 38 afios con antecedente de sindrome
antifosfolipidos, deficiencia de proteina C y S, sindrome de Sjogren secun-
dario y lupus (LEG) con afectacién cutinea, articular y neurolégica. Inicié
con disminucién de la agudeza visual sabita, poliartritis, eritema malar,
caida de cabello y fiebre. Exploracién fisica: campos visuales por confron-
tacién y disminucién en la region temporal de forma bilateral de predomi-
nio izquierdo, ojo rojo doloroso bilateral acompanado de epifora, eritema
malar, adenopatias cervicales y poliartritis. Estudios de laboratorio: anemia
linfégena e hipocomplementemia (C3 y C4); la fluoroangiografia revelé
desprendimiento de retina seroso macular derecho y coroidopatia lapica
bilateral. En la hospitalizacién se inici6 tratamiento con bolos de metil-
prednisolona (3), anti-VEGF intravitreo, recambio plasmdtico, inmuno-
globulina IV y rituximab, con mejoria de los sintomas. Tres meses después
sufrié recaida de la coroidopatia clinica e imagenoldgica (Figuras 1y 2) y
se administraron pulsos de metilprednisolona (3) e infusién de anifrolu-
mab, con mejoria de los sintomas. Después de seis meses se encuentra con
seguimiento mensual y mejoria de agudeza visual y reintegracién completa
a las actividades basicas de la vida diaria.

Figura 1. Ojo derecho con signos de coroidopatia. (DCC024)

Discusién: Este caso representa una manifestacion rara del LEG. Los pri-
meros informes que incluyeron la coroides como 6rgano blanco se publica-
ron por primera vez en 1968 y desde entonces se han comunicado 46 casos
de cardiopatia lipica, de los cuales el 68% tuvo afectacion bilateral; esta suele
cursar con desprendimiento multifocal exudativo del epitelio pigmentario
retinal y causar disminucién de la agudeza visual (pérdida de la visién de
80% y neovascularizacién en 40%). La coroidopatia lipica se ha descrito con
mayor frecuencia en mujeres (89%) con LEG activo vinculado con nefritis,
de las cuales el 50% alcanzé el control con tratamiento para la actividad
lapica. En el 80,4% de los casos se ha observado mejoria o resolucién com-
pleta del desprendimiento seroso tras el tratamiento con esteroide sistémico
e inmunosupresores. No obstante, un caso informé el uso de PLEX con es-
teroides sistémicos y regresion casi completa del desprendimiento exudativo
retiniano y mejoria de la agudeza visual en un mes. Actualmente no se han
publicado casos en los que se instituyera tratamiento biolégico (anifrolu-
mab) en pacientes con coroidopatia liipica no tratada o resistente.
Conclusiones: Este caso destaca la importancia de considerar la coroi-
dopatia lipica como una manifestacién rara y grave en pacientes con
lupus. De igual forma, sefiala la relevancia de una evaluacién oftalmols-
gica completa en pacientes con LEG. Con este caso se demuestra que el
tratamiento con anifrolumab en pacientes con coroidopatia lipica puede
considerarse una modalidad segura y relativamente efectiva.
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ARTERITIS DE TAKAYASU EN UNA PACIENTE LACTANTE DE
SIETE MESES: UN CASO INUSUAL EN LA PRIMERA INFANCIA

S. Pablo-Franco

Universidad de las Américas, Puebla

Introduccién: La arteritis de Takayasu es una vasculitis crénica e infla-
matoria que afecta sobre todo a arterias de mediano y grueso calibres, en
especial el cayado adrtico y sus ramas. Si bien se sospecha que esta en-
fermedad se origina por mecanismos inmunopatégenos, ain no se logra
entender por completo su patogenia. En etapas tempranas pueden pre-
sentarse fiebre, mialgias, pérdida de peso y anorexia, e incluso identificar
al final signos de insuficiencia arterial, como hipertensién por estenosis
renovascular, claudicacién de extremidades superiores y alteraciones neu-
rolégicas. Se describe el caso de una paciente de siete meses de edad que
inicia con arteritis de Takayasu.

Presentacion del caso: Se trata de una lactante femenina de siete meses
de edad que se hospitaliza en noviembre del 2018 durante siete dias por
cuadro de deshidratacién y anemia (Hb 7). Durante el internamiento se
realizan transfusion de 1 concentrado eritrocitario sin complicaciones y
abordaje diagnéstico. La radiografia de térax y el ecocardiograma sefialan
cardiomegalia y dilatacién de arterias coronarias (Figura 1), por lo que a
las dos semanas se efectiia una angiografia y angiotomografia que indican
arteritis de Takayasu de grandes vasos.

Ademas, sufre hipertensién arterial, por lo que se decide su reingreso con
las siguientes condiciones:

Signos vitales: FC 166 lpm, FR 26 rpm, TA 104/86 mm Hg, TAM 90
mmHg, temperatura 36.3°C, saturacién 94%.

Tensiones arteriales de las cuatro extremidades: superior derecha 104/86
(90), superior izquierda 123/83 (93), inferior derecha 90/54 (58), inferior
izquierda 107/94 (97).

Se inicia control antihipertensivo con hidralazina y amlodipina antes de
la valoracién médica.

Durante su hospitalizacién muestra cuadros de emesis y distensién abdo-
minal resistentes al tratamiento médico, por lo que se solicita laparotomia
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exploratoria con reseccién de anastomosis enteroenteral. En esta se en-
cuentra hernia interna mesentérica y malrotacién intestinal 3 C, con este-
nosis adquirida a 20 cm del dngulo de Treitz. A continuacién, la paciente
ingresa a la unidad de terapia intensiva pedidtrica donde pasa 38 dias, con
interrupcién del crecimiento y pérdida de 1,6 kg.

De modo inicial se trata la vasculitis con prednisolona, gammaglobulina
e infliximab, este ltimo suspendido después de la segunda dosis debido
a reaccién alérgica. Después se cambia a ciclos quincenales de ciclofosfa-
mida por seis meses y al concluir el esquema se realiza una nueva angio-
grafia que muestra lesién coronaria izquierda con dilatacién y sin ectasia.
Durante este periodo no sufre alteraciones en hitos del neurodesarrollo y
continta con ganancia de peso de 5,9 kg a 6,3 kg. Se inicia tocilizumab (3
dosis quincenales seguidas por 16 dosis mensuales).

Figura 1. (DCC025)

/]

Discusién: Si bien esta afeccién es mds prevalente en adolescentes y muje-
res jévenes, la paciente de este caso tuvo un inicio inusualmente temprano.
Ademds, su atencién fue particularmente compleja debido a la presenta-
cién de complicaciones gastrointestinales que requirieron control quirdr-
gico y reaccién alérgica al tratamiento biolégico. Por ultimo, el tratamiento
de este caso es una ejemplificacién del algoritmo terapéutico de la arteritis
de Takayasu de acuerdo con los criterios de EULAR 2018, en los que se
sugiere el uso de ciclofosfamida en pacientes en los que fallaron otros tra-
tamientos o no hubo tolerancia.

Conclusiones: La arteritis de Takayasu representa un desafio diagnéstico
y terapéutico, en particular en pacientes pedidtricos por las posibles com-
plicaciones y morbilidades.

194 Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1

Bibliografia

1. Almeida F, Cid R, Moreira L, e al. Assessment of the role of procal-
citonin in the diagnosis of bacterial infections in children with fever:
a systematic review. Cureus. 2023;15(4). doi: https://doi.org/10.7759/
cureus.42667.

2. National Center for Biotechnology Information. Acute respiratory dis-
tress syndrome. En: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): Sta-
tPearls Publishing; 2023. Disponible en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/
books/ NBK459127/.

3. Pincus T, Sokka T, Schein J, e a/. EULAR recommendations for the role
of the rheumatologist in the management of systemic lupus erythema-
tosus. Ann Rheum Dis. 2020;79(1):1-10. doi: https://ard.bmj.com/con-
tent/79/1/19.

DCCo26

ANEURISMAS CORONARIOS GIGANTES COMO COMPLICA-
CION DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI ASOCIADA A COVID

E.D. Minguer-Falcé!, A. Trinidad-Vanegas?, T.A. Luna-Zuiiga? D. Os-
naya-Guzman®, J.E. Ignacio-Santiago?

 Hospital Central Ignacio Morones, SLE *’Hospital Angeles San Luis Potost,
) Instituto Mexicano Seguro Social, San Luis Potost

Introduccién: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vascu-
litis aguda de pequefio y mediano calibres autolimitada de la in-
fancia que puede complicarse con la aparicién de aneurismas
coronarios ¢ infarto agudo de miocardio, con una incidencia maxi-
ma entre los 18 y 24 meses, de causa probablemente infecciosa. El
diagndstico se basa en criterios clinicos que incluyen fiebre, inyec-
cién conjuntival bilateral, cambios en la mucosa oral y labios, erupcio-
nes cutdneas en extremidades y linfadenopatia cervical no supurativa.
Luego de la epidemia de COVID-19 se reconocié un aumento de la fre-
cuencia de EK, posiblemente por afectacién vascular de la cascada infla-
matoria sistémica en pacientes con susceptibilidad genética.
Presentacion del caso: Paciente masculino de seis meses con sintomas de
un mes de evolucién: dolor abdominal, fiebre, dermatosis en térax, queilitis
y descamacién en manos y pies, que no responde al tratamiento con lora-
tadina, cefaclor, betametasona, ampicilina y bafios coloides, motivo por el
cual se lo envia a un hospital de segundo nivel.

A su ingreso muestra leucocitosis de 18,500, neutréfilos 8,330 y linfo-
citos 7,590, albimina 2,3, fibrinégeno 474,5, dimero D 2,931. No tiene
alteraciones neuroldgicas, pero revela lengua en fresa, lesiones desca-
mativas en labios superiores e inferiores sangrantes. ECG: taquicardia
sinusal. Ecocardiograma transtordcico: aneurismas coronarios gigantes.
Se inicia inmunoglobulina (2 g/kg), y después (metilprednisolona por 3
dias), prednisona (2 mg/kg/dia), metotrexato (5 mg SC semanal), antia-
gregante plaquetario y anticoagulante. Se observa impetiginizacién en
las lesiones de la cara, por lo que se agrega mupirocina y se solicitan
anticuerpos para SARS-CoV-2, con IgG positiva y angiotomografia que
delinea aneurismas gigantes en la coronaria izquierda, descendente an-
terior, y bifurcacién de la aorta a iliacas bilateral (Figura 1); se decide
administracién de tocilizumab.

El control ecocardiogrifico dos semanas después sefiala aneurismas sin cam-
bio respecto del tamafio, por lo cual se administra dosis adicional de tocili-
zumab. Evoluciona favorablemente con mejoria de lesiones dermatoldgicas
y disminucién de reactantes inflamatorios; el paciente egresa a su domicilio.
Continué con esteroide a dosis de reduccién hasta la suspension, tocilizu-
mab mensual, antiagregante plaquetario y anticoagulante, ain con aneuris-
mas pero con disminucién notable de su tamaiio.

Discusién: Identificar las caracteristicas clinicas de la enfermedad de
Kawasaki y su nexo con COVID permite realizar un diagnéstico tempra-
no y aplicar las opciones terapéuticas iniciales, de segunda y tercera lineas,
para evitar complicaciones que pueden repercutir de manera directa en la
calidad de vida de los pacientes.

Conclusiones: Los aneurismas coronarios son secuelas graves de la enfer-
medad por COVID y la EK. La administracién de gammaglobulina IV
en la fase aguda de la enfermedad es la piedra angular del tratamiento.
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Figura 1. (DCC026)
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Los corticoides podrian prevenir la enfermedad grave o usarse como tra-
tamiento de rescate si no hay respuesta a la inmunoglobulina. En los casos
graves de la enfermedad, otras modalidades pueden emplearse, como ci-
closporina e infliximab, si bien con mayor frecuencia de efectos secunda-
rios. En este caso se administré tocilizumab al no contar en ese momento
con infliximab y ante la aparicién de la cascada inflamatoria y antecedente
de infeccién por SARS-CoV-2; la evolucién fue favorable, con adecuada
respuesta al tratamiento.

En la actualidad no muestra datos de actividad de la enfermedad y ha
disminuido el tamafio del aneurisma.
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SINDROME DE ANTICOAGULANTE LOPICO-HIPOPROTROM-
BINEMIA: UN RETO DIAGNOSTICO

A.P.G. Marin-Herndndez, A. Veldzquez-Castillo, D. Herndndez-Lépez,
V. Baca-Ruiz

Centro Médico Nacional, Siglo XXI, IMSS (Pediatria)

Introduccién: El sangrado es una manifestacién inusual del sindrome
antifosfolipido. Cuando ocurre, las més de las veces se debe a deficiencia
del factor II (protrombina) o trombocitopenia. La hipoprotrombinemia
aguda adquirida relacionada con el anticoagulante lipico, denominada sin-
drome de anticoagulante lipico-hipoprotrombinemia (SAL-HP), puede
provocar hemorragias graves y poner en peligro la vida del paciente. Esta
alteracién es rara, con mds de 100 casos notificados en el mundo, que se ha
documentado sobre todo en nifios con lupus eritematoso sistémico (LES)
o nifios sanos tras infecciones virales.

Presentacion del caso: Mujer de 16 afios sin antecedentes familiares de
enfermedades autoinmunitarias o trastornos hemorragicos, referida a esta
unidad por un sindrome hemorrigico de dos meses de evolucién. Los sin-
tomas incluyen sangrado transvaginal, hematomas, gingivorragia y epista-
xis intermitente. Se la ingresé en su hospital regional, donde se documenté
sindrome hemorrégico y anémico con hemoglobina de 7,8 g/dL y prolon-
gacién de los tiempos de protrombina (TP) y parcial de tromboplastina
activada (T'T'Pa). A pesar de recibir transfusiones de concentrados eritroci-
tarios, plasma fresco congelado, crioprecipitados y vitamina K, no se logré
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el control del sangrado. Se sospeché LES tras obtener resultados positivos
para ANA (1:320), anti-DNA (584,62, VR < 100 ug/mL) y anti-B2 glu-
coproteina IgG (53, VR < 20 uyg/mL), ademds de presentar leucopenia
y linfopenia. Se administré metilprednisolona (1 g IV/24 h por 4 dias)
sin respuesta. El servicio de hematologia inici6 dcido tranexdmico y factor
VII recombinante, junto con transfusiones adicionales de concentrados
eritrocitarios, crioprecipitados, complejo protrombinico y plasma fresco
congelado, sin lograr el control del sindrome hemorrigico. Por dltimo, se
envi6 a la paciente a valoracién en este servicio. Se confirmé el diagnéstico
de LES segun los criterios de clasificacién del SLICC y ACR/EULAR
2019 y se sospeché SAL-HP debido a la prolongacién del TP (46,5/10,2
s) y TTPa (102,5/32,2 s); el TP se corrigi6 al agregar plasma en una pro-
porcién 1:1, mientras que el TTPa no mostré correccién. Dada la falta de
respuesta al tratamiento previo, se indicaron ciclofosfamida IV (0,75 g/
m?) y prednisona (1 mg/kg/dia). Con posterioridad se confirmé el diag-
néstico de SAL-HP por la presencia de AL positivo (indice: 18,59 S/U,
VR £1,2) y deficiencia del factor II (0,7%: VR 78-133%). Los anticuerpos
anticardiolipina y anti-B2-glucoproteina resultaron negativos. A las 48
horas de administrar ciclofosfamida IV, cedié el sindrome hemorrigico, se
normalizaron los tiempos de coagulacién (TP 13,7/10,6 s; TTP 32/28,9
s), aumentaron los valores del factor II (23,7%) y disminuyeron los de AL
(indice: 1,3, VR < 1,2).

Discusién: EI SAL-HP debe sospecharse en pacientes con sangrado que
presentan TP y TTPa prolongados siempre que, al agregar plasma normal,
el TP se corrija mientras que el T'TPa permanezca prolongado. Esto sugie-
re una deficiencia de factores de coagulacién y la presencia de un inhibidor,
respectivamente. Este diagnéstico se confirma mediante la deteccién de
AL y cifras bajas de factor II. Se ha postulado que los anticuerpos no neu-
tralizantes se unen a la protrombina, lo que lleva a la rdpida eliminacién de
los complejos anticuerpo-protrombina de la circulacién.

Conclusiones: El diagnéstico temprano del SAL-HP es crucial debido al
riesgo de hemorragias potencialmente letales. Por lo general, este trastorno
responde bien al tratamiento con esteroides a altas dosis; sin embargo, en
algunos casos pueden ser necesarios inmunosupresores o rituximab.
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RECAMBIO PLA§MATICO TERAPEUTIC() EN PACIENTE PE-
DIATRICO CON SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO REFRACTARIO

A.B. Bernabé-Jiménez, K.B.M. Franco-Morataya, A.C. Mufioz-Cedefio,
H.F. Menchaca-Aguayo, E. Faugier-Fuentes

Hospital Infantil de México Federico Gomez

Introduccién: El sindrome antifosfolipido (SAAF) es una enfermedad
autoinmunitaria caracterizada por episodios protrombéticos y proinflama-
torios. Una de sus formas menos comunes es el SAAF seronegativo, en el
cual los pacientes tienen anticuerpos especificos como antifosfatidilseri-
na protrombina, pero sin los marcadores convencionales. En la poblacién
pedidtrica, las manifestaciones clinicas son heterogéneas, lo que complica
tanto su diagndstico como su control. El tratamiento casi siempre inclu-
ye esteroides, firmacos antirreumdticos modificadores de la enfermedad
(FARME) y biolégicos como el rituximab. En casos resistentes, el recam-
bio plasmitico terapéutico (RPT) puede ofrecer una alternativa terapéu-
tica eficaz.

Objetivo: Presentar el caso de un paciente pediatrico con SAAF refracta-
rio con respuesta a RPT.

Presentacion del caso: Paciente femenina de cuatro afios en quien se
diagnosticé a los dos afios trombocitopenia inmunitaria primaria (TIP). A
pesar de multiples recaidas y del tratamiento con esteroides y agonistas del
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receptor de trombopoyetina (TPO), no se logré una mejoria sostenida, por
lo que se la remitié al servicio de reumatologia.

La paciente mostré un episodio de epistaxis que cedié con digitopresion,
sin evidencias de sangrado en otros sitios. La exploracién fisica no mostré
alteraciones relevantes. En los estudios de laboratorio se observé trombo-
citopenia con un conteo plaquetario de 28 000 plaquetas/mm?>, con el resto
de la biometria hemdtica dentro de pardmetros normales. Se sospeché de
SAAF no trombético, por lo que se solicitaron estudios de anticuerpos.
Se confirmé la triple positividad: anticoagulante lipico (AL) 1,43u (cor-
te < 1,2), anticuerpos anticardiolipinas (AAC) IgM 27,2u (corte < 12) y
anticuerpos anti-B2 glucoproteina (B2-GPI) IgM 36u (corte < 20). Ade-
mds, se detect positividad para IgM antifosfatidilserina/protrombina (an-
ti-FTS/PT) 37,8u (corte < 19,5).

Se trat6 con esteroides, azatioprina e hidroxicloroquina, con una mejoria
parcial. No obstante, la trombocitopenia persistié con un conteo de 4 000
plaquetas/mm?>, lo que llevé a la administracién de pulsos de metilpredni-
solona (30 mg/kg/dosis), gammaglobulina (2 g/kg/dosis) y luego rituxi-
mab. Luego de tres meses de seguimiento, la trombocitopenia se mantuvo
sin mejoria significativa. La serologia fue positiva para IgM de citomega-
lovirus (CMV) y se traté con valganciclovir (7 mg/m? SC).

Debido a la refractariedad al tratamiento y la dependencia de esteroides,
se inici6 RPT en cinco sesiones, con recuperacién del conteo plaquetario
hasta 108,000 plaquetas/mm?.

Discusién: Este caso destaca la complejidad del control de la TIP refrac-
taria y su relacién con SAAF no trombdtico en una paciente pedidtrica. A
pesar de los tratamientos convencionales, incluidos los esteroides, inmu-
nosupresores y rituximab, la paciente mostré resistencia al tratamiento y
dependencia de los corticosteroides. La introduccién de RPT produjo una
recuperacion sostenida del recuento plaquetario, lo que sugiere que esta
modalidad puede ser una opcién terapéutica eficaz en casos refractarios.
Conclusiones: Este caso subraya la relevancia de una evaluacién tempra-
na de SAAF en pacientes con trombocitopenia persistente, en particular
cuando el tratamiento convencional no logra controlar la enfermedad, asi
como la necesidad de tratamientos personalizados en funcién de la res-
puesta clinica.
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COEXISTENCIA DE LUPUS ERITEMATOSO SISTI:;MICO Y EN-
FERMEDAD DE CASTLEMAN EN PACIENTE PEDIATRICA
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Introduccion: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
crénica, autoinmunitaria y multisistémica que se caracteriza por una am-
plia variedad de manifestaciones clinicas. La enfermedad de Castleman
(CD), por su parte, es un trastorno linfoproliferativo poco frecuente que
también se presenta con sintomas sistémicos variados. La coexistencia de
ambas condiciones es extremadamente rara, con muy pocos casos descritos
en las publicaciones médicas.

Presentacion del caso: Paciente femenina de 16 afios con antecedentes
de prematurez extrema, retinopatia del prematuro, discapacidad intelectual
grave y epilepsia. Presenta fiebre, pérdida de peso, debilidad muscular e
incontinencia urinaria de un mes de evolucién. Exploracién fisica: fiebre,
eritema malar, hepatomegalia, livedo reticular, hiporreflexia, debilidad en
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miembros inferiores y adenopatias cervicales. Estudios de laboratorio: leu-
cocitosis (4,000/uL), linfocitopenia (920/uL), hemoglobina de 10,6 g/dL
y plaquetas en 285/uL, con elevacién de CPK (910 U/L) y DHL (307,8
U/L). Las pruebas de coagulacién, TP y TTP resultaron normales. El and-
lisis de orina mostré proteinuria (75 mg/dL), con PCR < 0,330 mg/dL y
VSG 30 mm/h. EI Coombs directo fue positivo para anticuerpos mixtos.
Se descartaron causas infecciosas y neopldsicas a través de serologias nega-
tivas para VEB, CMV, hepatitis A, B y C, VIH y HHV-8. El aspirado de
médula sea fue normal. Una resonancia magnética revelé multiples ima-
genes heterogéneas desde el puente hasta la médula espinal. La tomografia
toracoabdominal mostré nédulos tiroideos (TIRADS IV) y adenopatias
supraclaviculares y cervicales. La biopsia excisional de un ganglio cervical
revelé hiperplasia linfoide consistente con enfermedad de Castleman, tipo
hialino vascular.

Los estudios inmunolégicos revelaron ANA 1:640 homogéneo, an-
ti-DNAds 660,98 Ul/ml, antinucleosomas IgG 187,1 RU/ml, con com-
plementos disminuidos (C3 64,5 mg/dL, C4 2,3 mg/dL). Se diagnosticé
LES con base en los criterios de ACR 1997, con afectacién dermatoldgica,
hematolégica, renal, inmunoldgica y neurolégica. Mds adelante, la paciente
mostré un deterioro neurolégico agudo que exigié intubacién. El estudio
de neuroimagen mostré progresién de dreas de desmielinizacién, por lo
que se administraron inmunoglobulina IV y dosis altas de metilpredni-
solona. Sin embargo, la paciente no obtuvo mejoria y fallecié tras recibir
cuidados paliativos.

Discusién: La linfadenopatia en pacientes con LES, aunque no estd in-
cluida dentro de los criterios diagnésticos, es un hallazgo comin. Por otro
lado, la enfermedad de Castleman (CD) es un trastorno linfoproliferativo
raro que puede presentarse en dos formas: unicéntrica y multicéntrica, con
variantes histolégicas de tipo hialino vascular y células plasmaticas. En este
caso, la biopsia ganglionar fue fundamental para distinguir entre ambas
afecciones, ya que permitié establecer el diagnéstico diferencial entre lin-
fadenopatias benignas y malignas, como procesos tumorales, tuberculosis,
sarcoidosis, enfermedad de Kikuchi-Fujimoto o infecciones que simulan
los sintomas del LES.

Conclusiones: Los cambios histolégicos en pacientes con LES y linfa-
denopatia son muy variados y es crucial diferenciar entre linfadenopatias
benignas y malignas. En pacientes con LES que sufren linfadenopatia, la
posibilidad de enfermedad de Castleman debe considerarse como parte del
diagnéstico diferencial, lo cual puede influir en las decisiones terapéuticas.

Bibliografia

1. Gil-Demirkan F, Dogan S, Kalyoncu-Ucar A, ef al. Systemic lupus
erythematosus complicated with Castleman disease: a case-based re-
view. Rheumatology International. 2020;41:475-479.

2. Gonzilez-Garcia A, Fernindez-Martin J, Robles-Marhuenda A. Idio-
pathic multicentric Castleman disease and associated autoinmune and
autoinflammatory conditions: practical guidance for diagnosis. Rheu-
matology. (Oxford) 2023;3;62(4):1426-1435.

Reumatol Clin. 2025;21 Sup.1 197



