LI Congreso Mexicano de Reumatologia

Desafios practica reumatolégica
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Infarto del miocardio secundario a vasculitis coronaria

Azamar-Morales GF, Vargas-Guerrero A, Pifia-Reyna Y, Arias-Callejas
KI, Mejia-Segura AM

Instituto Nacional de Cardiologia Dr. Ignacio Chdvez

Introduccién: La vasculitis coronaria es una manifestacion rara en el lu-
pus eritematoso sistémico (LES) y puede presentarse con angina, infarto
agudo de miocardio, arritmias auriculares y ventriculares, trastornos de la
conduccién o insuficiencia cardiaca.

Objetivos: Describir un caso de infarto de miocardio secundario a vascu-
litis coronaria.

Resultados: Mujer de 27 afios con LES diagnosticado a los ocho afios
de edad. Inici6 con artritis, eritema malar, nefritis ldpica clase II, antinu-
cleares positivos 1:5 120 (homogéneo), anti-DNA positivos e hipocom-
plementemia. Desde los 18 afios en seguimiento por este servicio, con
actividad articular tratada con metotrexato. En 2016 present6 vasculitis
cutdnea que respondié a glucocorticoides y azatioprina. En 2019 cursé
con artritis por lo que se reinicié metotrexato (10 mg/sem) y se continuaron
azatioprina (75 mg/dia) y prednisona (5 mg/dia). Perdi6 seguimiento de-
bido a la pandemia de SARS-CoV-2. En junio de 2021 inici6 con astenia,
adinamia e hiporexia, acudié con médico general quien suspendié trata-
miento inmunosupresor excepto la prednisona (10 mg/dia). Desde sep-
tiembre de 2021 refirié dolor pleuritico, disnea y ortopnea, hasta que en
diciembre de 2021 acudié a la consulta de los autores. Exploracién fisica:
taquicardia, taquipnea, sin frote o desdoblamientos. Sindrome de derra-
me pleural bilateral. Resultados de laboratorio: PCR 90 mg/L, VSG
78 mm/h, complemento C3 73.1 mg/dL, C4 5.99 mg/dL, linfocitos
710/mL. Perfil de SAF negativo. En el servicio de urgencias se confir-
mé derrame pleural bilateral, pericdrdico y atelectasia basal izquierda, sin
compromiso hemodindmico demostrado por ecocardiografia. Se reinicié

azatioprina (50 mg/dia), hidroxicloroquina (200 mg/dia) y prednisona

(20 mg/dia). E1 16 de diciembre de 2021 refirié dolor precordial opresi-
vo, intensidad 10/10, diaforesis y lesiones vasculiticas en palmas. Acudié
a urgencias en donde se demostré infarto agudo de miocardio con ele-
vacién del segmento ST y extensién al ventriculo derecho. La angioto-
mografia de coronarias determiné oclusién total de coronaria derecha e
irregularidades en pared vascular de la descendente anterior y circunfleja,
indicativas de vasculitis. Cateterismo coronario con tronco y descendente
anterior dilatadas y arrosariadas con flujo lento sin oclusion; coronaria
derecha con oclusion total (Figura 1). No fue elegible para tratamiento de
reperfusién. Presenté disfuncién moderada de ventriculo izquierdo y
grave de ventriculo derecho, falla cardiaca aguda, datos de congestién
pulmonar y dafio renal agudo (se descarté actividad renal junto con ne-
frologia). Ante vasculitis coronaria, actividad en serosas y hematoldgica,
se propusieron pulsos de glucocorticoide y, de acuerdo con el servicio de
cardiologia, se indicé rituximab (500 mg dos dosis; 0y 15 dias), ademas
de prednisona (20 mg/dia), azatioprina (100 mg; 1.8 mg/kg/dia) e hidroxi-
cloroquina (200 mg/dia). La paciente tuvo evolucién favorable con mejoria
de la falla cardiaca y renal aguda. A los seis meses, el ecocardiograma
revela acinesia inferior e hipocinesia inferolateral, con FEVI de 54%. Se
administré una tercera dosis de rituximab. Actualmente asintomdtica, sin
datos de actividad de la enfermedad.

Conclusiones: La vasculitis coronaria en lupus es una manifestacion rara
que a menudo se relaciona con actividad a otro nivel con sintomas consti-
tucionales, como fiebre, fatiga y pérdida de peso. A pesar de la baja frecuen-
cia, la presentacion de episodios cardiovasculares agudos, sobre todo en
mujeres jévenes y en el contexto de LES, debe hacer sospecharla y tratarla
de forma temprana.
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Figura 1. A-B. Coronaria derecha y circunfleja con ectasia y aspecto arrosariado. C-D. Punta de catéter sin flujo hacia la coronaria derecha (oclusién

total). (DDO

68 Reumatol Clin. 2023;19 Ext.1




LI Congreso Mexicano de Reumatologia

DDo2

Mucinosis nodular como presentacion inicial de lupus eri-
tematoso sistémico
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Guerrero-Herndndez DV, Vega-Memije ME!

Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez

Introduccién: Las mucinosis cutineas comprenden un amplio grupo de
trastornos que comparten caracteristicas clinicas e histolégicas, y producen
confusién entre ellas. Se clasifican en primarias y secundarias. La muci-
nosis nodular (MN) vinculada con lupus es una mucinosis primaria que
Gold describié por primera vez en 1954. Es una manifestacién cutdnea
distintiva pero inusual, con una incidencia de 1.5%; ocurre en pacientes
con lupus discoide, lupus cutdneo subagudo o lupus eritematoso sistémico
(LES). La relacién temporal con el desarrollo de LES es variable, ya que
en algunos casos lo antecede, mientras que en otros ocurre posterior o de
manera simultinea, con variaciones clinicas segun sean la actividad de la
enfermedad y los valores de anticuerpos.

Objetivo: Presentar un caso de mucinosis nodular como presentacion ini-
cial del lupus eritematoso sistémico.

Resultados: Paciente femenina de 67 afios de edad que acude por derma-
tosis diseminada a cara, térax anterior y posterior, extremidades superio-
res e inferiores, caracterizada por multiples neoformaciones subcutineas,

de didmetro variable, del color de la piel y algunas eritematosas, de su-
perficie lisa, consistencia dura, algunas con ulceracién central (Figura
1A,B). Refiere evolucién del padecimiento de ocho meses, con prurito
intermitente, sin otros sintomas sistémicos. En el estudio histolégico se
observé una neoformacién circunscrita, no encapsulada, en dermis reti-
cular media, conformada por células fusiformes en patrén esteriforme,
entremezcladas con fibras engrosadas y hialinizadas de colageno (Figura
1C). Con la tincién azul alciano se evidencié la presencia de abundante
mucina intersticial, superficial y profunda, y se establece el diagnéstico
de mucinosis nodular (Figura 1D). Se solicitaron estudios para descartar
gammapatia monoclonal y enfermedades de tejido conectivo, los cuales
resultaron negativos; destacaron los siguientes: leucopenia (3.6/mm?) a
expensas de neutropenia (1/mm?), anticuerpos antinucleares (ANA) 1:1
000, con patrén moteado grueso, anticuerpos antinucleosomas (> 60 UI/
mL), anti-SSA (1 272 CU), anti-RNP, anti-Sm (180.5 CU), anti-DNA
bicatenario (47.1 UI/mL) y anticoagulante lipico positivos e hipocom-
plementemia con C4 en 15 mg/dL. Con esto se determiné el diagnéstico
final de mucinosis nodular relacionada con lupus eritematoso sistémico,
por lo que se inicié tratamiento con hidroxicloroquina (200 mg/dia) y
prednisona (1 mg/kg/dia).

Conclusiones: Gao et al. analizaron 34 casos de MN relacionada con lu-
pus descritos en la bibliografia, de los cuales 26 tenian antecedente de lupus
eritematoso sistémico y seis habian presentado manifestaciones tipicas,
como erupcién malar, lupus eritematoso discoide y artralgias antes de la
aparicién de las lesiones cutdneas; el 85% de los casos tenfa ANA positi-
vos. Por su parte, Goerig et al. encontraron que el 77% de los 30 casos que
analizaron cumplia criterios de LES antes de la aparicién de las lesiones,

Figura 1. A-B. Multiples neoformaciones subcutdneas del color de la piel en pecho y espalda. C. Microscopia de luz, 10x. Hematoxilina y eosina. Biopsia
de piel con palidez en dermis reticular, células fusiformes en disposicién esteriforme y fibras de coldgeno hialinizadas. D. Microscopia de luz, 10x. Azul

alciano. Abundante mucina intersticial, superficial y profunda. (DD02)
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con ANA positivos en 83%. Este caso representa un desafio para el médico
debido a la presentacion atipica y la ausencia de otros sintomas sistémicos,
asi como los hallazgos histolégicos similares o casi idénticas a los de otras
mucinosis cutdneas, sin caracteristicas distintivas del lupus eritematoso,
como se informa en las publicaciones médicas. Este caso demuestra la im-
portancia de la exploracién dermatolégica minuciosa, la alta sospecha y
los estudios complementarios dirigidos para el abordaje interdisciplinario
correcto ante esta entidad.
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Sindrome neumorrenal asociado a ANCA y anti-dsDNA, co-
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Figura 1. (DD03)

Introduccién: El sindrome neumorrenal (SNR) conformado por anoma-
lias diversas se caracteriza por insuficiencia respiratoria y renal de rdpida
progresion. Las enfermedades de punta de lanza en adultos son las vasculi-
tis vinculadas con anticuerpos antineutréfilos (VAA) y el lupus eritematoso
generalizado (LEG). Concursan con elevada mortalidad y el diagnéstico
oportuno y el tratamiento adecuado reducen la morbimortalidad. De for-
ma excepcional existe un nexo de estas alteraciones con colangitis biliar
primaria (CBP). Las tres entidades poseen mecanismos fisiopatogénicos
diferentes. La actual pandemia ha dado lugar a la descripcién de gran nu-
mero de pacientes con SNR relacionado con COVID.

Objetivos: Informar un caso de sindrome neumorrenal relacionado con
ANCA vy anti-dsDNA, colangitis biliar primaria y glomerulonefritis por
inmunocomplejos.

Resultados: Hombre de 62 afios, sano hasta julio de 2022, cuando inicié con
tos seca ocasional, disnea de moderados esfuerzos, ascitis y malestar gene-
ral; la tomografia abdominal revela datos de cirrosis hepdtica, ascitis y bases
pulmonares con vidrio esmerilado y engrosamiento intersticial; anticuerpos
antimitocondriales 7.2, antimtsculo liso 1:40. Con ello se conformé el diag-
néstico de colangitis biliar primaria e infeccién por SARS-CoV2, que se tra-
t6 con furosemida, espironolactona, hepamerz, dexametasona, ciprofloxacina
por siete dias y oxigeno domiciliario con mejoria parcial. El 3 de septiembre
de 2022 present6 tos con hemoptisis, disnea de medianos esfuerzos, fiebre
no cuantificada, niusea y melena y acude al servicio de urgencias del Hospi-
tal Central Dr. Ignacio Morones Prieto, con palidez generalizada, sin plétora
yugular, eritema malar, ni tlceras orales, ausencia de signos cardiopulmona-
res adicionales, ascitis grado II, extremidades integras sin edema ni flogosis.
Subitamente mostré dificultad respiratoria aguda, estertores diseminados,
desaturacién al 40% y hemoptisis masiva, por lo que se decide tratamiento
avanzado de la via respiratoria. La radiografia revela infiltrados alveolares
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bilaterales diseminados y la biometria disminucién de 4 g de hemoglobina
respecto a la basal sin datos de hemdlisis, creatinina de 2.9 mg/dL (1 mes
antes, 1.5 mg/dL), examen general de orina sin proteinuria, con abundantes
eritrocitos dismérficos.

Recibi ciclofosfamida (500 mg) y pulsos de metilprednisolona; destacaba
C3 91 (90-180), C4 16.4 (10-40), ANCA antiproteinasa 3 (ANCA-PR3)
8.3 (< 5), ANCA-MPO 25.8 (< 5), anti-DNA bicatenario (dsDNA) 21.9
(0-20), anticuerpos antinucleares (ANA) 1:1 280, citoplasmitico reticular y
Coombs directo negativo. En UCI se realiza biopsia renal (Figura 1). A pe-
sar de tratamiento, continué con requerimientos altos de apoyo ventilatorio y
muri6 al cuarto dia. El estudio histopatolégico mostré glomerulonefritis con
patrén mesangiocapilar y complejos inmunitarios, hipercelularidad extraca-
pilar activa focal y necrosis fibrinoide segmentaria, y lesién tubular aguda
intensa multifocal. La inmunofluorescencia en tejido desparafinado registr6
1gG+, IgA+, IgM+, C3c+, lambda+, C1q y C4c negativos.

Conclusiones: El diagnéstico histopatolégico concluyé glomerulonefritis
por complejos inmunitarios en un paciente con colangitis biliar primaria,
con ANCA y dsDNA. De manera adicional a lo excepcional de estas vin-
culaciones, tenia hemorragia alveolar masiva e hipercelularidad extraglo-
merular; es probable que el dafio tubular contribuyera en gran medida a
la insuficiencia renal. La VAA puede relacionarse con AAN, pero rara vez
con dsDNA; la nefritis lipica se acompafia de ANCA en 20% y eleva la
gravedad. De interés adicional es que, aunque la participacién de comple-
jos inmunitarios es caracteristica de LEG, este tipo de glomerulonefritis
acompaiia hasta el 20% de las VAA en las presentaciones de glomerulone-
fritis de rapida progresién. La colangitis biliar primaria excepcionalmente
se vincula con LEG y también hay descripciones con VAA. Diversas fallas
orgénicas y reactivacién de enfermedades autoinmunitarias pueden pre-
sentarse con COVID.
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Sindrome de Sweet como presentacion inicial de lupus eri-
tematoso sistémico
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Introduccién: El sindrome de Sweet representa una dermatitis neu-
trofilica aguda acompaa de fiebre. Puede ocurrir de forma idiopitica o
vincularse con medicamentos, neoplasias hematoldgicas o enfermedades

autoinmunitarias. Sin embargo, la presentacién con lupus eritematoso sis-
témico (LES) es extremadamente rara y s6lo existen tres informes de casos
como presentacién inicial; éste es el cuarto.

Objetivos: Presentar un caso de sindrome de Sweet en una paciente con
LES.

Resultados: Mujer de 17 afios sin antecedentes de importancia. Acude
a urgencias de un hospital de tercer nivel por presentar un mes y me-
dio de evolucién con multiples dlceras dolorosas en paladar duro, junto
con odinofagia. Se agregan fiebre intermitente cuantificada en 39°C sin
predominio de horario, que cede con paracetamol, astenia y adinamia.
Se agrega dolor en extremidades superiores e inferiores, constante, sordo,
EVA 10/10, agravado al movimiento y mejoria al reposo, el cual produce
postracién. Niega ulceras genitales, ojo seco o rojo, hematuria, orina espu-
mosa, debilidad muscular, fenémeno de Raynaud, petequias, o sangrados.
A su ingreso tiene signos vitales normales. La exploracion fisica identifica
caida de cabello con traccién (+), pérdida de cejas, eritema en nariz y regién
malar bilateral, con respeto del surco nasogeniano, paladar duro con mul-
tiples tlceras blanquecinas con halo rojo. Dermatosis en codos, bilateral,
asimétrica y polimorfa caracterizada por pépulas con base eritematosa y
costra hematica central, dolorosas a la palpacion. Mécula en palma derecha
con halo eritematoso y centro blanquecino. Extremidades inferiores con
petequias no evanescentes a la presion en cara anterior de muslo y piernas.
Sinovitis en tercera metacarpofalingica derecha, interfalingica proximal
derecha, segunda metacarpofalingica izquierda y codo derecho. Signo de
la suma positivo bilateral en metacarpofaldngicos y metatarsofalingicos.
Estudios de laboratorio: hemoglobina 11 g/dL, MCV 90 ft, MCH 30.6
pg, WBC 3.82 k/uL,, linfocitos de 0.32 k/uLL plaquetas 69.3 k/uL, creati-
nina de 0.4, BUN 6, AST 443 Ul/1, ALT 122 UI/1, ALP 175 UI/|, bilirru-
bina total 2.1 mg/dL, bilirrubina indirecta 1.4 mg/dL, bilirrubina directa
0.7 mg/dL. Frotis de sangre periférica sin alteraciones. El ultrasonido de
abdomen superior revela engrosamiento de los manguitos periportales.
Panel viral negativo para VHB, VHC y VIH. Se solicita panel reumato-
légico y resultan anticuerpos positivos para anti-dsDNA: 1:320 (1:20) y
anticuerpos antinucleares, patrén homogéneo 1:5 120 (1:120) y granular
fino 1:1 280, complemento C3: 28 (90-180) y C4: 2 (10-40). Anticuerpos
negativos para anti-SSA-Ro, anti-Smith, anticardiolipinas, anti-f2 glu-
coproteinas. Se inicia tratamiento con hidroxicloroquina, prednisona (0.5
mg/kg), vitamina D y calcio. Con posterioridad experimenta resolucién de
las artralgias, desaparicién de las dlceras, mejoria de las lesiones cutineas y
disminucién de las transaminasas. Se toma biopsia de la piel y el resultado
es indicativo de una dermatitis acompafiado de edema subepidérmico en
relacién con vasculitis leucocitocldstica y neutrofilia intersticial. Con lo an-
terior, aunado a lesiones cutdneas tipicas, la histopatologia y una adecuada
respuesta esteroides, se diagnostica sindrome de Sweet. La paciente mues-
tra una adecuada evolucién y es dada de alta con tratamiento para LES.
Conclusiones: La concurrencia de sindrome de Sweet y LES es extraor-
dinaria; en la bibliografia se han notificado s6lo 12 casos y cuatro como
presentacion inicial. Se requiere mds informacién sobre la histopatologia
de ambas enfermedades para dilucidar si se trata de una variante dentro
del espectro cutineo de LES mds que una entidad distinta. Una mayor
conciencia de esta presentacién inusual puede ser util para el médico y
determinar un diagnéstico certero.
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