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Caso Clinico
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN UNA LACTANTE DE 6 ME-
SES. REPORTE DE UN CASO

Martinez R (1), Morel Z (2), Maldonado R (3)
(1)(2)(3) Hospital Infantil de México Federico Gomez

Resumen: El lupus eritematoso sistémico (LES), es poco frecuente en la
primera década de la vida, su inicio antes del afio de edad es muy raro y
conlleva un diagnostico dificil de documentar. Presentamos el caso de una
lactante menor en la que se documentaron claramente més de cuatro crite-
rios diagnésticos de LES desde los 6 meses de edad y que podria correspon-
der de acuerdo a lo revisado en la literatura el caso de la paciente mds
pequefa.

Caso: Femenino de 9 meses de edad, historia de fiebre cotidiana, cuantifi-
cada hasta en 40°C, artritis mufieca derecha y rodilla izquierda, con limita-
cién al movimiento, de 3 meses de evolucién. Adenopatias cervicales, borde
hepitico a 3 cm por debajo de lineas convencionales, bazo palpable a 1.5¢m,
adenopatias inguinales de 0.5cm. Se reporto anemia heolitica leucocitos y
plaquetas en limites normales, en el andlisis urinario se encontro eritroci-
turia y cilindrurfa. Se reportaron ANA 1:320 patrén moteado fino, anti-
DNA 262.0 U/m, C3 181mg/dL, C4 29.3mg/dL, IgG 2660mg/dL. Se
documento derrame pleural bilateral. Nueve meses posteriores, presentd
lesiones dérmicas, caracterizadas por maculas, papulas eritematosas, suges-
tivas de actividad de la enfermedad. Por biopsia renal se documento nefro-
patia lapica clase IIb.

Discusién: En la edad pediitrica la incidencia de LES se estima en 0.36 a
0.9/100,000 nifios, siendo la prevalencia mayor en mujeres que en hombres
aproximadamente. Nuestra paciente desarrollo sintomas de LES a los 6
meses de edad. En la literatura actual, existen solo tres reportes de casos de
LES en menores de 1 afio de edad, pero su forma de inicio no mostraban
un cuadro caracteristico. Este caso es quizé la paciente de menor edad en la
que se presentan alteraciones inmunoldgicas, hematoldgicas, artritis no
erosiva, nefiritis lipica y serositis.

Los médicos deben estar al pendiente del mayor riesgo de complicaciones
sistémica en nifios con LES que inicia a una edad temprana y realizar un
diagnéstico oportuno de esta enfermedad.
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INFARTO AGUDO DE MIOCARDIO EN UN NINO CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO Y SINDROME ANTIFOSFOLIPIDOS

Morel Z (1), Martinez R (2), Mendieta S (3), Faugier E (4), Maldonado
MR (5)
(1)(2)(3)(4)(5) HIMFG

Resumen: El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad
auto inmune, multiorgdnica, episédica, compleja. Aproximadamente el
15% de los casos inician en la nifiez. El diagndstico se realiza en base a los
criterios del Colegio Americano de Reumatologia.

El Sindrome Antifosfolipidos (SAF) se caracteriza por trombosis vascular,
anticuerpos antifosfolipidos, anticardiolipina, anticoagulante, y/o pérdida
fetal. El sistema cardiaco es uno de los objetivos principales en el SAF.

Presentamos el caso de un paciente de 13 afios de edad, masculino, con
diagnéstico de LES y SAF secundario con Infarto Agudo de Miocardio
extenso. La afeccion cardiaca en el LES, incluye frecuentemente pericardi-
tis, endocarditis de Libman-Sacks y miocarditis. La trombosis coronaria
puede verse en arterias coronarias con aterosclerosis, asi como en estados de
hipercoagulabilidad. En nuestro paciente no se demostraron alteraciones a
nivel coronario, lo cual se relaciona més al SAF presente.

Es importante tener presente que un paciente con LES y SAF secundario,
puede debutar o desarrollar en el trascurso de su evolucién, complicaciones
trombéticas a cualquier nivel, y aunque los eventos cardiacos trombéticos o
isquémicos son inusuales, deben ser considerados.

Do3

ASOCIACION DE SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO Y HEPATITIS
AUTOINMUNE EN UN LACTANTE. REPORTE DE UN CASO Y
REVISION DE LA LITERATURA

Mendieta S (1), Vazquez F (2), Faugier E (3), Maldonado R (4), Valencia
P (5)

(1)(2)(3)(4)(5) HIMFG

Introduccién: Existen cerca de 10 casos reportados en la literatura en la
cual se asocia hepatitis autoinmune (HAI) y sindrome antifosfolipido
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(SAF), ninguno de ellos en nifios. Se presenta el primer caso descrito de
esta asociacién en un lactante.

Presentacién del caso: Lactante mayor masculino, de un afio cuatro meses,
producto de la gesta I, la madre cursé con pre-eclampsia que condicioné
trabajo de parto a las 29 semanas de gestacion, peso al nacer 1900g. Se
present6 con ictericia desde el nacimiento, sin acolia o coluria, edema bipal-
pebral y de miembros inferiores de 2 meses de evolucién, tos y dificultad
respiratoria. A la exploracion fisica con ictericia en escleras, reforzamiento
del segundo ruido cardiaco, hepatomegalia, cianosis ungueal, datos de insu-
ficiencia cardiaca congestiva. Exdmenes de laboratorio: patrén colestdsico
(BD 1.57), discreta elevacion de ALT. Se descarté infeccién por virus de
hepatitis A, By C, CMV, VDRL y VEB. Presién de la pulmonar por eco-
cardiograma de 68 mmHg. Gammagrama con perfusién anormal con-
gruente con tromboembolia pulmonar subsegmentaria. AngioTAC con
evidencia de trombosis pulmonar. Pruebas de coagulacién: antitrombina
I1I, resistencia a la proteina C, proteina C, proteina S en rangos normales.
Anticuerpos antifosfolipidos en dos determinaciones positivo para anticar-
diolipina IgM (11.8 y 19.9 UMPL V.R <4.4), antiB2GP-1 IgM positiva
7.3U/ml (VR<3.4), anticoagulante lipico negativo. AntiDNA negativo.
ANA 1:160 moteado grueso, 1: 80 filamentos intermedios. AntiLKM-1
25.4U/ml (<17), anti musculo liso 1:80, antimitocondriales negativo. IgG
1490 mg/dL (350-1180), IgM 344 mg/dL (36-104). Biopsia hepética in-
filtrado inflamatorio en 5 de los 10 espacios porta observados, predominio
mononuclear y algunas células plasmaticas. Placa limitante conservada. Di-
latacién de sinusoides con linfocitos en su interior. No hay datos de venuli-
tis. En el lobulillo hay cuerpos apoptéticos y nédulos histiociticos.
Hepatitis crénica con actividad moderada (grado II/IV) sin fibrosis, com-
patible con hepatitis autoinmune.

Discusién: Las manifestaciones hepaticas en SAF son diversas, general-
mente relacionadas con eventos trombéticos. Liaskos 2005, reporta una
alta prevalencia de anticuerpos anticardiolipinas (aCL) en HAI en compa-
racién con otras enfermedades hepiticas, sin embargo sin evidencia de ma-
nifestaciones de SAF. Los casos de asociacion HAI y SAF secundario son
escasos, y ninguno de ellos en pacientes pedidtricos, se trata del primer caso
reportado de HAI con SAF en un paciente pediitrico.

Doy

ABDOMEN AGUDO COMO MANIFESTACION GRAVE DE TROM-
BOANGEITIS OBLITERANTE

Cruz C (1), Jimenez F (2), Castellanos L (3), Barile L. (4)
(1)(2)(3)(4) IMSS

Resumen: Hombre de 37 afios, con tabaquismo intenso de los 18 a 35
afios. En octubre del 2005 presenté en miembro pélvico derecho lesiones
dérmicas y acrocianosis, por tal motivo recibié prednisona (50 mg/dia) y
azatioprina (100 mg/dia); sin remisién. En febrero del 2007 presenté dolor
abdominal tipo célico localizado en hipogastrio asi como constipacién in-

testinal y pérdida de peso de 25 Kg. en 2 meses.

En el colon por enema se observé estenosis; la colonoscopia reporté muco-
sa recto-col6nica con pérdida del patrén vascular submucoso, pseudo péli-
pos y drea de estenosis a 70 cm. de margen anal. La biopsia reporté proceso
inflamatorio inespecifico, sin datos de malignidad. Por sospecha de colitis
ulcerativa crénica inespecifica recibié mesalazina.

En mayo del 2007 aument6 el dolor abdominal y se agregé diarrea y fiebre,
que remitieron con hidrocortisona, tres dias después se observé aire libre
subdiafragmitico y se efectud laparotomia.

Como hallazgos quirtrgicos se reportaron perforacién en ciego y colon
transverso de 1 a 2 cm de didmetro, estenosis anular a 70 cm. de margen
anal y cambios isquémicos transitorios en intestino delgado, con 400 ml.
de material intestinal. Se realiz6 colectomia subtotal e ileostomia termino-
terminal. En el post-operatorio el paciente presenté fenémeno de Ray-
naud y necrosis del primer y segundo dedos del pie derecho 24 horas
después. Histolégicamente se informé tromboangeitis obliterante asociada
a colitis multifocal aguda y crénica transmural en vasos mesentéricos

(predominantemente arterias musculares de mediano calibre) con trombos
recientes y antiguos diseminados. La asociacién de la enfermedad de Bue-
rger con un cuadro isquémico intestinal es rara, existen 4 casos informados
de compromiso abdominal como manifestacién inicial, aun después de sus-
pender el tabaquismo 2 afios antes del inicio de la enfermedad.

Dos

VASCULITIS ASOCIADA A INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIA-
BLE (IDCV)

Orrantia M (1), Jiménez FJ (2), Blanco E (3), Cruz C (4), Pérez E (5),
Garcia | (6), Barile L (7)
(1)(2)(3)(4)(5)(6)(7) HECMNSXXT

Resumen: La IDCV es un grupo heterogéneo de enfermedades que com-
prende niveles bajos de todas o de alguna inmunoglobulina, deficiencia en
la produccién de anticuerpos e infecciones bacterianas de repeticién. Ocu-
rre por afeccién de la respuesta humoral y celular mediada por linfocitos. La
mayoria son diagnosticados en la edad adulta. E1 20-25% cursan con mani-
festaciones autoinmunes, siendo la vasculitis una manifestacién poco fre-
cuente. Hombre de 50 afios, quien inicia en Febrero de 2002 con lesiones
purpuricas de miembros inferiores, en Octubre de 2002 una biopsia de piel
fue compatible con vasculitis leucocitoclastica, determindndose proteinuria
de 3.5gr/ 24 hrs., hipertensién arterial, hipogamaglobulinemia e hipocom-
plementemia a expensas de C4 asi como ganglios periesplénicos por TAC.

Inmunoglobulinas séricas
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IgM 84 n/d n/d 39 63 41 29

n/d: no disponible valores de referencia: IgA 70-400, IgG 700-1600, IgM 40-230.

Se inici6 prednisona a 1mg/kg/dia y azatioprina 150mg/dia sin mejoria de
las lesiones de la piel ni de la proteinuria. Ingresé en Abril de 2007 en
anasarca, con fiebre, celulitis del miembro inferior derecho, pirpura no pal-
pable en extremidades inferiores y multiples lceras infectadas. Los exdme-
nes mostraron: glucosa 89 g/L, creatinina 1.1 mg/dl, leucocitos 5500, Hb
10.7 g/dl, plaquetas 153000, neutréfilos 3400, linfocitos 1700, VSG 6 mm/
h, PCR 0.7 mg/dL, C3 43 mg/dL, C4 1 mg/dL; depuracién de creatinina
84.2 ml / min, proteinuria de 8.5 g/ 24 h.; EGO con leucocitos 10-15 /
campo, bacterias ++, eritrocitos 20-25 / campo; ANA, anti-DNA, crioglo-
bulinas, factor reumatoide, VIH y serologia para hepatitis B y C negativos.
Ultrasonido abdominal con esplenomegalia, datos de hipertensién portal,
rifiones normales; TAC de abdomen con derrame pleural bilateral, quiste
hepitico y esplenomegalia. Biopsia renal de mayo 2007: glomerulonefritis
membranoproliferativa tipo I, sin infiltrado intersticial ni alteraciones vas-
culares. La administracién de 3 pulsos de metilprednisolona no mejoraron
la funcién renal, desarrollando cuadro de neumonia. Cuando se administré
gammaglobulina intravenosa (200mg/kg) mensual (12g. cada una) fue se-
guida de la remisién de las lesiones cutdneas y mejorfa de la funcién renal.

Conclusiones: la IDCV debe sospecharse en presencia de vasculitis cutd-
nea y renal asociada a hipogamaglobulinemia, refractaria a tratamiento in-
munosupresor. El tratamiento debe basarse en la administracién de
gammaglobulina intravenosa mensual
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Do6

INFARTO MIOCARDICO COMO PRIMERA MANIFESTACION DE
ARTERITIS DE TAKAYASU EN UNA MUJER JOVEN

Ascencio Hernandez R (1), Vazquez Serna C (2), Portela Hernandez M
(3), Barile Fabris L (4),

(1)(2)(3)(4) HE CMN SXXT IMSS

Resumen: La arteritis de Takayasu es una vasculitis que afecta grandes ar-
terias y que puede producir complicaciones cardiacas incluyendo infarto
agudo al miocardio en algunos pacientes. El infarto miocardico puede ser el
resultado de arteritis coronaria, aterosclerosis acelerada e hipertension arte-
rial sistémica. Mujer de 34 afios de edad, antecedente de tabaquismo por 4
aflos a raz6n de 3 cigarros al dia suspendido hace tres afios.

Cuadro clinico iniciado a los 22 afios de edad, caracterizado por dolor tora-
cico opresivo acompafiado de descarga adrenérgica, valorada y egresada sin
diagnéstico. Desde entonces asintomdtica, hasta hace 6 meses en que inicié
con disnea de medianos esfuerzos y deterioro de su clase funcional por lo
que fue ingresada para valoracién y estudio a cargo de cardiologfa.

EF: TA brazo izquierdo: no detectada, brazo derecho: 150/100 mmHg.
Disminucién bilateral de pulsos carotideos, sin claudicacién mandibular,
corazén ritmico sin soplos, abdomen sin visceromegalias, con soplo sistdli-
co en flanco izquierdo en zona renal, extremidades sin edema, con ausencia
de pulso humeral y radial izquierdos, brazo derecho con pulsos radial y
humeral disminuidos 2/3, las extremidades inferiores con disminucién de
pulsos femorales, popliteos y pedios 1/3.Exdmenes de laboratorio: Veloci-
dad de sedimentacién globular 20mm/hr, hemoglobina 12.4 gr/dl, leucoci-
tos 6,700/pl, plaquetas 340,000/pl, urea 23mg/dl, creatinina 0.6 mg/dl,
anticuerpos antinucleares negativos.

Electrocardiograma: infarto antiguo antero apical y lateral alto. Gamagra-
ma cardiaco con tetrofosmin: defecto perfusorio en region anteroseptal y
apical que afect6 al 43% de la masa ventricular izquierda.Cateterismo car-
diaco y aortograma: arteria coronaria derecha sin lesiones angiogréficas
significativas. Arteria descendente anterior ocluida desde el ostium.

Compromiso del ostium de la arteria renal izquierda en un 75% y bifurca-
cién aorto-iliaca en un 80%.Angioresonancia de troncos supra-aérticos
con exclusion de la arteria subclavia izquierda y oclusién desde el origen de
la arteria carétida externa izquierda. Trayectos arteriales tortuosos con es-
tenosis y dreas de dilatacién postestenética. Se inici6 tratamiento con pre-
dnisona 15mg por dia y metotrexato 10 mg por semana. La arteritis de
Takayasu debe considerarse en el diagndstico diferencial de infarto miocdr-
dico en una mujer joven.

Doz

BRONQUIOLITIS OBLITERANTE (BO) EN ARTRITIS REUMA-
TOIDE AGRESIVA (ARA), PROBLEMA DE DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO. RESPUESTA A ETANERCEPT.

Dimas-Pecina V (1), Gomez-Gomez A (2), Cuevas-Orta (3), Abud-Men-
doza (4)
(1) Unidad Regional de Reumatologia y Ostegporosis, UASLR, SLR, (2) Departamento de

Neumologia, Hospital Central, UASLE SLE, (3)(4) Unidad Regional de Reumatologia y
Osteoporosis, UASLR, SLP

Resumen: La BO suele representar dificultades en el diagnéstico dada su
potencial asociacion con actividad de la ARA, con empleo de medicamentos
y con la necesidad de diferenciarla de procesos infecciosos diversos. Poste-
rior a establecer el diagndstico, el tratamiento habitual es con esteroides y
pudiera responder a terapia intensiva que incluye a los agentes biolgicos.

Nuestra paciente, mujer de 47 afios con historia de psoriasis desde 11 afios
antes y con diagnéstico de artritis psoridsica 2 afios después por oligoartro-
patia inflamatoria, bajo tratamiento con metotrexato y AINE. En febrero
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de 2000 acude por poliartritis y cambios radiogrificos sugerentes de ARA;
se diagnostica ARA y OP apoyados en valores densitométricos. En 2004
inicia con disnea progresiva y afeccién intersticial en parches mediante
TAC con diagnéstico de alveolitis alérgica extrinseca; se realiza gammagra-
fia que se informa altamente sospechosa de tromboembolismo pulmonar y
por ecocardiograma cardiopatia hipertensiva pulmonar y doppler sin TVP;
PER con patrén obstructivo predominante (FEV 40%, FVC 50% y FIV/
FVC 80%) con TAC con patrén en mosaico con dreas de vidrio esmerilado
con otras normales. La biopsia con pseudo-foliculos linfoides en bronquio-
los, bronquiolitis obliterante y enfisema secundario, sin afeccién de inters-
ticio “Bronquiolitis folicular oblitérante”. Se inici6 terapia con etanercept
50 mg/s e incremento leve de CE (pdn15 mg), con lo que se observé me-
joria ostensible desde la primer semana.

Se presentaran estudios de laboratorio y gabinete, con inclusién de los
histopatoldgicos.

Do8

INVOLUCRO PULMONAR EN ENFERMEDAD DE STILL DEL
ADULTO. REPORTE DE UN CASO

Trevifio-Carmona MD (1), Riega-Torres JC (2), Moncayo-Salazar LI (3),
Moreno-Hoyos-Abril JF (4), Cavazos-Delgado JM (5), Mireles-Zavala
LG (6), Salinas-Palacios CK (7), Pérez-Barbosa L (8), Esquivel-Valerio JA
(9), Villarreal-Alarcén MA (10), Skinner-Taylor CM (11), Flores-Alvara-
do DE (12), Rodriguez-Amado ] (13), Galarza-Delgado DA (14), Trevi-
fio-Salinas MA (15), Garza-Elizondo MA (16)

(1)(2) Reumatologia Hospital Universitario UANL Mty, (3) Reumatologia Hospital Uni-
versitario UANL Mty, (4) Neumologia y Cuidados Intensivos Hospital Universitario
UANL Mty, (5) Ne logia y Cuidados Intensivos Hospital Universitario UANL Mty,
(6) Medicina Interna Hospital Universitario UANL Mty, (7) Reumatologia Hospital
Universitario UANL Mty, (8) Reumatologia Hospital Universitario UANL Mty,
(9)(10)(11)(12)(13)(14) Reumatologia Hospital Universitario UANL Mty, (15) Neumo-
logia y Cuidados Intensivos Hospital Universitario UANL Mty, (16) Reumatologia Hos-
pital Universitario UANL Mty

Resumen: Mujer 21 afios, antecedentes de prematurez, soplo cardiaco
transitorio. Madre con coccidioidomicosis fallecida por complicacién qui-
rurgica. Inicié con dermatosis maculopapular evanescente pruriginosa en
cuello que se extendié a tronco y extremidades. Dos semanas después se
agregé fiebre, mialgias, artralgias generalizadas y odinofagia. Al examen
fisico febril, signos vitales estables sin adenopatias ni tumoraciones, hipere-
mia de faringe sin hipertrofia amigdalina. Auscultacién cardiopulmonar sin
datos relevantes. Abdomen sin visceromegalias ni adenopatias. Musculoes-
quelético con aumento de volumen, calor, dolor a la movilizacién. Dismi-
nucién de arcos de movimientos en cuello, hombros, codos, manos (IFP e
IFD), rodillas y tobillos.

Laboratorios: elevacién de VSG, leucocitosis con neutrofilia, marcadores
para VIH, ANA y FR negativos; tele de térax con derrame pleural bilateral
escaso. Ecocardiografia transtordcica: funcién sistélica disminuida con FE
del 45%, presion sistdlica de la arteria pulmonar 39mmHg, insuficiencia
tricuspidea leve y derrame pericdrdico escaso. Ferritina en 17 mil mcg/L.

Descartandose causa infecciosa y neopldsica se hizo el diagnéstico de enfer-
medad de Still del adulto segun criterios de Yamaguchi. Durante su inter-
namiento presenté disnea sdbita en reposo, dolor pleuritico, taquicardia,
polipnea, frote pleural y saturacién de aire ambiente 91%. Se descarté
tromboembolismo pulmonar.

Debido a pardmetros respiratorios compatibles con dafio pulmonar agudo
se inicia manejo con metilprednisolona 1gr en pulso IV, cediendo la fiebre
inmediatamente, con mejoria de sintomatologfa; 72 hrs. posterior al tercer
pulso de metilprednisolona la paciente continuaba con hipoxemia. TAC de
térax de alta resolucién con zonas de vidrio despulido difusas, perivascula-
res en dpices, lingula y 16bulo medio; engrosamiento de septos interlobula-
res subpleurales. Al descartar causa infecciosa se administré etanercept
subcutineo remitiendo hipoxemia.

Evolucioné favorablemente en una semana disminuyendo la leucocito-
sis, mejorando hipoalbuminemia y anemia previas. Se egresa con dosis
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altas de esteroides, metrotexate oral semanal continuando con evolucién
satisfactoria.

Conclusiones: El involucro pulmonar en Enf. de Still del adulto es fre-
cuente, sin embargo el dafio pulmonar agudo por neumonitis es poco co-
mun y existen pocos reportes. Este caso demuestra una de las posibles
manifestaciones severas en la Enf. de Still del adulto y enfatiza la necesidad
de un diagnéstico temprano en pacientes con fiebre, datos clinicos compa-
tibles y niveles de ferritina elevados como herramienta diagnéstica.

Do9g

ASOCIACION DE SinROME DE CREST, CIRROSIS BILIAR
PRIMARIA (CBP) Y SINDROME POLIGLANDULAR. REPORTE
DE UN CASO

Melendez C (1), Mendoza A (2), Aranda P (3), Jaimes J (4)
(1)(2)(3)(4) Centro Médico ISSEMyM

Resumen: Los sindromes de deficiencia poliglandular se clasifican en 3
tipos, segun el cuadro clinico que se desarrolla en nifios o adultos y las
glandulas endocrinas afectadas. El caso que presentamos de acuerdo a la
clasificacion de Neufeld modificada de 1980, corresponde al tipo III (enfer-

medad tiroidea autoinmune asociada a otras enfermedades autoinmunes).

Presentacién del caso: Femenino de 49 afios de edad; antecedentes: DM2,
insuficiencia venosa profunda; un hijo con PTI. EI PA inicia hace 20 afios
con fenémeno de Raynaud en manos. En Marzo 2005 como hallazgo se
detecta trombocitopenia de 80,000u/L, se agrega prurito intenso generali-
zado y transaminasemia, con Acs. Anti-mitocondriales positivos, serologia
para Hepatitis B y C negativa, ultrasonido revelando dafio hepitico difuso,
hepatomegalia y dilatacién biliar leve intrahepitica, pielocalectasia renal
izquierda. Endoscopia de Julio 2005 por disfagia: pangastritis no erosiva
moderada folicular, pseudodiverticulo duodenal y cicatriz de tlcera duode-
nal sakita S1. Se establece Dx. de CBP en agosto 2006 iniciando trata-
miento con dcido ursodeoxicdlico y colestiramina. Durante su seguimiento
se determinaron Anticardiolipinas IgM 18(0-11), Anticitomegalovirus
IgG 27 (0-10)

Electroforesis de proteinas Beta 16.5% (8.4-13.8), Gamma 29.4% (6.8-
18.5). Noviembre 2006: gastritis crénica agudizada asociada a infeccién por
Citomegalovirus (biopsia) recibiendo TMP/SMZ y pirimetamina hasta
Enero 2007 con mejoria de la disfagia; se agrega entonces calcicosis cutis,
artralgias en carpos y disminucién de la apertura oral. Es valorada por Reu-
matologia en abril 2007 encontrandose con disfagia a sélidos, reflujo gas-
troesofdgico; en la EF: Raynaud en manos, telangectasias en cara,
calcinosis 42 IFP izq., con reabsorcién de las falanges distales, esclerodac-
tilia, Insuficiencia venosa de MsPs y edema ++; ANA positivo 1:1280, Ti-
rotropina 6.19 y 7.65 (0.27-4.20); se establece Dx CREST iniciando Tx
Azatioprina, Calcitriol, Felodipino, Tribenésidos. Actualmente solo con
persistencia de Raynaud y la calcinosis.

Conclusioén: Se ha sugerido que el Sx Poliglandular puede desencadernar-
se por agentes externos y que comparte uno o mas epitopes conun antigeno

comun en varios tejidos endocrinos; una hipétesis es que los érganos que
derivan de una capa germinal pueden expresar antigenos especificos de la
capa germinal comin que podrian servir como blancos para la respuesta
autoinmune en los Sx. poliglandulares.
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SINDROME DE VOGT KOYANAGI HARADA. INFORME DE UN CASO
TRATADO CON ADALIMUMAB

Jara L] (1), Voorduin S (2), Pedroza M (3), Ramirez M (4)

(1) Hospital Espasiol, (2) Instituto de Oftalmologia Conde de Valenciana, (3)(4) Instituto
de Oftalmologia Conde de Valenciana

Resumen: El sindrome de Vogt Koyanagi Harada es una entidad sistémica
autoinmune caracterizada por uveitis, hipoacusia, meningitis, alopecia, po-
liosis y vitiligo. Informamos el caso de una paciente que respondié favora-
blemente al tratamiento con Adalimumab.

Caso clinico: Femenino de 18 afios de edad que acude por primera vez al
Instituto de Oftalmologia, Conde de Valenciana en 2005 por disminucién
de la agudeza visual de 7 meses de evolucién. La exploracién oftalmolégi-
ca present6 una capacidad visual en ambos ojos de 20/200, presién intrao-
cular de 12 mmHg, biomicroscopia del segmento anterior en ambos ojos
con celularidad ++++ en cdmara anterior; nédulos de Koeppe en iris, pig-
mento sobre cdpsula anterior del cristalino y catarata subcapsular posterior
+. En fondo de ojo se observa vitreitis +, retina aplicada, papila hiperémica
con excavacién del 20%, pliegues en drea macular con presencia de liquido
subretiniano, ausencia de brillo foveal y nédulos de Dalen Fuchs en el
sector inferior de la retina. Con estos datos se establece el diagnéstico de
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada tipo I (compromiso ocular sin afec-
cién de oido o piel) y se inicié tratamiento con azatioprina 150 mg al dfa,
prednisona 100 mg/dia, acetato de prednisolona tépico, ciclopléjico, mi-
dridtico y betametasona transeptal inferior sin mejoria. En 2005 el cuadro
inflamatorio continué activo por lo que se inicié ciclofosfamida 1.V, (2
pulsos de 750 mg cada uno). Posteriormente desarrolla hipertensién ocu-
lar y glaucoma secundario a esteroides agregandose hipotensor ocular sin
mejoria, se realiza trabeculectomia con mitomicina C en ojo izquierdo con
mejoria parcial. En 2006 se reactivé el cuadro inflamatorio ocular y se
inici6 ciclosporina 500mg al dia sin mejoria por lo que fue evaluada por
reumatélogo. Se inicié Adalimumab 40 mg s.c cada 2 semanas y 4 sema-
nas después inicia mejorfa, disminuyéndose los esteroides y en febrero
2007 se observé ausencia de inflamacién ocular por lo que pudo ser opera-
da. Se program¢ para facoemulsificacién en febrero 2007 y vitrectomia en
ojo derecho y lensectomia en ojo izquierdo. Su rehabilitacién visual se rea-
liza con lentes de contacto para afaquia. En junio 2007 se encontré con
una agudeza visual de 20/200 en ambos ojos. Actualmente no se observan
datos de actividad inflamatoria intraocular. Contintda con Adalimumab
(10 meses de tratamiento), sin esteroides y ha recuperado 90% de su capa-
cidad visual.

Conclusién: El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada puede ser tratado
exitosamente con Adalimumab.
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