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Polimialgia reumatica con derrame @ N——
pleuropericirdico: una asociacién infrecuente oSS
Rheumatic polymyalgia with pleuropericardial effusion:

An uncommon association

Sr. Editor:

Hemos leido con atencién el articulo de Sanchez Ruiz-Granados
et al. publicado en su revista que versaba sobre la presentacién
de derrame pleuropericardico en un caso de polimialgia reumadtica
(PMR)!. Se describia el caso de un varén de 80 afios con dolor arti-
cular de predominio en cintura escapular y pelviana con sindrome
constitucional, que presentaba un derrame pleuropericardicoy ele-
vacién de los reactantes de fase aguda. Entre otros diagnosticos,
se descart6 el de artritis reumatoide de inicio tardio (Eldery Onset
Rheumatoid Arthritis [EORA]) por la afectacion de cinturas y la nega-
tividad del factor reumatoide. Esta conclusiéon nos causé cierta
inquietud y quisiéramos comentar una serie de hechos.

La PMR es una enfermedad inflamatoria del paciente anciano
que se caracteriza por presentar dolor y rigidez matutina en
region cervical, cintura escapular y pelviana, asi como velocidad
de sedimentacion globular elevada. Las pruebas inmunolégicas
resultan negativas tipicamente y las radiografias tampoco mues-
tran alteraciones. Dada la ausencia de pruebas especificas se usa
su excelente respuesta a los glucocorticoides como parte del
diagnéstico?. Estudios recientes con ecografia y resonancia magné-
tica han demostrado la presencia casi constante de inflamacién de
estructuras extraarticulares como bursitis subacromial o tenosino-
vitis bicipital bilateral, por lo que estas alteraciones se han incluido
enlos nuevos criterios diagnésticos de PMR3. Como se puede enten-
der, la dificultad diagnéstica de la PMR es inherente a su definicién
y a la ausencia de pruebas especificas. Por ello en el diagnéstico
diferencial hay que tener en cuenta otras enfermedades reuma-
tolégicas y no reumatolégicas que pueden simular un cuadro de
PMR*-6. Entre las causas no reumatoldgicas se hallan algunas infec-
ciones y tumores que en el caso clinico que nos ocupa si que se han
descartado razonablemente. Sin embargo, entre las causas reuma-
tolégicas se encuentra la EORA, que consideramos que no se puede
descartar. La EORA difiere de la artritis reumatoide del joven por
afectar a la mujer con menos frecuencia, tener un inicio mas agudo,
acompaiiarse de sindrome constitucional mas comtinmente y, con
frecuencia, afectar a las grandes articulaciones, sobre todo a las de
los hombros simulando una PMR, con una menor afectacién de las
articulaciones metacarpofalangicas. Suele cursar con velocidad de
sedimentacion globular muy elevada, y el porcentaje de pacientes
con factor reumatoide positivo en suero es menor al de los pacien-
tes jovenes. Por sus caracteristicas, en la formas de inicio puede
resultar indistinguible de una PMR”8,
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En el caso que nos ocupa aunque el paciente cumple criterios de
PMR, la presencia de derrame pleuropericardico debe hacer dudar
de dicho diagnéstico. En la literatura se describe la asociacion de
PMR y derrame pleuropericardico en raras ocasiones® '3, como
comentan los autores, en tanto que la asociacién entre EORA —tanto
seronegativa como seropositiva— con la presencia de derrame pleu-
ral o pericardico estd ampliamente descrita'* !>,

Por otro lado, como ya hemos comentado, se observa con rela-
tiva frecuencia en EORA un sindrome de cinturas similar a la PMR
por afectacion de hombros como forma de presentacién, junto con
sindrome constitucional y elevacién de los reactantes de fase aguda.
La buena respuesta a glucocorticoides también es una caracteris-
tica compartida con la PMR”#, Por tanto, al contrario de lo que
comentan los autores del caso, la forma de presentacién clinica es
perfectamente compatible con el diagnéstico de EORA. Por tltimo
recordar que seria importante para poder descartar una EORA con-
tar también con la negatividad de otro marcador inmunolégico de
artritis reumatoide como son los anticuerpos antipéptidos citruli-
nados (ACPC), que no aportan los autores. En todo caso, la ausencia
de FR o ACPC tampoco permitiria descartar el diagnéstico de EORA,
ya que existen formas seronegativas'®.

Por todo ello, creemos que resulta aventurado diagnosticar de
PMR al paciente descrito debido a sus similitudes clinicas con la
EORA. Seria importante conocer la presencia de artritis periférica,
la determinacién de los ACPC y la valoracién de los hombros por
ecografia o resonancia magnética para poder decantarse por una
entidad u otra. Obviamente el seguimiento clinico también aportara
datos fundamentales para un diagnéstico final, ya que en muchos
casos de artritis de inicio en el anciano, la evolucién es la Ginica clave
para llegar a un diagnéstico concreto.
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Sindrome de Schnitzler

@ CrossMark

Schnitzler syndrome
Sr. Editor:

El sindrome de Schnitzler descrito en 1974 es un sin-
drome autoinmune que asocia urticaria crénica a un componente
IgM monoclonal caracteristico, ademdas de fiebre, artralgias y
adenopatias’.

Varios autores comunicaron pacientes con urticaria, fiebre,
artralgia y velocidad de sedimentacién globular (VSG) aumen-
tada, y un componente IgG monoclonal, sugiriendo que este podria
ser una variante del sindrome de Schnitzler. Las manifestaciones
clinicas no parecen diferir entre la enfermedad tipica y sus varian-
tes. Los criterios diagnésticos pueden por lo tanto extenderse a
incluir la variante IgG?~“. Presentamos el caso de una mujer de 38
afios de edad vista por primera vez en el afio 2001, que presenta
un componente IgG monoclonal persistente, y lesiones maculo-
papulares eritematosas, no dolorosas ni pruriginosas a nivel de
tronco (fig. 1), y miembros superiores y perforaciéon del tabique
nasal. Durante su evolucién desarrolla diarrea acompaiiada de
dolor abdominal, parestesias, hepatoesplenomegalia, livedo reti-
cularis, dolores 6seos e hipoacusia neurosensorial rapidamente
progresiva. Los examenes de laboratorio mostraron una anemia
arregenerativa, VSG de 100 mm/h y una banda monoclonal gamma
I[gG 3.580mg/dl (vn: 600-1.650), proteinuria de Bence-Jones
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Figura 1. Lesiones maculo-papulares eritematosas, no dolorosas ni pruriginosas a
nivel de tronco.

(-), ANA-HEp2 (-), complemento normal y anticuerpos antici-
toplasma de neutréfilos (ANCA) patréon citoplasmatico (cANCA)
y perinuclear (pANCA), TSH, T3 T4 y anticuerpos antitiroideos
normales, escarificacién para Hansen negativa. Biopsia grasa subcu-
tanea abdominal: rojo congo negativa. Radiografias craneo, pelvis,
columna dorso-lumbar, térax, mento-naso y fronto-naso normal,
tomografia de abdomen con contraste normal, y electromiografia
de los 4 miembros que muestra una neuropatia axonal, asimé-
trica y distal. Biopsia de piel donde se observa vasculitis leuco-
citaria necrosante. Ante los diferentes hallazgos hematolégicos,
se realizé nueva puncién de médula ésea, con estudio citogené-
tico negativo para enfermedades linfoproliferativas. Al descartarse
otras causas de gammapatia monoclonal (colagenopatia, amiloido-
sis, Hansen, POEMS y neoplasias), se diagnostica sindrome de Sch-
niztler (criterios de Lipsker) en el afio 2009 (tabla 1)°. Este sindrome
puede ser imitado por otras enfermedades tales como: crioglobu-
linemia, vasculitis urticariana hipocomplementémica, deficiencia
adquirida deinhibidor C1, sindrome hiper-IgD y enfermedad de Still
del adulto. En el afio 2010, presenta nuevamente anemia, aumento
de células plasmaticas en MO (25%), aumento de IgG y proteinuria
de Bence-Jones positiva, citometria de flujo muestra un heterogé-
neo grupo de células plasmaticas cuyo inmunofenotipo expresa CD
38+ intenso CD 138 (+), CD 19 (-), CD 56 (+) (£4,20% dentro del
total de células), que corresponde a células plasmaticas atipicas,
realizdndose diagnéstico de mieloma mudltiple. Debemos tener en
cuenta como diagndstico diferencial otras entidades que cursen con
gammapatia monoclonal y urticaria crénica a saber: amiloidosis,
sindromes auto-inflamatorios crénicos: Mucke-Wells, sindrome de
Sweet y neoplasias. Otros sintomas que pueden estar presentes son
pérdida audicidn, polineuropatia desmielinizante inflamatoria cré-
nica, cefalea, depresion, vértigo, neuropatia periférica asociada con
anti-MAG (glicoproteina asociada amielina), trombofilia, sindrome
antifosfolipidico e hiperhomocisteinemia. El pronéstico general
del sindrome de Schnitzler depende de la posible evolucién a un
trastorno linfoproliferativo (15-20%), ya sea linfomas, incluyendo
linfoma linfoplasmacitico, linfoma del tipo Richter, linfoma de la
zona marginal, mieloma o la enfermedad de Waldenstrom. Estos

Tabla 1
Criterios de diagnéstico para Sindrome de Schnitzler

Criterios mayores (ambos son
requeridos): Rash dérmico
urticariano crénico y gammapatia
monoclonal (IgM o IgG)

Criterios menores (al menos 2): fiebre
intermitente, artralgia o artritis, dolor
6seo, linfadenopatia palpable,
esplenomegalia o hepatomegalia, VSG
elevada, leucocitosis y anormalidades
dseas (Rx o histolégico)
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