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Vacunas en paciente reumatico:
colaboracion necesaria entre la
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ecesitamos ayuda. Esta frase se hace cada dia mas patente y es cada
vez mas pronunciada dada la situacion social en general y de la
medicina en particular. En esta sociedad en la que cada dia el profe-
sional médico se enfrenta a mas trabas, en la que la superespeciali-
zacion limita nuestro campo de actuacion y en la que cada vez
resulta mas dificil ver al enfermo como un todo, se hace cada vez mas necesaria la

busqueda de la colaboracion para asegurar la calidad en la atencion al paciente.
Por tal motivo, surge un proyecto de consenso entre dos sociedades que tienen
interés en una cuestion comun y que hasta este momento habian tratado de afron-
tar de forma individual. Tanto la Sociedad Valenciana de Reumatologia como la
Sociedad Valenciana de Medicina Preventiva y Salud Publica han aunado esfuer-
zos para la elaboracion de un documento de consenso sobre la vacunacion del
paciente que esta recibiendo tratamiento inmunodepresor o va a iniciarlo.

Los pacientes afectos de enfermedades autoinmunes tienen mas riesgo de padecer
una infeccion que la poblacion sana. Este aumento del riesgo se debe por un lado
a la propia enfermedad, ya de por si inmunodepresora, a una resistencia disminui-
da a las infecciones, conocido como locus minoris resistentiae y al cada vez mas
frecuente tratamiento inmunosupresor al que se ven sometidos.

Todo este aumento en el riesgo de infeccion conlleva un aumento tanto de la mor-
bilidad como de la mortalidad de los pacientes, de ahi que la toma de conductas
preventivas como la vacunacion y la quimioprofilaxis sea esencial.

Sin embargo, a pesar de que las vacunas han demostrado ser efectivas en este grupo de
pacientes inmunodeprimidos, son una medida hoy en dia poco utilizada y se calcula
que menos de un 40% de estos pacientes estan adecuadamente vacunados. Probable-
mente sea debido a la falta de concienciacion del profesional sanitario y a la infundada
desconfianza que las vacunas han motivado en lo que respecta a dos aspectos primor-
diales como son su seguridad y eficacia clinica. Si hablamos de coste-efectividad, el
valor de las vacunas, indicada y administrada adecuadamente, es innegable.
Probablemente en la consulta diaria no seamos conscientes de la magnitud del
problema y solo cuando empezamos a medir nos damos cuenta que no son pocos
los pacientes que ingresan cada afio en nuestros hospitales por patologia infeccio-
sa que es, en gran parte, inmunoprevenible.

De todo lo anterior surge la necesidad de la colaboracion entre nuestras dos Socie-
dades, con el objetivo de dilucidar las vacunas que estan recomendadas en estos
enfermos dependiendo de su situacion clinica y los circuitos mas apropiados para
asegurar el proceso de vacunacion. De un consenso como este deben surgir docu-
mentos con alto rigor cientifico y que resulten utiles en el dia a dia de la atencion
médica. Una colaboracion, a todas luces, necesaria.
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Afectacion retroorbitaria de la granulomatosis
de Wegener
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( [) RESUMEN )

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente y
que cldsicamente presenta una triada clinica clasica: afectacion de
vias respiratorias superior, inferior y renal, pero al tratarse de una vas-
culitis de pequefio vaso puede afectar a diversos drganos.

La afectacion del ojo, drbita o estructuras anexas al ojo ocurre en el 50%

de los casos. La proptosis por la ocupacion del espacio retroorbitario por
granulomas, es la manifestacion menos frecuente pero la mas especifica.
Presentamos dos casos con afectacion retroorbitaria por granuloma-
tosis de Wegener, diagnosticandose el primer caso por el estudio ana-
tomopatoldgico y el segundo por criterios clinicos.

Palabras clave: granulomatosis de Wegener, lesion retroorbitaria.

INTRODUCCION

La granulomatosis de Wegener (GW)
tiene una incidencia que se estima en
0,4/100.000 habitantes, generalmente
en personas de mediana edad y siendo
algo mas frecuente en hombres (2:1)".

La triada clinica clasica incluye afecta-
cion de vias respiratorias superiores, infe-
riores y renal, pero al tratarse de una vascu-
litis de pequefio vaso puede afectar a diver-
sos organos. Cuando debuta con afecta-
cion de organos distintos a la triada clasica,
puede retrasarse el diagnostico y con ello
el inicio del tratamiento que ademas suele
tener unos resultados excelentes™.

La afectacion del ojo, orbita o estruc-
turas anexas al ojo ocurre en el 50% de
los casos y, en ocasiones, es la unica
manifestacion de la enfermedad. Se
manifiesta desde una simple conjuntivi-
tis hasta proptosis debido a la ocupacion
del espacio retroorbitario por granulo-
mas, siendo esto tltimo lo menos fre-

INFILTRADOS CAVITADOS EN PULMON DERECHO

cuente pero mas especifico®*’,
Realizamos un estudio descriptivo
retrospectivo de los pacientes atendidos en

el Servicio de Reumatologia del Hospital
General de Valencia en el periodo de 2000-
2012 con afectacion del espacio retroorbi-

3]

tario debido a la formacion de granulomas
por GW. De los trece casos de GW consta-
tados en estos afios, tres presentaron afec-
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AFECTACION DE PARES CRANEALES

[
|

SENOS NASALES 1ZQ.

REVISTA DE LA

TAC CEREBRAL Y DE ORBITA: PROPTOSIS DEL OJO IZQUIERDO, OCUPACION DE

tacion ocular y dos de ellos, lesiones retro-
oculares. Recogemos las caracteristicas y
analizamos las pruebas (diagndsticas o de
control evolutivo) realizadas, los trata-
mientos recibidos y su evolucion.

CASOS CLINICOS

Caso clinico 1

Varoén de 67 afios con rinorrea sanguino-
lenta diagnosticado en 2004 de GW tras

biopsia nasal. Amputacion de falanges
digitales del 4° y 5° dedos mano derecha
por isquemia y necrosis. ANCA+. Se
inicia tratamiento con corticoides y
ciclofosfamida (CF) oral, quedando el
paciente asintomatico. Se reduce paula-
tinamente la CF, dejanto deflazacort
como tratamiento de mantenimiento. En
2007 presentd una crisis focal motora,
existiendo infartos lacunares en estudio

[4]

de imagen efectuado. Un mes mas tarde,
ante cuadro de afectacion respiratoria
con disnea, tos y fiebre, ingresa en nues-
tro servicio, evidenciandose infiltrados
cavitados en pulmon derecho (Figura 1),
siendo el resultado histologico (fibros-
broncoscopia) compatible con afecta-
ciéon pulmonar GW. Ese mismo afio
acude a urgencias por pérdida aguda de
vision del ojo izquierdo con afectacion
de los pares craneales II, III, IV y VI
(Figura 2). Se realiza TAC cerebral y de
orbita: proptosis del ojo izquierdo, ocu-
pacion de senos nasales del mismo lado
que sugieren lesion infiltrativa en apex
de la orbita (Figura 3), sospechando
infiltracion granulomatosa e iniciando
tratamiento con CF oral (50 mg cada 12
horas) y prednisona (1 mg/Kg/dia). Se
redujo la CF hasta suspender su uso y
mantuvimos prednisona a dosis de 30
mg/dia. En 2008 se detecta insuficiencia
renal cronica estadio 3. En 2010, mante-
niendo 30 mg de prednisona, presenta
sintomatologia compatible con mono-
neuritis multiple en las cuatro extremi-
dades de predominio en miembros infe-
riores que se confirma con electromio-
grama: afectacion inclusive de la fibra
sensitiva fina autonémica con distribu-
cion generalizada. Ese mismo aflo pre-
senta episodio de encefalitis en el con-
texto de empeoramiento de la vasculitis
con infeccion de vias respiratorias bajas
requiriendo ingreso y falleciendo por
shock séptico.

Caso clinico 2
Mujer que a los 44 aios, en 2009 inicia
cuadro de poliartralgias y artritis de
grandes y pequefas articulaciones simé-
tricas, con cuadro constitucional asocia-
do. Esta sintomatologia persiste durante
20 meses, tratandose con antiinflamato-
rios. En enero de 2011 presenta amauro-
sis aguda establecida de ojo derecho,
detectaindose en RMN de orbita, com-
ponente de partes blandas con incre-
mento del tamafio del musculo recto
lateral inferior y medial sugerente de
pseudotumor inflamatorio orbitario, tra-
tando con corticoides que se suspenden
al estar estable la sintomatologia.

En diciembre de ese mismo afo, pre-
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senta hemoptisis moderada junto con
anemia microcitica ferropénica y positi-
vidad de p-ANCA. En TAC toracoabdo-
minal, se evidencian numerosas adeno-
patias diseminadas e inespecificas de
tamafio inferior a 1 cm. En marzo de
2012, ante un cuadro de insuficiencia
respiratoria, se inicia tratamiento con
prednisona (1 mg/Kg/dia), realizando
biopsia pulmonar que muestra neumo-
nia intersticial descamativa. No se pue-
den reducir los corticoides por reapari-
cion de la clinica respiratoria. En
noviembre de 2012 es remitida a nuestro
servicio, donde se evidencia nariz “en
silla de montar” (Figura 4) y rinorrea
sanguinolenta, efectuando biopsia que
muestra rinitis ulcerada sin cambios
inflamatorios especificos en los vasos.
En ese momento analiticamente desta-
ca: p-ANCA+, VSG 120 mmHg y 25
hematies por campo en sedimento uri-
nario. Con el diagndstico de GW, se
afiadié ciclofosfamida al tratamiento
(un primer bolo iv de 1 gr y posterior-
mente con 500 mg cada mes hasta un
total de seis infusiones). En RMN maxi-
lofacial de control se constata el pseudo-
tumor orbitario ya conocido, en fase
inflamatoria aguda, junto con engrosa-
miento de las celdillas etmoidales y del
seno maxilar derecho (Figura 5). Debi-
do a que las biopsias previas (pulmon,
piel y fosa nasal) mostraron resultados
no concluyentes efectuamos biopsia
muscular y de nervio sural, sin eviden-
ciar tampoco lesiones de vasculitis.
Actualmente, continuamos el tratamien-
to con 10 mg de PDN y completaremos
hasta seis infusiones de CF, con resulta-
do positivo, permaneciendo la paciente
asintomatica en estos momentos.

DISCUSION
La GW es una enfermedad de baja fre-
cuencia de aparicion que puede afectar a
cualquier zona del organismo. El diag-
nostico se retrasa cuando la afectacion
no es en las zonas habituales'.

La afectacion del ojo, orbita o estruc-
turas anexas al ojo ocurre en el 50% de

los casos y, en ocasiones, es la unica
manifestacion de la enfermedad. Se
manifiesta en forma de conjuntivitis,
uveitis, afectacion del nervio optico,
oclusion de arterias retinianas o propto-
sis debido a la ocupacion del espacio
retroorbitario por granulomas, siendo
esto ultimo lo menos frecuente pero mas
especifico™.

En el primer caso, la afectacion ocu-
lar fue posterior al diagnostico de GW,
pero en el segundo caso, al no tener
resultados histologicos compatibles e
iniciar la clinica de forma mas inespeci-
fica (artralgias y posterior clinica oftal-
molodgica), el diagndstico se retraso en
varios aflos, siendo importante la defor-
midad nasal “en silla de montar” para
llegar al mismo. Ambos pacientes cum-
plen criterios diagnosticos de la GW
segun la American Collage of Rheuma-
tology".

Debido a que la clinica es similar a la
producida por procesos de otras etiolo-
gias como la neoplasica, infecciosa o
inflamatoria, es de especial importancia
pensar en esta enfermedad para poder
llegar al diagndstico. La alta frecuencia
de la afectacion ocular de la GW hace
que deba estar siempre incluida en el
diagnostico diferencial de pacientes con
sintomas oculares aislados o con pseu-
dotumor orbitario.
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RESONANCIA MAGNETICA DE PELVIS, CORTES A NIVEL DE SINFISIS PUBICA. AMPLIACION DE
LA INTERLINEA ARTICULAR DE SINFISIS PUBICA CON CARILLAS ARTICULARES IRREGULARES DE
MARGEN HIPOINTENSO EN SECUENCIA T'1 POR ESCLEROSIS OSEA (A-B); ASOCIA CAMBIOS DE
LA SENAL OSEA VECINA EN PUBIS, CON HIPERINTENSIDAD T2-SUPRESION GRASA (C-D), E
HIPOINTENSIDAD T'1 CON REALCE DIFUSO, POR EDEMA OSEO, SIN INVOLUCRO INTRAMEDU-
LAR OSEO. COLECCION EN VIENTRE MUSCULAR DE PSOAS ILIACO CON PROLONGACION HACIA
LA REGION INGUINAL QUE SE COMUNICA CON DERRAME ARTICULAR COXO-FEMORAL

GAMMAGRAFIA OSEA. HIPERCAPTACION DE TC-99 EN SINFISIS PUBICA, PREDOMINANTE EN
FASE TARDIA, COMO PROCESO OSTEOBLASTICO ACTIVO. LA CAPTACION DE GA-67, AUNQUE
DE MENOR INTENSIDAD, CORROBORO LA SOSPECHA DE INFLAMACION ACTIVA EN PUBIS

tros Oseos. Sin embargo los metales
también artefactan las imagenes obteni-
das, dificultando su interpretacion.

La gammagrafia 6sea es de eleccion
cuando la TC o RM no se pueden utili-
zar. Los isdtopos mas empleados son el
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tecnecio-99m en tres fases y el galio-67,
mas sensible y especifico para detectar
inflamacion. Los leucocitos marcados
se utilizan con menor frecuencia por ser
una técnica mas laboriosa. Los hallaz-
gos deben ser interpretados con cautela
dado que el aumento del remodelado
0seo en patologias degenerativas pue-
den dar lugar a falsos positivos’. Sin
embargo una gammagrafia con Ga-67
negativa descarta el diagnostico de oste-
omielitis°®.

La ecografia musculo-esquelética es
la técnica de eleccion para detectar artri-
tis de cadera y puede servir de guia para
la aspiracion del liquido sinovial’. Su
accesibilidad en la consulta de reumato-
logia evita demoras en el diagndstico y el
tratamiento. Por ejemplo, en nuestro
caso, la puncion se realizd inmediata-
mente tras el diagndstico del absceso y se
obtuvo muestra antes de iniciar trata-
miento antibiético, mejorando asi el ren-
dimiento del cultivo. Obtener una mues-
tra para cultivo es necesario para el diag-
ndstico etioldgico, y permite realizar un
antibiograma que indique la sensibilidad
a diferentes antibioticos. La biopsia 6sea
esta indicada para descartar infeccion
cuando los cultivos son negativos. En
nuestro caso no se realizo por disponer de
un cultivo positivo del absceso y por la
buena evolucion. Si la sospecha clinica
es alta, el inicio de tratamiento antibioti-
co de forma empirica esta recomendado®.

La importancia del diagnostico de
osteomielitis, en el presente caso, es que
prolonga la duracion recomendada de la
antibioterapia. En casos de artritis sépti-
ca (sin osteomielitis) se recomiendan
regimenes de 14 dias de tratamiento
parenteral seguidos de otros 14 dias de
tratamiento oral. Sin embargo, la dura-
cion de la via parenteral se puede redu-
cir en gérmenes sensibles a antibioticos
con buena biodisponibilidad oral, como
las fluoroquinolonas, y se debe prolon-
gar en otros casos de microorganismos
resistentes como Enterobacter o Pseu-
domonas®".

Cuando existe osteomielitis la mayo-
ria de los expertos estan a favor de con-
tinuar con tratamiento intravenoso hasta
que el hueso desbridado se recubre de
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tejido vascularizado, como minimo
hasta 6 semanas después de la cirugia.
La monitorizacion de los marcadores
inflamatorios séricos, como la VSG o la
PCR pueden ser ttiles, si no se han nor-
malizado al finalizar el plan de antibio-
terapia, se deben investigar clinica y
radiologicamente los motivos. En nues-
tro caso el desbridamiento quirfirgico no
fue necesario por la buena evolucion cli-
nica con el antibidtico pautado, que se
mantuvo hasta que se confirmé remi-
sion clinica y analitica completa.

En conclusion, el presente caso debe
recordarnos mantener la sospecha diag-
néstica de procesos infecciosos en
pacientes sometidos a cirugia pélvica,
incluso cuando la clinica de dolor se ini-
cia varios meses después de la interven-
cion. La realizacion de una anamnesis
exhaustiva y una exploracion clinica
minuciosa va a orientar el diagnostico
inicial, que se debe completar con prue-
bas de imagen y cultivos, para obtener el
diagnostico etioldgico y pautar el trata-
miento adecuado.
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([ RESUMEN )

El sindrome de Sjdgren (SS) es una enfermedad autoinmune, cronica,
inflamatoria, que se caracteriza por la infiltracion de las glandulas exo-
crinas por linfocitos y células plasméticas. La destruccion glandular da
lugar a sus principales manifestaciones clinicas: queratoconjuntivitis
seca y xerostomia. Sin embargo, puede tener afectacion sistémica a

través de la infiltracion linfoide de diferentes drganos, como el pulman.
La afectacion pulmonar asociada con el SS es més frecuente en las
formas primarias. Suele ocurrir entre 5-10 afios después del comienzo
de la enfermedad, aunque puede ocasionalmente preceder el diagnds-
tico de la misma, como en el caso que presentamos a continuacion.

Palabras clave: sindrome de Sjogren primario, afectacion extraglandular, neumopatia intersticial.

INTRODUCCION

El sindrome de Sjogren (SS) es una exo-
crinopatia cronica autoinmune caracteri-
zado por la infiltracion de las glandulas
exocrinas por linfocitos y células plasma-
ticas. Entre las manifestaciones extra-
glandulares puede afectar diferentes orga-
nos como la piel, pulmodn, corazon, rifidn,
sistema nervioso y hematopoyético. Las
complicaciones pulmonares incluyen
sequedad de la via aérea, diversos tipos de
afectacion intersticial, linfoma no Hodg-
kin, engrosamiento pleural y raramente
enfermedad tromboembolica e hiperten-
sion pulmonar. El tratamiento de la afec-
tacion pulmonar se basa en la identifica-
cion anatomopatologica, la severidad de
los sintomas y la extension radiografica.
A continuacion se presenta el caso de una
paciente con SS primario que debuta con
afectacion pulmonar tipo neumonitis
intersticial linfocitica.

DESCRIPCION DEL CASO
Mujer de 70 aiios con antecedentes de
hipertension arterial, hipercolesterole-

mia, sindrome seco (xeroftalmia y xeros-
tomia) y adenocarcinoma de mama inter-
venido en 2002, actualmente libre de
enfermedad. La paciente ingresa con
diagnoéstico de bronconeumonia infec-
ciosa en contexto de cuadro de disnea de
esfuerzo de un mes de evolucion que ha
empeorado en la iltima semana asociado
a malestar general y un pico febril de
38°C, sin otra clinica asociada, salvo
astenia progresiva desde hace 4 meses.

A su ingreso la paciente presenta
regular estado general, saturacion basal
de oxigeno de 88% con crepitantes biba-
sales. En la analitica destacan 11.200
leucocitos (72% de neutréfilos), protei-
na C reactiva (PCR) de 56 mg/L, veloci-
dad de sedimentacion globular (VSG)
de 28 mm/h, resto de hemograma y bio-
quimica normales. En la radiografia de
torax se aprecian infiltrados alveolares
en ambos lobulos inferiores, lingula y
periferia del 16bulo superior izquierdo
sugestivo de bronconeumonia bilateral
(Figura 1). Se inicia tratamiento con
oxigeno y antibioterapia empirica con
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ertapenem y claritromicina. Ante la tor-
pida evolucidn clinica y radiografica se
amplia estudio mediante tomografia
axial computarizada de alta resolucion
(TACAR) de térax que muestra multi-
ples infiltrados confluentes, distribuidos
de forma difusa por ambos hemitérax,
predominando en lébulos inferiores,
compatible con focos de bronconeumo-
nia (Figura 2). Se realiza broncoscopia
que resulta normal, siendo el BAS nega-
tivo para malignidad, sin flora patologi-
cay con presencia de moderados leuco-
citos. Todos los cultivos y serologias
infecciosas realizadas fueron negativas,
salvo un esputo aislado positivo para
pseudomona, sensible a piperazilina
tazobactam, por lo que se modifica anti-
bioterapia. Ante la escasa respuesta al
tratamiento antibiotico se amplia anali-
tica y se solicita estudio de autoinmuni-
dad (previamente negativa) con positi-
vidad del factor reumatoide, los anti-
cuerpos antinucleares a titulo 1/320 y
Anti-Ro. En el proteinograma se obser-
va una hipergammaglobulinemia poli-
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RADIOGRAFIA DE TORAX: INFILTRADOS ALVEOLARES EN AMBOS
LOBULOS INFERIORES, LINGULA Y PERIFERIA DEL LOBULO SUPE-
RIOR IZQUIERDO

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA DE ALTA RESOLUCION
(TACAR) DE TORAX: MULTIPLES INFILTRADOS CONFLUENTES,
DE DISTRIBUCION DIFUSA POR AMBOS HEMITORAX, PREDOMI-
NANDO EN LOBULOS INFERIORES

clonal. En el TACAR de control no se aprecian cambios res-
pecto al primero, objetivaindose condensaciones pulmonares
parcheadas bilaterales, de predominio en campos postero-infe-
riores, engrosamiento intersticial inter e intralobulillar y bron-
quiectasias cilindricas por traccion, todo ello sugestivo de
fibrosis, ya presente en el TAC previo y dados los antecedentes
de la paciente sugestivo de enfermedad pulmonar intersticial
en relacion con enfermedad de Sjogren. Ante la sospecha clini-
ca inicial de bronconeumonia infecciosa, previo al inicio de
tratamiento se decide completar estudio con biopsia pulmonar
abierta siendo el diagnéstico histopatologico de neumonitis
intersticial linfocitaria moderada asociada a bronquiolitis foli-
cular con minima fibrosis. Finalmente, con diagnostico de sin-
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drome de SS primario con neumopatia intersticial, se inicia tra-
tamiento con prednisona 1 mg/Kg/dia mas suplementos de cal-
cio-vitamina D y bifosfonatos con importante mejoria clinica.

DISCUSION

EIl SS es una exocrinopatia cronica autoinmune, de progresion

lenta y etiologia desconocida, caracterizado por infiltracion
linfocitica glandular y extraglandular asociado a produccion de
autoanticuerpos. Puede existir como un desorden primario ais-
lado (SS primario) o asociado con otros procesos autoinmunes
como la artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico o
esclerodermia (SS secundario)'”. La destruccion de las glandu-
las da lugar a las principales manifestaciones clinicas: querato-
conjuntivitis seca por disminucion de la secrecion lacrimal y
xerostomia por disminucion de la secrecion de saliva, aunque
son estos los sintomas predominantes también puede tener
afectacion sistémica a través de la infiltracion linfoide de dife-
rentes 6rganos como los pulmones, rifiones, vasos sanguineos,
musculos o transformarse en una enfermedad proliferativa de
las células B*.

La afectacion pulmonar asociada con el SS es mas frecuente
en las formas primarias, predominantemente en mujeres con
una edad media de 60 afios’. Suele ocurrir entre 5-10 afios des-
pués del comienzo de la enfermedad, aunque puede ocasional-
mente preceder el diagnostico de la misma coémo es el caso de
nuestra paciente. La proporcion de pacientes con SS que des-
arrollan afectacion pulmonar esta estimada en un 11%°, dife-
renciando: la via aérea, el parénquima pulmonar, pleura y tras-
tornos linfoproliferativos (Tabla 1). Los sintomas tipicos son la
tos y la disnea, pero la pérdida de peso, fiebre y dolor pleuritico
también pueden estar presentes. Encontramos crepitantes biba-
sales en la exploracion fisica aproximadamente en el 60% de
pacientes™. En el caso que presentamos, la paciente acude a
urgencias por clinica de malestar general, tos seca y disnea
junto con crepitantes bibasales a la auscultacion cardiorrespira-
toria. Existe una buena correlacion entre el resultado del
TACAR pulmonar y los hallazgos histologicos, que evita en
muchos casos la realizacion de una biopsia pulmonar abierta, la
cual estaria indicada cuando existe sospecha de malignidad,
incremento de los sintomas respiratorios, deterioro de las prue-
bas de funcion respiratoria, o empeoramiento en el TACAR o
radiografia simple®"
inicial de etiologia infecciosa con térpida evolucion clinico-

. En nuestro caso ante la sospecha clinica

radiolégica finalmente llevamos a cabo la biopsia pulmonar
con resultado histologico compatible con neumopatia intersti-
cial linfocitica asociada a bronquiolitis folicular. Finalmente,
dada la presencia de sindrome seco ANA, FR y anti-Ro positi-
Vo y neumopatia intersticial, la paciente fue diagnosticada de
SS primario.

El tratamiento de la afectacion pulmonar se basa en la iden-
tificacion anatomopatoldgica, la severidad de los sintomas y la
extension radiografica. Las formas histologicas principales de
la enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en los pacientes con
SS primario son*:
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1. Neumopatia intersticial no especi-
fica: Es la forma mas comun de EPI, con
una prevalencia del 60%. Presenta un
buen prondstico con una supervivencia
a los 5 afios del 83%. Para pacientes
asintomaticos con pruebas de funcioén
respiratoria (PFR) normales o minima-
mente alteradas se aconseja seguimien-
to clinico, funcional y radiolégico.

2. Neumopatia intersticial usual: La
prevalencia alcanza el 6% de los casos.
Cursa de forma insidiosa con tos y dis-
nea progresiva y no suele acompafiarse
de sintomas sistémicos. Mas comun en
SS secundario.

3. Neumopatia intersticial linfocitica:
Es la forma histopatologica de nuestro
caso clinico. Se trata de una prolifera-
cion bronquial linfoide benigna. Su pre-
valencia es del 1%, caracterizada por
una extensa proliferacion de linfocitos T
y B y un nimero variable de células
plasmaticas. A menudo se asocia con
bronquiolitis folicular. La mayoria de
pacientes estan sintomadticos y respon-
den bien al tratamiento con esteroides,
aunque su prondstico es peor, con una
mortalidad a los 5 afios del 50% de los
pacientes. Se estima que el 5% evolu-
ciona a linfoma®"".

4. Bronquiolitis folicular: Caracteri-
zada por Hiperplasia Linfoide de la
mucosa asociada a tejido linfoide
(MALT). Puede asociarse con neumo-
nia intersticial linfocitica, en cuyo caso
se trata la misma.

Por tanto el tratamiento inicial de la
EPI en los pacientes con SS primario
sintomaticos se basa en el uso de predni-
sona, a dosis de 1-2 mg/Kg/dia, entre 1 a
2 meses para posteriormente reevaluar
con controles de TACAR y PFR con
difusion (DLCO). Si ha habido respues-
ta se puede iniciar una pauta descenden-
te de corticoides con controles clinicos.
Si no ha habido respuesta clinica (pro-
gresion en el TACAR o disminucion
mayor del 10% en DLCO), se aconseja
introducir tratamiento inmunosupresor,
inicialmente ciclofosfamida en bolus
como inductor de la remision'?, para
posteriormente continuar con azatiopri-
na de mantenimiento™. Se han descrito
casos con buena respuesta a rituximab,

especialmente en pacientes con otras
manifestaciones extraglandulares del
SS primario'".

En nuestro caso comenzamos trata-
miento con prednisona a dosis de 1
mg/Kg/dia con importante mejoria cli-
nica, actualmente pendiente de reeva-
luar respuesta.
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TABLA 1

AFECTACION PULMONAR EN EL SINDROME
DE SIOGREN

1. Via aérea
- Sequedad vias aéreas
- Bronquitis/bronquiolitis folicular
linfocitica
- Obstruccion

2. Enfermedad pulmonar intersticial
(EPI)

- Neumopatia intersticial no especifica
- Neumopatia intersticial usual
- Neumopatia intersticial linfocitica

23. Pleura
- Pleuritis
- Derrame pleural

24. Enfermedad linfoproliferativa
- Infiltracion linfocitica folicular
- Pseudolinfoma/linfoma
- Amiloidosis
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CASO

La aortitis es una vasculitis que se carac-
teriza por la inflamacion y alteracion
estructural de la pared aortica, indepen-
dientemente de su causa. Su sintomato-
logia es inespecifica y suelen estar ele-
vados los reactantes de fase aguda'”.
Podemos clasificarlas en aortitis infec-
ciosas, secundarias a enfermedades del
tejido conectivo y aortitis primarias.
Diversas técnicas de imagen nos permi-
ten evaluar tanto la luz vascular como la
pared: tomografia computerizada, reso-
nancia magnética, angiografia y mas
recientemente la PET-TAC.

La introduccion de la tomografia por
emision de protones (PET), permite
detectar el aumento de metabolismo en la
pared adrtica por acumulo de fluorodeo-
xiglucosa en fases agudas, siendo ade-
mas Util tanto para el seguimiento de la
enfermedad como para evaluar la res-
puesta terapéutica’. Se combina con TAC
para mejorar la precision anatomica,
alcanzando asi una especificidad del 89-
100% y una sensibilidad del 77-92%.

Presentamos una paciente de 51 afios
con cuadro poliarticular de 6 meses de
evolucion sin sinovitis y con alteracion
de reactantes de fase aguda (VSG: 110
mmHg y PCR 4,3 mg/dl). No existen
datos analiticos (factor reumatoide y
anticuerpos anti-péptidos citrulinados,
negativos) ni radioldgicos que sugieran
la existencia de artritis reumatoide.
Exploracion vascular con auscultacion
normal y pulsos simétricos tanto en
miembros superiores como inferiores.
Normalidad de tension arterial. Negati-

vidad de autoanticuerpos (ANA vy
ENA). En estudio TAC, se aprecia dila-
tacion de aorta ascendente de hasta 41
mm de didmetro. Cayado (26 mm) y
descendente (25 mm), normales.

Con la sospecha de aortitis, se realizo
estudio PET/TAC corporal total que
muestra: 1) Afectacion de la pared de la
aorta de caracter inflamatorio compati-
ble con la sospecha clinica de aortitis. 2)
Marcada captacion del trazador en
pared de la aorta, que se extiende desde
la raiz de la misma hacia cayado y aorta
toracica y de menor intensidad en aorta
abdominal. 3) Minima captaciéon, no
significativa en ramificacion de las ilia-
cas (Figura 1). Al realizar renderizado
volumétrico (Figura 2), evidenciamos
una reconstruccion demostrativa del
area afectada en tres dimensiones.

Las imagenes de PET/TAC son muy
demostrativas, siendo una técnica de
imagen que ha mejorado el diagnostico
de las aortitis. Tras el diagnostico de
aortitis, la paciente inicia tratamiento
con prednisona (1 mg/kg/dia) y 10 mg
de metotrexato con acido félico, que-
dando clinicamente asintomatica y sien-
do la VSG de 30 mm Hg tras 45 dias de
tratamiento.
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Imagen 1. Radiografia lateral de
columna lumbar: se observa la
presencia de bandas esclerdticas
bien definidas adyacentes a los
platillos vertebrales con una zona
central radiolucente, mostrando la
imagen de “vertebra en sandwich”
caracteristica de la osteopetrosis.

Imagen 2. RM lumbar: secuencia
T1 en que se objetiva hipointensi-
dad de la médula 6sea con morfo-
logia en franjas horizontales en
relacion con osteopetrosis.

Imagen 3. TC lumbar: osteoescle-
rosis difusa con aumento de den-
sidad de las vertebras de la colum-
na lumbo-sacra de forma hetero-
genea, afectando tanto los cuerpos
vertebrales como los elementos
posteriores.
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Interpretacion:

Hallazgo mediante radiografia (imagen superior) y TAC (imagen inferior)
de puente 6seo prominente a nivel de la articulacion sacroiliaca derecha,
que no se acompafia de disminucion del espacio articular ni otros cambios
de tipo degenerativo. La imagen recuerda a los sindesmofitos de la hiperos-
tosis esquelética idiopatica difusa (en inglés, DISH), que en ocasiones
afectan a articulaciones de la pelvis, pero en este paciente llama la atencion
la practica ausencia de afectacion a otros niveles. Solo presentaba muy
incipientes sindesmofitos en la articulacion sacroiliaca izquierda y entre
los cuerpos vertebrales T11 y T12.
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Imagen 1. Ecografia de rodilla
izquierda. Exploracion longitu-
dinal sobre rétula. Se observa
solucion de continuidad en cor-
tical 6sea de margenes irregula-
res con senal Doppler de partes
blandas adyacentes. La paciente
consulté por cuadro de dolor y
tumefaccion en la rodilla, tras
contusion una semana antes.
Diagnostico: fractura rotuliana.

derecha. Exploracion transver-
sal (A) y longitudinal (B) sobre
pantorrilla. Se observa colec-
cion anecoica por debajo de
gemelo interno compatible con
hematoma. Mediante puncion se
obtuvo 22 cc de liquido serohe-
matico. El paciente se quejaba
de dolor tras actividad deportiva
intensa. Diagnostico: hematoma
muscular.

1.23 cm

ENERICO LA523 Imagen 2. Ecografia de rodilla
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