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ecesitamos ayuda. Esta frase se hace cada día más patente y es cada
vez más pronunciada dada la situación social en general y de la
medicina en particular. En esta sociedad en la que cada día el profe-
sional médico se enfrenta a más trabas, en la que la superespeciali-
zación limita nuestro campo de actuación y en la que cada vez

resulta más difícil ver al enfermo como un todo, se hace cada vez más necesaria la
búsqueda de la colaboración para asegurar la calidad en la atención al paciente.
Por tal motivo, surge un proyecto de consenso entre dos sociedades que tienen
interés en una cuestión común y que hasta este momento habían tratado de afron-
tar de forma individual. Tanto la Sociedad Valenciana de Reumatología como la
Sociedad Valenciana de Medicina Preventiva y Salud Pública han aunado esfuer-
zos para la elaboración de un documento de consenso sobre la vacunación del
paciente que está recibiendo tratamiento inmunodepresor o va a iniciarlo.
Los pacientes afectos de enfermedades autoinmunes tienen más riesgo de padecer
una infección que la población 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 más
frecuente tratamiento inmunosupresor al que se ven sometidos.
Todo este aumento en el riesgo de infección conlleva un aumento tanto de la mor-
bilidad como de la mortalidad de los pacientes, de ahí que la toma de conductas
preventivas como la vacunación 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 día poco utilizada y se calcula
que menos de un 40% de estos pacientes están adecuadamente vacunados. Probable-
mente sea debido a la falta de concienciación 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 clínica. 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 año en nuestros hospitales por patología infeccio-
sa que es, en gran parte, inmunoprevenible.
De todo lo anterior surge la necesidad de la colaboración entre nuestras dos Socie-
dades, con el objetivo de dilucidar las vacunas que están recomendadas en estos
enfermos dependiendo de su situación clínica y los circuitos más apropiados para
asegurar el proceso de vacunación. De un consenso como este deben surgir docu-
mentos con alto rigor científico y que resulten útiles en el día a día de la atención
médica. Una colaboración, a todas luces, necesaria.

Vacunas en paciente reumático:
colaboración necesaria entre la
SVR y la SVMPSP
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Normas de publicación de trabajos

La Revista de la Sociedad Valenciana
de Reumatología (Rev. Sociedad
Val. Reuma.), es una publicación

semestral, orientada para la formación,
información y expresión de los socios de la
SVR.

La Rev. Sociedad Val. Reuma., puede
incluir las siguientes secciones:

1. SECCIÓN DE CONTENIDO CIENTÍFICO:
• Editorial
• Original 
• Revisión y puesta al día de la SVR
• Presentación de casos y dificultades 
• Cartas al Director
• Galería de imágenes
• Buzón de la evidencia
• Bibliografía comentada
• Herramientas y utilidades 
para la práctica clínica

2. SECCIÓN DEAGENDA/NOTICIAS:
• Entrevista
• Noticias/Agenda SVR
• Grupos de trabajo. Estudios 
en marcha
• Buzón del socio
• Biografía. Datos históricos 
de la SVR 
• Consulta jurídica
• Ocio/Cultura/Viajar y Conocer 
la Comunidad

NORMAS DE PUBLICACIÓN DE 
TRABAJOS EN LA REVISTA DE 
LA SVR:

1.- Los trabajos serán mecanografiados
en español, a doble espacio en hojas DIN-
A4 numeradas correlativamente, emplean-
do una sola cara. Se remitirán en soporte
informático a la dirección de correo elec-
trónico: revista@svreumatologia.com y
copia en papel a la sede de la SVR (Avda
de la Plata, nº 20. 46013 Valencia).

2.- En la primera página figurará el títu-
lo del trabajo, nombre y apellidos del autor
o autores, seguido  por el nombre del Cen-
tro de Trabajo. En la esquina inferior dere-
cha figurará el nombre, la dirección postal
y de correo electrónico del autor con quien
debe mantenerse correspondencia.

3.- Originales: Se refiere a trabajos
sobre cualquier campo de la patología reu-
mática. En la segunda hoja figurará un
resumen, con un máximo de 200 palabras
en español, describiendo los objetivos,
metodología, resultados y conclusiones del

trabajo. En esta misma hoja se incluirán
tres palabras clave, que faciliten la identifi-
cación del trabajo, con las mismas caracte-
rísticas de idioma. Los apartados que debe
incluir son: introducción; pacientes, mate-
rial y método; resultados; discusión; y
bibliografía. La extensión máxima será de
12 folios de 30 líneas de 70 pulsaciones, a
doble espacio y se admitirán hasta un
máximo de 6 figuras y 6 tablas.

4.- Presentación de Casos Clínicos: En
la segunda hoja figurará un resumen del
caso, con un máximo de 100 palabras en
español. En esta misma hoja se incluirán
tres palabras clave, que faciliten la identifi-
cación del trabajo, con las mismas caracte-
rísticas de idioma. A continuación el
esquema a seguir incluirá; introducción,
descripción del caso y discusión. La biblio-
grafía incluirá un máximo de 15 citas. La
extensión máxima será de 5 folios de 30
líneas de 70 pulsaciones, a doble espacio y
se admitirán hasta un máximo de 3 figuras
y 3 tablas. Una vez presentado el caso, se
incluirá en formato de tabla o caja, a juicio
del autor, las dificultades del caso y tras la
discusión del mismo, las llamadas de aten-
ción o aprendizaje del mismo.

5.- Cartas al Director: En esta sección se
publicarán objeciones o comentarios rela-
tivos a artículos o casos clínicos publica-
dos recientemente en la Revista. La exten-
sión máxima será de 2 folios como máxi-
mo y se admitirá una figura o una tabla. La
bibliografía será de 10 citas como máximo.

6.- Revisión y puesta al día: En este
apartado se incluirán en formato de resu-
men, las charlas de los ponentes invitados,
presentadas en las reuniones, Simposium
y/o Congresos de la SVR.  La extensión
máxima será de 5 folios de 30 líneas de 70
pulsaciones, a doble espacio y se admitirán
hasta un máximo de 3 figuras y 3 tablas. El
autor incluirá un máximo de 5 aspectos
relevantes de su revisión, que podrán ser
incluidas en el apartado de Conclusiones.   

7.- Galería de Imágenes: Se admitirán
imágenes sobre cualquier campo de la
Reumatología. Se deberá aportar la inter-
pretación de la misma, con una extensión
máxima de 100 palabras.

8.- Buzón de la Evidencia: En esta sec-
ción se intentará contestar, según la mejor
evidencia posible, a preguntas surgidas en
la práctica clínica cotidiana. En la estructu-
ra de presentación, quedará al inicio de
forma clara la formulación de la pregunta.
Posteriormente la contestación, en un

máximo de 3 folios, describirá la ruta de
búsqueda realizada, los comentarios y con-
clusiones. Se admitirán un máximo de 20
citas y hasta 2 tablas. Se podrán remitir pre-
guntas con su contestación  realizado por
alguno de los socios de la SVR, o pregun-
tas a contestar en esta sección mediante el
apartado de buzón de socio y ser contesta-
das por alguno de los socios de la SVR,
designado por el Comité Editorial de la
Rev. Sociedad Val. Reuma.

9.- Herramientas útiles en la asistencia:
En este apartado se aceptarán aportaciones
de los socios de la SVR, en forma de tablas,
formulaciones, árboles de decisión, frases
o axiomas clínicos contrastados, etc, que
puedan ser de utilidad para la práctica clíni-
ca cotidiana. La extensión máxima será de
1 folio.

10.-  Bibliografía comentada: A peti-
ción del Comité Editorial de la Rev. Socie-
dad Val. Reuma. y por ser considerados de
interés, se publicarán por encargo, comen-
tarios o análisis de trabajos publicados a
nivel nacional o internacional. La exten-
sión máxima será de 2 folios.

11.-  Grupos de trabajo y Estudios en
marcha: Se incluye la publicación de infor-
mación acerca de los grupos de trabajo,
dentro de la SVR, en cualquier aspecto de
la patología reumática y de los estudios en
fase de realización o en fase de diseño, con
el ánimo de aumentar la participación en
los mismos. 

12.- Buzón del socio: En esta sección se
podrán recibir comentarios, ideas y suge-
rencias de los socios de la SVR, en aspec-
tos referidos a la propia SVR o a la Revista,
en cualquiera de sus apartados. 

13.-  Resto de secciones, quedará a cri-
terio del Comité Editorial de la Rev. Socie-
dad Val. Reuma. para su publicación en
cada número: entrevista, noticias/agenda,
biografía y/o datos históricos de la SVR,
consulta jurídica, ocio, conocer la Comu-
nidad Valenciana. 

El Comité Editorial de la Rev. Sociedad
Val. Reuma. acusará recibo de los trabajos
enviados e informará de su aceptación por
correo electrónico. Este mismo comité se
reserva el derecho a rechazar los trabajos
enviados, así como proponer modificacio-
nes en ellos, cuando lo considere necesa-
rio.

Las fechas límite para remitir para valo-
rar su publicación en cada número (traba-
jos, consultas, imágenes, etc), serán: 15 de
Junio y 15 de diciembre, de cada año.
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La granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente y
que clásicamente presenta una triada clínica clásica: afectación de
vías respiratorias superior, inferior y renal, pero al tratarse de una vas-
culitis de pequeño vaso puede afectar a diversos órganos. 
La afectación del ojo, órbita o estructuras anexas al ojo ocurre en el 50%

de los casos. La proptosis por la ocupación del espacio retroorbitario por
granulomas, es la manifestación menos frecuente pero la más específica.
Presentamos dos casos con afectación retroorbitaria por granuloma-
tosis de Wegener, diagnosticándose el primer caso por el estudio ana-
tomopatológico y el segundo por criterios clínicos.

Afectación retroorbitaria de la granulomatosis
de Wegener
DÍAZ DEL RÍO I, RUEDA CID A, CAMPOS FERNÁNDEZ C, PASTOR CUBILLO MD, GONZÁLEZ-CRUZ CERVELLERA MI, BELTRÁN CATALÁN E, CALVO
CATALÁ J
Servicio de Reumatología y Metabolismo Óseo. Consorcio Hospital General Universitario. Valencia

Correspondencia: Dr. Javier Calvo Catalá - Servicio de Reumatología y Metabolismo Óseo - Consorcio Hospital General Universi-
tario - Avda. Tres Cruces, 1 - 46014 Valencia
 calvo_gav@gva.es

/ RESUMEN

INTRODUCCIÓN
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 más frecuente en hombres (2:1)1. 

La triada clínica clásica incluye afecta-
ción de vías respiratorias superiores, infe-
riores y renal, pero al tratarse de una vascu-
litis de pequeño vaso puede afectar a diver-
sos órganos. Cuando debuta con afecta-
ción de órganos distintos a la tríada clásica,
puede retrasarse el diagnóstico2 y con ello
el inicio del tratamiento que además suele
tener unos resultados excelentes3,4. 

La afectación del ojo, órbita o estruc-
turas anexas al ojo ocurre en el 50% de
los casos y, en ocasiones, es la única
manifestación de la enfermedad. Se
manifiesta desde una simple conjuntivi-
tis hasta proptosis debido a la ocupación
del espacio retroorbitario por granulo-
mas, siendo esto último lo menos fre-
cuente pero más específico5,6,7,8,9.

Realizamos un estudio descriptivo
retrospectivo de los pacientes atendidos en

el Servicio de Reumatología del Hospital
General de Valencia en el periodo de 2000-
2012 con afectación del espacio retroorbi-

tario debido a la formación de granulomas
por GW. De los trece casos de GW consta-
tados en estos años, tres presentaron afec-
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Palabras clave: granulomatosis de Wegener, lesión retroorbitaria.

FIGURA 1

INFILTRADOS CAVITADOS EN PULMÓN DERECHO



tación ocular y dos de ellos, lesiones retro-
oculares. Recogemos las características y
analizamos las pruebas (diagnósticas o de
control evolutivo) realizadas, los trata-
mientos recibidos y su evolución. 

CASOS CLÍNICOS
Caso clínico 1
Varón de 67 años con rinorrea sanguino-
lenta diagnosticado en 2004 de GW tras

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

de imagen efectuado. Un mes más tarde,
ante cuadro de afectación respiratoria
con disnea, tos y fiebre, ingresa en nues-
tro servicio, evidenciándose infiltrados
cavitados en pulmón derecho (Figura 1),
siendo el resultado histológico (fibros-
broncoscopia) compatible con afecta-
ción pulmonar GW. Ese mismo año
acude a urgencias por pérdida aguda de
visión del ojo izquierdo con afectación
de los pares craneales II, III, IV y VI
(Figura 2). Se realiza TAC cerebral y de
órbita: proptosis del ojo izquierdo, ocu-
pación de senos nasales del mismo lado
que sugieren lesión infiltrativa en ápex
de la órbita (Figura 3), sospechando
infiltración granulomatosa e iniciando
tratamiento con CF oral (50 mg cada 12
horas) y prednisona (1 mg/Kg/día). Se
redujo la CF hasta suspender su uso y
mantuvimos prednisona a dosis de 30
mg/día. En 2008 se detecta insuficiencia
renal crónica estadio 3. En 2010, mante-
niendo 30 mg de prednisona, presenta
sintomatología compatible con mono-
neuritis múltiple en las cuatro extremi-
dades de predominio en miembros infe-
riores que se confirma con electromio-
grama: afectación inclusive de la fibra
sensitiva fina autonómica con distribu-
ción generalizada. Ese mismo año pre-
senta episodio de encefalitis en el con-
texto de empeoramiento de la vasculitis
con infección de vías respiratorias bajas
requiriendo ingreso y falleciendo por
shock séptico.

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

En diciembre de ese mismo año, pre-

ACTUALIDAD CIENTÍFICA |  

Rev. Sociedad Val. Reuma. 2013, 5;2:3-5

Original

| 4 |

FIGURA 2

FIGURA 3

AFECTACIÓN DE PARES CRANEALES

TAC CEREBRAL Y DE ÓRBITA: PROPTOSIS DEL OJO IZQUIERDO, OCUPACIÓN DE

SENOS NASALES IZQ. 



senta hemoptisis moderada junto con
anemia microcítica ferropénica y positi-
vidad de p-ANCA. En TAC toracoabdo-
minal, se evidencian numerosas adeno-
patías diseminadas e inespecíficas de
tamaño inferior a 1 cm. En marzo de
2012, ante un cuadro de insuficiencia
respiratoria, se inicia tratamiento con
prednisona (1 mg/Kg/día), realizando
biopsia pulmonar que muestra neumo-
nía intersticial descamativa. No se pue-
den reducir los corticoides por reapari-
ción de la clínica 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 específicos en los vasos.
En ese momento analíticamente desta-
ca: p-ANCA+, VSG 120 mmHg y 25
hematíes por campo en sedimento uri-
nario. Con el diagnóstico de GW, se
añadió 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 (pulmón,
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
asintomática en estos momentos.

DISCUSIÓN
La GW es una enfermedad de baja fre-
cuencia de aparición que puede afectar a
cualquier zona del organismo. El diag-
nóstico se retrasa cuando la afectación
no es en las zonas habituales1. 

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

los casos y, en ocasiones, es la única
manifestación de la enfermedad. Se
manifiesta en forma de conjuntivitis,
uveítis, afectación del nervio óptico,
oclusión de arterias retinianas o propto-
sis debido a la ocupación del espacio
retroorbitario por granulomas, siendo
esto último lo menos frecuente pero más
específico5,7.

En el primer caso, la afectación ocu-
lar fue posterior al diagnóstico de GW,
pero en el segundo caso, al no tener
resultados histológicos compatibles e
iniciar la clínica de forma más inespecí-
fica (artralgias y posterior clínica oftal-
mológica), el diagnóstico se retrasó en
varios años, siendo importante la defor-
midad nasal “en silla de montar” para
llegar al mismo. Ambos pacientes cum-
plen criterios diagnósticos de la GW
según la American Collage of Rheuma-
tology10.

Debido a que la clínica es similar a la
producida por procesos de otras etiolo-
gías como la neoplásica, infecciosa o
inflamatoria, es de especial importancia
pensar en esta enfermedad para poder
llegar al diagnóstico. La alta frecuencia
de la afectación ocular de la GW hace
que deba estar siempre incluida en el
diagnóstico diferencial de pacientes con
síntomas oculares aislados o con pseu-
dotumor orbitario.
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NARIZ “EN SILLA DE MONTAR”

PSEUDOTUMOR ORBITARIO CON ENGRO-
SAMIENTO DE LAS CELDILLAS ETMOIDA-
LES Y DEL SENO MAXILAR DERECHO
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tros óseos. Sin embargo los metales
también artefactan las imágenes obteni-
das, dificultando su interpretación. 

La gammagrafía ósea es de elección
cuando la TC o RM no se pueden utili-
zar. Los isótopos más empleados son el

tecnecio-99m en tres fases y el galio-67,
más sensible y específico para detectar
inflamación. Los leucocitos marcados
se utilizan con menor frecuencia por ser
una técnica más laboriosa. Los hallaz-
gos deben ser interpretados con cautela
dado que el aumento del remodelado
óseo en patologías degenerativas pue-
den dar lugar a falsos positivos5. Sin
embargo una gammagrafía con Ga-67
negativa descarta el diagnóstico de oste-
omielitis6.  

La ecografía músculo-esquelética es
la técnica de elección para detectar artri-
tis de cadera y puede servir de guía para
la aspiración del líquido sinovial7. Su
accesibilidad en la consulta de reumato-
logía evita demoras en el diagnóstico y el
tratamiento. Por ejemplo, en nuestro
caso, la punción se realizó inmediata-
mente tras el diagnóstico del absceso y se
obtuvo muestra antes de iniciar trata-
miento antibiótico, mejorando así el ren-
dimiento del cultivo. Obtener una mues-
tra para cultivo es necesario para el diag-
nóstico etiológico, y permite realizar un
antibiograma que indique la sensibilidad
a diferentes antibióticos. La biopsia ósea
está indicada para descartar infección
cuando los cultivos son negativos. En
nuestro caso no se realizó por disponer de
un cultivo positivo del absceso y por la
buena evolución. Si la sospecha clínica
es alta, el inicio de tratamiento antibióti-
co de forma empírica está recomendado8. 

La importancia del diagnóstico de
osteomielitis, en el presente caso, es que
prolonga la duración recomendada de la
antibioterapia. En casos de artritis sépti-
ca (sin osteomielitis) se recomiendan
regímenes de 14 días de tratamiento
parenteral seguidos de otros 14 días de
tratamiento oral. Sin embargo, la dura-
ción de la vía parenteral se puede redu-
cir en gérmenes sensibles a antibióticos
con buena biodisponibilidad oral, como
las fluoroquinolonas, y se debe prolon-
gar en otros casos de microorganismos
resistentes como Enterobacter o Pseu-
domonas9,10.

Cuando existe osteomielitis la mayo-
ría de los expertos están a favor de con-
tinuar con tratamiento intravenoso hasta
que el hueso desbridado se recubre de

RESONANCIA MAGNÉTICA DE PELVIS, CORTES A NIVEL DE SÍNFISIS PÚBICA. AMPLIACIÓN DE

LA INTERLÍNEAARTICULAR DE SÍNFISIS PÚBICA CON CARILLAS ARTICULARES IRREGULARES DE

MARGEN HIPOINTENSO EN SECUENCIAT1 POR ESCLEROSIS ÓSEA (A-B); ASOCIA CAMBIOS DE

LA SEÑAL ÓSEA VECINA EN PUBIS, CON HIPERINTENSIDAD T2-SUPRESIÓN GRASA (C-D), E
HIPOINTENSIDAD T1 CON REALCE DIFUSO, POR EDEMA ÓSEO, SIN INVOLUCRO INTRAMEDU-
LAR ÓSEO. COLECCIÓN EN VIENTRE MUSCULAR DE PSOAS ILÍACO CON PROLONGACIÓN HACIA

LA REGIÓN INGUINAL QUE SE COMUNICA CON DERRAME ARTICULAR COXO-FEMORAL

FIGURA 3

GAMMAGRAFÍA ÓSEA. HIPERCAPTACIÓN DE TC-99 EN SÍNFISIS PÚBICA, PREDOMINANTE EN

FASE TARDÍA, COMO PROCESO OSTEOBLÁSTICO ACTIVO. LA CAPTACIÓN DE GA-67, AUNQUE

DE MENOR INTENSIDAD, CORROBORÓ LA SOSPECHA DE INFLAMACIÓN ACTIVA EN PUBIS

FIGURA 4
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tejido vascularizado, como mínimo
hasta 6 semanas después de la cirugía.
La monitorización de los marcadores
inflamatorios séricos, como la VSG o la
PCR pueden ser útiles, si no se han nor-
malizado al finalizar el plan de antibio-
terapia, se deben investigar clínica y
radiológicamente los motivos. En nues-
tro caso el desbridamiento quirúrgico no
fue necesario por la buena evolución clí-
nica con el antibiótico pautado, que se
mantuvo hasta que se confirmó remi-
sión clínica y analítica completa.

En conclusión, el presente caso debe
recordarnos mantener la sospecha diag-
nóstica de procesos infecciosos en
pacientes sometidos a cirugía pélvica,
incluso cuando la clínica de dolor se ini-
cia varios meses después de la interven-
ción. La realización de una anamnesis
exhaustiva y una exploración clínica
minuciosa va a orientar el diagnóstico
inicial, que se debe completar con prue-
bas de imagen y cultivos, para obtener el
diagnóstico etiológico y pautar el trata-
miento adecuado.
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TABLA 1

EVOLUCIÓN DE LOS PARÁMETROS ANALÍTICOS

Ingreso 10 días 1 mes 6 meses

Hb (g/dl) 9,1 10,1 12,1 13,0

Plaquetas (miles/ul) 743 604 300 160

Leucocitos (miles/ul) 5,7 6,1 6,5 4,0

PCR (mg/dl) 11,8 4,0 0,6 0,1

VSG (mm/h) 120 ND ND 7
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INTRODUCCIÓN
El síndrome de Sjögren (SS) es una exo-
crinopatía crónica autoinmune caracteri-
zado por la infiltración de las glándulas
exocrinas por linfocitos y células plasmá-
ticas. Entre las manifestaciones extra-
glandulares puede afectar diferentes órga-
nos cómo la piel, pulmón, corazón, riñón,
sistema nervioso y hematopoyético. Las
complicaciones pulmonares incluyen
sequedad de la vía aérea, diversos tipos de
afectación intersticial, linfoma no Hodg-
kin, engrosamiento pleural y raramente
enfermedad tromboembólica e hiperten-
sión pulmonar. El tratamiento de la afec-
tación pulmonar se basa en la identifica-
ción anatomopatológica, la severidad de
los síntomas y la extensión radiográfica.
A continuación se presenta el caso de una
paciente con SS primario que debuta con
afectación pulmonar tipo neumonitis
intersticial linfocítica.

DESCRIPCIÓN DEL CASO
Mujer de 70 años con antecedentes de
hipertensión arterial, hipercolesterole-

mia, síndrome seco (xeroftalmia y xeros-
tomía) y adenocarcinoma de mama inter-
venido en 2002, actualmente libre de
enfermedad. La paciente ingresa con
diagnóstico de bronconeumonía infec-
ciosa en contexto de cuadro de disnea de
esfuerzo de un mes de evolución que ha
empeorado en la última semana asociado
a malestar general y un pico febril de
38ºC, sin otra clínica asociada, salvo
astenia progresiva desde hace 4 meses. 

A su ingreso la paciente presenta
regular estado general, saturación basal
de oxígeno de 88% con crepitantes biba-
sales. En la analítica destacan 11.200
leucocitos (72% de neutrófilos), proteí-
na C reactiva (PCR) de 56 mg/L, veloci-
dad de sedimentación globular (VSG)
de 28 mm/h, resto de hemograma y bio-
química normales. En la radiografía de
tórax se aprecian infiltrados alveolares
en ambos lóbulos inferiores, língula y
periferia del lóbulo superior izquierdo
sugestivo de bronconeumonía bilateral
(Figura 1). Se inicia tratamiento con
oxígeno y antibioterapia empírica con

ertapenem y claritromicina. Ante la tór-
pida evolución clínica y radiográfica se
amplía estudio mediante tomografía
axial computarizada de alta resolución
(TACAR) de tórax que muestra múlti-
ples infiltrados confluentes, distribuidos
de forma difusa por ambos hemitórax,
predominando en lóbulos inferiores,
compatible con focos de bronconeumo-
nía (Figura 2). Se realiza broncoscopía
que resulta normal, siendo el BAS nega-
tivo para malignidad, sin flora patológi-
ca y con presencia de moderados leuco-
citos. Todos los cultivos y serologías
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 antibiótico se amplía analí-
tica y se solicita estudio de autoinmuni-
dad (previamente negativa) con positi-
vidad del factor reumatoide, los anti-
cuerpos antinucleares a título 1/320 y
Anti-Ro. En el proteinograma se obser-
va una hipergammaglobulinemia poli-
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El síndrome de Sjögren (SS) es una enfermedad autoinmune, crónica,
inflamatoria, que se caracteriza por la infiltración de las glándulas exo-
crinas por linfocitos y células plasmáticas. La destrucción glandular da
lugar a sus principales manifestaciones clínicas: queratoconjuntivitis
seca y xerostomía. Sin embargo, puede tener afectación sistémica a

través de la infiltración linfoide de diferentes órganos, cómo el pulmón.
La afectación pulmonar asociada con el SS es más frecuente en las
formas primarias. Suele ocurrir entre 5-10 años después del comienzo
de la enfermedad, aunque puede ocasionalmente preceder el diagnós-
tico de la misma, como en el caso que presentamos a continuación.
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clonal. En el TACAR de control no se aprecian cambios res-
pecto al primero, objetivándose condensaciones pulmonares
parcheadas bilaterales, de predominio en campos postero-infe-
riores, engrosamiento intersticial inter e intralobulillar y bron-
quiectasias cilíndricas por tracción, todo ello sugestivo de
fibrosis, ya presente en el TAC previo y dados los antecedentes
de la paciente sugestivo de enfermedad pulmonar intersticial
en relación con enfermedad de Sjögren. Ante la sospecha clíni-
ca inicial de bronconeumonía infecciosa, previo al inicio de
tratamiento se decide completar estudio con biopsia pulmonar
abierta siendo el diagnóstico histopatológico de neumonitis
intersticial linfocitaria moderada asociada a bronquiolitis foli-
cular con mínima fibrosis. Finalmente, con diagnóstico de sín-

drome de SS primario con neumopatía intersticial, se inicia tra-
tamiento con prednisona 1 mg/Kg/día más suplementos de cal-
cio-vitamina D y bifosfonatos con importante mejoría clínica. 

DISCUSIÓN
El SS es una exocrinopatía crónica autoinmune, de progresión
lenta y etiología desconocida, caracterizado por infiltración
linfocítica glandular y extraglandular asociado a producción de
autoanticuerpos. Puede existir cómo un desorden primario ais-
lado (SS primario) o asociado con otros procesos autoinmunes
como la artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico o
esclerodermia (SS secundario)1-3. La destrucción de las glándu-
las da lugar a las principales manifestaciones clínicas: querato-
conjuntivitis seca por disminución de la secreción lacrimal y
xerostomía por disminución de la secreción de saliva, aunque
son estos los síntomas predominantes también puede tener
afectación sistémica a través de la infiltración linfoide de dife-
rentes órganos cómo los pulmones, riñones, vasos sanguíneos,
músculos o transformarse en una enfermedad proliferativa de
las células B4.

La afectación pulmonar asociada con el SS es más frecuente
en las formas primarias, predominantemente en mujeres con
una edad media de 60 años5. Suele ocurrir entre 5-10 años des-
pués del comienzo de la enfermedad, aunque puede ocasional-
mente preceder el diagnóstico de la misma cómo es el caso de
nuestra paciente. La proporción de pacientes con SS que des-
arrollan afectación pulmonar está estimada en un 11%6, dife-
renciando: la vía aérea, el parénquima pulmonar, pleura y tras-
tornos linfoproliferativos (Tabla 1). Los síntomas típicos son la
tos y la disnea, pero la pérdida de peso, fiebre y dolor pleurítico
también pueden estar presentes. Encontramos crepitantes biba-
sales en la exploración física aproximadamente en el 60% de
pacientes7,8. En el caso que presentamos, la paciente acude a
urgencias por clínica de malestar general, tos seca y disnea
junto con crepitantes bibasales a la auscultación cardiorrespira-
toria. Existe una buena correlación entre el resultado del
TACAR pulmonar y los hallazgos histológicos, que evita en
muchos casos la realización de una biopsia pulmonar abierta, la
cual estaría indicada cuando existe sospecha de malignidad,
incremento de los síntomas respiratorios, deterioro de las prue-
bas de función respiratoria, o empeoramiento en el TACAR o
radiografía simple9,10. En nuestro caso ante la sospecha clínica
inicial de etiología infecciosa con tórpida evolución clínico-
radiológica finalmente llevamos a cabo la biopsia pulmonar
con resultado histológico compatible con neumopatía intersti-
cial linfocítica asociada a bronquiolitis folicular. Finalmente,
dada la presencia de síndrome seco ANA, FR y anti-Ro positi-
vo y neumopatía intersticial, la paciente fue diagnosticada de
SS primario.

El tratamiento de la afectación pulmonar se basa en la iden-
tificación anatomopatológica, la severidad de los síntomas y la
extensión radiográfica. Las formas histológicas principales de
la enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en los pacientes con
SS primario son4: 

FIGURA 1

RADIOGRAFÍA DE TÓRAX: INFILTRADOS ALVEOLARES EN AMBOS

LÓBULOS INFERIORES, LÍNGULA Y PERIFERIA DEL LÓBULO SUPE-
RIOR IZQUIERDO

FIGURA 2

TOMOGRAFÍA AXIAL COMPUTARIZADA DE ALTA RESOLUCIÓN

(TACAR) DE TÓRAX: MÚLTIPLES INFILTRADOS CONFLUENTES,
DE DISTRIBUCIÓN DIFUSA POR AMBOS HEMITÓRAX, PREDOMI-
NANDO EN LÓBULOS INFERIORES
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1. Neumopatía intersticial no especí-
fica: Es la forma más común de EPI, con
una prevalencia del 60%. Presenta un
buen pronóstico con una supervivencia
a los 5 años del 83%. Para pacientes
asintomáticos con pruebas de función
respiratoria (PFR) normales o mínima-
mente alteradas se aconseja seguimien-
to clínico, funcional y radiológico.

2. Neumopatía intersticial usual: La
prevalencia alcanza el 6% de los casos.
Cursa de forma insidiosa con tos y dis-
nea progresiva y no suele acompañarse
de síntomas sistémicos. Más común en
SS secundario.

3. Neumopatía intersticial linfocítica:
Es la forma histopatológica de nuestro
caso clínico. Se trata de una prolifera-
ción bronquial linfoide benigna. Su pre-
valencia es del 1%, caracterizada por
una extensa proliferación de linfocitos T
y B y un número variable de células
plasmáticas. A menudo se asocia con
bronquiolitis folicular. La mayoría de
pacientes están sintomáticos y respon-
den bien al tratamiento con esteroides,
aunque su pronóstico es peor, con una
mortalidad a los 5 años del 50% de los
pacientes. Se estima que el 5% evolu-
ciona a linfoma9-11.

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

Por tanto el tratamiento inicial de la
EPI en los pacientes con SS primario
sintomáticos se basa en el uso de predni-
sona, a dosis de 1-2 mg/Kg/día, entre 1 a
2 meses para posteriormente reevaluar
con controles de TACAR y PFR con
difusión (DLCO). Si ha habido respues-
ta se puede iniciar una pauta descenden-
te de corticoides con controles clínicos.
Si no ha habido respuesta clínica (pro-
gresión en el TACAR o disminución
mayor del 10% en DLCO), se aconseja
introducir tratamiento inmunosupresor,
inicialmente ciclofosfamida en bolus
como inductor de la remisión¹², para
posteriormente continuar con azatiopri-
na de mantenimiento¹³. Se han descrito
casos con buena respuesta a rituximab,

especialmente en pacientes con otras
manifestaciones extraglandulares del
SS primario14,15.

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

1.  Vía aérea
- Sequedad vías aéreas
- Bronquitis/bronquiolitis folicular 
linfocítica

- Obstrucción

2.  Enfermedad pulmonar intersticial 
(EPI)

- Neumopatía intersticial no específica
- Neumopatía intersticial usual
- Neumopatía intersticial linfocítica

23.  Pleura
- Pleuritis
- Derrame pleural

24.  Enfermedad linfoproliferativa
- Infiltración linfocítica folicular
- Pseudolinfoma/linfoma
- Amiloidosis

AFECTACIÓN PULMONAR EN EL SÍNDROME

DE SJÖGREN
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CASO
La aortitis es una vasculitis que se carac-
teriza por la inflamación y alteración
estructural de la pared aórtica, indepen-
dientemente de su causa. Su sintomato-
logía es inespecífica y suelen estar ele-
vados los reactantes de fase aguda1,2.
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: tomografía computerizada, reso-
nancia magnética, angiografía y más
recientemente la PET-TAC.

La introducción de la tomografía por
emisión de protones (PET), permite
detectar el aumento de metabolismo en la
pared aórtica por acúmulo de fluorodeo-
xiglucosa en fases agudas, siendo ade-
más útil tanto para el seguimiento de la
enfermedad como para evaluar la res-
puesta terapéutica3. Se combina con TAC
para mejorar la precisión anatómica,
alcanzando así una especificidad del 89-
100% y una sensibilidad del 77-92%.

Presentamos una paciente de 51 años
con cuadro poliarticular de 6 meses de
evolución sin sinovitis y con alteración
de reactantes de fase aguda (VSG: 110
mmHg y PCR 4,3 mg/dl). No existen
datos analíticos (factor reumatoide y
anticuerpos anti-péptidos citrulinados,
negativos) ni radiológicos que sugieran
la existencia de artritis reumatoide.
Exploración vascular con auscultación
normal y pulsos simétricos tanto en
miembros superiores como inferiores.
Normalidad de tensión arterial. Negati-

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

Con la sospecha de aortitis, se realizó
estudio PET/TAC corporal total que
muestra: 1) Afectación de la pared de la
aorta de carácter inflamatorio compati-
ble con la sospecha clínica de aortitis. 2)
Marcada captación del trazador en
pared de la aorta, que se extiende desde
la raíz de la misma hacia cayado y aorta
torácica y de menor intensidad en aorta
abdominal. 3) Mínima captación, no
significativa en ramificación de las ilía-
cas (Figura 1). Al realizar renderizado
volumétrico (Figura 2), evidenciamos
una reconstrucción demostrativa del
área afectada en tres dimensiones.

Las imágenes de PET/TAC son muy
demostrativas, siendo una técnica de
imagen que ha mejorado el diagnóstico
de las aortitis. Tras el diagnóstico de
aortitis, la paciente inicia tratamiento
con prednisona (1 mg/kg/día) y 10 mg
de metotrexato con ácido fólico, que-
dando clínicamente asintomática y sien-
do la VSG de 30 mm Hg tras 45 días de
tratamiento.
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GALERÍA DE IMÁGENES

Osteopetrosis

Puente óseo 
sacroilíaco aislado

Imagen 1. Radiografía lateral de
columna lumbar: se observa la
presencia de bandas escleróticas
bien definidas adyacentes a los
platillos vertebrales con una zona
central radiolucente, mostrando la
imagen de “vertebra en sandwich”
característica de la osteopetrosis.

Imagen 2. RM lumbar: secuencia
T1 en que se objetiva hipointensi-
dad de la médula ósea con morfo-
logía en franjas horizontales en
relación 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.

Interpretación:
Hallazgo mediante radiografía (imagen superior) y TAC (imagen inferior)
de puente óseo prominente a nivel de la articulación sacroilíaca derecha,
que no se acompaña de disminución del espacio articular ni otros cambios
de tipo degenerativo. La imagen recuerda a los sindesmofitos de la hiperos-
tosis esquelética idiopática difusa (en inglés, DISH), que en ocasiones
afectan a articulaciones de la pelvis, pero en este paciente llama la atención
la práctica ausencia de afectación a otros niveles. Sólo presentaba muy
incipientes sindesmofitos en la articulación sacroilíaca izquierda y entre
los cuerpos vertebrales T11 y T12.
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Se presentan imágenes de radiografía
simple, TC y RM de columna lumbar de
una misma paciente con los hallazgos
característicos de la osteopetrosis.
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GALERÍA DE IMÁGENES

Ecografía musculoesquelética: Patología 
traumatológica en la consulta de reumatología

Imagen 1. Ecografía de rodilla
izquierda. Exploración longitu-
dinal sobre rótula. Se observa
solución de continuidad en cor-
tical ósea de márgenes irregula-
res con señal Doppler de partes
blandas adyacentes. La paciente
consultó por cuadro de dolor y
tumefacción en la rodilla, tras
contusión una semana antes.
Diagnóstico: fractura rotuliana.
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Imagen 2. Ecografía de rodilla
derecha. Exploración transver-
sal (A) y longitudinal (B) sobre
pantorrilla. Se observa colec-
ción anecoica por debajo de
gemelo interno compatible con
hematoma. Mediante punción se
obtuvo 22 cc de líquido serohe-
mático. El paciente se quejaba
de dolor tras actividad deportiva
intensa. Diagnóstico: hematoma
muscular. 
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