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CO-01

EXPERIENCIA EN EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO
CATASTROFICO: SERIE DE 4 CASOS

Jimena Varona Pérez, Carlota Gédmez Carballo, Guillermo Ruiz Irastorza, Daniel Martin Iglesias, Adriana Soto
Peleteiro.

Hospital de Cruces, Barakaldo.

OBIJETIVO
Revisar las formas de presentacion clinica y la respuesta a la pauta de tratamiento administrada de los pacientes
diagnosticados en nuestra Unidad de sindrome antifosfolipido catastréfico (CAPS).

MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo de los casos de CAPS, diagnosticados segun los criterios internacionales, tratados en la Unidad
de Enfermedades Autoinmunes del Hospital Universitario Cruces durante los ultimos 5 afnos. Se analizan las
formas de presentacidn, incluyendo la diferente afectacién organica y la positividad de los diferentes anticuerpos
antifosfolipido (AAF). Asimismo, se describe la respuesta al tratamiento administrado, segin un esquema
consistente en 3 pulsos de 500mg de metilprednisolona seguidos de prednisona 20 mg/d en pauta rapidamente
descendente, acompafiados de 6 ciclos de plasmaféresis alternos con 3 dosis de inmunoglobulinas a dosis de
0.2 g/kg, todo ello junto con hidroxicloroquina 200mg y anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular
(descrito en detalle en la Tabla 1).

RESULTADO

Las variables clinicas y de respuesta se presentan en las Tablas 2 y 3. 3 de las 4 pacientes eran mujeres, la mayoria
enunrango de edad entre los 50y 60 ainos. En ninguno de los casos estaba asociada otra enfermedad autoinmune.
En 3 de los pacientes el SAF debuté en forma de CAPS, mientras que la 2 paciente estaba diagnosticada de SAF
19 afios atras y recibia tratamiento con Sintrom y Clopidogrel. El sistema nervioso central, el corazén y la piel
se encontraban afectos en los 4 casos, mientras que 2 de los 4 presentaron infartos en suprarrenales y bazo, asi
como trombopenia. Todos los pacientes recibieron el esquema de tratamiento detallado en la Tabla 1, si bien
la paciente 3 recibié una tanda adicional de tres pulsos de metilprednisolona por mala evolucién clinica. La
paciente 2 fue tratada ademads con rituximab. En dos pacientes se asocié terapia antiagregante por presentar
trombosis arteriales en el contexto del CAPS, mientras que la paciente 2 ya la tenia prescrita previamente tras la
colocacién de una endoproétesis iliaca en momento del diagndstico del SAF. 3 de los pacientes pudieron recibir
el alta hospitalaria recuperando practicamente su situacion basal, en tanto que la paciente 3 fallecié tras la
reactivacion del CAPS en relacion con un proceso infeccioso.

CONCLUSIONES

El CAPS es una forma muy grave de presentacién del SAF, que precisa de una alta sospecha diagndstica y
tratamiento urgente para intentar evitar la alta mortalidad asociada. En nuestra experiencia, el esquema
terapéutico administrado de forma precoz ha conseguido la supervivencia casi sin secuelas de 3 los 4 pacientes
tratados.
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CO-02

SINDROME DE PULMON ENCOGIDO ASOCIADO A LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO:
EXPERIENCIA DE UN UNICO CENTRO

Nuria Ramirez, Olga Araujo, Gema Maria Lledé-Ibafiez, Maria Martinez-Urbistondo, Vicente Serrano, Marta
Martinez-Chillarén, Gerard Espinosa, Ricard Cervera.

Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona.

INTRODUCCION

Las manifestaciones pulmonares en el lupus eritematoso sistémico (LES) son relativamente comunes y afectan
entre el 60-80% de los pacientes. El sindrome de pulmdn encogido (SPE) es una manifestacion rara con una
prevalencia de entre el 0,6-1%. Los pacientes presentan disnea injustificada, dolor pleuritico, elevacién
diafragmatica con disminucién de los volimenes pulmonares y un patrdn restrictivo en las pruebas de funcion
respiratoria (PFR).

METODO

Estudio retrospectivo de la cohorte LES del Servicio de Enfermedades Autoinmunes del Hospital Clinic de
Barcelona. Se describen los casos que presentan disnea y alteracién ventilatoria restrictiva. Los pacientes con
obesidad [indice de masa corporal (IMC) >35 Kg/m?] o con datos incompletos han sido excluidos.

RESULTADOS

De los 574 pacientes que cumplian criterios diagndsticos ACR 1997 de LES, se identificaron los cuatro (0,7%) con
estas caracteristicas. Dos de ellos se excluyeron, uno por un IMC > 35 Kg/m?y el segundo por falta de datos. En la
tabla 1 se muestran las caracteristicas demograficas, las PFR, asi como las medidas de las presiones diafragmaticas
(PIM y PEM) y los resultados de la TC toracica de alta resolucidn (TCAR) de ambos casos. El primero es un varén
de origen marroqui cuyo LES debuté en forma de pleuropericarditis y SPE, con un SLEDAI de 6 en el momento del
diagnodstico y una disnea clase Ill de la NYHA. El segundo caso era una mujer caucasica con clinica de disnea de
minimo esfuerzo por SPE cinco afos después de haber sido diagnosticada de LES, coincidiendo también con un
brote de nefropatia lupica clase Ill.

DISCUSION

El SPE es una entidad posiblemente infradiagnosticada, que suele aparecer meses o afios tras el diagndstico y
que rara vez es la primera manifestacién del LES. A pesar de que algunas series apuntan la posibilidad de hacer
tratamiento inmunodepresor ante esta complicacion, en nuestra cohorte no se ha administrado un tratamiento
especifico para el SPE, sino como parte del brote de LES asociado. En ambos casos ha persistido la alteracion
restrictiva y la disnea de minimo esfuerzo tal y como estd descrito en la literatura.

CONCLUSION

El SPE es una rara manifestacion de LES. En pacientes con disnea persistente y dolor pleuritico debe sospecharse
y realizar estudio dirigido con radiografia de térax, PFR completas que incluyan ademas la determinacion de
presiones diafragmaticas y TCAR. En la actualidad no existe evidencia suficiente para un tratamiento especifico
en esta manifestacidn y son necesarios estudios prospectivos que aporten informacién mas fidedigna al respecto.

TABLAS
Tabla 1. Caracteristicas demograficas, estudio funcional respiratorio y presiones diafragmaticas de los pacientes con LES y SPE.
Edad Sexo TCAR FVCL | FEV1L | TLCL DLCO mL/ KCO PIM PEM
(afios) (%) (%) (%) mmHg/mi (%) (%) cmH20 cmH20
Atelectasias laminares,
elevacion diafragmatica | 4,24 3,22 6,29 3,88
: , ), : 2
Caso 1l 54 Hombre y engrosamiento (42) (41) (50) 25,29 (36) (77) 6 47
pleural
. Elevacion diafragmatica | 2,96 2,35 4,7 3,84
Caso2 | 47 Mujer y atelectasias 29) | (33) | (59) 19,6(27) (104) 30 36
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CO-03
LO QUE HAY DETRAS DE LA ANEMIA

Cristina Lavilla Olleros, Sabela Castafieda Pérez, Anthony Gurjian Arena, Cristina Ausin Garcia, Maria Barrientos
Guerrero, Maria Victoria Villalba Garcia, Blanca Pinilla Llorente.

Hospital General Universitario Gregorio Marafidn, Madrid.

INTRODUCCION
Presentamos el caso de una paciente con anemia normocitica normocrémica con requerimientos transfusionales
muy frecuentes que llevd al diagndstico de una enfermedad autoinmune sistémica.

CASO CLINICO

Mujer de 84 afios, auténoma, con antecedentes de hipertension arterial, Diabetes Mellitus tipo dos y polimialgia
reumatica en 2016 en tratamiento con prednisona 5 mg y Metrotexato 10 mg subcutdneo hasta agosto de 2018.
En enero de 2019, ingresa por episodio de descompensacion de insuficiencia cardiaca. A la exploracién fisica
Unicamente presenta hipoventilaciéon pulmonar bibasal. En el analisis inicial presenta anemia normocitica
normocromica (Hb 7 mg/dl) y leucopenia (2600 leucocitos y 500 linfocitos), siendo la funcidn renal, ionograma,
funcién hepdtica, perfil férrico y vitaminico normales. En el perfil autoinmune destacan anticuerpos anti-
nucleares IFA positivos (1/640) con patrén homogéneo, anti-DNA positivos (1/42), hipocomplementemia (C3 29
mg/dl y C4 6.2 mg/dl), hipergammaglobulinemia IgG policlonal (1990 mg/dL) y criocrito del 3.2%. No presenta
datos de hemodlisis ni reticulocitosis (0.64), serologias para VIH y VHC negativas y para VHB compatible con
infeccidn pasada. Se realiza estudio de extensién con TC body, panendoscopia y examen ginecoldgico descartando
sangrado o neoplasia. Durante el ingreso se transfunden dos concentrados de hematies, tras lo que las cifras de
hemoglobina se mantienen estables y se decide continuar al alta seguimiento ambulatorio en Hospital de Dia.

Seis meses después, presenta hemoglobina de 6 mg/dl, VCM normal, sin ferropenia, reticulocitosis, sangrado
ni datos de hemdlisis intravascular. En el perfil autoinmune destacan anticuerpos anti-DNA elevados (1/115),
niveles bajos de linfocitos B totales y una nueva positivizacion del criocrito 2% (niveles normalizados tras el
primer ingreso). Clinicamente asintomatica a excepcion de astenia importante. No presenta datos de serositis en
la radiografia de térax ni en el ecocardiograma transtoracico.

Se realiza una biopsia de médula dsea que descarta rasgos displdsicos o aplasia. En los siguientes tres meses
precisa dos transfusiones mensuales para conseguir estabilidad clinica. Finalmente ante la sospecha de una
anemia de perfil inflamatorio en contexto de una crioglobulinemia mixta policlonal asintomatica, se decide
iniciar corticoterapia con pulsos de metilprednisolona de 125 mg durante tres dias y prednisona oral en pauta
descendente desde 20mg. Se inicia profilaxis para VHB con entecavir y a las dos semanas se inicia Rituximab (1
g/15 dias, dos dosis). Tras este tratamiento la paciente mantiene cifras de hemoglobina en torno a 10 mg/dl con
prednisona de 5mg durante el seguimiento posterior. Durante el tiempo de seguimiento tuvo varios episodios
compatibles con lupus subagudo y serositis.

DISCUSION

Revisando el caso la paciente cumple criterios para el diagndstico de lupus eritematoso sistémico (LES). En
este contexto la paciente presentaba una crioglobulinemia y anemia normocitica normocrémica inflamatoria
secundarias al LES con excelente respuesta a corticoides y rituximab, que junto a la hidroxicloquina y dosis bajas
de corticoides mantienen estable a la paciente.

CONCLUSIONES

El diagndstico de lupus eritematoso sistémico (LES) en ocasiones se tarda en establecer. El seguimiento estrecho
de la anemia de un paciente puede condicionar el tratamiento y con ello lograr llegar a un diagnéstico que a
priori parecia impensable.
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CO-04

CAPILAROSCOPIA EN LAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES SISTEMICAS: CADA VEZ MAS
DETERMINANTE

Jesus Antonio Civico Ortega, Daniel de la Cueva Genovés, Javier Martin Moyano, Daniel Gdmez Romero, Rocio
Arnedo de los Rios, Ana Hidalgo Conde, Manuel Abarca Costalago, Fernando Javier Sdnchez Lora.

HUVV, Mdlaga.

INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS) se caracterizan en su gran mayoria por la ausencia de hallazgos
patognomonicos, lo que supone tener que recurrir a una serie de criterios para poder realizar un diagndstico
certero. Es en este escenario donde una herramienta barata, inocua y reproductible como la capilaroscopia
cobran gran importancia.

CASO CLINICO
Mujer de 23 afios que consulta por artromialgias de intensidad progresiva de unos seis meses de evolucidn.
Como antecedentes presentaba hipotiroidismo y sindrome de ovario poliquistico.

A la anamnesis por aparatos, la paciente referia sequedad mucocutdnea, pérdida de peso de seis kilos,
febricula, fendmeno de Raynaud y disnea de esfuerzo. En la exploracién fisica resaltaban sinovitis de pequefias
articulaciones, ligera debilidad en cinturas proximales y crepitantes secos bibasales.

En cuanto a las pruebas complementarias, en analiticas destacaban elevacion de CK (1420-U/L) y LDH (609-
U/L), asi como positividad del anticuerpo anti PM-Scl. Se realizé un electromiograma, que mostraba un patrén
miopatico; y pruebas funcionales respiratorias, que reflejaban un patrén restrictivo moderado con afectacién
severa de la difusidn. Respecto a pruebas de imagen, en TC se revel6 afectacion intersticial moderada.
Diagndstico diferencial

¢ Miopatias inflamatorias.

e Esclerosis sistémica.

e Sindromes overlap.

¢ Infecciones sistémicas.

e Toxicodermias.

Para afianzar nuestro diagndstico se realiza una biopsia muscular, en la que se observa un patrén necrotizante
con sobreexpresién del MHC-I y distribucién difusa en las fibras musculares, hallazgos tipicos de las miopatias
necrotizantes inmunomediadas; entidades que per se no explicaban el cuadro clinico por completo.

Dada la presencia de hallazgos tipicos de esclerosis sistémica, se llevd a cabo una capilaroscopia, donde
observamos hallazgos compatibles con un patréon esclerodermiforme activo (Clasificaciéon de Cutolo): capilares
dilatados con algunos megacapilares y zonas avasculares alternantes con otras hemorragicas. Este hallazgo,
junto con la presencia de los anticuerpos tipicos de escleromiositis (anti-PMscl), la neumopatia intersticial y
el fendmeno de Raynaud, implicaba que la paciente cumplia también los criterios clasificatorios de esclerosis
sistémica. Por tanto, nos encontramos ante un sindrome de solapamiento u overlap (esclerodermia con
polimiositis/ escleromiositis).

DISCUSION

El interés en la capilaroscopia ha crecido en los ultimos afios, consoliddndose como la técnica de eleccion para la
deteccidén precoz y el estudio de las anormalidades morfoestructurales de la microcirculacidn, especificamente
en el diagndstico temprano de la esclerosis sistémica, en la que la alteracion del patrén capilaroscépico permite
predecir la aparicion de complicaciones como ulceras digitales y compromiso organico.

Respecto a la utilidad de la capilaroscopia para el seguimiento de las EAS, cada vez mas evidencia apoya el papel
de esta técnica para la monitorizacion en patologias como esclerosis sistémica o dermatomiositis. En el caso
concreto de los sindromes overlap, mas evidencia necesita ser generada para investigar su posible uso como
herramienta prondstica.
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CO-05

EXCEPCIONAL CASO DE SINDROME PULMON-RINON CON ANTICUERPOS ANTI-CENTROMERO
REFRACTARIO A INMUNOSUPRESION

Juan Diego Martin Diaz, Sarah Davila Arias, Silvana Ramirez Rico, Violeta Samperiz Rubio, Laura Porcel Salud.

HU Principe de Asturias, Alcald de Henares.

INTRODUCCION

Los sindromes rindn-pulmaén combinan hemorragia alveolar difusa con glomerulonefritis rdpidamente progresiva.
Su incidencia es baja (2 / 1.000.000 habitantes), son mas frecuentes en hombres entre 40 y 55 afios, y presentan
un origen autoimunitario con elevada tasa de mortalidad, requiriendo manejo especifico con inmunosupresién
y medidas avanzadas de soporte.

CASO CLINICO

Mujer de 66 afos, con antecedentes familiares de Sindrome de Raynaud, y personales de positividad para
anticuerpos anticentromero y factor reumatoide, asi como enfermedad de Graves-Basedow, ingresada por
insuficiencia renal rapidamente progresiva de 2 meses de evolucién e hipertensidn arterial refractaria.

La biogquimica muestra ascenso de creatinina hasta 1,5 (mensual previa normal) y el hemograma, anemizacion y
trombopenia. La radiografia toracica y la ecografia urinaria son normales. Se objetiva descenso del complemento
C4y positividad para p-ANCA, orientando analiticamente hacia posibilidad diagndstica de nefritis lUpica incipiente,
siendo programada biopsia renal confirmatoria.

Se produce agudamente en horas insuficiencia respiratoria aguda secundaria a hemorragias alveolares
(infiltrados bilaterales radiolégicos, hemoptisis,...), identificAndose un sindrome pulmén-rifidn, dado perfil de
autoinmunidad, de origen lupico/ poliangeitico microscépico. Se inicia inmunosupresion con metilpredinoslonay
ciclofosfamida; y sesiones de plasmaféresis, con torpida evolucion clinica, requiriendo ingreso en UCI, intubacion
orotraqueal, ventilacion mecdnica invasiva, soporte vasoactivo y terapia renal sustitutiva.

Estabilizada tras estas medidas, la biopsia renal muestra inespecificamente inflamacion glomérulo-tubular y
discreto engrosamiento de la intima vascular.

Ante posibilidad diagndstica de crisis renal esclerodérmica por antecedentes familiares de Raynaud, dudosa
positividad previa para anticuerpos anticentrémero, persistencia de hipertensidon refractaria, y no respuesta a
inmunosupresion intensiva, se inicia tratamiento antihipertensivo con IECAs, se reduce inmunosupresion y se
solicitan anticuerpos anti ARN-polimerasa lll, negativos. Pese a ello y dados los factores descritos y ausencia de
mejoria clinica renal o hipertensiva tras introduccion de IECAs, se postula la presencia de “sindrome overlap”
esclerodérmico/ poliangeitico microscopico, incrementandose nuevamente inmunosupresion y afiadiéndose
rituximab.

Tras 2 meses sin respuesta, precisando cada vez mas requerimientos de plasmaféresis para control de las
hemorragias pulmonares y funcién renal, se produce éxitus tras multiples complicaciones (NAVM, enfisemas
toracicos...).

DISCUSION

La gran mayoria de los sindromes reno-pulmonares corresponden a entidades autoinmunes sistémicas. El perfil
sérico de anticuerpos ayuda a determinar la naturaleza de cada una de estas entidades, Sindrome de Goodpasture
si existen anticuerpos anti-membrana basal; lupus eritematoso con descenso de C4 y hallazgo de anticuerpos anti-
ADN bicatenario; poliangeitis microscépica con p-ANCA positivos (granulomatosis eosinofilica con poliangetitis si
coexisten eosinofilia y antecedentes de asma); y poliangeitis con granulomatosis con identificacion de c-ANCA.
Independientemente del origen etioldgico, los pilares del tratamiento son la inmunosupresidn con corticoterapia,
ciclosfosfamida y agentes bioldgicos (rituximab).

La presencia de hemorragias alveolares en las crisis renales esclerodérmicas no estd bien constatada en la
literatura cientifica. Los antecedentes familiares, importancia de la hipertensién arterial, hallazgo de anticuerpos
anticentrémero y ausencia de respuesta a los tratamientos inmunosupresores, podrian apuntar hacia la presencia
de un excepcional “cuadro de overlap” crisis renal esclerodérmica/ poliangeitis microscopica refractario.

CONCLUSIONES
Ciertos sindromes renopulmonares refractarios a inmunosupresion podrian ser resultado de coexistencia de
diversas entidades autoinmunes incluyendo la crisis renal esclerodérmica.
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CO-06
SINDROME DE HELLP EN CONTEXTO DE DEBUT DE MIASTENIA GRAVIS

Sergio Rivero Santana?, Enrique Esteve Valverde?!, Domingo Ruiz Hidalgo?!, Anna Marti Caflamares?.

IALTHAIA Xarxa Assistencial de Manresa - Fundacid Privada, Manresa; ?Manresa.
Mujer de 36 afos natural de Marruecos sin R.A.M. conocidas ni habitos téxicos.

ANTECEDENTES
e Asma bronquial moderada persistente.
* Bocio multinodular que cursa con Hipertiroidismo.

ENFERMEDAD ACTUAL Y EVOLUCION HOSPITALARIA

La paciente, en su semana 25 de gestacidn, consulta en urgencias por disnea de instauracién progresiva y
fatigabilidad muscular los ultimos cuatro dias sin asociar sindrome febril, tos, dolor toracico o disfagia. A la
valoraciodn inicial, insuficiencia respiratoria aguda hipercapnica que requiere instauracion de VMNI con rapido
fracaso terapéutico y necesidad de IOT+VM por deterioro del nivel de conciencia.

Tras descartarse patologia cardiovascular o infecciosa intercurrente y atendiendo a una exploracidn neuroldgica
compatible, se orienta como un debut miasténico, confirmado posteriormente con la prueba de Tensilon y EMG,
y se inicia tratamiento con inmunoglubulinas e.v. 25g/24h; metilprednisolona 1mg/kg/24h y Piridostigmina
60mg/4h con los que presenta una correcta evolucidén permitiendo su extubacién a los 4 dias.

Sin embargo, pese a la estabilidad hemodinamica, destaca empeoramiento analitico en forma de anemia
aguda con trombocitopenia, hiperbilirrubinemia, transaminasas >350, LDH 501 y haptoglobina baja, hallazgos
compatibles con anemia hemolitica micorangiopatica, a falta de resultado de esquistocitos en SP. Proteinuria
negativa.

Ademas, signos de insuficiencia placentaria con retraso de crecimiento intrauterino y aumento de resistencia de
las arterias uterinas.

Por todo ello, no puede descartarse un Sindrome de HELLP, y no se puede administrar sulfato de magnesio como
tratamiento por la patologia de base de la paciente.

Se decide finalmente finalizar gestacién por alto riesgo materno realizandose cesarea que cursa sin incidencias
con resolucion progresiva del cuadro materno en la siguiente semana, siendo el recién nacido éxitus a los 6 dias.

DISCUSION

Como es sabido, este sindrome comparte factores fisiopatoldgicos con la preeclampsia, que se atribuye a una
remodelacion deficiente del sistema de arterias espirales endometriales e invasion del trofoblasto superficial que
conduciran, en ultimainstancia, a la apoptosis de las células endoteliales a través de fendmenos inmunomediados
y, finalmente, a la isquemia placentaria.

Esto, a su vez, se acompafia de una mayor liberacién de factores antiangiogénicos y endotelio activado que a su
vez conducird al desarrollo de hipertension, proteinuria y alteracion de la funcion hepatica y vascular.

Por tanto, ante la minima sospecha y mientras no se pruebe lo contrario, debe considerarse esta entidad en
cualquier paciente embarazada que esté en la segunda mitad de la gestacion o inmediatamente después del
parto con un cuadro compatible ya que la deteccidn temprana y el manejo agresivo con una combinacién de
sulfato de magnesio y dexametasona por via intravenosa, el control de la presidn arterial, la reposicion de
hemoderivados cuando sea necesario y el parto oportuno del feto pueden detener el avance de la enfermedad
y reducir los resultados adversos.

Para concluir, destacar que, dentro de nuestro diagndstico diferencial, deberemos incluir ademas la
trombocitopenia benigna del embarazo, el higado graso del embarazo, la afectacidn estructural e infecciones
a nivel del sistema hepatobiliar, enfermedades sistémicas como la PT.l,, L.E.S. y S.A.F.O., y otras entidades que
puedes simular el cuadro como la PT.T. y el S.H.U.
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CO-07
ESCLEROSIS SISTEMICA Y CANCER: EXPERIENCIA DE UN UNICO CENTRO DE REFERENCIA

Maria Martinez-Urbistondo?, Olga Araujo?, Gema Maria Lledd-Ibafez?, Nuria Ramirez®, Omar Mario Saavedra?,
Victor Escudero?, Ricard Cervera?, Gerard EspinosaZ.

IHospital Puerta de Hierro, Majadahonda; ?Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona; *Hospital General Universitario
de Elda, Elda.

INTRODUCCION

La asociacidn entre esclerosis sistémica (ES) y cancer ha sido extensamente estudiada, aunque actualmente
resulta controvertida. Se ha descrito un riesgo de neoplasia hasta 6 veces superior e, incluso, algunos autores
recomiendan un cribado mds exhaustivo de acuerdo con el anticuerpo presente. La inflamacidn crénica, la
presencia de determinados autoanticuerpos, ciertas exposiciones terapéuticas o ambientales y sindromes
genéticos destacan como posibles factores relacionados con el desarrollo de la enfermedad tumoral. El objetivo
del presente estudio es describir las principales variables clinicas y bioldgicas de los pacientes con ES y cancer.

MATERIAL Y METODOS

Andlisis retrospectivo y observacional de los pacientes diagnosticados de ES en el Hospital Clinic de Barcelona
hasta la fecha. Los datos epidemiolégicos, clinicos y analiticos se recogieron de la historia clinica electrénica y
posteriormente analizados en modelos estadisticos univariantes.

RESULTADOS

Se han analizado 279 casos, 88,2% mujeres, con una edad media de 66,8 (SD 15,93) afios. Se identificaron 37
(13,3%) pacientes con ES y cancer. La localizacidn de los tumores fue: mama (24,3%), hematoldgico (18,9%),
colorrectal (13,5%), pulmonar (10,8%), ginecoldgico (8,1%), gastrico (5,4%) y otros (18,9%). La forma de
ES mayoritaria fue la esclerosis limitada (56,8%), seguida de la difusa (18,9%), la sine esclerodermia (18,9%)
y la preesclerodermia (5,4%). Respecto a las caracteristicas clinicas e inmunoldgicas, 26 (70,3%) pacientes
presentaban enfermedad pulmonar intersticial (EPI), 8 (21,6%) hipertensién arterial pulmonar (HAP), 12 (32,4%)
anticuerpos anticentromero (ACA), 10 (27%) antitopoisomerasa (Scl-70) y 5 (13,5%) anti-RNA polimerasa Il (RNA
pol Ill). La EPI fue un hallazgo generalizado en los casos de carcinoma pulmonar. La edad media al diagndstico de
ESy de cancer fue de 59,1 (SD 15,72) afios y 60,1 (SD 12,63) afios, respectivamente. En 14 pacientes, la deteccién
de neoplasia precedié a la de ES, mientras que en el grupo restante el tiempo promedio hasta la identificacion
de enfermedad tumoral fue de 8,7 afios. Las asociaciones de la enfermedad neoplasica con EPI(70,3% vs 44,6%,
p=0,004) y con la presencia de anticuerpos RNA pol Ill (13,5% vs 5,0%, p=0,04) resultaron estadisticamente
significativas en el modelo univariante. Ademas, la deteccién de ACA se relacioné con la ausencia de patologia
tumoral (32,0% vs 51,2%, p=0,03). La edad media al diagndstico de ES fue significativamente mayor en el grupo
con cancer (57,9 vs 50,1 afios, p=0,007).

CONCLUSIONES

La presencia de EPI y de anticuerpos RNA pol lll, asi como el diagnéstico de ES en edad mas avanzada son los
rasgos mas habitualmente asociados al desarrollo de patologia tumoral en nuestra serie de pacientes con ES. La
mama es la localizacion mas frecuente del cancer. La implementacién de sistemas de cribado individualizados
en el marco de medicina personalizada actual podria ser de utilidad para su identificacién precoz y, como
consecuencia, para la mejoria del pronéstico.
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CO-08
TORMENTA INMUNOLOGICA SECUNDARIA A PROTESIS MAMARIAS

Sara Jonas Llauradé?, Enrique Esteve Valverde?!, Domingo Ruiz Hidalgo?, Jaume Alijotas Reig?.

IALTHAIA Xarxa Assistencial de Manresa - Fundacié Privada, Manresa; 2Hospital Universitari Vall d’Hebron,
Barcelona.

Presentamos el caso de una paciente de 31 afios de edad que consulta por rash urticariforme, fenémeno de
Raynaud, sindrome seco y alopecia de instauracion subaguda (los tres ultimos afios). Refiere antecedente de
cirugia aumentadora de pecho (prétesis mamarias de silicona en 2017). En 2018 la paciente tiene un embarazo
espontaneo que finalmente termina en Obito fetal a las 23.3 semanas de gestacién, habiendo presentado retraso
de crecimiento severo de aparicion precoz (semana 16). En el seguimiento posterior al dbito fetal es diagnosticada
de posible Sindrome Antifosfolipidico Obstétrico por la presencia de multiples trombos e infartos placentarios,
sumado a la ausencia de malformacién fetal, cromosomopatia o infeccidn intercurrente maternofetal. En 2019
consulta por sindrome seco de nueva aparicidon, determindndose panel de autoanticuerpos y obsevandose
positividad para ANA 1/640 moteados Ro+ La+ y test de Schirmer muy patolédgico Ol 0 mm OD 5 mm. Se realiza
biopsia de glandula salival que muestra sialoadenitis linfocitica focal (grado 2-3 de Chisholm y Mason). En 2020
reconsulta por aparicién de fendmeno de Raynaud en manos y pies, y rash urticariforme palmo plantar de novo.
Se realiza capilaroscopia que muestra presencia de nimero moderado de ramificaciones complejas, hemorragias
intracapilares y abundantes tortuosidades. Dado el contexto clinico de la paciente se atribuye a conectivopatia
indiferenciada o Sindrome Overlap y se realiza estudio completo sin cambio en el perfil de autoanticuerpos
(excepto minima hipocomplementemia fraccién C3 en 80 mg/dL) o afectacién de 6rgano diana. El rash se
autolimita con antihistaminicos orales y se atribuye a fendmeno inmunoalérgico de causa no aclarada. En 2021
la paciente presenta poliartralgias de pequefias articulaciones en miembros superiores, asimétricas, con ritmo
inflamatorio sin evidencia de artritis. No presenta otra afectacién fisica relevante o dato epidemiolégico o en la
anamnesis de interés. No obstante, se interroga a la paciente por la cirugia de aumento mamario, y la paciente
refiere que en el postoperatorio inmediato siente como una de las dos prdétesis desciende unos centimetros, sin
habérsele dado mayor importancia por parte del equipo tratante. Con el paso del tiempo se forma un pequefio
espacio entre el pectoral y la prétesis, que la paciente hace constar a su equipo de cirugia plastica, sin realizarse
estudio posterior. Dado este antecedente decidimos realizar RMN mamaria, objetivdndose rotura intracapsular
de la prétesis derecha con presencia de pequefias adenopatias axilares bilaterales. Analiticamente la paciente
presenta hipergammaglobulinemia policlonal y elevacion de reactantes de fase aguda. Se refiere a la paciente
a cirugia plastica con la orientacion diagndstica de Sindrome de Asia y se inicia hidroxicloroquina 200 mg 1
comprimido al dia. En 05/2021 se retiran las prétesis mamarias, observandose protesis derecha parcialmente
destruida y desestructurada, y prétesis izquierda con deformidad importante. En el seguimiento posterior la
paciente presenta mejoria clinica del cuadro de poliartromialgias, con disminucién franca de los reactantes de
fase aguda y de la hipergammaglobulinemia policlonal. Se hace constar este caso, dada la escasa frecuencia en
su diagnostico, a pesar de lo relevante del mismo. (se tienen imagenes de las piezas quirurgicas).
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CO-09
TORMENTA TROMBOTICA

Sara Rodriguez Vega, Ana Maria Alvarez Sudrez, Lucia Pérez Casado, Sara Rodriguez Arboleya, Jesus Toranzo
Murugarren, Carlos Delgado Verges, Diego Lopez Martinez, Sagrario Maria Santos Seoane.

Hospital de Cabuefies, Gijon.

INTRODUCCION
El sindrome antifosfolipido (SAF) se caracterizada por trombosis de repeticion (arteriales o venosas), morbilidad
obstétrica y presencia de anticuerpos antifosfolipidos.

CASO CLiNICO

Mujer de 59 afos, con serologia luética positiva un afio antes (EIA y TPHA), que ingresa por hemiplejia izquierda
y dorsalgia, realizandose TAC craneal sin alteraciones, y angioTAC de aorta donde se objetiva trombosis multiple
arterial (cayado, aorta toracica descendente, cardtida proximal bilateral). Se realiza TAC de perfusién cerebral
y de troncos supraadrticos, confirmandose al menos tres focos de alteracidon de la perfusién en hemisferio
cerebral derecho, territorio de la ACM, descartdndose tratamiento intervencionista al tratarse de un infarto
establecido. En este contexto la paciente presenta hipoperfusidén generalizada, hipotensidon mantenida, elevacion
de marcadores de dafio miocdrdico y cambios electrocardiograficos, realizdndose eocardiograma que confirma
una hipoquinesia de segmentos apicales. Un TAC mostré ademas trombosis de la vena gonadal. Ante la clinica,
hallazgos en pruebas de imagen, trombopenia progresiva y positividad del anticoagulante lupico, se asumié
el diagndstico de sindrome antifosfolipido catastréfico, iniciandose perfusion de heparina no fraccionada,
inmunoglobulinas intravenosas y esteroides. Presentaba ademas ANAs positivos a 1/160, patron moteado. Se
solicitd nueva serologia persistiendo positividad de pruebas no treponémicas. Sospechandose una sifilis latente
o terciaria como desencadenante del cuadro, y ante la imposibilidad de realizar puncién lumbar (gran hematoma
retroperitoneal que requirié transfusiones multiples con necesidad de reposo), se inicié penicilina G intravenosa
durante dos semanas.

DISCUSION

Los anticuerpos antifosfolipidos son un grupo de inmunoglobulinas que actian en la hemostasia de manera
procoagulante y proinflamatoria que incrementa el riesgo de trombosis arteriales, venosas y de pequefio vaso.
Menos del 1% desarrollan un SAF catastréfico, caracterizado por multiples eventos oclusivos vasculares que
comprometen principalmente vasos de pequeiio calibre, afectando simultaneamente a varios érganos, en
un corto periodo de tiempo. El factor desencadenante es identificable en el 53% de los casos, entre ellos las
infecciones son el mas frecuentes entre un 30 y 60%.

CONCLUSIONES

Se establecid el diagndstico de sindrome antifosfolipido catastréfico con ACV de cerebral media derecha, IAM y
trombosis multiple arterial con probable sifilis terciaria/latente tardia como desencadenante del cuadro.
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CO-10
SINDROME RENOPULMONAR SECUNDARIO A VASCULITIS ANCA

Carlota Gémez Carballo?, Jimena Varona?, Mikel Olmo Velasco?, Adriana Soto Peleteiro?!, Amaia Ugarte?, Guillermo
Ruiz Irastorza®.

IHospital de Cruces, Barakaldo; ?Hospital de Urduliz, Urduliz.

El sindrome renopulmonar (SRP) se caracteriza por la combinacién de hemorragia alveolar y glomerulonefritis. La
etiologia mas frecuente son las vasculitis ANCA y la enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glomerular.
El SRP presenta altas tasas de mortalidad. En este trabajo se presenta una serie de casos de SRP secundario a
vasculitis ANCA tratados en la Unidad de Enfermedades Autoinmunes del HU Cruces. Nuestro objetivo principal
es analizar las pautas de tratamiento, la mortalidad y el fallo organico crdnico, definido como necesidad de
oxigeno cronico domiciliario o hemodidlisis permanente.

Se identificaron 14 pacientes con diagndstico de SRP secundario a vasculitis ANCA entre 2010 y 2020. El
seguimiento analizado fue de 24 meses tras el diagndéstico. El 50% de los pacientes eran varones, con una edad
media de 62,71 afios. Un Unico paciente sufria enfermedad renal crénica previa. 6 (42.9%) de los pacientes
eran vasculitis PR3 y 8 (57,1%) MPO. El SRP fue la forma de debut de la vasculitis en 10 pacientes (71,4%). La
creatinina media al inicio fue de 3,3mg/dL, con una hemoglobina media de 9,44mg/dL y proteinuria media de
1450 mg/24h.

El 100% de nuestros pacientes fue tratado con pulsos de metilprednisolona (250 6 500 mg), seguidos de
ciclofosfamida iv cada 2 semanas (500 mg, ajustados a funcién renal) y una dosis maxima de prednisona entre
30 y 20 mg/d, siguiendo un esquema de descenso rapido con objetivo de 5 mg/d de prednisona oral a las 12
semanas del diagndstico. Como tratamiento adicional de induccidn, 12 (85,7%) pacientes recibieron rituximab y
4 (28,6%) plasmaféresis. 13 (92.9%) pacientes recibieron inmunosupresion oral de mantenimiento (6 azatioprina,
6 micofenolato, 1 metotrexate). Durante la induccidn, 3 pacientes (21,4%) precisaron hemodialisis temporal y 7
pacientes (50%) presentaron insuficiencia respiratoria, requiriendo 3 de ellos intubacién y ventilacién invasiva.
Durante los 24 meses de seguimiento, 3 pacientes (21,4%) presentaron recaida de vasculitis a nivel renal o
pulmonar. 5 pacientes (35,7%) presentaron infecciones durante el seguimiento, siendo 4 de ellas de origen
respiratorio. Ninguno de nuestros pacientes presenté infecciones oportunistas. Tras 24 meses de seguimiento,
ningun paciente fallecid o precisé hemodialisis u oxigenoterapia crénicas.

El tamafio muestral de nuestro estudio es similar al de la mayoria de series publicadas. Nuestros resultados
contrastan con la utilizacién por parte de otros grupos de dosis altas de prednisona durante periodos prolongados.
La alta mortalidad registrada en otros estudios, entre 15 y 50%, se debe principalmente a infecciones y a
insuficiencia respiratoria por hemorragia alveolar grave. Concluimos que el diagndstico precoz del SRP en el
contexto de vasculitis ANCA es fundamental para iniciar el tratamiento de forma temprana. La combinacién de
pulsos de metilprednisolona, ciclofosfamida iv quincenal y rituximab, asi como la baja carga de corticoterapia
oral, parece resultar en un rapido control de la actividad de la enfermedad con un bajo riesgo de infecciones
secundarias.
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CO-11
SINDROME CONSTITUCIONAL EN PACIENTE ANCIANO

Antonio Terrén Muiiiz, Anatolio Alonso Crespo, Riansares Carrero Arribas, Rodrigo Miranda Godoy, Laura Ibarra
Veganzones, Celia Garcia Gonzalez, Celia Santos Cabezdn, Diana Paredes Ruiz.

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

INTRODUCCION

Las vasculitis son a menudo enfermedades graves que requieren un reconocimiento y tratamiento precoces. La
edad de aparicién de las manifestaciones clinicas y el patrén de los érganos afectados pueden sugerir un tipo
particular de vasculitis.

CASO CLIiNICO

Varoén de 80 aiios con excelente situacidn funcional, dislipémico, prediabético e intervenido de nefroureterectomia
izquierda por neoplasia piélica localizada hace 2 afios, que es derivado a consultas de Medicina Interna por
anemia y sindrome constitucional de 3 meses de evolucién.

A la anamnesis dirigida refiere distermia, diaforesis, cervicalgia bilateral, cefalea holocraneal, claudicacion
mandibular, hiperalgesia de cuero cabelludo y claudicacion de miembros inferiores, del mismo tiempo de
evolucion. A la exploracion fisica, no se objetivan soplos vasculares, dolor a la palpacién de arterias temporales
ni otros hallazgos, estando los pulsos periféricos conservados. Analiticamente, destaca anemia microcitica e
hipocroma, PCR de 12 mg/dl y VSG superior a 100 mm, asi como panel de autoinmunidad negativo.

Ante la sospecha de arteritis de células gigantes (ACG), se realiza ecografia Doppler de ambas arterias temporales
gue muestra engrosamiento mural concéntrico bilateral. Se inicia tratamiento esteroideo con pulsos de 125 mg
de metilprednisolona durante 3 dias, con franca mejoria sintomatica en las primeras 24 horas. Tras ello, continua
pauta descendente de prednisona, se inicia metotrexate oral en pauta semanal y antiagregacion.

El PET-TAC; realizado en los primeros dias tras inicio de tratamiento, muestra actividad inflamatoria extensa de
troncos supraadrticos, aorta toracoabdominal, mesentérica superior, iliacas externas y femorales.

En las siguientes semanas tras el inicio del tratamiento, el paciente experimenta resolucién completa de la clinica
y normalizacién de hemoglobina, PCR y VSG.

DISCUSION

El diagndstico de la ACG debe considerarse en pacientes de edad avanzada con sindrome constitucional, cefalea
de reciente comienzo, clinica neurolégica o alteraciones visuales subitas, claudicacion mandibular, fiebre, anemia
y elevacién de PCR/VSG.

Si bien la biopsia de arterias temporales persiste como el gold standard para el diagndstico, un resultado negativo
no es definitivo. La presencia del signo ecografico del halo de forma bilateral mediante ecografia Doppler de
arterias temporales es altamente especifica de ACG y puede evitar la biopsia. Otras pruebas de imagen como el
PET-TAC permiten evaluar la afectacién vascular en los territorios extracraneales.

Un cuadro clinico sugestivo es suficiente para iniciar el tratamiento sin la necesidad de esperar a otras pruebas.
Los pulsos de metilprednisolona permiten un rapido control sintomatico y marcaran el prondstico en aquellos
pacientes con afectacién visual. La asociacidon temprana de metotrexate facilita el ahorro de corticoides y sus
potenciales efectos adversos, resultando de especial relevancia en el paciente anciano.

CONCLUSIONES

La ACG es una entidad de potencial gravedad que exige el reconocimiento y tratamiento precoces para evitar
manifestaciones isquémicas, fundamentalmente intracraneales.
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CO-12
MUIJER DE 55 ANOS CON DOLOR ABDOMINAL

Christian Vigil Martin, Diana Paredes Ruiz, Borja De Miguel Campo, Pilartxo Catalan Martin, Adrian Garcia Villa,
Sergi Valle Raul.

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

INTRODUCCION
El patrén de manifestaciones clinicas permite la aproximacién diagndstica a las distintas formas de vasculitis.
Presentamos un caso de una patologia cada vez menos prevalente con los hallazgos tipicos de dicha entidad.

CASO CLiNICO

Mujer de 55 afios fumadora y con antecedentes de hipertensién arterial de reciente diagndstico y esteatohepatitis
grasa no alcohdlica. Consulta en Urgencias por dolor abdominal en hemiabdomen superior, irradiado a ambos
flancos, de caracter recidivante e interpretado como cdlico nefritico. En el seno de un nuevo episodio de dolor
abdominal migratorio con importante alteracion del estado general se realiza angioTC de aorta con hallazgo de
un manguito de partes blandas englobando la arteria hepatica. La paciente ingresa para completar estudio.

En la analitica destaca anemia microcitica ferropénica, marcado aumento de VSG y proteinuria en rango no
nefrético, estudio de autoinmunidad con ANAs, ENAs y ANCA negativos, complemento normal y niveles de
inmunoglobulinas, incluyendo IgG4, normales; serologias de virus hepatotropos negativas. Se completa estudio
con PET-TC, que muestra un incremento de la captacion sobre el manguito de partes blandas descrito y una RMN
hepatica que objetiva datos sugestivos de vasculitis de la arteria hepatica. Ante la evidencia de afectacion de
vasos de mediano tamafio se solicita una arteriografia que muestra un aspecto arrosariado con aneurisma de
arteria renal derecha, microaneurismas en hilio esplénico y afilamiento de la luz de la arteria hepatica. Se inicia
tratamiento con pulsos de corticoides y ciclofosfamida con descenso rapido de corticoterapia y antiproteinurico.
Tras 6 pulsos de ciclofosfamida, y en remisidn clinica, continla azatioprina de mantenimiento a dosis de 2 mg/kg.
Tras mas de dos afios en remisidn, la paciente experimenta un brote en forma de mononeuritis multiple con
afectacion de nervios safeno bilateral, peroneo y cubital izquierdos, con confirmacién histoldgica de vasculitis
necrotizante. Se administran pulsos de metilprednisolona y posteriormente reinduccién con ciclofosfamida hasta
completar 9 pulsos, con mejoria clinica aunque persistiendo secuelas sensitivas.

DISCUSION

La clasificacion de Chapel-Hill diferencia las vasculitis en funcion del calibre del vaso afecto y permite estrechar el
diagndstico estas enfermedades. La afectacion de ramas viscerales de la aorta como en el caso expuesto (arterias
hepatica, esplénica y renal) orienta a una vasculitis de mediano vaso, y la ausencia de afectacion glomerular y
pulmonar descarta la posible afectacién concomitante de vasos de pequefio calibre caracteristica de las vasculitis
asociadas a ANCA. La edad y la ausencia de afectacion coronaria irian en contra de la enfermedad de Kwasaki,
otra vasculitis de mediano calibre. Los hallazgos angiograficos descritos (microaneurismas en arterias viscerales
y presencia de zonas estendticas) permiten asumir el diagnéstico en el contexto clinico adecuado; la biopsia de
nervio periférico con hallazgo de vasculitis necrotizante aporta la confirmacion histoldgica.

CONCLUSIONES

Se trata de un cuadro de vasculitis de mediano vaso con afectacidn de arterias viscerales y mononeuritis multiple
compatible con panarteritis nodosa clasica no asociada a VHB.
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CO-13
SINDROME DE ASIA COMO MANIFESTACION DEL USO DE BIOPOLIMEROS CON FINES ESTETICOS

Cristina Lavilla Olleros, Anthony Gurjian Arena, Sabela Castaifleda, Maria Barrientos Guerrero, Irene Garcia-
Fernandez, Maria Victoria Villalba, Cristina Ausin, Blanca Pinilla.

Hospital General Universitario Gregorio Marafidn, Madrid.

INTRODUCCION
Eluso de biopolimerosy otros materiales con fines estéticos esta creciendo en los Ultimos afios, siendo importante
conocer los principales efectos secundarios y complicaciones derivadas de su administracion.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente vardn transgénero de 53 afios, con antecedentes de inyeccion de aceite mineral en
2007 en ambas piernas con intencidn estética. Desde entonces presentd cuadros de celulitis recidivantes en
miembros inferiores, que se trataron con antibioterapia oral sin conseguir su resolucion. Durante seis meses
recibié ademas betametasona intramuscular diaria, con mejoria del cuadro. Tras suspensién brusca presentd
nuevo brote motivo por el que acude a nuestro centro.

Analiticamente destacaba la presencia de aumento de reactantes de fase aguda sin otros datos de interés.

Se sospechd inicialmente una celulitis infecciosa, por lo que se iniciéd antibioterapia de amplio espectro sin
mejoria. Se realiz6 una tomografia computarizada de miembros inferiores observandose cambios inflamatorios
con colecciones subfasciales.

La paciente presentd mala evolucidn a pesar de la antibioterapia. Ante la sospecha de un cuadro inflamatorio
cronico secundario a inyeccion de adyuvantes (sindrome de ASIA) se realizd una biopsia muscular y cutdnea
observandose un proceso inflamatorio histiocitario, compatible con biopolimeros, confirmandose el diagnédstico.

Posteriormente se inicié tratamiento con bolos de metilprednisolona 250 mg en tres dias consecutivos con dosis
descendente de prednisona desde 30mg/24h. Con ello se consigue la resolucion del cuadro de celulitis, asi como
la recuperacién del estado general.

En consultas posteriormente la paciente presentd numerosos brotes leves coincidiendo con la bajada de
prednisona a 7.5mg/d, requiriendo de nuevos pulsos de metilprednisolona 125 mg. Se decide iniciar Metotrexate
hasta 20 mg/semanal, colchicina 1 mg/d e hidroxicloroquina 200mg/d con escasa mejoria. Ante la dependencia
corticoidea se decide iniciar tratamiento con Adalimumab sc 40 mg/dia. Coincidiendo con el inicio del Anti-
TNF la paciente presenta estabilidad de clinica sin nuevos brotes desde hace 10 meses y con dosis bajas de
corticoides 5 mg/ dia.

DISCUSION

El Sindrome de ASIA es una entidad rara y poco conocida. Se debe tener en cuenta en todo paciente al que se
le ha administrado algun adyuvante. El diagndstico es de exclusidn basado en criterios mayores y menores, de
Shoenfeld y Agmon-Levin. La diversidad y gravedad determinan la dificultad para un diagndstico y tratamiento
eficaz. El uso de corticoides de manera prolongada junto con otros farmacos ahorradores de corticoides han
demostrado controlar la clinica evitando la aparicion de nuevos brotes; aun asi la experiencia es muy baja.
La retirada de dicho adyuvante del organismo puede ser un tratamiento eficaz, no siendo posible en algunos
casos, jugando un papel fundamental el tratamiento farmacolégico. En nuestro caso sélo el uso de los anti-
TNF (Adalimumab) ha logrado el control de la enfermedad planteando este grupo de farmacos como estrategia
terapéutica en el sindrome de ASIA.

CONCLUSIONES

El uso de estos adyuvantes siguen siendo seguros y efectivos. Aun asi, no estan exentos de riesgo. Es importante
tener una alta sospecha clinica para el diagndstico del sindrome de ASIA. Hay escasa evidencia sobre su manejo
y seguimiento.
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CO-14
NO ES IGG4 TODO LO QUE RELUCE...

Maria Folgueras Gomez, Claudia Moran Castafio, Carmen Alonso Llada, Rubén Diaz Diaz, Julia Carmona Gonzalez,
Elena Vaquero Lépez, Raul Sdnchez Nifo, Dolores Colunga Arglielles.

Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo.

INTRODUCCION

La enfermedad relacionada por IgG4 es una patologia, que por su capacidad para afectar practicamente cualquier
drgano o sistema, presenta un dificil diagndstico diferencial. Los nuevos criterios clasificatorios ACR/EULAR han
sido criticados por restrictivos, siendo inusual que su aplicacion conlleve falsos negativos.

CASO CLINICO

Mujer de 59 anos, con GMNSI IgG kappa sin seguimiento. Consulta en julio-19 por edema palpebral derecho
de 2 afios de evolucion; protopsis leve y disminucién de agudeza visual en las ultimas semanas. Exploracion:
exoftalmometria 19/16, edema palpebral e hiperemia conjuntival. Amaurosis OD. TC craneal con contraste
urgente: paquimeningitis hipertrofica extensa hemisférica dcha. afectando fasciculo dptico, a descartar 1gG4
como primera opcidn diagndstica. Se inician bolos de 6-metilprednisolona. RNM cerebral confirma hallazgos
del TAC. Analitica con hemograma y bioquimica general normal, excepto creatinina 1.06 mg/dl. VSG, PCR,
fibrindbgeno normales. Orina normal. Panel completo de autoinmunidad normal. Quantiferon y serologias
negativa. Proteinograma con pico monoclonal de 21.8 gr/I. 1gG 20.37, IgG4 10.07. Inmunofijacidn en suero: pico
monoclonal IgG kappa, en orina negativa. Indice cadenas Kappa libre/lambda libre 4.7. Citometria de flujo sangre
periférica no objetiva plasmablastos ni leucemizacién por linfoma NH. LCR con glucosa normal, proteinas 85 g/I
y 34 leucocitos, 98% linfocitos. Microbiologia y citologias negativas. CMF en LCR negativa. En electroenfoque en
LCR se observan 6 bandas oligoclonales muy juntas, idénticas a las observadas en suero del paciente. PET-TAC
sin otras lesiones sugestivas de IgG4. Alta con diagndstico de probable paquimengitis por I1gG4 y GMNSI tipo
IgG kappa y tratamiento con Prednisona 30 mg. Al mes, mejoria de la protopsis, persiste amaurosis OD. Ante la
escasa respuesta a esteroides y los resultados del electroenfoque, se decide biopsia: proliferacion difusa e intensa
de células plasmaticas y tejido fibroeldstico engrosado, con IgG4 positiva difusa e 1gG4/1gG>40%, compatible
con paquimeningitis por IgG4, CMF con infiltracidn por linfoma B con fenotipo compatible con linfoma de zona
marginal o linfoma linfoplasmocitico. Se realiza inmunohistoquimica que confirma restriccidon de cadenas ligeras.
Biospia de médula ésea normal. Con diagndstico definitivo de LNH indolente marginal vs linfoplasmocitico
leptomeningeo, se trata con Rituximab + Bendamustina/28 dias/6 ciclos, con reduccién progresiva de los niveles
de IgG total e 1gG4 hasta su normalizacién. Mantiene pequefio pico monoclonal IgG Kappa con indice Kappa/
lambda normal y la RNM de control sélo objetiva minimo engrosamiento residual de la pared lateral del seno
cavernoso dcho. La atrofia del nervio éptico al diagndstico condiciona pérdida permanente de visién.

DISCUSION

El diagndstico de enfermedad por IgG4 en zonas de dificil acceso para la biopsia, sobre todo en localizaciones
atipicas para otras enfermedades de la que es simuladora, como los sindromes linfoproliferativos, puede conllevar
una excesiva confianza en las pruebas de imagen. Una exhaustiva investigacion y sobre todo, la monitorizacién
estrecha del paciente se hace imprescindible para evitar errores diagndsticos.

CONCLUSIONES

El diagndstico diferencial con procesos linfoproliferativos debe realizarse por biopsia con estudio morfolégico e
inmunohistoquimico completo, por sus implicaciones prondsticas y terapeuticas. Los criterios de exclusién de los
actuales criterios, son insuficientes en algunos casos.
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CO-15

DIPLOPLIA COMO HALLAZGO FUNDAMENTAL PERMITIENDO IDENTIFICAR UNA EXCEPCIONAL
CONDICION AUTOINMUNE MULTISISTEMICA

Juan Diego Martin Diaz, Sarah Davila Arias, Silvana Ramirez Rico, Violeta Samperiz Rubio.

HU Principe de Asturias, Alcald de Henares.

INTRODUCCION

La diplopia se asocia generalmente a causas oculomotoras locales, generalmente afectacion de los pares
craneales Ill, IV o VI por microangiopatia diabética, causas hereditarias, traumatismos o lesiones estructurales
(aneurisma de arteria comunicante posterior). Su diagnéstico diferencial incluye no obstante multiples patologias
sistémicas autoinmunitarias como oftalmopatia tiroidea de Graves, miastenia gravis, sindrome de Tolosa-Hunt
(inflamacién idiopdtica granulomatosa del seno cavernoso), sindrome de Miller Fisher (variante del Guillain
Barré con anticuerpos antigangliésido GQ1b) y arteritis de células gigantes.

CASO CLiNICO

Mujer de 32 afios, con los antecedentes personales de diabetes mellitus tipo 1, dislipemia familiar y anemia
ferropénica secundaria a pérdidas menstruales, que acude a Urgencias por diplopia binocular, vertical, indolora
y progresiva de 72 horas de evolucion.

Las pruebas complementarias iniciales muestran bioquimica, hemograma, coagulacién, sedimento de orina,
radiografia de térax y electrocardiograma sin hallazgos patoldgicos.

Es valorada por Neurologia con los hallazgos de pardlisis del IV par craneal izquierdo, decidiéndose ingreso para
continuar estudio.

El empeoramiento clinico con aparicion de ptosis palpebral, una electromiografia con un decrecimiento del
40% en la amplitud de los potenciales de accién del nervio facial derecho tras estimulacion repetitiva a baja
frecuencia de 2-3 Hz, y una adecuada respuesta clinica al tratamiento con fisostigmina, permitieron diagnosticar
a la paciente de miastenia gravis. La ausencia de hallazgos patoldgicos en TAC toracico, y la negatividad en suero
para anticuerpos anti-AChR postsindptico y anti-Musk, permitieron clasificar la patologia como miastenia gravis
doble seronegativa sin patologia timica asociada.

El estudio de extensién indentificé atrofia vermiana y macroadenoma hipofisario no funcionante en RM
cerebral, y presencia de anticuerpos anti-descarboxilasa de acido glutamico, con posible presencia de neuropatia
autoinmune anti-GAD 65 concomitante. Estudios de extensidn ulteriores objetivaron presencia de anticuerpos
anti-tiroperoxidasa sin alteraciones del perfil hormonal tiroideo.

Los hallazgos de miastenia gravis, posible neuropatia autoinmune anti-GAD65, macroadenoma hipofisario no
funcionante y autoinmunidad tiroidea analitica latente, permiten identificar en esta paciente con diabetes mellitus
tipo 1 previa, la presencia de un Sindrome Poliglandular Autoinmune tipo IlIC, dada la existencia simultanea de
patologias neuroldgicas autoinmunes, autoinmunidad tiroidea analitica latente y el trastorno endocrinoldgico
diabético primario.

DISCUSION

Las neuropatias autoinmunes con anticuerpos anti-GAD65 neutralizan el principal neurotransmisor inhibitorio
del SNC, GABA, mediante el bloqueo de la descarboxilacién del acido glutdmico. Sus manifestaciones clinicas
principales son sindromes rigido-acinéticos, encefalitis progresiva con mioclonias, epilepsia y ataxia cerebelosa.
Se pueden asociar a la presencia de cuadros paraneoplasicos o sindromes poliglandulares autoinmunes.

Los sindromes poliglandulares autoinmunes se asocian a la pérdida de tolerancia a autoantigenos con formacién de
anticuerpos contra glandulas derivadas del endodermo y mesodermo; con etapas potencial, subclinica y manifiesta.
El sindrome poliglandular autoinmune tipo llIC es una entidad rara e infradiagnosticada que asocia patologia
autoinmune tiroidea y neuroldgica sin distrofia ectodérmica, presentandose mas frecuentemente en mujeres
adultas con una herencia desconocida, probablemente autosémica dominante.

CONCLUSIONES
La diplopia puede ser un sintoma precoz de patologias autoinmunes sistémicas cuya identificacion y estudio
precoz permite la previsién de aparicién de nuevas manifestaciones clinicas y el abordaje multidisciplinar.
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CO-16
ENFERMEDADES INMUNOMEDIADAS Y PACS, é{CORRELACION O CAUSALIDAD?

Gema M Lledd Ibdiez, Vicente Serrano, Nuria Ramirez, Maria Ruiz Urbistondo, Olga Araujo, Georgina Espigol
Frigolé, Gerard Espinosa.

Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona.

INTRODUCCION

Las infecciones constituyen uno de los principales desencadenantes en la apariciéon de enfermedades
inmunomediadas. En el caso de la COVID19, hasta un 10-15% de los sujetos contintdian con sintomas prolongados
en lo que se ha denominado sindrome COVID post-agudo (Post-Acute COVID syndrome[PACS]). El objetivo de
este estudio es describir la prevalencia y tipo de enfermedades autoinmunes érgano-especificas (EAOE) y/o
sistémicas (EAS) en pacientes con PACS, asi como las manifestaciones clinicas y analiticas asociadas.

MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo de una cohorte prospectiva en seguimiento en la consulta PACS del Hospital Clinic de
Barcelona desde su apertura (agosto/2020) hasta la actualidad (agosto/2021). Se realiz6 un analisis univariado y
bivariado mediante el soporte SPSS (version 21) de parametros clinicos y analiticos en pacientes con y sin EAOE
y/o EAS a partir de los datos obtenidos de la historia clinica.

RESULTADOS

Se analizaron 160 pacientes con diagndstico de PACS (73,8% mujeres) y con una edad media al diagndstico
de 48,7 afios (SD 12,7). El diagndstico de COVID19 se confirmdé mediante técnicas PCR o TAR (79,1%) y en el
resto por serologia y respuesta celular. El 77% de los casos presentd un curso leve de la infeccidn (0-2; escala
de gravedad OMS). Se identificd la presencia previa de enfermedades inmunomediadas en 25 pacientes: 8
pacientes con EAS (3 Espondiloartropatias [EAp], 2 Artritis Reumatoide [AR], y un caso de Lupus eritematoso
sistémico [LES], Sindrome de Sjoégren [SS] y psoriasis) y 17 con EAOE (9 tiroiditis, 4 pacientes con overlap de
varias EAOE, 2 dermatosis y un caso de colangitis biliar primaria y uno de esclerosis multiple). El 24,5% presentd
antecedentes familiares. Los sintomas mas prevalentes, con curso recurrente-remitente en el 70% de los casos,
fueron la astenia(91,8%), la afectacion osteomuscular (artralgias[57,6%], mialgias[58,2%]), la disnea(58,9%), el
compromiso neuroldgico (cefalea [63,9%], parestesias [40,5%], insomnio [47,5%], disfuncidn neurocognitiva
[77,8%]) y la sequedad de piel y mucosas (49,4%).

Como parte del estudio y seguimiento se diagnosticaron 28 nuevas enfermedades inmunomediadas: 20 EAS (8
SS, 2 enfermedad de Behget, 2 sindrome antifosfolipidico (SAF) trombotico, 2 poliartritis seronegativas de adulto,
2 overlap [Esclerosis sistémica/Sarcoidosis y Espondiloartropatia/Enf Crohn]) y un caso de LES, Enfermedad
mixta del tejido conectivo, polimialgia reumatica y 1 miopatia inflamatoria), y 8 EAOE (4 tiroiditis, 2 celiaquiay 2
gastritis autoinmune), lo que supone una prevalencia final en la cohorte del 33,1%.

No hubo diferencias en la prevalencia de sintomas, elevacidn de reactantes de fase aguda ni en los parametros
hematimétricos entre los pacientes con EAS/EAQE y sin ellas. El titulo de anticuerpos antinucleares por técnica
de IFl en triple tejido de rata fue superior en los pacientes con diagndstico de autoinmunidad (M 1/80 vs 1/40;
p=0,02).

CONCLUSION

El SARS-CoV2 puede suponer un trigger en la aparicién de enfermedades inmunomediadas, por lo que es
necesario un estudio dirigido de sintomas guia y marcadores inmunoldgicos que confirmen el diagnéstico. No
obstante, aun es preciso identificar por qué y en qué pacientes se prolongan sintomas dentro del escenario
clinico del PACS que no se ajustan a ninguna EAS/EAOE.
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CO-17

ESTUDIO DE LA INCIDENCIA Y CARACTERISTICAS DE LA INFECCION COVID-19 EN PACIENTES
CON PATOLOGIA AUTOINMUNE SISTEMICA EN ARAGON

Patricia Solana Hidalgo, Gonzalo Acebes Repiso, Luis Saez, Mario Forga, Roberto Calvo, Nerea Aguirre, Elisa
Garcia, Juan Blas Pérez.

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza.

INTRODUCCION

El impacto de la infeccion por SARS-CoV-2 en la poblacidon con enfermedades autoinmunes es escasamente
conocido. Hemos analizado una cohorte de pacientes con enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS) para
valorar el impacto de la infeccién teniendo en cuenta las caracteristicas clinicas y tratamientos.

MATERIAL Y METODOS

Estudio de casos y controles, retrospectivo de pacientes (n=629) de la unidad de enfermedades autoinmunes del
Hospital Universitario Miguel Servet (HUMS) desde 17 Marzo de 2020 a 31 de Diciembre de 2020.

Se trata de un descriptivo y analisis estadistico de los casos considerados como PCR, Serologia o Test de Ag positivos
para COVID-19 y controles, los negativos. Hemos analizado las diferentes comorbilidades y caracteristicas de la
enfermedad de base, describiendo las diferencias con los controles y entre los casos que precisaron ingreso y los
que estuvieron en domicilio.

DISCUSION

Presentamos un estudio descriptivo de la infeccion COVID en 629 pacientes con enfermedades autoinmunes
controlados periédicamente en la UEAS del HUMS. Entre los 109 pacientes que contrajeron la infeccién COVID19,
encontramos asociacién con variables clinicas, analiticas y terapéuticas como la HTA, el SAF, los bajos niveles de
C3 y tratamientos bioldgicos.

Las EAS mas prevalentes fueron sindrome antifosfolipido (SAF) (36,4%) y lupus eritematoso sistémico (LES)
(28,6%). El 36,6% de la muestra estaban con Hidroxicloroquina, el 17,6% con Rituximab y el 14,9% con Prednisona
a dosis superiores a 7,5g/d. Un 21% de los casos precisaron ingreso y fallecieron 4,6% de éstos.

Destacar que en una cohorte espafiola (1) los biolégicos se asociaban a menor riesgo de complicaciones durante
el ingreso (p=0,039) y con una muestra en la que el farmaco predominante fueron los anti-TNF. En nuestro
estudio, la variable de bioldgicos muestran una relacidn estadisticamente significativa (p=0,002) de contraer la
infeccion por COVID-19 respecto los controles.

Cdédmo senaldbamos Rituximab no fue una variable estadisticamente significativa pero en varias series publicadas
(1,2) existe una OR mayor asociada a muerte en comparativa con Metotrexate.

En Abril de 2020, en una cohorte que comparaban casos ingresados vs domicilio (3), obtuvieron que los
glucocorticoides eran un factor de riesgo para hospitalizacidn. Parecido ocurre en nuestra muestra dénde el
39,1% ingresados estaban con corticoides frente al 9,1% de los domicilios (p<0,05). Se describe como factor de
aumento de riesgo de muerte con dosis >10 g/d (1,2).

CONCLUSIONES

La incidencia de infeccién COVID19 en pacientes con enfermedades autoinmunes sistémicas controladas en la
UEAS es del 17,1%. La HTA, el SAF y tratamiento con otros bioldgicos se asocian a mayores tasas de infeccidn.
Del total de casos con Prednisona el 47,3% ingresaron presentando un grado asociacién estadisticamente
significativo respecto los casos en domicilio.

BIBLIOGRAFIA

(1) Pablos JL, et al: Clinical outcomes of hospitalised patients with COVID-19 and chronic inflammatory and
autoimmune rheumatic diseases: a multicentric matched cohort study.

(2) Gianfrancesco M, et al: Characteristics associated with hospitalisation for COVID-19 in people with rheumatic
disease: data from the COVID-19 Global Rheumatology Alliance physician-reported registry.

(3) Haberman R, et al: Covid-19 in Immune-Mediated Inflammatory Diseases - Case Series from New York.
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CO-18

INFECCION POR SARS-COV-2 Y SINDROME DE GUILLIAN-BARRE: LECCIONES APRENDIDAS
SOBRE LA PATOGENIA EL PRIMER ANO DE PANDEMIA, REVISION SISTEMATICA

Ariadna Helena Andrade Pifia, Maika Freire, Maria Lopez Rodriguez, Jonathan Montoya, Lucia Barrera, Clara
Casar, lvan Fernandez, Adela Lama.

Complejo Hospitalario Clinico Universitario Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

INTRODUCCION Y OBJETIVO

La enfermedad producida por el SARS-CoV-2 (COVID-19) cursa en el 80% de los casos como un sindrome
respiratorio leve, pero en el otro 20% aparecen infiltrados pulmonares, distrés respiratorio rdpidamente
progresivo y/o afectacion multisistémica, tipicamente entre el dia 7 y 10 desde el inicio. Esta “fase inflamatoria”
es secundaria a una “tormenta de citoquinas” (1). Se han descrito ademas la aparicién simultanea de algunas
enfermedades autoinmunes, como el Sindrome de Guillain Barré (SGB) (2). Nuestra intencién es hacer una
revision de la evidencia del mecanismo patogénico de la asociacién COVID-19 y SGB.

MATERIAL Y METODOS
Revision sistematica de casos publicados PubMed, Web of Science y Cochrane con SGB con COVID-19 en adultos
hasta el 1 de febrero de 2021.

En la busqueda finalmente seleccionamos 82 articulos de acceso a texto completo con informacién sobre 104
casos clinicos mas nuestro propio caso.

RESULTADOS

Se evalud a un total de 105 pacientes (36 mujeres, 69 hombres). La edad media fue de 58 afios. Presentandose con
enfermedad no complicada por SARS-Cov-2 37 (35%), 50 (48%) neumonia leve, 12 (11%) dificultad respiratoria,
4 (4%) shock séptico y 2 desconocidos. La mediana de dias entre la aparicién de los sintomas de COVID-19 y la
aparicién de los sintomas del SGB fue de 11 dias. El subtipo clinico mas frecuente fué SGB clasico. La PCR para
SARS-Cov-2 en LCR fue negativa en todos los pacientes realizados (50), los anticuerpos antiganglidsidos solo
fueron positivos en el 10% en los que se determinaron.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Realizamos el analisis de las tres vias patogénicas sugestivas propuestas para el dafio neurolégico en COVID-19:
dafio directo, respuesta inflamatoria desregulada y lesion mediada por anticuerpos. En relacion al dafio directo
neuroldgico parece poco probable ya que la PCR para SARS-Cov-2 resultd negativa en todos los casos con SGB,
ademas la mediana de dias de aparicion del SGB tras la COVID-19 fue 11 dias, cuando ningun estudio ha detectado
virus vivo en los fluidos corporales tras 9 dias de infeccién (3). En cuanto a la respuesta inflamatoria desregulada,
parece haber una similitud en la elevacién demostrada de marcadores y citoquinas inflamatorias (4,5,6) asi como
la relacion en el tiempo del SGB y la elevacion de estos marcadores. Finalmente, en relacidn a lesion mediada
por anticuerpos, la ausencia de autoanticuerpos en la mayoria de los casos de GBS asociados con la infeccién por
SARS-CoV2 (7,8), nos obligaria a pensar en mecanismos patogénicos distintos al mimetismo molecular clasico
postinfeccioso conocido del SGB.

Tanto el corto intervalo de dias entre la aparicion de COVID-19y los sintomas neurolégicos, como la alta proporcién
de pacientes con elevacidn sérica de los marcadores de inflamacion al comienzo de los sintomas neuroldgicos,
apoyan la hipdtesis de que la inmunidad mediada por células podria jugar un papel importante en la patogenia,
como se propuso anteriormente para GBS relacionado con Zika, sin embargo no se ha examinado el papel de los
esteroides, a pesar de que éstos han demostrado eficacia sobre la fase inflamatoria de la COVID-19 (9).

22 __ Librode Casos Clinicos



CO-19
EFICACIA DEL BLOQUEO DE LA IL1: PRACTICA EN SERIE DE CASOS DE ORIGEN AUTOINFLAMATORIO

Fernando Tornero Romero, Fernando Lage Estébanez, Carmen Alvaro Vegue, Lara Cantero del Olmo, Elia Asensi
Diaz, Sheila Recuero, Edwinuriel Suarez, Olga Sanchez-Pernaute.

Fundacion Jiménez Diaz, Madrid.

En 1999 Kastner definid las enfermedades Autoiinflamatorias como un conjunto de procesos caracterizados por
episodios recurrentes de inflamacidn sin claro desencadenante ni otra patologia subyacente. En esto ainos hemos
avanzado mucho en su conocimiento hasta poder evidenciar una base genética en muchas de ellas. Ademas se
ha demostrado el rol en la alteracién de la inmunidad innata y el papel en la activacién del inflamosoma que
tiene como final la hiperproduccion de IL-1 e IL-18.

Presentamos una serie de casos de patologia variada en la que podemos evidenciar como el bloqueo de la II-1
nos ha funcionado a la hora de controlar la inflamacién en este tipo de enfermedades:

1. Paciente de 40 afios con poliserositis (pleuropericarditis) de afios de repeticién y episodios febriles
mensuales. Resolucidn total tras inicio de anakinra con un solo brote desde 2019.

2. Mujer de 14 aios con fiebre mediterranea familiar. Crisis de dolor y fiebre a pesar de tratamiento con
colchicina y esteroides en los brotes que condicionan retraso escolar por absentismo. No ha faltado al
instituto desde inicio de anakinra.

3. Mujer de 26 afios con sindrome autinflamatorio indefinido con fiebre alta de dias ante minimos
estimulos inflamatorios desde los 22 afios. Fiebre persistente de 2 semanas a raiz de fractura de Colles
refractaria a antitérmicos y esteroides. Afebril tras inicio de anakinra.

4. Paciente de 90 afios con 30 afios de prurito y GMSI. Tras diagndstico de sindrome de Schnitzler y
desarrollar diabetes con esteroides y negativa de la paciente a otros farmacos se probé anakinra con
resolucion de los sintomas.

5. Enfermedad de Still que desarrolla sindrome de activacién macrofdgica a pesar de tratamiento con
pulsos de esteroides. Tras inicio de anakinra mejoria clinica y analitica en una semana. Se pudo
suspender el tratamiento al mes y continua con colchicina con un solo brote.

6. Sindrome hemofagocitico en paciente con neoplasia de pulmén tras inicio de atezolizumab. Mejoria
inicial, pero progresion posterior de las citopenias, reaparicién de la fiebre, hepatitis y rapida progresion
tumoral falleciendo el paciente.

Como podemos observar, ante procesos de diversa etiologia pero que comparten, la base autoinflamatoria
de hiperactivacién del inflamosoma, el bloqueo del receptor de la IL1 es eficaz y seguro. Sobre todo cuando
otros tratamiento no logran el control de los sintomas y ademas revierte la inflamacidn subclinica para evitar la
progresion a amiloidosis.
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CO-20
CRIOGLOBULINEMIA TIPO 11l REFRACTARIA A TRATAMIENTO

Maria Folgueras Gémez, Clara Sanz Garcia, Lucia Meijide Rodriguez, Claudia Moran Castafio, Sara Rodriguez
Suarez, Laura Antén Herias, Carlos Vazquez Fernandez, Dolores Colunga Arglelles.

Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo.

INTRODUCCION

La crioglobulinemia es una vasculitis de pequefio/mediano por depdsito de inmunocomplejos, por
inmunoglobulinas monoclonales (tipo |, generalmente por procesos hematoldgicos), o de tipo mixto o policlonales
(I'y 11, asociadas a infecciones, principalmente VHC o enfermedades autoinmunes). Su tratamiento y prondstico
depende por tanto del trastorno subyacente.

CASO CLINICO

Mujer de 54 afios. Antecedente de lupus discoide e hipotiroidismo autoimune. Debut con purpura en miembros
inferiores, parestesias, hipoestesia y dolor neuropatico. Estudiada por Neurologia, con electromiograma
compatible con polineuropatia sensitivo-motora de predominio axonal. Hemograma y bioquimica completa
incluida funcién renal y estudio de orina normales. Proteinograma con déficit de alfa-1-globulina, detectandose
déficit de al-antitripsina, fenotipo ZZ; C4 0.01 y disminucion de 1gG (4.98) a expensas de subclases 1y 2, con
resto de inmunoglobulinas normales, FR 250 y un pico monoconal en suero IgM Kappa muy poco definido
e inconstante, con inmunofijacidn en orina negativa. Serologias completas y autoinmunidad (ANA, ENA,
ANCA, antiCCP, AAFL, anti-ganglidsidos...) negativos. Crioglobulinas positivas, con criocrito insuficiente para
inmunofijacidn, es remitida a nuestra consulta.

Por quejas de sindrome seco se hicieron pruebas objetivas negativas. TAC corporal total sin alteraciones.

Con sospecha de crioglobulinemia tipo Il de etiologia no aclarada y progresion clinica cutanea, recibio 3 bolos de
125 mg de metilprednisolona seguidos de prednisona 20 mgy azatioprina 50 mg, sin mejoria. Evolucién a purpura
necrotizante, consiguiéndose realizar crioprecipitado: tipo Ill con I1gG e IgM policlonales con persistencia de
actividad de FR. Analitica completa sin nuevos datos. Se inicia Rituximab en pauta reumatoldgica. Tras la segunda
dosis, deterioro clinico con sedimento activo, deterioro funcion renal e Insuficiencia cardiaca. Tras consultar
con los Servicios de Nefrologia y Hematologia, se decide nueva pauta de bolos de esteroides y plasmaféresis (7
ciclos). Empeoramiento progresivo, iniciando Ciclosfamida (pauta Eurolupus), sin éxito. De manera progresiva,
desarrolla pancitopenia leve. Ante la refractariedad a todos los tratamientos, y pese a que podia ser achacada a
yatrogenia, se profundiza estudio hematoldgico: CMF en sangre periférica muestra leucemizacion por pequefio
clon de leucemia linfatica crénica (LLC) con 0,69% de células B maduras IgL kappa. Aspirado de médula dsea:
inmunofenotipo: 2% células B maduras clonales smlglL Kappa y 0.015% de células plasmaticas aberrantes clonales
Kappa. Infiltracidon en biopsia 20%. Con diagndstico de LLC y crioglobulinemia tipo Il secundaria, recibid 6 ciclos
de R-Bendamustina con negativizacidn de las crioglobulinas y remisién completa clinico/hematoldgica.

DISCUSION

El tratamiento de los diferentes tipos de crioglobulinemia es basicamente el de la enfermedad de base. La
refractariedad a tratamiento clasico para tipo II/1ll y la tardia pancitopenia, fueron las claves para conseguir el
diagnodstico en nuestra paciente, no siendo el tipo lll, con IgG e IgM policlonales y actividad del factor reumatoide
una asociacién descrita a sindromes proliferativos. La pequeia clona de LLC era la causa evidente en nuestra
paciente, desapareciendo la crioglobulinemia al entrar en remision.

CONCLUSIONES

Ante una crioglobulinemia tipo II-lll refractaria a tratamiento convencional, sin evidencia de infeccion ni
enfermedad autoinmune sistémica debe insistirse en la busqueda de causas hematolégicas poco frecuentes.
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MULTINEURITIS DE PARES CRANEALES: UN RETO DIAGNOSTICO

Sergio Valle Raull, Christian Vigil Martin, Marcos Sanchez Fernandez, Jesus Alonso Carrillo, Carlos Heredia Mena,
Ana Fernandez Arglieso, Eduardo Miguel Aparicio Minguijon, Maria Pilartxo Cataldan Martin.

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes son entidades que en ocasiones pueden resultar dificiles de diferenciar entre
si. Presentamos un caso con una manifestacién clinica particular, la multineuritis de pares craneales que puede
ser comun a multiples etiologias.

CASO CLiNICO

Mujer de 44 afios natural de Bolivia con antecedente destacable de asma persistente cuyo cuadro clinico
comienza el aino 2018 con un ingreso por poliartralgias y elevacion de reactantes de fase aguda; con posibilidad
de enfermedad sistémica no identificada; recibiendo entonces corticoterapia con mejoria sintomatico, asimismo
se tratd una tuberculosis latente. Se despistaron multiples infecciones, tanto virales, como bacterianas y
parasitarias, asi como neoplasia subyacente.

En el afio 2021, en el seno de una neumonia adquirida en la comunidad, presenta nuevo episodio de poliartralgias
sin artritis, afectacion del estado general, cefalea e hipoacusia neurosensorial progresiva. En exploraciones
complementarias destaca nuevamente elevacidn de reactantes de fase aguda, panel de autoinmunidad negativo
(incluyendo ANA y ANCAs por IFl y ELISA), RM cerebral en la que se objetivan datos de multineuritis craneal
gue en la zona coclear traduce laberintitis y leptomeningitis (con LCR escasamente expresivo); hepatomegalia
importante de hasta 22 cm sin esplenomegalia y biopsia hepatica en la que no se objetivan granulomas. Se inicia
tratamiento con pulsos de corticoides y tappering posterior, hidroxicloroquina y 500 mg de ciclofosfamida con
mejoria.

La semana posterior al alta presenta pérdida brusca de vision con fondo de ojo normal. Se repite RM sin evidencia
de multineuritis y se realiza PET-TC sin evidencia de vascultis. Analiticamente presenta IgG4 y ECA normales, Ac
anti AQ4 y anti gangliésidos negativos. Se administra segunda dosis de ciclofosfamida con resolucién de la clinica
y evolucién favorable hasta el momento actual (3 meses de seguimiento) habiendo completado 4.5 g de CFM y
con prednisona a dosis bajas.

En resumen, se trata de una enfermedad multisistémica de probable origen autoinmune con poliartralgias,
multineuritis craneal con resolucidn de clinica intracraneal tras segunda dosis de ciclofosfamida.

DISCUSION

Existen pocos estudios acerca de la multineuritis craneal siendo la mayoria series de casos. Los pares craneales
mas frecuentemente afectados son el VI y el VII. El diagndstico diferencial es extenso comprendiendo etiologias
medulares y extramedulares que a su vez pueden ser de origen neoplasico (30%), infeccioso (10%) o inflamatorio
(15-20%) recomendandose siempre un abordaje sistematico.

Entre las etiologias inflamatorias sistémicas parecen razonablemente descartadas las vasculitis granulomatosas,
el lupus, la panarteritis nodosa, la sarcoidosis y la enfermedad de Behget entre otras, no pudiéndose descartar
enfermedad de Cogan. En este caso, los trastornos del sistema nervioso tales como vasculitis del sistema nervioso
central, Guillain-Barré y los trastornos del espectro de la neuromielitis dptica parecen también descartados.
Aunque muchas de las causas tienen tratamiento especifico, no es infrecuente la ausencia de diagndstico
definitivo requiriendo la elecciéon de un tratamiento individualizado acorde a las hipdtesis diagndsticas mas
probables.

CONCLUSIONES

La multineuritis craneal inflamatoria puede ser debida a multiples enfermedades autoinmunes sistémicas o del
SNC. Se recomienda abordaje sistematico y tratamiento precoz aunque no se disponga de diagndstico definitivo.
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