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Retos diagnésticos

RDo1

Sindrome de pulmén encogido asociado a lupus eritema-
toso sistémico pediatrico

Aguilar-Campohermoso NJ', Méndez-Nufiez M?, Arellano-Valdez CA?,
Tlacuilo-Parra JA? De La Rosa-Castillo MJ?

M Hospital de Pediatria, UMAE, ?Hospital de Pediatria, UMAE, Centro
Meédico Nacional de Occidente

Introduccién: El sindrome de pulmén encogido (SPE) se caracteriza por
disnea recurrente y progresiva, dolor toracico, diafragmas elevados con mo-
vimiento reducido y patrén restrictivo en pruebas de funcién pulmonar.
Su presentacién en pacientes pedidtricos con lupus eritematoso sistémico
(LES) es poco frecuente.

Objetivos: Presentacion de una complicacién rara en pacientes pedidtricos
con lupus eritematoso sistémico.

Material y métodos: Adolescente femenina de 14 afios con diagnéstico
de LES que dos afios antes desarrolla disnea progresiva y dolor toracico. A
su ingreso se descarta afeccién cardiaca que cause disnea, sin datos cli-
nicos de infeccién y cultivos negativos. La Oradiografia de térax muestra
elevacién del hemidiafragma derecho (Figura 1), por lo que se sospecha
sindrome de pulmén encogido relacionado con LES; se interconsulta a neu-
mologia, que concluye afectacion en movilidad y fuerza diafragmitica;
las pruebas de funcién pulmonar con patrén restrictivo confirman el
diagnéstico de SPE. Tratamiento con dosis altas de esteroide y ciclofos-
famida: mejoria paulatina de la disnea.

Figura 1. (RD01)

Conclusiones: El SPE es una complicacién poco comin en el LES; en
adultos, la prevalencia calculada es 0.5% a 1.1%. En la poblacién pedidtrica
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se desconoce su prevalencia, ya que s6lo se han notificado 6 casos entre los
12 y 14 afios en las publicaciones anglosajonas. A pesar de su rareza, debe
considerarse este diagndstico diferencial en pacientes con LES, disnea o
dolor torécico pleuritico, dado que el diagnéstico y tratamiento oportuno
favorecen el prondstico.
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Glomerulonefritis rapidamente progresiva en paciente
con artritis reumatoide
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Introduccién: La artritis reumatoide se relaciona con alteraciones renales,
pero menos del 14% de las biopsias realizadas en esta poblacién es del tipo
glomerulonefritis necrosante.

Objetivos: Describir un caso de glomerulonefritis de rdpida progresién en
la artritis reumatoide.

Material y métodos: Paciente de reumatologia, Centro Médico Nacional
La Raza.

Resultados: Mujer de 58 afios con artritis reumatoide seropositiva de 30
afios de diagnéstico, con tratamiento inicial de triple FARME sintético.
Falla secundaria en 2019 y cambio a certolizumab pegol (200 mg quin-
cenal), con tasa de filtrado glomerular de 84.1 ml/min/m? SC. En julio
de 2020 hay disminucién de volumenes urinarios y signos de hiperazoe-
mia, eritrocituria y deterioro de la funcién renal. Requirié hemodidlisis
urgente. La biopsia renal mostré 41 glomérulos, el 48.78% esclerosados,
26.82% con lesiones esclerosantes segmentarias, 39% en semilunas fibro-
sas, 46.3% con lesiones proliferativas extracapilares activas (Figura 1), IgG
positivo, IgA, IgM, C1q, C3c, C4c, fibrinégeno, kappa/lambda negativo.
Hipocomplementemia, ANA y ENA negativos y positividad para P-AN-
CA; requiri6 pulsos de metilprednisolona (3 g) e induccién con rituximab,
y continué con hemodiilisis.

Conclusiones: Las alteraciones renales mds frecuentes en AR son glomeru-
lonefritis membranosa, focal y segmentaria, amiloidosis secundaria, vascu-
litis reumatoide, farmacoldgica, mesangial, de cambios minimos y relacion
con P-ANCA. Se describe una biopsia consistente con glomerulonefritis
proliferativa extracapilar mixta difusa de tipo pauciinmunitario con lesiones
necrosantes y esclerosantes. La positividad de P-ANCA, hasta en 21% de
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Figura 1. Cortes histolégicos: se observan dos fragmentos de parénquima
renal (corteza y médula): 41 glomérulos por seccion; 20 (48.7%) estin es-
clerosados globalmente y 11 (26.82%) representan lesiones esclerosantes
segmentarias; 16 (39 025) semilunas fibrosas. En los glomérulos residuales
hay 19 (46.34%) lesiones proliferativas extracapilares activas, 13 de tipo
celular y 6 fibrocelulares acompafiadas de necrosis fibrinoide y cariorrexis.
El intersticio tiene dreas de fibrosis con atrofia tubular adjunta que afectan
a 40% a 50% de la superficie cortical. IgG positivo, con patrén granular
focal y segmentario en el mesangio.(CC2)

pacientes con alteraciones renales y AR, se vincula con gravedad y es un
predictor independiente de nefropatia. Los casos de glomerulonefritis focal
y segmentaria con semilunas deben interpretarse como vasculitis limitada a
rifién. El pronéstico es similar al de las vasculitis sistémicas de vaso pequefio.
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Sindrome tricorrinofalangico: reporte de caso y revision
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Introduccién: El sindrome tricorrinofalingico (STRF) es una entidad
rara de origen genético, de trasmisién autosémica dominante y expresivi-
dad variable, localizado en el gen TRPSI, relacionado con el desarrollo y
diferenciacién de huesos, rifiones y foliculos pilosos; se acompaiia de talla
baja y reduccién del ritmo de crecimiento.

Objetivos: Identificar las artropatias no inflamatorias como diagnéstico
diferencial de la artritis idiopdtica juvenil.

Resultados: Paciente femenino de 13 afios, portadora de déficit intelec-
tual, retraso psicomotor, déficit de atencién y vejiga neurogénica. Refiere
un afio de evolucién con deformidad en dedos de manos asintomati-
ca. La exploracién fisica revela nariz en bulbo, filtro agrandado, labio
en bermellén, mala oclusién dental y clinodactilia de ambas manos, sin
datos de inflamacion (Figura 1). La talla para la edad de la paciente se
encuentra por debajo del percentil 1° para la edad (z = -2.44). Se infor-
man los siguientes estudios de laboratorio negativos: antipéptido ciclico
citrulinado, factor reumatoide y reactantes de fase aguda. La radiografia
de manos muestra epifisis en forma de cono en falanges medias. Refie-
re las mismas caracteristicas clinicas en tres familiares de primer grado,
diagnosticados con artritis reumatoide.

Conclusiones: La confirmacién diagnéstica requiere estudio genético para
determinar variante patogénica; sin embargo, las caracteristicas fenotipicas

Figura 1. Manifestacién clinica del sindrome tricorrinofaldngico. A: Nariz
bulbosa, filtro largo, labio superior delgado y boca ancha. B: Pabellén auri-
cular prominente y micrognatia. C: Desviacion cubital de los dedos medio
y meiique. D: Radiografia AP de ambas manos con epifisis en forma de
cono en las falanges medias.(CC3)

son suficientes para establecer el diagnéstico, apoyado en radiografias de
manos y pies. La braquidactilia o la talla baja, junto con las caracteristicas
del STREF, hacen sospechar el STRF tipo III. El conocimiento de este sin-
drome permite evitar diagndsticos erréneos y tratamientos innecesarios; el
principal diagnéstico diferencial es la artritis idiopética juvenil.
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Introduccién: Las espondiloartritis, especificamente la espondilitis an-
quilosante (SpA) y la hiperostosis esquelética idiopdtica difusa (DISH), se
consideraron diagnésticos mutuamente excluyentes.

Objetivos: Ambas tienen criterios de clasificacién bien definidos: los de
Resnick para DISH (presencia de calcificaciones u osificaciones anterola-
terales de al menos cuatro cuerpos vertebrales contiguos, preservacion re-
lativa de la altura del disco intervertebral en relacién con la edad y cambios
articulares), y los del grupo ASAS 2009 para SpA.

Material y métodos: Caso clinico: se presenta el caso de un hombre que
comenz6 a los 76 afios con criterios ASAS-2009 para espondiloartritis con
uveitis, tarsitis y entesitis aquilea bilaterales; proteina C reactiva (PCR)
alta y antigeno HLA-B27 positivo. BASMI de 4.9 (distancia trago-pa-
red de 12 cm, rotacién cervical de 40°, flexién lateral de 8 cm, Schober
modificado de 4 cm, distancia intermaleolar de 66 cm), y actividad muy
alta segin ASDAS de 4.14 (dolor axial 2, artritis periférica 8, RAM 5,
PGA 5, PCR 71 mg/L). Se encontraron entesofitos en C1-C2, C2-C3,
C3-C4,T4-T5; osificaciones exuberantes anterolaterales de T3 a T12, con
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preservacion de los espacios intervertebrales relativamente conservados en
dichos segmentos (Figura 1).

Resultados: Se registré respuesta subdptima con antiinflamatorios
no esteroideos (AINE) y sulfasalazina (actividad muy alta segun AS-
DAS-PCR); se indicé tratamiento inicial con adalimumab a dosis con-
vencional, que mantiene la actividad baja tras dos afios de tratamiento,
segin ASDAS-PCR.

Conclusiones: Discusién de la trascendencia. Se informa un caso de co-
existencia de DISH y epondiloartritis periférica en un paciente anciano,
lo cual es poco frecuente (39 pacientes notificados, segiin Kuperus, hasta
2018), con implicaciones diagndsticas y terapéuticas.
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Figura 1. A: Entesofitos en C1-C2,C2-C3,C3-C4 y T5-T5. B: Osificacio-
nes exuberantes anterolaterales de T3 aT'12 con preservacién de los espacios
intervertebrales relativamente conservados en dichos segmentos.(CC4)



