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042. ENFERMEDAD DE HANSEN SIMULAN-
DO COLAGENOPATIA

Ma. Griselda Gémez', Lourdes Gonzalez', Beatriz

Di Martino', Mirtha Rodriguez', Oilda Knopfelmacher!,
Lourdes Bolla'

'Cétedra de Dermatologia, Hospital de Clinicas, Facultad de Ciencias
Médicas, Universidad Nacional de Asuncién, San Lorenzo, Paraguay

Introduccion: La enfermedad de Hansen o Lepra es
una enfermedad granulomatosa crénica causada por
el Mycobacterium leprae que puede presentarse de di-
versas formas clinicas. La afectacion musculoesquelé-
tica enla Lepra es infradiagnosticada y no reportada en
muchos casos a pesar de ser la tercera forma de pre-
sentacion mas comun, puede simular enfermedades
reumatoldgicas como: artropatia de Charcot, poliartritis
simétrica aguda o manos hinchadas, poliartritis simé-
trica simliar a la Artritis Reurmatoidea de aparicion insi-
diosa y evolucion cronica o como tenosinovitis aislada
0 asociada a artritis 0 neuropatia, entesitis, sacroileitis,
vasculitis crioglobulinémica y Dermatomiositis.

Caso clinico: Mujer, 34 afios, ama de casa, proce-
dente del departamento Central. Un afio de evolucion
de dolores articulares e hinchazén en manos, con pa-
restesias ocasionales, que no ceden con analgésicos
comunes, ademas presenta fatiga, edema de rostro y
piernas, mialgias generalizadas. Consulté en Reuma-
tologia, donde se solicitaron los siguientes estudios de
laboratorio: ANA, Anti DNA, C3, C4, VSG, FR, Anti CCP,
sin datos de valor. Ante diagndstico presuntivo de Co-
lagenopatia indiferenciada se inicia tratamiento con
inmunosupresores orales (prednisona, metrotexate),
duloxetina, benzodiacepinas e hidroxicloroguina con
poca mejoria. Es remitida al Servicio de Dermatologia
por cuadro de 4 meses de granos o lesiones sobre ele-
vadas rojas, dolorosas y calientes en abdomen y miem-
bros con empeoramiento de parestesias en piernas.
Al examen fisico se constatan nédulos eritematosos,
dolorosos y calientes, blandos de 1-5 cm, difusos en
térax, abdomen, brazos y piernas, facies infiltrada y eri-
tematosa, infiltracion de l6bulos de orejas y raleamiento
de cola de cejas. Placas eritematosas inflitradas de 2-6
cm en region malar bilateral con alteracion en sensibi-
lidad térmica y dolorosa. Impresion Diagnéstica: Han-
sen Borderline Lepromatoso. Reaccion tipo 2 (Eritema

nodoso lepromatoso). Conducta y evolucion: Se toman
muestras para histologia de lesiones de piel que infor-
man Eritema nodoso reaccional. ZN para BAAR 5+.
Bacilos fragmentados. Se inicia esquema Multi bacilar
de la OMS, con remision de sintomas de forma notable,
actualmente en su 12° mes de tratamiento sin lesiones
cutaneas ni otros sintomas.

Conclusion: La participacion articular puede ser la
Unica forma de presentaciéon de la lepra, incluso sin
lesiones cutaneas. Las reacciones leprosas se pue-
den manifestar como poliartritis simétrica, recurrente o
cronica, imitando a la Artritis Reumatoidea. Se requiere
un alto indice de sospecha para diagnosticar la artritis
debida a la lepra, incluso en un paciente con lesiones
neurocutaneas caracteristicas. La situacion se compli-
ca cuando las manifestaciones reumatolégicas son la
primera o predominante presentacion o donde la parti-
cipacion de la piel es minima o ausente especialmente
en los casos de lepra neuritica pura. Agregando a esta
confusion es a menudo hay positividad para FR, célu-
las LE y ANA. Sin embargo, los anticuerpos anti-CCP
son negativos en la lepra y por lo tanto pueden servir
como marcador seroloégico Util para diferenciarla de la
AR. Una combinacion de la artritis, tenosinovitis con o
sin parestesia, 0 nervios engrosados es muy sugerente
de la lepra.

043. ENCEFALQPAT[A REVERSIBLE ASOCI-
ADA A INFUSION DE CICLOFOSFAMIDA
Alberto Moran', Carmen Montiel', David Morinigo?,
Justino Toledo', Julio Avila', Margarita Duarte’

"Hospital de Clinicas, Primera Céatedra de Clinica Médica, San
Lorenzo, Paraguay

Introduccion: La Leucoencefalopatia posterior Rever-
sible (PRES), es una encefalopatia aguda, la mayor de
las veces transitoria, con lesiones en sustancia blanca
en las regiones posteriores del cerebro, que se presen-
ta en diversas situaciones clinicas como la hipertension
arterial, la enfermedad renal, las vasculitis, y el uso de
inmunosupresores.

Caso Clinico: Paciente de sexo femenino de 67 afios
que ingresa por crisis hipertensiva, se constata Creati-
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nina de 5.2, con sedimento anormal y nédulos pulmo-
nares multiples asintomaticos con TACAR de térax con
imagenes alveolares compatibles con vasculitis, ANCA
P positivo, se inicia infusién de metilprednisolona y ci-
clofosfamida, 48 hs después presenta cefalea intensay
crisis convulsiva tonico clénica generalizada, con liber-
acion de esfinteres, amaurosis posterior que revirtié de
manera espontanea, la RMN de encéfalo con contras-
te muestra sefiales hiperintensas a nivel de sustancia
blanca parietal y occipital subcortical, no observados
en fase de difusion, compatibles con el sindrome de
encefalopatia posterior reversible. Dada de alta asin-
tomatica, con mejoria de la funcion renal, reingresa
para segunda dosis sin presentar nuevos eventos, en
RMN de control se constata mejoria de las lesiones.

Conclusién: Presentamos este caso con sindrome
reno pulmonar que presenta la Encefalopatia Posterior
reversible, luego de la infusion de la ciclofosfamida,
con datos clinicos e imagenolégicos inequivocos de
dicho sindrome, y la conjuncién de vasculitis, hiperten-
sion, enfermedad renal y la terapia inmunosupresora
como escenario principal.

044. MANO EN GARRA COMO FORMA DE
PRESENTACION DE LA MUCOPOLISACA-
RIDOSIS TIPO 1

Dora Montiel', Sandra Carolina Benitez!, Rubén Dario
Quintana', Veronica Raquel Benitez', Gustavo Javier
Villar', Freddy Bruno', Laura Maciel

'Departamento de Medicina Interna, Hospital Nacional de ltaugua,
Paraguay

Introduccién: Las mucopolisacaridosis son un grupo
de enfermedades originadas en errores innatos del me-
tabolismo de los glucosaminoglicanos, también llama-
dos mucopolisacaridosis, que producen acumulacion
progresiva de estas moléculas en los lisosomas de las
células del tejido conectivo, la afectacion de articular
de la mucopolisacaridosis se observa en 50 % de los
casos. La mano en garra es una manifestacion muy ca-
racteristica de esta patologia

Objetivo: Presentar un paciente adulto joven, con
mano en garra como forma de presentacion de una
mucopolisacaridosis tipo |, del Departamento de Medi-
cina Interna, Hospital Nacional de Itaugua.

Caso clinico: Paciente varén, de 56 afios de edad, con
afectacion de manos desde la infancia; con manos pe-
quefias, falanges proximales y medias cortas y anchas,
falanges distales hipoplasicos, con presencia de con-
tracturas dolorosas a la palpacion y a la movilizacion,
que limitan la extension de los dedos, sin signos infla-

matorios, fascies tosca, de 1,50 m de altura, afectacion
de la agudeza visual.

Conclusion: La mucopolisacaridosis debe ser incluida
en el diagnostico diferencial de pacientes con afecta-
cion de manos con las caracteristicas de deformidad
en garra.

045. AUTOINMUNIDAD RELACIONADA A
CITOMEGALOVIRUS

Patricia Melgarejo', Gabriela Avila Pedretti’, Sonia
Cabrera-Villalba'

'Servicio de Reumatologia Hospital Central del Instituto de Prevision
Social (IPS), Asuncién, Paraguay

Introduccioén: Las enfermedades autoinmunes son pa-
tologias de etiologiadesconocida que se desencadenan
debido a la interacciéon de un factor ambiental en un
individuo genéticamente susceptible. Actualmente no
se conoce con exactitud cuales son los elementos exo-
genos capaces de desencadenar la enfermedad, pero
se considera que ciertos agentes infecciosos como el
Citomegalovirus (CMV) podrian inducir la produccion
de autoanticuerpos en individuos genéticamente pre-
dispuestos y desencadenar una enfermedad autoin-
mune. A continuacion, se presentan 4 casos clinicos
de pacientes que desarrollaron enfermedad por CMV
y manifestaciones clinicas de enfermedad autoinmune.

Casos clinicos: Se presenta el resumen de la historia
de 4 pacientes sin antecedentes reumaticos de interés,

Tabla 1 Caracteristicas clinicas, analiticas y tratamiento de los pacien-
tes con enfermedad por CMV.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Edad (afios)/ 29/ 32/ 26/ 27/
sexo femenino masculino masculino masculino
Sintomas/ Fiebre Fiebre Fiebre Fiebre,
Signos Ulceras orales Artralgias Odinofagia artralgias
Hepatomegalia Sinovitis Artralgias Serositis
Adenopatias. Serositis Hepato-
Adenopatias esplenomegalia
Analitica Leucopenia Anemia, Leucocitosis, | Anemia TCD
Anemia GOT/GPT >3 Linfocitos (+),
TCD (+,) veces el limite reactivos. GPT/GOT >3
GOT/GPT >3 superior GPT/GOT > 3 | veces el limite
veces CMVIg M (+) |veces el limite superior,
el limite superior superior, IgM CMV (+)
CMV Ig M (+) Ig M CMV (+) | PCR CMV (+)
Panel ANA(+), ANA (+), ANTI CCP(+) ANA (+),
inmunolégico |  Anti DNA (+), Anti DNA(+), Anti DNA (+),
C3yC4 C8y C4 normal, C3y C4 dismi-
disminuidos Células LE (+), nuidos.
Anti CCP (+)
Tratamiento |Metilprednisolona, Prednisona Sintomatico Prednisona
Hidroxicloroquina. 1mg/kg/dia 1mg/kg/dia.
Hidroxicloroquina Hidroxicloro-
quina
Ganciclovir.

TCD: Test de Coombs directo. CMV: Citomegalovirus
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que consultaron por un sindrome febril prolongado,
artralgias y adenopatias. En todos los casos se cons-
tatd elevacion de transaminasas, anemia con test de
Coombs directo (TCD) positivo, y autoanticuerpos posi-
tivos. Tres de los pacientes cumplian criterios de clasifi-
cacion para Lupus Eritematoso Sistémico (LES), en los
cuales se inici6 corticoterapia e hidroxicloroquina con
mejoria del cuadro febril. Todos los pacientes presen-
taban IgM (+) para CMV, de los cuales soélo 1 presen-
taba PCR (+) para CMV a titulos elevados, por lo cual
recibi6 terapia especifica con Ganciclovir (Tabla 1).

Conclusion: Es importante tener en cuenta que las in-
fecciones virales como las causadas por CMV, pueden
actuar como un factor desencadenante de manifestacio-
nes clinicas de enfermedades autoinmunes. En la serie
presentada, en la mayoria de los casos la infeccion se
presenté en pacientes masculinos (3/4) por lo que ante
un paciente varén con un inicio poco usual de sintomas
de enfermedad autoinmune deberia descartarse la en-
fermedad por CMV.

046. MUCOPOLISACARIDOSIS TIPO | A
PROPOSITO DE UN CASO

Victor Martinez', Marcos Vazquez', Nelson Ortiz',
Isabel Acosta Colman', Rosa Ayala Lugo', Imelda
Nufiez Martinez'

'En nombre del Grupo de Estudio y Manejo de Ministerio de Salud
Publica y Bienestar Social, Paraguay

Introduccion: La mucopolisacaridosis (MPS) es una
enfermedad rara con una prevalencia estimada, en
paises europeos, de 1:10000 a 1:25000 recién nacidos
vivos, caracterizada por una deficiencia enzimatica
implicada en el metabolismo de los glicosaminoglica-
nos (GAGs) a nivel lisosomal. La MPS | es producida
la deficiencia de enzima a-L.iduronidasa (IDUA), en el
fenotipo Hurler-Scheie el deterioro cognitivo es leve o
esta ausente. Actualmente el diagndstico precoz y el
reemplazo enzimatico puede evitar el dafo sistémico
progresivo que sin tratamiento reduce de forma impor-
tante el prondstico de vida de estos pacientes.

Objetivos: Describir la presentacion clinica de una pa-
ciente con diagnostico MPS tipo 1.

Caso Clinico: Paciente femenino de 19 afios de edad,
paraguaya, estudiante que presenta cuadro de dolo-
res articulares, a predominio de miembros inferiores,
los cuales se inician a los 5 afios de edad, que no
mejoran con medicacion antiinflamatoria, que recibié
en forma ambulatoria. Estas molestias persistieron en
el tiempo sufriendo en repetidas oportunidades exacer-
baciones, que la llevaron a acudir a diferentes servicios

de urgencias, requiriendo medicacion endovenosa.
Después de varios afnos la paciente se percata de de-
formidades de articulaciones de las manos por lo que
consulté en varias ocasiones y fue sometida a varios
estudios sin conseguir un diagnéstico de la patologia.
A los 13 afios se agreg¢ alteracion de la agudeza vi-
sual, por lo que acudié a consultas de oftalmologia de
multiples centros, hasta que finalmente consulté oftal-
mologia en nuestro centro donde por caracteristicas
en el examen fisico se sugiri¢ el diagndstico de una
enfermedad por depdsito.

Antecedentes personales: hernia inguinal a los 7 me-
ses, hernia umbilical a los 17 afios corregidos quirdrgi-
camente. Gestas: 0 ABO: 0

Examen fisico: Sinos vitales normales. Peso: 44,5 kg
Talla: 1,41 metros. Ectoscopia: Talla baja, hipertelo-
rismo, cuello corto. Cicatriz peri umbilical e inguinal
oblicua derecha. Macroglosia, falta piezas dentales.
Aparato respiratorio: Murmullo vesicular disminuido
en ambos hemitérax. Cardiovascular: soplo sistélico 11/
VI predominio foco mitral. OAM: Manos en garra, de-
formidad de las articulaciones metacarpo falangicas
e interfalangicas proximales, limitacion para la flexo-
extension de la articulacion radio carpiana bilateral,
ambas articulaciones del codo en flexo. Genu varun y
recurvatum. Dificultad para la marcha siendo la misma
asimétrica, por cojera.

Estudios complementarios: laboratorios en rango. Eco-
cardiografia: Valvula mitral esclerosada, prolapso de la
valva septal con reflujo leve. Evaluacion oftalmoldgica:
Cornea ligeramente opaca. Fondo de ojo vitreo claro,
papila pequefia de limites netos, retina aplicada. Do-
saje enzimatico: Descenso de la actividad de Alfa Idu-
ronidasa, en rango similar al hallado en pacientes con
Mucopolisacaridosis tipo |.

Conclusion: La mucopolisacaridosis | se encuentra
dentro de la clasificacion de enfermedades raras don-
de lo primordial es tenerla siempre presente, pues el
diagndstico tardio de la misma conlleva a la progresion
de la enfermedad de manera irreversible ademas de la
disminucion de la expectativa de vida.

047. MUJER CON ENFERMEDAD DE
EHLER-DANLOS TIPO VASCULAR

Nelson Ortiz', Yanira Yinde', Jhonatan Losanto’,
Lourdes Roman', Marcos Vazquez', Margarita Duarte’

'Servicio de Reumatologia, Hospital de Clinicas, Universidad Nacional
de Asuncion, San Lorenzo, Paraguay

Introduccidn: El Sindrome de Ehlers—-Danlos (SED) es
una enfermedad hereditaria del tejido conectivo don-
de una mutacion en el gen del colageno predispone
una a debilidad en los tejidos conformantes. Existen
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varios tipos, la forma vascular o tipo IV es la menos
frecuente y condiciona debilidad en la pared de vasos
sanguineos con rotura espontanea de los mismos. Si
bien es la tercera causa de diseccion de cardtida, el
desconocimiento de las caracteristicas fenotipicas de
los pacientes dificultan aun més el diagnostico por lo
que llevamos a describir esta paciente.

Caso Clinico: Mujer, de 46 afios de edad, portadora
de migrafna desde los 16 afios, presenta hemiparesia
fasciobraquiocrural izquierda, ademas se constatan
escleras azuladas, piel fina, suave para la edad, en el
aparato osteartromuscular llama la atencion: hiperex-
tension de ambos codos y rodillas de mas de 10 gra-
dos, aposicion de ambos pulgares sobre antebrazos, e
hiperextension del 5° metacarpiano de ambas manos,
se realiza RMN de craneo constatandose ACV fronto
parietal derecho, se realizd una angioresonancia de
vasos del cuello en la cual se evidencia oclusion de la
arteria carétida interna izquierda desde su bifurcacion
hasta su porcion supracliniodea, disminucion del cali-
bre de la arteria cardétida interna derecha asociado a un
halo hiperdenso que rodea a la misma, sugerente de
diseccion. La porcion supracliniodea no es visualizada
lo cual sugiere la posibilidad de una oclusion distal. La-
boratorio: VSG acelerada. ANA 1:80 (patron moteado),
anti DNA negativo, c3 y ¢4 normales, urea y creatinina
normales, TTPA no prolongado, VDRL no reactiva, Hb:
12, GB: 7200, PLAQUETAS: 259000, OS: normal. Se
descartaron las vasculitis, entre ellas Takayasu. Si bien
es una enfermedad genética y la confirmacion se reali-
za determinando la presencia de la mutacion en el gen
del colageno tipo lll; las caracteristicas fenotipicas y la
rotura espontanea sugieren el diagnéstico de enferme-
dad de Ehler Danlos tipo vascular.

Conclusion: Se presenta este caso por las caracteristi-
cas encontradas, en la cual se debe considerar dicho
sindrome, ademas por las compliccaiones que puede
presentar.

048. OFTALMOPLEJIA POR GRANOULO-
MATOSIS CON POLIANGEITIS (GPA)

Dardo Spessot!, Sania Smolarczuk!, Carmen Gaona’,
Lourdes Pefaflor!

"Hospital Central Formosa, Formosa, Argentina

Introducciéon: La Granoulomatosis con Poliangeitis
(GPA) es una enfermedad de etiologia desconocida,
caracterizada por vasculitis necrotizante granulomato-
sa del aparato respiratorio superior e inferior, glomeru-
lonefritis necrotizante con semilunas y vasculitis de pe-
quefios vasos asociados a ANCA. Afecta ambos sexos,
promedio de 40 afos, y mas raza blanca.

Caso Clinico: Mujer, 44 afios, con diagnostico de GPA
(ex Wegener) localizada a Vias Aéreas Superiores y
SNC, desde hace 18 meses, tratada con prednisona y
pulsos de ciclofosfamida 6 dosis, luego con azatiopri-
na, actualmente 50 mg/dia desde hace 9 meses. Con-
sulta por cefalea progresiva de 20 dias de evolucion,
a la que se agrega en forma progresiva ptosis palpe-
bral, diplopia y alteraciones en la movilidad ocular, con
pérdida de agudeza visual, pérdida de peso de 2 kg
y artralgias. Niega otros sintomas. EF: ptosis palpe-
bral bilateral, midriasis paralitica bilateral, oftalmoplejia,
ausencia reflejo fotomotor y consensual, (paralisis I, 11,
IIl, IV'y VI par craneal), nariz en silla de montar. Labo-
ratorio: Hto 32%, Leuc 6.900 /mm3, Plag 250000/mm3,
Gluc, CPK y LDH, Na y K normales. Uremia 0.15 g/,
Creatininemia 0.53 mg/dl. H Bs Ag, HCV y VDRL no
reactivos. LCR normal, cultivo negativo. Virologia: VZV,
EBV, Herpes S I,Il y CMV negativos. Orina proteinuria
no dosable y hematies positivos. Hematuria con 98 %
de hematies normales, 1% de dismorficos especifi-
cos y 1% de dismorficos inespecificos. ANA neg, Ac
anti Ro, La, SM y RNP negativos, C3 y C4 normales,
Ac anti MBG, anticardiolipinas y anti 8 2 glicoproteina
normales. Proteinograma 6,20 gr/l, aloumina 3,37 g/dl,
y v globulina 0,92 g/dl. ANCA por IFI positivo +, patrén
C. Anti PR3 29,7 U/ml (N<5), anti MPO 4,3 U/ml (N <5).
Dosaje de Ig A, My G normales. Cd 19 y Cd 20 nor-
males. Marcadores tumorales normales. PPD negativo.
Serologia de micosis negativas. BVAS/GPA 8. AVID 3.
PGA 6. Eco Abdominal rifiones normales. Vejiga con
litiasis de 30 mm. Rx y TAC de térax normales. TAC de
Macizo Facial ausencia de septum en el sector anterior
e inferior con apertura de la pared medial del seno ma-
xilar izdo hacia las fosas nasales. Ausencia de celdillas
etmoidales anteriores y erosion de la pared medial de
orbita izda con tejido de densidad de partes blandas
en las celdillas etmoidales y el musculo recto interno de
la ¢rbita desplazado. Lesion esclerdtica de huesos pro-
pios de la nariz hipertrofiados con ausencia de com-
ponente cartilaginoso en la piramide nasal. Las otras
cavidades paranasales normalmente neumatizadas.
Engrosamiento y edema de estructuras retroorbitarias.
Recibié pulsos de metilprednisolona 1 gr/ 3 dias, pred-
nisona 60 mg/d, TMP SMZ trisemanal, calcio, Vitamina
Dy Rituximab 375 mg/m?, semanal, 4 dosis como fase
de induccién. Como complicacion de la internacion, en
la segunda semanay previo al RTX presenté neumonia
intrahospitalaria tratada exitosamente con piperacilina/
tazobactan. Evolucion¢ favorablemente con desapari-
cion de la oftalmoplejia, presentando 30 dias después
BVAS/GPA 0y GPA.

Conclusién: Presentamos un caso de GPA localizada,
que durante su tratamiento de mantenimiento presen-
ta recidiva mayor de su enfermedad, que revirtié con

37 5% Congreso Paraguayo de Reumatologia / 4 Jornada de Reumatologia Pediatrica



induccion de prednisoma y Rituximab, hallandose ac-
tualmente en remision con BVAS/GPA 0y GPA 0. Ritu-
ximab es una alternativa de tratamiento en las formas
granulomatosas de esta enfermedad y cuando la ci-
clofosfamida se acompana de infecciones recurrentes.

049. OSTEOPOIQUILIA DE PRES{ENTACION
ATIPICA EN UNA MUJER CON SINDROME
DE SUPERPOSICION

Jhonatan Losanto!, Susan Riquelme’, Lourdes
Roman’, Nelly Colman', Margarita Duarte’

"Universidad Nacional de Asuncion, Hospital de Clinicas, Departa-
mento de Reumatologia, San Lorenzo, Paraguay

Introduccién: La osteopoiquilia es una patologia be-
nigna poco frecuente, consiste en una displasia 6sea
con multiples focos osteocondensantes que no exce-
den de 1 cm, situados en el hueso trabecular de los
esqueletos axiales y apendiculares, es rara la afec-
tacion de columna, costillas, claviculas y craneo. Cli-
nicamente asintomatico, existen casos familiares. El
diagndstico diferencial debe realizarse principalmente
con metéstasis 6seas osteoblasticas. Ademas se des-
criben casos de asociacion con enfermedades autoin-
munes como la esclerodermia.

Caso clinico: Mujer de 51 afios, casada, ama de
casa, hipertensa, histerectomizada (mioma uterino),
que consultd por artralgias y debilidad para subir es-
caleras. Refiri6 historia de 4 meses de artralgias infla-
matorias en manos, disnea leve de esfuerzo, fendme-
no de Raynaud, parestesias y debilidad en miembros
inferiores. Al examen fisico llamo la atencién crepitan-
tes en extremas bases; en manos, artritis en Interfalan-
gicas proximales bilateral y esclerodactilia incipiente;
la fuerza muscular se encontré disminuida en miem-
bros inferiores, 4/5. En el laboratorio se constatd ANA,
Anti-DNA negativos, Calcio, C3 y C4 en rango. CK
total levemente aumentado, VSG 40mm, marcado-
res tumorales negativos, resto de la analitica normal.
En la exporacion por imagen se constatd una Mamo-
grafia, estudio de cuello uterino normales, la TACAR
de térax mostré un parénguima pulmonar conserva-
do, se constatd multiples focos osteocondensantes
en claviculas, costillas, cabezas humerales y cuerpos
vertebrales. De forma retrospectiva se investigo radio-
grafias anteriores de la paciente (3 afios atras) donde
se observo la presencia de pequefios focos osteocon-
densantes dispersos columna lumbar y pelvis. En la
TAC de columna y pelvis se observé multiples focos
osteocondensantes en hueso trabecular de cuerpo
vertebrales, costillas, esternén, caderas y cabeza fe-
moral, de tamafio variable hasta 2 cm en zonas aglo-
meradas, que respetan la cortical. Finalmente en la

Biopsia 6sea se observo fragmentos de tejido 6seo y
compacto sin hallazgos compatibles con malignidad.

Discusion: En una paciente con diagnéstico clinico
de Sindrome de Superposicion (esclerodermia/mio-
sitis), ante el hallazgo casual de multiples lesiones os-
teocondensantes asintomaticas, se planted el diagno-
stico de osteopoiquilia, sin embargo ante la localiza-
cion atipica y el gran tamafio de algunas lesiones, se
decidio la biopsia 6sea, con la cual pudo confirmarse
la hipotesis inicial. Es interesante resaltar que se trata
de una entidad poco frecuente, de buen prondstico
que no requiere tratamiento y que puede estar asocia-
do segun algunos reportes con la esclerodermia loca-
lizada, como en este caso.

050. EVOLUCION DE UNA PACIENTE CON
ERITEMA NODOSO Y COMPROMISO PUL-
MONAR.

Karin Baumann', Marcos Vazquez', Victor Martinez',
Nelson Ortiz', Isabel Acosta Colman', Margarita
Duarte!

"Universidad Nacional de Asuncion, Hospital de Clinicas, Departa-
mento de Reumatologfa, San Lorenzo, Paraguay

Introduccién: La Sarcoidosis es una enfermedad sis-
témica, inflamatoria, granulomatosa de causa no cono-
cida, que se presenta generalmente entre los 20 y los
40 afios. Esta patologia tiene manifestaciones endo-
toracicas, cutaneas, oculares, musculares, articulares
y pulmonares. En cuanto a esta ultima, puede cursar
con un cuadro clinico de dolor toracico, disnea y tos,
con presencia en la radiografia de térax de adeno-
patias mediastinicas o un patrén intersticial, cuyo diag-
nostico se establece mediante la demostracion histolo-
gica de granulomas no caseificantes tras excluir otras
causas.

Caso clinico: Paciente de 32 afios de edad, sin pato-
logia de base previa, que presentd cuadro de seis me-
ses de evolucion de dolor, tumefaccion articular de pe-
quefas y grandes articulaciones, disnea a moderados
esfuerzos y lesiones compatibles con eritema nodoso.
Al examen fisico no presentd datos de valor. Se le soli-
cit6 estudios complementarios. El perfil reumatolégico
resultd negativo y la VSG elevada. Radiolégicamente
se evidencio a nivel toracico ensanchamiento medias-
tinal, por lo que se solicitdé una TACAR de térax que
informd multiples adenomegalias a nivel mediastinal y
en Iébulos inferiores opacidad en vidrio esmerilado de
distribucion casi simétrica compatible con intersticio-
patia. Se constatd leve disminucion de la capacidad
de difusion de mondxido de carbono ( DLCO), 75,0 %
(VR > 80%) y la espirometria se mantuvo dentro de
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limites normales. El dosaje de la enzima convertido-
ra de la angiotensina, retorné aumentada. Se realizd
fibrobroncoscopia con biopsia transbronquial, que
retorné negativo para gérmenes comunes, hongos y
BAAR. Se constaté en la biopsia un proceso inflamato-
rio crénico granulomatoso no necrotizante, compatible
con sarcoidosis. Recibié tratamiento con prednisona
a 1mg/kg mas azatioprina. Después de 1 afio de tra-
tamiento y ante la mejoria clinica y radiolégica se pro-
cedio ala disminucion y suspension de la medicacion
inmunosupresora. A los tres afios de seguimiento la
paciente presenta se encuentra asintomatica con la
TACAR de torax normal.

Conclusion: La Sarcoidosis es una patologia poco
frecuente, con un importante compromiso pulmonar,
donde un 15 % progresa a fibrosis. El presente caso
nos ilustra la mejorfa clinica e imagenolégica de una
paciente que debuta con eritema nodoso e importante
compromiso pulmonar.

051. SINDROME DE LOFGREN, PRESEN-
TACION AGUDA DE SARCOIDOSIS

Dardo Spessot', Sania Smolarczuk!, Carmen Gaona',
Lourdes Pefaflor!

"Hospital Central Formosa, Formosa, Argentina

Introduccidn: La Sarcoidosis es una enfermedad sis-
témica idiopatica, que se caracteriza por la presencia
de granulomas no caseificantes en los érganos afecta-
dos, especialmente pulmones y ganglios linfaticos. Tie-
ne una incidencia de 1,36/100.000 habitantes. Su pre-
sentacion aguda se denomina Sindrome de Lofgren,
que incluye eritema nudoso, artritis y adenomegalias
mediastinales.

Caso clinico: Paciente de sexo femenino de 47 afios
de edad sin antecedentes patoldgicos conocidos que
consulta por artritis y artralgias de tobillos, rodillas,
codos y mufiecas de 8 dias de evolucion acompana-
do de eritema nudoso, sensacion de cuerpo caliente,
chuchos y escalofrios. Examen fisico: palidez cutaneo
mucosa, artritis de articulaciones tibioastragalinas, ro-
dillas, codos y mufiecas con impotencia funcional y eri-
tema nudoso doloroso; inyeccion conjuntival bilateral;
crepitantes secos en bases pulmonares.

e | aboratorio de ingreso: hematocrito 28 %, glébulos
blancos 9000cel/mm3(NE80L18EO 1 MO 1), plaque-
tas 241000 /mm?3, glucemia 1,23 mg/dl, urea
0,15 mg/dl, creatinina 0,77 mg/dl, Na 140 meq/l, K
3,3 meqg/l.

e (Calcemia 10mg/dl; VSG 126 mm/h; ANA negativo;
enzima convertidora de angiotensina(ECA) 48,9
mcg/l (V.R.: hasta 40 mcg/l); PCR negativo

e Gasometria: PH7.56 PO2 66mmHg, PCO2 35mmHg,
HCOS3 22mmol/lt, EB -2mmol/It

e Radiografiadetéraxconensanchamientomediastinal

e Espirometria con patrén restrictivo leve, CVF 63 %

e TAC de térax con adenomegalias mediastinales en
region paratraqueal derecha, ventana aortopulmo-
nar, precarinal y en ambos hilios pulmonares.

Diagnéstico: Sindrome de Ldfgren. Evolucion favora-
ble, sin intercurrencias clinicas. Inicia tratamiento con
corticoides 40mg/dia.

Discusion: La Sarcoidosis es una enfermedad rara
que ocurre entre los 20 y 40 afios de edad, mas fre-
cuente en mujeres y en los paises del norte de Europa.
Su etiologia es desconocida, pero es consecuencia
de una respuesta celular inmunomediada producida
por un antigeno que activa la inmunidad innata. La
célula que comanda esta respuesta inmunolégica es
el linfocito T CD4+ y se acumulan en pulmén y otros
organos formando granulomas que dan manifestacio-
nes clinicas. El sindrome de Loéfgren constituye su
presentacion aguda, con preferencia en los meses de
primavera e invierno y se caracteriza por una evolu-
cion benigna, con un 90% de casos de autolimita-
ciéon en el primer afio. Puede afectar a cualquier o6r-
gano, principalmente pulmones. Aproximadamente el
20 % (0.27 casos/100.000) de los individuos con Sar-
coidosis desarrollan esta forma aguda. El diagndstico
generalmente es por exclusion, con clinica, radiologia
e histologia compatible. Triada clinica: linfadenopatia
hiliar bilateral-eritema nodoso-sintomas articulares. El
diagndstico diferencial depende del cuadro clinico,
que fundamentalmente incluye las adenopatias me-
diastinicas (tuberculosis, linfoma y metastasis) y las in-
tersticiopatias .Clinica y laboratorialmente el sindrome
de Lofgren difiere de la forma crénica de Sarcoidosis.
La ECA suele ser mayor en los casos de sarcoidosis
cronica. En el sindrome de Lofgren esta elevacion es si-
gnificativamente mas baja e incluso puede ser normal.
La evolucion generalmente es benigna y autolimitada.
El tratamiento es sintomatico, requiere el uso de anti-
inflamatorios no esteroideos y reposo. Ocasionalmente
pueden ser necesarios los corticoides a dosis iniciales
de 15-40mg/d, con disminucion progresiva. Algunos
pacientes pueden presentar recurrencias posteriores a
la suspension de corticoides, requiriendo una terapia
mas prolongada con dosis bajas de corticoides.

Conclusion: El Sindrome de Lofgren es una patolo-
gia rara que hace meritorio la presentacion del caso.
Frente a la aparicion de eritema nudoso, es menester
considerar el diagnoéstico diferencial de Sarcoidosis. La
falta de criterios diagnoésticos en la actualidad retrasa
su deteccion, y por ende, la terapéutica indicada.
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052. ASOCIACION RARA DE DOS
E[\ITIDADES POCO FRECUENTES:
SINDROME DE PARRY ROMBER Y ENFER-
MEDADES REUMATICAS. PRESENTACION
DE 2 CASOS

Jhonatan Losanto!, Susan Riquelme’, Karin Baumann’,
Yanira Yinde', Nelly Colman', Margarita Duarte'

"Universidad Nacional de Asuncion, Hospital de Clinicas, Departa-
mento de Reumatologia, San Lorenzo, Paraguay

Introduccidn: El sindrome de Parry-Romberg, o hemi-
atrofia facial progresiva es un sindrome neuro-cutéaneo
de etiologfa desconocida, caracterizada por la atrofia
de los tejido celular, musculos y en ocasiones hueso,
pudiendo dar complicaciones neurolégicas u oftalmo-
l6gicas. Debido a la rareza de su presentacion, de-
scribimos dos casos de pacientes con este sindrome
y que desarrollaron simultdneamente una enfermedad
reumatica autoinmune.

Caso Clinico 1: Varén de 69 afios, casado, agricultor,
hipertenso. Consulté por cuadro de 3 meses de dolo-
res articulares con rigidez y tumefaccion de manos,
presentaba ademas asimetria y debilidad en hemicara
derecha de afios de evolucion. Se constaté poliartritis
simétrica de manos, laboratorialmente FR y AntiCCP
a titulos altos, cumpliendo criterios ACR/EULAR2010
para Artritis Reumatoide. La asimetria facial inicialmen-
te interpretada como secuela de Enfermedad Cereb-
ro Vascular, descartada por Tomografia de craneo y
doppler de arterias carétidas normales. La hemiatrofia
facial se instal¢ lenta y progresivamente hace 25 afios,
estabilizandose hace 10 afios. Se tratd la artritis con
metotrexato/leflunomida, logrando remision.

Caso Clinico 2: Vardn de 39 afios, casado, encargado
de mantenimiento. Portador de hipertension arterial y
dislipidemia. Presentaba cuadro de 11 afios de evo-
lucion de hemiatrofia facial progresiva izquierda, se
estabilizdé hace 3 afos y una placa hiperpigmentada
en region del dorso. Examen fisico: marcada asime-
tria facial, disminucion del tejido celular subcutaneo,
deformidad orbitaria ipsilateral y desviacion de la co-
misura labial del lado afecto. En la analitica sin datos
relevantes. Anatomia patolégica de la lesion en dorso:
cambios compatibles con Morfea. Se tratdé con meto-
trexato.

Conclusion: El sindrome de Parry-Romberg es una
entidad rara, de causa desconocida que en nues-
tro servicio llamativamente lo hemos encontrado en
asociacion con dos enfermedades autoinmunes. En
los casos presentados la progresion del sindrome se
habia estabilizado y se tratd la enfermedad reumatica.
Este complejo sindrome requiere manejo multidiscip-

linario puesto que no existe un estandar terapéutico.
La cirugia pléstica es una opcion vélida para tratar las
secuelas.

053. VASCULOPATIA DE ORIGEN AUTOIN-
MUNE.

Armando Mallorquin’, Lilian Gémez', Mabel Villasanti',
Ever Coronel', lvan Calderoli’, Pedro Babak!

"Hospital General de Luque, Luque, Paraguay

Introduccioén: Las insuficiencias vasculares se carac-
terizan por dolor subito en miembros inferiores, frialdad,
ausencia de pulsos, cianosis, incapacidad funcional.

Caso Clinico: Mujer, de 42 afios, proveniente de la
ciudad de Limpio, sin patologia de base. 19 dias pre-
vios al ingreso presenta dolor en miembros inferiores
de inicio brusco tipo puntada continuo con cianosis,
frialdad e incapacidad funcional que no cede con an-
algésicos comunes. Se agrega al cuadro palpitaciones
y dificultad respiratoria de inicio subito razén por la cual
decide acudir al centro asistencial donde se constata
taquicardia ventricular por electrocardiograma por lo
cual ingresa a UTI, lucida PA=114/85, FC=185, FR=35,
T=36.5°C. Se realiza cardioversion eléctrica con éxito.
Pulsos palpables en miembros inferiores, cianosis y fri-
aldad distal. Laboratorio: Hb:12.7, Ht0:38.3, N:81, Pla-
quetas: 216000, Urea:100, Creatinina:2.1 mg/dL, elec-
trolitos en rango. Glucemia:120 mg/dl, Perfil tiroideo
normal, VIHy VDRL: No reactivo, GOT:4000, GPT:4004,
FA:287,BT:1.01, BD:0.63, BI:0.38, LDH:10369. CK total:
732, CKMB:18.6, Troponina 1:4.67, TP: 29 %, TTPA:30
INR:1.95, Fibrindgeno: 230. Serologia viral: negativa.
Radiografia de Torax: Sin particularidades. Se realiza
Ecodoppler Arterial: sin lesiones. Arteriografia Bilateral
sin lesiones. Se plantea la posibilidad de sindrome de
anticuerpo antifosfolipidico por lo cual se solicita perfil
reumatolégico que informa anticuerpo Anticardiolipina
IgG= 45 (Positivo > 10), resto negativo. Ante la persis-
tencia de cianosis distal mas frialdad acompafiada de
necrosis se plantea amputacion transmetatarsiana del
miembroinferiorizquierdoy de la primeray tercera falan-
ge en pie derecho, con buena evolucion luego del pro-
cedimiento y es dada de alta con anticoagulacion oral.

Conclusion: Las insuficiencias arteriales bilaterales
no son de aparicion frecuente es por ello que merecen
una especial atencion por parte de los especialistas y
requieren un manejo multidisciplinario.

054. LINFANGIOLEIOI\/IIQI\/IATOSIS, EN UNA
PACIENTE CON DIAGNOSTICO DE UNA VA-
SCULITIS ANCA POSITIVA

Marcos Vazquez', Isabel Acosta Colman’', Ana Soskin?,

R. Flor?, Sonia Sanchez?, Luis Montaner®
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'Servicio de Reumatologia, Hospital de Clinicas, Universidad Nacional
de Asuncion, San Lorenzo, Paraguay, ?Departamento y Servicio de
Anatomia Patolégica, Hospital de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay,
SCatedra de Neumologia, Hospital de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay

Introduccién: Las vasculitis asociadas a anticuerpos
anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA) comprenden
entidades como la Granulomatosis con Poliangiits,
la poliangeitis microscopica (PAM), Granulomatosis
eosinofilica con Poliangiitis. EI 90 % de los pacientes
tienen autoanticuerpos contra la proteina mieloperoxi-
dasa (MPO-ANCA). Puede comprometer tanto al rifion
en un 70 % como al pulmén en un 50 %, esta Ultima
manifestacion puede abarcar desde infiltrados pulmo-
nares y nédulos hasta cuadros mas graves como la he-
morragia alveolar. Aunque en la mayoria de las veces
no existe dudas diagndsticas en ocasiones la evolucion
de los pacientes y la posibilidad de la coexistencia de
otras patologias nos lleva a solicitar estudios mas pro-
fundos e invasivos para confirmar el diagnoéstico.

Caso clinico: Mujer de 47 afios, ama de casa, diabéti-
ca, hipotiroidea en tratamiento con metformina mas T4
50 ug/dia, no conocida tabaquista, y antecedente de
contacto con polvo de carpinteria. El cuadro se inicia
hace 5 afios con dolor de espalda opresivo, sensacion
febril y hemoptisis, motivo por el que quedd internada
con el diagnostico de neumonia por lo que se la trata
con antibiotico saliendo de alta con resolucion del cua-
dro. Hace 4 afios se repite el cuadro de tos, sensacion
febril y hemoptisis por lo que se realizé TACAR de t6-
rax donde se aprecioé patron en vidrio esmerilado y en
pesquisa de vasculitis, retorna ANCA — MPO: 129.0 U/
ml (<5 U/ml), ANCA — PR3: 2.4 u/ml ( <5 U/ml), ANA (+)
1:640(patron moteado), Anti DNA: negativo. C3: 131,55
mg/dl (83-193mg/dl), C4: 7,977 mg/dl (15-57mg/dl),
Factor Reumatoide negativo, Antic antimembrana ba-
sal glomerular negativo. Se realiza exploraciones com-
plementarias: Espirometria: normal, Ecocardiograma
con FE: 70%; PCP: 12.

Por varios afios se le tratd como una PAM con una re-
spuesta parcial al tratamiento convencional con corti-
coides e inmunosupresor (i.e. ciclofosfamida y luego
azatioprina). En todo el seguimiento no se constato afec-
tacion extrapulmonar (i.e. renal). Por persistencia de la
hemoptisis ciclica, y la presencia de antecedente de
exposicion ambiental que podria plantear un diagnoés-
tico diferencial, se plante¢ la necesidad de una biopsia
pulmonar que se llevé a cabo hace unos meses.

En el estudio anatomopatolégico resultado de la biop-
sia pulmonar se constaté dilataciones a nivel alveolar
de aspecto quistico, con proliferacién de células mioi-
des a nivel de los tabiques alveolares y de la paredes
de los vasos sanguineos, ademas de apreciarse los
espacios alveolares ocupados por eritrocitos y macro-

fagos. Estos hallazgos fueron sugerentes al diagnosti-
co de linfangioleiomiomatosis, un diagnéstico no sos-
pechado en esta paciente hasta dicho momento.

Conclusion: En todo paciente con neumopatia inters-
ticial sobre todo en aquellos cuya evoluciéon no es la
esperada, se habria que considerar la realizacion de
una biopsia pulmonar, atendiendo a la posibilidad de la
coexistencia de otras patologia o de otros diagnosticos
diferenciales.

055. SINDROME DE COGAN

Dardo Spessot', Sania Smolarczuk', Carmen Gaona’,
Lourdes Pefiaflor!

"Hospital Central de Formosa, Formosa, Argentina

Introduccién: El Sindrome de Cogan es una enferme-
dad poco frecuente, idiopatica que se caracteriza por
la presencia de afeccion ocular y sintomas vestibuloau-
ditivos, a veces se acompafia de sintomas sistémicos.
Afecta jovenes, media de 30 afios, caucasicos, sin pre-
dominio de género. Solo hay alrededor de 300 casos
publicados.

Caso clinico: Hombre de 47 afios, presenta desde
hace 17 afios sindrome de ojo rojo, al principio unilate-
ral, con una duracién de entre 2 a 4 semanas y mejoria
con corticoides topicos. Fue diagnosticado inicialmente
como queratitis. Durante su evolucion la queratitis fue
bilateral llegando actualmente a presentar vision bul-
to. Consulta por sindrome de ojo rojo con perforacion
corneal en ojo derecho, Refiere ademas desde hace 3
afnos episodios aislados de vértigos, tinnitus, nadseas
y vomitos y desde hace 1 afio hipoacusia fluctuante y
progresiva. Niega sintomas sistémicos. Examen fisico:
agudeza visual sin y con correccion con vision bulto
en ambos ojos; refraccion no corrige en ambos 0jos;
tension ocular normal. Otoscopia normal.

Laboratorio: Hto 44 %, leuc 6500 /mm3 (N 63,1 %; L
25,7 %); Plag 182000 /mm?; VSG 5 mm/h; Gluc, Urem,
Creat, Hepat normales; PCR neg. VDRL no react. FAN;
Ac anti Ro; La; anti DNA, ANCA por IFI negativos; C3,
C4, CH50 normales. Prot Tot 7,40 g/dl; Alb 4,33 g/dl; y
globulina normal. Ac anticardiolipinas Ig M e Ig G nor-
males. HLA B27 y B51 neg. LCD4/ CD8 normal.
Audiometria: hipoacusia neurosensorial severa para los
tonos altos. RNM de cerebro, Angioresonancia de aorta
y vasos cerebrales normales. En conductos semicircu-
lares superior y trasversal hay reducciones o estenosis
del calibre con minima dilatacién segmentaria no ho-
mogeénea y bilateral.

Diagnéstico: Sindrome de Cogan. Inicia tratamiento
con prednisona 60 mg/dia.
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Discusion: la etiologia es desconocida. Siempre se
postuld un origen autoinmune debido a una respuesta
celular a un antigeno de la cérnea o del oido interno.
Esta hipotesis se vio reforzada desde que se introdujo
el término de hipoacusia autoinmune basado en los di-
ferentes cursos clinicos, test de laboratorios y respues-
ta al tratamiento con corticoides y ciclofosfamida. Un
autoantigeno relevante es el DRP1-CD 148, que induce
la formaciéon de anticuerpos que al ser inyectados a
ratones produce pérdida auditiva, aunque no explica
los otros hallazgos clinicos de la enfermedad. El diag-
néstico es clinico. Se basa en la presencia de enfer-
medad ocular inflamatoria caracteristica y disfuncion
vestibuloauditiva. Haynes distinguié formas tipicas y
atipicas segun las manifestaciones oculares. Cogan
tipico presenta queratitis intersticial no sifilitica, que
puede asociarse a otras lesiones oculares y sintomas
audiovestibulares similares al Méniere acompafiado
de hipoacusia en 1 a 3 meses. El intervalo entre los
sintomas oculares y vestibulares es menor a dos afios.
Cogan atipico es cualquier otra manifestaciéon ocular
inflamatoria asociado 0 no a queratitis intersticial pero
con disfuncion auditivovestibular, o que aparece mas
de dos afios después de la sintomatologia ocular. Ac-
tualmente se la considera confusa porgue un mismo
paciente puede cumplir con ambos patrones, como
en este caso, por lo que hay tendencia a abandonar
esta clasificacion. No existen criterios diagnosticos ni
de clasificacion validados. Los estudios de laboratorio
pueden evidenciar sindrome inflamatorio, con aumento
de reactantes de fase aguda. Los ac antinucleares, ar-
tritest, antifosfolipidicos, ANCA deben ser negativos,
asf como los valores de complemento normales. Se
debe a que deben excluirse otras enfermedades como
artritis reumatoidea, Sjogren, Lupus, policondritis, Be-
chet, Takayasu’s, Granulomatosis con Poliangeitis, Sar-
coidosis, Susac, Vogt Koyanagi Harada y otras que son
diagndsticos diferenciales. La RNM de oido puede ser
atil.

Conclusioén: EI S. de Cogan compromete ojos y oido in-
ternoy a veces se asocia a vasculitis sistémica. El diag-
nostico es clinico. El tratamiento es con corticoides y
otros inmunosupresores y debe ser precoz para evitar
complicaciones graves como amaurosis y cofosis.

56. FALLA RENAL COMO PRESENTACION
INICIAL DE SINDROI\/IE DE GOODPASTU-
RE. A PROPOSITO DE UN CASO

Fernando Vittale', Johana Coronel’, Elias Moran?,
Marcelo Garbett', Lorgia Avalos', Yanira Yinde?,

'Segunda Cétedra de Clinica Médica, Hospital de Clinicas, San Loren-
zo, Paraguay, ?Departamento de Reumatologia, Hospital de Clinicas
San Lorenzo, Paraguay

Introduccion: El Sindrome de Goodpasture es una
patologia, cuya etiologia se desconoce, es extremada-
mente raro, un caso por un millén de personas por afio.
Predomina entre la segunda y tercera década y entre
la quinta y sexta década de la vida, con ligera predo-
minancia en varones 1. Se caracteriza por la triada de:
hemorragia pulmonar, Glomerulonefritis con insuficien-
cia renal progresiva y presencia de anticuerpos anti-
membrana basal glomerular. El prondéstico es sombrio.

Casos Clinico: Mujer de 24 afios, sin patologia de
base. Consulta por cuadro de 3 semanas de evolucion
de nauseas y vomitos postprandiales de contenido ali-
menticio de forma intermitente hasta llegar a la intole-
rancia oral, medicada con antieméticos por ambulato-
rio sin mejorfa. Datos de examen fisico a destacar: PA:
170/100 FC: 92. Piel: palidez generalizada (+), edema
bipalpebral y de ambos miembros inferiores. Labora-
torios: Hb 9.1, Hto: 27, GB: 6.160 N:74% L:23%, Pla-
quetas:200.000. Urea: 176, Creatinina: 14,74. Albumi-
na: 2,2. Orina simple: telescopada. Ecografia y doppler
renal: nefropatia crénica, sin signos de estenosis renal.
Serologia para hepatitis By C, VDRL y VIH, negativas.
Perfil reumatolégico: ANA, Anti DNA, c-ANCA vy p-
ANCA, factor reumatoideo, crioglobulinas y perfil para
SAF negativos, complemento sérico en rangos nor-
males. Presentd mala evolucion de forma progresiva:
poliserositis, anasarca, Sx urémico por lo que requirid
hemodialisis de rescate de forma trisemanal, insufi-
ciencia respiratoria aguda acompafiada de hemoptisis
y descenso de la Hemoglobina. Por esto ultimo, se rea-
liz6 TAC de térax donde se constaté infiltrado pseudo
nodular algodonoso de distribucion difusa mas acen-
tuado en region perihiliar bilateral, conformando un
patron de arbol en brote de la hemorragia alveolar y
derrame pleural bilateral. Debido a que se trataba de
un Sindrome Renopulmonar y ante la negatividad de
las causas mas frecuentes se solicit¢ anticuerpo contra
la membrana basal glomerular, el cual retorné positivo
con lo que se confirmd el diagnodstico de sindrome de
Goodpasture. Requirié bolos de metil prednisolona y
pulsos con ciclofosfamida con posterior mejoria clinica
franca, fue dada de alta con Prednisona 60 mg/dia.

Conclusion: Presentamos el caso clinico debido a que
es una patologia infrecuente, mas aun en mujeres y
que requiere un diagnostico precoz, ya que la forma
de presentacion clinica suele ser rapida y agresiva. Se
trata de una enfermedad con prondéstico sombrio, ge-
neralmente con requerimientos de inmunosupresores
de forma temprana para evitar el avance de la enfer-
medad.
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57. PACIENTE CON DIFICULTAD PROGRE-
SIVA PARA LA MARCHA. PRESENTACION
DE UN CASO

Susan Riquelme!’, Lourdes Roman', Jhonatan Losanto',
Yanira Yinde', Margarita Duarte'

'Departamento de Reumatologia, Hospital de Clinicas, San Lorenzo,
Paraguay

Introduccién: Las vasculitis ANCA asociadas son pa-
tologfas que pueden afectar a mdltiples érganos de
manera simultanea. La afeccion del sistema nervioso
periférico es la forma menos frecuente de presentacion,
no obstante muchas veces es la primera y Unica ma-
nifestacion.

Caso Clinico: Paciente de sexo femenino, de 55 afios
de edad, no conocida portadora de patologia de base,
con antecedente de lesiones purpuricas en miembros
inferiores, que iniciaron posterior a cirugia abdominal
programada. Tras 2 semanas del inicio de dichas lesio-
nes la paciente presentod debilidad progresiva y pares-
tesias de los cuatros miembros, acentuandose en los
miembros inferiores, sobre todo en el hemicuerpo de-
recho. Signos vitales normales. Al examen fisico llama-
ba la atencion la fuerza muscular global 3/5, lesiones
purpuricas, livedo reticularis en ambos miembros infe-
riores. En electromiografia se constatd polineuropatia
axonal severa motora y sensitiva de los 4 miembros a
leve predominio derecho. Laboratorios: Hb 10.1, Hto
32, Plaquetas 254.000 GB: 10.080 (N 75%, L:25%),
VSG: 42mm, PCR + 192, el perfil renal, hepatograma
y la orina simple normales, ANCA P + a titulo alto. Ha-
biendo descartado otras causas de polineuropatia, y la
presencia de anticuerpos positivos, recibié 5 bolos de
Metil Prednisolona con posterior terapia de induccion
con Ciclofosfamida mensual por 6 meses, con poste-
rior mantenimiento con Azatioprina con buena respues-
ta terapéutica.

Conclusion: La afeccion neurolégica de las vasculitis
es una forma infrecuente de presentacion, sin embargo
puede llegar a ser la Unica manifestacion de la enfer-
medad. Se trae a colacion este caso, en el que la pre-
sencia del anticuerpo ANCA P a titulos altos permitié
realizar el diagnostico etiologico de esta polineuropatia
y con esto establecer una adecuada terapéutica con
franca respuesta a la misma.

58. ENFERMEDAD DE TAKAYASU,
DESCRIPCION DE 3 CASOS

Marcos Vazquez', Carmen Montiel?, Jhonatan
Losanto’, Liz Torres?, Jhoana Coronel®, Isabel Acosta
Colman', Margarita Duarte!

'Servicio de Reumatologia Hospital de Clinicas, San Lorenzo,

Paraguay, 2Primera Catedra de Clinica Médica, Hospital de Clinicas,
San Lorenzo, Paraguay, *Segunda Catedra de Clinica Médica, Hospi-
tal de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay

Introduccién: La enfermedad de Takayasu es una vas-
culitis granulomatosa que compromete grandes vasos,
a predominio de los supra-aérticos; también pueden
verse afectados otros territorios, aunque en menor fre-
cuencia como los vasos renales, iliacos, tronco celiaco.
Es de caracter cronico, inflamatorio lo que da lugar en el
curso de su evolucion a estenosis, oclusiones, aneuris-
mas e isquemia arterial. Con predominio en mujeres jo-
venes. El diagnoéstico se asienta en las manifestaciones
clinicas, en funcién al érgano comprometido y a los ha-
llazgos imagenolégicos a nivel vascular. En cuanto a
su evolucion, es de caracter croénico y progresivo, con
episodios de recaida. Muchos requieren terapias en-
dovasculares de reperfusién, angioplastia o bypass
arterial, ademas de inmunosupresion. Presentamos
una serie de casos donde se analizan caracteristicas
clinicas y terapéuticas de pacientes con enfermedad
de Takayasu.

Materiales y métodos: Se presentan 3 pacientes con
diagndstico de enfermedad de Takayasu, segun crite-
rios del ACR, que estuvieron internados durante el afio
2016-2017 en los Servicios de Clinica Médica y en se-
guimiento por el Departamento de Reumatologia. Para
lo cual se cotejaron caracteristicas como el sexo, edad,
forma de presentacion, territorio vascular afecto y tra-
tamiento.

Resultados: Se pueden observar en la siguiente tabla.

Tabla1 Caracteristicas de pacientes incluidos en el estudio.

Caso 1 Caso 2 Caso 3
edad 41 39 45
sexo femenino femenino femenino
Formas de Gestante con Déficit de pulso en |Cambio de coloracion
presentacion | diferencia de presion miembros. miembro inferior de
en miembros forma aguda
comorbilidades |gestante, hipertensién |hipertension arterial | hipertension arterial
arterial
criterios ACR 4 4 4
localizacion de arterias renales y arteria femoral arteria iliaca primitiva
lesiones aorta infrarrenal superficial izquierda
izquierda, femoral
comun derecha,
tronco tibioperoneo
derecho
tratamiento angioplastia azatioprina, bypass
con stent anticoagulacion femoropopliteo,
anticoagulacion
biopsia negativa negativa negativa

Conclusiones: Se presentan dichos casos atendiendo
la relevancia de las diversas manifestaciones clinicas y
de los hallazgos imagenolégicos en funcion al territorio
vascular comprometido, ademés de la conducta parti-
cular tomada en el manejo de cada uno de ellos.
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