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Nodulosis subcutanea en artritis reumatoidea,
¢efecto paradojal?
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Artritis Reumatoidea 0198

Emilce del Milagro Garcia Nufiez, José Manuel Diaz Ochoa, Pablo Nicolas Vece, Ana Lucia Barbaglia
Navarro, Maria Constanza Bertolaccini, Luciana Gonzalez Lucero, Raul Sueldo, Verénica Bellomio

Hospital Angel C. Padilla

Presentacion del caso: Mujer de 59 afios con artritis reumatoidea
(AR) no nodular, diagnosticada en 2012 con factor reumatoideo
(FR) y anticuerpos antipéptido citrulinados (ACPA) positivos en al-
tos titulos. Entre 2014 y 2016 recibié metotrexato (MTX) asociado
aleflunomida (LFN) con buena respuesta. Tras infeccion respirato-
ria suspendio el tratamiento y discontinu6 controles. En 2020 con-
sulté por poliartritis simétrica de pequefias y grandes articulacio-
nes, rigidez matinal y limitacién funcional, con reactantes de fase
aguda (RFA) elevados. Reinicié tratamiento con MTX, LFN y glu-
cocorticoides, persistiendo actividad articular (DAS28: 5.9). Entre
2022 y 2024 recibié tofacitinib y etanercept, con falla secundaria
a ambos. Por refractariedad, en enero de 2025 inici6 tocilizumab
subcutaneo, con buena respuesta clinica inicial. Durante 2026, a los
18 meses de tratamiento presenté recaida articular (DAS28 6.3) y
aparicién progresiva de multiples nédulos subcutdneos en manos
no documentados previamente.

Discusion: Los ndodulos reumatoideos constituyen una manifes-
tacion extraarticular frecuente en AR, asociada principalmente a
seropositividad para FR/ACPA y a formas de mayor severidad. La
nodulosis acelerada se ha relacionado clasicamente con metotrexa-
to y menor frecuencia con leflunomida y agentes anti-TNF. Aunque
tocilizumab es eficaz en el control de la AR, se ha descripto progre-
sién acelerada de nodulosis durante el tratamiento, con aumento
del nimero y tamafio de los n6dulos, aparicién de nuevas lesiones
y tendencia a ulceracion. En esta paciente, la aparicién de néddulos
subcutaneos afios después de suspender MTX y durante la expo-
sicién a tocilizumab coincidié con pérdida secundaria de eficacia,
reactivacion poliarticular, elevacion de reactantes de fase aguda. El
principal desafio fue diferenciar una manifestacion extra articular
asociada a actividad de la AR de un posible fenémeno paradéjico
vinculado al farmaco.

Comentarios finales: La aparicion de n6dulos reumatoideos durante el tratamiento con tocilizumab cons-
tituye un fenémeno infrecuente y hasta el momento sélo se han documentado 5 casos. La cronologia entre
la administracion del fairmaco y la actividad de la enfermedad resulta fundamental antes de establecer cau-

salidad.

Revista Argentina de Reumatologia (2026). Vol 37 (Supl 1): 164-208

164

b



CASOS CLINICOS ADULTOS

Sindrome de hipersensibilidad a la sulfasalazina. A i, :
. . Artritis Reumatoidea 0166
propdésito de un caso

Tomas Quiroga, Eliana Avilan, Micaela Rodriguez, Santiago Dalto, Lucas Graziano, Emily Belén Diaz
Miranda, Anastasia Secco, Julieta Morbiducci, Aixa Lucia Mercé

Hospital Bernardino Rivadavia

Presentacion del caso: Paciente femenina de 52 afios con diagndstico de artritis reumatoidea de 2 afios
de evolucion, en tratamiento combinado con metotrexato y leflunomida con doble terapia de DMARDsc
(leflunomida y metotrexato). Debido a una alteracion persistente del hepatograma y ante la sospecha de
hepatopatia autoinmune, se suspendieron ambos farmacos y se indicé sulfasalazina como nueva estrategia
terapéutica, debido a su perfil de seguridad. Al mes de iniciado el tratamiento evoluciona con fiebre, rash
generalizado y oligoartritis, con necesidad de internaciéon por sospecha de eritrodermia. Se descartaron
causas infecciosas y se realizé una biopsia cutanea, cuyo resultado fue compatible con farmacodermia. El
cuadro se interpret6 como un sindrome de hipersensibilidad secundario a sulfasalazina. Se suspendio el
farmaco y se inicié tratamiento con glucocorticoides y antihistaminicos, con mejoria clinica progresiva. En
contexto de profilaxis por corticoterapia a altas dosis, la paciente recibié esquema TMS trisemanal. Un mes
y medio después, evoluciona con fiebre y deterioro de la funcién renal con un valor de creatinina de 5,09
mg/dl y urea de 131 mg/dl. El cuadro se interpreté como una probable nefritis tubulointersticial aguda se-
cundaria a la reaccidn de hipersensibilidad farmacolégica por sulfas. Se administraron pulsos endovenosos
de metilprednisolona de 500 mg por 3 dias con resolucidn clinica y normalizacion de funcién renal. Actual-
mente se encuentra en seguimiento por nefrologia, sin corticoterapia y funcidn renal normal.

Discusion: La sulfasalazina presenta, en general, un adecuado perfil de seguridad. Sus efectos adversos mas
frecuentes incluyen manifestaciones gastrointestinales y alteraciones hematoldgicas. Las reacciones de hi-
persensibilidad grave son infrecuentes y pueden manifestarse como sindrome de Stevens-Jonhson, DRESS o
nefritis intersticial. Esta tiltima puede presentarse de manera tardia, incluso varios meses después del inicio
de la exposicion al farmaco.

Comentarios finales: El caso destaca la importancia de reconocer la hipersensibilidad a sulfasalazina como
una complicacion infrecuente, pero potencialmente grave y con compromiso multiorganico. La suspension
precoz del farmaco y el inicio oportuno de inmunosupresién intensiva resultaron determinantes para la
evolucidn favorable. Estas presentaciones subrayan la importancia de la vigilancia clinica y del monitoreo
estrecho de pacientes en tratamiento con sulfasalazina, incluso luego de la resolucidn inicial de los sintomas.

Cuand9 .Ia piel plaqtea el desafio Artritis Reumatoidea 0170
en artritis reumatoidea

Florencia Tkaczuk, Leonel Ariel Berbotto, Catalina Pizarro, Rosana Quintana, Romina Nieto, Boris Kisluk,
Guillermo Berbotto

Hospital Escuela Eva Perén

Presentacion del caso: Hombre de 63 afios, trabajador rural, con antecedentes de diabetes tipo II e hi-
potiroidismo, consulté por cuadro de ocho meses de evolucién caracterizado por poliartritis simétrica y
lesiones cutdneas papulo-nodulares en miembros superiores (MMSS) e inferiores (MMII). Examen fisico:
desviacién cubital y sinovitis bilateral de carpos, 2° y 3° metacarpofalangicas, 2° y 3° interfalangicas proxi-
males, lesiones cutdneas papulo nodulares eritemato-violaceas, en distintos tiempos evolutivos, hiperpig-
mentadas, dolorosas, algunas costrosas y con signos de sobreinfeccién en MMSS y MMIL. Sin otros hallazgos
relevantes. Estudios complementarios: leucocitosis leve, elevacién de reactantes de fase aguda, factor reu-
matoideo de 1042 Ul/mL y anticuerpos antipéptidos citrulinados >500 U/mL. Serologias para VIH, hepatitis
By C, VDRL y PPD negativas. Radiografia de manos: desviacién cubital de las articulaciones metacarpofalan-
gicas, sin erosiones. Radiografia pies y térax sin alteraciones. Se diagnostica artritis reumatoidea (AR), inicia
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prednisona 10 mg/dia y analgésicos. Ante la severidad de las lesiones y dudas en establecer un diagndstico,
se realiza biopsia de piel para cultivo (bacterias, hongos y micobacterias: negativo) y anatomia patolégica,
posponiendo el inicio de DMARDs. Estudio anatomopatolégico: epidermis con acantosis, espongiosis e hi-
perqueratosis. La dermis evidencia intenso infiltrado inflamatorio neutrofilico perivascular, sin evidencia de
atipia, microorganismos ni vasculitis. La integracion de los hallazgos clinicos, microbiolégicos e histopatold-
gicos permiti6 establecer el diagndstico de dermatitis neutrofilica reumatoide (DNR). Se inici6 tratamiento
con colchicina mas metotrexate 20 mg semanales SC y acido félico 5 mg semanales con mejoria franca del
compromiso cutaneo-articular.

Discusion: La DNR es una manifestacion cutanea infrecuente de la AR, descrita principalmente en pacientes
con enfermedad seropositiva y, en la mayoria de los casos, de larga evolucién y elevada actividad inflamato-
ria. Clinicamente se caracteriza por papulas, placas o n6dulos eritematosos, generalmente simétricos, loca-
lizados en superficies extensoras de las extremidades, aunque su presentacion puede ser variable.

Comentarios finales: La DNR es una manifestacion extraarticular muy poco frecuente de la AR cuyo diag-
nostico requiere un alto indice de sospecha y una adecuada correlaciéon clinico-patoldgica. La exclusion de
procesos infecciosos resulta imprescindible antes de iniciar la inmunosupresién.

Pericarditis reumatoidea con taponamiento » :
. .. . .. . . Artritis Reumatoidea 0068
cardiaco y evolucion a pericarditis constrictiva:

un desafio diagndstico en la era de las terapias
biologicas

Maria Victoria Manucci’, Juan Eduardo Quintero?

1. Hospital Regional de Comodoro Rivadavia Dr. Victor Manuel Sanguinetti; 2. Sanatorio La Espafiola

Presentacion del caso: Introduccidon: La pericarditis es la manifestacién cardiaca mas frecuente de la artri-
tis reumatoidea (AR), aunque la enfermedad pericardica clinicamente manifiesta es infrecuente. El tapona-
miento cardiaco recurrente con progresion a pericarditis constrictiva constituye una presentacién excepcio-
nal. Caso: Paciente masculino de 51 afios con AR seropositiva (factor reumatoideo y anticuerpos anti-CCP),
poliarticular, erosiva, refractaria a multiples drogas modificadoras de la enfermedad, en tratamiento con
adalimumab desde 2015, con antecedente de tratamiento de infeccién tuberculosa latente previo al inicio
del biolégico. En septiembre de 2024 present6 taponamiento cardiaco que requirié pericardiocentesis de
urgencia. El estudio etioldgico, que incluy6 serologias virales, dosaje de adenosina desaminasa (ADA) en
liquido pericardico y pleural, cultivos para Mycobacteriums tuberculosis y anatomia patolégica del pericar-
dio, descarté etiologias infecciosas y neoplasicas. Se suspendi6 el anti-TNF, continuando con leflunamida.
En agosto de 2025 present6 recurrencia del compromiso pericardico con nuevo derrame, engrosamiento
pericardico y signos de insuficiencia cardiaca derecha. Los hallazgos clinicos e imagenolégicos fueron com-
patibles con pericarditis constrictiva, por lo que requirié realizaciéon de ventana pleuropericardica. Desde
entonces permanece clinicamente asintomatico, aunque persiste un derrame pericardico moderado en los
controles ecocardiograficos.

Discusion: La recurrencia del taponamiento cardiaco con evolucidn constrictiva en pacientes con AR es
excepcional. En individuos tratados con agentes bioldgicos, la exclusion de tuberculosis y otras infecciones
oportunistas constituye un paso diagnostico indispensable antes de atribuir el cuadro a actividad infla-
matoria de la enfermedad. En este paciente, la ausencia de evidencia microbiolégica, anatomopatolégica y
seroldgica de etiologias alternativas, junto con la evolucion clinica, respaldé el diagnéstico de pericarditis
reumatoidea como manifestacion extraarticular grave.

Comentarios finales: Este caso destaca que el taponamiento cardiaco recurrente y la evolucion hacia pe-
ricarditis constrictiva pueden representar una forma infrecuente de compromiso cardiaco por AR, incluso
durante terapia bioldgica prolongada. Su reconocimiento precoz y la exclusion sistematica de causas infec-
ciosas y neoplasicas son esenciales para orientar el tratamiento y mejorar el prondstico.
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Nefrgpatla tdbulo intersticial y enfermedad Enfermedad de Sjogren A0
de Sjogren

Oscar Gaspar Rodriguez, Rocio Nazha Segui, Maria Laura Gofii, Cristian Lara Benalcazar, Marco Mario
Mazzotta, Mariana Brusa, Jorge Luis Gonzdlez, Isaac Cadile, Laura Onetti, Eduardo Mussano

Hospital Nacional de Clinicas

Presentacion del caso: Paciente femenina de 45 afios, con antecedentes de enfermedad renal crdonica no fi-
liada, procedente del interior de la provincia de Cérdoba, con deterioro renal progresivo, que llega derivada
del Servicio de Nefrologia, por nefritis tibulo intersticial con acidosis tubular renal con sospecha etiolégica
de enfermedad autoinmune. Presenté compromiso renal severo: clearance de creatinina 36 ml/min (ERC
estadio 3b), acidosis metabdlica (pH 7,23, HCO3 15,7 mEq/L) y proteinuria de 24 h de 1856 mg, y TC de
abdomen y pelvis que evidencié nefrocalcinosis medular bilateral. Se practic6 biopsia renal: nefritis tubu-
lointersticial crdnica, nefrocalcinosis, atrofia tubular y fibrosis leve-moderada, glomeruloesclerosis global
del 6,2 %, sin lesiones vasculares significativas. El paciente a la anamnesis referia antecedentes de xeros-
tomia, xeroftalmia de dificil tratamiento. Ante la sospecha de enfermedad de Sjogren, se solicitan estudios:
biopsia de glandulas salivales menores con sialoadenitis linfocitica focal y focus score 4.5; ANA 1/5120 pa-
tron nuclear granular, anti-Ro60+, anti-Ro52+, anti-La+ y factor reumatoideo 174 Ul/ml. Ademats, se realiz6
ecografia de glandulas salivales (parotidas escala de grises grado 2 y submaxilares grado 1 OMERACT). Se
confirma enfermedad de Sjogren, segun criterios ACR/EULAR 2016. Se inici6 hidroxicloroquina 400 mg/
dia, bicarbonato 1500 mg/dia y prednisona a bajas dosis. Al presentar respuesta parcial se agregd micofe-
nolato mofetilo 1,5 g/dia, con buena respuesta clinica.

Discusion: El compromiso renal en la enfermedad de Sjogren primario ocurre en el 5-10 % de los casos y
se manifiesta predominantemente como nefritis tubulointersticial, pudiendo asociarse a nefrocalcinosis y
enfermedad renal crénica progresiva. La biopsia renal es fundamental para confirmar el diagnostico y guiar
el tratamiento inmunosupresor. El micofenolato mofetilo se ha utilizado con buenos resultados en nefritis
tubulointersticial refractaria o con deterioro de funcién renal, ofreciendo un perfil de seguridad favorable
en comparacion con otros agentes.

Comentarios finales: Este caso ilustra la importancia del trabajo multidisciplinario entre servicios y la
derivacién oportuna para la bisqueda activa de enfermedad autoinmune como la enfermedad de Sjégren
primario. El diagnéstico precoz y el inicio oportuno de inmunosupresiéon pueden modificar la evolucién
natural de la enfermedad.

Fibrinarica en plaquetas myectablt’e (i-PRF) Enfermedad de Sjogren  [OARE
para el tratamiento de la xerostomia en enfermedad

de Sjogren: reporte de un caso

Cecilia Alejandra Costa’, Maria Helena Fernandez? Maria Cecilia Cabafa?

1. CEMAFE; 2. Hospital Oncoldgico Iturraspe

Presentacion del caso: La xerostomia constituye uno de los sintomas mas frecuentes e incapacitantes de
la enfermedad de Sjogren (ES), con un impacto significativo sobre la calidad de vida. Las estrategias tera-
péuticas actualmente disponibles son insuficientes, lo que pone de manifiesto la necesidad de desarrollar
nuevas opciones terapéuticas. La fibrina rica en plaquetas inyectable (i-PRF) representa una alternativa
innovadora para el tratamiento de la xerostomia. El i-PRF comparte con la saliva componentes bioldgica-
mente activos, como factores de crecimiento, inmunoglobulinas y proteinas implicadas en la reparacion de
los tejidos, y ha demostrado una liberacion sostenida de factores de crecimiento, ademas de favorecer la
migracion celular mediante la induccidn de colageno tipo I y la expresion del ARN mensajero del factor de
crecimiento transformante f3. La evidencia sobre el uso de i-PRF para el tratamiento de la xerostomia asocia-
da a la ES es ain muy limitada. El objetivo de este trabajo fue describir la evoluciéon clinica de una paciente
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con ES tratada mediante infiltracién local de i-PRF en mu- [veme e e N s
cosa oral para el manejo de la xerostomia. Caso clinico: Fe- [3* . i N A
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de Sjogren (ACR/EULAR 2016) en julio del 2025. Present6

mucositis grado II (edema, erosiones, dolor y ardor bucal), sequedad ocular, fatiga, poliartritis y fendmeno
de Raynaud. Laboratorio: FAN 1/320 moteado grueso, C3: 136; C4: 12; anti-Ro/SSA y anti-La/SSB positivos;
anti-DNA, anti-SM, anti-RNP, anticentromero, y Scl70 negativos. BGSM: focus score >=1, area evaluada >=8
mm?, con infiltrado linfoplasmocitario periductal y dilatacién ductal. Tratamiento sintomatico ehidroxiclo-
roquina 200 mg/dia. Otorg consentimiento informado para la realizacion de i-PRF y para la publicacion
de los datos clinicos. Material y métodos: Se constituy6 un equipo multidisciplinario: reumatoéloga, estoma-
téloga y bioquimica. Se obtuvo i-PRF a partir de 18 ml de sangre venosa periférica, en tubos secos de 9 ml,
sin anticoagulante ni activador. La muestra fue centrifugada en una centrifuga validada para concentrados
plaquetarios, utilizando un protocolo de baja velocidad. Se recuperaron 4 ml de i-PRF. Previa aplicacion de
lidocaina spray, se administré i-PRF, con microinyecciones submucosas en forma de habones, respetando
una separacion de 5 mm entre cada punto de puncidn. Se infiltr6 de manera uniforme en: mucosa labial
superior e inferior 1 ml, mucosa yugal bilateral 2 ml y piso de la boca 1 ml, volumen total: 4 ml. Se indic6
dieta fria por 24 h y paracetamol en caso de molestias. Se realizaron 4 sesiones de i-PRF, con intervalos de
4 semanas (diciembre 2025-marzo 2026), seguidas de controles mensuales sin nuevas aplicaciones hasta
julio de 2026. Los resultados se evaluaron mensualmente comparando variables clinicas: cuestionarios ESS-
PRI, OHIP-14, XQ, escala de Challacombe y sialometria no estimulada durante 5 min. Resultados: ESSPRI:
reduccion relativa aproximada del 68 %. OHIP-14: reduccion relativa aproximada del 91 %. XQ: descendi6
de 18 a 4 puntos, reduccién relativa aproximada del 78 %. Escala de Challacombe: mejoria progresiva de la
sequedad oral, pasando de leve a normal. Sialometria no estimulada: incremento del flujo salival de 0,84 ml/
min al inicio a 1,32 ml/min en el tltimo control, con fluctuaciones durante el seguimiento. No hubo eventos
adversos locales ni sistémicos relacionados con la infiltracion.

Discusion: La infiltracion local con i-PRF en mucosa oral fue segura y se asoci6é con mejoria clinica de la
xerostomia. Estos hallazgos deben interpretarse con cautela, ya que no puede descartarse la influencia del
tratamiento sistémico, la evolucion natural de la enfermedad o el efecto placebo. Se justifican estudios pros-
pectivos controlados y con mayor nimero de pacientes para confirmar su rol terapéutico.

Enfermedad de Sjogren dificil de manejar Enfermedad de Sjogren OB

Florencia Valdez Donelli, Emilce Schneeberger, Fernando Dal Pra, Carla Lallopizzo, Gustavo Citera

IREP

Presentacion del caso: Paciente de 32 afios de edad, quien debuta en 9/2021 con fiebre, astenia, fatiga,
mialgias, sintomas sicca, poliartritis, tumefaccion parotidea asimétrica, linfadenopatias y alteraciones del
laboratorio (linfopenia moderada 764 /uL, reactantes de fase aguda -RFA- elevados, hipertransaminasemia,
hipergammaglobulinemia 3 g % policlonal, ANA + 1/320, anti-Ro y anti-La + >200 U/mL). El cuadro fue
interpretado como enfermedad de Sjogren (ES) [criterios de clasificacion ACR/EULAR 2016: 4 puntos, ESS-
DAI: 21]. Se inicia tratamiento con glucocorticoides (GC) 40 mg/dia y metotrexato (MTX) 15 mg/semana, y
ante la falta de control adecuado, en 11/2021 se indica rituximab (RTX) con éxito terapéutico y remision. A
5 meses del RTX, reactiva su enfermedad, por lo cual se indica nuevo pulso de RTX, pero en esta oportunidad
la paciente presenta reaccidn alérgica sistémica secundaria a la infusién. Continua tratamiento con MTX 25
mg sc/semana, hidroxicloroquina 400 mg/dia y GC en dosis bajas. En 11/2022 inicia abatacept (ABA) 125
mg sc/semana con adecuado control de la actividad de la enfermedad, se suspenden GC y se intenta reducir
dosis de MTX sin éxito. En 11/2025, a pesar de la buena adherencia terapéutica, la paciente presenta brote
(artritis, mialgias, fiebre, adenopatias, rash cutaneo, RFA elevados, linfopenia), se aumenta dosis de pred-
nisona a 20 mg/dia y se asocia micofenolato mofetil, iniciando con dosis de 500 mg/dia, pero se suspende
debido a intolerancia gastrointestinal (vomitos, diarrea). En 2/2026, debido a la severidad de su enferme-
dad de base, se decide combinar ABA con belimumab (BEL) 200 mg sc/semana, y continuar con el resto del
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tratamiento. La paciente presenta respuesta parcial y normalizacion del nivel de gammaglobulina. Ante la
falta del control completo de la enfermedad, en 3/2026, sospechandose la posibilidad de portacién del po-
limorfismo de proteinas supresoras de la sefnalizacion de citoquinas (SOCS), se decide rotar ABA y BEL por
upadacitinib 15 mg/dia con excelente respuesta, siendo posible la suspension de GC.

Discusion: Este caso clinico fue interpretado como una ES dificil de manejar; sin embargo, este concepto
no ha sido publicado en la literatura adn; aunque existen varios reportes de casos refractarios. Ante la im-
posibilidad de alternativas terapéuticas se decidié combinar dos DMARD-b, situaciéon también escasamente
reportada. Finalmente, se pensé en la posible desregulacidon de las SOCS que funcionan como inhibidores
intracelulares criticos de la sefializacion de la via janus kinasa/transductor de sefal y activador de la trans-
cripcién (JAK-STAT), condicion que se reconoce cada vez mas como un rasgo molecular central en la patogé-
nesis de multiples enfermedades reumaticas.

Comentarios finales: Llamamos la atencidn sobre una paciente con ES severa y refractaria que alcanzé la
remision sostenida con un inhibidor de Jak1.

Espectro del compromiso renal en enfermedad de .
. , , Enfermedad de Sjogren 0178
Sjogren: desde tubulopatias hasta glomerulopatias.

Serie de casos y actualizacion

Graciela Betancur’, Yamila Russo?, Valeria Alberton?, Hernan Ariel Molina Merino?', Daniela Galnares?,
Eva Victoria Javier Gelatti?, Patricia Velasco? Mayra Etcheverry?, Alejandra Abalo? Maria Julia Papagno?,
Sabrina Arguello?, Agostina Llarens?, Lucia Peirano?, Matias Garcia?, Irene Sorokin?, Silvia Dipietrantonio?,
Adrian Estevez?

1. Instituto CER, Quilmes; 2. Hospital de Alta Complejidad en Red El Cruce Dr. Néstor Kirchner

Presentacion del caso: El compromiso renal en la enfermedad de Sjogren (ESj) es infrecuente, variado y sub-
diagnosticado. La acidosis tubular renal (ATR) es la forma caracteristica. Las formas glomerulares, particular-
mente la enfermedad por cambios minimos, son raras y pueden plantear desafios diagnoésticos, especialmen-
te cuando preceden a las manifestaciones sistémicas. Presentamos una serie de casos que ilustran distintos
patrones de afectacion renal en ESj. Caso 1: Mujer de 43 afios, con ESj desde 2009 confirmado por biopsia de
glandula salival, anti-Ro52 /60 negativos, compromiso renal tubular sin proteinuria, hipokalemia persistente y
trastorno acido-base, compatible con ATR. Requirié reposicién cronica de potasio e inmunosupresion con aza-
tioprina, con estabilidad clinica. Caso 2: Mujer de 34 afios con sindrome nefrético e insuficiencia renal aguda
desde 2012. Interpretada como glomerulopatia con cambios minimos, evolucioné con corticodependencia y
multiples recaidas. Requiri6 nueva biopsia renal que permiti6 reinterpretar el cuadro como glomeruloescle-
rosis focal y segmentaria variante colapsante. En el seguimiento desarroll§ artritis, autoanticuerpos (anti-Ro/
La positivos) y compromiso glandular, diagnosticandose ES;j. Evoluciona con funcidn renal conservada y pro-
teinuria baja en descenso de corticoides. Caso 3: Mujer de 43 afios con debut en 2022 con sindrome nefrético.
Biopsia renal compatible con enfermedad por cambios minimos. Evoluciona con recaidas corticodependien-
tes. Posteriormente desarroll6 artritis, rash cutaneo y positividad para anti-Ro/La, confirmandose ES;j. Actual-
mente en remisién renal con hidroxicloroquina. Caso 4: Mujer de 58 afos con ESj desde 2018. Fan + 1 /320
moteado, Lar 512 U/mL. Recibi6 tratamiento con hidroxicloroquina 200 mg/dia con buena evolucién. Durante
controles se detecta creatinina en aumento progresivo hasta valor 1.9 mg/dl con indicacién de biopsia renal y
hallazgo de glomerulopatia mediada por anticuerpos con patron de lesién mesangial, depdsitos de IGG y c3 a
nivel del mesangio. Inicié micofenolato oral con buena tolerancia y estabilidad renal a la fecha.

Discusion: La afectacion renal en ESj es una complicacion cuya prevalencia reportada varia ampliamente,
del 18,4 % al 67 % segun los criterios diagnosticos y la poblacidn. La lesién histolégica caracteristica es la
nefritis tubulointersticial, que se manifiesta como ATR, defectos hidroelectroliticos y, en casos avanzados,
insuficiencia renal. Aunque menos frecuentes, las formas glomerulares han sido documentadas, incluyen-
do la glomerulonefritis membranoproliferativa y la nefropatia por IgA, a menudo asociadas a crioglobuli-
nemia y un mayor riesgo de linfoma. Los casos clinicos reportados en esta serie reflejan la heterogeneidad
del compromiso renal en ESj. Mientras que la tubulopatia representa la forma clasica, las glomerulopatias
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— podocitopatias, cambios minimos y GEFS colapsante— son presentaciones atipicas que pueden preceder
al diagndstico sistémico, por lo que la evolucién longitudinal y la reevaluacién inmunoldgica son claves para
el diagnostico.

Comentarios finales: El compromiso renal en ESj presenta un amplio espectro. El reconocimiento de for-
mas glomerulares atipicas es fundamental para optimizar el manejo y mejorar el pronéstico. No se dispone
de una guia clinica de este compromiso en ESj, lo cual aumenta la necesidad de sospecha por el reumatdlogo
tratante y seguimiento multidisciplinario para su correcto tratamiento.

Acidosis tubular renal distal asociada a sindrome .
. . Enfermedad de Sjogren 0164
de Sjogren: dos caras de una misma entidad

Agostina Storniolo, Laura Galvan

Hospital Dr. Guillermo Rawson

Presentacion del caso: Se presentan dos pacientes con sindrome de Sjogren (SjD) y acidosis tubular renal
distal (ATRd), con formas de presentacidn clinica diferentes. Caso 1: paciente de 34 afios, con antecedentes
de hipotiroidismo y nefrocalcinosis, que ingres6 para reemplazo total de cadera por fractura bilateral. En
el postoperatorio se evidencid acidosis metabdlica severa hiperclorémica con pH 7,21, HCO3 11,3 mEq/L,
hipokalemia leve y pH urinario de 6,5. La ecografia renal mostré nefrocalcinosis bilateral con reduccién del
espesor parenquimatoso. El perfil inmunolégico presenté ANA 1/320 y anti-Ro >200 U. El test de BUT fue
de 8 segundos. Se establecié diagndstico de SjD asociado a ATRd, se inicié tratamiento alcalinizante con
bicarbonato y citrato de potasio, ademas de hidroxicloroquina y micofenolato. Caso 2: paciente de 36 afos
con enfermedad renal crénica y SjD de tres afios de evolucion, que consulté por cuadriparesia progresiva
y disfagia. Present6 acidosis metabdlica severa hiperclorémica con pH 7,08, HCO3 6,09 mEq/L, hipokale-
mia severa y pH urinario de 7,5. Se interpreté como ATRd asociada a SjD, con compromiso neuromuscular
secundario a hipokalemia severa. Presentaba ESSDAI de 13. Recibi6 reposicion de potasio, bicarbonato y
citrato de potasio, ademas de pulsos de glucocorticoides, con posterior tratamiento inmunosupresor, pre-
sentando evolucion clinica y bioquimica favorable.

Discusion: El SjD es una enfermedad autoinmune que afecta glandulas exocrinas principalmente salivales
y lagrimales produciendo el sindrome de sicca pero puede presentar manifestaciones extraglandulares. El
compromiso renal es infrecuente y se manifiesta principalmente como nefritis tubulointersticial y alteracio-
nes de la funcién tubular, entre ellas ATRd. Esta se caracteriza por incapacidad para acidificar adecuadamen-
te la orina, generando acidosis metabdlica hiperclorémica, hipokalemia y pH urinario inapropiadamente
elevado. La acidosis cronica, asociada a hipercalciuria e hipocitraturia, favorece la apariciéon de nefrocalci-
nosis y litiasis. Asimismo, la hipokalemia severa puede producir debilidad muscular y cuadriparesia. Los
casos presentados evidencian dos expresiones clinicas diferentes de una misma alteracién tubular: una
evolucion predominantemente cronica con nefrocalcinosis y deterioro renal, y una presentaciéon aguda con
compromiso neuromuscular. El tratamiento requiere correcciéon de la hipokalemia y alcalinizacién, mien-
tras que en pacientes con actividad sistémica puede ser necesario asociar tratamiento inmunomodulador.

Comentarios finales: La ATRd es una manifestacion renal infrecuente del SjD que puede presentar con-
secuencias metabdlicas, renales y neuromusculares graves. Su reconocimiento precoz permite instaurar
tratamiento adecuado y prevenir complicaciones potencialmente irreversibles.

Compromiso audiovestibular progresivo como _ 0907
manifestacion inicial de enfermedad de Sjogren Enfermedad de Sjogren -

seronegativa: reporte de un caso
Edis Emanuel Ortigoza Aquino, Gladys Mariela Zarza Torres

Hospital Central del Instituto de Prevision Social
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Presentacion del caso: Mujer de 46 afios, docente, sin hipertension arterial ni diabetes mellitus, con tinni-
tus derecho iniciado en marzo de 2025, 7 meses antes de la primera consulta, seguido de pérdida auditiva
progresiva, artralgias en manos, fatiga. Las audiometrias seriadas evidenciaron hipoacusia sensorioneural
derecha severa a profunda y compromiso auditivo leve a moderado del oido izquierdo. La videonistagmo-
grafia mostro vestibulopatia periférica unilateral derecha y sindrome vestibular deficitario derecho. La re-
sonancia magnética de encéfalo informé parénquima cerebral normal y signos de conflicto neurovascular
acustico-facial bilateral; una resonancia 3 Tesla posterior mostré hallazgos sugestivos de hidrops endolin-
fatico derecho. Negaba xerostomia, xeroftalmia, artralgias y tumefaccion parotidea. ANA, anti-DNA, anti-
Ro/SSA, anti-La/SSB, factor reumatoide y ANCA fueron negativos. La ecografia de glandulas salivales fue
normal. La biopsia de glandula salival menor demostro sialoadenitis crénica focal, Chisholm y Mason grado
4, con dos o mas focos, compatible con enfermedad de Sjogren seronegativa. Las serologias para VIH, hepa-
titis B y C, toxoplasmosis, citomegalovirus, Chagas y leishmaniasis fueron negativas. Ante la progresion del
compromiso audiovestibular se inici6 bolos de metilprednisolona 500mg por 3 dias y luego prednisona en
dosis descendente, luego ciclofosfamida intravenosa; recibi6 un primer pulso de 1.000 mg y se programaron
pulsos mensuales. Al cierre del reporte permanecia en seguimiento clinico-audiométrico, sin control audio-
métrico posterior disponible por dificultad de acceder a dicho estudio. Tras primer ciclo con ciclofosfamida,
la paciente muestra una mejoria en la audicidn sugestiva, mejoria de las artralgias y fatiga.

Discusion: La hipoacusia sensorioneural es una manifestaciéon que se puede presentar en enfermedades
autoinmunes como lupus, artritis reumatoide y sindrome de Sjogren. En el sindrome de Sjogren constituye
una afectacién extraglandular poco conocida y puede preceder a los sintomas sicca. Los mecanismos pro-
puestos incluyen anticuerpos, deposito de inmunocomplejos, microvasculitis y dafio de la estria vascular o
del ganglio espiral. Las formas seronegativas representan un desafio diagnéstico, por lo que la biopsia de
glandula salival menor puede resultar determinante. La asociacién con tinnitus, vestibulopatia e hidrops
endolinfatico exige excluir causas autoinmunes, infecciosas y estructurales. Ademas, en la audiometria la
sospecha se acrecienta cuando afecta a las frecuencias altas. La evidencia terapéutica es limitada y se basa
principalmente en corticoides y otros inmunosupresores como metotrexato, ciclofosfamida, rituximab, en
cuadros graves o progresivos.

Comentarios finales: La pérdida auditiva progresiva, asimétrica y acompafiada de sintomas vestibulares
debe motivar la busqueda de una enfermedad autoinmune sistémica, aun sin sintomas sicca ni autoanti-
cuerpos especificos. Este caso resalta el valor del abordaje multidisciplinario y de las audiometrias seriadas
para documentar objetivamente la evolucién y la respuesta terapéutica.

Erjfc.ermedad r,eIaCI_onad’a con IgG4: hete:rogenelrdat.j T —— 0054
clinica, desafios diagnosticos y abordaje terapéutico.

Serie de cinco casos

Maria Antonella Hipedinger, Juan Manuel Vandale, Marina Oliver

Hospital Privado de Comunidad, Mar del Plata

Presentacion del caso: Se presenta una serie retrospectiva de cinco pacientes con diagndstico de enfer-
medad relacionada con IgG4 (ER-IgG4), evaluados entre 2018 y 2026 en el Servicio de Reumatologia del
Hospital Privado de Comunidad de Mar del Plata. Cuatro eran hombres y la mediana de edad al diagnéstico
fue de 54 afios (rango: 35-78). La enfermedad mostr6 un compromiso multiorganico y una marcada hete-
rogeneidad clinica. Los 6rganos afectados incluyeron pancreas (n=2), glandulas salivales y/o lagrimales
(n=4), ganglios linfaticos (n=2), piel (n=1), 6rbita (n=1), sistema nervioso central (n=1), aorta abdominal
(n=1), mediastino (n=1) y senos paranasales (n=1). En uno de los pacientes, la enfermedad simulé una neo-
plasia pancreatobiliar y motivé una duodenopancreatectomia antes de establecer el diagndstico definitivo.
Otro presenté compromiso orbitario corticodependiente, mientras que un tercer paciente asocio6 artritis
reumatoidea con afectacién vascular y neuroldgica. Cuatro pacientes presentaron elevacion de 1gG4 sérica;
sin embargo, uno mantuvo niveles normales, pese a hallazgos clinicos, radiolégicos e histopatolégicos com-
patibles con la enfermedad. El diagndstico se establecié mediante la integracion de los hallazgos clinicos, de
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laboratorio, anatomopatolégicos y por imagenes. Todos los pacientes recibieron tratamiento con glucocor-
ticoides. Como estrategia ahorradora se utilizaron micofenolato mofetil o metotrexato y, en tres casos con
enfermedad multiorganica, refractaria o corticodependiente, se indicé rituximab, con adecuada respuesta
clinica y control de la actividad inflamatoria.

Discusion: La ER-IgG4 constituye un desafio diagnéstico debido a su baja prevalencia, su presentacion cli-
nica variable y su capacidad para simular enfermedades neoplasicas, infecciosas y otras enfermedades in-
munomediadas. Esta serie refleja la diversidad de manifestaciones clinicas de la enfermedad y destaca que
la elevacién sérica de 1gG4, si bien es un elemento de apoyo, no es indispensable para el diagnostico, el cual
debe basarse en la integracién de los hallazgos clinicos, histopatolégicos, seroldgicos y por imagenes.

Comentarios finales: La ER-IgG4 debe considerarse dentro de los diagndsticos diferenciales de lesiones
pseudotumorales y cuadros inflamatorios de etiologia incierta con compromiso multiorganico. El recono-
cimiento temprano y el abordaje multidisciplinario permiten evitar procedimientos invasivos innecesarios,
limitar el desarrollo de fibrosis irreversible e instaurar un tratamiento oportuno. Nuestra experiencia re-
afirma la necesidad de un alto indice de sospecha clinica y respalda el uso de rituximab en pacientes con
enfermedad refractaria, multiorganica o dependiente de glucocorticoides.

Ma§ alla del sindrome fie Reynold§ enuna ES / EMTC /5. de Superp.  [0ETY
paciente con compromiso hepatobiliar autoinmune

complejo y esclerosis sistémica difusa

Carola Soliz Cordero

Caja Nacional de Salud Regional Potosi

Presentacion del caso: Mujer de 53 afios, profesora en una
comunidad minera de gran altitud, expuesta a silice, con-
sulté por hiperpigmentaciéon cutanea y prurito de 2 afios.
Referia fendmeno de Raynaud de 4 afios sin evaluacion pre-
via, ademas de disfagia, reflujo gastroesofagico y tos seca
cronica. Presentdé microstomia, esclerodactilia proximal, es-
clerosis cutanea difusa (mRSS 15/51) e hiperpigmentacién
generalizada. La capilaroscopia mostr6 patrén esclerodér-
mico activo. ANA AC-4, anti-Ro52 positivo, anti Scl-70, an-
ticentromero y anti-RNA polimerasa III negativos. Cumplio
criterios ACR/EULAR 2013 (engrosamiento cutaneo proxi-
mal a MCF 9, Raynaud 3, capilaroscopia 2 y EPI 2; total 16), Figura 2. Compromiso visceral asociado a esclerosis sistémica.
clasificAindose como esclerosis sistémica difusa. Evidencié
enfermedad pulmonar intersticial con patrén de neumonia
intersticial no especifica en tomografia de alta resolucién,
patrén restrictivo y alta probabilidad ecocardiografica de
hipertensién pulmonar. El estudio hepatoldgico evidencié
patron colestasico, con AMA-M2 y anti-LKM positivos, junto
con elevacion de IgG. Estos hallazgos sustentaron el diagnoés-
tico de colangitis biliar primaria. Obtuvo 6 puntos en el score
simplificado del IAIHG, compatible con hepatitis autoinmune
probable. La colangiorresonancia mostré estenosis multifoca-
les y dilataciones saculares, con patrén arrosariado compatible con colangiopatia esclerosante. Se establecié
el diagndstico de sindrome de Reynolds en una paciente con esclerosis sistémica difusa, asociado con hepatitis
autoinmune probable y hallazgos compatibles con colangiopatia esclerosante. Se inicié dcido ursodesoxicélico
y micofenolato mofetilo, con mejoria clinica y bioquimica y estabilidad pulmonar a los 6 meses.

Figura 1. Manifestaciones clinicas y microvasculares de la esclerosis sistémica difusa.
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Discusion: Este caso trasciende el sindrome de Reynolds clasico. La coexistencia de esclerosis sistémica
y colangitis biliar primaria, asociada con hepatitis autoinmune probable y una colangiopatia esclerosan-
te constituye una asociacidon excepcional y escasamente reportada. Destaca la enfermedad pulmonar y la
probabilidad ecocardiografica de hipertensiéon pulmonar en ausencia de los autoanticuerpos especificos
clasicos. La positividad para anti-Ro52 se ha asociado con compromiso pulmonar y progresion de la EPI. La
atribucion del fendmeno de Raynaud a las condiciones climaticas probablemente retrasé el diagnoéstico. La
residencia en una comunidad minera sugiere exposicion a silice como factor relacionado con la autoinmu-
nidad y la esclerosis sistémica.

Comentarios finales: Este caso ilustra una presentacion infrecuente de la esclerosis sistémica con compro-
miso hepatobiliar complejo, asociado a compromiso visceral agresivo en una paciente anti-Ro52 positivo y
negativo para los autoanticuerpos especificos clasicos. Resalta la necesidad de investigar manifestaciones
hepatobiliares atipicas y considerar la exposicién a silice en fenotipos complejos.

El desaflo de Ia. esclerosis cutanea rapidamente ES / EMTC /5. de Superp.  [ORR
progresiva: serie de tres casos

Daniela Carolina Galnares, Eva Victoria Javier Gelatti, Mayra Etcheverry, Alejandra Abalo, Sabrina
Arguello, Maria Julia Papagno, Irene Sorokin, Graciela Betancur, Patricia Velasco, Matias Garcia, Agostina
Llarens, Lucia Peirano, Hernan Ariel Molina Merino, Amalia Schiel, Adrian Estévez

Hospital de Alta Complejidad en Red El Cruce Dr. Néstor Kirchner

Presentacion del caso: Caso 1: Mujer de 64 afios con escle-
rosis cutanea progresiva generalizada de 6 meses, con com-
promiso circunferencial de térax, abdomen y extremidades
(respeta zonas acras), que progresé a lesiones ampollares.
Presenta disnea funcional clase I1I-IV atribuida a restriccién
parietal, se descarta compromiso visceral. FAN 1/160 pa-
tron moteado fino (AC-4), ENA negativos. Sin fenémeno de
Raynaud, capilaroscopia sin patron de esclerodermia (SD).
Biopsia: hialinizacién dérmica compatible con morfea. Diag-
nostico: morfea panesclerotica, refractaria a micofenolato
mofetil y ciclofosfamida. Se inicié tocilizumab, con buena
respuesta clinica. Caso 2: Mujer de 62 afios con esclerosis
cutanea progresiva en placas extensas en dorso, abdomen y
flancos, respeta zonas acras. Se descarté compromiso de otros drganos. FAN 1/80 patrén moteado fino
(AC-4), ENA negativos. Sin fenémeno de Raynaud, capilaroscopia sin patrén SD. Biopsia compatible con
morfea. Diagnoéstico: morfea generalizada. Recibié metotrexato y ciclofosfamida, con evolucion refractaria.
Posteriormente inicié azatioprina y corticoides, con respuesta clinica parcial. Caso 3: Mujer de 47 afios con
esclerosis cutanea de rapida progresion en extremidades, térax y abdomen, asociada a esclerodactilia, fend-
meno de Raynaud y artralgias. FAN 1/320 patr6n moteado (AC-4/5), ENA negativos, anticuerpos anti-ARN
polimerasa III positivos. Capilaroscopia con patrén SD tardio. Sin compromiso visceral. Biopsia compatible
con esclerodermia/morfea. Diagndstico: Esclerosis sistémica. Refractaria a metotrexato y micofenolato mo-
fetil. Actualmente en tratamiento con ciclofosfamida y rituximab.

Discusidn: La morfea es una enfermedad poco frecuente de naturaleza autoinmune caracterizada por fi-
brosis de la piel y depoésito de colageno. Su diagnoéstico es clinico y varia desde formas superficiales y cir-
cunscritas a lesiones profundas y discapacitantes. Cuando se extiende a 3 o mas regiones anatémicas se
clasifica como generalizada, siendo la variedad panesclerdtica aquella que presenta compromiso profundo.
La esclerosis sistémica se caracteriza por vasculopatia, inflamacidn y fibrosis de la piel y 6rganos internos,
esto ultimo determina su alta morbimortalidad. La presencia de anticuerpo anti-ARN pol 3 correlaciona con
rapida progresion y mayor riesgo de crisis renal. Cuando las lesiones cutaneas son extensas, el diagndstico
diferencial entre estas entidades puede resultar dificultoso aunque necesario, ya que presentan diferente
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evolucidn, prondstico y estrategia terapéutica. La ausencia de compromiso acro, fendmeno de Raynaud y
compromiso visceral resultaron determinantes para el diagndstico diferencial, ya que los resultados histo-
l6gicos no fueron concluyentes. Respecto al tratamiento, en los pacientes con morfea se decidié en base a la
progresion, extension y profundidad de las lesiones, priorizar inmunosupresores convencionales (caso 1y
2), escalando a tocilizumab en el caso 1. En el caso 3, ES la conducta fue mas agresiva desde el inicio (ciclo-
fosfamida, rituximab) por comportamiento rapidamente progresivo.

Comentarios finales: En pacientes con esclerosis cutanea rapidamente progresiva, ninguna herramienta
diagndstica debe interpretarse de forma aislada. La integracion de los hallazgos clinicos, serolégicos, capila-
roscopicos e histopatolégicos resulta esencial para establecer el diagndstico correcto, definir el prondstico
y la conducta terapéutica.

Evolucion fur.1C|o.na! re.splratorla.en- una paciente ES / EMTC /5. de Superp. [T
con esclerosis sistémica y psoriasis tratada con

secukinumab: reporte de un caso

Natalia Rivarola®, Karin Natali Saravia Chocobar?, Nadia Reta?, Juan Pablo Vinicki’

1. Unidad de Reumatologia, Hospital Zonal General de Agudos Dr. Isidoro Iriarte; 2. Unidad de Dermatologia, Hospital Zonal Gene-
ral de Agudos Dr. Isidoro Iriarte, Quilmes

Presentacion del caso: Paciente con diagnostico inicial de enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC),
caracterizada por FAN 1/1280, anti-RNP positivo, fendmeno de Raynaud, acroesclerosis y artritis, que du-
rante la evolucién desarrollé microstomia y enfermedad pulmonar intersticial (EPI), configurando poste-
riormente un fenotipo de esclerosis sistémica. Presentaba ademas psoriasis confirmada por biopsia, con
actividad cutanea significativa (PASI 14, BSA 9 %, NAPSI 24). Ante respuesta inadecuada a leflunomida,
con persistencia del compromiso articular y cutaneo, en junio de 2025 se inicié secukinumab 150 mg. A
los tres meses se documento respuesta cutanea completa (PASI 100), sin lesiones activas, y resolucion del
compromiso articular (NAD 0, NAT 0). El seguimiento funcional respiratorio seriado mostré un incremento
progresivo de la capacidad vital forzada (FVC: 61 % basal, 63 % a los 6 meses y 69 % a los 12 meses) y del
FEV1 (72 %, 74 % y 81 %, respectivamente), mientras que la DLCO present6 un descenso durante el mismo
periodo (69 %, 63 % y 59 %). Ante la caida de la DLCO se descartaron hipertensién pulmonar y enfermedad
tromboembolica pulmonar. La tomografia computada de térax de control evidencié persistencia de alte-
raciones intersticiales de distribucidn subpleural bilateral, con patrén reticulonodulillar y areas en vidrio
esmerilado.

Discusion: Secukinumab, inhibidor de IL-17A, no constituye un tratamiento aprobado para la esclerosis
sistémica ni para la EPI asociada. En esta paciente su indicacién estuvo determinada por la persistencia del
compromiso cutdneo-articular concomitante. Durante el seguimiento, se observé una evolucién funcional
respiratoria discordante, caracterizada por un incremento sostenido de la FVC y del FEV1, asociado a des-
censo de la DLCO y persistencia de las alteraciones tomograficas. El incremento de la FVC constituye un
hallazgo de interés en el contexto de una EPI asociada a un fenotipo de esclerosis sistémica; sin embargo, la
evolucidn discordante de los parametros funcionales y la persistencia del compromiso radiolégico impiden
interpretar estos resultados como evidencia de mejoria global de la enfermedad pulmonar o establecer una
relacion causal con el tratamiento.

Comentarios finales: En una paciente con EMTC con evolucién hacia un fenotipo de esclerosis sistémica,
EPI y psoriasis con compromiso articular, el tratamiento con secukinumab se asocié con una respuesta
cutaneo-articular completa y un incremento sostenido de la FVC durante 12 meses de seguimiento, pese al
descenso de la DLCO y la persistencia de alteraciones tomogréficas. La evolucién observada constituye un
hallazgo clinico exploratorio que genera la hipétesis de un posible efecto de la inhibicién de IL-17A sobre
determinados parametros funcionales respiratorios, cuya reproducibilidad y relevancia clinica deberan eva-
luarse en estudios con disefios adecuados.
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Escle['03|s S|ster.n|c.a dlfu.sa y adt’enocarcmoma ES / EMTC /5. de Superp.  [NARIR
de prostata: ;coincidencia o fenomeno
paraneoplasico?

Marianela Nicola, Emilce Fonseca, Mariano Palatnik, Maria Lorena Brance

Centro de Reumatologia y Enfermedades Oseas

Presentacion del caso: Paciente masculino de 68 afios, tabaquista, con cinco meses de evolucion de es-
clerosis cutanea progresiva con compromiso proximal a metacarpofalangicas, microstomia, fen6meno de
Raynaud y disminucién de la fuerza de prensidon bilateral. Se realiz6 evaluacién clinica, inmunolégica, ca-
pilaroscopica, tomografica e histopatolégica. El laboratorio evidencié FAN 1/160 con patrén moteado fino,
anticuerpos anti-Scl-70, anticentrdmero y ENA negativos. La capilaroscopia mostré un patrén esclerodermi-
forme activo. La TACAR revel6 extensas areas en vidrio esmerilado compatibles con enfermedad pulmonar
intersticial asociadas a enfisema. Durante el estudio etiolégico se detecté una marcada elevacion del anti-
geno prostatico especifico (PSA), por lo que se realiz6 ecografia prostatica que fue patolégica, solicitandose
biopsia prostatica que confirmé un adenocarcinoma invasor. La proximidad temporal entre ambos diag-
nosticos y la rapida progresion del compromiso visceral plantearon el interrogante de una posible relacion
paraneoplasica.

Discusion: La relacion entre esclerosis sistémica (ES) y neoplasias ha despertado creciente interés ante la
evidencia de que, en un subgrupo de pacientes, el cadncer podria actuar como desencadenante de la respues-
ta autoinmune. Sin embargo, distinguir una asociacién casual de un verdadero fenémeno paraneoplasico
continda siendo un desafio. En este caso, la edad de presentacion, la proximidad temporal entre ambos
diagnésticos y la rapida progresion del compromiso pulmonar plantearon la posibilidad de una asociacion
paraneoplasica. Esta incertidumbre condiciond la estrategia terapéutica, al enfrentar la necesidad de iniciar
inmunosupresion frente a un cancer recientemente diagnosticado. Antes de definirse dicha conducta, el
paciente evolucioné con insuficiencia respiratoria grave secundaria al compromiso pulmonar intersticial,
requiriendo asistencia respiratoria mecanica y falleciendo por shock séptico.

Comentarios finales: La coexistencia de ES difusa y adenocarcinoma de prdstata constituye un escenario
clinico infrecuente que plantea un interrogante aun sin respuesta: ;la neoplasia desencadend la respuesta
autoinmune o ambas enfermedades coexistieron de manera independiente? Aunque este caso no permite
establecer una relacién causal, ejemplifica como esta incertidumbre puede condicionar decisiones terapéu-
ticas criticas, particularmente cuando la necesidad de inmunosupresién compite con el tratamiento de una
neoplasia recientemente diagnosticada.

Trasplante :i\u.tologo de celula.s prog}an!toras ES / EMTC /5. de Superp, 0L
hematopoyéticas en esclerosis sistémica con

compromiso cardiovascular asintomatico:
primera experiencia en un hospital publico

Alejandra Abalo, Sabrina Arguello, Graciela Betancur, Adridn Estévez, Mayra Etcheverry, Daniela
Galnares, Matias Garcia Hernandez, Eva Victoria Javier Gelatti, Agostina Llarens, Hernan Ariel Molina
Merino, Julia Papagno, Rocio Patifio, Lucia Peirano, Mauro Rossi Prat, Irene Sorokin, Patricia Velasco

Hospital El Cruce, Florencio Varela

Presentacion del caso: Mujer de 46 afios con esclerodermia difusa rapidamente progresiva (ESDRP), con
compromiso cutaneo, pulmonar, gastrointestinal y articular de 2 afios de evoluciéon desde el primer sin-
toma no Raynaud, refractaria a tratamiento combinado con micofenolato, rituximab y nintedanib. Se de-
cidié proseguir con trasplante de células progenitoras hematopoyéticas autélogo (TCPH). En los estudios
pretrasplante el cateterismo cardiaco derecho (CCD) evidencid valores basales de presion arterial media
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(PAM) de 20 mmHg, resistencia vascular sistémica (RVS) de  Tabia 1: manifestaciones clinicas y de laboratorio
3.4 UW, presion capilar pulmonar (PCWP) de 3 mmHg, que [ caracteristicas de
aumentaban en inspiracién a PAM 30 mmhg, RVS 4.2 UW y | laboratorioy clinicas ]
. . FAN 1/320 patrén nucleolar. AC8
PCWP 9 mmHg. Discordancia VI/VD con descenso de las pre-

. . Scl70 Posi
siones de llenado de VI y aumento de las presiones de VD | ~° e

en inspiracién profunda, con gran variabilidad respiratoria; | Ant-centromero negafivo
compatibles con fisiologia constrictiva e hipertension pul- | Enasybna negativos

monar precapilar. El resto de los estudios cardiovasculares | gcocargiograma 3 todos con FSVI FSVD

y estudios pretrasplante fueron normales. Se realiz6 TCPH | lranstoracico, pre-trasplante | conservadas, sin HTP
‘ , . . . . . TCAR de torax NINE fibrética
autélogo con régimen de acondicionamiento cardioprotec-

g : . . Manometria Aperistalsis 100% cuerpo
tor: t1moglobulma26 mg/kg, ciclofosfamida 60 mg/kg, fluda- o esofégico
rabina 120 mg/m* y rituximab 1000 mg. Durante el acondi- | Constitucional Perdida de peso 4 kg
cionamiento y periodo neutropénico presenté edema agudo | Gastraintestinal Diarrea cronica
de pulmén, colitis neutropénica, sindrome de engraftment, ' jxcuiar e

insuficiencia renal aguda y reactivacion de citomegalovirus. articulaciones
Injerto granulocitico y plaquetario en el dia +10, alta en el
dia +36. A 10 meses del TCPH se encuentra libre de medica-
cién inmunosupresora y antifibrdtica, con aumento de peso,
mejoria de la FVC, estabilidad de la DLCO, descenso del Rod-
nan y sin progresion en TCAR de torax.

Tabla 2: Cambios pre y post TCPH en prueba
funcional respiratoria y Rodnan

Pre- Post-

Discusion: El compromiso cardiovascular en esclerosis sis- TCPH TCPH
témica es frecuente, afectando hasta un 32 % de los pacien-

) . mRSS 26 16
tes con formas difusas, y es una de las principales causas de
mortalidad. Puede manifestarse como disfuncién ventricu-
lar sistélica o diastdlica, defectos de conduccién, vasculopa- FVC (lt) h5 70
tia, enfermedad pericardica o miocardica y microvascular
coronaria, frecuentemente de forma subclinica. La fisiologia DLCO 48 49
constrictiva identificada por CCD con ecocardiogramas pre- | (ml/min/mmbhg)

vios y estudios por imagenes normales podria representar

una manifestaciéon temprana del compromiso cardiovascu-

lar. Estos hallazgos serian contraindicacién para el TCPH con regimenes estandar descripto en los trabajos
pivotales; sin embargo, se desarrollaron regimenes con dosis ajustada de ciclofosfamida que fue lo ofrecido
a la paciente.

Comentarios finales: El TCPH autélogo con régimen cardioprotector es factible en pacientes con ESDRP y
compromiso cardiovascular, permitiendo el acceso a pacientes con contraindicacién para regimenes estan-
dar. E1 CCD es esencial para la estratificacion de riesgo y eleccién del acondicionamiento.

Enteropatia perdedora de proteinas y ES / EMTC /5. de Superp. A IRU
tromboembolismo pulmonar secundario como

manifestacion grave de enfermedad mixta del
tejido conectivo: reporte de un caso y
revision de la literatura

Daniel David Lindao Campo, Carolina Sanchez Andia, Mercedes Croce

Hospital General de Agudos José Maria Penna

Presentacion del caso: Paciente femenina de 42 afios con antecedentes de enfermedad mixta del tejido co-
nectivo (EMTC) y fibromialgia (anticuerpos anti-RNP > 643.8 Ul/mL, FAN 1/1280 moteado, Ro52 positivo).
En febrero de 2025 ingreso por disnea, documentandose ascitis y derrame pleural derecho tipo exudativo
no complicado. Evolucion6 con mejoria parcial tras recibir pulsos de metilprednisolona y azatioprina. En
agosto de 2025, reingresoé por disnea progresiva, ortopnea y edema de miembros inferiores. La angiotomo-
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grafia computarizada revelé tromboembolismo pulmonar (TEP) agudo, por lo que inicié anticoagulacion.
Los estudios de laboratorio evidenciaron hipoalbuminemia grave con proteinuria normal, descartando etio-
logia renal o hepatica. Se sospech6 de enteropatia perdedora de proteina (EPP), confirmada mediante un
aclaramiento fecal de alfa-1-antitripsina (A1AT) marcadamente elevado (944 mL/24 h; VN < 16 mL/24
h). Las biopsias gastrointestinales mostraron duodenitis crénica inespecifica y gastritis atréfica moderada.
Ante la refractariedad y la gravedad del cuadro, recibi6 pulsos de metilprednisolona y ciclofosfamida (es-
quema EuroLupus), logrando remision clinica, y se instauré micofenolato mofetilo como terapia de mante-
nimiento.

Discusion: La EPP es una complicacion infrecuente y grave de las enfermedades autoinmunes sistémicas,
caracterizada por la pérdida excesiva de proteinas plasmaticas a través del tracto gastrointestinal. Aunque
se asocia con mayor frecuencia al LES, su aparicién en la EMTC es excepcionalmente rara. Para la confir-
macién diagnoéstica, el aclaramiento fecal de A1AT de 24 horas continda considerdndose el estandar de
oro clinico no invasivo. Un aclaramiento mayor a 16-24 mL/24 h es patognoménico de pérdida entérica,
alcanzando en nuestra paciente un valor critico de 944 mL/24 h que confirmd la sospecha clinica. En lo que
respecta al tratamiento de la EPP activa y refractaria en la EMTC, la experiencia acumulada demuestra que
a diferencia del LES, existe una notable resistencia o dependencia a los corticosteroides cuando se emplean
en monoterapia. Esta limitacion fue inicialmente reportada por Furuya y Chao et al. quienes describieron
pacientes refractarios a pulsos de metilprednisolona que respondieron tras anadir ciclofosfamida intravenosa.
En nuestro caso, la paciente present6 una evolucidn refractaria inicial tras el primer evento de descompensa-
cién tratado con corticoide y azatioprina. Ante la gravedad del reingreso condicionado por la EPP masiva y el
TEP agudo concomitante, el tratamiento inmunosupresor mediante la combinacién de pulsos de metilpredni-
solona y ciclofosfamida intravenosa resultd altamente efectivo, induciendo una remisidn clinica y bioquimica
completa al suprimir de forma rapida la agresiéon inmunomediada sobre la microvasculatura intestinal. Poste-
riormente, la transicién a una terapia de mantenimiento con micofenolato mofetilo fue exitosa.

Comentarios finales: La EPP debe sospecharse en pacientes con EMTC que presentan anasarca e hipoalbu-
minemia sin causa renal o hepatica evidente. El estado procoagulante resultante de la pérdida entérica de
factores anticoagulantes puede desencadenar eventos tromboéticos graves como el TEP, aun en ausencia de
anticuerpos antifosfolipidos. La terapia inmunosupresora agresiva es fundamental para lograr la remisidn.

Hepatlps autoinmune |nd.u0|da por adallmurt\a.b Espondiloartritis / EPs 0219
en pacientes con espondiloartritis. Casos clinicos

Laura Galvan’, Raul Sueldo?

1. Hospital Dr. Guillermo Rawson; 2. Hospital Angel C. Padilla

Presentacion del caso: Objetivo: comunicar 2 casos de hepatitis autoinmune inducido por adalimumab.
Caso 1: paciente varén de 52 afos, diagnostico de espondiloartritis radiolégica, medicado durante 12 afios
con adalimumab con buen manejo clinico y funcional de los sintomas. Presenta en su evolucion elevacion
progresiva de transaminasas (Laboratorio con transaminasas aumentadas x14, FAL aumentada x3, Bb nor-
males), descartandose causas infecciosas (hepatitis A, B y C negativas), autoinmunes (AMA, ASMA, LKM ne-
gativas). Caso 2: varon de 76 afios, diagnostico de espondiloartritis axial por resonancia, HLAB27 negativo,
recibe adalimumab durante 25 meses con excelente respuesta, pero presenta lesiones pruriginosas en la
piel biopsiada: dermatitis atépica con mejoria con antialérgicos. En paralelo, serologias virales negativas,
ANA+ 1/80 reticular, ASMA-, LKM-, AMA-.

Discusion: La hepatitis autoinmune es una enfermedad progresiva de causa desconocida que puede ser
desencadenada por diversas causas, entre ellas farmacoldgicas. Tiene como caracteristicas la elevacién de
transaminasas, hipergammmaglobulinemia y formacion de autoanticuerpos. Los anti-TNF son utilizados
en el tratamiento de artritis inflamatorias, ya sea periférica o axial. Se han reportado casos de hepatitis
autoinmune por anti-TNF como etarnecept y el infliximab menos frecuente con adalimumab. Los pacientes
con enfermedades reumaticas pueden presentar compromiso hepatico, con alteraciones en el hepatograma
por toxicidad por DMARDs, esteatosis hepatica o hepatitis autoinmune asociada a enfermedades como AR,
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LES, SJogren, mas frecuentemente. La hepatitis autoinmune inducida por anti-TNF tiene escasa frecuencia
existiendo solo reporte de casos. La fisiopatogenia es una forma de lesion hepatica inducida por farmacos
(DILI), se produce por el bloqueo de TNF, que genera respuesta autoinmune a nivel de hepatocito en per-
sonas con predisposicion genética. Los componentes celulares liberados por la muerte de los hepatocitos
actiian como “neoantigenos”. Las células presentadoras de antigenos (APC) locales los capturan y los pre-
sentan a los linfocitos T, lo que gatilla la produccién de autoanticuerpos tipicos (como los anticuerpos anti-
nucleares [ANA] o antimusculo liso [SMA]).

Comentarios finales: Nuestros pacientes presentaron alteracién del hepatograma, el primer caso mas de
transaminasas, el segundo predominante enzimas de colestasis con resolucién al suspender la exposicion
al farmaco. Considerar en pacientes bajo tratamiento con anti-TNF una causa mas de compromiso hepatico
inducido por farmacos biolégicos como el adalimumab.

Hiperpigmentacion cutanea inducida por o Espondiloartritis / EPs 0049
metotrexato con recurrencia tras reexposicion

en un paciente con artritis psoriasica

Marianela Nicola, Emilce Fonseca, Mariano Palatnik, Luis Tagliatore, Maria Lorena Brance

Centro de Reumatologia y Enfermedades Oseas

Presentacion del caso: Paciente de 76 afios, extabaquista,
con psoriasis de larga evolucién y artritis psoriasica de re-
ciente diagnostico. Inici6 tratamiento con metotrexato 15
mg/semana asociado a acido félico, con marcada mejoria
clinica y sin eventos adversos iniciales. A los ocho meses
consultod por lesiones hiperpigmentadas bilaterales, asinto-
maticas, localizadas en la cara dorsal de ambas manos, con
predominio metacarpofalangico. Al interrogatorio dirigido
refirié un episodio similar hace mas de veinte afios, locali-
zado en miembro inferior derecho durante un tratamiento -y

previo con metotrexato con resoluciéon completa tras su sus- :;5; T ———
pension. Se realizd biopsia cutanea, que evidenci6 acantosis,
hiperqueratosis, aumento de la carga melanica e infiltrado
inflamatorio perivascular superficial, hallazgos compatibles
con reaccion cutanea inducida por metotrexato. Debido a la
persistencia de actividad articular y al evento adverso cuta-
neo se decidi6 la rotacién a terapia biolégica.

Discusion: La hiperpigmentacion cutinea secundaria a me-
totrexato es un efecto adverso poco frecuente, cuya inciden-
cia exacta es desconocida debido a que la evidencia disponi-
ble proviene principalmente de reportes de casos. Aunque
el metotrexato es uno de los farmacos modificadores de la
enfermedad mas utilizados en reumatologia, las alteraciones
pigmentarias constituyen una manifestacién dermatolégica
excepcional y su fisiopatologia no ha sido completamente
esclarecida.

Imagen 2: Biopsia cutanea

Comentarios finales: La hiperpigmentacién cutdnea secundaria a metotrexato constituye un efecto ad-
verso infrecuente. Reconocer esta entidad permite evitar estudios innecesarios y orientar precozmente la
estrategia terapéutica en pacientes con enfermedades reumaticas.
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Trf;lstorno vass:ul:';\r Portognusmd.all en lupus LES / SAF 0052
eritematoso sistémico: hipertension portal

no cirrotica, esplenomegalia masiva y
trombocitopenia refractaria

Matias Perli, Ana Salazar Sanabria, Adriana Puskovic, Silvina Bonaccorso, Octavio Mazzocchi, Gustavo
Medina

Hospital de Clinicas José de San Martin

Presentacion del caso: Mujer de 39 afios con LES desde
2000 (FAN moteado 1/320, anti-Ro positivo, hipocomple-
mentemia persistente), con compromiso cutaneo-mucoso,
articular, renal (nefritis clase II en 2003 y clase V en 2006,
recaida proteindrica en 2020) y hematoldgico: anemia he-
molitica autoinmune y trombocitopenia inmune croénica
refractaria a corticoides, gammaglobulina, azatioprina, ritu-
ximab y eltrombopag. En 2024 present6 dos infartos espléni-
cos y trombosis cronica de una rama portal con hipertension
portal y varices esofagicas; con antifosfolipidicos negativos,
se anticoaguld con rivaroxaban. Ingresa por dolor en hipo-
condrio izquierdo y bicitopenia (leucocitos 1.900/mm?, pla-
quetas 25.000/mm?®), hipocomplementemia y proteinuria
0,32 g/24 h. Tomografia de abdomen y ecografia Doppler
mostraron esplenomegalia de 22 cm con infartos, trombosis
portal cronica y circulacion colateral, sin signos de cirrosis.
La endoscopia mostro varices esofagicas grandes, gastropa-
tia hipertensiva severa y tlceras gastricas; el centellograma,
hiperesplenismo funcional. La elastografia inform6 15,8 kPa
(F4/S0), sugestiva de cirrosis. Ante la discordancia clinico-
elastografica se realizd biopsia hepatica transyugular: es-
pacios porta con arterias hipoplasicas, venas de calibre re-
ducido y, en uno, obliteracion total con reemplazo fibroso,
sin inflamacidn, esteatosis ni fibrosis significativa y con re-
ticulina preservada. Diagndstico: trastorno vascular porto-
sinusoidal por venopatia portal obliterativa, descartadndose
cirrosis e hiperplasia nodular regenerativa.

Discusion: El trastorno vascular portosinusoidal agrupa lesiones de vénulas portales y sinusoides que cau-
san hipertension portal sin cirrosis y puede asociarse a enfermedades autoinmunes sistémicas; los me-
canismos propuestos incluyen inflamacién vascular, disfuncién endotelial, depésito de inmunocomplejos
y microtrombosis intrahepatica. La esplenomegalia masiva y el hiperesplenismo agravaron las citopenias
autoinmunes preexistentes, dificultando atribuirlas exclusivamente a la actividad ldpica. La elastografia so-
brestima la fibrosis, probablemente por congestion secundaria a la hipertension portal, de manera discor-
dante con la histologia, por lo que la biopsia fue determinante. El manejo enfrenta el conflicto entre riesgo
hemorragico y trombdtico: la esplenectomia y la embolizacidn esplénica se desestimaron por riesgo vital.

Comentarios finales: La hipertension portal no cirrética asociada al LES es una complicacién extrema-
damente rara. Debe sospecharse ante esplenomegalia, citopenias desproporcionadas o varices esofagicas
sin hepatopatia crénica avanzada, aun en ausencia de anticuerpos antifosfolipidicos. La elastografia puede
simular cirrosis, por lo que la biopsia hepatica es imprescindible para el diagnostico.
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Compromiso renal rapidamente progresivo en lupus LES / SAF 0103
eritematoso sistémico: el desafio de diferenciar las
vias fisiopatoldgicas que pueden coexistir

Paula Tordecilla, Ricardo Francisco Méndez Rengel, Sabrina Porta, Justina Longo, Lucia Maria Castorino,
Maria Natalia Tamborenea

Unidad de Reumatologia, Hospital General de Agudos Carlos G. Durand

Presentacion del caso: Femenina de 19 afios, sin antecedentes de relevancia, ingresa a guardia de clini-
ca médica por epistaxis, gingivorragia y registros febriles de 72 horas de evolucion. Hemodindmicamente
estable al ingreso, presenta multiples sitios de equimosis y petequias aisladas a predominio de miembros
inferiores. Hto: 19.5 %, Hb: 6.7, leucocitos: 2900, plaquetas: 8000, urea: 52, creatinina: 1.10, GOT: 92, GPT:
35, BT: 1.91, BD: 0.64, LDH: 1409, Coombs directa positiva e hipocomplementemia. Orina: Hb +++, leuco-
citos: 4-6 por cpo, proteinuria: 1.14 gr/24 h. Inicialmente se interpreta el cuadro como una tricitopenia
en estudio con requerimiento transfusional. Se descartan sangrados activos a nivel del sistema nervioso
central e ingresan hemocultivos y urocultivo, resultando negativos. Se realiza frotis de sangre periférica con
10 % de esquistocitos, citometria de flujo de médula 6sea sin blastos, descartando proceso linfoproliferati-
vo. Presenta evolucion desfavorable con falla renal rapidamente progresiva, por lo que se decide su pase a
Unidad de Cuidados Intensivos. Ante la sospecha de anemia hemolitica autoinmune vs. sindrome de Evans,
inicia dexametasona 40 mg endovenosa (EV) por 5 dias. A la valoracidn por reumatologia, refiere artralgias
y artritis, se reciben resultados: FAN 1/160 moteado fino AC-4 y 1/80 nuclear homogéneo AC-1y DNA 1/20,
sumado al cuadro de hipocomplementemia, coombs positiva, tricitopenia y compromiso renal rapidamente
progresivo, se reinterpreta como nefritis lipica como manifestacion debut de lupus eritematoso sistémico
(LES), con probable microangiopatia trombética (MAT) asociada. Debido a la severidad y refractariedad del
cuadro se deriva a centro de mayor complejidad para inicio de plasmaféresis. Se inician pulsos de metil-
prednisolona 500 mg/d EV por 3 dias + rituximab 1 g dia 0 y 15, indicado de forma interdisciplinaria entre
hematologia y reumatologia, y paralelamente inicia terapia de reemplazo renal. Se reciben resto de resul-
tados: anti-Ro 60 +, anticardiolipinas IgG, anti-B2 glicoproteina IgG y anti-fosfatidilserina/protrombina IgG
positivas. ANCA y Anti-MBG negativos. Ecodoppler de arterias renales con flujo conservado. Se solicitan
marcadores genéticos para descartar SUH atipico con resultado negativo. De forma interdisciplinaria se
decide continuar con plasmaféresis a completar 10 dias, inmunosupresion con ciclofosfamida por sospe-
cha de proceso autoinmune agregado, corticoterapia y hemodialisis. Se realiza biopsia renal, con hallazgos
morfolégicos compatibles con una MAT con injuria tubular aguda isquémica leve a moderada, depdsitos C3
y C1q positivos. Finalmente se concluye un compromiso renal por MAT en contexto de sindrome antifos-
folipidico (SAF) secundario a LES; se inicia anticoagulacién y se completa esquema de inmunosupresion
con rituximab, con mejoria de parametros clinicos y de laboratorio, logrando discontinuar hemodialisis y
mantenimiento de las series celulares.

Discusidn: El compromiso renal es frecuente en el LES. La nefropatia asociada al SAF es una vasculopatia
de los vasos renales de pequefio calibre caracterizada por trombosis aguda y/o lesiones arteriales y arterio-
lares croénicas, cuya fisiopatologia se basa en la MAT, desarrollando cuadros mas severos y con mayor riesgo
de hipertension arterial, niveles elevados de creatinina y fibrosis intersticial renal, factores reconocidos
como predictores de mal prondstico.

Comentarios finales: Presentamos el caso para destacar la importancia de las diferentes vias fisiopatolé-
gicas que pueden contribuir al dafio renal en una paciente joven con LES, marcadores de mal pronostico, la
importancia del trabajo multidisciplinario, asi como también el rol de la anatomia patoldgica para guiar un
adecuado diagnostico y tratamiento.
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Una causa infrecuente de dolor abdominal. LES / SAF 0075
Reporte de caso

Eliana Avilan, Martina Combes, Tomas Quiroga, Rossio Gardenia Ortufio Lobo, Lucas Graziano, Vanesa
Bejarano, Anastasia Secco

Hospital Bernardino Rivadavia

Presentacion del caso: Paciente de sexo femenino de 42 afios con diagnostico de lupus eritematoso sisté-
mico (LES) desde 2020, con compromiso seroso (poliserositis), articular (poliartritis) y vascular (fendmeno
de Raynaud) con ANA positivo (>1/1280, patrén nuclear moteado fino y grueso), anti-DNA positivo (1/80),
anti-SM positivo e hipocomplementemia (C3: 46,8 mg/dL, C4: 5,5 mg/dL). Se encontraba en tratamiento
de mantenimiento con hidroxicloroquina (HCQ), metotrexato (MTX) 25 mg semanal, tadalafilo 20 mg/dia,
nifedipina 30 mg/dia y meprednisona 4 mg/dia en tapering, dado que en su ultima evaluacién ambulatoria
se mantenia clinicamente estable y con baja actividad de la enfermedad. En diciembre de 2025, consulté por
dolor abdominal, nauseas, vomitos y diarrea de una semana de evolucidn, con empeoramiento progresivo a
pesar de la conducta médica. Al examen fisico de ingreso presentaba el abdomen globoso, blando y depresi-
ble, doloroso de forma difusa a predominio de hemiabdomen inferior, con defensa muscular, pero sin signos
de irritacién peritoneal. En el laboratorio sélo se evidencié plaquetopenia (87.000/mm?). La ecografia y la
tomografia computada (TC) abdominal mostraron liquido libre en cavidad peritoneal y distension de asas
intestinales. Fue evaluada por el servicio de Cirugia General, realizidndose una laparoscopia explorado-
ra convertida a laparotomia, con lavado y aspirado del exudado intraabdominal (GASA < 1,1; GB: 869;
PMN: 73 %). Recibié esquema antibiético empirico con ceftriaxona durante 5 dias, con cultivo del liquido
peritoneal negativo. Una nueva TC de control realizada a las 24 h inform6 engrosamiento difuso de la
pared intestinal (signo de la diana o del halo), ingurgitacion de los vasos mesentéricos (signo del peine),
dilatacion de asas y persistencia de liquido libre perihepatico. Con estos hallazgos, el episodio se interpreto
como una enteritis lupica, indicandose pulsos de metilprednisolona endovenosa (EV) de 500 mg/dia duran-
te 3 dias. Tras presentar una evolucion clinica favorable, se le otorgo el alta hospitalaria, continuando con
meprednisona 40 mg/dia e inmunosupresion con ciclofosfamina (CYC) EV (esquema NIH). Actualmente
estable luego de finalizar CYC, se agregé rituximab como tratamiento de mantenimiento y se encuentra en
fase de suspension de corticoides.

Discusion: El LES se caracteriza por su amplio espectro clinico. La enteritis ldpica es una manifestacion
infrecuente (0,59-10 %) y de presentacion inespecifica, siendo la TC la herramienta diagnéstica de mayor
utilidad al evidenciarse la “imagen en diana” y el “patrén en peine”, ambos altamente sugestivos de esta
entidad. Su aparicidn refleja una elevada actividad y puede acompafiarse de otras afecciones concomitantes
(como la nefritis lipica). Su diagndstico precoz permite instaurar un tratamiento inmunosupresor intensivo
oportuno, optimizando el prondstico del paciente.

Vasculitis mesent'erlca como .malnlf.estacwn LES / SAF 0238
grave del lupus eritematoso sistémico: reporte
de un caso

Pamela Peralta, Sofia Cherey, Javier Federico Flores Trejo, Juan Manuel Bande, Maria Alejandra Medina,
Silvia Papasidero

Hospital Tornu

Presentacion del caso: Mujer de 27 afios con diagndstico de lupus eritematoso sistémico (LES) de 9 afios
de evolucion; a lo largo de la evolucion de su enfermedad presentd compromiso cutaneo (fotosensibili-
dad, alopecia), articular (artralgias), de serosas (derrame pleural y pericardico), hematoldgico (leucopenia
y anemia hemolitica), neuroldgico (sindrome de encefalopatia posterior reversible [PRES]), renal (nefritis
lipica membranosa clase V) e inmunoldgico (ANA positivo, titulo > 1/1280 patrén nuclear homogéneo y
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titulo > 1/1280 patdn nuclear granular grueso; anti-ADN positivo; anti-Sm positivo; anti-ribosomal P po-
sitivo; anti-U1 snRNP positivo e hipocomplementemia). Realizd tratamiento con hidroxicloroquina (HCQ),
glucocorticoides (GC) a altas dosis y ciclofosfamida endovenosas, continuando posteriormente con micofe-
nolato de mofetilo (MMF), logrando una remisidn clinica e inmunolégica sostenida en el tiempo, sin reque-
rimiento de esteroides. Luego de 7 afios, suspendid la medicacion por falta de acceso, con reactivacion de su
enfermedad, presentando pericarditis, que requirid internacion en otra institucién y tratamiento con pulsos
de metilprednisolona. Tras tres meses sin controles, reingresé por un cuadro febril asociado a dolor y dis-
tensidon abdominal difusa, nauseas, vomitos y diarrea acuosa de una semana de evolucion. Al examen fisico
presentaba abdomen doloroso, distendido con matidez desplazable. En el laboratorio se constaté anti-ADN
positivo (1/160) e hipocomplementemia. En estudios de imagenes se evidenci6 liquido libre en cavidad pe-
ritoneal, ademas de engrosamiento parietal del ileon terminal y colon derecho. En la paracentesis se obtuvo
liquido ascitico de caracteristicas exudativas. Descartadas las etiologias infecciosas, neoplasicas y enferme-
dad celiaca, se interpret6 el cuadro como vasculitis mesentérica lupica (VML). Se optimiz6 el tratamiento
con GC a altas dosis con reinicio de HCQ y MMF, evolucionando con resolucién del cuadro clinico.

Discusion: La VML es una manifestacion gastrointestinal infrecuente y potencialmente grave del LES. Su
presentacion clinica inespecifica puede dificultar el diagndstico. La tomografia abdominal con contraste es
el método diagndstico de eleccién. La guia de tratamiento del ACR 2025 recomienda GC a altas dosis asocia-
dos a inmunosupresidon convencional o biolégica y, en formas potencialmente mortales asociar plasmafére-
sis y/o inmunoglobulina endovenosa.

Comentarios finales: La VML debe considerarse como diagndstico diferencial ante dolor abdominal y/o
ascitis en pacientes con LES. El diagnéstico precoz y el tratamiento oportuno son claves para mejorar el
prondstico y evitar complicaciones gastrointestinales graves, como la necrosis y la perforacién.

Ptpsis y oftalrporl)lej:m en pacientes con lupus LES / SAF 0246
eritematoso sistémico: reporte de dos casos

Diego Osmar Rinesi, Marcela Young

Hospital Julio C. Perrando

Presentacion del caso: Introduccion: Existe una gran hete-
rogeneidad en la clinica de los pacientes LES, con manifesta-
ciones inusuales que no suelen formar parte de los criterios
de clasificacion, guias de practica clinica o consensos de ex-
pertos. El objetivo de este reporte es aportar la experiencia
de dos pacientes con LES y oftalmoplejia. Caso 1: Paciente
masculino de 55 afios con LES de reciente diagndstico, pre-
sentando al inicio compromiso cutaneo, articular y FAN po-
sitivo, en tratamiento con hidroxicloroquina; a los 3 meses
del diagnoéstico presenta glomerulonefritis, serositis, citope-
nias, miocarditis (hipoquinesia global, FEVI 20 %), hipocom-
plementemia, anti-Ro positivo. Recibe tratamiento con pulsos
de metilprednisolona y ciclofosfamida, presentando mejoria
de sintomatologia y funcién renal. A las dos semanas del ter-
cer pulso de ciclofosfamida presenta ptosis, proptosis, diplo- | -
pia y oftalmoplejia del ojo derecho. Se realiza RNM, eviden- 'magen t: oaimopieja y ptosis en caso 1
cia engrosamiento de los musculos oculares, compatible con

miositis orbitaria, perfil tiroideo normal. Recibe pulsos de metilprednisolona, y rituximab con resolucién del
cuadro, respuesta renal completa y mejoria de la funcién sistélica (FEVI 52 %). Caso 2: Paciente femenino de
23 afios con diagnoéstico LES en 2023, presentando al inicio compromiso cutaneo, articular, serosos y renal
(NL clase V), FAN 1/2560 moteado fino, anti-DNA, RNP y Sm positivos. Recibe tratamiento con pulsos de
metilprednisolona y ciclofosfamida durante 6 meses, mantenimiento con micofenolato, logrando respuesta
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renal parcial. Evoluciona con cefalea, diplopia, ptosis de ojo
izquierdo, oftalmoplejia, con pupila arrefléctica. Se realiza
angio-TAC donde evidencia aneurisma sacular de la arte-
ria comunicante posterior izquierda de 5 mm sin signos de
complicacién; concomitantemente, presenta actividad renal
(proteinuria 2,45gr/24hs, NL Clase IV+V, 1A 6/24, IC 5/12).
Se realiza tratamiento con pulsos de metilprednisolona y ci-
clofosfamida con respuesta renal completa y mejoria de sin-
tomas oculares. En control con RNM persiste aneurisma de 5
mm, por lo que se realiza clipaje preventivo del aneurisma y
mantenimiento con azatioprina.

Imagen 2: Ptosis en caso 2.

Discusion: La oftalmoplejia y ptosis pueden deberse a miultiples etiologias. El primer paciente presento
miositis orbitaria, la cual esta descrita en pacientes con LES y otras enfermedades autoinmunes. En los ca-
sos asociados a LES, el tratamiento inmunosupresor estd indicado, los reportes informan buena respuesta
a altas dosis de corticoides, azatioprina, micofenolato o rituximab. La segunda paciente present6 un aneu-
risma cerebral. Existe evidencia de mayor presencia de aneurismas en LES, los cuales tienen mayor riesgo
de ruptura y pueden tener un crecimiento acelerado. Los hallazgos anatomopatolégicos de los reportes
evidencian una inflamacién de la pared vascular, lo que sugiere que la actividad de la enfermedad podria
mediar la formacion o aumento de los aneurismas como parte de un fenémeno vasculitico. El tratamiento es
quirdrgico en la mayoria de los casos.

Comentarios finales: Ambos pacientes presentaron como manifestacidn oftalmoplejia, siendo en el primer
caso por miositis orbitaria y en el segundo debido a un aneurisma cerebral, esto resalta la variabilidad de la
expresion clinica de los pacientes con LES y la importancia de plantear diagnoésticos diferenciales para un
tratamiento acorde y oportuno.

Cqmpromlso r.leu’rol.oglco subag|:|do.en It{pu§ LES / SAF 0281
eritematoso sistémico: un desafio diagndstico

José Ignacio Puco Flores, Julieta Goldenberg, Diego Marino, Gustavo Medina

Hospital de Clinicas José de San Martin

Presentacion del caso: Varon de 69 afios con lupus eritematoso sistémico (LES) diagnosticado en 2020
por anemia hemolitica autoinmune recurrente, tratado con glucocorticoides, hidroxicloroquina, azatioprina
y dos ciclos de rituximab, el Ultimo entre diciembre de 2025 y enero de 2026. Dos meses después inicié
cambios conductuales, deterioro cognitivo, desorientacion, alucinaciones y crisis epilépticas focales con ge-
neralizacion bilateral. Presentaba escasa actividad sistémica (SLEDAI-2K: 2), complemento conservado, sin
citopenias ni compromiso renal. La resonancia magnética (RM) cerebral mostro6 restriccién cortical tempo-
roparietooccipital y taldmica derecha, edema vasogénico, microangiopatia, infartos lacunares, numerosos
microsangrados crénicos y siderosis leptomeningea. El liquido cefalorraquideo (LCR) presenté hiperprotei-
norraquia sin pleocitosis significativa. La bisqueda microbiolégica, autoinmune y paraneoplasica resulté
negativa; la reaccion en cadena de la polimerasa para poliomavirus JC (PCR-JC) fue negativa en dos oportu-
nidades. Evolucioné con estatus epiléptico no convulsivo y deterioro neurolégico persistente, falleciendo al
dia 43. La necropsia evidenci6 accidentes cerebrovasculares hemorragicos multifocales en ambos l6bulos
cerebelosos, ganglios basales derechos y region frontotemporal izquierda, sin hallazgos compatibles con
infeccién por poliomavirus JC.

Discusiodn: Se consideraron lupus neuropsiquiatrico, sindrome antifosfolipidico, vasculopatia isquémica
posiblemente tromboembdlica, vasculopatia amiloide y leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP) por
virus JC. La exposicidn reciente a rituximab y la evolucién subaguda motivaron especialmente la busqueda
de LMP; sin embargo, los hallazgos imagenoldgicos no eran tipicos y las PCR-JC fueron reiteradamente nega-
tivas. La baja actividad sistémica del LES no permiti6 excluir por si sola compromiso neuropsiquiatrico. Los
microsangrados, la siderosis y los infartos lacunares jerarquizaron un mecanismo vascular. La necropsia no
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evidencié LMP y demostro lesiones cerebrovasculares hemorragicas multifocales, reorientando la interpre-
tacion del cuadro sin establecer un mecanismo etioldgico unico.

Comentarios finales: El compromiso neurolégico subagudo en pacientes con LES inmunosuprimidos exige
considerar causas inflamatorias, trombéticas, vasculares e infecciosas. Este caso destaca el riesgo de atri-
buir el cuadro a la enfermedad de base o a una infeccién oportunista por el contexto terapéutico. La integra-
cién de la evolucion clinica, los hallazgos imagenolégicos, el LCR, los estudios microbiolégicos y la anatomia
patoldgica permitié reorientar un escenario diagnéstico complejo hacia enfermedad cerebrovascular hemo-
rragica multifocal y resalta el valor de la necropsia para establecer el diagndstico final.

Paniculitis refractaria: un enemigo bajo la piel LES / SAF 0186

Pablo Nicolas Vece, José Manuel Diaz Ochoa, Emilce del Milagro Garcia Nufiez, Luciana Gonzalez
Lucero, Raul Sueldo, Ana Lucia Barbaglia Navarro, Maria Constanza Bertolaccini, Veronica Bellomio

Hospital Angel C. Padilla

Presentacion del caso: Mujer de 42 afios con diagnostico de lupus
eritematoso sistémico (LES) en 2021, con compromiso hematol6-
gico, renal y neurolégico, en tratamiento con micofenolato mofetil
(MMF), hidroxicloroquina y glucocorticoides. En 2023 presenté
multiples intercurrencias infectolégicas: dengue hemorragico, co-
lecistitis con infeccion del sitio quirurgico posterior a colecistec-
tomia y enfermedad pelviana inflamatoria que requirié multiples
esquemas antimicrobianos. En marzo de 2024 inici6 con lesion eri-
temato-violacea, dolorosay caliente en region plantar derecha, se in-
terpretd como infeccion de piel y partes blandas, con respuesta par-
cial a antibiéticos. Presentd desde abril a diciembre de 2024 lesiones
recurrentes de similares caracteristicas en miembros superiores e
inferiores, sin colecciones ni aislamiento microbiolégico. Debido a
la recurrencia, hipocomplementemia persistente y ausencia de evi-
dencia infectoldgica, en febrero de 2025 se realizé biopsia cutanea

. ., . e . . e , . Imagen 1: lesion eritemato-violacea en murieca
que evidencio pal’llCUlltlS necrotizante 1nespec1f1ca con técnicas es- derecha.

peciales negativas. Los estudios para micobacterias tipicas y atipi-
cas fueron negativos. Se interpreté como actividad de enfermedad
y se aument6 dosis de MME. En junio de 2025, por persistencia del
cuadro, se amplié el estudio micoldgico, con serologia positiva para
Histoplasma capsulatum, confirmando diagnéstico de histoplasmo-
sis sistémica. Recibi6 anfotericina B liposomal, con mejoria clinica.
Discusion: La recurrencia de lesiones cutaneas, inicialmente in-
terpretadas como infecciones bacterianas, con respuesta parcial
a antibidticos y ausencia de aislamiento microbiolégico, llevo
posteriormente a considerar paniculitis lipica y modificar inmu-
nosupresion. Su progresion del cuadro y el hallazgo de paniculitis
necrotizante inespecifica obligaron a reconsiderar el diagndstico
y ampliar el estudio a infecciones especificas. La identificacion de
Histoplasma capsulatum permitié establecer el origen infeccioso y
explicar la evolucidn clinica.

Comentarios finales: En pacientes con LES con paniculitis de evo-
lucién atipica, respuesta incompleta al tratamiento o progresion
pe,:sel a la_ 1nmur1.osupre51op, resu.lta fl/md.amen.tal amphal: el dlag- Imagen 2: placas eritemato-violaceas distribuidas
nostico diferencial e investigar etiologias infecciosas para instaurar  en miembro inferior derecho.

tratamiento especifico.
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No todo ANA es lupus LES / SAF

José Manuel Diaz Ochoa, Pablo Nicolas Vece, Emilce del Milagro Garcia Nufiez, Luciana Gonzalez
Lucero, Raul Sueldo, Maria Constanza Bertolaccini, Ana Lucia Barbaglia Navarro, Verénica Bellomio

Hospital Angel C. Padilla

Presentacion del caso: Mujer de 61 afios con antecedentes de
HTA, DBT y cardiopatia isquémica, antecedentes familiares de pri-
mer grado con psoriasis. Consulté en marzo de 2024 por oligoar-
tralgias (hombros y rodilla derecha con quiste de Baker), fatiga y
poliserositis (derrame pericardico, pleural y ascitis), pérdida de
peso, con antecedentes de 2 semanas previas de infeccién por den-
gue. Presenta un laboratorio inmunolégico con ANA 1/1280 (AC-
4), resto de ENAs negativos, VSG 70mm, proteinuria de 700 mg en
24 h, leucocituria y hematuria. Se estudid el derrame pleural con
biopsia que informd infiltrado inflamatorio inespecifico, ADA (ade-
nosina desaminasa) negativo, 32 microglobulina positiva. Se indic6
prednisona 20 mg/dia.

Discusion: Este caso representa un desafio diagnéstico dada la
severidad de los sintomas, y la necesidad de realizar 3 estudios
anatomopatolégicos para llegar al diagnoéstico. E1 ANA positivo se
asocia como factor de mal prondstico en paciente con LNH y en es-
pecial el tipo B de células grandes. Ademas, se pueden encontrar
anti-DNA, hipocomplementemia y antifosfolipidos positivos. Las
células B malignas producen inmunoglobulinas con caracteristicas
de autoanticuerpos, lo que reproduce el perfil serologico del LES.
El LNH de células B puede activar vias inmunes similares a las del
LES (BAFF IL-6, IL-10), creando un fenotipo clinico-serolégico su-
perponible.

Comentarios finales: Se debe considerar el linfoma en pacientes
que presentan caracteristicas atipicas o resistencia al tratamiento
convencional y considerar que cumplir criterios para una enferme-
dad no descarta otro diagnoéstico posible.

Presentacion inusual de tuberculosis diseminada LES / SAF 0201
(TBD) en paciente con lupus eritematoso

sistémico (LES)

Martin Alberto Castillo, Juan Alejandro Albiero, Candelaria Audisio, Franco Dario Casenave, Florencia
Castro, Juan Manuel Miranda Bazan, Cintia Otaduy, Facundo Ruffa, Verénica Savio, Carla Andrea Gobbi,
Paula Alba

Hospital Cérdoba

Presentacion del caso: Varon de 35 afios con diagndstico de LES de 5 afios de evolucién con compromiso
cutaneo y articular, medicado con hidroxicloroquina y azatioprina. Refiere disuria y polaquiuria de 8 meses
de evolucion, por lo cual recibi6 varios esquemas antimicrobianos en localidad de origen con persistencia
de orina patolédgica y sintomatologia urinaria. 3 semanas previo al ingreso hospitalario presenta fiebre de
39 ¢C diaria de predominio vespertino asociado a sintomas generales, pérdida de peso de 10 kg en el tltimo
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mes y sintomas urinarios bajos. Laboratorio: GB: 3230 (NS
83), Hb: 10.6, Plag: 198000, VSG: 72, Urea: 19, Creat:0.75,
PCR: 8.18, GOT: 14, GPT: 4, GGT: 93, BT: 0.26, Procalcitoni-
na: 0.11. Orina: Hb (+++), proteinas (++), leucocitos >100/
campo, proteinuria: 1.44 gr/24h, hemocultivos para gérme-
nes comunes, hongos, micobacterias, BAAR y urocultivo con
resultados negativos, serologia para HIV, VHB y VHC y Cha-
gas negativas; inmunologia con C3 y C4 normales, anti-DNA
1/160, anti-Ro (+). Se realiza valoracién por reumatologia
por sospecha de actividad de LES. Ecocardiograma con re-
sultado negativo para endocarditis, tomografia de torax, ab-
domen y pelvis con multiples n6dulos milimétricos centro-
lobilillares en pulmones y vesiculas seminales con cambios
quisticos/poliquisticos, con formacién quistica adyacente a
la proéstata (Imagen 1) y RMN de pelvis con coleccion pros-
tatica posterior y en vesicula seminal derechas (Imagen 2).
Finalmente, resultado de GeneXpert MTB/RIF de muestra de
orina y coleccién periprostatica con amplificaciéon positiva
de complejo Mycobacterium tuberculosis y por técnica MAS-
PCR se identifica especie como M. bovis. Se diagnostica TBD

Imagen 1: TAC de pelvis con vesiculas seminales con cambios quisticos (punta de flecha)

Imagen 2: RMN de Pelvis en T2 con y sin supresion grasa con vesicula seminal derecha con seffal anormal

con compromiso miliar pulmonar, urogenital y prostatico e
inicio tratamiento con isoniacida, rifampicina, pirazinamida
y etambutol con buena evolucion.

Discusion: La TBD es una rara forma de presentacion de la enfermedad, que constituye entre el 2y el 5 %
de todos los casos. Debido al aumento en la frecuencia de esta enfermedad, el diagndstico requiere de una
alta sospecha clinica, ya que puede actuar como el gran simulador de la actividad de LES por compartir
mecanismos inflamatorios con dafio organico. Esta superposicion clinica y analitica genera un enorme dile-
ma, ya que confundir estas entidades puede llevar al uso erréneo de inmunosupresores con aumento de la
morbimortalidad. La TBD con compromiso urogenital puede presentarse como un sindrome febril prolon-
gado, con leucocituria persistente con urocultivos negativos y proteinuria de bajo rango que puede simular
un brote renal de LES, como se pensé en nuestro paciente, y constituye un desafio diagndstico porque sus
manifestaciones clinicas se solapan por completo con la enfermedad de base.

Comentarios finales: La sospecha diagndstica y el uso de pruebas especificas como el GeneXpert (PCR) en
orina, esputo, o material de puncién o tejido fue de vital importancia, ya que ofrecié un diagnoéstico con alta
sensibilidad en poco tiempo para iniciar tratamiento especifico. El aislamiento de Mycobacterium bovis es
raro y se asocia con mayor frecuencia a manifestaciones extrapulmonares y el uso de inmunosupresores.

Artritis inflamatoria y lupus eritematoso sistémico LES / SAF 0203
posterior a Chikungunya: ;secuela viral o

desencadenante autoinmune?

Barbara Pérez Cepas, Serena Wifiay Asirij Farfan Villanueva

Hospital General de Agudos Parmenio Pifiero

Presentacion del caso: Paciente de 43 afos, sin antecedentes relevantes. Present6 infeccion por CHIKV
confirmada mediante PCR en tiempo real. Es derivada por unidad febril de urgencia (UFU) por presentar
artralgias simétricas, rigidez matinal y limitacion funcional, con predominio en pequefias articulaciones de
las manos. Durante el seguimiento present6 alopecia difusa y fotosensibilidad con rash malar (ver Foto 1).
Examenes complementarios: leucopenia (3.190/mm?), con hemoglobina y plaquetas normales. FAN 1:320,
patron nuclear homogéneo; anti-ADNdc, anti-Sm, ENA, factor reumatoide, anticardiolipinas, anti-{32-glico-
proteina I y anticoagulante lipico negativos. VSG 34 mm/h, PCR 5 mg/L y C3-C4 disminuidos. La ecografia
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musculoesquelética con Power Doppler evidenci6 sinovitis
grado 2 en articulaciones interfalangicas proximales. La pa-
ciente cumplid criterios de clasificacion EULAR/ACR 2019
para LES. Se indic6 hidroxicloroquina y corticoides.

Discusion: La infeccién por virus Chikungunya (CHIKV)
puede asociarse a manifestaciones musculoesqueléticas
persistentes, incluyendo artritis inflamatoria crénica. Se han
propuesto mecanismos de persistencia viral y activacién
inmunitaria sostenida. Asimismo, se han descrito enferme-
dades autoinmunes posteriores a la infecciéon. Presentamos
un caso de artritis inflamatoria persistente y posterior apari-
cion de manifestaciones compatibles con lupus eritematoso
sistémico (LES) tras infecciéon confirmada por CHIKV.

Comentarios finales: La infeccion por CHIKV precedi6é temporalmente a la aparicién de artritis inflama-
toria y manifestaciones clinicas e inmunolégicas compatibles con LES. La secuencia temporal plantea la hi-
potesis de un posible rol de CHIKV como desencadenante de autoinmunidad en pacientes susceptibles. Sin
embargo, este caso no permite establecer causalidad ni descartar una predisposicién autoinmune previa.
Se requiere mayor evidencia cientifica para determinar la existencia y magnitud de una posible asociacién
entre infeccién por CHIKV y desarrollo de LES, asi como los mecanismos inmunopatogénicos involucrados.

Cuando el pulmon precede al muisculo Miopatfas Inflamatorias 0273

Rocio Fernanda Nazha Segui, Jorge Gonzalez, Maria Laura Goiii, Oscar Gaspar Rodriguez, Cristian
Lara, Eduardo Mussano, Isaac Cadile, Laura Onetti

Hospital Nacional de Clinicas

Presentacion del caso: Varon de 60 afios, administrativo,  7abia 1. Haltazgos de laboratorio durante Ia evolucion clinica

con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2, HTA y arritmia Ealioucyio spotfala S prifsy e
con internacién en junio de 2025 por insuficiencia respirato- . S i el
ria secundaria a neumopatia intersticial, con requerimiento | [0
de oxigenoterapia. Consulté en enero de 2026 por tos pro- —
ductiva, disnea clase funcional II, xerostomia y calambres. Al = [owems " Jzega .
examen fisico presentaba crepitantes bibasales tipo “Velcro” == s
y fuerza muscular conservada. El laboratorio evidencié FAN  [seswms  Joors it oerar it pui st simsma it g, |
positivo patrén AC 4,19,8,9 y 10 (Tabla 1), espirometria con =8 —
patron restrictivo moderado, ecocardiograma sin hallazgos  [ws [ 55 mam 1
relevantes y TC de térax con patrén compatible con neu- ** o
monfa intersticial inespecifica y adenopatias mediastinales [m —— Tismjeeacs S
multiples. La biopsia de glandulas salivales fue negativa para === T
la enfermedad de Sjogren. En marzo progresa a disnea cla- [ [osum

. . . .z z Anti-Ro 19,7 UlAml: positive
se funcional III, astenia, parestesias y exacerbacion del sin- 77" e e ey gty |
drome sicca. Al examen fisico present6 lesiones compatibles —|eenes [c3 179 gt caz g '
con papulas de Gottron y manos de mecanico, manteniendo e e
fuerza muscular conservada. El nuevo laboratorio inmuno- 5" T
l6gico mostré anti-Ro52, anti-Ro60 y anti-PL7 positivos, con | rmmimass_maie
CPK levemente elevada (Tabla 1). Con la integracion clinica, /A= B

imagenolégica e inmunoldgica se diagnosticé sindrome an-
tisintetasa anti-PL7 positivo con enfermedad pulmonar in-
tersticial y minima expresion muscular. Se inicié micofenolato mofetilo 1 g cada 12 h, sin respuesta. Ante
la progresion respiratoria, se realizé una nueva TC de térax que evidenci6é opacidades en vidrio esmeri-
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lado y engrosamiento de septos intersticiales con nédulos
subpleurales (Figura 1). Ante la mala evolucién respiratoria,
se decidi6 su internacion para realizacién de pulsos de me-
tilprednisolona 500 mg/dia durante 3 dias, y rituximab 1g,
continuando luego con micofenolato mofetilo 2 g/dia, des-
censo progresivo de glucocorticoides y completando esque-
ma terapéutico de rituximab. Continud con oxigenoterapia
ambulatoria a demanda. El paciente evolucioné favorable-
mente, con mejoria de la astenia, disnea y lesiones cutaneas.

Discusion: La enfermedad pulmonar intersticial puede pre-
ceder al compromiso muscular en pacientes que padecen
sindrome antisintetasa. En este caso, la fuerza muscular
conservada y la minima elevaciéon de CPK dificultaron el re-
conocimiento inicial. La aparicién de manos de mecanico y
lesiones compatibles con papulas de Gottron orienté hacia
una miopatia inflamatoria.

Comentarios finales: La enfermedad pulmonar intersticial puede constituir la manifestacién dominante
del sindrome antisintetasa. Su reconocimiento temprano, especialmente ante hallazgos clinicos sugestivos,
permite definir el fenotipo y orientar una estrategia terapéutica oportuna.

Enfermedad pulmonar intersticial como — :
. SRR , .. Miopatias Inflamatorias 0214
manifestacion inicial de sindrome antisintetasa:

reporte de un caso

Simon Escandar’, Natalia Raimondo?, Malvina Goii?, Anibal Bermidez3, Carmen Funes?

1. LACE Laboratorios; 2. Conci Carpinella; 3. Hospital Italiano de Cérdoba

Presentacion del caso: Hombre de 53 afios, con sobrepeso, HTA, apneas obstructivas del suefio bajo tra-
tamiento en CPAP, Raynaud invernal y tabaquismo, que consulté al servicio de neumonologia por astenia
y rigidez matinal bilateral de ambas manos con impotencia funcional, de 3 meses de evolucidn. Al examen:
saturacion 96 % (aire ambiente), crepitantes velcro basales bilaterales de reciente aparicion y papulas de
Gottron en codos, sin debilidad muscular ni sintomas sicca. Laboratorio inicial: ANA positivo, titulo 1/80
con patrén citoplasmatico granular fino denso (AC-19), PCR y FR levemente elevados, CPK normal. Ecocar-
diograma normal. Espirometria con patrén restrictivo moderado, caida de CVF del 40 % (1,72 L) respecto de
un estudio 2 afios previos. Test de marcha de 6 minutos sin desaturacién significativa. TAC de térax: vidrio
esmerilado subpleural bibasal, 16bulo medio y lingula, sin panal de abeja, compatible con neumonia intersti-
cial no especifica (NSIP) no fibrosante. Panel ampliado de miositis: anticuerpo anti-E] y anti-Ro52/TRIM21
positivos. Se interpret6 como enfermedad pulmonar intersticial (EPI) asociada a sindrome antisintetasa
(SAS) y se inici6 tratamiento con micofenolato mofetilo 1,5 g/dia con mejoria clinica inicial.

Discusion: El SAS se define por la presencia de anticuerpos antiaminoacil-ARNt sintetasa con al menos una
manifestacion de la triada: miositis-artritis-EPI, aunque pueden aparecer otras caracteristicas tipicas, como
fiebre, Raynaud y manos de mecanico/pies de excursionista. Los anticuerpos anti-E] representan menos
del 5 % y, a diferencia de anti-Jo-1, se asocian predominantemente a EPI (73-84 %), con baja prevalencia
de miositis. La positividad concomitante con anti-Ro52/TRIM21 se vincula a formas de EPI mas graves. El
proyecto CLASS (EULAR/ACR), en una cohorte internacional de SAS y controles, mostré que el compromiso
pulmonar es la variable mas fuertemente asociada al diagnéstico, por encima del muscular, y que EMG/
RMN /biopsia muscular compatibles con miopatia no diferencian al SAS de otros subgrupos de miopatias
inflamatorias idiopaticas.

Comentarios finales: Este caso remarca la importancia de sospechar SAS ante EPI de causa incierta, aun
sin miopatia clinica ni manifestaciones cutdneas tipicas, y solicitar panel extendido de anticuerpos de miositis.
El reconocimiento temprano permite instaurar inmunosupresion oportuna y estabilizar la funcién pulmonar.
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Sindrome antisintetasa incompleto en una o :
. .. Miopatias Inflamatorias 0077
paciente con antecedente de hepatitis

autoinmune: respuesta disociada a rituximab

Cecilia Alejandra Costa, Javier Cavallasca, Lucia Chiarvetti, Francisco Alberto Astorino

CEMAFE

Presentacion del caso: Introduccion: La coexistencia de enfermedad hepatica autoinmune y miopatias
inflamatorias idiopaticas es infrecuente y desafiante en la practica reumatolégica. El sindrome antisintetasa
(SAS) puede presentarse de forma incompleta, requiriendo una alta sospecha clinica y un perfil de autoan-
ticuerpos extendido para su diagnostico. Ante la complejidad del cuadro y la presentacién incompleta, la
aplicacion de los nuevos criterios de clasificacion para el sindrome antisintetasa (SAS) publicados en 2025
nos permitio clasificar formalmente a la paciente dentro del espectro de esta miopatia inflamatoria idio-
patica, reorientando el enfoque diagndstico y terapéutico. Caso clinico: Paciente femenina de 16 afios con
antecedente de hepatitis autoinmune (HAI) asociada a colangitis esclerosante diagnosticada a los 4 afios de
edad, en tratamiento con micofenolato mofetil 2 g/dia, acido ursodexosicdlico 600 mg/dia y prednisona 20
mg/dia. Alos 11 afios de edad, presentd elevacion persistente de CPK (entre 1800 y 3200) con dolor y debi-
lidad muscular; fue valorada por reumatologia pediatrica: la biopsia muscular (precedida por dosis altas de
corticoides) y los anticuerpos para miositis fueron negativos. En enero de 2025 consultd en reumatologia
por fiebre sin foco evidente, debilidad muscular progresiva e incapacitante (ingreso en silla de ruedas),
sin sintomas respiratorios. Al examen fisico: compromiso del estado general, fiebre, hipotension, taquicar-
dia, dolor generalizado incapacitante, lesiones cutaneas costrosas en miembros inferiores, sin fen6meno de
Raynaud. Laboratorio: Hb 10,1 g/dL, Hto 31.2 % (VCM 76 fl, HCM 24 pg), CPK 3408 U/L, GOT 770, GPT 565,
FAL 993, PCR 35 mg/L, hipergammaglobulinemia marcada, FR (+) 259 U/ml, FAN 1/80 (patréon moteado y
citoplasmatico). TACAR normal. Espirometria normal: FVC 83 % FEV1 73 % FEV1/FCV 88 %. Evolucion6
con poliartritis de pequefias articulaciones. El panel de miositis evidenci6 positividad para anti-Ro52 y anti-
PL-12 (débil). Secuenciacidon completa del exoma y del ADN mitocondrial por NGS y andlisis de CNVs: ne-
gativo. Estudios metabélicos: acidos organicos normales y acilcarnitina normal. La RMN de muslos mostr6
signos compatibles con miositis (hiperintensidad en STIR). Ante la persistencia de actividad inflamatoria y
poliartritis de pequeias articulaciones, se administrd rituximab 2 g/semestrales, logrando resolucién de la
artritis, recuperacion de la fuerza muscular y normalizacion de enzimas musculares. Posteriormente, du-
rante el descenso de glucocorticoides, presento reactivacion de la HAI (elevacion notable de transaminasas
sin elevacion de CPK ni sintomas articulares/musculares), requiriendo reincorporacion de esteroides en
dosis altas, con buena respuesta.

Discusion: Este caso muestra la complejidad diagnéstica de la miopatia inflamatoria en el contexto de una
autoinmunidad preexistente, donde la elevaciéon de CPK sin anticuerpos especificos hizo pensar en otras
patologias neuromusculares, metabdlicas, y no en un SAS. La incorporacién de los nuevos criterios de clasi-
ficacion de 2025 para el sindrome antisintetasa resulté determinante para poder clasificar a esta paciente.
Se destaca la respuesta disociada al rituximab: control completo del compromiso muscular y articular, con
persistencia de la actividad hepatica al descenso de esteroides, evidenciando la diferente via patogénica de
ambas condiciones.

Sindrome antisintetasa y escleromiositis con o :
. ene o . . . Miopatias Inflamatorias 0065
triple positividad anti-PL7, anti-Ku y anti-PM/Scl

Roselym Milagros Olivar Tazzo, Maria Pia Izaguirre Germain, Marina Micelli, Fabiana Montoya, Eduardo
Kerzberg

Hospital General de Agudos Ramos Mejia
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Presentacion del caso: Mujer de 29 afios, sin antecedentes previos, inicié en 2022 con artritis simétrica
de pequeiias articulaciones de las manos y fendmeno de Raynaud. Fue tratada inicialmente como artritis
seronegativa con glucocorticoides y leflunomida, con respuesta parcial y recaidas. Durante su embarazo en
2024 permanecid estable con hidroxicloroquina. Cinco meses después del parto presenté debilidad muscu-
lar proximal progresiva, disfagia, sindrome de cabeza caida y pérdida ponderal de 10 kg. Permaneci6 apro-
ximadamente un afio sin diagnoéstico definitivo, con progresion clinica hasta desarrollar disnea y disfonia,
lo que motivo su internacion. Al examen fisico present6 debilidad proximal, papulas de Gottron y manos de
mecanico. Evoluciond con insuficiencia ventilatoria secundaria al compromiso muscular requiriendo venti-
lacién mecanica. Los estudios mostraron elevacion de CPK (1108 U/L). La capilaroscopia evidencié patrén
esclerodermiforme activo y el electromiograma, patréon miopatico. La tomografia computada de alta resolu-
cién no mostré enfermedad pulmonar intersticial. Factor reumatoide y anti-CCP fueron negativos. El panel
de anticuerpos asociados y especificos identificé anti-PL7, anti-Ku y anti-PM/Scl positivos. La biopsia mus-
cular confirmé una miopatia inflamatoria. Se estableci6 diagndstico de sindrome antisintetasa con fenotipo
de superposicion miositis-esclerosis sistémica (escleromiositis). Recibié metilprednisolona, inmunoglobulina
intravenosa, rituximab y metotrexato, con mejoria clinica y recuperacion progresiva de la fuerza y la marcha.

Discusion: Este caso evidencia la dificultad diagnéstica del sindrome antisintetasa cuando la artritis pre-
cede a las manifestaciones musculares, pudiendo simular una artritis reumatoide seronegativa y retrasar
el diagnoéstico. La coexistencia de anti-PL7, anti-Ku y anti-PM/Scl constituye una asociacién excepcional,
con caracteristicas de superposicion entre sindrome antisintetasa y escleromiositis. A pesar del riesgo de
compromiso pulmonar asociado al perfil serolégico, la insuficiencia ventilatoria se atribuy6 a debilidad de
la musculatura respiratoria, sin evidencia de enfermedad intersticial. El periodo posparto pudo haber con-
tribuido a la progresion clinica, aunque no puede establecerse causalidad.

Comentarios finales: Las miopatias inflamatorias pueden presentar fases iniciales predominantemente
articulares, por lo que la aparicién de debilidad proximal o manifestaciones cutdneas debe motivar una
reevaluacién diagnoéstica. La evaluacidn de paneles de autoanticuerpos asociados y especificos pueden iden-
tificar fenotipos de superposicién infrecuentes y orientar el seguimiento y tratamiento. Incluso ante una
enfermedad avanzada y compromiso respiratorio grave, el tratamiento inmunosupresor intensivo y el abor-
daje multidisciplinario pueden asociarse con una recuperacién funcional significativa.

Mas alla de la miositis: distrofia muscular S .
. . R . . Miopatias Inflamatorias 0051
de cinturas como diagnéstico diferencial

de hiperCKemia persistente

Marianela Nicola, Lucia Vago, Lucas Jorge Londero, Nahuel Blando, Ivana Santolaya, Guillermina Moine,
Keila Klaus Mac Kellar, Maria Gimena Rau, Lucia Mercé, Ariana Basso, Carolina Detorre, Carolina Gallo,
Lucia Cichillitti, Franco Lucci, Brian Marcelo Abdala, Dianela Carbone, Maria Florencia Martinez, Nadia
Cuadranti, Maria Noel Cortese, Mariano Palatnik, Juan Pablo Ruffino, Marcelo Abdala

Hospital Centenario

Presentacion del caso: Mujer de 46 afios derivada a Reumatologia por sospecha de miopatia inflamatoria,
con antecedente de 20 afios de debilidad muscular proximal progresiva, inicialmente en miembros superio-
res y posteriormente en cintura pelviana, con empeoramiento reciente y apariciéon de mialgias. Presentaba
hiperCKemia persistente (511-1021 U/L), reactantes de fase aguda normales, panel autoinmune y anticuer-
pos especificos para miositis negativos. La electromiografia mostré un patrén miopatico y la resonancia
magnética muscular evidenci6 atrofia muscular sin edema. Ante la ausencia de hallazgos compatibles con
inflamacioén activa, se profundizé el interrogatorio, identificAndose antecedentes familiares de compromiso
muscular, lo que orient6 hacia una etiologia hereditaria. La secuenciacién genética mediante Next-Genera-
tion Sequencing (NGS) detecté dos variantes patogénicas en CAPN3, compatibles con distrofia muscular de
cinturas de herencia autosémica dominante, descartandose una miopatia inflamatoria.

Discusion: Las distrofias musculares de cinturas constituyen un importante diagndstico diferencial de las
miopatias inflamatorias, especialmente en pacientes con debilidad muscular proximal e hiperCKemia per-
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sistente. La evolucion lentamente progresiva, la ausencia de manifestaciones sistémicas, los reactantes de
fase aguda normales, la negatividad de los autoanticuerpos y la falta de edema muscular en la resonancia
fueron elementos que hicieron menos probable una etiologia inflamatoria. En este contexto, el antecedente
familiar y la confirmacién molecular permitieron establecer el diagnéstico definitivo.

Comentarios finales: Este caso destaca la importancia de reevaluar el diagnéstico inicial cuando la evolu-
cion clinica o los estudios complementarios no son concordantes. La ausencia de datos objetivos de inflama-
cién, junto con el antecedente familiar y los estudios complementarios permitieron arribar al diagndstico
correcto, evitando tratamientos inmunosupresores innecesarios.

Miopatia inflamatoria inmunomediada asociada N :
L . Miopatias Inflamatorias 0033
a cancer vs. efecto adverso relacionado a la

inmunoterapia: un desafio diagnéstico

Maria Florencia Gordillo, Maria Agostina Gatica, Noé Pérez Vitaliti, Maria Virginia Carletti

Hospital A. Scaravelli

Presentacion del caso: Paciente de sexo femenino de 56 afios de edad, con antecedentes de obesidad grado
1, hipotiroidismo, HTA esencial, y cAncer de mama pobremente diferenciado triple negativo de diagnéstico
en 2024. Realiz6 tratamiento quirirgico y posteriormente quimioterapia (ciclofosfamida + doxorrubicina).
Cumpli6 3 ciclos, y por progresién de enfermedad, se decidié reintervencién quirtirgica y cambio de esque-
ma de quimioterapia a paclitaxel + pembrolizumab. Posterior a 2 infusiones de pembrolizumab, la paciente
presentd lesiones cutaneas por lo que es evaluada por dermatologia (octubre 2025), quienes evidencian
lesiones vesiculosas y pustulas en pliegues y zonas de roce de brazos y muslos, que asientan sobre base
eritematosa, interpretdndose como toxicidad cutdnea secundaria a pembrolizumab. Se indicé corticoide en
dosis intermedia (0.5-0.6 mg/kg/dia) asociado a antibidtico tépico, y posteriormente dosis decreciente de
esteroides (hasta 10 mg/dia de meprednisona) asociada a curaciones locales. Ingreso a internacién en no-
viembre de 2025 por mialgias a predominio de cinturas escapular y pelviana asociado a debilidad y aumen-
to de enzimas musculares. Al ingreso se realizaron pulsos de metilprednisolona, con mejoria de la fuerza
muscular. Por presentar disfagia constatada por fonoaudiologia, se solicit6 infusién de inmunoglobulinas
(2g/dia/dosis total). Se solicitaron estudios complementa-
rios: panel de anticuerpos musculares: resultando negativo
(anti-SRP, anti-Ku, anti-Mi-2, anti-PL-7, anti-PL-12, anti-PM-
Scl100 y anti-Jo-1); resonancia magnética de cinturas esca-
pulares que evidencié edema muscular generalizado, y TAC
de térax para screening de EPID: negativa. Posterior a las in-
fusiones present6 mejoria de la fuerza muscular y descenso
de CPK, se decidi6 externacion e inicio de metotrexato como
ahorrador de esteroides.

Discusion: El uso de inhibidores de puntos de control inmunitario (ICI) ha transformado el tratamiento
del cancer avanzado, pero su capacidad para potenciar la respuesta inmunitaria conlleva efectos adversos
relacionados con la inmunidad (irAE). Entre estos, la dermatomiositis (DM) y la miositis representan com-
plicaciones raras, pero potencialmente fatales. Los datos sugieren que el inicio de estas afecciones suele
ocurrir en un promedio de 4 semanas tras comenzar el tratamiento. Los eventos adversos musculoesquelé-
ticos ocurren en aproximadamente el 2.3 % al 6.6 % de los pacientes tratados con ICI. Existen dos fenotipos
principales: la aparicion de novo de un ataque inmunitario (irAE puro) y el desenmascaramiento de una
autoinmunidad latente o preexistente, que vincula la autoinmunidad inducida por el tumor con la activacién
clinica disparada por los ICL. La mortalidad en estos pacientes esta impulsada principalmente por compli-
caciones graves como la miocarditis y la paralisis de los musculos respiratorios (especialmente en terapias
combinadas de anti-PD-1 y anti-CTLA-4). El segundo fenotipo descrito es por progresion de enfermedades
autoinmunes preexistentes o latentes, que ocurre cuando los ICI activan una autoinmunidad ya presente
pero clinicamente silente.
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Comentarios finales: La paciente comentada fue de gran complejidad diagndstica y terapéutica. Se plan-
tearon ambos diagndsticos diferenciales por lo descrito en la literatura, y por la importancia pronéstica. A
pesar de la dificultad al acceso de los anticuerpos contra TIF-1 gamma y NXP2, se interpreté como miopatia
inflamatoria secundaria a efecto adverso de la inmunoterapia, ya que hubo mejoria clinica posterior a la sus-
pension del pembrolizumab, en contexto de su enfermedad neoplasica con progresion. La paciente recibi6 tra-
tamiento acorde a sus sintomas y gravedad clinica, y tuvo mejoria clinica y de marcadores de dafio muscular.

Sindrome de VEXAS: la interseccion entre o
. .z . . . . Miscelaneas 0024
autoinflamacion y mielodisplasia. Lecciones de

un caso clinico

Delfina Borgobello®, Maria Aline Stessens?, Juan Pablo Lopez?, Victor Daniel Caputo?, Gustavo Christian
Casado?, Gelsomina Alle’

1. Hospital Militar Central; 2. Hospital Militar Regional Parana

Presentacion del caso: Varén de 55 afios, con antecedente
de trombosis venosa superficial, que ingresé a internacién
en el afio 2021 por sindrome constitucional de cinco meses
de evolucién asociado a sacroileitis inflamatoria. El labora-
torio evidencié anemia macrocitica, leucopenia y marcada
elevacion de reactantes de fase aguda. El PET-TC mostr6 in-
cremento metabolico difuso de la médula dsea y una lesion
pulmonar pseudonodular. Se descartaron etiologias infec-

ciosas, neoplasicas y autoinmunes clasicas. La puncion de  meua teea o ssauelets axal v apendicuiar S0V makmo & 11 sspects
médula 6sea mostré vacuolas en precursores mieloides sin o o

criterios de neoplasia. La secuenciacién exémica confirmé
la variante UBA1 p.Met41Val, estableciéndose el diagndstico
de sindrome de VEXAS. A su vez se detectd una variante en
el gen DNMT3A. El paciente recibié meprednisona con bue-
na respuesta inicial, seguida de tocilizumab y posteriormente
tofacitinib por refractariedad y efectos adversos corticoideos,
presentando ademas trombosis venosa central retiniana bi-
lateral con perfil antifosfolipido positivo. Ante la progresion
a sindrome mielodisplasico refractario con requerimiento
transfusional permanente, en el afio 2025 se realizé trasplan-
te alogénico de médula dsea a los 24 meses del diagnostico,
falleciendo semanas después por shock séptico.

Figura 1. Imagen pseudonodular de 26,9 mm de contornos irreguiares localizada
en el segmento laterobasal del I6bulo pulmonar inferior izquierdo(SUV 2,8).
o 2 B T 4

Figura 2: Incremento metabdlico difuso de la médula 6sea del esqueleto axial y
apendicular (SUV maximo 9,1).

Discusion: Este caso ilustra la agresividad descrita para la
variante p.Met41Val asociado a mayor progresién a sindrome
mielodisplasico y menor sobrevida, as{ como una manifesta-
cion infrecuente —la sacroileitis— dentro del amplio espec-
tro clinico del sindrome. En cuanto al gen DNMT3A es uno de
los genes mas frecuentemente mutados en hematopoyesis
clonal relacionada con la edad, incrementando el riesgo de
neoplasias hematoldgica. La refractariedad a inmunosupre-
sores biolégicos convencionales (anti-IL6, JAK-inhibidores)
y la evolucién fatal postrasplante remarcan las limitaciones
terapéuticas actuales y la elevada morbimortalidad asociada
ala dnica opcién curativa disponible.
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Comentarios finales: El sindrome de VEXAS requiere alto indice de sospecha ante varones con inflamacion
sistémica y compromiso hematolégico, incluso frente a presentaciones atipicas. La correlacién genotipo-
fenotipo constituye una herramienta prondstica clave para orientar decisiones terapéuticas, incluyendo la
indicacion precoz de trasplante alogénico en variantes de mal pronoéstico.

Enfermedad de Vilanova-Pignol / paniculitis P 0058
eritematosa nodular subcutanea migratoria
¢rara o subdiagnosticada?

Mercedes de la Sota

IREL

Presentacion del caso: CM, 47 afios, perimenopausica. Anticon-
ceptivos orales desde los 14 a los 46 afios, fumadora, hipotiroi-
dea, BMI: 22.5, bipolar, COVID-19 en 2021. Primera consulta en
IREL (9/4/26): Viene con diagnéstico de otros colegas de AR/fi-
bromialgia, por lo cual recibe altas dosis de GC, MTX y DAINE. Los
estudios anteriores no son concluyentes para estas patologias, no
se pudieron completar nuevos. Al momento del examen ella re-
fiere mas de 5 anos de evolucion, presenta una tumefaccion en
forma de placa de mas de 20 cm, con ndédulos perceptibles al tac-
to, rojizos tenues, indolora, migratriz, de periodos prolongados
de duracioén, a nivel de pantorrilla derecha y en tobillo derecho
un nodulo notorio, doloroso por ruptura del tendén de Aquiles
y con el uso de bota, lo cual le dificultaba la marcha, y, ademas,
dishidrosis plantares importante. También presentaba un nédulo
en metacarpo falange del 2do y 3er dedo con las articulaciones
libres. Sumado artralgias, estados febriles intermitentes, escalo-
frios, pequeios forinculos diseminados en glateos, cara, panto-
rrillas y rodillas. Laboratorio (19/2/26): latex 256 Ul/ml, FAN
(-), leucocitosis 15.5 mil/mm, neutrofilia 75 %, linfopenia 17 %,
eritro 25mm, PCR (-), VD 78 ng/ml (posible sobredosis). Los ana-
lisis anteriores presentados al momento de la consulta eran ne-
gativos, tanto la PCR como la eritro. RX de manos SP. Se solicitan
rutina, ecografia Power Doppler color de las zonas comprometi-
das, se evidencia una franca paniculitis en pierna derecha, sero-
logia que permite planificar vacunacion, cultivo micobacteriano
naso-buco-faringe-anal-vaginal. De lo solicitado, dio positivo Sta-
phylococus aureus en narinas, por lo cual se deriva a infectologia
urgente por aumento de los forinculos y se suspende GC/IS. No
pudo completar los estudios, ya que fue internada por un brote
psicotico durante 30 dias, se mantuvo suspension de drogas, solo
qued6 con medicacidn psiquiatrica, reposo y DAINE; hubo una
buena evolucidn, persistiendo los forinculos. Por lo tanto, cum-
ple con las caracteristicas de la enfermedad de Vilanova-Pignol:
1) Eritro y PCR negativa (solo positiva en el 25 % de los casos); 2)
Paniculitis migratoria eritematosa subcutanea; 3) Antecedentes
de anticonceptivos de largo plazo; 4) Rango etario: entre 20 a 45
afios, mujeres fértiles y hombres, predominio sexo femenino, no se ha descripto en nifios ni en puiberes; 5)
Predominio unilateral de miembros inferiores; 6) Controlar la noxa; 7) Tratamiento: DAINE, reposo, com-
presas frias. NO IS/GC. ATB si es necesario. 8) Biopsia a cielo abierto (no se realiz6 en este caso).
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Discusion: La pregunta principal que aborda esta presentacion es si esta enfermedad se tiene en mente a
la hora de diagnosticar, o quedé en el olvido. Por lo tanto, vale preguntarnos si es tan infrecuente. Es nece-
sario diferenciarla del eritema nodoso clasico y de su variante paniculitis eritematosa nodosa migrans a la
cual algunos autores la presentan como sinénimo de la enfermedad de Vilanova Pignol. Hay diferencia en la
histologia, la magnitud de las placas y tiempos de respuesta a tratamientos. Mientras mas tarde se arribe al
diagnéstico y al tratamiento correcto, mas aumentaran las recidivas y mayor sera la dificultad para frenar
la enfermedad.

Comentarios finales: 1) Sugiero que es muy importante escuchar los datos que aporta el paciente y un exa-
men clinico exhaustivo, para llegar a un diagnéstico temprano, ya que la recidiva se vuelve mas recurrente
cuando la enfermedad se encuentra en periodos tardios. 2) Es importarte, a la hora del examen clinico, no
centrarnos en las articulaciones, sino también la palpacién en partes blandas y evitar IS/GC. 3) Alertas de
tumefacciones o hinchazones migratorias intermitentes.

Conocer para reconocer: policondritis recidivante o
< g Miscelaneas 0]015]0)
con afeccion en piel

Maria Cecilia Avatte, Roberto Diego Movia, Alejandra Lujan Rabuffetti, Georgina Krulewietki, Lorena
Inés Costas, Araceli Aranda

Hospital Interzonal de Agudos HIGA Evita de Lanus

Presentacion del caso: Paciente femenina de 36 afios que pre-
senta lesiones tipo placas eritemato-costrosas anulares en dorso,
pabellén auricular izquierdo, puente nasal, cejas y cuero cabe-
lludo, asociado a fiebre y poliartralgias de 2 meses de evolucién.
Realiza tratamiento antibidtico con dos esquemas por sospecha
de infeccién de partes blandas/celulitis, sin mejoria del cuadro.
Adenopatias laterocervicales izquierdas dolorosas, no méviles,
no adheridas a planos profundos (biopsia: tejido fibroconecti-
vo muscular y adiposo con marcados cambios degenerativos, no
concluyente). En el dltimo mes, las lesiones del pabellén auricular
aumentaron de tamaiio, se tornaron coraliformes, dolorosas, res-
petando l6bulo de la oreja. Se realiza biopsia de lesién del dorso:
dermatitis de interfase liquenoide y perivascular vinculable a eri-
tema anular variante superficial. Con el hallazgo de condritis au-
ricular con respeto del 16bulo, sumado a la clinica sistémica y los
hallazgos histolégicos, se diagnosticé policondritis recidivante con
compromiso cutaneo. Se instala tratamiento corticoide a dosis de
1mg/kg respondiendo favorablemente al mismo, borrando las le-
siones ad integrum y desaparecen los sintomas constitucionales.

Discusion: El respeto del 16bulo auricular —estructura des-
provista de cartilago— constituye un signo clinico de alto valor
semioldgico para distinguir la condritis auricular de un proceso
infeccioso de partes blandas, y deberia alertar al profesional ante
lesiones auriculares dolorosas que no responden a antibiotico-
terapia.

Comentarios finales: Este caso resalta la importancia de reco-
nocer el eritema anular variante superficial como posible mani-
festacién cutdnea de policondritis recidivante y remarca el valor del examen clinico dirigido —particular-
mente el respeto del 16bulo auricular— para diferenciar la condritis de cuadros infecciosos como la celulitis,
evitando retrasos diagnoésticos y terapéuticos, las secuelas fisicas y las repercusiones de la enfermedad en
organos nobles.
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Sindrome de Schnitzler variante IgG A:
un desafio diagnostico

Miscelaneas

0114

Julieta Car, Natali Soledad Caballero, Marina Micelli, Fabiana Montoya, Maria Pia Izaguirre Germain,

Eduardo Kerzberg

Hospital General de Agudos Ramos Mejia

Presentacion del caso: Mujer de 39 afios con anteceden-
tes de HTA, que consulté por episodios recurrentes de fiebre
de hasta 39 °C, de dos a cuatro dias de duracion, asociados
a lesiones urticariformes en miembros y abdomen (Figura
A). Con el tiempo, los episodios aumentaron en frecuencia,
llegando a presentarse aproximadamente uno por mes, con
persistencia de las lesiones cutaneas de hasta 14 dias. El cua-
dro se acompafiaba esporadicamente de artralgias y mial-
gias. Como hallazgos en los estudios, presentd leucocitosis
persistente con neutrofilia y elevacion sostenida de los reac-
tantes de fase aguda, con valores de eritrosedimentacion su-
periores a 80 mm/h, y ferritina discretamente elevada (372
ng/mL). En multiples determinaciones se evidencié una
gammapatia monoclonal IgG lambda; la inmunofijacion uri-
naria, biopsia de médula 6sea y citometria de flujo descarta-
ron enfermedad hematoldgica. Ademas, present6 elevacion
persistente de fosfatasa alcalina, con valores de hasta 640
U/L, y transaminasas hasta dos veces el limite superior de

TABLE1 Strasbourg diagnostic criteria of Schnitzler syndrome

Obligate criteria:
Chronic urticarial rash and
Monoclonal IgM or IgG

Minor criteria:
Recurrent fever (38 °C, otherwise unexplained)
Objective findings of abnormal bone remodeling with or without bone pain !
Neutrophilic urticarial dermatosis on skin biopsy
Neutrophils > 10,000/mm? and /or CRP > 30 mg/L

Definite diagnosis if the following are present
Two obligate criteria AND at least two minor criteria if IgM and three minor criteria if IsG
Probable diagnosis if the following are present:
Two obligate criteria AND at least one minor criterion if IgM and two minor criteria if IgG

la normalidad. Los autoanticuerpos hepaticos fueron negati-
vos y la biopsia hepatica no fue compatible con hepatitis au-
toinmune. En los estudios por imagenes se evidencidé hepa-
toesplenomegalia y multiples adenopatias. PET/TC y biopsia
ganglionar descartaron infecciones, sarcoidosis y enfermedades oncohematolégicas. Los autoanticuerpos
FAN, DNA, factor reumatoide (FR), ANCA e IgG4 fueron negativos. Las biopsias cutaneas evidenciaron der-
matosis urticariana neutrofilica crénica, sin vasculitis. Tras descartar etiologias infecciosas, autoinmunes,
vasculiticas y oncohematoldgicas, se estableci6 el diagnodstico de sindrome de Schnitzler, variante IgG, de
acuerdo con los criterios de Estrasburgo (Tabla 1). La paciente recibid tratamiento con colchicina, con res-
puesta parcial y transitoria. Se encontraba en tramite la autorizacion para iniciar tocilizumab.

T Assessed by bone scintigraphy, MRI, or elevation of bune alkaline phosphatase.

Discusion: El sindrome de Schnitzler es una enfermedad autoinflamatoria infrecuente caracterizada por
urticaria crénica, inflamacién sistémica y gammapatia monoclonal, habitualmente IgM. La variante IgG es
infrecuente y puede representar un desafio diagnostico. En este caso, la presencia de fiebre recurrente,
dermatosis urticariana neutrofilica, inflamacion persistente y gammapatia monoclonal IgG, junto con la ex-
clusion sistematica de diagndsticos diferenciales, permitié establecer el diagndstico.

Comentarios finales: La variante IgG del sindrome de Schnitzler debe considerarse ante un cuadro infla-
matorio sistémico compatible asociado a gammapatia monoclonal, aun cuando el isotipo sea diferente del
clasicamente descrito. Su reconocimiento puede contribuir a reducir demoras diagnosticas y favorecer el
acceso oportuno a tratamientos dirigidos.

Sindrome de VEXAS: reporte de un caso

Miscelaneas

0159

Juan Cruz Rolando, lara Yamila Taito Vincenti, Franco Miguel Faelo, Nicolas Alvarado

Hospital Italiano de Buenos Aires
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Presentacion del caso: Paciente masculino de 51 afios, con-
sulta por episodios de uveitis anterior aguda recurrente des-
de los 14 afos y tromboflebitis superficiales en miembros
superiores e inferiores a repeticion. Al inicio no presentaba
ulceras mucosas, artritis, lesiones cutaneas ni condritis. He-
mograma normal; VSG 28 mm/h, PCR 22,3 mg/L, autoanti-
cuerpos y HLA-B51 negativos. Se descartaron trombofilias.
Durante el seguimiento presentd entesitis aquiliana asocia-
da a nuevos eventos trombéticos en multiples territorios
pese a tratamiento anticoagulante. Al comienzo, por los
sintomas inflamatorios recibié dosis variables de glucocor-
ticoides orales y se realizé PET-TC con hallazgos compatibles
con vasculitis de grandes vasos y captacion medular difusa;
al descender dosis de glucocorticoides aparecieron flebitis,
artralgias y artritis de tobillo. Recibi6 azatioprina y adalimu-
mab, con respuesta parcial. Evoluciond con serositis pleural,
condritis nasal y lesiones eritematosas en miembros infe-

riores, por lo que se decidi6 rotar el tratamiento bioldgico a sl b s e 50 1 A A AR 5 T T
tocilizumab. Posteriormente, desarrollé anemia macrocitica

y leucopenia Se realiz6 puncién aspirativa de médula 6sea, la

cual mostr6 cambios inflamatorios reactivos, sin displasia ni vacuolas y un exoma que reporté una variante
patogénica en el gen UBA1, por lo que se confirm6 el diagnéstico de VEXAS y se decidié rotar tratamiento a
inhibidores del JAK.

Discusion: El sindrome VEXAS (vacuolas, enzima E1, ligado al X, autoinflamatorio y somatico) es una en-
fermedad adquirida de inicio predominantemente tardio, causada por variantes somaticas de UBA1, gen
esencial en la degradacidn proteica. Debe sospecharse ante inflamacidn sistémica refractaria o corticode-
pendiente en varones adultos, especialmente ante trombosis y alteraciones hematolégicas progresivas. En
este caso, el fenotipo vascular e inflamatorio precedi6 a la macrocitosis y bicitopenia. La ausencia de vacuo-
las en médula dsea no excluye el diagnoéstico. La variante p.Met41Thr se ha asociado con mayor frecuencia
de compromiso ocular inflamatorio, concordante con la recurrencia de uveitis y vasculitis retiniana. El bajo
nivel de mosaicismo puede requerir secuenciaciéon profunda.

knagen 1 PERTE taaleacs 12008 Evdea coniiani vaiu kaiuskin, ot anmini. do I coplibs & i Jorgo 0 ko

Comentarios finales: El caso presenté compromiso ocular, vascular, cutdneo, articular, cartilaginoso, pleural
y hematolégico. La recurrencia de trombosis pese a anticoagulacion, la dependencia de glucocorticoides y la
aparicién de macrocitosis y bicitopenia fueron claves para reconsiderar el diagnostico. La confirmacién mo-
lecular de una variante patogénica de UBA1 permiti6 integrar las manifestaciones y orientar el tratamiento.

Sindrome de YAOQ, una variante fenotipica e 0162
digénica NOD2/MEFV: comunicacion de un caso

lara Yamila Taito Vincenti, Maria Lewin, Nicolds Alvarado

Hospital Italiano de Buenos Aires

Presentacién del caso: Masculino de 31 afios, oriundo de Emiratos Arabes, padres consanguineos, consul-
ta por cuadro inflamatorio multisistémico de 6 afios de evolucién. Presentd episodios recurrentes de fiebre,
edema facial/periorbitario, rash eritematoso no pruriginoso, artralgias y artritis de pequefias articulacio-
nes, dolor abdominal y uveitis anterior bilateral. Recibi6: colchicina, glucocorticoides, metotrexato, lefluno-
midainfliximab y tocilizumab, con respuesta parcial. Laboratorio: autoanticuerpos negativos, complemento,
proteina C reactiva, eritrosedimentacidn, interleucina-6 e inmunoglobulinas normales. Sin sacroileitis por
resonancia magnetica, tomografia por emisiéon de positrones y endoscopias sin hallazgos. El panel genético
inicial (MEFV) evidencié una variante de significado incierto (VUS) heterocigota, por lo que se realiz6é un
exoma completo que identificé dos variantes heterocigotas VUS en los genes NOD2 y MEFV. Considerando
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el fenotipo clinico y el hallazgo genético, se interpreté como un sindrome de YAO, en contexto de una forma
digénica MEFV/NOD2.

Discusion: El curso recurrente, multisistémico y corticodependiente, con fiebre y compromiso cutaneo,
articular, ocular y gastrointestinal, orienta a un sindrome autoinflamatorio, caracterizado por una desregu-
lacion de la inmunidad innata. El sindrome de YAO es un sindrome autoinflamatorio multifactorial, asociado
avariantes de baja penetrancia en el gen NOD2. Se caracteriza por episodios recurrentes de fiebre, asociado
a manifestaciones cutdneas y articulares, y puede presentar compromiso gastrointestinal, sintomas sicca,
serositis, y edemas periféricos. A diferencia de las enfermedades autoinflamatorias monogénicas clasicas
(como la fiebre mediterranea familiar), se trata de una enfermedad genéticamente transicional: las varian-
tes de baja penetrancia son necesarias, pero no suficiente por si solas para causar la enfermedad; requiere
otros factores genéticos o ambientales. En este caso, el fenotipo del paciente se interpreta en contexto de una
forma digénica NOD2/MEFV, donde la variante NOD2 seria la principal determinante de la enfermedad y la
variante de MEFV actuaria como una posible modificadora del fenotipo clinico. El tratamiento no est4 estanda-
rizado, debe individualizarse a las manifestaciones predominantes. En pacientes con enfermedad refractaria
se han usado terapias biolégicas, particularmente inhibidores de IL-1 e IL-6, con respuestas variables.

Comentarios finales: Este caso ilustra la importancia de considerar sindromes autoinflamatorios ante
cuadros inflamatorios recurrentes y corticodependientes, aun con marcadores inflamatorios y estudios de
autoinmunidad negativos. Asimismo, resalta el valor del exoma completo en fenotipos complejos y la nece-
sidad de una interpretacion integral de las variantes identificadas, especialmente las VUS, evitando tanto su
sobreinterpretacion como el descarte de hallazgos potencialmente relevantes.

Et!ema.r]'lacula.r ql.!IStICO bilateral posterior I 0210
a infusion de rituximab

Laura Galvan

Hospital Dr. Guillermo Rawson

Presentacion del caso: Paciente varén de 52 afios con antecedentes de lupus sistémico con compromiso
ocular por uveitis anterior aguda recurrente, con buena respuesta a tratamiento topico, ademas presenta com-
promiso articular, cutdneo y manifestacion hematoldgica (plaquetopenia leve 85000/mm? sin evidencia de
sangrado). A nivel pulmonar, compromiso intersticial pulmonar (NINE) sin compromiso funcional, DLCO y es-
pirometria normales, con ANA +1/320 moteado fino Ro+ y La+, consumo de complemento C3 y C4 asociado a
astenia y pérdida de peso. Se inicia tratamiento con hidroxicloroquina y azatioprina con buena respuesta, me-
joria clinica significativa sin astenia sin manifestaciones clinicas activas. Luego de 7 meses de lograr remision
presenta recurrencia de panuveitis refractaria a tratamiento tépico, por lo cual se plantea iniciar rituximab
con mejoria de uveitis, logrando remisiéon completa. A los 2 meses de la tltima infusidn presenta pérdida de
agudeza visual con visiéon borrosa y sensacion de destellos, por lo cual consulta con oftalméloga que realiza re-
tinofluoresceinografia (RFG) con campo amplio descartdndose vasculitis, se descarta uveitis activa que puede
estar asociada a edema macular quistico, y se plantea edema macular quistico secundario a rituximab.

Discusion: Los sintomas son del EMQ: pérdida de la visién central, vision borrosa, distorsion de las lineas
rectas (metamorfopsia). El edema macular quistico es el resultado de la acumulacién de liquido en la macula
debido a la ruptura de la barrera hematorretiniana (BHR). La inflamacién, hipoxia e isquemia provocan la
sobreexpresion de moléculas como el VEGF y citocinas proinflamatorias. Esto altera las uniones celulares y
aumenta la permeabilidad, causando el engrosamiento y formacién de quistes retinianos que deterioran la
vision central. Fosforilacion y extravasacion: Las sustancias liberadas fosforilan proteinas de unién estrecha
(como las claudinas y ocludinas) y aumentan la translocacién vesicular. Esto destruye la integridad vascular
y resulta en la extravasacion de liquido, formando espacios quisticos entre las capas de la retina. Manifesta-
cion final comin de multiples patologias retinianas, cuyo eje fisiopatoldgico se centra en: 1) incremento de
la permeabilidad vascular, y 2) disfuncién de la barrera hematorretiniana interna y externa. Los sintomas
como la metamorfopsia y la visién borrosa alertan sobre el inicio de un EMC, por lo que se debe realizar un
fondo de ojo y una tomografia de coherencia 6ptica (OCT).
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Comentarios finales: El EMC fue comunicado como una reaccién adversa poco frecuente posterior a la
infusion de rituximab, siendo siempre un compromiso bilateral; de alli la importancia del reconocimiento
precoz para un tratamiento dptimo y precoz.

Sarcmdo’5|s con compromiso esplénico focal: . 0275
un desafio diagnéstico

Silvina Ayelén Casares Diaz, Marcelo Sanchez Freytes, Ana Maria Bertoli, Florencia Gazzoni, Facundo
Mandojana

Clinica Universitaria Reina Fabiola

Presentacion del caso: Mujer de 50 afios, con antecedente
de obesidad moérbida, hipertension arterial y diabetes tipo
2, consulta por dolor en hipocondrio izquierdo de 7 dias de | :
evolucion, asociado a pérdida de peso y sudoracidén nocturna. ‘ S ;
La ecografia abdominal evidenci6 esplenomegalia con lesion : 5 e )
nodular sélida. En bisqueda de proceso linfoproliferativo Se e mitses © ipervorspmosses st
realiza tomografia (TC) de cuello, térax, abdomen y pelvis,
que evidencia lesion esplénica hipodensa de 6,8 cm, sin re-
alce con contraste, adenomegalias mediastinales y parotido-
megalia bilateral (Figura 1). Se procede a realizar biopsia de
gangl.lclJ m.edlastlnal,. cuya anatomia patgloglca [A.P) ob]et.lv'o T T S G AT
reaccion inflamatoria granulomatosa tipo sarcoidal. Se ini-  einda repitic

ci6 tratamiento con glucocorticoides, con minima disminu-

cion del tamafio de la lesion esplénica y persistencia del dolor, por lo que se decidi6é esplenectomia. La AP
evidencié multiples granulomas bien conformados, no necrotizantes, con células gigantes multinucleadas,
sin microorganismos ni evidencia de malignidad, compatibles con compromiso esplénico por sarcoidosis.
Present6 evolucidn clinica favorable, permitiendo el descenso y suspension de glucocorticoides. En control
posterior present6 adenomegalia supraclavicular y hepatomegalia dolorosa. Se realizé TC y tomografia con
emision de positrones (PET) que evidencié adenopatias hipermetabdlicas cervicales, axilares, mediastina-
les, hiliares, retroperitoneales, iliacas e inguinales y multiples dreas hipermetabélicas hepaticas (Figura 2).
Dada la magnitud y distribucion de las lesiones, se planteé linfoma de alto grado como diagnéstico dife-
rencial. Se realiz6 laparoscopia exploradora con biopsia hepatica y reseccién ganglionar. La AP evidenci6
nuevamente lesiones de tipo sarcoidal y se inicié metotrexato 25 mg subcutaneo semanal.

Discusion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica caracterizada por la formacién
de granulomas no necrotizantes. El compromiso pulmonar y las adenopatias hiliares bilaterales constituyen
su presentacién mas frecuente. La afectacidn esplénica sintomatica es infrecuente y suele manifestarse como
esplenomegalia y/o multiples lesiones nodulares, siendo excepcional la presencia de una lesién tinica de gran
tamafio. El FDG-PET presenta elevada sensibilidad para detectar regiones con alto consumo glucidico, por lo
que su captacioén no es especifica y puede observarse tanto en procesos inflamatorios como neoplasicos.

Comentarios finales: La sarcoidosis puede presentar formas clinicas atipicas que simulan procesos neopla-
sicos. El compromiso esplénico focal como manifestacién inicial y la posterior apariciéon de multiples lesio-
nes hipermetabélicas constituyeron un importante desafio diagnéstico en esta paciente. La confirmacion
histolégica con cultivo de material resulté fundamental tanto para establecer el diagndstico inicial como
para descartar una enfermedad linfoproliferativa o infeccion.
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Amiloidosis asociada a hemodialisis (AHD) con Vil -
” N ; s\ iscelaneas 0270
compromiso lingual y artropatia amiloide.

Reporte de caso

Sofia Selena Cerezo Muiioz, Joselyn Nicole Ramirez Molestina, Amanda Gabriela Rodas Guaraca,
Juliana Padroén, Abel Gaston Reitich, Giuliano Ibanez, Maria Laura Quispe Villanueva, Julio César Urrutia,
Maria Nieves Lojo, Verdnica Cecilia Wernicke

Hospital Interzonal General de Agudos Prof. Dr. R. Rossi, La Plata

Presentacion del caso: Mujer de 49 afios de edad, derivada a Reumatologia por presentar cuadro de ma-
croglosia de 9 meses de evolucion, asociada a omalgia bilateral de predominio nocturno e importante limita-
cion funcional. Al examen fisico presenta artritis de hombros, con limitacion de la movilidad activa y pasiva
de codos y mufiecas. Antecedentes personales: enfermedad renal cronica terminal (ERCT) en hemodialisis
trisemanal (HTS) hace 14 afios, diabetes mellitus tipo 1 insulino requiriente, hipotiroidismo y paratiroi-
dectomia hace 2 afios. Por sospecha de AHD se solicité dosaje de f32-microglobulina (32m): 50,8 mg/L
(VN 0,8-2,2 mg/L), PCR:13,3 mg/L, ecografia de ambos hombros: distension y engrosamiento de la bursa
subacromial-subdeltoidea con liquido particulado. Resonancia magnética (RM) bilateral de hombros: incre-
mento de liquido articular que muestra en su interior imagenes confluentes de sefial hipointensa (material
amiloide) y engrosamiento de la sinovial, también en la epifisis humeral multiples imagenes hipointensas
similares. Se realiza biopsia (Bx) de grasa abdominal: negativa para depoésitos de amiloide. Debido a la alta
sospecha clinica, se efectué Bx de mucosa lingual que mostré depésito de material amiloide a nivel del co-
rion, Rojo Congo positivo y con birrefringencia verde manzana bajo luz polarizada.

Discusion: La AHD continuda siendo una complicacion relevante en pacientes con largos periodos de hemo-
dialisis (HD), a pesar de los avances en las técnicas dialiticas. Nuestra paciente presentd miultiples elemen-
tos sugestivos de esta entidad, incluyendo 14 afios de HD, niveles elevados de b2m, confirmacidn histold-
gica de amiloidosis y compromiso osteoarticular caracteristico. La artropatia amiloide es la manifestacion
clinica mas frecuente de la AHD y suele afectar grandes articulaciones, como hombros, caderas y rodillas,
produciendo dolor progresivo de predominio nocturno y limitacién funcional. La RM es una herramienta
de gran utilidad, al demostrar derrame articular, hipertrofia sinovial y material hipointenso en secuencias
T1y T2, ademas de lesiones quisticas subcondrales y erosiones 6seas. Por otro lado, la negatividad de la Bx
de grasa abdominal, seguida de la confirmacion diagnéstica mediante Bx de mucosa lingual, evidencia que
una Bx de grasa negativa no excluye el diagnéstico de AHD, y resalta la importancia de biopsiar el érgano
comprometido cuando la sospecha clinica persiste.

Comentarios finales: Este tipo de amiloidosis debe considerarse ante pacientes con largos periodos de HD
que presentan dolor y limitacién funcional de grandes articulaciones. Se destaca la infrecuente presentacion
de macroglosia en la AHD. Una Bx de grasa abdominal negativa no excluye el diagnostico, siendo la Bx del
organo afectado la que ofrece mayor rendimiento.

Dolor 6seo y osteoesclerosis generalizada: una o
es . . o e as . Miscelaneas 0205
presentacion inusual de mastocitosis sistémica

Emilce Fonseca’, Luis C. Cinara?, Daniela Zicre3, Sandra Sarancone3, Pablo Roitman#, Nicolds M.
Coccaro®, Lucas R. Brun®, Maria Lorena Brance’

1. Centro de Reumatologia y Enfermedades Oseas; 2. Facultad de Ciencias Médicas, UNR; 3. Laboratorio Quantum, Grupo Orofio,
Rosario; 4. Hospital Italiano de Buenos Aires; 5. Sanatorio Britanico, Rosario; 6. Laboratorio de Biologia Osea, Facultad de Ciencias
Meédicas, UNR

Presentacion del caso: La mastocitosis es una enfermedad clonal poco frecuente caracterizada por la acu-
mulacidn y activacion patoldgica de mastocitos en uno o multiples drganos. La Organizacion Mundial de la
Salud la clasifica en mastocitosis cutanea, mastocitosis sistémica (MS) y sarcoma de mastocitos. En adultos,
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la presencia de lesiones cutaneas suele asociarse a compromiso sistémico. La afectacion 6sea es frecuen-
te y puede manifestarse como osteoporosis, osteolisis, osteoesclerosis o infiltracion de médula 6sea, con
implicancias diagnosticas y prondsticas. Caso clinico: Mujer de 71 afios con antecedente de cinco afios de
evolucidon de dolor dseo generalizado de intensidad moderada a severa (7/10 en escala visual analégica),
astenia y diarrea crdnica. Al examen fisico presentd maculas hipercromaticas asimétricas, no dolorosas, en
miembros inferiores. Los estudios por imagenes evidenciaron osteoesclerosis difusa que comprometia el
esqueleto axial y apendicular. Se realizé biopsia 6sea del fémur proximal guiada por tomografia computada,
que mostro alteraciones trabeculares con esclerosis y engrosamiento cortical. El estudio histopatoldgico
revel6 infiltrados multifocales de mastocitos fusiformes CD117 positivos que ocupaban mas del 25 % del
tejido analizado, asociados a eosindfilos y fibrosis medular. El nivel sérico de triptasa se encontré marca-
damente elevado y el estudio molecular mediante reaccién en cadena de la polimerasa (PCR) detect6 la
mutacion KIT D816V, confirmando el diagnéstico de mastocitosis sistémica.

Discusion: Los mastocitos participan en la respuesta inmune innata y en los mecanismos de hipersensi-
bilidad mediante la liberaciéon de multiples mediadores inflamatorios. La mutacién activadora KIT D816V
constituye el principal mecanismo fisiopatolégico de la mastocitosis sistémica, al inducir una activacion
constitutiva del receptor KIT y favorecer la expansion clonal de mastocitos. La elevaciéon persistente de la
triptasa sérica representa un biomarcador util para el diagnéstico y seguimiento de la enfermedad. El com-
promiso 6seo es heterogéneo y puede expresarse tanto por pérdida como por aumento de la masa 6sea;
la osteoesclerosis difusa constituye una manifestacion infrecuente, cuyo reconocimiento puede orientar el
diagnéstico en pacientes con sintomas sistémicos inespecificos.

Comentarios finales: La mastocitosis sistémica debe considerarse dentro de los diagndsticos diferenciales
de la osteoesclerosis difusa, especialmente cuando se asocia a dolor 6seo, lesiones cutaneas y sintomas
gastrointestinales. La integracion de los hallazgos clinicos, histopatolégicos, bioquimicos y moleculares per-
mite establecer un diagnoéstico oportuno e iniciar el tratamiento adecuado.

Mastitis granulomatosa: la gran simuladora P 0183

Candelaria Audisio’, Verdnica Savio', Carla Andrea Gobbi®, Cintia Otaduy’, Juan Alejandro Albiero?,
Juan Manuel Miranda Bazan', Martin Castillo?, Facundo Ruffa’, Antonela Gallo?, Alejandro Alvarez?,
Diego Gonzalez?, Pedro Giraudo?, Verodnica Villasana?, Luciana Sosa?, Paula Alba’

1. Hospital Cérdoba; 2. Hospital Materno Neonatal

Presentacion del caso: La mastitis granulomatosa idiopati-

Tabla 1, Caracteristicas clinico-epidemiolégicas de la serie (n=15)

ca (MGI) es una enfermedad benigna de la glandula mamaria  [vaiwe Resultado (1=15)
. . . . : : Edad, media (rango) 37 afios (26-49)
de baja incidencia que fue descripta por primera vez en el |-t mE .
afio 1972, cuyo cuadro clinico se caracteriza por inflamacion | &temarodosoasosiado 115 (1%)
, . . , , , . BIRADS llI-IV en ecografia mamaria 10715 (67%)
crénica de la mama y su etiologia no esta aiin bien estable- | coynetacorm spo. asaso 1015 (573
. . . . P - C. kroppenstedtii (de los aislamientos +) 610 (60%)
cida. Se presenta una serie de 15 mujeres con diagnostiCo | auvicoerapia empiica pova atsiagnosico shsi i
de MGI confirmada por histopatologfa. La edad media de las | <wes=senes TN
pacientes incluidas fue de 36.6 Afios (26 - 49). E1 33 % (n=5) [ vewrecto ahorradorce corcoides 415 %)

presentaba antecedentes patoldgicos (hipotiroidismo, obe-

sidad, hiperprolactinemia) y el 33 % (n=>5) eran tabaquistas

activas. Solo una paciente presentd eritema nodoso asociado y el 73.3 % (n=11) tenia antecedente de gestas
previas. Con respecto a la presentacidn clinica, el 100 % se presenté como masa palpable con dolory el 67 %
con abscesos, siendo en el 80 % (n=12) de los casos unilateral. En los estudios ecograficos, el 67 % fue cata-
logado como BIRADS III-1V. Se aislé Corynebacterium spp. en el 67 % (n=10) de las pacientes, predominando
C. kroppenstedtii (60 % de los aislamientos positivos). Todas recibieron antibioticoterapia empirica previa
al diagnéstico. El 67 % (n=10) recibid corticoides sistémicos (dosis media 26 mg/dia de prednisona), y en
el 27 % se utiliz6 metotrexato como farmaco ahorrador de esteroides (Tabla 1).
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Discusion: La MGI es una enfermedad inflamatoria benigna de la mama, que afecta con mayor frecuencia a
mujeres jovenes que ya han dado a luz. Es un diagnéstico de exclusion, siendo el carcinoma y enfermedades
infecciosas (como tuberculosis) los principales diagndsticos diferenciales a descartar. La forma mas fre-
cuente de presentacion es una masa palpable y en general unilateral, concordante con nuestra serie de ca-
sos, y el diagndstico definitivo depende de la histopatologia. Su fuerte asociacion con Corynebacterium spp.,
en particular C. kroppenstedtii, coincidente con lo hallado en esta serie, sugiere un rol patogénico bacteriano
en un subgrupo de pacientes, aunque también se ha postulado un mecanismo autoinmune, razén por la cual
tienen una buena respuesta con tratamiento esteroideo e inmunosupresor. El tratamiento con esteroides,
asociado o no a inmunomoduladores, se considera como el tratamiento inicial sumado a terapia antibidtica
segun aislamientos, reservando la cirugia para casos refractarios por el alto riesgo a recidiva.

Comentarios finales: La MGI es una enfermedad benigna, poco frecuente de la glandula mamaria que re-
quiere una alta sospecha clinica, ya que es una simuladora de procesos malignos. El abordaje multidisci-
plinario con mastologia, infectologia, anatomia patolégica y reumatologia resulta clave para optimizar el
protocolo correcto para cada paciente, diferenciar con el carcinoma de mama, instaurar un tratamiento
adecuado y evitar cirugias innecesarias.

Hasta el hueso: un desafio diagnéstico

. R Misceldneas 0176
en un paciente joven

Sofia Rossetti, Maria Lewin, Maria Sol Iragola, Nicolas Alvarado, Javier Rosa

Hospital Italiano de Buenos Aires

Presentacion del caso: Paciente masculino de 20 afios, sin antecedentes de relevancia, que presenta un
cuadro de dolor esternal progresivo, de 3 afios de evolucién. Asociado al dolor, desarroll6 tumefacciéon es-
ternal y dolor cervical izquierdo con limitacién de la rotacidn cefdlica, seguido meses después de dolor
escapular y clavicular. Nunca present6 lesiones cutdneas. En una resonancia magnética (RMN) de columna
dorsal, inicialmente descrita como normal, se evidenciaban esquinas brillantes a nivel dorsal alto, por lo
que se decidi6 manejo sintomatico. Ante la persistencia del dolor, una nueva RMN mostré lesiones erosi-
vas, sembrando la sospecha de enfermedad infecciosa u oncolégica. Se realizaron biopsias 6seas, negativas
para atipias y cultivos microbiol6gicos sin rescates. Por persistencia de sintomas se derivé a Reumatologia.
Presenta HLA-B27 negativo. Se agreg6 una RMN de sacroiliacas confirmando sacroileitis activa, y la revi-
sién conjunta de las imagenes previas corroboro6 los hallazgos inflamatorios y las alteraciones estructurales
crénicas previas. Con impresion diagnéstica de sindrome SAPHO, se inici6 tratamiento con adalimumab.
Actualmente, el paciente presenta resolucién de los sintomas.

Discusion: El sindrome SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis, osteitis) es una entidad rara y sub-
diagnosticada, caracterizada por manifestaciones osteoarticulares de predominio en la pared toracica ante-
rior, frecuentemente asociadas a manifestaciones cutdneas como pustulosis palmoplantar o acné severo. En
una entidad cuya prevalencia se estima en <1:10.000, el retraso diagnoéstico al que suele asociarse configura
un prondstico relacionado con dolor y limitaciones en la funcionalidad de estos pacientes. El diagnéstico de
SAPHO plantea un desafio nosolégico: comparte con las espondiloartritis el compromiso axial, sacroiliaco y
periférico, pero se distingue por la osteitis estéril y la baja asociacién con HLA-B27, lo que mantiene abierto
el debate sobre si es una variante de espondiloartritis o una entidad propia. Asimismo, deben descartarse
otras causas de osteitis, en particular infecciosas y neoplasicas. El tratamiento suele variar dependiendo
la presentacién clinica, con un abanico desde el control sintomdtico con AINEs, pasando por bifosfonatos,
DMARDs, hasta biolégicos dirigidos, por ejemplo, contra el TNF alfa, como en el caso aqui mencionado.

Comentarios finales: Este caso ilustra como la sospecha clinica temprana de SAPHO permite acortar el
prolongado estudio de causas infecciosas y oncolégicas, logrando un diagndstico y tratamiento oportunos
que, como en este paciente, pueden traducirse en una recuperacion funcional completa.
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Compromiso 6seo en la miopatia congénita Osteoporosis / MEC 0209
Central Core: reporte de un caso

Emilce Fonseca, Marianela Nicola, Mariano Palatnik, Maria Lorena Brance

Reumatologia y Enfermedades Oseas, Rosario

Presentacion del caso: La miopatia congénita Central Core es una enfermedad neuromuscular genética
poco frecuente, caracterizada por debilidad muscular de intensidad variable y compromiso de la movilidad,
que puede asociarse a alteraciones musculo-esqueléticas como escoliosis y deformidades articulares. La
disminucién crénica de la carga mecanica secundaria a la debilidad muscular y a la limitacién funcional pue-
de contribuir al deterioro de la masa y calidad dsea y aumentar el riesgo de alteraciones del metabolismo
mineral. Presentamos el caso de una paciente joven, premenopausica, con miopatia Central Core, asociada
a displasia congénita de caderas, escoliosis dorsolumbar severa y marcada limitaciéon de la movilidad, que
presenta baja masa 6sea para la edad, en asociacién con hipercalciuria y litiasis renal recurrente. Caso cli-
nico: Mujer de 40 afios, premenopausica, con diagnostico de miopatia congénita Central Core. Antecedente
de displasia congénita de caderas, intervenida quirurgicamente a los 7 meses de vida para alineamiento,
con fractura intraoperatoria de fémur derecho. Presenta ademas escoliosis dorsolumbar severa, estable
desde 2021, con incurvacion de aproximadamente 70° segin método de Cobb y componente rotacional. Es
la mayor de cuatro hermanos y una hermana presenta la misma enfermedad. G1C1, con hija sana. Menarca
alos 14 afios, ciclos regulares y continia menstruando. Presenta importante compromiso funcional y de la
movilidad, utilizando muletas, bastones y scooter. La densitometria mostré una DMO de 0,510 g/cm2 (Z-
score -3,4) en cadera total izquierda y 0,598 g/cm? (Z-score -2,6) en cadera total derecha, compatible con
baja masa 6sea para la edad. Presenta antecedente de litiasis renal recurrente e hipercalciuria. La TAC de
abdomen y pelvis evidencio litiasis renal derecha de 3, 6, 7 y 11 mm, localizada en diferentes grupos calicia-
les. La calciuria ha sido persistentemente elevada: 401 mg/24 h en promedio. La funcién renal se encuentra
conservada. Los niveles de vitamina D fueron oscilantes entre 19 ng/mLy 71,6 ng/mL. PTH actual de 31 pg/
mL, sin evidencia de hiperparatiroidismo. Los marcadores de remodelado 6seo mostraron osteocalcina <2
ng/mly CTX 460 pg/ml.

Comentarios finales: Se presenta una paciente premenopausica con miopatia congénita Central Core, marca-
dalimitacion funcional, escoliosis severa y baja masa 6sea para la edad, asociada a hipercalciuria y litiasis renal
recurrente. El compromiso 6seo probablemente responde a un mecanismo multifactorial, en el que intervie-
nen la disminucién crénica de la carga mecénica y de la actividad fisica, la enfermedad neuromuscular, las alte-
raciones musculo-esqueléticas y la hipercalciuria. La severa escoliosis constituye ademas una limitacién para
la interpretacion de la DMO lumbar, por lo que resulta fundamental valorar especialmente los sitios femorales
y realizar una interpretacion densitométrica basada en Z-scores y en el contexto clinico integral.

O.steo[na-lacia inducida por tumor: un desafio Osteoporosis / MFC 0259
diagnostico

Facundo Ruffa, Paula Estario, Maria Eugenia Estario, Luciana Liendo, Juan Alejandro Albiero, Verénica
Savio, Cintia Otaduy, Juan Manuel Miranda Bazan, Carla Andrea Gobbi, Candelaria Audisio, Martin
Castillo, Paula Alba

Hospital Cérdoba

Presentacion del caso: Varéon de 59 afios procedente de la ciudad de Cérdoba, que en el afio 2021 comienza
con dorsalgia intensa e hiperestesia cutdnea en hemitérax derecho, sin antecedente traumatico. Se realiza
RNM de columna (protrusiones discales, espondilosis y discopatia), PET-CT 18 FDG (Figura 1) con imagen
litica con moderado consumo glucidico en alerdn sacro derecho, donde se realiz6 biopsia sin evidencia de
malignidad, con metabolismo fosfocalcico normal, marcadores tumorales negativos y TAC toracoabdomino-
pelviana normal. Evolucioné desde 2022 al 2025 con paraparesia progresiva, colapso estructural vertebral
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en columna dorsal, y laboratorio en noviembre 2025 con hipo-
fosfatemia severa y persistente (0,7 mg/dL), con fosfaturia in-
adecuada, reabsorcion tubular de fosfato disminuida y TmP/GFR
de 0,7 mg/dL (2.5-4.5mg/dl) y vitamina D 19 ng/ml, con valores
de funcién renal, calcemia, magnesemia y PTH normales. Ante
el diagndstico presuntivo de osteomalacia inducida por tumor
(OIT) se realiza dosaje de FGF23 que fue de 237 pg/ml (VN has-
ta 54) y PET-CT con 68Ga-DOTATATE (Figura 2) que evidencid
hipercaptacién de la lesidn litica sacra, con alta densidad de re-
ceptores de somatostatina, compatible con tumor mesenquimal.
Debido a la elevada morbimortalidad estimada para la exéresis
quirurgica en esta localizacién del tumor (>90 %), se decidio6 tra-
tamiento no quirurgico. El paciente inici6 tratamiento con fosfato
elemental 20 a 40 mg/kg/dia (1-3 g/dia para adultos) y calcitriol

\ Ay
s J%
1 mg/kg, alcanzando posteriormente una fosfatemia de 2,6 mg/ i V6

de 20 a 30 ng/kg /dia. Posteriormente comienza con burosumab
mm /3.3sp

dL con mejoria clinica. pooazaggimi

Discusion: La osteomalacia inducida por tumor (OIT) es un Sin-  moent.rercr nmarcesor comsiae) eszado on aio 2022
drome paraneoplasico infrecuente, habitualmente asociado a tu-
mores mesenquimales fosfaturicos productores de factor de cre-
cimiento fibroblastico 23 (FGF23). La hipofosfatemia persistente
por pérdida renal de fosfato constituye la alteracidon bioquimica
central y puede acompafiarse de dolor 6seo, debilidad, deformi-
dades y fracturas, generando importante discapacidad. En este
caso, la presentacion inicial con dolor inespecifico, alteraciones
vertebrales y la aparicion tardia de la alteracion del metabolismo
fosfocalcico dificultd el diagnostico. La demostracion de hipofos-
fatemia con pérdida renal inapropiada de fosfato permitié orien-
tar el estudio hacia una causa mediada por FGF23. El PET-CT con
68Ga-DOTATATE permiti6 caracterizar la lesion sacra y localizar el tumor productor de FGF23.

Imagen 2. PET-CT con 8Ga-DOTATATE realizade n o afc 2025

Comentarios finales: La OIT debe considerarse ante pacientes con dolor 6seo difuso e inespecifico, debili-
dad muscular, fracturas con colapsos vertebrales y alteraciones de la marcha. La evaluacién del metabolismo
fosfocalcico es fundamental, ya que puede revelar una hipofosfatemia persistente asociada a la pérdida re-
nal de fosfato. El reconocimiento de este patrén bioquimico y la determinacién de FGF23 permiten orientar
precozmente el diagnéstico. El PET-CT con 68Ga-DOTATATE constituye una herramienta de utilidad para la
localizacion tumoral. La identificacién temprana de la enfermedad puede evitar discapacidad y aumento de
morbimortalidad.

Fractura patoldogica cervical sgcyndarla a Osteoporosis / MEC 0139
enfermedad de Paget monostatica: reporte de
un caso de cuadriparesia

Agustina Meuli, Patricia Belén Dominguez Leiva, Sofia Cherey, Eliana Rebeca Serrano, Mariana Benegas

Sanatorio Dr. Julio Méndez

Presentacion del caso: Mujer de 63 afios con cervicalgia de 6 meses de evolucidn. Previo a la consulta rea-
liz6 una sesion de manipulacién cervical por un quiropractico, tras la cual presenté parestesias en cuatro
miembros, por lo que acudid a guardia externa. Al examen fisico se constaté cuadriparesia, se solicit6 una
resonancia magnética de columna que evidencié una lesion expansiva de C1 a C3, con captacion de contras-
te, extension a partes blandas y compresion medular. Ante la sospecha de lesion tumoral versus proceso
infeccioso se solicité una PET-TC que mostré aumento de la captacion en una lesion litica del cuerpo de C2.
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Previo a arribar al diagnéstico definitivo, la paciente evoluciond con inestabilidad cervical; una nueva tomo-
grafia evidencid fractura completa de la apo6fisis odontoides con desplazamiento de C2. Se realiz6 artrodesis
cervical de urgencia para estabilizaciéon y toma de biopsia intraoperatoria, cuyo estudio revel6 laminacion
trabecular mosaiciforme con mielofibrosis peritrabecular (compatible con enfermedad de Paget en fase tar-
dia). Tras diagndstico el metabolismo fosfocalcico no presentd alteraciones (calcemia 9 mg/dl, PTH 10 pg/
ml, FAL total 268 U/L, FAL 6sea 13 U/L, calciuria 102 mg/d); el centellograma éseo reporté solo captacion
intensa en el cuerpo de C2, por lo que se indic6 acido zoledrénico EV 5 mg. Posterior al tratamiento quirtr-
gico y farmacoldgico la paciente evolucion6 favorablemente, pudiendo bipedestar con asistencia, y continta
en rehabilitaciéon neuromotriz.

Discusion: La enfermedad de Paget dsea es un trastorno del remodelado, caracterizado por aumento de la
actividad osteoclastica y formacidn 6sea desorganizada. La columna vertebral constituye el segundo sitio
de afeccién mas frecuente en la enfermedad poliostoética; sin embargo, la localizacién en C2 no ha sido re-
portada previamente en casos de compromiso monostotico. La evidencia disponible sobre enfermedad de
Paget cervical se limita a reportes de caso aislados, que muestran un espectro clinico variable, desde formas
asintomaticas hasta complicaciones estructurales o neuroldgicas, con manejo conservador o quirurgico se-
gun la severidad. En la serie mas numerosa, Janetos recopil6 28 casos, de los cuales 7 (25 %) presentaron
compresion medular, lo que evidencia que esta complicacién, aunque infrecuente, no es despreciable. El
compromiso en esta localizacién puede manifestarse con cervicalgia, mielopatia, fracturas patolégicas o
deformidad vertebral y, debido a su aspecto radiolégico, simular procesos neoplasicos agresivos, por lo que
rara vez se incluye el Paget entre los diagnoésticos diferenciales iniciales. Este hallazgo resalta la importancia
de identificar signos de alarma en una cervicalgia antes de indicar técnicas de manipulacién cervical.

Comentarios finales: Las lesiones destructivas de la columna representan un desafio diagnéstico. Aunque
infrecuente, la enfermedad de Paget debe considerarse entre los diagnésticos diferenciales de lesiones con
caracteristicas agresivas, especialmente cuando se descarta una etiologia neoplasica. Este caso destaca la
importancia de integrar los hallazgos clinicos, radiolégicos e histopatoldgicos para alcanzar un diagndstico
adecuado.

Hipoparatiroidismo congénito no diagnosticado Osteoporosis / MFC 0120
como causa de artropatia metabdlica simuladora
de espondiloartritis. A propdsito de un caso

Juan Manuel Ferri’, Emilce Schneeberger?, Jennifer Galeano D’Ippolito?, Vanesa Loterstein?, Fernando
Dal Pra’

1. IREP; 2. Hospital Bernardino Rivadavia

Presentacion del caso: Paciente varén de 38 afios, con an-
tecedentes de discapacidad intelectual, cataratas bilaterales
y epilepsia en tratamiento con fenobarbital, derivado a reu-
matologia por sospecha de espondiloartritis axial (EspAax).
El paciente referia dolor mecanico y rigidez matinal menor a
30 minutos en rodillas y caderas, pero fundamentalmente a
nivel axial, con cifosis dorsal marcada y limitacién funcional
significativa (BASFI: 8.8, BASMI: 8.6). Baja estatura, hiperte-
lorismo, cabello ralo, paladar ojival, edema bipalpebral, pec-
tus excavatum. No se evidenciaron signos de sinovitis, dac-
tilitis ni entesitis clinica, BASDAI de 2 y reactantes de fase
aguda elevados (ERS 60 mm/h, PCR 2.6 mg/dL). La radiogra-
fia evidencié un patrén de entesopatia proliferativa exube-
rante a predominio de pelvis y miembros inferiores con sindesmofitos gruesos aislados a nivel lumbar, y au-
sencia de sacroileitis radiografica. Los estudios de laboratorio revelaron hipocalcemia severa (Ca++ 4.7 mg/
dL), hiperfosfatemia (P+ 6.0 mg/dL), hipomagnesemia (Mg++ 1.59 mg/dL) e hipocalciuria (Cau 29.71 mg/
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dia), con una PTH inapropiadamente normal (57.2 pg/mL)
y posteriormente luego de la reposicion de calcio, completa-
mente suprimida (<1 pg/mL). Los marcadores de formacion
(P1INP) y resorcion 6sea (3-CrossLaps) estaban elevados.
La tomografia de craneo mostr6 calcificaciones de ganglios
de la base. El paciente fue suplementado con Ca++ y Mg++
parenteral y luego oral, lograndose una mejoria significativa
del metabolismo fosfocalcico y de la sintomatologia del paciente. Se realiz6 cariotipo que resulté normal.
Con este resultado negativo, y pensando en un hipoparatiroidismo congénito, se solicitaron estudios mole-
culares con la finalidad de investigar tanto una microdelecidon 22q11.2 como variantes patogénicas en genes
relacionados a hipoparatiroidismo congénito.

Discusion: El sindrome de microdelecion 22q11.2 y variantes en el gen CASR son las causas genéticas mas
frecuentes de hipoparatiroidismo congénito.

Comentarios finales: Este caso ilustra la importancia de considerar el hipoparatiroidismo en el diagnéstico
diferencial de las EspA. La ausencia de sacroileitis y la presencia de sindesmofitos y entesofitos gruesos,
junto con el perfil bioquimico caracteristico, son pistas clave para orientar la sospecha diagnéstica. La de-
teccion temprana y el manejo multidisciplinario son esenciales.

Agradecimiento: Dr. Rubén Abdala, Divisién de Endocrinologia, Hospital General de Agudos Carlos G.
Durand.

Sln-drome de Sjc?gren asociado a enfermedad por Vasculitis / PMR 0138
anticuerpos anti-membrana basal glomerular con

recaida durante la induccion con ciclofosfamida:
reporte de caso

Sebastian Dumrauf, Esteban Castell, Mara Guinsburg, Florencia Pierini, Luciano Pompermayer, Gustavo
Fabidn Rodriguez Gil

Hospital Municipal de Agudos Lednidas Lucero, Bahia Blanca

Presentacion del caso: Paciente femenina de 50 afios, con antecedente de SS de 22 afios de evolucidn,
anti-Ro y anti-La positivos, colangitis biliar primaria, cancer de recto (libre de enfermedad), tabaquista oca-
sional. En agosto de 2025 presentd un sindrome pulmén-rifién caracterizado por hemorragia alveolar di-
fusa, documentada mediante lavado broncoalveolar, con anticuerpos anti-MBG positivos y ANCA negativos.
La tomografia computada de térax mostrd infiltrados difusos en vidrio esmerilado. Se descartaron causas
infecciosas mediante cultivos, galactomanano y estudios para tuberculosis. Se realizé tratamiento de induc-
cién con tres pulsos de metilprednisolona de 1000 mg, ciclofosfamida 750 mg mensuales y siete sesiones
de plasmaféresis. Present6 evolucion clinica favorable, con mejoria analitica y negativizacion de los anti-
cuerpos anti-MBG. Se decidid continuar ciclofosfamida mensual. Durante la administracién de la sexta dosis
de ciclofosfamida, en febrero de 2026, la paciente refiri6 disnea progresiva y tos productiva de una semana
de evolucidn. No presentaba contacto respiratorio estrecho ni otros antecedentes sugestivos de infeccion.
Los estudios de laboratorio evidenciaron descenso de hemoglobina, aumento de creatinina y elevacién de
la VSG. El sedimento urinario mostré hematuria en campo cubierto y proteinuria 2+. Los anticuerpos anti-
GBM fueron nuevamente positivos, mientras que los ANCA permanecieron negativos. La tomografia com-
putada de torax evidenci6 nuevos infiltrados en vidrio esmerilado bibasales, de distribucién peribronquial.
Se interpretd el cuadro como recaida de enfermedad anti-MBG con compromiso pulmonar y renal duran-
te tratamiento inmunosupresor activo. Se administraron nuevamente tres pulsos de metilprednisolona de
1000 mg intravenosos y cinco sesiones de plasmaféresis. Debido a la recaida durante el tratamiento con
ciclofosfamida, se decidi6 modificar la estrategia inmunosupresora e iniciar rituximab, 2 g administrados en
dos dosis de 1 g separadas por 15 dias, con planificaciéon de administraciéon semestral. La paciente present6
evolucidn clinica favorable, con resolucion de la sintomatologia respiratoria, mejoria progresiva de las alte-
raciones hematologicas y renales y renegativizacion de los anticuerpos anti-MBG.
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Discusion: La baja frecuencia de recaidas ha sido uno de los elementos que histéricamente diferenciaron a
la enfermedad anti-MBG de las vasculitis asociadas a ANCA o de aquellos con doble positividad ANCA/anti-
MBG. La evidencia actual cuestiona el mencionado curso monofasico. Se han comunicado recurrencias tanto
renales como pulmonares, algunas asociadas a reaparicion de anticuerpos anti-MBG y las denominadas
formas atipicas que incluyen pacientes con depositos lineales de inmunoglobulina en la membrana basal
glomerular, pero sin anticuerpos anti-MBG circulantes detectables, enfermedad pulmonar aislada, patrones
histoldgicos diferentes de la glomerulonefritis necrotizante con semilunas clasica y variantes relacionadas
con diferentes clases o subtipos de inmunoglobulinas. Estas formas pueden presentar una evolucion renal
mas indolente y plantean desafios diagnoésticos y terapéuticos. La coexistencia de SS podria constituir un
contexto inmunoldgico favorable para la aparicion o persistencia de respuestas autorreactivas. La evidencia
sobre rituximab en enfermedad anti-MBG contintia siendo limitada y no existe actualmente un esquema
universal de mantenimiento con rituximab para la enfermedad anti-MBG.

Comentarios finales: Este caso refuerza la importancia de individualizar el seguimiento y el tratamiento de
pacientes con enfermedad anti-GBM que presentan fenotipos evolutivos atipicos, particularmente cuando
coexisten otras enfermedades autoinmunes sistémicas.

Cuando’cc.)mer duele: dlsfagle? severay angina Vasculitis / PMR 0154
mesentérica como presentacion inicial

de arteritis de Takayasu

Marianela Nicola, Sebastian Lucas Montiel, Emilce Fonseca, Mariano Palatnik, Maria Lorena Brance

Centro de Reumatologia y Enfermedades Oseas

Presentacion del caso: Paciente de 69 afios, con antecedentes de hipertension arterial, dislipidemia y
trombocitosis, que consulté por tres afos de evolucién de astenia, anorexia, disfagia progresiva, dolor ab-
dominal intenso a predominio postprandial y pérdida ponderal de 15 kg. Fue sometida a multiples estudios
digestivos y oncoldgicos sin arribar al diagndstico etiol6gico. La angiorresonancia evidencié compromiso
inflamatorio extenso de la aorta toracica y abdominal, arterias renales y vasos mesentéricos, con esteno-
sis, oclusiones, aneurismas y trombos murales, compatible
con arteritis de Takayasu. Tras iniciar tratamiento con corti-
coides presenté una marcada mejoria clinica inicial; sin em-
bargo, pocas semanas después evolucion6 con compromiso
renovascular severo, crisis hipertensiva, deterioro agudo de
la funcién renal y edema agudo de pulmén, falleciendo por
complicaciones cardiovasculares y renales.

Discusion: La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulomatosa de grandes vasos que afecta predomi-
nantemente a mujeres jovenes. El inicio en edades avanzadas y la presentacién con manifestaciones diges-
tivas son infrecuentes, lo que puede retrasar el diagndstico y favorecer la progresion del dafio vascular. En
este caso, la disfagia progresiva y el dolor abdominal postprandial por compromiso mesentérico constitu-
yeron las manifestaciones predominantes durante un periodo prolongado, motivando multiples estudios
digestivos y oncoldgicos. La angiorresonancia permitié identificar el compromiso vascular extenso y esta-
blecer el diagnostico. La evolucién posterior, pese a la mejoria clinica inicial con corticoides, evidenci6 la
gravedad del dafio vascular establecido y el compromiso renovascular severo.

Comentarios finales: La arteritis de Takayasu de inicio tardio puede manifestarse con sintomas digestivos
poco habituales, como disfagia y angina mesentérica, condicionando retrasos diagnésticos significativos.
Este caso destaca la importancia de incluir las vasculitis de grandes vasos en el diagnéstico diferencial de
pacientes con sindrome constitucional persistente e isquemia visceral. El reconocimiento precoz y el inicio
oportuno del tratamiento resultan fundamentales para intentar modificar la evolucién y reducir el riesgo de
complicaciones potencialmente fatales.
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Sindrome de Takotsubo en el contexto de Vasculitis / PMR 0015
vasculitis asociada a MPO-ANCA con sindrome
pulmoén-riiidn: reporte de caso

Patricia Belén Dominguez Leiva, Lia Ingolotti, Joan Manuel Dapefia, Eliana Serrano, Carlos Ascimani
Pefa, Mariana Benegas

Sanatorio Dr. Julio Méndez

Presentacion del caso: Mujer de 58 afios con enfermedad

pulmonar obstructiva crénica, nefropatia hipertensiva e in-

fecciones respiratorias recurrentes, que consult6 por disnea

clase funcional II-11I, fiebre intermitente (38 °C) y hemop- d
tisis. Al examen fisico presentaba crepitantes bibasales, sin
desaturacidén ni inestabilidad hemodinamica inicial. El la-
boratorio evidencié leucocitosis (19.940/uL; 85 % de neu-
trofilos), creatinina 1,4 mg/dL (TFGe 40 mL/min/1,73 m?)
y MPO-ANCA >100 U/mL. El sedimento urinario mostré he-
maties dismorficos y proteinuria (0,8 g/24 h). La tomografia
de térax evidenci6 opacidades bilaterales en vidrio esmeri- P i

lado y consolidacién en lébulo superior derecho. El lavado g1 ool el s s oo bl ek et ol
broncoalveolar confirmé hemorragia alveolar, se descarto6

infeccion y la biopsia renal demostré glomerulonefritis cres-

céntica pauciinmune. Se diagnosticé vasculitis asociada a ANCA (VAA) con sindrome pulmoén-rifidn. Trata-
miento con pulsos intravenosos de metilprednisolona y ciclofosfamida intravenosa mensual, con mejoria
clinica. Cinco dias después del segundo pulso de CYC, presentd dolor toracico agudo, disnea y compromiso
hemodinamico. Se evidenci6 elevacidn de troponina I (35,2 ng/L) y NT-proBNP (10.794 pg/mL). El elec-
trocardiograma mostro inversion de ondas T. El ecocardiograma reveld acinesia apical con hipercontractili-
dad basal y fraccién de eyeccién ventricular izquierda conservada (70 %). La angiografia coronaria descarto
enfermedad coronaria obstructiva y la resonancia magnética cardiaca descartdé miocarditis. Se diagnostico
sindrome de Takotsubo (STT). La CYC fue suspendida transitoriamente y la paciente se estabilizé dentro de
los cuatro dias. El tratamiento se reinicié con CYC a dosis reducida (500 mg/pulso), descenso progresivo de
glucocorticoides y mantenimiento con azatioprina (100 mg/dia).

Discusion: La miocardiopatia de Takotsubo se caracteriza por alteraciones reversibles de la motilidad ven-
tricular que exceden la distribucién de una arteria coronaria epicardica, asociadas a ausencia de enferme-
dad coronaria obstructiva. Los mecanismos propuestos incluyen activaciéon simpatica, toxicidad mediada
por catecolaminas, disfuncién microvascular e inflamaciéon miocardica y sistémica. En pacientes con vascu-
litis asociada a ANCA, el diagnostico diferencial del deterioro cardiovascular agudo es amplio. En este caso,
el patréon ecocardiografico, la ausencia de lesiones coronarias significativas y la resonancia cardiaca sin
criterios de miocarditis apoyaron el diagndstico de Takotsubo. La relacién causal con la vasculitis o con el
tratamiento no puede establecerse a partir de un caso aislado. Los casos publicados sugieren que mujeres
posmenopausicas, titulos elevados de ANCA-MPO y el inicio de inmunosupresiéon podrian configurar un
contexto de vulnerabilidad, aunque la evidencia sigue siendo limitada.

Comentarios finales: El STT debe considerarse ante dolor toracico, disnea, elevacion de biomarcadores
o compromiso hemodindmico en pacientes con VAA activa, luego de excluir sindrome coronario agudo y
miocarditis. El reconocimiento temprano de esta complicaciéon permite orientar la evaluacion cardioldgica,
evitar diagndsticos erréneos de miocarditis o enfermedad coronaria obstructiva, y ajustar la estrategia in-
munosupresora sin comprometer el control de la vasculitis.
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Sindrome de Wunderlich como manifestacion rara i
X T Vasculitis / PMR 0194
en paciente con vasculitis ANCA. Reporte de caso

Elisabet Karen Deltin, Mauro Martini, Fernanda Abadie

Clinica Pasteur

Presentacion del caso: Masculino de 47 afios con vasculi-
tis asociada a ANCA (VAA), granulomatosis con poliangeitis
(GPA) PR3 positiva, con compromiso rinosinusal, articular,
constitucional, pulmonar (ndédulos), ocular y neurolégico
periférico. Recibid corticoides en altas dosis y ciclofosfa-
mida, posteriormente rituximab y mantenimiento con aza-
tioprina. Por recaidas sucesivas recibié nuevamente rituxi-
mab, suspendido por psoriasis paradojal extensa, y luego

metotrexato. Ante nueva recaida pulmonar recibié pulsos T 7 B s i e e o s
de metilprednisolona, meprednisona, micofenolato mofetil
(suspendido por intolerancia gastrointestinal) y finalmente
ciclofosfamida mensual (1 dosis). En junio de 2026 ingre-
s6 por dolor subito, atraumatico, en fosa lumbar izquierda.
Se encontraba afebril y hemodinamicamente estable, con
defensa abdominal. Laboratorio: hematocrito 34 %, creati-
nina 1,05 mg/dl y hematuria. La tomografia (TC) evidenci6
un extenso hematoma perinéfrico izquierdo de 130x90x60
mm, con desplazamiento ventral del rifiéon (Imagen 1). La
angioTC mostré microdilataciones saculares aneurismaticas
en arterias hepaticas, pancreaticas, esplénicas y renales, sin
signos de complicacién ni compromiso de grandes vasos. El
PET no evidencié6 actividad inflamatoria en vasos medianos
o grandes. Recibi6 soporte transfusional, gammaglobulina endovenosa y pulsos de metilprednisolona. Evo-
lucioné con nuevo dolor abdominal/lumbar e inestabilidad hemodinamica. La TC mostré aumento del he-
matoma perirrenal a 184x116x96 mm (Imagen 2), y el laboratorio caida de 12 puntos de hematocrito. Se
realiz6 embolizaciéon de la arteria renal izquierda, sin éxito, por lo que se efectué nefrectomia. El paciente
falleci6 durante la cirugia.

Imagen 2 Tomografla de abdomen y pelvis corte coronal y axial 04/07/2026: hematoma mide actuaimente 184 x 116 x 35 mm

Discusion: El sindrome de Wunderlich es un hematoma perinéfrico espontaneo, cuya principal etiologia
son las neoplasias renales, especialmente angiomiolipomas y carcinomas de células claras. Otras causas
incluyen aneurismas, pseudoaneurismas, malformaciones arteriovenosas, trombosis de la vena renal y vas-
culitis. Las VAA comprometen predominantemente vasos pequeiios, el compromiso de arterias medianas es
excepcional (0.01-0.2 %). La fisiopatologia no esta clara. Una mayor formacién de trampas extracelulares
de neutrofilos (NETSs) y el déficit de alfa-1-antitripsina podrian favorecer inflamacién vascular, dafio tisular
y desarrollo de aneurismas. Se han descrito 47 casos de afectacidn de arterias renales en VAA, de los cuales
19 presentaron hematoma renal espontaneo; la mayoria fueron PR3 positivos y menos de la mitad present6
aneurismas multiples.

Comentarios finales: Consideramos importante reportar este caso, ya que el sindrome de Wunderlich
constituye una complicacidn infrecuente, potencialmente fatal y subdiagnosticada de la VAA. No existen
registros epidemiolégicos en Latinoamérica que permitan estimar su incidencia o prevalencia. La ruptura
aneurismatica puede presentarse pese al tratamiento inmunosupresor.
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