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RESUMEN
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Las Vasculitis ANCA pueden causar lesiones diversas a lo largo del tracto gastrointestinal
pero la afectacién esofagica es infrecuente. Dentro del espectro de lesiones que pueden apa-
recer un hematoma esofagico no es una mencién habitual en la bibliografia. Presentamos
el caso de una mujer de 67 anos con diagnéstico de vasculitis ANCA asociada (VAA) y he-
matemesis. Consideramos que el hematoma esofdgico es una manifestacién atipica de una
enfermedad infrecuente. La prevalencia real de este tipo de manifestaciones atipicas es des-
conocida ya sea por su caracter infrecuente o por la baja tasa de reportes, por lo que creemos
es de utilidad la publicacién de este tipo de manifestaciones.

ABSTRACT

Key words:
vasculitis - ANCA - esophagus - di-
gestive - hematoma - bleeding

ANCA associated vasculitis (AAV) can cause various injuries along the gastrointestinal tract,
but esophageal involvement is rare. Within the spectrum of lesions that may occur an eso-
phageal hematoma is not a common mention in the literature. We present the case of a
67-year-old woman diagnosed with AAV and hematemesis. We consider the esophageal he-
matoma to be an atypical manifestation of a rare disease. The actual prevalence of this type
of atypical manifestations is unknown, either due to its infrequent nature or the low repor-
ting rate, so we believe that the publication of this type of manifestations is useful.

Introduccién

pacientes afiosos, con dafio miocardico previo, insuficiencia

Las vasculitis ANCA asociadas (VAA) pueden comprome-

ter el tracto gastrointestinal. Los 6rganos més comuinmente
afectados son el intestino delgado y el estémago??. El es6-
fago puede hallarse comprometido de forma més rara y su
inflamacién ha sido descripta principalmente como tlceras,
esofagitis, y mas raramente hemorragias. Pueden afectar
también el corazén mediante vasculitis de la microcircula-
cién miocéardica o de vasos coronarios de pequefio o media-
no calibre.

La ciclofosfamida (CYC) se utiliza como parte del tra-
tamiento de induccién de las VAA. Se trata de un inmuno-
supresor con varios efectos adversos y uno grave es la to-
xicidad miocérdica. Esta suele aparecer cuando se trata de

renal y/o con el uso de dosis altas del farmaco.
El objetivo de este articulo es presentar el caso de una
paciente con una lesién atipica por VAA.

Caso

La paciente es una mujer de 67 anos con antecedentes de
hipertensién arterial, enfermedad renal crénica estadio V en
dialisis diagnosticada en el 2008 pero sin filiacién etiolégica
en aquel momento. Dos meses previos al ingreso a nuestro
sanatorio present6 una hemorragia alveolar difusa, diagnos-
ticAndose una Vasculitis ANCA asociada serotipo ANCA-p/
MPO+. En ese momento fue tratada con 5 pulsos de metil-
prednisolona y 2 de CYC a dosis habituales, continuando con



REVISTA ARGENTINA DE REUMATOLOG{A 2020; 31(4): 36 - 39 37

meprednisona oral.

Fue admitida a la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) de
nuestro sanatorio por hematemesis sin descompensacién
hemodinamica. Se procedié inicialmente a la reanimacién
hidrica, manejo clinico-hemodindmico y a la administracién
de inhibidores de bomba de protones endovenosos en dosis
altas. El laboratorio de ingreso se encuentra descripto en la
tabla I. Se le realizé una endoscopia digestiva alta que infor-
moé un hematoma esofagico submucoso que comprometia el
50% de la circunferencia, sin hallarse sangrado endoluminal
en el momento del estudio, ni tlceras. Una segunda endos-
copia realizada a las 48 horas confirmé el hallazgo (Figuras
1y 2) donde se observa en la pared opuesta al hematoma
lesién eritematosa correspondiente a un proceso inflama-
torio. El segundo procedimiento reveld que el hematoma se
hallaba debajo de la mucosa del érgano.

blancos 7500mm3 férmula (Neutrofilos55%, linfoci-
tos28%, monocitos 14 baséfilos 0.5% y eosinéfilos 2.5%),Urea
20mg%, Creatinina 0.45 mg/dl, GOT 30, GPT 26, eritrosedi-
mentacién 15mm, proteina C reactiva negativa, FAN negati-
vo, ENA negativos, FR negativo, ANCA C y P negativos, dosaje
de IgG4 59mg/l (VN: 110-1570). Se realiza tomografia de or-
bitas y globo ocular, donde se evidencia exoftalmos bilateral
simétrico, musculos orbitarios normales excepto por un au-
mento de volumen de ambos rectos internos, edema difuso
y congestién de la grasa retroocular intraconal.

Debido a la fragilidad de la paciente y al alto riesgo de
sangrado, se decidié en el momento no biopsiar dicha lesién.
Se descartaron las causas frecuentes de lesién esofégica, a
saber: ingesta de cdusticos, lesién traumatica por cuerpo
extraflo, consumo de aspirina y/o anticoagulantes, trauma
por ingesta copiosa o vémitos a repeticién (Enfermedad de
Mallory-Weiss y Sindrome de Boerhaave).

En los dias subsiguientes requirié multiples transfusio-
nes de glébulos rojos. Debido a ello y a la reanimacién hi-
drosalina requerida al ingreso evolucioné con insuficiencia
cardiaca descompensada por sobrecarga de volumen que
requirié manejo dialitico.

Tabla 1. Laboratorio de ingreso

Hematocrito Hemoglobina Leucocitos Neutréfilos 86% Plaquetas
24,1% 6,9 g/dL 8600/mm3  Linfocitos 6%  125000/mms3
TP 98% Glucemia Creatinina Urea K 5,5 Na 149
KPTT 32" 110 mg/dl  555mg/dL 202 mg/dL (mEq/L)
Bilirrubina Total

FAL 58 U/L AST 10 U/L ALT 10 U/L CPK 27 U/L

0,22 mg/dL

El ecocardiograma realizado informé una fraccién de
eyeccién del 30% con hipomotilidad biventricular no seg-
mentaria (global) y relajacién prolongada en modo Doppler,
sin alteraciones valvulares. Por el deterioro de la fraccién de
eyeccién se le practicé una cinecoronariografia, la que evi-
dencié ausencia de lesiones coronarias. No se disponian de
ecocardiogramas previos para comparar. Se sospeché de car-
diotoxicidad por CYC vs. lesién miocardica por VAA.

Evolucioné ademds con epistaxis y tos seca, por lo que
se realizé una tomografia de térax, la cual revelé nédulos
cavitados en ambos lébulos superiores, vidrio esmerilado
bilateral, derrame pleural bilateral a predominio derecho
(imagenes 3 y 4). La baciloscopia de esputo, PPD y galacto-
manano fueron negativos. Se realiz6é una fibrobroncoscopia
con lavado broncoalveolar, siendo negativa para micobacte-
rias y hongos.

Considerando el conjunto de signos y sintomas como ac-
tividad de laVAA (BVASV3.0 12/63) y al riesgo de vida se traté
con 5 pulsos de metilprednisolona, 5 sesiones de plasmafé-
resis y 2 dosis de 1 gramo de Rituximab separadas por 2 se-
manas, continuando luego con meprednisona 1 mg/kg/dia.

Luego de ello no presenté nuevos sintomas de VAA, ni
recidiva o empeoramiento de los ya presentados (sangrados
gastrointestinales, lesiones pulmonares y posiblemente car-
diomiopatia con insuficiencia cardiaca). Por buena evolucién
y riesgo cardiovascular alto en contexto de una paciente fra-
gil no se realizé endoscopia de control. La paciente fue dada
de alta con corticoides orales.

Referencias: Primera endoscopia mostrando el hematoma (entre asteriscos) en
la pared posterior. Mucosa normal junto a eritema (A), luz esofagica (B)

Referencias: Segunda endoscopia mostrando el hematoma esofagico submuco-
so (A). Mucosa normal que alterna con eritema (B), luz esofagica (C)
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Imagenes 3y 4.
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Referencias: Nédulos cavitados en el 16bulo superior izquierdo y medio derecho
(flechas), derrame pleural bilateral (asteriscos), patrén en vidrio esmerilado

Discusién

Se realiz6 una revisién de la literatura en Pubmed y Co-
chrane en espafiol e inglés. El primer caso de un hemato-
ma esofagico fue publicado por Marks y Keet en 1968'. El
hematoma intramural del eséfago o hematoma intramural
disecante es una manifestacién muy rara de lesién muco-
sa y submucosa que resulta en una acumulacién sanguinea
dentro de las capas del érgano’. Las causas habituales de
esta lesién son ingesta de cdusticos, aspirina, anticoagula-
cién, trauma, cuerpo extrafio, vomitos a repeticiénl, ingesta
copiosa, maniobra de Valsalva exagerada y, mucho mas fre-
cuente, son las causas iatrogénicas como ser intubaciones
esofagicas accidentales, endoscopias digestivas, ecocardio-
gramas transesofagicos o la colocacién de sondas nasogas-
tricas’.

Respecto de la afectacién esofagica por vasculitis, se ha-
llaron muy pocos articulos en la bibliografia. Las que mas
comuUnmente lo comprometen son la Purpura de Schon-
lein-Henoch, la Poliarteritis Nodosa, la Enfermedad de Be-
hcet y la Granulomatosis con Poliangeitis (GPA), si bien casi
cualquier vasculitis puede causar lesiones esofagicas. Sin
embargo, los articulos hallados mencionan hallazgos endos-
copicos tales como erosiones, Ulceras, perforaciones, esofa-
gitis. Solamente se encontrdé mencién de hemorragia esofa-
gica submucosa en una revisién coreana de 6000 casos de
vasculitis (tabla 2), en la cual solamente un paciente tenia un

Tabla II. Diagnoéstico, Manifestaciones clinicas

§ )8 s |, |8

§ g' E é % Ulcera

- z

Unica | Mdltiples

Esofago 1 1 0 1 0 0 6
Estémago
Antro 48 9 3 2 0 5 13
Cuerpo 23 9 3 6 0 5 6
Fondo 6 6 2 3 0 0 1
Duodeno
Bulbo 23 3 4 4 1 6 9
2° Porc 24 5 19 13 9 1 28
3° Porc 4 2 9 6 4 0 12
Yeyuno 0 0 2 0 0 0 2

hematoma esofagico submucoso. En orden de frecuencia las
partes del tubo digestivo afectadas fueron intestino delgado,
estdmago, colon y por ultimo el es6fago?.

En tres reportes de casos con revisién bibliografica ex-
tensiva en inglés se describen solamente siete casos de
compromiso esofagico por GPA. Las lesiones halladas fueron
ulceras*>e.

Debido a la rareza tanto de la enfermedad causante
como de la lesién visualizada en las endoscopias, lo prime-
ro que se descartaron fueron las causas mas frecuentes de
hematomas esofagicos. En ausencia de causas habituales de
sangrado esofagico se considerd a la lesién hallada como po-
siblemente secundaria a actividad vasculitica. Cuando se su-
maron el resto de los sintomas en el devenir inmediato de la
enfermedad de la paciente (epistaxis y nédulos pulmonares
cavitados), y habiendo descartado infeccién por micobacte-
rias y hongos, se efectud el tratamiento mencionado.

Por la severidad de la signosintomatologia y el riesgo de
vida se decidi6é proceder con plasmaféresis ademas de los
corticoides y el Rituximab.

Es menester mencionar que la paciente no tenia ante-
cedente de insuficiencia cardiaca previo a las infusiones de
CYC. Se descarté enfermedad coronaria y evento coronario
como causa por su elevada prevalencia. La aparicién de la
insuficiencia cardiaca coincidié temporalmente tanto con la
infusién de CYC como con la actividad vasculitica, por lo que
no se pudo definir a cudl causa se debié. Dentro de las ma-
nifestaciones cardiacas de la GPA la cardiomiopatia se ubica
en el orden del 30%8. En el Vasculitis Clinical Research Con-
sortion, la ubica en el orden del 3%°.

El gold standard para diferenciar ambas es con una biop-
sia endomiocardica®. Esto es debido a que la vasculitis ANCA
causa inflamacién visible al microscopio, mientras que la
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CYC causa miocardiopatia por un mecanismo exacto aun
desconocido. Se cree que seria por estrés oxidativo y dafio
endotelial directo con extravasacién de proteinas, eritrocitos
y metabolitos téxicos causando alteracién de la contractili-
dad®. La biopsia no se realizé por el alto riesgo de complica-
ciones y muerte.

Se decidi6 la infusién de Rituximab debido a que ha de-
mostrado ser eficaz para el tratamiento tanto de primera li-
nea como ante el fallo de Ciclofosfamida®’; y a que una de
las causas posibles del deterioro severo de la FEy era la CYC
y, de serlo, una nueva dosis hubiese favorecido la progresién
de insuficiencia cardiaca pudiendo haber llevado a la muerte
a la paciente por el tratamiento en vez de la enfermedad.

Caso

Este caso representé un reto diagnéstico por lo infre-
cuente de la manifestacién inicial como un indicador ac-
tividad en la VAA. Marcadores de actividad mas comunes
como el deterioro de la FEy, epistaxis y ndédulos pulmonares
cavitados fueron de utilidad para la interpretacién de los ha-
llazgos esofagicos. La prevalencia real de este tipo de mani-
festaciones atipicas es desconocida ya sea por su caracter
infrecuente o por la baja tasa de reportes, por lo que creemos
es de utilidad la publicacién de este tipo de manifestaciones.
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