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Antecedentes personalesAntecedentes personales

�� A familiares : Sobrino con lupus cutA familiares : Sobrino con lupus cutááneo Madre neo Madre 
con psoriasis con artropatcon psoriasis con artropatíía invalidante a invalidante 

�� A personales:A personales:

�� AlAléérgica a Penicilinargica a Penicilina

�� CirugCirugíía de a de FibroadenomaFibroadenoma mamamama



PresentaciPresentacióón cln clíínica 2005 Dic nica 2005 Dic 

�� Edema en ambos hombrosEdema en ambos hombros que cede . Despuque cede . Despuéés tumefaccis tumefaccióón n 
mumuññeca eca izdaizda y tobillo sin signos inflamatorios que cede y tobillo sin signos inflamatorios que cede 

�� Posteriormente durante varios meses presenta episodios Posteriormente durante varios meses presenta episodios 
recurrentesrecurrentes de  de  edema de partes blandasedema de partes blandas ( ( parpebralparpebral, labios , labios 
raraííz de miembros) por lo que recibe z de miembros) por lo que recibe ttotto con esteroides y con esteroides y antiH1antiH1 ..

�� De forma progresiva pDe forma progresiva péérdida de respuesta a esteroides  con rdida de respuesta a esteroides  con 
persistencia de edema persistencia de edema parpebralparpebral con pigmentacicon pigmentacióón violn violáácea cea 
progresiva y lesiones eccematosas progresiva y lesiones eccematosas pruriginosaspruriginosas en pen páárpadosrpados

�� OdinofagiaOdinofagia. . DisfoniaDisfonia
�� Posteriormente claro Posteriormente claro exantema en heliotropoexantema en heliotropo y lesiones y lesiones 
cutcutááneas eccematosas diseminadasneas eccematosas diseminadas
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�� Curso clCurso clíínico rnico ráápidamente progresivo:pidamente progresivo:

�� ApariciAparicióón de n de rashrash pruriginoso en regipruriginoso en regióón dorsaln dorsal

�� PPáápulas de pulas de GotronGotron y manos de y manos de ““mecmecáániconico””

�� AfonAfoníía a AftosisAftosis oral. Reflujo oral. Reflujo gastroesofagicogastroesofagico

�� Cuadro sistCuadro sistéémico mico 

�� NO AFECTACINO AFECTACIÓÓN MUSCULAR HASTA N MUSCULAR HASTA 
MUY AVANZADO EL PROCESOMUY AVANZADO EL PROCESO



P .complementariasP .complementarias

�� AnalAnalíítica  general sin alteraciones CPK aldolasa tica  general sin alteraciones CPK aldolasa 
mioglobina y GOT normales Sedimento normalmioglobina y GOT normales Sedimento normal

�� PCR VSG complemento  normal FR PCR VSG complemento  normal FR negativo.Ignegativo.Ig
normalesnormales

�� ANA 1:80 ANA 1:80 AcAc antiDNAantiDNA ENAS ANCAS LKM ENAS ANCAS LKM 
negativos negativos AntiJoAntiJo negativos negativos CrioglobulinasCrioglobulinas
negativosnegativos

�� Anticoagulante Anticoagulante lupicolupico negativo Anticardiolipina negativo Anticardiolipina 
IgMIgM+ + IgGIgG --



P .complementariasP .complementarias

�� EMG seriados sin alteracionesEMG seriados sin alteraciones

�� Biopsia cutBiopsia cutáánea: nea: dermatitis dermatitis psoriasiformepsoriasiforme sin deposito sin deposito 

inmunolinmunolóógico con infiltrado gico con infiltrado linfocitariolinfocitario perivascularperivascular y y espongiosisespongiosis compatible compatible 
con dermatitis con dermatitis psoriasiformepsoriasiforme

�� Biopsia muscular Biopsia muscular Sin infiltrado inflamatorio ni depSin infiltrado inflamatorio ni depóósito sito 

inmunolinmunolóógicogico

�� EspirometrEspirometríía: a: Ligero descenso de la difusiLigero descenso de la difusióónn

�� Ecocardiograma y ECG normalEcocardiograma y ECG normal



P complementariasP complementarias

�� Endoscopia : Anillo Endoscopia : Anillo SchatzkiSchatzki GastrtisGastrtis antralantral
Hiato incompetente Hiato incompetente TrastTrast. motor esof. motor esofáágicogico

�� TAC TAC toracoabdominaltoracoabdominal Infiltrados alveolares Infiltrados alveolares 
bibasales sugestivos de bibasales sugestivos de microaspiracionesmicroaspiraciones

�� MamografiaMamografia adenopatadenopatíía axilar no significativaa axilar no significativa

�� ValoraciValoracióón ginecoln ginecolóógica  sin alteraciones gica  sin alteraciones 

�� Marcadores tumorales negativos (excepto B2 Marcadores tumorales negativos (excepto B2 
microglobulinamicroglobulina))



EvoluciEvolucióónn

�� Inicialmente tratamiento esteroideo (1 mg/Inicialmente tratamiento esteroideo (1 mg/kgkg) ) 
sin respuestasin respuesta

�� Se aSe aññade ade hidroxicloroquinahidroxicloroquina sin respuestasin respuesta

�� ProgresiProgresióón cln clíínica franca con aparicinica franca con aparicióón de n de 
debilidad muscular persistiendo enzimas y EMG debilidad muscular persistiendo enzimas y EMG 
normales asnormales asíí como como BxBx muscular muscular 

�� AfonAfoníía. Disfagia severa. Pa. Disfagia severa. Péérdida de peso.rdida de peso.



EvoluciEvolucióónn

�� Inmunoglobulinas 400 mg/Inmunoglobulinas 400 mg/kgkg ddíía.4 ciclosa.4 ciclos
�� Franca mejorFranca mejoríía cla clíínicanica

�� RRáápida desaparicipida desaparicióón lesiones cutn lesiones cutááneasneas

�� DesapariciDesaparicióón de disfagia y disfonn de disfagia y disfonííaa

�� DesapariciDesaparicióón debilidad muscularn debilidad muscular

�� Se  alcanza remisiSe  alcanza remisióón cln clíínica  durante  cerca nica  durante  cerca 
de un ade un aññoo
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EVOLUCIEVOLUCIÓÓN POSTERIORN POSTERIOR

�� Abril 2007Abril 2007 . Bajo tratamiento con Metotrexato  y . Bajo tratamiento con Metotrexato  y 
esteroides en ritmo decreciente  deterioro clesteroides en ritmo decreciente  deterioro clíínico  con nico  con 
reaparicireaparicióón de n de lesiones cutlesiones cutááneasneas con afectacicon afectacióón n 
extensa  y extensa  y cuadro constitucionalcuadro constitucional

�� Se iniciSe inicióó tratamiento con AZA + esteroides con mala tratamiento con AZA + esteroides con mala 
tolerancia cltolerancia clíínica nica 

�� Se iniciSe inicióó micofenolatomicofenolato + esteroides + esteroides 
�� ProgresiProgresióón cln clíínica  con nica  con disfondisfonííaa, s, sííndrome consuntivo ndrome consuntivo 
por lo que se administrpor lo que se administróó 2 2 ºº ciclo de ciclo de IgIg

�� EMG  muy discretamente patolEMG  muy discretamente patolóógicogico



�� Se alcanza  Se alcanza  segunda remisisegunda remisióón cln clíínicanica

�� Se realiza nuevo estudio de neoplasia oculta negativoSe realiza nuevo estudio de neoplasia oculta negativo

�� Todos los marcadores inflamatorios e inmunolTodos los marcadores inflamatorios e inmunolóógicos gicos 
son negativos asson negativos asíí como datos de miopatcomo datos de miopatíía inflamatoria, a inflamatoria, 
afectaciafectacióón miocn miocáárdica o pulmonar rdica o pulmonar 

�� Se mantiene tratamiento inmunosupresor con Se mantiene tratamiento inmunosupresor con 
micofenolatomicofenolato y esteroides en descenso hasta dosis y esteroides en descenso hasta dosis 
mmíínimas nimas 



�� Diciembre de 2007Diciembre de 2007
�� Nuevo deterioro clNuevo deterioro clíínico con nico con 

�� Dolor Dolor neuromiopneuromiopááticotico incapacitanteincapacitante
�� Debilidad muscular sin Debilidad muscular sin miositismiositis ni hallazgos ni hallazgos 
concluyentes en EMGconcluyentes en EMG

�� RGE continuo  y sensaciRGE continuo  y sensacióón de disfagian de disfagia
�� Marcadores inmunolMarcadores inmunolóógicos e inflamatorios negativosgicos e inflamatorios negativos
�� TACAR TACAR microaspiracionesmicroaspiraciones. No afectaci. No afectacióón n 
miocmiocáárdicardica



�� Ante nuevo brote de enfermedad  ciclo de Ante nuevo brote de enfermedad  ciclo de 
RituximabRituximab, en total 4 dosis, en total 4 dosis

�� Buena respuesta clBuena respuesta clíínica permitiendo retirada de nica permitiendo retirada de 
esteroidesesteroides

�� Se aSe aññade al tratamiento inmunosupresor ade al tratamiento inmunosupresor 
Ciclosporina que debe ser retirada por efectos Ciclosporina que debe ser retirada por efectos 
secundarios ( HTA, metrorragias..)secundarios ( HTA, metrorragias..)



�� Julio 2009Julio 2009
�� Cefalea y trastorno neuropsiquiCefalea y trastorno neuropsiquiáátrico abigarradotrico abigarrado

�� Dolor Dolor neuromiopneuromiopááticotico mal controladomal controlado

�� DisfunciDisfuncióón n miccionalmiccional

�� No disfagia, no lesiones cutNo disfagia, no lesiones cutááneas relevantes, neas relevantes, 
fatigabilidadfatigabilidad muscular pero sin miopatmuscular pero sin miopatíía claraa clara

�� Estudio  de neoplasia oculta, estudio inmunolEstudio  de neoplasia oculta, estudio inmunolóógico e gico e 
inflamatorio negativoinflamatorio negativo



�� 33ºº ciclo de inmunoglobulinas y se alcanza de ciclo de inmunoglobulinas y se alcanza de 
nuevo remisinuevo remisióón completan completa



�� Enero de 2010Enero de 2010
�� Dolor epigDolor epigáástrico severo con repercusistrico severo con repercusióón sobre n sobre 
el estado generalel estado general

�� Endoscopia : Endoscopia : 
�� Ulcera Ulcera antralantral serpinginosaserpinginosa antralantral prepilprepilóóricarica de de 
20mm20mm

�� PPííloro abierto con reflujo biliarloro abierto con reflujo biliar
�� Biopsia  sin efecto Biopsia  sin efecto citopcitopááticotico con PCR para CMV con PCR para CMV 
negativo y con intenso infiltrado inflamatorio sin HP negativo y con intenso infiltrado inflamatorio sin HP 



�� Se retira Se retira micofenolatomicofenolato y de forma  progresiva se y de forma  progresiva se 
retiran esteroidesretiran esteroides

�� Actualmente en buena situaciActualmente en buena situacióón global sin n global sin 
tratamiento inmunosupresortratamiento inmunosupresor
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DIFICULTADES PARA EL DX DE DIFICULTADES PARA EL DX DE 
ACTIVIDADACTIVIDAD

�� Al Al dxdx y en primera recay en primera recaíída lesiones da lesiones 
cutcutááneas claras con clneas claras con clíínica sistnica sistéémicamica

�� En nuevos brotes cuadro sistEn nuevos brotes cuadro sistéémico mico 
inespecinespecíífico con ausencia de datos fico con ausencia de datos 
inflamatorios objetivos lo que dificulta inflamatorios objetivos lo que dificulta 
la agresividad terapla agresividad terapééuticautica

�� Ausencia de afectaciAusencia de afectacióón visceral n visceral 
pulmonar o miocpulmonar o miocáárdicardica



DIFICULTADES DIFICULTADES 
TERAPEUTICASTERAPEUTICAS

�� Toxicidad asociada a esteroides: Toxicidad asociada a esteroides: 
Aspecto esteroideoAspecto esteroideo

�� MetotrexateMetotrexate: No eficaz: No eficaz

�� AzatioprinaAzatioprina: (2 meses) Suspendida por : (2 meses) Suspendida por 
toxicidad digestiva y sensacitoxicidad digestiva y sensacióón de mareon de mareo

�� Ciclosporina: (4 meses) suspendida por Ciclosporina: (4 meses) suspendida por 
HTA severa y metrorragiasHTA severa y metrorragias



EFICACIA TERAPEEFICACIA TERAPEÚÚTICATICA

�� MicofenolatoMicofenolato (3 a(3 añños): Muy eficaz para os): Muy eficaz para 
controlar actividad cutcontrolar actividad cutáánea pero no ha evitado nea pero no ha evitado 
las recalas recaíídas. Retirado por das. Retirado por úúlcera glcera gáástricastrica

�� Inmunoglobulinas: Muy eficaces para controlar Inmunoglobulinas: Muy eficaces para controlar 
los brotes aunque con respuestas los brotes aunque con respuestas 
progresivamente mprogresivamente máás tards tardííasas

�� RituximabRituximab: Muy eficaz para el tratamiento de : Muy eficaz para el tratamiento de 
las recalas recaíídas. Reticencia de la paciente a un das. Reticencia de la paciente a un 
segundo ciclosegundo ciclo



QUE HACER AHORAQUE HACER AHORA

�� Reinstaurar tratamiento Reinstaurar tratamiento inmunusupresorinmunusupresor
de mantenimiento?de mantenimiento?

�� Esperar y ver?Esperar y ver?



¿¿ QUE HACER EN PRQUE HACER EN PRÓÓXIMA XIMA 
RECARECAÍÍDADA??


