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Wegener + Antifosfolipido

Introduccion

Las enfermedades autoinmunes, como todos sabemos, representan un reto
diagnostico y un arduo seguimiento. Dentro de estas, las vasculitis son un grupo de
enfermedades de dificil manejo debido al amplio numero de sintomas y signos que
pueden producir.

Ademas, en ocasiones se vuelve incluso mas complicado en el momento en el que
coexisten dos enfermedades de origen autoinmune en un mismo paciente.
Presentamos el caso de una Granulomatosis de Wegener que posteriormente
desarrolla un SAF.

Presentacion del caso clinico
Antecedentes personales

Mujer de 58 afios de edad, natural de Zaragoza. Trabaja como enfermera en
nuestro hospital.

Como antecedentes clinicos relevantes, destacan varios episodios de vértigo
periférico posicional paroxistico asi como gonartrosis. No HTA, DM o DLP.
Fumadora de 3-4 cigarros/dia, ocasional ingesta de alcohol (maximo 3-4
unidades/semana).

Habitos de vida saludables, realizando una vida active con ejercicio fisico
moderado.

Inicio de la enfermedad

En el afio Marzo de 2009 la paciente presenta cuadro progresivo de dolor
faringeo, irradiado a oido izquierdo y region cervical del mismo lado. Tras
una primera exploracién por parte de su MAP, se remite a la paciente a ORL
par estudio, objetivindose amigdala izquierda aumentada de tamafio, dura al
tacto, y con signos inflamatorios, que se extendian hacia pilar, con
destruccién del pilar anterior y amenaza de destruccion de la Gvula; en este
momento, la paciente presenta disfagia y odinofagia.

Se decide realizar biopsia de la lesion, siendo tratada de forma empirica con
antibioterapia y corticoides. Tras la biopsia, la region anteriormente sefialada
se necrosa, apareciendo gran ulcera que destruye amigdala, paladar blando
hasta Uvula y pilares anteriores.
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Pruebas iniciales

* Rx Térax: sin alteraciones

* ECG: Sin alteraciones

* Bioquimica: analitica completa de sangre y orina: normal. ANCAS:
positivos, patrén citoplasmico con titulos de 45 y 53 (normal < de 20).
Proteina C Reactiva: 10 (normal < 0,8). Estudio de poblaciones
linfocitarias: sin alteraciones destacables. VSG: 30 mm. Hemograma:
Normal.

* Microbiologia: Cultivos repetidos negativos para virus, bacterias y
hongos negativos. Serologia VIH, Hepatitis B,C, LUES: negativos.
Toxoplasma, CMV y EB: positivos a titulos de infeccion antigua.

* TAC cervicofacial: aumento de tamafio de amigdala izquierda, con
formacion ovalada interior, que sugiere absceso amigdalino.

* TAC toracico: se observa a nivel de lingula masa lobulada y necrosada
de 34 mm., asi como lesiones micronodulares pulmonares bilaterales,
que son sugestivas de granulomatosis de Wegener.

* Biopsia amigdalar: Celularidad linfoide polimorfa de habito
centrofolicular, con neutrofilia asociada, sugestiva de patologia aguda
inespecifica

Evolucion

Se inicid tratamiento con 24 grs de Inmunoglobulinas IV, infusionandose 5
dosis, Ciclofosfamida en pulsos mensuales, asi como corticoides a 1 gr/kg/dia.
Tras los dos primeros pulsos de Ciclofosfamida la paciente permanece
asintomatica, pudiendo deglutir sin dificultad.

A los dos meses del primer episodio, entre el 22 y 32 pulso, la paciente
presenta la primera recaida, consistente en la aparicién de una tumoracion a
nivel parotideo izquierdo acompafiado de edema facial, por lo que tiene que
ser nuevamente ingresada y se adelanta el 3er bolus. Posteriormente, tras la
administracion de los ciclos completos, se deja como tratamiento de
mantenimiento dosis metotrexato oral 15 mgrs/semana y prednisona a dosis
de 10 mgrs/dia.

Con esta pauta, la paciente permanece estable durante varios meses, si bien
secundario a todo el proceso ha desarrollado, aparte de aspecto cushingoide,
hipoacusia de oido izquierdo; no obstante, las ulceras orales han cicatrizado y
la evolucion por parte de ORL es buena.

Posteriormente, durante el seguimiento, la paciente desarrolla varias ulceras
en extremidades inferiores, asi como algun episodio de otitis, pudiendo ser
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tratadas con incremento de dosis de prednisona. Tras varios meses, a la
paciente le es posible retirarle los corticoides y queda con 10 mgrs de
Metotrexato a la semana.

En Mayo de 2011 la paciente se queja de dolor y dificultad para la
movilizacion del hombro derecho. Por este motivo, se realiza una RMN de
dicha articulacion, siendo diagnosticada de Necrosis Avascular de la cabeza
humeral; no obstante, la paciente decide no querer tratamientos invasivos en
ese momento.

En Agosto de 2012 la paciente es diagnosticada en Urgencias de nuestro
Hospital de Trombosis Venosa Profunda, siendo tratada con HBPM durante
20 dias.

En Abril de 2014 la paciente, después de unos meses tortuosos con varios
episodios de recaidas, acude a la consulta indicando que presenta, aparte de
rinorrea sanguinolenta, astenia intensa y aftas orales dolorosas, sensacion
disneica con el esfuerzo minimo y dolor con empastamiento gemelar
izquierdo. Ademas de diagnosticar a la paciente de un nuevo brote de su
enfermedad de Wegener de base, fue remitida a Urgencias, donde se le
realiza Angio-TAC Toracoabdominal el cual diagnostica de Tromboembolismo
Pulmonar, comenzandose anticoagulacién con HBPM y posteriormente con
Acenocumarol.

Revisando analiticas previas, en 2012 se le solicitd una vez los anticuerpos
antifosfolipido, siendo la IgG ACL de 48,13. Durante el evento agudo se
volvieron a repetir dichas determinaciones, obteniendo nuevamente una IgG
ACL de 20,18.

Resumen del caso

La paciente presentaba una vasculitis de Wegener de larga evolucién con
varios brotes tanto a nivel cutdneo como en areas ORL, pudiendo ser
controlados con Metotrexato y corticoides.

Durante el seguimiento la paciente presentd 3 episodios trombaticos: una
trombosis venosa profunda, un tromboembolismo pulmonar y presenté
necrosis avascular de cabeza humeral. Estas patologias, sumadas a las dos
determinaciones de IgG ACL por encima de la normalidad nos dan el
diagnostico de Sindrome Antifosfolipido, teniendo por tanto que seguir
tratamiento con anticoagulacion oral de forma indefinida.
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Conclusiones del Caso Clinico

La asociacion de la vasculitis de Wegener con el Sindrome Antifosfolipido es
francamente inusual, con muy poca literatura que describa casos similares®, por lo
que podemos asumir que probablemente sea un tema poco estudiado ya que, en
este estudio?, se demostré que las trombosis en los pacientes con Wegener son
superiores comparado con poblacion general.

La importancia del seguimiento estrecho y "abierto" para detectar brotes y
complicaciones es importante en este tipo de pacientes.
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