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RESUMEN

Se presenta un caso de un paciente diabético con sindrome de Sjogren primario, complicado con sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos, a lo que se suma una micosis profunda. Esta es una asociacion rara, por lo que se presenta el caso.

- Palabras clave: Sindrome de Sjbgren, antifosfolipidos, neumomicosis, intersticial, extro-glandular.

CASO CLINICO

Paciente varén de 54 afios, acudié hace un mes al servicio

~ deNeumologia, debido a disnea progresiva a leve esfuerzo
y tos seca de dos afios de evolucion, fiebre de hasta 39°C,
disminucion de 10 kg en los Gltimos 12 meses, xerostomia
y xeroftalmia, de igual tiempo de evolucion. En la ampliacién
de la anamnesis refirio estar expuesto al humo de lefia

- por 20 afios, ser albafiil por otros 15y criador de palomas
por 10 afios. Un hijo con tuberculosis pulmonar tratado
con esquema .

Antecedentes patoldgicos

Diagnosticado de diabetes mellitus (DM) hace 10 afios,
recibia metformina, qd, en forma irregular; hipertensién
arterial de 5 afios, tratada con captopril, 25 mg, bid; en
Neumologia fue diagnosticado de enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID}, Figura 1.En los dos Gltimos meses
recibié tratamiento con beclometasona, salbutamol y bro-
muro de ipratropio,en inhalaciones,en forma regularAl mes
de hospitalizacién, se realizd interconsulta a Reumatologia,
por deterioro del estado general.

Examen fisico

Despierto, en buen estado general, disneico, colaborador
con el examen clinico. Presién arterial, 130/70 mm Hg;

Hospital Nacional Alberto Sabogal Sologuren, EsSalud

frecuencia cardiaca, 90 Ipm;frecuencia respiratoria, 24 rpm;
temperatura, 37 °C; talla, 1,48 m; peso, 63 kg; aparato res-
piratorio, en la evaluacion usaba canula binasal de oxigeno,
sin uso de musculos accesorios, se auscultaron crujidos y
sibilantes difusos bilaterales. Misculo-esquelético: dedos
hipocriticos, sin artritis, sin Raynaud ni cianosis, sin masas
tumorales en rostro ni adenopatias.

Examenes auxiliares

Glucemia basal, 135 mg/dL; pruebas de funcién renal
normales; leucocitosis no mayor de 18 000 cel/mm?, con
desviacion a la izquierda; hematocrito, 42%; sedimento de
orina normal,VSG, 53 mm/h; PCR, 4 mg/dL; complemento,
normal; baciloscopia, negativa.

Espirometria con patron restrictivo severo; el examen de
anticuerpos reveld FR positivo (33 U),ANA positivo, 1/320
patrén moteado, anti-SSA/Ro-52 positivo, anticardiolipina
(ACL) positivo a titulos moderados por Elisa; el anticoa-
gulante lupico (AL), anti-B2 glicoproteina | (anti-p2GP-1},
ANCA y anti-DNAds fueron negativos. Test de Schirmer
y rosa de bengala, positivos. Los estudios virales para VIH,
HTLV-1,virus de la hepatitis By C fueron negativos.Hemo-
cultivo y cultivo de secreciones para gérmenes comunes,
negativos.

Ecocardiografia, sin evidencia de hipertension de arteria
pulmonar. La tomografia axial computarizada (Figura 2)
mostré patrén intersticial de tipo reticulary dreas de vidrio
deslustrado en ambos campos pulmonares compatible
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Figura 1. Radiografia posterior de torax. con patron interstical bilateral difuso

con EPID asociado a dreas de consolidacion en el tercio
inferior de ambos campos pulmonares, engrosamiento
pleural parietal, no efusién ni calcificaciones, ausencia de
nodulos hiliares y mediastinales.La evolucion clinica mostré
aparicion de lesiones vesiculares en torax atribuidas a virus
herpes zoster. Presenté un episodio de disnea subita por
insuficiencia respiratoria aguda, dimero D positivo y, por
estudio imagenologico, se concluyd en tromboembolismo
pulmonar (TEP) agudo,A las dos semanas posteriores a la
biopsia pulmonar, por toracotomia minima, presento enfi-
sema subcutdneo debido a neumotorax.La persistencia de
fiebre y leucocitosis con desviacién izquierda se atribuy6
a la presencia de sobreinfeccion de mucosa de via respira-
toria, por ello recibid esquema antimicrobiano potente y
amplio;luego se confirmd infeccién orofaringea por Candida

Figura 2. TAC de torax, en fa que se aprecia infiltrado interstical e imagenes de vidrio
deslumbrado.
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Figura 3. Infiltrado alveolar histiocitario y uncion PAS positva

albicans; fa biopsia pulmonar reveld neumonitis intersticial
difusa e infiltrado alveolar histiocitario y polimorfonuciear.fa
tincion con PAS resulto positiva (Figura 3).El diagnéstico de
sindrome de Sjogren (SS) primario se realizo sobre la base
de los criterios diagndsticos propuestos por el Consenso
Internacional de Criterios del Sindrome de Sjogren y el
diagnéstico de sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
(SAAF), sobre la base de los criterios de Sapporo.

DISCUSION

El SS es una enfermedad inflamatoria -autoinmune lenta-
mente progresiva que afecta principalmente a glandulas
exocrinas. El infiltrado linfocitario reemplaza al epitelio
funcional lievando a una disminucion de la funcion exocrina,
caracteristicamente asociada a la presencia de anticuerpos-
SS-AlRo y SS-B/La. Se manifiesta con xerostomia, xeroftal-
mia, xerostraquea y sequedad vaginal,asi como con artritis
no erosiva y fendmeno de Raynaud sin telangiectasia ni
ulceracion digital. Las manifestaciones extraglandulares
periepiteliales se producen por infiltraciédn linfocitica, que
aparece en forma temprana y generalmente, de curso
benigno.

El SS, comparado a otras enfermedades autoinmunes —ta-
les como lupus eritematoso sistémico (LES) y la artritis
reumatoide (AR)—, es relativamente moderado y no tiene
significativo incremento de la mortalidad'?,

EI25% de pacientes con SS tienen anormalidades de la fun-
cion pulmonar,aunque raramente hay significancia clinica’.
Muchas de las lesiones pulmonares son causadas por infil-
trado intersticial de linfocitos alrededor de bronquiolos.

El concepto que enfoca a las células epiteliales tubulares ha
sido resumido en‘epitelitis autoinmune’ propuesta por Sko-



Vega-Hinojosa O, Salinas-Meneses A, Cabello-Ledn E, Romero-Valdez P, Rolando-CastariedaT y Alonso-Erazo G

pouliy Moutsopoulus®.La enfermedad pulmonar intersticial
difusa fue la afeccién mas frecuente (25%) en una serie de 36
pacientes,seguida por enfermedad de vias aéreas pequefas
(22%)°¢. Seguin el tipo de infiltrado, las lesiones han sido
descritas variablemente como neumonitis intersticial linfo-
citica, cuando el infiltrado es difuso, 0 bronquiolitis, cuando
el infiltrado es més focalizado alrededor de los bronquiolos.
Cuando el infiltrado llega a ser confluente,a menudo con
una distribucion lobar, ‘bronguiolitis obliterante con neu-
monia en organizacion’ y, mas recientemente, ‘neumonia
organizativa criptogénica’. Esta tltima, en particular, puede
producir dramética apariencia radiolégica,que puede imitar
una neumonia bacteriana o adenocarcinoma.En general, a
enfermedad pulmonar inflamatoria en el SS es a menudo
asintomatica, responde bien a los esteroides y no progresa
sustancialmente a través del seguimiento’.

EI SAAF se describe tradicionalmente como trombosis vas-
cular y/o morbilidad del embarazo en personas portadoras
de anticuerpos antifosfolipidos®. La asociacién mayoritaria
del SAAF se produce con el LES y una menor parte con SS,
se reporta una asociacion de ACLy SSde 2 a 37%°'%,y baja
frecuencia de AL y anti-B2GP-I, asi como manifestaciones
clinicas del SAAREITEP puede ser la primera manifestacion
del SAAF!2,

Este es el caso de un paciente con compromiso pulmonar
severo con pobre prondstico,producto del daiio producido
por la DMy el S§, al que se asocia SAAF. En este caso, el
pulmén fue afectado a nivel intersticial por el SS y a nivel
vascular por fa DMy el SAAF.

Esta es una asociacion rara,ya que la afeccion pulmonar en
el SS es generalmente leve y de progresion lenta. De otro
lado, el estado hipoxico cronico por la afeccion intersticial
en el paciente provocé eritrocitosis compensatoria, la
que incremento la viscosidad sanguinea y establecié un
estado protrombatico. Puesto que el pulmén en la DM es
susceptible a_infecciones por microorganismos atipicos
debido al engrosamiento de la pared vascular,que impide el
intercambio gaseoso,' y,ademas, el SS provoca disminucion
delainmunidad innata en las vias respiratorias bajas.En este
paciente,creemos que la infeccién provoco la precipitacién
del TEP", riesgo incrementado por la presencia de ACL,"
con la consecuencia expuesta. )
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