PRESENTACION DE CASOS

Un hombre con poliartritis, orejas
inflamadas, esplenomegalia y diaforesis
nocturna

A male patient with polyarthritis, inflamed ears,
splenomegaly and diaphoresis during the
night

Mauricio RESTREPO * LA CeJa (ANTIOQUIA)

Resumen

Paciente con poliartritis cronica de manos y pies, quien ademas relataba enrojecimiento ocular
e inflamacién dolorosa de sus orejas en forma recurrente, junto con adenopatias, esplenomegalia y
diaforesis nocturna. Se considerd el diagndstico de policondritis recurrente asociado con neoplasia
hematoldgica probablemente linfoproliferativa. Al final enumeramos algunas manifestaciones reu-
maticas de trastornos neopldsicos, haciendo especial énfasis en policondritis recurrente como posi-
ble manifestacion paraneopldsica, resaltando que existen muy pocas asociaciones reportadas en la
literatura local e internacional entre policondritis recurrente y linfoma maligno. (Acta Med Colomb
2007; 32: 132-135).
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Abstract

This a clinical case of a patient with chronic polyarthritis of the hands and feet, who also reported
red eyes and recurrent painful inflamation of the ears, as well as a cervical mass, splenomegaly and
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diaphoresis during the night. The diagnosis of polycondritis was made associated to hematological
neoplasia of the leukemia/lymphoma type, recurrent associated to chronic lymphoids. At the end, there
is a list of some rheumatic manifestations of neoplastic disorders and special emphasis is placed on
relapsing polychondritis as a possible para-neoplastic manifestation, highlighting that there are very
few associations reported in the national and international literature between relapsing polychondritis
and malignant lymphoma. (Acta Med Colomb 2007; 32: 132-135)
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Presentacion del caso

Hombre de 48 afios con cuadro clinico de 10 meses de evolucién
consistente en dolor y edema de los dedos de manos y pies, que
mejoraba transitoriamente con antiinflamatorios no esteroideos y
prednisolona en bajas dosis, pero reaparecia limitando sus labo-
res. Presentaba ademds inflamacion dolorosa de las orejas que se
presentaba de manera recurrente y comprometia principalmente
el lado izquierdo, lo cual venfa ocurriendo durante el dltimo afio.
Dias previos a la consulta referfa apariciéon de masa cervical de-
recha no dolorosa.

A la revision por sistemas acusaba cefalea recurrente, masas
cervicales en otras ocasiones y en distintas localizaciones, sin
pérdida de peso, diaforesis nocturna, ausencia de fiebre, dieta y
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habitos gastrointestinales y genitourinarios sin alteraciones, no
rigidez matinal, ojo rojo unilateral en forma recurrente, con un
dltimo episodio un mes antes de la consulta, y destruccién marcada
de todas las ufias de sus pies.

Como antecedentes refiri6 gastritis crénica, amigdalitis a repeti-
cién, menisectomia y crioterapia tres meses antes para unas maculas
marrones pruriginosas (aproximadamente 20) que aparecieron
sobre dorso de manos y cara. Negaba enfermedades de transmision
sexual o consumo de drogas sicoactivas. Usuario ocasional de licor
y fumador de medio paquete de cigarrillos al dia. De su familia
s6lo reporté como antecedente hipertension arterial.

Al examen fisico se encontraba con TA 130/70 mmHg, Fc 90x’,
Fr 18x’, afebril con peso de 56,5 kg. Mucosas normocrémicas,
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anodoncia superior corregida y evidencia de edema, dolor y eri-
tema leves en orejas principalmente en el lado izquierdo (Figura
1). Auscultacién cardiopulmonar normal. Abdomen con dolor en
epigastrio e hipocondrio izquierdo, con esplenomegalia de 8 cm
por debajo del reborde costal izquierdo. Extremidades con dolor a
la palpacion de articulaciones interfaldngicas proximales y distales
con leve eritema y dolor periungueal (Figura 2); en miembros
inferiores dolor y eritema periungueal (Figura 3). Onicolisis gene-
ralizada en los pies. En piel cicatrices por crioterapia reciente en
antebrazos. Se evidenci6 ademds adenopatias cervicales, axilares
e inguinales algunas mayores de 1 cm y dolorosas.

Considerando la presencia de adenomepatias generalizadas,
esplenomegalia con sintomas B, asociado con uveitis recurrente,
poliartritis/artralgias, pericondritis y onicolisis en pies se sospechd
como primera posibilidad diagnéstica linfoma y menos probable
sarcoidosis. Los paraclinicos se describen en la Tabla 1.

Con los resultados anotados se considerd leucemia linfocitica
crénica y policondritis recurrente asociada por lo que se comple-
taron los estudios con serologia VIH, citomegalovirus, VDRL,
hepatitis B y C los cuales fueron negativos. Fue valorado por
hematologia que realizé biopsia de ganglio cervical por aspi-
racién documentdndose desorden linfoproliferativo compatible
con linfoma linfocitico de células pequefias CD5(+), monoclonal
lambda, CD23(-). La biopsia de médula ésea demostré un desorden
linfoproliferativo crénico fenotipo B, del tipo leucemia linfoide
crénica prolinfocitica. Una nueva biopsia de ganglio cervical,
con técnica excisional, reporté CD20(+), CD3 y CDS5 negativos,
con ciclina D1(-), y fue leido como linfoma linfocitico de células
pequeiias.

Inicialmente hemato-oncologia ordené manejo con cloram-
bucil-prednisolona, sin embargo ante poca respuesta clinica se
reevalud el diagndstico, considerandose mas probable un linfoma
de células del manto, por lo cual ha recibido cuatro ciclos de
quimioterapia esquema CHOP con mejoria del cuadro.

Figura 1. Condritis de la oreja izquierda del paciente al momento de la evaluacion inicial
por medicina interna.
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Tabla 1. Resultados de exdmenes de laboratorio.

Leucocitos/mm? 296.800
Neutrdéfilos (%) 16.7

Linfocitos (% valor absoluto) 82.9 (191.000)
Hemoglobina (g/dL) 10

Hematocrito (%) 29

Volumen corpuscular medio (fL) 109
Plaquetas/mm® 129.000

TP-TPT (segundos) 14.4-31.9
BUN/Creatinina (mg/dL) 11/0.99

AST/ALT (U/L) 47/32

Bilirrubina total / directa (mg/dL) 0.64/0.15
Fosfatasa alcalina (U/L) 508
Deshidrogenasa lactica (U/L) 1932

Albtimina (g/dL) 4.7

Acido trico (mg/dL) 6.11
Sodio-Potasio-Cloro (mEq/L) 138-3.75-102
Calcio ionizado (mmol/L) 0.95

Proteina C reactiva (mg/dL) 1.1 (0-6)
Uroandlisis Eritrocitos escasos
Radiografia de térax Posible consolidacion retrocardiaca

Figura 2. Artritis de interfaldngicas proximales y distales con signos inflamatorios pe-
riungueales en ambas manos, que generaron varias consultas durante el afio previo al
diagnéstico.

Figura 3. Artritis severa de interfaldngicas distales en todos los dedos de los pies.
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Discusion

Los diagnésticos diferenciales de pacientes quienes se presentan
con dolor poliarticular son extensos y necesitan ser revisados en
cada consulta clinica. Diagndstico y tratamiento tempranos son
los objetivos primarios, principalmente cuando se trata de artritis
inflamatorias. La prevalencia de ciertos desérdenes musculoesque-
1éticos debe ser un importante factor cuando se evaltian pacientes
con poliartritis, de tal manera que aquéllos mds prevalentes deben
ser considerados primero antes que aquellos que se presentan rara
vez como poliartritis (amiloidosis, sarcoidosis, linfoma, RS3PE,
vasculitis) (1).

Las manifestaciones musculoesqueléticas del cdncer son
aceptadas como entidades clinicas, aunque muchas de ellas son
basadas en pequefios nimeros de casos reportados. Los desor-
denes reumdticos asociados con cdncer pueden clasificarse asi:
sindromes paraneopldsicos inducidos por tumor distante a través
de mediadores; invasion del hueso, articulacién o musculo por el
tumor; alteracion de la vigilancia inmune causando tanto la enfer-
medad reumadtica y neopldsica; y reacciones adversas a la terapia
antineopldsica (2) (Tabla 2).

Policondritis recurrente (PR) es un desorden multisistémico raro
de etiologfa desconocida. Se presume que sea de origen autoinmune
y puede afectar estructuras cartilaginosas y otros tejidos conectivos
através del cuerpo incluyendo nariz, orejas, articulaciones y tracto
respiratorio (3).

El diagndstico de PR requiere cumplir al menos tres de los
siguientes seis criterios (3, 4):

1. Condritis auricular bilateral

2. Poliartritis inflamatoria seronegativa no erosiva

3. Condritis nasal

4. Inflamacién ocular (conjuntivitis, queratitis, escleritis, episcle-
ritis, o uveitis)

5. Condritis del tracto respiratorio (cartilagos laringeos o traquea-
les)

6. Lesion audiovestibular (pérdida auditiva neurosensorial, tin-
nitus o vértigo)

La PR tiene una incidencia anual estimada de 3.5 casos por
millén de habitantes en Rochester, Minnesota. La edad pico de
presentacion es en la quinta década, aunque han sido reportados
casos en nifios asi como en personas muy ancianas. Parece ocurrir
con igual frecuencia entre hombres y mujeres, y en todos los grupos
raciales, aunque las publicaciones sobre poblaciones no caucédsicas
son escasas. No hay evidencia que soporte el papel de factores
geogréficos y tampoco se ha encontrado asociacién familiar (4).

Aunque generalmente PR ocurre como un complejo clinico
definido separado, un nimero significativo de pacientes puede
sufrir de otras condiciones asociadas. Alrededor de 30% de los
casos estdn relacionados con una enfermedad autoinmune o reu-
matoldgica coexistente (3, 4) (Tabla 3). Menos frecuentemente se
describen casos asociados con desérdenes hematoldgicos, que en
la mayoria de las veces se trata de sindromes mielodispldsicos;
sin embargo, son muy escasos los reportes en asociacién con
otras neoplasias hematolégicas y menos cominmente con otros
tumores sélidos (5, 6). En la base de datos Medline sélo aparecen
10 referencias al cruzar PR con linfoma, y a la fecha solamente se
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Tabla 2. Clasificacion de los sindromes reumdticos asociados con cdncer (2).

A. Artropatias
Compromiso articular local por cdancer
Artritis que parece reumatoidea
Poliartritis cancer
Osteoartropatia hipertréfica
Polimialgia reumdtica y sindrome polimidlgico atipico
Fasciitis palmar y artritis
Gota
Policondritis recurrente
Polisinovitis edematosa benigna (RS3PE)
Sacroiliitis
Enfermedad de Still del adulto

B. Desordenes musculares
Dermatomiositis, polimiositis y dermatomiositis sin miositis
Miositis nodular localizada
Miopatia necrotizante
Sindrome miasténico de Lambert-Eaton

C. Escleroderma, paniculitis, y fasciitis
Esclerosis sistémica
Fasciitis eosinofilica
Eritema nudoso
Paniculitis-artritis

D. Vasculitis

E. Desordenes reumiticos misceldneos
Distrofia simpatica refleja
Sindrome de Sjogren
Osteomalacia
Hiperostosis esquelética
Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
Crioglobulinemia

describen cinco casos clinicos de esta inusual asociacion (6). En
la base de datos Lilacs latinoamericana no encontramos reportes
regionales ni nacionales al respecto.

Los cinco casos reportados corresponden a linfoma Hodgkin
(dos casos), linfoma no Hodgkin tipo celular mixto difuso, linfoma
no Hodgkin de células B tipo MALT orbital, y linfoma no Hodgkin
extranodal esplénico difuso B (6-8). Este sexto caso aqui presen-
tado continda aumentando la evidencia a favor de considerar PR
como un fendmeno paraneopldsico asociado con linfoma maligno,
tal como ocurre mucho mds frecuentemente con los sindromes
mielodisplasicos.

El enrojecimiento ocular unilateral reportado por el paciente,
con molestias menores, de presentacion recurrente y evanescente,
sin compromiso de la vision, y en ausencia de otros sintomas estd
a favor del diagndstico clinico de epiescleritis, mds que de uveitis,
escleritis o queratitis (9).

A pesar de que PR y linfoma maligno pueden dar cuenta de la
mayorfa de las manifestaciones clinicas de este paciente como su
compromiso sistémico, ocular, articular, ganglionar, hematolégico
y de orejas, la presencia de onicolisis severa en sus pies, y el patrén
de afectacion articular con compromiso de interfaldngicas distales
de manos y pies con eritema y dolor periungueal obligan a consi-
derar la posibilidad de una artritis psoridsica (APs). La ausencia de
enfermedad psoridsica cutdnea estaria en contra pero no lo descarta
por completo dado que la artritis puede preceder la manifestacion
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Tabla 3. Condiciones asociadas con policondritis recurrente (4).

Enfermedades reumaticas autoinmunes
Artritis reumatoidea
Artritis idiopética juvenil
Lupus eritematoso sistémico
Esclerosis sistémica progresiva
Sindrome de Sjogren
Enfermedad mixta del tejido conectivo

Vasculitis
Leucocitoclastica
Granulomatosis de Wegener
Poliarteritis nodosa
Poliangiitis microscépica
Sindrome de Churg-Strauss
Enfermedad de Behget y sindrome MAGIC
Crioglobulinemia mixta

Artropatias seronegativas
Espondilitis anquilosante
Artritis soridtica
Sindrome de Reiter
RS3PE

Desérdenes hematologicos
Sindromes mielodisplésicos
Enfermedad de Hodgkin
Linfoma de tipo MALT
Linfoma no Hodgkin
Leucemia linfobldstica aguda
Anemia perniciosa

Enfermedades endocrinas
Diabetes mellitus tipo 1
Tiroiditis de Hashimoto
Enfermedad de Graves
Hipotiroidismo

Enfermedades gastrointestinales
Enfermedad de Crohn
Colitis ulcerativa
Cirrosis biliar primaria
Fibrosis retroperitoneal

Otras condiciones
Miastenia gravis
Pioderma gangrenoso
Psoriasis vulgar
Condrosarcoma

de la psoriasis en algunas ocasiones (15-20%) (10). Tampoco
estan a favor de una APs otros elementos como la simetria de la
poliartritis, y la ausencia de sintomas de compromiso axial y de
lesiones ungueales puntiformes. Definitivamente hubiera sido clave
un estudio imagenoldgico que permitiera apoyar el diagndstico
de artritis psoridsica en caso de demostrar erosiones marginales e
intraarticulares en interfalangicas distales, o el diagnéstico de PR
en ausencia de erosiones. Finalmente, aunque es mucho menos
probable, no podemos entonces descartar la posibilidad de estar
frente a una triple asociacion entre linfoma maligno, PR y APs.
Ante un paciente con sintomas y signos reumaticos siempre
puede existir la posibilidad de una neoplasia atin no diagnostica-
da o ser la primera manifestacion de la recurrencia de un tumor
previamente manejado. Esto es atin mds cierto en caso de presen-
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tacion atipica o en edad avanzada. La rareza de los casos obliga
a reportarlos siempre para asf lograr caracterizar mejor todas las
diversas manifestaciones sistémicas del cdncer.

Es bastante frecuente observar manejos inapropiados y diag-
nosticos retardados para aquellas enfermedades poco comunes, con
manifestaciones diversas, o en 6rganos o sistemas a distancia. Las
neoplasias de origen hematolégico frecuentemente se presentan
con sintomas generales sistémicos muchas veces pasados por alto
durante la evaluacion médica por el paciente y el médico. En este
caso, ademds, se minimizé por muchos meses la importancia de
la inflamacién dolorosa de las orejas y la episcleritis recurrente,
haciéndose manejo sintomdtico sin diagndstico etioldgico a la
poliartritis de manos y pies.

Si un paciente se presenta con un cuadro clinico compatible
con PR, existe una buena probabilidad de detectar un proceso
relacionado de base, que en la mayoria de los casos serd de origen
autoinmune o inflamatorio, pero algunas otras serdn condicio-
nes de origen hematolégico como mielodisplasias y neoplasias,
susceptibles de manejo curativo dependiendo de su deteccién en
estadios tempranos.

El estudio constante de las diferentes enfermedades, con sus
manifestaciones clinicas comunes y menos comunes, y el reporte
a la comunidad médica de casos relevantes que nos retroalimente
atodos, es un primer paso en el mejoramiento constante de nuestra
practica médica. Finalmente, nunca olvidamos y nos gusta com-
partir frecuentemente una frase escuchada a un eminente profesor
durante la formacién en la carrera de medicina: “Las cosas no son
raras, lo raro es que uno las sepa”.
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