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Presentacion de casos

ARTRITIS PSORIASICA ASOCIADA A
ACROOSTEOLISIS Y NEUROPATIA PERIFERICA

El diagnostico de artritis psoriasica se hace cuando
psoriasis y artritis se presentan juntas, sin nédulos
subcutaneos y usualmente seronegativa para factor
reumatoideo (FR) (1). Wright en 1991 (2) simplificé la
clasificacion en tres grupos. Revisamos la literatura y no
encontramos informes de neuropatia periférica ni ostedlisis
dela tibia, peroné y tarso en artritis psoriasica. Informamos
el caso de una paciente con las anteriores manifestaciones
clinicas.

Presentacion del caso

Mujer de 69 afios, raza mestiza con historia de luxofractura
en cuello del pie derecho en 1972, quien presentd luego
hipoestesia en guantes y medias de 20 afios de evolucion, la
cual comenz6 en mano izquierda y posteriormente
comprometi6 la mano derecha y miembros inferiores; y Ms Is,
simultaneamente comenzaron deformidades en los dedos de
las manos hasta formar dedos en botonera, acompafnadas de
artralgias en interfalangicas distales (IFDs) y proximales
(IFPs), metacarpofalangicas (MCFs) y codo izquierdo; ademas
deformidad en pies de curso progresivo ocasionando pie
equino cavo bilateral con acortamiento del MI derecho el cual
obligd al uso de muletas. Posteriormente presenté amputacion
espontanea del segundo al quinto dedos del pie derecho y
quinto del pie izquierdo. Desde 1991 refiere artralgias en
hombro derecho y en los ultimos seis meses aparecieron
lesiones eritematocostrosas, en dorso de codos, manos, rodillas,
superficie dorsolateral del pie derecho con ulcera de bordes
irregulares. Hace cinco meses se presento disfagia obligandola
a consultar en marzo de 1992 al servicio de urgencias del
Hospital San Juan de Dios refiriendo en ese momento
antecedentes de xeroftalmia y xerostomia. Al examen fisico se
observd leucocoria derecha con opacidad del cristalino,
edéntula con lesiones blanquecinas en cavidad oral, mucosa
oral seca y limitacion de la apertura bucal con queilosis
angular. Se auscultd soplo sistolico grado II/IV en foco mitral.
En manos dedos en botonera, fisuras en el dorso, amputacion
de falanges distales en quinto dedo bilateral con uiias residuales
distroficas, piel esclerdtica y lesiones ulcero costrosas en
dorso de segunda y tercera IFPs derechas (Figura 1). En
rodillas aumento de tejidos blandos de predominio derecho en
area prerrotuliana donde hay lesiones eritematocostrosas.
Tobillos con disminucion del arco de movimiento a la dorsi y
plantiflexion. Pies en equino cavo con amputacion de segundo
a quinto dedos y borde externo del pie derecho y amputacion
del quinto dedo del pie izquierdo con dedos en martillo;
lesiones eritematocostrosas con hiperqueratosis en superficie
dorso lateral del pie derecho con tulcera de cuatro centimetros
de didmetro de fondo limpio y bordes hiperqueratdsicos
(Figura 2). Hipoestesia en guantes hasta los codos y en medias
hasta las rodillas. Laboratorio: cuadro hematico normal; VSG
37 mm/h (Wintrobe); glicemia, creatinina, colesterol,
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Figura 1. Manos con dedos en botonera y lesiones de psoriasis
en las superficies extensoras, obsérvese la amputacion bila-
teral de la falange distal del quinto dedo.

triglicéridos, acido trico y fosfatasa alcalina normales; ANA
(Hep-2), FR y VDRL: negativos; depuracion de creatinina 48
cc/min; proteinuria 48 mg/24h; uroanalisis con albuminuria
++++. Cultivo de tlcera en pie derecho positivo para
Staphilococcus epidermis. Endoscopia V.D.A.: panesofagitis
erosiva, pangastritis atrofica. Electromiografia: patron
neuropatico con baj a capacidad para reclutar unidades motoras
en el musculo oponente del pulgar derecho y cubital anterior.
Velocidades de neuroconduccion: polineuropatia
sensitivomotora de predominio axonal. Biopsia glandula salival
menor: sialodenitis cronica grado I (Chisholm-Masson).
Biopsia de piel: piel delgada con dermatitis perivascular
superficial, elongacion de los clavos y papilas de modo uniforme
y focos paraqueratésicos compatibles con psoriasis. Piel
ulcerada con hiperplasia seudoepiteliomatosa y extensa
paraqueratosis compatible con tlcera inespecifica. Biopsia de
nervio sural: nervio completamente fibrosado con escasas

Figura 2. Pies en equino cavo con amputacion de dedos en el
pie derecho acompaiiada de ulcera y lesion eritematocostrosa
extensa en antepié.
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fibras nerviosas, arteriolas y capilares de paredes gruesas y
leve infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular. Rayos
X de columna lumbosacra: osteopenia generalizada con
aplastamiento severo de L2 y en menor grado de L1, angulacion
cifotica en este nivel, disminucion del espacio L5-S; con
listesis grado I. Rx de columna dorsal: osteopenia generalizada.
Rx de manos: aumento de partes blandas periarticulares en
IFPs e IFDs; estrechamiento del espacio en IFPs, destruccion
y esclerosis de IFDs; adelgazamiento y reabsorcion de la
falange del quinto dedo izquierdo, deformidad en copa y lapiz
en segundo dedo izquierdo. Ausencia de falange distal del
quinto dedo derecho, luxacion de interfalangica del pulgar
izquierdo, osteopenia generalizada (Figuras 3 y 4). Rx de pies:

reabsorcion total del metatarso y dedos con conservacion del
hallux derecho y pérdida de las relaciones tibioastragalinas
con reabsorcion e irregularidad de los extremos distales de
tibia y peroné derechos. Hay reabsorciéon de metatarso y
falanges del pie izquierdo con anquilosis en el tarso y osteopenia
generalizada (Figuras 5 y 6).

Figura 3. Radiografias de manos, con lesiones tipicas de
artritis psoridsica en articulaciones interfalangicas distales.

Figura 4. Signos radiologicos de artritis psoridsica en arti-
culaciones interfalangicas distales con reabsorcion de las
bases de las falanges distales y bordes esclerdticos y lesiones
erosivas en las cabezas de las falanges intermedias.
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Figura 5. Radiografia del pie derecho mostrando la extensa
lesion litica a nivel de los huesos del tarso con compromiso
de las epifisis distales de tibia y peroné.

Figura 6. Radiografia del pie izquierdo con lisis importante
de las falanges y metatarsianos junto con disminucion de los
espacios en el tarso y osteopenia difusa.

DISCUSION

En 1958, Michelson (3) y luego Buckley y Raleigh en 1959
(4) describieron los primeros casos de psoriasis con
acroosteodlisis sin artritis. La forma mutilante de la artritis
psoriasica se presenta en menos de 5% de los pacientes (5) y
se caracteriza por artritis destructiva severa que afecta
principalmente las pequefias articulaciones de manos y pies
dando lugar a deformidades notables con subluxaciéon o
luxacion y anquilosis, asociandose frecuentemente a sacroiliitis
(1). Se han descrito cinco hallazgos radioldgicos por Avila (6),
caracteristicos de la artritis psoriasica que son: 1. Artritis
destructiva de las articulaciones IFDs en manos y pies. 2.
Anquilosis o6sea de interfalangicas en manos y pies. 3.
Destruccion de interfalangicas en manos y pies. 4. Destruccion
de lainterfalangica del hallux con proliferacion dsea en labase
de la falange distal. 5. Reabsorcion de los penachos de las
falanges distales de manos y pies. Wright y Moll en 1973 (7)
reconocieron cinco patrones clinicos que incluyen: oligoartritis
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asimétrica, artritis distal, artritis mutilante; poliartritis simétrica
y espondilitis psoriarica. Actualmente han sido simplificadas
por Wright (2) en tres grupos: Artritis periférica semejante a
la artritis reumatoidea donde se incluye la artritis mutilante. 2.
Sacroiliitis y espondilitis y 3. Manifestaciones Oseas
extraarticulares.

Nuestra paciente presenta signos poco frecuentes como
son la destruccion severa con oste6lisis y reabsorcion total de
interfalangicas y metatarso falangicas en los pies, con osteolisis
en huesos del tarso derecho comprometiendo inclusive las
epifisis distales de tibia y peroné derecho; estas lesiones no
han sido descritas en artritis psoriasica (1, 6, 8, 9), pero si en
osteolisis esencial carpotarsal (10, 11) y en acroostedlisis
primaria (12, 13). Nuestra paciente tiene el antecedente de
luxofractura en cuello del pie derecho precediendo las lesiones
en este sitio, esto representaria un efecto de Kdebner profundo
sugerido por Buckley (4) como posible factor iniciador,
semejante al observado en la ostedlisis primaria como lo
describen Iglesias y cols (13). Otros hallazgos fueron el
compromiso en IFDs en manos, con reabsorcion de la quinta
falange distal izquierda en manos, lo que ha sido encontrado
en otros informes (1, 4, 6, 8, 9, 14-16), ademas de dedos en
botonera. La espondilitis ha sido descrita en artritis psoriasica
con caracteristicas diferentes a la de la espondilitis anquilosante
(8) y frecuentemente asociada a sacroiliitis (1,6,9) pero no se
ha informado la presencia de fracturas por compresion como
lo presenta nuestra paciente en L1 y L2 que consideramos
secundaria a la osteoporosis postmenopausica, aun cuando se
ha informado osteoporosis secundaria, asociada a la forma
mutilante de la artritis psoriasica (8), ademas ha sido informada
en la acroosteolisis primaria (17, 18). Nuestra paciente
manifestaba sintomas secos, sin embargo la biopsia de glandula
salival menor se clasificd como sialoadenitis cronica grado 1
en la clasificacion de Chisholm-Masson, lo cual no es
diagnoéstico de sindrome de Sjogren; éste se ha asociado en
2.4% a artritis psoriasica (19).

Dentro de las manifestaciones extraarticulares de la artritis
psoriasica se incluyen las oculares (uveitis, iritis, conjuntivitis,
epiescleritis) (9,15,20); linfadenopatia(16),amiloidosis (15,
21), ndédulos tendinosos y entesitis (1, 20); Baker encontrd
acroparestesia en 38% de pacientes con artritis psoridsica (1)
y Cheney en acroosteodlisis primaria (17), sin que se haya
documentado por estudios electrofisiolégicos ni histo-
patologicos, pero no hay informes de alteraciones de la sen-
sibilidad en artritis psoriasica semejante al de nuestra paciente,
el cual se comprobd por estudios electrofisiologicos e
histopatologicos. La EMG y las velocidades de conduccion se
correlacionan con la histopatologia del nervio sural, donde se
encontraron cambios vasculares similares a los encontrados
por Espinoza y col. (22) en la biopsia sinovial de pacientes con
artritis psoriasica. Consideramos este hallazgo importante
porque es una nueva evidencia sobre la patogénesis de la
enfermedad y explica por qué la forma mutilante de la artritis
psoriasica se debe considerar dentro del diagndstico diferencial
de las neuroartropatias. La tilceray la acroosteolisis podran ser
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secundarias a la vasculopatia que se observa en el nervio
periférico, pero no tiene las caracterisitcas de una artropatia de
Charcot sino de la acroostedlisis de tipo neurogénico. En
nuestra paciente se descartaron enfermedades como sifilis,
lepra, diabetes mellitus y mielopatias.

En conclusién informamos una paciente con artritis
psoriasica mutilante severa por el compromiso tarsal bilateral
incluido el compromiso del tercio distal de tibia y peroné
derecho, con neuropatia periférica por fibrosis del nervio
posiblemente secundaria ala vasculopatia, hallazgos que no se
han descrito en esta entidad y amplian el cuadro clinico de la
misma.

SUMMARY

The diagnosis of psoriatic arthritis is made when psoriasis
and arthritis are seen together in absence of subcutaneous
nodules and rheumatoid factor. The case of a 69-year old
woman with psoriatic arthritis associated with peripheral
neuropathy and osteolysis of'tibia, fibula and tarsus is reported.
In a complete literature review no previous cases of peripheral
neuropathy and/or osteolysis associated with psoriatic arthritis
could be found.
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PROTOPORFIRIA ERITROPOYETICA COMO
COMPLICACION DE CIRROSIS HEPATICA

Describimos el caso de un paciente con protoporfiria
eritropoyética, quien presenté como complicaciéon
compromiso hepatico que evolucioné a cirrosis con
sindrome de hipertensién portal. El diagnéstico se confirmé
mediante biopsia hepatica. Se inicié tratamiento para las
complicaciones de la cirrosis hepatica, adicionalmente
colestiramina, protector solar y beta carotenos. En la
actualidad, después de 22 meses de seguimiento presenta
mayor colestasis, aunque los demas parametros han
permanecido estables.

Presentacién del caso

Paciente de 36 afios, sexo masculino, procedente de
Villavicencio, agricultor, quien consultd por cuadro de tres
afios de evolucion consistente en episodios recurrentes de
ictericia, acolia y coluria. Un mes antes del ingreso presentd
aumento del perimetro abdominal y en los ultimos ocho dias
hematemesis y melenas. Antecedentes de ingesta de licor cada
15 dias hasta la embriaguez y fotosensibilidad desde la infancia
manifestada por ardor y eritema en las zonas expuestas a la luz
solar, la cual estaba presente en dos hermanos. Al examen se
encontré ictericia mucocutinea, ascitis con signos de
hipertensién portal, piel engrosada con patréon nodular y
cicatrices céreas en el dorso de las manos, antebrazos y cara
(Figuras 1y 2).

Hemoglobina 8.0 hematocrito 26, leucocitos 3.600,
segmentados 65%, linfocitos 33%, eosindfilos 2%,
reticulocitos 3.4%, hipocromia y anisocitosis, velocidad
eritrosedimentacion 67 mm en 1 hora. Bilirrubina total 8.0,
directa 6.4, aspartato aminotransferasa 181 (C: 0-41) alanina
aminotransferasa 109 (C: 0-43), fosfatasa alcalina 728 (C:
115-250), PT14.9" (C12"), PTT40" (C31), glicemia 93 mg/
dL, liquido ascitico: proteinas 0.2 gr/dL, glucosa 113 mg/dL
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leucocitos 3 por ml, hematies crenados 103 por ml, Gram
negativo. HBs Ag negativo, Core Ig M-G negativo. Parcial
de Orina: PH 5.0 densidad 1030. Pigmentos biliares +++,
urobilindgeno normal, albimina negativa, leucocitos 0-1 x

Figura 1. Algunos estigmas de cirrosis y lesiones dérmicas
en dreas expuesta a la luz solar especialmente manos y
antebrazos.
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campo. Ecografia abdominal: cirrosis hepatica con signos de
hipertension portal. Endoscopia: varices esofagicas grado
IV. Laparoscopia: higado de color negro con cirrosis
micronodular. signos de hipertension portal y ascitis. Biopsia
cutanea: deposito perivascular concéntrico de material amorfo
hialino. Biopsia hepatica: cirrosis hepatica con depodsitos de
pigmento marr6én birrefringente a la luz polarizada en
canaliculos biliares y células de Kupffer. (Figura3 y 4). Con
estos hallazgos se confirm¢ el diagnostico de protoporfiria
eritropoyética con compromiso hepético de cirrosis.

Se inicidé tratamiento con restriccion hidrosalina,
espironolactona, propranolol y escleroterapia endoscopica de
las varices esofagicas con oleato de etanolamina.
Adicionalmente, colestiramina como tratamiento del
compromiso hepatico, sulfato ferroso, protector solar y beta
carotenos.

Figura 2. Mayor aproximacion de las lesiones dérmicas del
dorso de las manos.

Figura 3. Biopsia hepatica con hematoxilina y eosina. Se
observa cirrosis hepatica con deposito de pigmento en
canaliculos y células de Kupffer.
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Figura 4. Biopsia hepdtica con birrefringencia del pigmento
bajo la luz polarizada.

DISCUSION

La protoporfiria eritropoyética es una variedad de porfiria
ocasionada por déficit de la ferroquelatasa, enzima que cataliza
el 0ltimo paso de la sintesis del hem, encontrandose una
actividad de 20 a 30% en estos pacientes (1). La enfermedad
se transmite como caracter autosémico dominante, con grado
variable de penetrancia; aunque recientemente se ha propuesto
la forma autosdémica recesiva con un sistema de tres alelos (2).
Fue descrita por Magnus en 1961 (3). La manifestacion clinica
mas importante es la fotosensibilidad que generalmente se
inicia en la primera década de la vida ocasionando inicialmente
ardor con eritema y urticaria en areas expuestas a la luz
evolucionando en forma crénica para producir éngrosamiento
de la piel con cicatrices céreas como en este caso (4). El
compromiso hepatico es la manifestacion extracutdnea mas
frecuente, no se conoce con exactitud la frecuencia de afeccion
hepéatica pues su curso habitualmente es asintomatico. Se
pueden presentar episodios de ictericia transitoria y en casos
severos evoluciona a la falla hepatica. La formacion de calculos
pigmentados que contienen protoporfirina (proto) es frecuente
incluso en edades tempranas por lo que en muchas ocasiones
pueden presentarse episodios de colico biliar (2).

La médula dsea es el sitio de mayor produccion de
protoporfirinas aunque recientemente se ha encontrado que el
higado puede contribuir a su excesiva produccion (5) (6). En
el plasma 90% de la proto circula unida a la albumina y un
pequeilo porcentaje a la hemopexina (7). La proto es captada
del plasma al parecer por un mecanismo similar al de los
aniones organicos unidos a la albumina (8) y excretada por via
hepatobiliar. Dentro del hepatocito al parecer la proto se une
a proteinas citosolicas de la clase Z(11). Los depodsitos de
proto ocasionan dafio hepatocelular con: 1) Depdsito
pigmentario de los hepatocitos, intersticio y conductos biliares.
2) Colestasis por bloqueo del flujo biliar secundario a los
depositos de pigmento, inhibicién de las ATPasas de sodio-
potasio y de magnesio, que produce la proto en la membrana
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hepatocelular y disminucion de flujo biliar no dependiente de
sales biliares (10). 3) Lesiones estructurales hepaticas de
grado variable desde fibrosis leve a cirrosis. 4) Eliminacion de
grandes cantidades de proto por la materia fecal y posiblemente
circulacion enterohepatica (1). Se ha observado que el consumo
de etanol potencia el dafio hepatico como en el presente caso.
A nivel cutaneo la proto se fija a las membranas celulares y
mitocondriales ocasionando la destruccion de dichas estructuras
tras la exposicion a la luz solar generandose una respuesta
inflamatoria local.

El diagnéstico de la entidad se establece por la deteccion de
niveles elevados de proto libre en globulos rojos y en materia
fecal. A diferencia de otras porfirias la eliminacion urinaria de
pigmentos es normal. El hierro sérico usualmente es bajo, a
pesar de que sumetabolismo es normal. La ferropenia aumenta
la acumulaciéon de proto en los eritrocitos. La hemolisis
también puede presentarse aunque es poco frecuente. La
biopsia hepatica también puede establecer el diagnostico,
encontrando macroscopicamente el higado de color negro o
gris que semeja al Dubin -Johnson y que es fluorescente bajo
la lampara de Wodd. Microscopicamente hay depositos de
pigmento marrdn de aspecto granular en los hepatocitos, las
células de Kupftfer, el intersticio y los conductos biliares que
presentan birrefringencia con la luz polarizada, junto con cambios
estructurales desde hepatitis cronica hasta cirrosis (1).

La fluorescencia en los eritrocitos por el elevado contenido
de proto, produce un color rojo a longitudes de onda cercanas
a la luz ultravioleta, la cual dura algunos segundos y es
especialmente notoria en los hematies jovenes. Esta Gltima
prueba se ha utilizado como tamizaje para los familiares de los
pacientes (12).

El tratamiento de la entidad se basa en el manejo de la
fotosensibilidad con protectores solares y beta carotenos que a
diferencia de otras porfirias produce beneficio en estos pacientes,
esta sustancia ha demostrado mayor eficacia que la vitamina E,
la quinacrina y la hidroxicloroquina. Su accién esta dada por la
capacidad de controlar la accion de los radicales libres en la piel,
ademas de absorber los rayos de luz de longitud de onda Soret.
Las dosis usuales son de 60 a 180 mg/dia.

La deficiencia de hierro debe corregirse porque aumenta la
acumulacion de proto, se deben evitar el etanol, la griseofulvina
(inhibe la ferroquelatasa) y utilizar con precaucion las drogas
que puedan inducir colestasis. Las dietas ricas en carbohidratos
(300 gr/dia) al parecer disminuyen los niveles de proto por un
mecanismo no aclarado (2).

El mayor riesgo que se presenta en esta entidad es el dafio
hepatico insidioso que puede afectar a algunos pacientes. A
pesar de no disponer de una prueba para detectar precozmente
el daflo hepatico, la evaluacion continua de la funcion hepatica
es esencial. Aunque no hay un acuerdo general acerca de
cuando se debe realizar biopsia hepatica. En los pacientes con
retencion anormal del verde de indocianina o concentraciones
muy altas de proto en eritrocitos (mas de 1.000 microgramos/
L) o en plasma (mas de 100 microgramos/L), se justifica su
realizacion por tener mayor riesgo de dafo hepatico (2).
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Las demas medidas terapéuticas estan dirigidas a disminuir
las concentraciones de proto, ¢ incluyen: 1) Disminucion de la
producciéon de proto al frenar la eritropoiesis como las
transfusiones a repeticion o la infusion de hematina que deben
reservarse para casos Severos.

2) Facilitar el transporte y la excrecion de proto por via
biliar, con el acido ursodeoxicolico y el quenodeoxicdlico que
ademas al parecer disminuyen la sintesis de proto y facilitan su
conversion a Hem.

3) Interrupcion de la circulacion enterohepatica de proto,
con la colestiramina (12 a 16 gr/dia). En ultimo término el
tratamiento definitivo estaria encaminado a la correccion del
defecto enzimatico mediante la manipulaciéon del gen
especifico, situacion que hasta el momento es hipotética. El
trasplante de médula dsea es una opcion, infortunadamente no
hay una forma precisa de identificar los pacientes que
desarrollaran dafio hepatico severo y por lo tanto es dificil
definir la indicacion para su realizacion. En casos de falla
hepatica el trasplante hepatico ha surgido como unica
alternativa, en los pocos casos trasplantados los niveles de
proto se mantienen elevados, situacion esperada ya que el
defecto enzimatico se encuentra a nivel medular (13).

Con este caso presentamos una causa poco frecuente de
hepatopatia cronica, que debe tenerse en cuenta en los pacientes
que cursan con compromiso cutaneo asociado a fotosensibilidad
y alteracion de las pruebas de funcion hepatica.

SUMMARY
The case of a 36-year old man who developed liver cirrhosis
and portal hypertension as complication of erythropoyetic
protoporphyria is reported. The management of this patient as
well as a description of the main entity are discussed.

Jorge Ivéan Lizarazo
Guillermo Jiménez
Francisco Cavanzo

Fernando Sierra.
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CRIPTOCOCOSIS DEL SISTEMA
NERVIOSO CENTRAL

Estudio de 32 casos 1975-1991

He leido con mucho interés el articulo titulado "Criptoco-
cosis del Sistema Nervioso Central-Estudio de 32 Casos
1975-1991", por los Drs. 1. Vergara, M. Saavedra, J. Saravia,
et al., publicado en el Acta (18(4): 199-210, Julio-Agosto
1993. Este trabajo incurre en un error bibliogréafico substancial
pues los autores se autoatribuyen la publicacion de la prime-
ra serie de criptococosis del SNC, basada en siete casos de
autopsiados, provenientes del Hospital San Juan de Dios de
Bogota y publicada en 1973 (G. Toro y col. Rev. Fac. Med.
UN 39: 1-13, 1973). Dichos autores, sin embargo, han

pasado por alto mi primera publicacion sobre la materia,
efectuada en 1966. Este articulo analiza una serie de cinco
casos con estudio clinico y anatomopatologico, provenientes
del mismo Hospital San Juan de Dios, observados durante el
periodo 1954-1964. La referencia es "Micosis del Sistema
Nervioso Central-Estudio Clinicopatolégico de 10 Ca-
sos"-Revista de la Facultad de Medicina (Bogota) 34:107-
122, 1956. Estos mismos casos fueron incluidos posterior-
mente en una revision general sobre las micosis, publicada
en la literatura internacional ("Deep mycotic infections in
Colombia-A Clinicopathologic - Study of 162 Cases" Amer
J Clin Pathol 47: 505-520, 1967).

Dr. Carlos E. Pefia: Presbyterian University Hospital; University of
Pittsburgh, Medical Center. Pittsburgh. USA.


LEONIC
Line

LEONIC
Line

LEONIC
Line




