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la declaración de la originalidad del manuscrito y que 
no ha sido remitido simultáneamente para evaluación 
a ninguna otra revista. La carta de presentación debe 
indicar el tipo de manuscrito enviado. Por ejemplo, 
artículo original, artículo de revisión, etc.

Formato y Estructura
Los manuscritos deben ser redactados con letra Arial, 
espaciado simple y puntaje de 11, indicando en el texto 
la ubicación de las tablas, gráficos y fotografías.

Los manuscritos deben incluir las siguientes secciones*:
 - Título
 - Autor(es)
 - Resumen
 - Introducción
 - Materiales y Métodos
 - Resultados
 - Conclusión
 - Conflictos de Intereses
 - Reconocimiento / Fuentes de financiamiento
 - Bibliografía
 - Tablas, gráficos y fotografías
 - Anexos

*No se requieren resúmenes para editoriales, cartas al editor 
o imágenes en reumatología.

Título
 - Los títulos están limitados a 20 palabras.

Autor(es)
 - Lista de autores (Apellidos, Nombres) con infor-

mación de correspondencia de cada autor y 
ORCID.

 - Debe incluirse una sola afiliación del autor con 
nombre y dirección de la institución, servicio o 
facultad, departamento, ciudad y país.

 - Se debe determinar el autor de contacto prin-
cipal para correspondencia.

Resumen
 - Resumen en español e inglés.
 - Palabras clave en español e inglés, con un mínimo 

de 3 y un máximo de 6.
 - Los artículos originales (250 palabras) y los artículos 

de revisión (250 palabras) deben incluir un resumen 
estructurado que describa brevemente el objetivo, los 
materiales y métodos, los resultados y la conclusión.

 - Los resúmenes de artículos de revisión no estruc-
turados (250 palabras) deben proporcionarse en 
formato de párrafo no estructurado.

Bibliografía
 - El formato ha incoporar para la bibliografía debe 

ser Vancouver.
 - Numere las referencias consecutivamente en el 

orden en que se mencionan en el texto, identi-
ficando las referencias en texto, tablas y leyendas 
mediante números arábigos (entre paréntesis).

 - Cada referencia debe incluir el hipervínculo 
correspondiente al DOI.

 - Los autores son responsables de la exactitud de las 
referencias, que deben verificarse con las fuentes 
originales en el manuscrito y en la prueba de página.
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de 15 días para su primera ronda de revisión. 

Posteriormente, el autor principal será notificado para 
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EDITORIAL

Inhibidores del cotransportador sodio-glucosa 2, nueva droga 
para el arsenal reumatológico?

Mayra Castillo Jurado

Hospital de Especialidades Teodoro Maldonado Carbo.
Guayaquil, Ecuador

Sodium-glucose cotransporter 2 inhibitors, a new 
drug for the rheumatological arsenal?

—
CORRESPONDENCIA
mayracastillo.md@gmail.com
https://orcid.org/0009-0001-4024-8671

Actualmente recibimos con mucha frecuencia  pacientes con enfermedades reumáticas 
autoinmunes (ERA) tratados con dapagliflozina (Forxiga) o empagliflozina ( Jardiance), 
prescritos por motivos tan diversos como insuficiencia cardiaca, proteinuria u obesidad.  
En un estudio observacional multicéntrico (Boston y Calgary) se identificó que de 488 
pacientes con ERA a 386 se les prescribió empagliflozina, 54 dapagliflozina y 48 cana-
gliflozina. La mayoría (77,25%) de esta población tenía diabetes tipo 2, enfermedad renal 
58,40%, obesidad 36,48% e insuficiencia cardíaca 32,17%.1 Se torna imperativo saber su 
mecanismo de acción y por qué pueden ser útiles en nuestros pacientes con ERA.

Estos fármacos son una clase de hipoglucemiantes orales utilizados inicialmente para el 
tratamiento de diabetes mellitus tipo 2 (DM2). Actúan como inhibidores del cotrans-
portador sodio-glucosa 2 (SGLT2i, por sus siglas en inglés), reduciendo la reabsorción de 
glucosa en las células epiteliales del túbulo renal proximal, lo que resulta en disminución 
de los niveles de glucosa y hemoglobina glicosilada en sangre.2 También se ha demostrado 
que ayudan a perder peso, disminuyen la enfermedad aterosclerótica y riesgo cardio-
vascular, mejoran la insuficiencia cardíaca, reducen el nivel de proteinuria (en pacientes 
diabéticos) y previenen la progresión a enfermedad renal en etapa terminal (ERET) en 
pacientes con enfermedad renal crónica (ERC).3,4

La eficacia renoprotectora de los iSGLT2 (dapagliflozina, empagliflozina, canagliflozina) 
se ha extendido a la enfermedad renal crónica de origen no diabético, puesto que dismi-
nuyen la presión intraglomerular y modulan la presión arterial.5

Se ha reportado que pueden bloquear la respuesta inflamatoria inducida por lipopolisacá-
ridos y la mediada por NLRP3 (complejo de señalización intracelular que activa la pro-
caspasa-1 e induce el procesamiento de las citoquinas inflamatorias) y regular la polariza-
ción de macrófagos lo que reduce la inflamación, la aterosclerosis y modula la disfunción 
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endotelial; mecanismos fisiopatológicos que se encuentran alterados en el lupus eritema-
toso y otras ERA.6

Los SGLT2i podrían tener múltiples beneficios en pacientes con ERA, aunque inicial-
mente esta población fue excluida de estudios de esta naturaleza debido al aumento teó-
rico del riesgo de infección en personas inmunodeprimidas. El estudio DAPA-CKD 
(Dapagliflozin and Prevention of Adverse Outcome in the Chronic Kidney Disease) 
reclutó 4304 pacientes con ERC con y sin DM2, randomizados 1:1 para recibir dapagli-
flozina o placebo.7

Este estudio demostró que la dapagliflozina asociada a terapia standard (bloqueadores 
del sistema renina-angiotensina) mejora la tasa de filtración glomerular esperada (eGFR 
por las siglas en inglés), disminuye la albuminuria, progresión a ERCT y mortalidad por 
todas las causas con respecto al placebo. El estudio también concluyó que el efecto reno-
protector de la dapagliflozina es aditivo al efecto de los bloqueadores del sistema renina-
angiotensina. Se excluyeron pacientes con diabetes tipo 1, poliquistosis renal autosómica 
dominante, vasculitis asociada a ANCA y nefritis lúpica (NL). En un subanálisis de 270 
pacientes con nefropatía por IgA, reclutados en este estudio, la dapagliflozina redujo en 
un 71% la progresión a ERCT y mortalidad por causa renal o cardiovascular frente a pla-
cebo, sugiriendo el mismo potencial en pacientes con glomerulonefritis más comunes.8 
Los eventos adversos fueron similares tanto en el grupo que recibió la dapagliflozina 
como en el grupo placebo.

La data disponible apuntaba a un efecto de clase de SGLT2i, siendo demostrado en el 
estudio EMPA-KIDNEY (Study of Heart and Kidney Protection with Empagliflozin),9 
un ensayo clínico internacional, randomizado, doble ciego, placebo controlado que 
enroló 6609 pacientes con ERC con o sin diabetes. Este estudio incluyó pacientes con 
NL bajo inmunosupresión estable. La progresión de la enfermedad renal o muerte de 
causa cardiovascular ocurrió en el 13.1% de los pacientes en el grupo con empagliflo-
zina y 16.9% de los pacientes en el grupo placebo (P 0.001). Los resultados fueron con-
sistentes entre los pacientes con o sin diabetes y entre los subgrupos definidos por el 
rango de eGFR incluyendo aquellos pacientes con un filtrado glomerular menor a 30 ml/
minuto/1.73 m.

Wang H, et al condujo un estudio fase I/II de seguridad y eficacia de dapagliflozina 
en pacientes chinos con lupus eritematoso con o sin NL.10 A pesar de ser un estudio de 
etiqueta abierta, no controlado, se describió en un total de 38 pacientes enrolados, 19 
eventos adversos (EA) de los cuales 8 llevaron a discontinuar la droga y de éstos, 4 se atri-
buyeron directamente al uso de dapagliflozina. Se registraron 2 EA graves (una reactiva-
ción lúpica y una neumonía fúngica). Se observó reducción de la dosis de prednisona en 
un 30%. En el grupo con NL (n=17), la adición de dapagliflozina no redujo el nivel de 
proteinuria ni la actividad de la enfermedad.

En otro estudio observacional en donde se emparejó 466 pacientes con ERA y 427 sin 
ERA a los que se les prescribió iSGLT2, las infecciones por hongos (9,9% frente a 6,1%; 
p 0,04) y síntomas musculares (p. ej., mialgias y debilidad; 3,4% vs 0,9%, p 0,01) fueron 
más frecuentes en pacientes con ERA. El aumento del riesgo de eventos adversos en aque-
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llos con ERA (HR 1,74 [IC del 95%: 1,33, 2,29]) persistió tras el ajuste por el uso de glu-
cocorticoides y FARME (HR 1,80 [IC del 95%: 1,34, 2,40]).11

En general los eventos adversos más reportados con estas drogas son hipotensión, cetoaci-
dosis, infecciones micóticas genitales, pielonefritis, hipoglucemia cuando se usan con 
insulina. Cabe mencionar que no producen hipoglucemia en pacientes no diabéticos.12

A la fecha se puede determinar que los SGLT2i tienen un perfil de seguridad aceptable 
en pacientes con ERA, que ejercen un efecto cardio y renoprotector demostrado en los 
estudios EMPA-KIDNEY y DAPA-CKD que resulta beneficioso en nuestros pacientes 
con estados proinflamatorios. Tienen aprobación de la FDA desde el 2016 en pacientes 
con enfermedad cardiovascular y desde el 2018 por la Asociación Americana  de Diabetes 
con recomendación nivel B para pacientes con diabetes mellitus 2 y enfermedad cardio-
vascular previa. Sin embargo, se necesitan estudios randomizados controlados de mayor 
escala en la población con nefritis lúpica para establecer su real utilidad,  retrasan la caída 
del filtrado glomerular y la progresión a ERET pero no han demostrado influir sobre la 
actividad de la enfermedad o la proteinuria.
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RESUMEN
—
La dermatomiositis (DM) y la polimiositis (PM) son trastornos 
autoinmunes caracterizados por miopatía inflamatoria. El riesgo 
de malignidad entre los pacientes con DM es mayor en el primer 
año después del diagnóstico, luego disminuye entre los años 2 y 5, 
y permanece elevado incluso después de 5 años. Los tipos de malig-
nidad que se asocian siguen siendo controvertidos, pero existe 
riesgo elevado de neoplasias malignas de pulmón, ovario, pán-
creas, estómago, colorrectal y linfoma no Hodgkin en pacientes 
con DM; y de linfoma no Hodgkin, neoplasias malignas de 
pulmón y vejiga en pacientes con PM. Se presenta el caso de una 
paciente de sexo femenino de 60 años con cuadro clínico progre-
sivo durante los últimos seis meses. Entre los síntomas observados 
incluían debilidad muscular progresiva, eritema periorbitario, alo-
pecia, pérdida de peso, edema generalizado y disfagia progresiva. 
En el examen físico, se constató debilidad muscular simétrica (1/5 
Daniels) de predominio proximal, exantema en heliotropo y signo 
de V en cuello. Los análisis de laboratorio mostraron incremento 
de enzimas musculares, presencia de autoanticuerpos específicos, 
CA125 y b-2 microglobulina elevados y líquido pleural con pre-
domino mononuclear. La citología y  biopsia cervical eviden-
ciaron lesión intraepitelial de alto grado. Inicialmente fue tratada 
con corticosteroides y fármacos modificadores de la enfermedad 
(FARMES), y al tener el diagnóstico definitivo fue referida al hos-
pital oncológico de la localidad para recibir   tratamiento especí-
fico de su cuadro clínico.
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Reporte de Caso Clínico
Dermatomiositis como presentación paraneoplásica de cáncer 
de cervix. Reporte de caso

ABSTRACT
—
Dermatomyositis (DM) and polymyositis (PM) are 
autoimmune disorders characterized by inflammatory 
myopathy. The risk of malignancy among patients 
with DM is highest in the first year after diagnosis, 
then decreases between years 2 and 5, and remains ele-
vated even after 5 years. The types of associated malig-
nancy remain controversial, but there is an elevated 
risk of malignant neoplasms of the lung, ovary, pan-
creas, stomach, colorectum, and non-Hodgkin lym-
phoma in patients with DM; and non-Hodgkin lym-
phoma, malignant neoplasms of the lung and bladder 
in patients with PM. The case of a 60-year-old female 
patient with progressive clinical symptoms during 
the last six months is presented. Symptoms observed 
included progressive muscle weakness, periorbital ery-
thema, alopecia, weight loss, generalized edema, and 
progressive dysphagia. The physical examination 
revealed symmetrical muscle weakness (1/5 Daniels) 
predominantly proximal, heliotrope rash, and V sign 
on the neck. Laboratory analyzes showed increased 
muscle enzymes, presence of specific autoantibodies, 
elevated CA125 and b-2 microglobulin, and predomi-
nantly mononuclear pleural fluid. Cytology and cer-
vical biopsy showed high-grade intraepithelial lesion 
She was initially treated with corticosteroids and dis-
ease-modifying antirheumatic drugs (DMARDs), 
and upon receiving the definitive diagnosis, she was 
referred to the local oncology hospital.

INTRODUCCIÓN
—
Las miopatías inflamatorias idiopáticas (MII) son enfer-
medades sistémicas y heterogéneas que afectan principal-
mente al músculo esquelético, así como otros sistemas de 
órganos como la piel, los pulmones y las articulaciones.1 
Los pacientes con estas enfermedades presentan debilidad 
muscular proximal progresiva, asociado con caracterís-
ticos en la biopsia muscular y producen autoanticuerpos 
que se asocian con características clínicas únicas. Es 
importante destacar que también se sabe que los pacientes 
con miositis tienen un mayor riesgo de cáncer.

Las formas primarias de miositis incluyen polimiositis 
(PM), dermatomiositis (PM) y miopatía necrotizante 
inmunomediada (IMNM). Los pacientes con estas enfer-
medades experimentan debilidad muscular proximal pro-
gresiva, tienen hallazgos característicos en la biopsia 

muscular (infiltración inflamatoria perivascular, degene-
ración y necrosis muscular, atrofia de fibras musculares, 
fibrosis intersticial) y producen autoanticuerpos que se 
asocian con características clínicas únicas. Es importante 
destacar que también se sabe que los pacientes con mio-
sitis tienen un mayor riesgo de cáncer.2

La asociación entre DM y malignidad fue descrita por 
primera vez en 1916 por Stertz,3 quien describió a un 
paciente con cambios en los párpados, debilidad de los 
músculos proximales y carcinoma gástrico. Sin embargo, 
existen variaciones en la definición de miositis asociada 
a malignidad, por ejemplo, la miositis asociada al cáncer 
generalmente se define basándose en una estrecha rela-
ción temporal entre la aparición de la miositis y el diag-
nóstico de cáncer.4-5 Si bien los criterios más utilizados 
son la aparición del cáncer dentro de los tres años poste-
riores al diagnóstico de miositis, aún no está validado. En 
la DM existe una asociación bien establecida y reprodu-
cible con el cáncer; el índice de incidencia estandarizado 
(SIR) para el desarrollo de neoplasias malignas varía de 
2,17 a 6,5 entre estudios.1-2

En los últimos años, se han logrado avances significa-
tivos en la definición de características específicas de la 
MII que se asocian con el desarrollo de malignidad. Uno 
de ellos han sido los anticuerpos específicos de miositis 
(MSA), que están vinculados a distintos fenotipos clí-
nicos y clasifican a los pacientes en grupos con caracterís-
ticas más homogéneas.6,7

CASO CLÍNICO
—
Paciente femenino de 60 años que acudió  a la consulta 
por presentar cuadro clínico de seis meses de evolución 
caracterizado por debilidad muscular progresiva que se 
inició en cintura escapular y luego de dos meses llegó a 
incapacidad funcional. Se acompañó de, eritema periorbi-
tario y artritis  en las manos que desaparecieron espontá-
neamente; alopecia, pérdida de peso, edema generalizado 
y disfagia progresiva. Al examen físico  presentaba alo-
pecia en región parieto-occipital izquierda, rales pulmo-
nares en bases pulmonares, flictenas en miembro supe-
rior izquierdo, escala de Daniel's 1/5 cintura escapular, 
miembros pélvicos y cefálico, adenopatías cervicales y 
axilares indoloras, hiperqueratosis en manos, hiporre-
flexia patelar bilateral disminuido, cambios tróficos de la 
piel en región sacra y en talones. La analítica de labo-
ratorio demostró anemia normocítica y normocrómica, 

Reumatología al Día  |  Volumen 18  |  Número 1  |  Abril 2024    |    15



linfopenia, Creatinina 0.5 mg/dl, se calculó la Modifica-
ción de la Dieta en la Enfermedad Renal (de sus siglas 
en inglés: MDRD:Modification of Diet in Renal Disease)  
125.9 ml/min/1,73 m2, Creatinkinasa (CK) elevada, LDH 
elevada, ALT elevada, Tropinina T elevada, GGT elevada,  
hipoalbuminemia, hipergammablobulinemia, serología 
infecciosa negativo, complementos no consumidos, ANA 
1:1690 patrón AC1. Los marcadores tumorales resul-
taron: CEA normal, AFP normal, CA 125 elevado, CA 
19-9 normal, CA 15-3 normal, β-2 microglobulina ele-
vado. La t oracocentesis mostró líquido pleural serohe-
mático  con predomino de mononucleares, ADA y PCR 
para TB negativo. La endoscopia digestiva alta constató 
pangastritis erosiva plana. La colonoscopia fue normal. 
La TC de tórax constató asimetría en mama derecha, con 
ligero engrosamiento de piel ipsilateral, consolidación 
basal izquierda; mientras que la tomografía  abdominal 
visualizó venas pélvicas dilatadas. En la PAP y biopsia 
informaron la presencia de LIE de alto grado (Figuras 1 
y 2). La P AMO no mostró células malignas. La biopsia 
de piel sugirió  dermatomiositis. (Figura 3). Inicialmente 
fue tratada con corticosteroides y fármacos modificadores 
de la enfermedad (FARMES). Al existir escasa mejora de 
cuadro clínico se realizó tamizaje de neoplasias corres-
pondiente a la edad y se logró definir como neoplasia de 
cérvix. Se decidió su derivación al hospital oncológico 
para tratamiento definitivo.

DISCUSIÓN
—
Las miopatías inflamatorias representan un grupo hete-
rogéneo de trastornos que afectan al músculo y causan 
una discapacidad significativa. Las pruebas serológicas 
se utilizan cada vez más para clasificarlas, pero también 
proporcionan pistas clínicas importantes sobre las asocia-
ciones de enfermedades (neoplasia maligna, caracterís-
ticas extramusculares) y el pronóstico.8 Aproximadamente 
del 20% al 25% de los pacientes con DM clásica de inicio 
en la edad adulta tienen riesgo de desarrollar una amplia 
gama de neoplasias malignas. Se ha planteado la hipótesis 
de que el aumento de la incidencia de neoplasias malignas 
en pacientes con DM puede deberse en parte a un cribado 
más completo del cáncer en esta población. La PM/DM 
puede ocurrir como un síndrome paraneoplásico, y esta 
asociación parece corresponderse en mayor medida con 
las manifestaciones dermatológicas.9-10 El riesgo de neo-
plasia maligna está presente en ambos sexos y en todos 
los grupos de edad y es más alto en el primer año después 
del diagnóstico, pero persiste más allá del quinto año en 

Figura 1. Citología cervical. Tinción de Papanicolaou. Lesión 
intraepitelial cervical de alto grado (NIC II). Las células epiteliales 
muestran distintos tamaños, con núcleos hipercromáticos, de 
bordes irregulares con pérdida de la relación núcleo-citoplasma.

Figura 2. Biopsia de cérvix. Tinción de hematoxilina-eosina. 
Lesión intraepitelial cervical de alto grado (NIC III). Células 
neoplásicas con pérdida de la relación núcleo citoplasma, atipia y 
actividad mitótica en los dos tercios inferiores del epitelio.

Figura 3. Biopsia de piel. Tinción de hematoxilina-eosina: Ede-
ma dérmico, engrosamiento de la membrana   basal, vacuoliza-
ción y caída de pigmento.

Reporte de Caso Clínico
Román Bermeo J., Morán Riquero D., Guamán Y., Bravo Cañar K.

16    |    Reumatología al Día  |  Volumen 18  |  Número 1  |  Abril 2024



la DM.10 Los pacientes mayores de 50 años corren mayor 
riesgo, y la incidencia de cáncer disminuye a medida que 
aumentan los años desde el diagnóstico de la DM/PM.11

En varios estudios han identificado factores que están aso-
ciados con un riesgo relativamente menor de malignidad 
en pacientes con miositis.12 Estos incluyen enfermedad pul-
monar intersticial (EPI) artritis/artralgias, fenómeno de 
Raynaud, anticuerpos anti-ENA y anticuerpo anti Jo 1.12-13 
Estos factores protectores también fueron identificados en 
el metaanálisis de Lu et al.,14 y en otro metaanálisis reciente 
se confirmó que la EPI (OR 0,32, IC 95 % 0,20–0,51) y 
la artritis (OR 0,38, IC 95 % 0,24–061) protegían a los 
pacientes con miositis del cáncer.15

En el síndrome antisintetasa se demostró que el riesgo 
de malignidad es cerca del 4 al 13 % en estos pacientes, 
y los tumores pueden aparecer en cualquier sitio, pero se 
observan excesos significativos en los cánceres de pulmón, 
ovario, sistemas linfático y hematopoyético y áreas naso-
faríngeas.16-17 El 60% de las neoplasias malignas asociadas 
son adenocarcinomas de estómago, vejiga, cuello uterino, 
pulmón, ovarios y páncreas.18 En el 30% de los pacientes 
aparece primero el tumor y posteriormente los síntomas de 
DM, con un intervalo medio de 16 meses.19 Es conocido 
que los pacientes adultos con dermatomiositis portadores 
del factor intermediario antitranscripcional (TIF1)-γ tienen 
mayor probabilidad de desarrollar neoplasias malignas que 
los pacientes anti-TIF1 negativos.19-20 Además de los anti-
cuerpos anti-TIF1-γ, algunos estudios han indicado que 
la presencia de otros anticuerpos específicos de miositis 
(MSA), incluida la proteína de matriz antinuclear (NXP2), 
anti-Jo-1, anti-Mi-2β y anti-HMGCR, se correlacionan 
también con neoplasias.20-21 Los anticuerpos anti-TIF1-γ, 
son los anticuerpos que se asocian más fuertemente con el 
cáncer, se han detectado varios subtipos de cáncer, excepto 
los de tipo hematológico.22

Las manifestaciones clínicas de la DM pueden desapa-
recer después de la resección del tumor. La recurrencia 
de la DM puede indicar la aparición de una segunda neo-
plasia maligna primaria o un cáncer recurrente.22

El pronóstico y la esperanza de vida en pacientes con 
cáncer están determinados por la enfermedad maligna 
subyacente, y el subtipo de cáncer especialmente el aso-
ciado a pulmón (de células pequeñas), que tiene mal pro-
nóstico. Además, los cánceres avanzados podrían tener 
una mayor inmunogenicidad asociada a la duración de la 
enfermedad y a la cantidad de antígenos tumorales al que 
estaría expuesto el sistema inmunológico.22-23
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RESUMEN
—
Se presenta el caso de un adolescente con Lupus Eritematoso Sisté-
mico (LES) e infección Virus BK y Citomegalovirus, que se trató 
con reducción de inmunosupresión, inmunoglobulina humana 
intravenosa, ciprofloxacina y valganciclovir, con lo que presentó 
remisión completa del cuadro clínico. Este proceso infeccioso en 
este tipo de pacientes representa un reto en especial en países de 
bajos recursos.

ABSTRACT
—
We present a case of an adolescent with Systemic Lupus Erythema-
tosus (SLE), and BK Virus and Cytomegalovirus infection, who 
was treated with reduction of immunosuppression, intravenous 
human immunoglobulin, ciprofloxacin and valganciclovir, resul-
ting in complete remission of the clinical case. In this group of 
patients, these infections represent a challenge, especially in deve-
loping countries.

INTRODUCCIÓN
—
El virus BK (VBK) es un virus ubicuo que a menudo se adquiere 
durante la primera infancia. Se encuentra inactivo en el tracto 
genitourinario, pero puede reactivarse en pacientes inmunocom-
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prometidos, como en el LES; se desconoce el impacto 
de la replicación del virus BK, en dicha enfermedad.1

El citomegalovirus humano (CMV), permanece 
latente en un huésped infectado durante toda su vida 
y rara vez se reactiva para causar enfermedades clí-
nicas. Sin embargo, es un importante patógeno 
oportunista que causa morbilidad y mortalidad en 
pacientes inmunodeprimidos.2 En todo el mundo, la 
prevalencia general de CMV oscila entre el 40 y el 
100 %,2 y se ha demostrado que la seropositividad para 
el CMV es mayor en el LES en comparación con la 
población general.3

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfer-
medad autoinmune, que secundario a su tratamiento 
con fármacos inmunosupresores, puede presentar 
complicaciones principalmente infecciones. En par-
ticular, infección del tracto urinario, neumonía, bac-
teriemia o celulitis, que son consideradas las com-
plicaciones infecciosas más comunes en pacientes 
pediátricos con LES.5

A continuación, se describe un caso de infección por VBK 
y CMV en un adolescente con LES, con tratamiento exi-
toso en un entorno de escasos recursos económicos.

CASO CLÍNICO
—
Se presenta el caso de un adolescente masculino de 13 
años, con diagnóstico de LES que cumple con los cri-
terios de la Alianza Europea de Asociaciones de Reu-
matología (EULAR) - Colegio Americano de Reu-
matología (ACR) de 2019 (puntaje total de 33 puntos) 
debido a: anticuerpos antinucleares positivo, fiebre, 
derrame pericárdico y pleural, leucopenia, tromboci-
topenia, Anti DNA ds positivos, biopsia renal renal con 
nefritis lúpica clase IV, proteinuria en rango nefrótico 
7688 mg/24 horas, anticardiolipinas y anti B2 glico-
proteínas IgG e IgM positivas, c3 y c4 bajos. Por lo 
que se inició 5 pulsos de metilprednisolona a 30 mg/
kg/día, seguido de prednisona 2 mg/kg/día, hidroxi-
cloroquina 200 mg/día, carbonato de calcio 500 mg/
día  y ciclofosfamida 750 mg/m2/mensual. Al cuarto 
mes de tratamiento por persistencia de proteinuria en 
rango nefrótico 3571 mg/24 horas se añadió mico-
fenolato de mofetilo 1080 mg/m2/día al tratamiento 
iniciado con ciclofosfamida. Un mes posterior a rea-

juste de inmunosupresión acudió a emergencias con 
hematuria macroscópica y disuria por lo que se decidió 
ingreso para estudio. El examen general de orina 
reportó color rojizo, aspecto turbio, densidad 1.020, ph 
5.5, leucocitos en orina +, nitritos negativo, proteínas 
++, sangre +++, hematíes 2147/campo, células epite-
liales 1 /campo, piocitos: 15/campo, bacterias nega-
tivo, cilindros hialinos 0.00 /campo, gram gota fresca 
negativo.Al descartarse infección de vías urinarias, se 
solicitó carga viral de citomegalovirus en sangre obte-
niéndose un resultado de 123.2 copias/ml y en orina 
de 85690 copias/ml, carga viral de virus BK en sangre 
126.5 copias/ml y en orina 158000000 copias/ml. Se 
decidió infusión de inmunoglobulina humana intrave-
nosa a 2 gr/kg, valganciclovir 900 mg vía oral cada 12 
horas, ciprofloxacino 250 mg vía oral cada 12 horas, se 
disminuyó la dosis de prednisona a 20 mg (0.7 mg/kg/
día), se suspendió micofenolato y ciclofosfamida.

Acudió a control 17 días posterior con carga viral de 
citomegalovirus en sangre no detectado y en orina 
412 copias/ml, carga viral de virus BK en sangre 
122.5 copias/ml y en orina 12000000 copias/ml, se 
decidió suspender valganciclovir y continuar con 
ciprofloxacino. A los 52 días de control acudió con 
nuevas cargas virales para citomegalovirus en sangre 
no detectado y en orina 412 copias/ml, carga viral 
de virus BK en sangre 121 copias/ml  y en orina 
1500000 copias/ml, por lo que se decidió nueva infu-
sión de inmunoglobulina humana a 2 gr/kg. En la 
tabla 1 se detalla evolución de cargas virales, mar-
cadores renales y conducta terapéutica del paciente; 
recalcando que una vez que se controlaron las infec-
ciones se procedió a reiniciar el micofenolato y poste-
rior a 5 meses se logra remisión del lupus.

DISCUSIÓN
—
Los pacientes con LES debido al uso de medica-
mentos inmunosupresores son suceptibles a infec-
ciones oportunistas.

El VBK es un poliomavirus humano perteneciente 
a la familia Poliomaviridae.6 Es ubicuo, a menudo se 
adquiere durante la infancia y permanece en latencia 
en células epiteliales de los túbulos renales y las células 
de transición de la superficie de la vejiga urinaria en 
pacientes inmunocompetentes. Sus presentaciones 
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aumentar el riesgo de pasar por alto las lesiones viropá-
ticas según la toma de muestra.9,10 Los hallazgos típicos 
en la histopatología renal son infiltrados focales de 
células inflamatorias mononucleares intersticiales, pre-
sencia de células plasmáticas, necrosis a nivel de epitelio 
tubular necrótico y presencia de cuerpos de inclusión 
intranuclear homogéneos. La inmunohistoquímica 
con tinción SV40 se ha utilizado como un método 
indirecto para documentar la presencia de VBK en el 
tejido renal. La demostración de linfocitos CD20 posi-
tivos (células B) predominantes en la histología renal 
sugiere una infección por VBK.8

El tratamiento tiene como pilar fundamental la dis-
minución de la inmunosupresión.11 Varios fármacos 
se han usado, sin embargo, no se dispone de ensayos 
controlados aleatorios que respalden ningún enfoque. 
Dentro de los tratamientos que se han empleado se 
encuentran cidofovir,12,13 brincidofovir,14,15,16 lefluno-
mida,17,18 inmunoglobulina humana,19 fluoroquino-
lonas20,21 e inmunoterapia celular en estudio (Número 
de ensayo clínico NCT04605484).

clínicas incluyen nefropatía (NVBK), estenosis ure-
tral, cistitis hemorrágica, y su potencial oncogénico 
en estudio. A pesar de que los pacientes mayormente 
afectados son postrasplantados renales, también se 
encuentran en riesgo aquellos con trasplante de 
órganos sólidos no renales, inmunodeficiencias here-
ditarias, adquiridas o inducidas por fármacos.7

El diagnóstico de nefropatía incluye cargas virales en 
orina y plasma, no existe un valor límite establecido 
para el nivel de viruria y viremia asociada con NVBK 
fuera de pacientes con trasplante renal. En pacientes 
postrasplantados renales la carga de ADN del VBK 
en orina >1 × 10 7 copias/ml y/o el ADN del VBK en 
plasma > 1 × 10 4 copias/ml, infieren un diagnóstico 
presuntivo de  “NVBK”.4 Así como la evaluación cito-
lógica del sedimento urinario puede demostrar inclu-
siones virales que contienen células epiteliales (valor 
predictivo positivo 20%, valor predictivo negativo 
100%),8 llamadas "células señuelo" e histopatología 
renal. La biopsia renal es la clave para el diagnóstico 
definitivo de NVBK; tomando en cuenta que el tro-
pismo de VBK es la médula, no la corteza, lo que puede 

Tabla 1. Cargas virales, marcadores renales y conducta terapéutica del paciente.

Carga Viral de Virus BK 
en sangre (Copias/ml)
Carga Viral de Virus BK 
en sangre (Copias/ml)
Carga Viral de CMV en 
sangre (Copias/ml)
Carga Viral de CMV en 
orina (Copias/ml)
Creatinina
Hematuria 
(hematies/campo)
Proteinuria de 24 horas 
(mg/m2/hora)
Inmunoglobulina 
Humana
Valganciclovir

Ciprofloxacino
(vía oral cada 12 horas)
Prednisona
Micofenolato 
(mg/m2/día)

126.5

158000000

123.2

85690

0.49
36 

2929.5 mg 
(119.6)
2 g/kg

900 mg vía 
oral cada 12 
horas
250 mg 

20 mg 
Suspender

122.5

4425000

ND

1628

0.45
22

3025.6 mg 
(123.5)
-

Suspender

250 mg

20 mg 
-

121

101500

ND

412

-
-

-

-

-

250 mg

20 mg 
-

121

1500000

ND

ND

0,45
51

1785 mg 
(70.16)
2 g/kg

-

250 mg

15 mg
-

ND

ND

ND

6688

0.45
32

844.2 mg 
(29.3)
-

-

Suspender

15 mg
.

ND

ND

ND

ND

0.53
12

446.78 mg 
(15.25)
-

-

-

15 mg
1000 
mg/día 
(820)

ND

ND

ND

ND

0.47
11

446.6 mg 
(14.7)
-

-

-

10 mg
1500 
mg/día 
(1200)

ND

ND

ND

ND

0.55
4

130.68 mg 
(4.3)
-

-

-

5 mg
1500 
mg/día 
(1200)

Día 1 Día 16 Día 34 Día 44 Día 96 Día 128 Día 201 Día 274

ND: No detectado.
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El CMV es un herpesvirus beta perteneciente a la 
familia, Orthoherpesviridae,22 conocido por su com-
portamiento oportunista en huéspedes  inmunocom-
prometidos, incluyendo a LES. La infección puede 
deberse a la reactivación de un virus endógeno, a una 
infección del órgano trasplantado o a una transfusión 
de productos sanguíneos. Un desequilibrio entre el 
aumento de la activación viral y la falta de vigilancia 
inmunológica comúnmente produce la enfermedad 
por CMV en estos pacientes.23

Las manifestaciones clínicas y de laboratorio de CMV 
en pacientes pediátricos con LES incluyen anomalías 
hematológicas, hepatitis, neumonía y daño gastroin-
testinal, anticuerpos anti-ADNds positivos, hipo-
complementemia, puntuación SLEDAI-2K alta y 
afectación musculoesquelética. Si bien la nefritis por 
CMV se ha descrito solo en pacientes postrasplan-
tados, existe la posibilidad que esta no sea exclusiva de 
estos pacientes. El diagnóstico se realiza con cargas 
virales e histopatología.24

El tratamiento de la infección por CMV al igual que 
VBK, debe tener como pilar la reducción de la terapia 
inmunosupresora, ganciclovir o su derivado oral, val-
ganciclovir y en los pacientes con infección resistente 
o refractaria maribavir oral, el foscarnet intravenoso 
(IV) y cidofovir IV son otras alternativas.25

En este paciente, no se logró contar con histopato-
logía, ni citología en orina, sin embargo, por el rango 
de proteinuria y hematuria, inicialmente se infirió 
que se trató de nefropatía y no cistitis hemorrágica 
por ciclofosfamida, aunado que en la biopsia inicial no 
se encontró hallazgos compatibles con infección por 
VBK. Con esa premisa, se asumió a los dos virus como 
oportunistas y posibles responsables de las manifes-
taciones clínicas, enfatizando que VBK tenía mayor 
posibilidad de ser el patógeno pues el cuadro clínico 
fue netamente renal y no se acompañó de otras mani-
festaciones comunes en enfermedad por citomegalo-
virus. En el tratamiento de este paciente se modificó 
la terapia inmunosupresora como pilar fundamental, 
así mismo se decidió la administración de inmuno-
globulina humana. Por el rango de proteinuria que 
presentó el paciente se decidió adjuntar valganciclovir 
y ciprofloxacino al tratamiento. Se suspendió valgan-
ciclovir al negativizar viremia por CMV, ya que se 
ha documentado la presencia de CMV en orina en 

pacientes asintomáticos. Al igual que ciprofloxacina 
al evidenciar negativización de viriuria por VBK.

Se considera que el éxito del tratamiento de este 
paciente es multifactorial, priorizando el manejo 
inmunosupresor, así como el uso de inmunoglobulina 
humana, se mantiene en duda que el uso de valgan-
ciclovir y ciprofloxacina hayan servido como terapia 
codayuvante, sin embargo, ante la escasa evidencia y 
recursos limitados se sugiere un uso cauto con segui-
miento estrecho por los subespecialistas correspon-
dientes para no prolongar terapias que no puedan 
beneficiar al paciente y causen eventos adversos, entre 
ellos el aumento de la resistencia a los antimicro-
bianos con el uso indiscriminado de antibióticos. Se 
debe recalcar la colaboración de los familares en este 
paciente, en control y prevención de infecciones, pues 
hubiese sido catastrófico otras coinfecciones en ese 
contexto temporal.

CONCLUSIONES
—
Es un reto el diagnóstico y tratamiento de pacientes 
con infecciones virales como lo es VBK y CMV en 
pacientes con LES. Se alienta al personal de salud que 
atiende a pacientes con enfermedades autoinmunes, a 
crear equipos de trabajo que se mantengan alertas en 
la prevención y control de enfermedades infecciosas y 
aporten soluciones interdisciplinarias para disminuir la 
morbilidad y mortalidad en estos pacientes.
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RESUMEN
—
En este reporte de caso presentamos a una paciente femenina de 39 
años de edad, diagnosticada de esclerodermia limitada, (maculas 
hiperpigmentadas, lesiones en sal y pimienta), asociado con diag-
nóstico de colangitis biliar primaria (CBP), resultando así en un Sín-
drome de Reynolds.

ABSTRACT
—
In this case report we present a 39-year-old female patient, diag-
nosed with limited scleroderma, (hyperpigmented macules, salt, and 
pepper lesions), associated with a diagnosis of primary biliary cho-
langitis (PBC), thus resulting in Reynolds Syndrome.

INTRODUCCIÓN
—
El síndrome de Reynolds, descrito en 1971, se caracteriza por la aso-
ciación de colangitis biliar primaria (CBP) y esclerosis cutánea sis-
témica limitada (EsL).1 La prevalencia no está bien descrita debido a 
su rareza y varía según la enfermedad que primero se manifieste.2

El paciente puede presentar manifestaciones de ambas enfermedades, 
en conjunto o en distintos momentos, lo que puede generar confu-
sión y hacer que su diagnóstico sea complejo y tardío. Las mani-
festaciones clínicas estarán protagonizadas con la enfermedad que 
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inicialmente se manifieste, siendo muy variadas en tipo 
e intensidad, se caracterizan por fatiga, prurito, hepato-
megalia, úlceras digitales, telangiectasias, fenómeno de 
Raynaud, disfagia o reflujo gastroesofágico, esclerodac-
tilia, ictericia o dolor abdominal; cada uno de estos con 
diferente evolución, severidad y tiempo de presentación.

El proceso diagnóstico requiere una adecuada anam-
nesis, un examen físico dirigido y una batería de exá-
menes de laboratorio que incluyan una determinación de 
pruebas de anticuerpos (anticuerpos antimicondriales y 
anticuerpos anticentrómero). Adicionalmente, los estu-
dios de imagen y la realización de una biopsia permiten 
realizar un diagnóstico certero.3

Debido a la rareza del caso, la presentación confusa, y 
la poca literatura en Latinoamérica, presentamos este 
reporte de caso ocurrido en Quito, Ecuador; siendo el 
objetivo el concientizar con respecto a su existencia y 
poner al descubierto sus características clínicas y diag-
nósticas. Cabe recalcar que el presente reporte sigue la 
metodología de la guía “Consensus-based Clinical Case 
Reporting” (CARE).4

PRESENTACIÓN DEL CASO
—
Femenina de 39 años, con antecedente de disfagia cró-
nica, de varios años de evolución, bajo seguimiento 
por gastroenterología, catalogado como enfermedad 

por reflujo gastroesofágico y esofagitis grado A, se 
trata con inhibidor de bomba de protones, compli-
cada con estenosis péptica sin oclusión de la luz esofá-
gica, en seguimiento.

Se realiza evaluación dermatológica por máculas 
hipercrómicas no pruriginosas en rostro, cara externa 
de extremidades y abdomen inferior, de distribución 
parcheada, de aproximadamente 4 años. Al interroga-
torio dirigido, describe dolor articular de tipo infla-
matorio con predominio en manos, que afecta articu-
laciones interfalángicas proximales y rigidez matinal 
de 1 hora de duración; además, de cambios de colora-
ción en la piel compatibles con fenómeno de Raynaud.

Al examen físico, se encuentra esclerosis en región 
frontal de cara y cuello, dorso de manos y acentua-
ción de pliegues (escala de RODNAN: 16 puntos), 
región suprapúbica con máculas hipo e hiperpig-
mentadas de aspecto tipo “sal y pimienta”, (Figura 1). 
Se realiza biopsia de piel de cara externa del brazo 
y región suprapúbica; con hallazgo histopatológico 
compatible con esclerodermia: reporta dermis papilar 
y reticular con proliferación de haces gruesos de colá-
geno escleróticos, hipertrofia de músculos pilo-erec-
tores y glándulas sudoríparas e infiltrado inflamatorio 
linfocitario perivascular superficial. Perfil inmuno-
lógico revela ANA en títulos de 1:1280 con patrón 
citoplasmático reticular; además de un patrón centro-
mérico en título de 1:640; con positividad para anti-

Figura 1. Cambios escleróticos y engrosamiento de piel de cuello ; Lesiones tipo “sal y pimienta “ en área suprapúbica.
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cuerpo anticentrómero > 300 U/ml.

Se confirma una esclerodermia limitada, iniciando 
el tratamiento con metotrexato a 15 mg, subcutáneo, 
semanal; lo que resulta en mejoría de la esclerosis 
cutánea; sin embargo, en controles subsecuentes, se 
observa incremento en las pruebas de función hepá-
tica con patrón mixto (Factor R 2.2) y prurito de 
reciente aparición. Posiblemente secundario al uso de 
inmunosupresor, se decide suspender.

Sin embargo, al revisar el historial de laboratorios se 
evidencia alteración previa de las de enzimas hepá-
ticas a expensas de fosfatasa alcalina y gamma glutamil 
transferasa (GGT) (Tabla 1). Ante estos hallazgos, se 
descarta procesos infecciosos, tóxicos y metabólicos; 
con inmunoglobulina G normal 1420 mg/dl (700 – 
1600 mg/dl), inmunológicos negativos (anticuerpos 
anti-lkm, anti-músculo liso y anti-mitocondrial); eco-
grafía de abdomen superior y elastografía con cambios 
de hepatopatía crónica y fibrosis incipiente, rigidez 

Tabla 1. Pruebas Iniciales de Laboratorio. Septiembre 2017 , Historia 
Clínica Iess Quito Sur.

TP
TTP
INR
ALT
AST
Fosfatasa Alcalina
GGT
Bilirrubina Total 
Bilirrubina Directa
Bilirrubina Indirecta 

10
37,3
0.86
146
96
1507
258
0.53
0.48
0.43

colico, con disminución progresiva de las enzimas 
hepáticas, y por reumatología sin tratamiento actual, 
con afectación cutánea y articular estable (Tabla 2).

DISCUSIÓN
—
Síndrome de Reynolds, descrito por Murray-Lyon en 
1970; como la coexistencia de EsL y CBP.5 Ambas enfer-
medades tienen una base autoinmunitaria en donde 
existe una interacción entre factores ambientales, infec-
ciosos, genéticos y epigenéticos como inductores de 
la patología inmune.6 Se describe como una lamino-
patía, con base genética, causada por una mutación en 
el receptor de la lámina B (LBR exón 9) que acarrea un 
cambio en el aminoácido arginina a cisteína; las láminas 
son proteínas ubicuas en nuestro cuerpo, que se polime-
rizan formando una red de filamentos intermedios loca-
lizados debajo de la membrana nuclear.7

La colangitis biliar primaria, patología de tipo colestá-
sico, causada por linfocitos y anticuerpos antimicon-
driales que destruyen los ductos septales e interlobulares 
hepáticos; generando cicatrización y fibrosis por infla-
mación portal;8 mientras que la esclerosis, es una enfer-
medad del tejido conectivo que se presenta con inflama-
ción, fibrosis y degeneración de tejidos; puede ser difusa 
o localizada.9 La co-ocurrencia de estas dos entidades se 
conoce como síndrome de Reynolds.10 El diagnóstico 
se basa en la evaluación por separado de cada patología, 
tomando en cuenta que el 1 – 2,5 % de los pacientes 
con esclerodermia tienen CBP y al contrario el 5-15% 
con CBP tienen esclerodermia.11-12 Se presenta princi-
palmente en población femenina (relación 10:1), entre la 
quinta y sexta década de vida.13 En más del 50% de casos, 

hepática de 15.1 kpa con IQR de 8,4 % (confiable) con 
score METAVIR F4 compatible con cirrosis.

Se realiza biopsia hepática que reporta fibrosis e infiltrado 
inflamatorio periportal, dilatación sinusoidal, colan-
gitis linfocítica destructiva que afecta conductos biliares 
interlobulares y septales con pérdida parcial del conducto 
biliar compatible con colangitis biliar primaria.

Actualmente, la paciente se mantiene en seguimiento 
por gastroenterología, tratada con ácido ursodesoxi-

Tabla 2. Función Hepática Pre y Post Tratamiento. Diciembre 2021 y 
Octubre 2023, Historia Clínica Iess Quito Sur.

ALT
AST
Fosfatasa Alcalina
GGT
Bilirrubina Total 
Bilirrubina Directa
Bilirrubina Indirecta 

112
95
618
200
0.52
0.46
0.43

84
71

456
139
0.53
0.48
0.43

Diagnóstico Porcentaje
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la esclerosis sistémica será diagnosticada inicialmente, 
para luego diagnosticarse la CBP.14

La clínica puede ser variada, en relación a cualquiera de 
las dos enfermedades que co existen, puede presentarse 
con prurito, fatiga, astenia, diarrea, dolor abdominal, 
xerostomía, xeroftalmía, fenómeno de Raynaud, escle-
rodermia, ictericia, hepatomegalia, esplenomegalia y 
alteraciones de la pigmentación de la piel.15 En el caso 
de la esclerodermia limitada (EsL), los cambios en piel 
representan lo más característico como lo sucedido con 
nuestra paciente, quien fue manejada con tratamientos 
tópicos antimicóticos y corticoides con nula mejoría 
que llevó a la cronificación del caso, requiriendo 
biopsia cutánea para confirmar el diagnóstico de EsL. 
Además, por patrón mixto de enzimas hepáticas, como 
confusor del caso, se sospecha sea secundario al uso de 
medicación inmunosupresora. Sin embargo, por per-
sistencia de resultados anormales en laboratorio se rea-
liza un análisis multidisciplinario y toma de biopsia 
hepática, que identifica cambios relacionados con CBP, 
explicando los hallazgos de laboratorio y algunas de 
las manifestaciones clínicas (prurito refractario). Tal 
como se ejemplifica en este caso, el diagnóstico de sín-
drome de Reynolds es intrincado y cuando el paciente 
debuta con EsL, algunas de las manifestaciones de 
CBP podrían ser fácilmente confundidas, retrasando el 
diagnóstico y manejo oportuno.16

Para diagnosticar CBP se considera la presencia anti-
cuerpos antimitocondriales (AMA),17 presentes en un 
25% de los casos; elevación de enzimas hepáticas con 
patrón de colestasis por un tiempo > 6 meses; y confirma-
ción mediante biopsia hepática18 y para diagnosticar EsL, 
existen criterios de guías internacionales que incluyen: 
engrosamiento cutáneo, fenómeno de Raynaud, ulce-
raciones isquémicas digitales, calcinosis, hiperpigmen-
tación, telangiectasias, disnea; se añade anticuerpos 
anticentrómero principalmente, anti RNA polimerasa 
III, anti topoisomerasa I o ANA positivos.19 En nuestro 
caso, los AMA fueron negativos, que no descarta pato-
logía, pero debido al patrón colestásico (fosfatasa alca-
lina 2N y GGT 5N) se realiza biopsia hepática, confir-
mando CBP. En la paciente se cumplen 2 de 3 criterios 
según la EASL (European Association for the Study of 
the Liver), con sensibilidad del 98% y especificidad del 
92% para el diagnóstico de CBP.20 Adicionalmente, apli-
camos los criterios de ACR-EULAR 2013 para esclero-

dermia; cumpliendo con > 9 puntos necesarios – escle-
rosis cutánea de los dedos de manos, esclerosis de dedos 
y puffy fingers, telangiectasias, fenómeno de Raynaud y 
anticuerpos– sumando 16 puntos, con una sensibilidad 
del 91% y especificidad del 92%.21

Confirmado el diagnóstico, se inicia tratamiento con 
inmunosupresores, dependiendo la afectación predo-
minante. En nuestro caso, siendo una esclerodermia de 
tipo localizada activa, se eligió como tratamiento metro-
texato en dosis de 15 a 25 mg semanal, con vigilancia 
de la función hepática; siendo opciones iniciales en casos 
menos severos tacrolimus, fototerapia e incluso observa-
ción activa.22-23 Es importante recalcar que la afectación 
hepática por metotrexato se presenta en 3.9% de casos/
año – siendo uno de los distractores en nuestro caso.24 

Para la colangitis biliar primaria se trató con 15 mg/kg/
día de ácido ursodesoxicolico,25 con respuesta mayor-
mente favorable. La paciente del caso se encuentra estable, 
y sin otras complicaciones, bajo seguimiento.

CONCLUSIONES
—
Conociendo la asociación entre esclerodermia limitada 
y colangitis biliar primaria, es importante sospechar del 
síndrome de Reynolds, contemplando la sintomato-
logía, examen físico y pruebas de laboratorio; en parti-
cular cuando nos enfrentemos a un paciente con clínica 
gastrointestinal y reumatológica conjunta. Esta enfer-
medad, a pesar de ser rara, puede tener un manejo ade-
cuado siempre y cuando se logre un rápido diagnóstico 
y subsecuente tratamiento. Los pacientes se mantendrán 
en control por reumatología como por gastroenterología, 
lo que realza la importancia de un manejo multidiscipli-
nario. Con este caso se logra añadir más literatura sobre 
esta suspicaz patología.
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CASO CLÍNICO
—
Hombre de 79 años, hipertenso y exfumador derivado por xeroftalmía y xerostomía de 3 
años de evolución y patrón intersticial en radiografía de tórax. No refería síntomas respi-
ratorios, en la exploración física presentó saturación del 98% basal y crepitantes bibasales 
secos. Negó exposiciones ambientales. La pruebas funcionales respiratorias reportaron 
restricción moderada (TLC: 69.4%), difusión disminuida (DLCO: 51.3%) y volúmenes 
normales. Se realizó tomografía de alta resolución (TACAR) que mostró patrón de neu-
monía intersticial usual (NIU) con afectación intersticial craneocaudal, panalización 
bibasal y subpleural, reticulación y bronquiectasias por tracción (Figura 1). En estudio 

Figura 1. TACAR con patrón de neumonía intersticial usual (NIU) con afectación intersticial craneocaudal, panaliza-
ción bibasal y subpleural (flecha-azul), reticulación (flecha-amarilla) y bronquiectasias por tracción (flecha-roja).
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NIU en síndrome de Sjögren

de autoinmunidad ANA +1/1280 y anti-Ro52 positivo. Test de Schirmer positivo, cum-
pliendo criterios de síndrome de Sjögren (SS). Se inició tratamiento inmunosupresor con 
prednisona en dosis descendente hasta llegar a 2.5 mg al día y micofenolato sódico 360 
mg cada 12 horas, consiguiendo la estabilidad radiológica.

DISCUSIÓN
—
El SS es un trastorno autoinmune de etiología desconocida caracterizado por la afecta-
ción de glándulas salivales y lagrimales. La sequedad puede afectar otras mucosas, como 
las vías respiratorias. La relación hombre:mujer es 1:9 y el diagnóstico se realiza sobre los 
60 años.1

El SS primario presenta manifestaciones pulmonares en el 40% de los casos, con inters-
ticiopatía en el 8-27% de éstos. La presentación radiológica más frecuente es como neu-
monía intersticial no especifica (NINE) 41-45%, la neumonía intersticial linfoide (NIL) 
4-9% y el patrón NIU 10%.2,3,4

Para el diagnóstico se siguen los criterios de clasificación del American College of Rheu-
matology/European League Against Rheumatism (ACR‐EULAR).5

El tratamiento se basa en el uso de corticoides y otros inmunosupresores. El pronóstico 
es habitualmente favorable.1
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