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RESUMEN

La literatura médica refiere bastamente la asociacion de neopla-
sia y enfermedad reumatica pero, en general, de una manera poco
consistente. Neoplasmas solidos, linfomas, mielomas y leucemias
pueden causar enfermedad reumatica por infiltracion o por meca-
nismos inmunoldgicos, pero en la mayoria de los casos es dificil
demostrar causalidad.’

Numerosos autores debaten este tema, existen muchas publicacio-
nes internacionales al respecto citandose diferentes tipos de cancer
en el contexto de varios sindromes de naturaleza autoinmune.?
Sindromes autoinmunes paraneoplasicos se observan también en
pacientes con enfermedad mielodisplasica. Una revision de casos
individuales y pequefias series sugieren que alrededor del 10% de
estos pacientes puede experimentar varios sindromes autoinmunes,
incluyendo como manifestaciones clinicas mas frecuentes vascu-
litis cutaneas y sistémicas, fiebre, artritis, infiltrados pulmonares,
polineuropatia periférica, enfermedad intestinal inflamatoria y glo-
merulonefritis que habitualmente responden también al tratamiento
inmunosupresor o esteroideo.*
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SUMMARY

Medical literature vastly refers association between neoplasia and
rheumatic disease but generally in a little consistent way.

Solid neoplasms, lymphomas, mielomas and leukemias can cause
rheumatic disease by tissue infiltration or by immunological mecha-
nisms but in most of them is very difficult to demonstrate causality.
Many authors debate this subject, through international publicatio-
ns, describing different types of cancer in the context of several
syndromes of autoinmune nature.

Autoinmune paraneoplastic syndromes are also seen in patients
with myelodisplastic disease.

Revision of individual cases and small series suggest that around
10% of these patients can experience several autoinmune syndro-
mes like cutaneous and systemic vasculitis, fever, arthritis, pulmo-
nary infiltrates, peripheral neuropathies, inflammatory bowell di-
sease and glomerulonephritis as frequent clinical manifestations
responding to inmunosupresor and/or corticosteroid therapy.

Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 18 afios de edad, deri-
vada por el Servicio de Clinica Médica de nuestro Hospital,
sin antecedentes patoldgicos relevantes, s6lo amigdalecto-
mia, alergia a la penicilina y enfermedades comunes de la
infancia, presentando coxodinia bilateral y derrame articu-
lar alternante de rodillas, a predominio derecho.

Present6 episodios de gonalgia y derrame bilateral, sin
compromiso del estado general, en tres o cuatro oportuni-
dades en el dltimo afio previo a la consulta reumatolégica
que en todos los casos remitieron con tratamiento sinto-
mdtico, requiriendo en dos oportunidades esteroides de
liberacién lenta y en los otros casos sélo AINES VO.



No presentd alteraciones de la fuerza muscular ni de la
movilidad articular en general, sin antecedentes de uretritis
y trastornos genitourinarios, tampoco alteraciones compa-
tibles con sindrome seco, fenémeno de Raynaud ni alte-
raciones vasomotoras. Se realizé estudio de capilaroscopia
en los cuatro tltimos dedos de ambas manos con resultado

normal.

Laboratorio

Los resultados de laboratorio no mostraron alteraciones
significativas, excepto una discreta pero persistente eleva-
cién de la velocidad de sedimentacién globular. El factor
reumatoideo, FAN, PCR, los anticuerpos anti DNA, Sm,
RNP, Ro, La y Jol fueron negativos, la complementemia
fue normal y el hisopado y cultivo de fauces mostré flora
habitual en tres oportunidades, los anticuerpos antiestrep-
tolisina no superaron las 190 UT.

Las radiografias de pies, manos, panoramica de pelvis
y sacroiliacas en posicién de Ferguson no mostraron alte-
raciones patoldgicas y la TC de articulaciones sacroiliacas
fue normal.

En febrero de 2006 la paciente es traida a la consulta
en mal estado general, con un sindrome de impregnacién,
astenia, adinamia, sindrome febril (38-39,5 °C) de 72 hs de
evolucién, hepatoesplenomegalia, abdomen levemente dis-
tendido, oliguria, derrame articular rodilla derecha 6/6 y
lo que preocupd y motivé su internacién fue la presencia
de una paraparesia fliccida, hipoestesia difusa en miembros
inferiores, y parestesias en miembro inferior derecho con
signo de Babinsky (+) bilateral.

El laboratorio de ingreso mostré un hemograma alte-
rado: hematocrito 33%, leucopenia 1100 x mm?, plaquetas
38.000 x mm?, VSG 88 mm en la primer hora, funcién renal
conservada (urea 0,43 g/, creatininina 0,85 g/l), coagulo-
grama normal, GOT 57 U/L, GPT 40 U/L, y LDH 1888
(aproximadamente cuatro veces por encima del limite su-
perior). Se observé aumento de alfa 2 globulina 0,95 g/dl y
discreta hipergammaglobulinemia (1,53 g/dl) de tipo poli-
clonal en el proteinograma electroforético.

Se pancultivé a la paciente (hemocultivos x 3, urocultivo
y cultivo de liquido sinovial de rodilla derecha negativos).

La serologfa para virus VIH, CMV, EB, hepatitis A, B y
C, toxoplasmosis, Chagas y VDRL fueron negativos.

Nuevamente el FAN, Litex, Rose Ragan y antigenos
extraibles del nticleo fueron negativos.
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El dosaje de factores de la coagulacién y complemen-
temia fueron normales.

Se realizé TC de cerebro y de cuello que no arrojaron
alteraciones patoldgicas y la TC de térax evidencié un mo-
derado derrame pleural bilateral.

Se observé el bazo levemente aumentado de tamaiio,
litiasis vesicular, pequefios ganglios de rango no adeno-
megalico a nivel intercavo y lateroadrtico y una pequefia
coleccién liquida en pelvis menor en la tomografia de ab-
domen y pelvis.

Se ordend biopsia de médula 6sea cuyo resultado fue
infiltracién por leucemia mieloide aguda M3 (promielo-
citica); ésta constituye el 10-15% de las leucemias agudas
mieloblésticas y su mecanismo patogénico estd determina-
do por una translocacién de material genético entre cro-
mosomas 15 y 17 (t 15-17) y cuyas manifestaciones mas
importantes son fiebre, pancitopenia y trastornos hemo-
rrigicos, que justificaban en parte la signo-sintomatologia
presente en la paciente.

Se realiz6 anilisis citogenético en sangre periférica y
médula ésea donde se constaté la presencia de esta translo-
cacién (t 15-17)(q 11-12).

Se solicit6 seguidamente RM de columna dorsolumbar
en la cual se observé tejido de sefial isointensa en T2 e hi-
perintensa en T1 respecto a la médula espinal, ocupando el
espacio epidural posterior entre D5 y D10 que determinaba
obliteracién de los espacios subaracnoideos perimedulares,
extendiéndose a través de los forimenes de conjugacién y ca-
nales radiculares en sentido bilateral hacia los planos periver-
tebrales, a predominio derecho en D8, con menor compro-
miso en D 9-10 y con importante refuerzo en el contraste.

La médula espinal se encontraba desplazada desde su
borde posterior, entre D6 y D8, observandose tejido simi-
lar obliterando el espacio epidural desde L5 en sentido cau-
dal y lateral comprometiendo foramenes de conjugacién y
canales radiculares con sus raices emergentes (Figura 1).

Basados en las manifestaciones clinicas, el diagnéstico
hematolégico (leucemia promielocitica) y las imagenes de
resonancia magnética, se diagnosticé sarcoma granuloci-
tico: tumor mieloide extramedular que puede desarrollarse
en el marco de una leucemia mieloide aguda previa, en pro-
cesos mieloproliferativos crénicos o mielodisplésicos y en
algunos pacientes sin historia previa hasta el momento de
la enfermedad hematoldgica.

El tratamiento en estos casos debe orientarse hacia la

profilaxis antibidtica, exéresis por neurocirugia, corticote-
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Figura 1.

Figura 2.

rapia, soporte transfusional, quimio y radioterapia, y estd
consistentemente documentado, en las publicaciones refe-
ridas al caso, que el diagndstico precoz y un enfoque multi-
disciplinario resultan en una alta probabilidad de curacién,
tal como lo muestra la RM de columna dorsolumbar pos-
tratamiento (Figura 2).

Discusion

Existen muy pocas publicaciones acerca de esta infrecuente
presentacion. Ya en 1984 Carneiro y col. citan un sarcoma
granulocitico provocando compresién de la médula espinal
en asociacién con compromiso testicular®.

En 1986 Marra y col.® hacen lo propio con dos casos de
leucemia mieloide aguda, sarcoma granulocitico de ovario
y compromiso del sistema nervioso central.

Spiegelman’ comunica un caso de presentacién como
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sindrome de la cola de caballo secundario a una masa extra-
dural y retroperitoneal cuyo diagnéstico final fue leucemia
monocitica aguda.

Sandhu y col. recomiendan biopsia a cielo abierto de
este tipo de tumor, dado que esta forma de presentacién
aleucémica es comtinmente subdiagnosticada y representa
un retraso para el inicio temprano del tratamiento, deter-
minante de su posterior evolucién!'. La infrecuencia de esta
forma de presentacidn para este tipo de tumores es subra-
yada por Auckland®, mds adn en ausencia de enfermedad
hematoldgica, presentando el caso de una mujer joven de
35 afios con triplejia ripidamente progresiva causada por
una masa paraespinal, extradural sin compromiso de mé-
dula ésea ni manifestaciones en sangre periférica. Hacen
mencién sobre la conveniencia en la utilizacién de técnicas
inmunohistoquimicas para arribar a un ripido y adecuado
diagnéstico dado que de esto depende su prondstico.



Kalayci y un grupo de neurocirujanos turcos’ citan el
caso de un paciente joven con una masa extradural en co-
lumna dorsal, posteriormente confirmada por histopatolo-
gia como sarcoma granulocitico, remarcando nuevamente
la rareza de este tumor en un paciente sin enfermedad he-
matoldgica previa ni compromiso de médula dsea al mo-
mento del diagnéstico. Recientemente otro caso de sarco-
ma granulocitico, esta vez de localizacién testicular en un
paciente sin leucemia sistémica, es publicado por Largeveld
en junio de 2005%°. Cabe destacar que este tipo de tumores
son mas comunes en el contexto de una leucemia mieloide
aguda o crénica, de lo contrario son muy poco frecuentes y
pueden aparecer en cualquier localizacién, habiéndose des-
cripto casos en regién ocular, mama, cerebro, pancreas (10
casos) y vias biliares (3 casos).

Una revisién de la literatura revel6 sélo 14 casos no leu-
cémicos con sarcoma granulocitico provocando compre-

si6n de la médula espinal!® 213,

Conclusiones

Nuestra paciente presenté como unico signo de su enfer-
medad una monoartritis alternante de rodillas (paraneopli-
sica) durante un periodo prolongado de tiempo, sin nin-
guna otra manifestacién que orientara a un probable diag-
néstico, coincidiendo la primer alteracién del hemograma
con la paraplejia fliccida que motivé su internacidn, un afio
después del inicio de sus sintomas.

Consideramos de vital importancia la revision sistema-
tica de absolutamente todas las causas posibles de mono u
oligoartritis y el seguimiento periédico de dichos pacien-
tes, dado que, en raras ocasiones, y éste es un ejemplo claro,
pueden ser la manifestacién inicial de enfermedades sisté-
micas severas cuyo prondstico y evolucién final dependen
de la celeridad con la que se pueda arribar a un correcto
diagnéstico etioldgico.
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