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Resumen

Las enfermedades inflamatorias intestinales (enfermedad de Crohn
y colitis ulcerativa idiopatica) pueden tener manifestaciones clinicas
extraintestinales como uveitis anterior, epiescleritis, lesiones en piel
(eritema nodoso y pioderma gangrenoso), esteatosis hepatica, ami-
loidosis secundaria y compromiso articular: artritis periférica y es-
pondilitis. Presentamos una paciente de sexo femenino, de 58 afios,
quien desarrolld colitis ulcerativa y arteritis de células gigantes con
manifestaciones graves, como hemianopsia, paresia braquio-crural y
acrocianosis. Se le realizd tratamiento con metilprednisolona y ciclo-
fosfamida con mejoria de los sintomas.

Palabras clave: colitis ulcerativa idiopatica, enfermedad de Crohn,
arteritis de células gigantes.

Correspondencia
Dr. Eduardo Mussano
Email: reumahnc@tutopia.com

40

Summary

Inflammatory bowel diseases, Crohn’s disease and ulcerative colitis,
may have extraintestinal manifestations, like acute anterior uveitis,
episcleritis, skin lesions (erytema nodosum and pyoderma gan-
grenosum), fatty liver, secondary amyloidosis and articular involve-
ment: peripheral arthritis and spondylitis. We describe a 58-year old
woman who developed ulcerative colitis and giant cell arteritis with
severe manifestations, like partial blindness, hemi-paresis and acro-
cyanosis. Treatment with methilprednisone and cyclophosphamide
resulted in improvement of symptoms.
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Introduccion

La colitis ulcerativa idiopdtica (CUTI) junto a la enferme-
dad de Crohn conforman las enfermedades inflamatorias
intestinales (EII). Las mismas se caracterizan principal-
mente por manifestaciones clinicas gastrointestinales,
pero también pueden presentar manifestaciones extra-
intestinales, entre ellas la afectacién ocular con uveitis y
epiescleritis, trastornos de la piel tales como eritema nodo-
so y pioderma gangrenoso, compromiso hepdtico como
esteatosis, granulomas y colangitis esclerosante, artritis
periférica, espondiloartropatia, enfermedad pulmonar,
tromboembolismo arterial y venoso, anemia hemoliti-
ca autoinmune!, amiloidosis y otras menos frecuentes’.
Dentro de las manifestaciones neurolégicas de la CUI se
encuentra ictus, vasculitis del sistema nervioso central
(suele asociarse con ANCA-p), asociacién a otras vascu-
litis, epilepsia, pérdida de audicién neurosensorial, edema
de papila, mielopatia, neuropatia periférica, miastenia gra-
vis, sintomas neurolégicos por sindrome de malaabsorcién
y efectos secundarios producidos por firmacos’.

Caso

Mujer de 58 afios de edad, que se interna en Servicio de
Clinica Médica a consecuencia de acrocianosis de mano iz-
quierda de aparicién brusca y amaurosis bilateral. Ademds
presentaba paresia braquio-crural derecha, astenia, hipo-
rexia progresiva, pérdida de peso de 10 kg en el Gltimo mes
y aumento del nimero de deposiciones.

Antecedente personal patolégico de importancia: CUI
diagnosticada en el afio 2004, sin tratamiento en los dlti-
mos 6 meses por buena evolucién.

Examen fisico: Acrocianosis de segundo, tercer y quin-
to dedos de mano izquierda. Falange distal de 4° dedo
mano izquierda amputada por traumatismo previo. Arte-
rias temporales tortuosas (ambas), no induradas, sin soplo.
Paresia braquio-crural derecha y disminucién de la agude-
za visual, indice de masa corporal 16.

Laboratorio: Hemoglobina: 9,9 g/L (anemia no he-
molitica), hematocrito 33% plaquetas 638.000/mm?®, VSG
55 mm. Serologia para virus de hepatitis B y C negativas,
ANA negativo; ANCA C y P negativos; anticuerpos an-
ticardiolipinas IgG e IgM normales; factor reumatoideo
negativo.

Radiografia de térax: Normal.

Los diagndsticos presuntivos planteados al ingreso
fueron sindrome consuntivo y anémico, CUI reactivada,
sindrome isquémico arterial agudo secundario a vasculitis
u otras y accidente cerebrovascular de etiologia isquémica
u otras.
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TAC cerebral: Isquemia en regién occipital y témpo-
ro-parietal izquierda con imagen hipodensa secuelar en
cerebelo derecho, sin hemorragia ni desplazamiento de la
linea media.

Ecografia doppler de miembro superior izquierdo:
Compromiso de arteria radial con disminucién de su luz
por engrosamiento endotelial, hipoflujo de vasos distales
en la mano.

TAC abdominal con doble contraste: Normal.

Fondo de ojo: Atrofia de papila de ojo izquierdo.

La paciente se niega a la realizacion de biopsia de arte-
ria temporal.

Se comienza tratamiento anticoagulante con heparina,
se realizan tres pulsos de metilprednisolona de 1 gramo
cada uno y se instaura mesalazina. Se suspende anticoagu-
lacién por diarrea sanguinolenta.

Por mala evolucién de la acrocianosis se agregan nife-
dipina y sildenafil en dosis crecientes y se realiza pulso de
1 gramo de ciclofosfamida.

La paciente presenta mejoria lenta de amaurosis y acro-
cianosis. Se realiza campo visual que muestra hemianopsia
temporal de campo derecho.

Se otorga alta hospitalaria con meprednisona 100 mg/dia.

Evoluciona con persistencia de hemianopsia temporal
de campo derecho e isquemia de 2° dedo de mano izquier-
da con resolucién del resto de la sintomatologfa.

Un mes después del alta médica se interna nuevamen-
te por episodio de convulsién ténico-clonica generalizada
asociada a situacién de estrés. Se le realiza resonancia nu-
clear magnética (RNM) encefilica con gadolinio: lesion
isquémica secuelar cortico-subcortical en 16bulo occipital
izquierdo, lesiones tipo infartos lacunares en hemisferios
cerebelosos a predominio izquierdo, en tdlamo y cuer-
po calloso; focos de gliosis. No se evidencian realces
patoldgicos luego de la administracién del contraste para-
magnético, arterias de base de crdneo y basilar con vacio
de flujo normal. Conclusién: lesiones isquémicas secue-
lares en topografia descripta, probablemente secundarias
al antecedente de vasculitis y pequefias lesiones tipo in-
farto lacunar y focos de gliosis en topografia encefilica
descripta, probablemente de origen cerebrovascular. Elec-
troencefalograma: ligera desorganizacién difusa bilateral.
Posterior a este episodio tuvo muy buena evolucién sin
requerimiento de medicacién anticonvulsivante.

Tratamiento actual: ciclosfosfamida (2° pulso), mesala-
zina 1000 mg/d{a, meprednisona 12,5 mg/dia, metotrexate
7,5 mg/semana, dcido félico 5 mg/dia, aspirina 100 mg/dia,
sildenafil 50 mg/dia, nifedipina 20 mg/dia, ibandronato
150 mg/mes y calcio con vitamina D.

M. Palombo et al ® Rev Arg Reumatol. 2011;22 (1): 40-46



Discusion

En la bibliografia se han publicados casos de CUT asocia-
da con diferentes tipo de vasculitis: arteritis de Takayasu,
generalmente mujeres menores de 45 afios, con aparicién
primero de CUI y luego de vasculitis o a la inversa, la
mayoria con antigeno leucocitario humano (HLA) B52 y
DR2%%%); vasculitis simil granulomatosis de Wegener con
anticuerpos ANCA-c positivos asociado a mesalazina
(medicacién suministrada a nuestra paciente 6 meses pre-
vio a la internacién)’; sordera neurosensorial de aparicién
stibita como fenémeno de vasculitis'® (un estudio se refiere
a la misma como una manifestacién subclinica)''; sordera
neurosensorial bilateral con dos ataques de oftalmoplejia
bilateral; y pardlisis facial bilateral en una mujer de 69 afios
de etnia japonesa con muiltiples lesiones visibles en la re-
sonancia magnética nuclear en tronco y sustancia blanca
cerebral con buena respuesta a glucocorticoides!. Final-
mente el otro tipo de vasculitis asociado a CUI hallado en
la literatura es la arteritis de células gigantes (ACG)'>*, en
uno de ellos con sordera neurosensorial'.

Con respecto al compromiso neuroldgico se realizé
diagnéstico diferencial con otras etiologias.

En primer lugar, la posibilidad de un evento isquémico
de posible etiologia embdlica por ateroesclerosis, tiene a fa-
vor el hecho de que la CUI, més atin cuando se encuentra
activa, es una enfermedad con alto riesgo tromboembélico
por su estado de hipercoagulabilidad de causa multifacto-
rial® y, por otro lado, la edad de la paciente y las imdgenes
compatibles en la TAC. Convengamos que este método
diagndstico no es el mejor para realizar cribado de vascu-
litis debiéndose haber sustituido en primera instancia por
la RN M!S,

En contra de la etiologia ateroembdlica se encuentra
la falta de alteraciones ecocardiogrificas (origen cardio-
embdlico), antecedentes de arritmia ni alteracién de los
lipidos. En la RNM realizada en la segunda internacién se
objetivo la ausencia de lesiones ateroescleréticas en caréti-
day basilar sobre el segmento estudiado (a pesar de que no
es el método ideal ya que deberia haberse realizado ecogra-
fia doppler de vasos del cuello).

Al asociar el compromiso del miembro superior iz-
quierdo (ecografia doppler presentando disminucién del
calibre secundario a engrosamiento de la pared del vaso
compatible con vasculitis) con el evento vascular en siste-
ma nervioso central (SNC) afectando el sector posterior,
y la buena respuesta al tratamiento inmunosupresor, hi-
cieron pensar en la asociacién de estos dos sintomas con
posible etiologia compartida. La bibliografia avala la ma-
yor frecuencia de compromiso del sistema vertebro-basilar
en ACG (40-60%) que en la ateroesclerosis (15-20%)!715.
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El segundo evento de compromiso neuroldgico con un
cuadro convulsivo, a pesar de la terapia inmunosupresora,
se asocié con la ubicacién de la lesion cortico-subcortical
dado la posibilidad de desencadenar convulsiones por la
localizacién. No se atribuy6 a fenémeno vasculitico ya que
no presentaba signos compatibles en la RNM. El resto de
las lesiones descriptas se informaron como secuelares de
origen cerebrovascular. Mejord espontdneamente y tam-
poco requirié medicacién anticonvulsivante por ser inico
episodio. En esta oportunidad no presentd signos de rea-
gudizacién de su CUIL

En segundo lugar se pensé en la posibilidad de sin-
drome antifosfolipido, pero no present6 serologia positiva
(en 2 oportunidades se repitieron los anticuerpos anticar-
diolipinas con 12 semanas de diferencia), no se evidencié
trombosis y carecia de las caracteristicas restantes de este
sindrome (abortos).

Por ultimo, dentro de las vasculitis a descartar se pen-
s6, entre las primarias (ya que las secundarias a tumores e
infecciones fueron descartadas) en enfermedad de Takaya-
su (ET) y ACG".

A favor de ET tenemos la mayor asociacién que la ACG
a EIl, y el compromiso distal de la arteria radial. En con-
tra: la edad de presentacién, la falta de claudicacién en las
extremidades, disminucién de pulso en arterias braquia-
les, diferencia de tensidn sistélica en los brazos, soplos en
subclavia o aorta abdominal, fondo de ojo no compatible,
ni compromiso cardiovascular (hipertensién arterial, hi-
pertensién pulmonar o insuficiencia cardiaca). Por ende no
cumplia con criterios para ET.

A suvez,laausenciade compromiso renal y respiratorio
y los ANCA-c negativos nos descartarian la posibilidad de
granulomatosis de Wegener'. Los valores de presién arte-
rial normal, la falta de compromiso neurolégico periférico
y otras caracteristicas antes descriptas también descarta-
rian la asociacidn a panarteritis nodosa'.

En el caso de esta paciente mayor de 50 afios, raza blan-
ca, VSG mayor a 50 mm, cuadro vascular de inicio brusco,
arteria temporal tortuosa, ecografia doppler de miembro
superior izquierdo mostrando compromiso de arteria
radial con disminucién de su luz por engrosamiento en-
dotelial (compatible con vasculitis) e hipoflujo de vasos
distales en la mano, amaurosis bilateral con fondo de ojo
izquierdo con atrofia de papila, lesién isquémica en region
occipital, posterior secuela con hemianopsia temporal
derecha, ausencia de compromiso renal, respiratorio o dér-
mico, valores de presién arterial normal, buena respuesta
a glucocorticoides y donde el compromiso digestivo es ex-
plicado por la CUI, puede encuadrirsela dentro del amplio
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abanico en la clasificacién de vasculitis. Dentro de ellas en
una probable arteritis de células gigantes (la biopsia de
arteria temporal no fue realizada por negacién de la pa-
ciente).

Cabe destacar la rareza en la forma de presentacién
de ACG con mayor compromiso intracraneal que extra-
craneal (tipico de ACG), pero se ha podido apreciar su
existencia en estudios necrépsicos de pacientes falleci-
dos en el contexto de la enfermedad®. También Caselli
y colaboradores, en una serie de 166 pacientes con ACG,
encontraron que el 7% presentd accidentes isquémicos
transitorios o accidente cerebrovascular, y destacan que la
edad de presentacién de los pacientes rondaba entre los 50
y 65 afios, pero la amaurosis fugaz era mas frecuente en
paciente mayores de esta edad (76-86 afios)*'. Sin embargo,
la enfermedad localizada de los vasos intracraneales pue-
de, de hecho, representar una vasculitis aislada del SNC"
en vez de ACG, pero en nuestra paciente era evidente que
se asociaba a vasculitis de otros vasos (miembro superior).

También es atipico el compromiso distal en el miembro
superior, pero algunos articulos sefialan que la inflamacién
de la aorta y de las ramas vasculares de las extremidades
superiores ocurre en un grupo peculiar de pacientes en
los que las arterias temporales pueden no mostrar altera-
ciones hasta en un 42% de los casos y las manifestaciones
isquémicas predominan en las extremidades superiores,
pudiendo ser minimas las manifestaciones craneales?, si-
tuacién semejante a la de nuestra paciente.

Aungque la cefalea y el dolor en la regién temporal son
los signos mds tipicos, se han descripto casos de arteritis
temporal sin cefalea ni dolor en regién temporal, llegando
hasta un 41% en algunas series®.

Podemos considerar a este caso clinico como la posi-
ble asociacién de dos enfermedades autoinmunes, ACG y
CUI, de baja frecuencia descripta en la literatura. Un plan-
teo a evaluar en estudios posteriores es la utilizacién de
terapia inmunosupresora que permita tratar tanto la CUI
como la ACG con la menor asociacién de estos fairmacos
por la potenciacién de reacciones adversas a los mismos.
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Aspecto de arteria temporal.

Lesiones necréticas y Raynaud. Evolucion de lesiones en mano
izquierda (aclaracion: resolucion ad integrum en 4° dedo interfa-
langica distal presenta amputacion traumatica previa).
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