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PRESENTACION DE CAsO

Artropatia de Jaccoud y fibrosis pulmonar
en sindrome CREST

Jaccoud'’s arthropathy and pulmonary fibrosis in CREST syndrome

Néstor Spinel B.!, Pablo Montenegro?, Federico Rondén?,
José Félix Restrepo*, Antonio Iglesias Gamarra*

Resumen

Se describe el caso de una paciente de 48 afos de edad con diagnéstico de sindrome CREST incompleto
(variante de esclerosis sistémica limitada), en quien se documenta la presencia de artropatia de Jaccoud
de las manos y compromiso pulmonar intersticial por fibrosis pulmonar tipo neumonia intersticial usual,
con positividad para factor reumatoide y anticuerpos contra el péptido citrulinado.
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Summary

We report a case of a 48 years old patient with diagnosis of incomplete CREST syndrome (variant limited
systemic sclerosis) in who we documented the presence of Jaccoud’s arthropathy of the hands and pulmonary
involvement by pulmonary fibrosis type usual interstitial pneumonia, with positivity for rheumatoid factor

and anti-cyclic citrullinated peptide antibody.
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Introduccién

El sindrome CREST (calcinosis, fenémeno de
Raynaud, dismotilidad esofdgica, esclerodactilia
y telangiectasias) es una variante de la esclerosis
sistémica limitada, en donde las manifestaciones
clinicas articulares no son infrecuentes y la forma
de compromiso pulmonar mds representativa es
la hipertensién pulmonar por vasculopatia.

Caso clinico

Mujer de 48 afos conocida en nuestro servi-
cio desde el afo 2003 con impresién diagnéstica
de Artritis Reumatoide (AR) desde hace 20 afos y
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fibrosis pulmonar hace 11 afos en manejo por
neumologia con oxigeno domiciliario, quien pre-
sentaba en ese entonces cuadro clinico de
artralgias y artritis de las articulaciones metacar-
pofaldngicas bilaterales e interfaldngicas
proximales con desviacién cubital de los dedos,
rigidez matutina mayor a 1 hora, xeroftalmia y
xerostomia. Se inicié D-penicilamina por sospe-
cha de AR con compromiso pulmonar. Habia sido
tratada con sulfasalazina, cloroquina y lefluno-
mida suspendidas por intolerancia gdstrica y
complicaciones infecciosas, respectivamente.
Con esta consideracién recibié un ciclo de
Rituximab en 2008.
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En 2009 se revalora caso al documentarse ha-
llazgos que ponen en duda el diagnéstico previo
de AR, por la presencia de fenémeno de Raynaud,
disfagia, esclerosis de la piel de la cara, limitacién
para la apertura bucal, telangiectasias en cavidad
oral, edema difuso de dedos de las manos con
pérdida de estriaciones de la piel y artropatia de
Jaccoud en manos (Figuras 1, 2, 3 y 4). La radio-
grafia de manos evidencié artropatia no erosiva
(Figura 5). La radiografia de térax y la tomografia
axial computarizada de alta resolucién del térax

Figura 1. Artropatia tipo Jaccoud de las manos
con edema de los dedos.

Figura 2. Esclerosis con pérdida de los dermatoglifos

en el tercio distal de los dedos de la mano derecha.

ARTROPATIA DE JACCOUD Y FIBROSIS PULMONAR EN SINDROME CREST

Figura 3. Esclerosis con pérdida de los dermatoglifos
en el tercio distal de los dedos de la mano izquierda.

Figura 4. Telangiectasias en labios y disminu-
cién de la apertura de la cavidad oral.

Figura 5. Cambios radiolégicos con osteopenia
yuxta-articular y disminucién de los espacios
interarticulares sin erosiones.
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mostraron fibrosis pulmonar con signos de
panalizacién basal (Figuras 6, 7 y 8), por lo que se
considerd que la paciente presentaba sindrome
CREST con artropatia de Jaccoud de las manos, la
cual simula semiolégicamente una AR asociada a
fibrosis pulmonar tipo neumonia intersticial usual.
Debido al compromiso fibrético pulmonar se deci-
di6 inicio de mofetil micofenolato 500 mg cada
12 horas como tratamiento de eleccién.

Tabla 1. Perfil de autoanticuepos en la pacien-
te a diciembre de 2009.

Anticuerpo Resultado VR

ANAS 1/1260 patrén moteado
y nucleolar

Anti Scl-70 30.7 (0-180)

Anti-Ro 24.9 (0-25)

Anti-La 60 (0-25)

Anti Sm 13.5 (0-25)

Anti-RNP 8.6 (0-25)

Anti-CCP 1gG 281.2 (0-20)

Factor reumatoide 79 (0-20)

Figura 6. Radiografia de térax con infiltrados
intersticiales reticulo-nodulares parahiliares y basales.
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Figura 7. Compromiso intersticial en la periferia
con signos de panalizacién en las bases pulmonares.

Figura 8. Fibrosis pulmonar con patrén de neu-
monia intersticial usual.

Discusion

Las manifestaciones articulares en pacientes
con esclerosis sistémica, incluyendo el sindrome
CREST; tales como artralgias, artritis, rigidez ma-
tinal y limitacién funcional por contracturas en
flexién son frecuentes y estdn en relacion directa
con el compromiso articular inflamatorio auna-
do a los efectos mecdnicos restrictivos en las es-
tructuras periarticulares secundario a la fibrosis
de la piel y estructuras tendinosas, principalmen-
te en manos y pies. Los cambios radiolégicos
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son menos severos sin erosiones y usualmente
el factor reumatoide es negativo. Sin embargo,
un grupo de pacientes con sindrome CREST pre-
senta compromiso articular similar al de la AR,
con erosiones 6seas, disminucién de los espa-
cios interarticulares y osteoporosis yuxtaarticlar,
siendo considerados en este contexto parte de
la expresidon fenotipica de la esclerosis sistémi-
ca', con artropatia erosiva en 20%-30% de los
casos, especialmente en mufiecas?® y positividad
para el factor reumatoide en 26% a 50% de los
pacientes*¢. De forma similar, los anticuerpos
contra el péptido citrulinado (anti-CCP) son de-
tectados en la esclerosis sistémica’® pero con
menor frecuencia que en los pacientes con AR’.
La presencia de anti-CCP y factor reumatoide
en la esclerosis sistémica estd asociada signifi-
cativamente en algunos estudios con mayor
compromiso articular inflamatorio y erosivo®'°.
Wu y cols., documentan una prevalencia de anti-
CCP de tercera generaciéon de 29% en pacien-
tes con sindrome CREST''. Por su parte, Santiago
y cols., encuentran en pacientes con esclerosis
sistémica una prevalencia de anti-CCP de segun-
da generacién y anti-CCP de tercera generaciéon
de 14.8% y 13.5%, respectivamente; relacionan-
do la presencia de anti-CCP de segunda gene-
racién con artritis'2.

ARTROPATIA DE JACCOUD Y FIBROSIS PULMONAR EN SINDROME CREST

A su vez, los pacientes con sindrome CREST
pueden presentar compromiso pulmonar inters-
ticial con patrones de restricciéon en las pruebas
de funcién pulmonar y/o cambios radiolégicos
de alveolitis y fibrosis pulmonar. Vignale y cols.,
describen el caso de un paciente con sindrome
CREST que desarrollé fibrosis pulmonar difusa
con formacién de quistes alveolares basales'.
Pesci y cols., documentan en el lavado bronco-
alveolar de 7 pacientes con CREST vy fibrosis
pulmonar intersticial, un perfil de células
inflamatorias (neutréfilos y esosinéfilos) seme-
jante a los encontrados en la fibrosis pulmonar
idiopdtica'. Salvant y cols. describen el caso
de un paciente con CREST y fibrosis pulmonar
intersticial, quien en 4 afos de seguimiento de-
sarrolla un adenocarcinoma pulmonar, plan-
teando una probable asociacién causal entre
fibrosis pulmonar en CREST y adenocarcinoma
de pulmén's. Owens y cols. y Steen y cols. men-
cionan que el compromiso pulmonar intersticial
en sindrome CREST no es infrecuente al com-
pararlo con pacientes con escleroderma difu-
sa'é!’, existiendo mayor compromiso cutdneo
y articular en las manos y escasa presencia de
anticuerpos anticentrémero comparado con
pacientes con CREST sin enfermedad pulmonar
intersticial!’.

Tabla 2. Prevalencia de anticuerpos contra el péptido citrulinado (anti-CCP) y factor reumatoide en
pacientes con esclerosis sistémica.

Estudio Anti-CCP Factor reumatoideo
Generini y cols.™° 7.2% 6%
Rocha-Munioz y cols.” 10% -

Mimura y cols.® - IgM 39%, 19G 32% y IgA 23%
Morita y cols.® 2.6% -

Ingegnoli y cols.? 10.6% 25.3%

Santiago y cols.™ 2 G* 14.8%, 3 G** 13.5% -

Wu y cols.1T*** 3 G*29% -

Armstrong y cols.’ - 30%

* 2 G, anti-CCP de segunda generacién. ** 3 G, anti-CCP de tercera generacidén. *** Pacientes con sindrome CREST.
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Conclusién

Presentamos el caso de una paciente con sin-
drome CREST incompleto con artropatia de
Jaccoud en las manos y fibrosis pulmonar, con
positividad para factor reumatoide y anti-CCP. La
artropatia deformante tipo Jaccoud vy la fibrosis
pulmonar, aunque poco frecuentes, hacen parte
del espectro clinico del sindrome CREST, con
implicaciones terapeuticas y pronésticas. La pre-
sencia del factor reumatoide y anti-CCP se aso-
cia con mayor compromiso articular inflamatorio
y erosivo, mientras que la fibrosis pulmonar es
un marcador de mal pronéstico con sobrevida a
5 afos menor al 50%.

Declaracién de conflicto de intereses: ninguna.
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