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RESUMEN

Diversas etiologias pueden desencadenar a las vasculitis ANCA (anticuer-
pos anticitoplasma de neutréfilo). Entre ellas se encuentran las neoplasias
hematolégicas, como los linfomas no Hodgkin, que pueden asociarse con
diferentes autoanticuerpos y manifestaciones reumatolégicas. Es esencial
sospechar estas causas secundarias si la enfermedad tiene un curso crénico
con respuesta térpida al tratamiento. En el presente articulo se reporta un
caso inusual de asociacién entre granulomatosis eosinofilica con poliangei-
tis y linfoma no Hodgkin de bajo grado de agresividad.

ABSTRACT

Diverse etiologies can trigger ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies) vasculitis.
These include hematological neoplasms, such as non-Hodgkin lymphomas, which can
be associated with different autoantibodies and rheumatological manifestations. These
secondary causes are essential to suspect if the disease has a chronic course with a
poor response to treatment. In this article, we report an unusual association between
eosinophilic granulomatosis with polyangiitis and low-grade non-Hodgkin lymphoma.
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INTRODUCCION

Las vasculitis asociadas a ANCA (anticuer-
pos anticitoplasma de neutréfilo), segin la cla-
sificacién de Chapel Hill, se agrupan dentro de
las vasculitis de pequeiio vaso. Estas entidades
incluyen: la granulomatosis eosinofilica con po-
liangeitis (conocida como sindrome de Churg-
Strauss), la poliangeitis microscépica y la gra-
nulomatosis con poliangeitis (anteriormente
llamada granulomatosis de Wegener)!. La gra-
nulomatosis eosinofilica con poliangeitis es un
raro trastorno que se caracteriza por presentar
asma, fiebre, hipereosinofilia, signos y sintomas
de insuficiencia cardiaca, dafo renal y neuropa-
tia periférica

Las neoplasias hematolégicas malignas pue-
den asociarse con diferentes autoanticuerpos y
manifestaciones reumatolédgicas®. El mecanis-
mo patogénico entre la malignidad y las ma-
nifestaciones reumadticas o las vasculitis es in-
cierto. Se ha propuesto que podria ser resultado
de una susceptibilidad genética y una estimula-
cién crénica del sistema inmunolégico®.

A continuacién, se reporta un caso de
inusual asociacién entre granulomatosis eosi-
nofilica con poliangeitis y linfoma no Hodgkin
de bajo grado de agresividad.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 69 anos, exta-
baquista, con antecedentes de sinusitis crénica,
poliposis nasal y asma, ingresé al hospital por
debilidad y parestesias en cuatro miembros aso-
ciado a astenia y fiebre de 15 dias de evolucién.
Refirié haber perdido 10 kg en 2 meses. Al exa-
men fisico presentaba una tulcera en el paladar
blando (Figura 1), lesiones purpuricas palpables
en el dedo indice, mano derecha y ambas pier-
nas (Figura 2). La fuerza muscular se encontraba
disminuida en los miembros inferiores a predo-
minio distal con ausencia de reflejo aquileano,
y disestesias en los cuatro miembros. El labo-
ratorio evidencié: anemia normocitica normo-
crémica, 15400 glébulos blancos por mm?, urea
48,3 mg/dl, creatinina 1 mg/dl y eritrosedimen-
tacién de 87 mm/h. El frotis de sangre periférica
mostrd 22% de eosinoéfilos. El ANCAp fue posi-
tivo, IgG anti-mieloperoxidasa 75 U/ml (valor
normal <9 U/ml), IgG anti-proteinasa 3 negativo
e inmunoglobulina E 451 Ul/ml. Las serologias
virales para hepatitis B, C y VIH resultaron nega-

tivas. El examen de orina presenté 5-6 eritroci-
tos por campo, 80% dismérficos y proteinuria de
3,63 g/24 h.

Se realizé un electromiograma que informoé
un patrén axonal sensitivo motor. La tomogra-
fia de macizo facial mostré engrosamiento mu-
coso, ocupacién parcial de ambos senos maxila-
res, celdillas etmoidales y total del seno frontal.
La biopsia de piel confirmé vasculitis leucocito-
clastica y purpurica; la biopsia de nervio sural
evidenci6é vasculitis necrotizante con depési-
tos de fibrina y sin eosindfilos; la biopsia renal
constatd glomerulonefritis extracapilar difusa
pauciinmune (tipo III), y la biopsia de tulcera
de mucosa yugal diagnosticé linfoma B de bajo
grado de agresividad.

Se indicaron tres pulsos endovenosos de 1 g
de metilprednisolona con descenso de los eosi-
néfilos, mejoria de sus parestesias y debilidad
en cuatro miembros. Finalmente, por su linfo-
ma, comenzd quimioterapia con R-CHOP (ritu-
ximab, ciclofosfamida, doxorubicina, vincristi-
na y prednisona) con buena evolucién siendo
posteriormente externado.

Figura 1: Ulcera en el paladar blando.

Figura 2: Lesiones purpuricas palpables en el dedo
indice.

136  Gandino JJ y col. Linfoma y granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (sindrome de Churg-Strauss): reporte de un caso/ Casos clinicos



Revista Argentina de Reumatologia Vol. 34 N° 4 Octubre-diciembre de 2023: 135-138 ISSN 0327-4411 (impresa) ISSN 2362-3675 (en linea)

DISCUSION

Las etiologias asociadas a las vasculitis son
diversas. Algunas son consecuencia de infec-
ciones, fenémenos alérgicos o reumatoldgicos,
o por el uso de drogas. En algunos pacientes las
vasculitis ocurren durante el transcurso de un
proceso maligno o previamente al mismo. Las
principales vasculitis que han sido descriptas
asociadas a malignidad son: la vasculitis leu-
cociticlastica, la poliarteritis nodosa, la granu-
lomatosis eosinofilica con poliangeitis, la po-
liangeitis microscépica, la granulomatosis con
poliangeitis, la purpura de Schoélein-Henoch y la
enfermedad de Behcet>®.

El 5% de las vasculitis tiene un proceso ma-
ligno asociado que puede no ser evidente al
momento del diagnéstico’. Por otro lado, se ha
reportado que las vasculitis se presentan en el
2,3-8% de los pacientes con enfermedades ma-
lignas®°.

En un estudio retrospectivo, Fain et al.’
analizaron 60 casos con vasculitis asociadas
a malignidad y reafirmaron que la vasculitis
leucocitoclastica es la forma de presentacion
mas frecuente (45%), seguida de la poliarteritis
nodosa (36,7%). También encontraron que las
neoplasias mas frecuentemente involucradas
fueron las hematolégicas, entre las cuales in-
cluyeron a las mielodisplasias y los linfomas.
En su mayoria el diagnéstico de ambos procesos
fue simultédneo. Solo seis casos de este estudio
presentaron linfoma no Hodgkin.

Varoczy et al.’?, en otro estudio retrospecti-
vo, demostraron que las enfermedades autoin-
munes son dos a tres veces mas frecuentes en
pacientes con linfoma que en la poblacién ge-
neral. Se observé que los linfomas no Hodgkin
se asocian mas a vasculitis que a la enfermedad
de Hodgkin®®. De igual manera, la asociacién
entre ambas entidades es rara, y es la vasculitis
cutanea sin compromiso sistémico la forma de
presentacién mas frecuente®®.

Un metaandlisis de 2015 comprobd que los
pacientes con vasculitis ANCA presentaban
mayor riesgo de neoplasias, fundamentalmente
aquellos que habian sido tratados con ciclofos-
famida. Los tumores mas frecuentes en este es-
tudio fueron cancer de piel no melanoma, leu-
cemia y cancer de vejiga'’. En lo que respecta
a nuestro conocimiento, solo se han reportado
ocho casos de asociacién entre el linfoma no

Hodgkin y la granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis??*.

Nos parece interesante destacar que tanto
la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
y el linfoma no Hodgkin pueden ser causa de
eosinofilia, lo cual en este contexto es dificil
atribuirlo a ambas entidades o solo a alguna de
ellas. Cabe aclarar que la presencia de los eosi-
néfilos en sangre periférica constituye un crite-
rio diagnéstico para la vasculitis mencionada y
solo el 5% de los linfomas no Hodgkin presenta
este hallazgo®.

Las vasculitis sistémicas son enfermedades
potencialmente peligrosas, y si bien pueden ser
primarias, siempre es muy importante realizar
la blisqueda de las posibles etiologias que pue-
den desencadenarlas, mas aun si la enfermedad
estd tomando un curso crénico con respuesta
toérpida al tratamiento®. Por este motivo, ante
estas situaciones, es fundamental considerar la
posibilidad diagnéstica de neoplasias para no
demorar la instauracién de un tratamiento agre-
sivo a fin de evitar o disminuir las secuelas pro-
ducidas por las vasculitis o el mismo linfoma.

Este estudio no recibié financiamiento.
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