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16 - CUANDO EL ROMPECABEZAS NO TIENE UNA SOLUCION CLARA
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Resumen

Objetivos: Estudio de las caracteristicas clinicasy larespuestaa tratamiento de |os pacientes diagnosticados
de enfermedad mixta del tejido conectivo.

Métodos: Se realiza un estudio descriptivo de tres pacientes diagnosticados de enfermedad mixta del tejido
conectivo de nuestro centro.

Resultados: Caso 1: mujer de 45 afios diagnosticada en 2023 presentando artromialgias, fenébmeno de
Raynaud, disnea inicialmente de moderados esfuerzos. A nivel seroldgico presento ANAS positivo 1/640,
antiRo, antiLa, antiSM y antiURNP positivos. Estudio microbiol égico anodino. Capilaroscopia: patron
esclerodermiforme precoz. Espirometria: descenso de la difusién de mondxido de carbono. Ecocardiograma
transtoréacico, presion sistélica de la arteria pulmonar de 70 mmHg confirmada como precapilar con
cateterismo derecho. Inici6 tadalafilo y ambrisentan, pul sos de metil prednisolona 250 mg, hidroxicloroquina
y metrotexate 12,5 mg con mejoria parcial. A 1os meses nuevo brote articular por |o que se aument6 dosis de
metrotexate a 17,5 mg, se dio nuevo pulso de 125 mg de metilprednisolonay se inicié belimumab. Caso 2:
mujer de 58 afios diagnosticada en 2018 trasiniciar con cuadro de poliserositis, artromialgias y fenémeno de
Raynaud. A nivel seroldgico presento positividad para ANAs titulo 1/320 patrén moteado con anti-URNP.
Resto negativo. Inicid tratamiento con hidroxicloroquinay dosis baja de corticoides suspendiéndose en dos
semanas. La paciente suspendié voluntariamente hidroxicloroquina por intolerancia. En la Ultimarevision se
realiz6 una capilaroscopia, patron esclerodermiforme precoz, ecocardiograma sin datos de hipertension
pulmonar, pruebas de funcion respiratoria normalesy andlisis sangre normal. Asintomatica actuamente.
Caso 3: Mujer de 54 afos diagnosticada en 2017 tras debut grave consistente en poliserositis, nefropatia,
pancitopeniay ulceras orales. A nivel serologico presento ANA positivos 1/640 patrén moteado con
antiURNP, antiRo, antiJo y anti-SM positivos. Resto de autoinmunidad negativo. Estudio microbiol égico
anodino. Pruebas de funcion respiratorias normal es, ecocardiograma transtoracico sin datos de hipertension
pulmonar. Inicio tratamiento con pul sos de metil prednisolona 250 mg, posteriormente pauta descendente
prednisona 20 mg e hidroxicloroquina. Inici6 también micofenolato 500 mg/12 horas. Recibio dos dosis de
rituximab 1 g. Tras estabilidad clinicainicio descenso de tratamiento, actualmente con 250 mg/12 horas de
micofenolato y 2,5 mg de prednisona.

Conclusiones. Laenfermedad mixta del tejido conectivo es una entidad caracterizada por la presenciade
clinica sugerente de lupus eritematoso sistémico (LES), esclerosis sistémica (ES) y polimiositis con la
presencia de anticuerpos antiURNP. Como observamos en nuestros casos, af ecta predominantemente a
mujeres jovenes. El inicio de la clinica suele ser secuencial pudiéndose distinguir tres fenotipos: Vascular,


https://www.revclinesp.es

articular y esclerosis sistémica like (hipomotilidad esofégica, enfermedad pulmonar difusa entre otras). La
principal causa de mortalidad de estos pacientes es |a hipertension arterial pulmonar, por 1o que €l
diagndstico precoz y €l inicio del tratamiento es fundamental. El tratamiento no difiere del de otras
conectivopatias siendo el pilar fundamental del brote e uso de glucocorticoide y posteriormente segun la
clinica predominante un tipo especifico de inmunosupresor o bioldgico. Queda por determinar exactamente el
papel patogénico del anti-URNP asi como larelacion entre la concentracién de dicho anticuerpo con la
actividad de la enfermedad.
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