Caso clinico del mes de febrero de 2011. Sindrome de Cogan y pioderma gangrenoso

Presenta: Eillen Macias
Discute: Dr. Alberto Millan

Paciente femenino de 43 afios de edad, natural de Caracas y procedente de Aruba, con
diagndstico de hipertiroidismo desde hace 17 afios en tratamiento con estrumazol 60mg VO
diario, con disminucién de dosis hace 6 afios a 30mg y el cual recibe irregularmente. Inicia
enfermedad actual hace aproximadamente 1 afio con tinnitus, vértigos periféricos e hipoacusia,
por lo que consulta a centro de salud de su localidad donde indican betahistina presumiendo
enfermedad de Meniere, sin embargo, no hubo mejoria clinica, progresando la hipoacusia de
moderada a severa, comprometiendo ambos oidos para el mes de agosto, hasta la sordera; en ese
mismo mes se asocia dolor en miembros inferiores, que atenta con AINEs, en el mes de
diciembre de 2010 aparecen lesiones tipo placas eritematosas en miembros inferiores, que
posteriormente se convertian en Ulceras necrdticas, distribuyéndose en forma progresiva en
miembros superiores y, en region facial (ver figura 1) por lo que consulta a hospital de su
localidad, donde es ingresada durante 15 dias recibiendo tratamiento con meropenem y
clindamicina, y cura quirdrgica que propicid extension de las lesiones.

Es trasladada a este centro de salud y luego ingresada en Centro Médico de Caracas .
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Figura 1. Lesiones vasculiticas faciales

Examen fisico actual:

TA: 120/80 mmHg, FC: 100 Ipm, FR: 20 rpm, Peso aproximado: 50 Kg, Talla: 1,58 cm, IMC:
20.0 Kg/m?, SC: 1.49 m?. Facie de enfermo cronico. Piel y anexos: palidez cutdneomucosa leve.
Ulceras en miembros inferiores de varios diametros, la mayor, en tercio distal de pierna
izquierda de aproximadamente 8x8cm, profunda, de bordes regulares con exposicion de tejido
muscular (ver figura 2), asimismo, en cara posterior de codo, Ulcera con centro necrético (ver
figura 3), en antebrazos y sitios de venopuncion Ulceras necroticas, en region facial Glceras de
0,5cm con fondo limpio. Ufias de manos y pies sin alteraciones.
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Figura 2. Pioderma gangrenoso Figura 3. Ulcera vasculitica en codo



Ojos: discreta ptosis palpebral derecha, hiperemia conjuntival y ulcera necrética y perforante
en conjuntiva de 0,8 a 0,9mm con fondo purulento en el cual se aprecia coroides (ver figura 4).
Fundoscopia: No se aprecia hemorragia retiniana ni exudado, relacion A-V conservada.
El Ol no se aprecia alteraciones. Cuello: tiroides no visible, aumento de I6bulo derecho.
Torax sin alteraciones, ruidos respiratorios conservados en ambos hemitérax, sin adventicios.
Ruidos cardiacos ritmicos y regulares, taquicardicos. Abdomen blando, deprimible, no
visceromegalias. Osteoarticular-Muscular: pufio 100%, rangos de movilidad conservados en
articulaciones axiales y periféricas. No hay sinovitis. Sin articulaciones dolorosas.
Extremidades: hipotroficas, y con Ulceras descritas en piel. Pulsos radiales, tibiales anteriores,
pedio, sin alteraciones. Neuroldgico: paciente con sordera severa, no contribuye a la entrevista.
Labilidad emocional, llanto facil, irritable, sin signos meningeos ni de focalizacion. Fuerza
muscular 4/5 en los miembros superiores y 3/5 en miembros inferiores. ROT (bicipital,
tricipital, rotuliano, aquiliano) ++/++++.

Figura 4. Queratitis intersticial

COMPLEMENTARIOS Y EVALUACIONES

Hemocultivos 14-03-2011: negativos

Cultivo de secrecién de tlcera en pierna: Sphingomonas paucimobilis, resto negativo

Cultivo de secrecidn de esclera: Bacillus subtilis

Eco Tiroideo: hallazgos ecograficos sugestivos de tiroiditis, pequefio nédulo sélido ubicado en
el contorno lateral derecho al itsmo

Eco Doppler de miembros inferiores 18-03-2011sin alteraciones.

Gammagrama tiroideo: lébulo derecho con area hipercaptante, asociado a discreta hiperplasia.
Lobulo izquierdo normal.

Perfil tirodeo 14-02-2011 30-03-2011:
T3 Total: 103.5 ng/dI T3 Total: 103.4ng/dl
T4 Libre: 2,52 ng/dl T4 Libre: 1.54 ng/dl
TSH: 0,009ng/ml TSH: 0.117 ng/ml

Anticuerpos antimicrosomal peroxidasa (17-03-2011): 63.91Ul/ml (VN: 5.00-34.00)
Anticuerpos Tiroglobulinicos: 158.2U1/ml (17-03-2011): (VN:10.00-115.00)
Inmunoglobulina A 1gA:224mg/dl (VN:66.00-433.00)

G 1gG:922mg/dl (VN:635.00-1741.00)

M 1gM:82mg/VN:45.00-281-00)
Evaluacion por oftalmologia: paciente cursa en esclera de ojo derecho Ulcera de
aproximadamente 0.8-0.9mm, en retina inferior excavada, de fondo purulento a través del cual
se visualiza coroides, ademas hiperemia conjuntival y secrecién en fondo de saco. Ojo izquierdo
sin lesion aparente. La escleritis que debe haber sido nodular al principio y se transformé en
necrotizante y perforante con el pasar de los dias hasta el momento del ingreso. Se realizé
escleroplastia.



Evaluacion por ORL.: paciente que cursa con hipoacusia que ha sido severamente progresiva
gue se evidencia en audiometria, la Ultima realizada en diciembre revelo cofosis. Se plantea
sordera neurosensorial, que parece corresponder a vasculitis.

Biopsia de ulcera de pierna derecha 14-03-2011.:
Examen macroscopico: El material consiste en un segmento de piel que mide 2.4x1.8cm. En la
parte central de la superficie cutanea se aprecia una ulceracion que mide 1x0,8cm. Son de color
amarillento y finalmente irregular. Se seccionan y se incluyen totalmente.

Diagnostico: ulceracidn cutanea profunda, compatible con pioderma gangrenoso.
Paciente quien durante su hospitalizacion recibe medrol 16mg BID, 15mg de 1-131, con buena
respuesta clinica, se lleva a discusion para abordaje diagnéstico y terapéutico.

CENTRO NACIONAL DE ENFERMEDADES
REUMATICAS

- = UNIDAD DE REUMATOLOGIA
o [N
S.M.R.H. S 2
43 afios & -
VISITA NUMERO Prev. 1 2 3 4 5 6(7(|8(9|10 |11 12|13 | 14
340 | ANA (IF1) — tit Neg

341 | Patron ANA

342 | Anti mitocondriales

Anti musculo liso

343 | Anti - DNA (titulo) Neg

344 | Anti-Sm (Pos>6)

345 | Anti — RNP(Pos>14)

346 | Anti — Ro (Pos>1,1 AAU/mI)

347 | Anti—La (Pos>6l)

348 | Anti Centromeros Neg

349 | Anti-Scl 70(Pos>1,1
AAU/mI)

SEROLOGIA

350 | crioglobulinas (N < 0,5)

351 | C3 (90 — 180) 144,75

352 [ c4 (10-40) 16,4

353 | FR (Latex)

354 | Anti CCP (posit 225 Uiml)

355 | ACA IgM (<0.7)

356 19G(<0.3)




B2GP1 IgM (Posit >17)

19G (Posit >14)

ORINA

ANCA Citoplasmatico Neg
ANCA perinuclear Neg
RA TEST Neg
VSG 50
Procalcitonina 0.1
(vn:<0.1ng/ml)
PCR 24,97

358 | pH Orina (4-8) 7.0

359 | Glucosa (0 —4+)

360 | Proteinas Neg

361 | Hemoglobina Neg

362 | Hematies( x cpo)

363 | Leucocitos(x po)

364 | Cilindros Leuco/C 40 0-1

365 | cilindros Hematicos/C 40

366 | Cilindros Mixtos

367 | Nitritos Neg
Bacterias 1-2

Depuracion de Cr

Proteinuria 24 h (gr)

Vol Urinario (ml/ 24h)




CENTRO NACIONAL DE ENFERMEDADES
REUMATICAS
UNIDAD DE REUMATOLOGIA

S. M. R.H.
Fem. 43 anos

30-3-2011

VISITA NUMERO 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 1112 |13 | 14

260 | Glucosa (mg/%) 98
261 | NUS (10 - 50) 14
262 | Creatinina (0.5 - 1.5) 0,5
263 | Bilirrubina T 0,3
264 | B. Directa 0,1
265 | B. Indirecta 0,2
266 | Proteinas Totales (6—8 5,5
267 | Albumina (3.5-15) 3,2
268 | Globulinas 2,30

269 | GGT. (4-53)

QUIMICA

270 | LDH (90 - 200)

271 | SGOT (10 — 50) 13
272 | STGP (15— 35) 27
273 | Calcio (8.5 - 10.5) 9.1
275 | Colesterol (150 — 300) 260
276 | Triglicéridos (< 150) 110
277 | Acido Urico 2.2
278 | CK (24-195) 20
Fibrinégeno (300-500)
Pt (control 13 seg) 13,8
Ptt (control 30 seg) 27,7
Fibrinogeno 641

(VN:200-400mg/dl)

285 | Leucocitos (x1000) 12.8

HEMATOLOGIA

288 | Neutrofilos (%) 67.5
289 | Cayados (%)

290 | Linfocitos (%) 22,6
291 | Monocitos (%) 1,2
292 | Eosinofilos (%) 0,3
293 | HCTO (37 -52) 30,6
294 | HB(12 - 16) 10,2
295 | PIt (x 1000) 340

296 | PCR (0-5,0)

297 | Vel. Sedim.

HIV Neg
VDRL Neg
Sifilis

Hepatitis B Ag Superf

Hepatitis B Anti Core

Hepatitis C




