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Resumen

Introduccion: la RS3PE (sinovitis simétrica seronegativa
remitente con edema y févea) es una entidad rara de etiolo-
gia desconocida que se ha relacionado con predisposicion
genética por la presencia de HLA-A2 en el 50% de los casos
y con menor frecuencia HLA-B7. Se desconoce su patoge-
nia, pero se ha relacionado con factores de crecimiento y
algunos mediadores (TNF, IL-6). Se presenta en personas
de edad avanzada, cursa con poliartritis aguda simétrica,
acompafiada de edema en manos y pies. El diagndstico
requiere de un alto indice de sospecha y diferenciarlo de
otras entidades como artritis reumatoide, sindrome de dolor
regional complejo, polimialgia reumatica, ademas de des-
cartar neoplasias malignas, ya que existen muchos reportes
de su asociacién con neoplasias tanto soélidas como hema-
toldgicas y es de mal prondstico cuando existe asociacion.
Cuando no existe asociacion con cancer tiene buena res-
puesta al uso de dosis bajas de esteroides y su prondéstico
suele ser favorable.

Caso clinico: mujer de 80 afios con un cuadro de inicio
agudo con poliartralgias, limitaciéon funcional asociada a
edema de manos y pies con fovea. Después del abordaje y
de descartar neoplasias asociadas, se diagnostic6 RS3PE.
Se manejo con prednisona y hubo buena respuesta, con
remision de las manifestaciones a las 6 semanas y suspen-
sion posterior del esteroide.

Conclusiones: la RS3PE es una entidad rara y para diag-
nosticarla se requiere un alto indice de sospecha. Es im-
portante el abordaje completo para descartar cancer en los
pacientes afectados con este sindrome. La prednisona con-
tinda siendo la mejor opcion terapéutica.

Abstract

Background: RS3PE (remitting seronegative symmetrical
synovitis with edema and pitting) is a rare entity of unknown
etiology that has been related to genetic predisposition due
to the presence of HLA-A2 in 50% of cases and less fre-
quently HLA-B7. Its pathogenesis is unknown, but it has
been related to growth factors, and some mediators (TNF,
IL-6). It is common in elderly people and the course of this
illness presents with acute symmetrical polyarthritis, accom-
panied by edema in hands and feet. The diagnosis requires
a high index of suspicion and to differentiate it from other
entities such as rheumatoid arthritis, complex regional pain
syndrome, rheumatic polymyalgia, in addition to ruling out
malignant neoplasms, since there are many reports of its
association with both solid and hematological neoplasms,
being of bad prognosis when there is association. When the-
re is no association with cancer, it responds well to the use of
low doses of steroids and its prognosis is usually favorable.
Clinical case: 80-year-old woman with an acute onset with
polyarthralgia, functional limitation associated with pitting
edema in hands and feet. After approaching the patient and
ruling out associated neoplasms, it was diagnosed RS3PE.
It was managed with prednisone, observing a good respon-
se, with remission of the manifestations at 6 weeks and sub-
sequent suspension of the steroid.

Conclusions: RS3PE is a rare entity, and a high index of
suspicion is required for the diagnosis. A complete approach
is important to rule out cancer in patients affected with this
syndrome. Prednisone continues to be the best therapeutic
option.
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Introduccion

El sindrome RS3PE es un cuadro reumatolégico, descrito
por primera vez en 1985 por McCarty et al., como una forma
benigna de artritis reumatoide seronegativa en pacientes de
edad avanzada, con afeccién simétrica, edema general-
mente en dorso de manos y pies."

Este sindrome predomina en el sexo masculino y la etio-
logia es desconocida, aunque se considera que existe una
predisposicién genética, pues se ha encontrado HLA-B7
positivo hasta en un 50% de los pacientes, y relaciéon con
HLA-A2. También han estado implicados algunos mediado-
res de inflamacién, como el factor de necrosis tumoral alfa
y la interleucina 6, liberados por ciertos tumores, por lo que
se considera un sindrome paraneoplasico. Los datos que
hacen sospechar que se trata de un sindrome paraneopla-
sico incluyen la presencia de manifestaciones sistémicas y
la refractariedad al tratamiento con esteroides.

Las manifestaciones tienen un inicio generalmente
agudo, con pocos sintomas generales; la afeccion es simé-
trica y consiste en dolor, limitacion funcional y flogosis en
carpos, metacarpofalangicas, e interfalangicas proximales;
puede acompafarse de tenosinovitis en flexores de los
dedos y es caracteristica la presencia de edema con févea
en manos y pies.

Con respecto a los estudios complementarios, se
encuentra elevacion de los reactantes de fase aguda (velo-
cidad de sedimentacion globular y proteina C reactiva),
HLA B-7 positivo en el 50% de los casos, factor reumatoide
negativo y los anticuerpos antinucleares pueden ser positi-
vos, generalmente a titulos bajos.

El tratamiento se basa en el uso de esteroides y anti-
palidicos, generalmente con buena respuesta y los medi-
camentos se llegan a retirar en un plazo de 6 a 15 meses.

Caso clinico

Mujer de 80 afos con antecedentes de importancia por
hipertensién arterial de 6 afios de diagnéstico, en trata-
miento con losartdn de 50 mg cada 12 horas, la cual, de
acuerdo con la paciente, estaba en adecuado control.

Present6 cuadro de 6 semanas de evolucion, caracteri-
zado por rigidez matutina de 45 minutos, dolor de tipo infla-
matorio a nivel de hombros, codos, manos, rodillas, tobillos
y pies, asociado a fatiga. En un lapso de una semana se
agregd edema en manos Yy pies, por lo cual acudié a valo-
racion e inicié tratamiento con antiinflamatorios sin mejo-
ria de las manifestaciones, razén por la que fue referida al
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servicio. A la exploracion fisica se encontré dolor en arcos
de movimiento a nivel de cuello, hombros, codos y carpos.
Con limitacion para extension de codos, sinovitis en carpos,
metacarpofalangicas e interfalangicas proximales, dolor en
rodillas, tobillos, metatarsofalangicas y edema en manos y
pies con fovea (figura 1A).

Se le hicieron estudios de extension a la paciente y se
encontrd: glucosa 94, Cr 0.6, acido urico 3.5, ALT 8, AST
14, 1gG 1132, IgM 92, IgA 198, Hb 12, plaquetas 388, leu-
cocitos 4.6.

El examen general de orina no tuvo alteraciones: no hubo
aumento de reactantes de fase aguda, VSG 56, PCR 23,
con factor reumatoide negativo, anticuerpos antipéptidos
citrulinados negativos, anticuerpos antinucleares por inmu-
nofluorescencia indirecta negativos.

La radiografia de manos anteroposterior se observé con
edema de tejidos blandos y osteopenia yuxtaarticular; no
hubo erosiones.

La mastografia y el ultrasonido pélvico no presentaron
alteraciones; los marcadores tumorales estuvieron en rangos

normales.

Se diagnostic6 RS3PE y se dio manejo con esteroide
a base de prednisona de 15 mg cada 24 horas, la cual fue

Figura 1 Edema antes y después del tratamiento

A: edema de manos con févea; B: mejoria del edema posterior al
tratamiento
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revalorada a las 6 semanas, tiempo en el que se encontrd
mejoria de las manifestaciones, pues la paciente refirié que
después de 72 horas posterior al inicio del tratamiento tuvo
una disminucion importante del dolor y de forma progresiva
el edema fue cediendo (figura 1B).

Los estudios de los laboratorios de control presentaron
los siguientes valores: glucosa 91, Cr 0.8, ALT 12, AST 16,
Hb 12.8, plaquetas 223, leucocitos 5.4, VSG 10, PCR 1.

Se redujo de forma gradual el esteroide y se logro
suspenderlo a los 10 meses. Actualmente la paciente se
encuentra en vigilancia, sin nuevo evento de cuadro infla-
matorio y sin datos sugestivos de neoplasias.

Discusiéon y revision

Como comentamos al comienzo del articulo, el sindrome
RS3PE es un cuadro reumatolégico que describieron por
primera vez McCarty et al. (1985), como una forma benigna
de artritis reumatoide seronegativa en pacientes de edad
avanzada, con una sinovitis simétrica y edema general-
mente en dorso de manos y pies."

El RS3PE tiene predominio por el sexo masculino y la
etiologia es desconocida, aunque se considera que existe
una predisposicion genética, pues se ha encontrado HLA-B7
positivo hasta en un 50% de los pacientes y relacién con HLA-
A2. También se han implicado factores infecciosos y algunos
mediadores de inflamacion, como el factor de necrosis tumo-
ral alfa y la interleucina 6 liberados por ciertos tumores, por
lo que se considera un sindrome paraneoplasico, mas fre-
cuente en tumores solidos, aunque se ha descrito también su
relacidon con neoplasias hematolégicas. Los datos que hacen
sospechar de su asociacién con un sindrome paraneopla-
sico incluyen la presencia de manifestaciones sistémicas y la
refractariedad al tratamiento con esteroides. -2

Entre los mediadores que se han descrito que participan
en la aparicién de este sindrome estan los ya menciona-
dos factor de necrosis tumoral, la interleucina 6, la inter-
leucina 1b y el factor de crecimiento vascular endotelial; en
un estudio realizado en el 2005 por Arima et al. se midie-
ron los niveles de dichas sustancias tanto en pacientes con
RS3PE y controles con enfermedades como artritis reuma-
toide, lupus eritematoso sistémico, miopatias inflamatorias
y se encontraron niveles mas elevados de factor de creci-
miento vascular endotelial e hipervascularidad sinovial en
las articulaciones afectadas, por lo que se concluy6 que
esta entidad es un trastorno relacionado con este marcador
en especifico y el resto de mediadores fueron similares en
todos los grupos de pacientes, ademas de que se observo
la caida de dichos niveles posterior al uso de esteroides.?
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Las manifestaciones tienen un inicio generalmente
agudo, con pocos sintomas generales; la afeccion es simé-
trica, y consiste en dolor, limitaciéon funcional y flogosis en
carpos, metacarpofalangicas, e interfalangicas proximales;
puede acompafarse de tenosinovitis en flexores de los
dedos, un sindrome de tunel del carpo y en ocasiones afec-
cién de cintura escapular y menos frecuentemente cintura
pélvica; es caracteristica la presencia de edema con févea
en manos y pies.’*5

Se ha postulado que el edema de manos y pies puede
estar condicionado por una obstruccion venosa, aumento
de la permeabilidad capilar, obstruccion linfatica o tenosi-
novitis distal intensa; McCarty et al. informaron tenosino-
vitis de los tendones flexores en la articulacion del carpo
y estudios posteriores han documentado alteracion de los
tendones extensores de los dedos en el carpo. Cantini et al.
comunicaron una alteracion predominante de los tendones
extensores, lo cual podria explicar el predominio del edema
en el dorso de las manos y la presencia de févea. Se han
descrito otras manifestaciones como afecciéon hepatica y
cutanea.b’8

Con respecto a los estudios complementarios, podemos
encontrar elevacion de los reactantes de fase aguda, como
velocidad de sedimentacion globular y proteina C reactiva,
HLA B-7 positivo en el 50% de los casos y factor reumatoide
negativo. Los anticuerpos antinucleares pueden ser positi-
vos, generalmente a titulos bajos. Otra alteracion descrita
de forma aislada es la transaminasemia.”

Si bien la clinica es lo mas importante en este sindrome,
se han utilizado algunos estudios de imagen como apoyo
diagndstico. De hecho, se han descrito una gran variedad
de ellas para su abordaje como radiografias, resonancia
magnética nuclear, gammagrafia, ecografia, tomografia
axial computarizada, biopsia sinovial y eco-doppler. Las
pruebas de imagen mas utilizadas en el diagndstico del sin-
drome RS3PE han sido las radiografias en un 36% de los
casos Yy la resonancia magnética nuclear en un 61%.58

La resonancia magnética es la que tiene mayor sensibi-
lidad para demostrar la lesion caracteristica (la tenosinovitis
de los extensores), pero debido al alto costo y a la poca
disponibilidad actualmente ha ganado terreno el uso del
ultrasonido, el cual demostré una sensibilidad similar, aun-
que es operador dependiente y requiere un adiestramiento
especial 8.8

En un estudio hecho en el 2005 por Agarwal et al., se
evaluaron 7 pacientes que cumplian criterios de Olivo para
diagnostico de RS3PE. En él se les hizo ultrasonido y se
observo en todos los casos tenosinovitis de los tendones
extensores y flexores de la mufieca y de las cabezas de los
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metacarpianos en todos los pacientes que tenian edema de
las manos. En 7 casos la tenosinovitis del tendéon exten-
sor fue mas prominente en comparacion con los tendones
flexores; en 6 casos se observé ademas tenosinovitis del
extensor largo de los dedos. En el seguimiento se observd
mejoria espectacular tanto en la clinica como por ultraso-
nido, con el tratamiento otorgado.®

Los trastornos reumaticos asociados con el cancer inclu-
yen una variedad de condiciones, la mayoria de las cuales no
tienen caracteristicas que los distingan de los trastornos reu-
maticos idiopaticos. En general, se sostiene que no se reco-
mienda una busqueda extensa de malignidad oculta en la
mayoria de los sindromes reumaticos a menos que se acom-
pafie de hallazgos especificos que sugieran malignidad.®”

La asociacion entre malignidad y enfermedades reuma-
ticas es compleja e intrigante. Existe una relacion bidirec-
cional en el sentido de que una malignidad puede surgir
en el contexto de una enfermedad reumatica preexistente
o0 como resultado de su tratamiento y ciertos tratamientos
para el cancer manifiestan sindromes reumaticos. Los sin-
dromes paraneoplasicos son la expresion de un cancer
subyacente, frecuentemente oculto, y pueden ser causados
por una amplia variedad de efectos tumorales remotos no
relacionados con el impacto mecanico de la masa tumoral o
metastasis a distancia. Son el resultado de sustancias libe-
radas por las células tumorales, como hormonas, péptidos,
anticuerpos, o de reacciones inmunoldgicas y de otro tipo
del huésped al tumor. Los sindromes reumaticos pueden
ser indicios importantes de una neoplasia oculta. La pato-
genia de las enfermedades reumatolégicas paraneoplasi-
cas es compleja y no se comprende completamente en la
mayoria de los casos. En ausencia de un vinculo patogé-
nico definido entre la malignidad y el sindrome reumatico, la
asociacion entre estas enfermedades se ha basado en una
sugestiva concurrencia temporal y un curso clinico paralelo.
El tratamiento de las enfermedades reumaticas asociadas a
neoplasias malignas suele ser un desafio; comiunmente se
observa una respuesta deficiente a las terapias utilizadas
en afecciones reumaticas no paraneoplasicas y se puede
lograr una mejoria o una respuesta completa con el trata-
miento exitoso de la neoplasia maligna subyacente. Aun-
que los sindromes reumaticos paraneoplasicos son raros,
los médicos deben ser conscientes de que pueden ser el
primer signo de una neoplasia maligna oculta y que el reco-
nocimiento temprano es fundamental para el diagnéstico y
tratamiento tempranos del cancer.?

Tanto el cancer como los tumores benignos han sido
reportados en asociacion con RS3PE. Los tipos de neo-
plasias malignas notificadas en la enfermedad han incluido
tanto neoplasias malignas hematolégicas como tumores
sélidos. Las neoplasias malignas hematol6gicas asociadas
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con RS3PE abarcaron el linfoma no Hodgkin, leucemia,
sindrome mielodisplasico. Los tumores sdlidos involucraron
la préstata, gastrointestinal, pulmén, mama, ovario, vejiga
y endometrio; también hay otros tres casos informados de
neoplasias malignas de sitios desconocidos.” 810

Existen varios informes de series de casos para abordar
la incidencia de malignidad en pacientes con RS3PE. En
un estudio francés de seis hombres con RS3PE, se descu-
brié una malignidad sélida en el seguimiento de todos estos
pacientes. En otro estudio de 12 pacientes de RS3PE hecho
en 2002 en Argentina, Paira et al. encontraron 4 tumores
malignos durante 4.4 afios de seguimiento. En un estudio
estadounidense de 10 pacientes con RS3PE en 2005, Rus-
sell notificé 4 casos de cancer (un linfoma, una leucemia,
un cancer de mama y un cancer de pulmon) después del
diagndstico de RS3PE. Por lo tanto, aunque la RS3PE se
presenta con mayor frecuencia antes del descubrimiento de
una neoplasia maligna, ocasionalmente puede presentarse
después del diagndstico de una neoplasia maligna. Sobre
la base de los datos agrupados, se estim6 que la tasa de
malignidad en pacientes europeos/americanos con RS3PE
era del 31%.7:10.11.12

El lapso entre el diagndstico de malignidad y el inicio del
trastorno musculoesquelético puede ser muy variable; en la
mayoria de los casos el cancer se diagnosticé poco tiempo
después o de forma concomitante. El desarrollo de RS3PE
se considera un marcador de mal prondstico en los pacien-
tes con cancer; en un estudio se demostré una sobrevida
de 11 meses cuando se presentaron de forma simultanea.*

Como se menciond, el prondstico cuando existe asocia-
cion con cancer depende del estadio y del tratamiento; de
esta forma Kimura et al. reportaron en 2020 el caso de un
paciente con cancer de prostata, el cual debuté con artral-
gias, artritis, edema de manos, y aumento de reactantes
de fase aguda VSG, PCR, ademas de niveles elevados de
metaloproteinasas de matriz tipo 3 y presenté buena evo-
luciéon posterior a la resolucion quirurgica del mismo, por
lo que se logré suspender el esteroide, sin recidivas a los
2 meses y sin necesidad de reinicio de esteroide en el segui-
miento y disminucion de los marcadores de inflamacion. 3

Se ha informado la presencia de varias enfermedades
reumaticas que ocurren ante la presencia de RS3PE. Estas
afecciones reumaticas son lupus eritematoso sistémico,
gota, sindrome de Sjbgren, poliarteritis nodosa, espondilitis
anquilosante, sarcoidosis, amiloidosis, policondritis recu-
rrente, y bronquiolitis obliterante.?14.15.16

Se describe un caso posterior a la ruptura de un tofo, el

cual, si bien tenia muchos factores que podrian haber con-
dicionado un cuadro similar, como el uso de multiples medi-
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camentos con reaccion alérgica o incluso la movilizacién de
los depdsitos de acido urico que podria haber condicionado
una gota poliarticular, al final se concluyé como RS3PE, con
una respuesta con el uso de dosis bajas de esteroide.!”

Se describen de igual forma 7 reportes de casos de
RS3PE relacionados con lupus eritematoso sistémico,
generalmente al inicio de la enfermedad, en los cuales se
evidencié sinovitis, aunque por la presencia de anticuer-
pos antinucleares (ANA) y especificidades, ya no seria
considerada como seronegativo y no podrian clasificarse
estrictamente como RS3PE; de igual forma, se describen
algunos casos en personas menores de 65 afios, por lo que
se discute si en realidad se trata de RS3PE o mas bien de
una manifestacion de los pacientes con lupus eritematoso
sistémico.'®

Se describe otro caso en relacion con sarcoidosis, el cual
presento caracteristicas sugestivas de RS3PE, con edema
de manos y tenosinovitis por resonancia magnética. Este
caso presentd buena respuesta al uso de esteroides.

En conclusién, aunque muchas de las patologias auto-
inmunes podrian tener manifestaciones sugestivas de
RS3PE, la presencia de la enfermedad de fondo podria a
fin de cuentas explicar los datos clinicos y al encontrarse
los anticuerpos especificos para la enfermedad no cum-
plirian con los criterios descritos para esta entidad, por lo
que muchos autores ponen en duda la presencia de este
sindrome en relaciéon con enfermedades autoinmunes mas
definidas.> 19

Los criterios de Olivo propuestos en 1994 incluyen una
edad mayor de 65 afios, factor reumatoide, polisinovitis,
edema, rigidez matutina, respuesta a esteroides y descartar
otras entidades (cuadro 1).18.1°

El diagndstico diferencial es principalmente con artritis
reumatoide, polimialgia reumatica, espondiloartritis, arteritis
de la temporal y condrocalcinosis.®

Durante el abordaje es importante considerar la edad
del paciente, el patron del dolor, la presencia del edema de
manos; con respecto a la artritis reumatoide, la diferenciacion

Cuadro | Criterios de Olivo

Edad = 65 afios

Factor reumatoide negativo

Polisinovitis simétrica (carpos, MCF, IFP)
Edema con fovea

Rigidez matutina

Respuesta rapida a esteroides

Exclusion de otras entidades
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se realiza con base en la forma de inicio, que es mas insidiosa
en artritis reumatoide, rara vez producira edema de manos, y
el factor reumatoide o anticuerpos antipéptidos citrulinados,
que generalmente son negativos a RS3PE; el patrén axial y
la edad de presentacion mas temprana lo diferencia de las
espondiloartritis; con la polimialgia reumatica se presenta un
gran conflicto, ya que ambos aparecen en personas de edad
avanzada y con un inicio agudo; en la polimialgia reumatica
se describe predileccién por la cintura escapular y pélvica, y
es este ultimo dato el que podria ayudar a la diferenciacion
con RS3PE, aunque esta distincion es mas compleja debido
a que en ocasiones el RS3PE puede involucrar la cintura
escapular o pélvica e incluso Cantini et al. han cuestionado la
existencia de este sindrome y propusieron que esta entidad y
la polimialgia reumatica son diferentes presentaciones de la
misma enfermedad."438

Los tratamientos propuestos en la bibliografia no son
homogéneos, pues se emplean diversas pautas de farma-
cos, dosis y duracion del tratamiento. 820

En 2015 se hizo una revision de diferentes pautas de
tratamiento utilizadas en 108 pacientes. Se encontré6 que
los medicamentos mas utilizados son los esteroides en el
95% de los casos principalmente prednisona, con una dosis
entre 15y 20 mg, y duracion de 3 a 6 meses. 1821

El tratamiento se basa en el uso de esteroides y anti-
paludicos, generalmente con buena respuesta. La mayoria
de los pacientes responden bien y comienzan a notar una
mejoria sintomatica significativa dentro de las 24 a 72 horas
posteriores al inicio de los glucocorticoides, por lo que se
llegan a retirar los medicamentos en un plazo de 6 a 18
meses. 921

En la bibliografia médica no se han encontrado ensayos
clinicos que comparen la eficacia de distintos farmacos en
el tratamiento del sindrome RS3PE. En el tratamiento de
dicho sindrome se han utilizado casi siempre los corticoides
(95% de los casos). En algunos de los articulos revisados
no se especifica qué glucocorticoides se utilizan para su
tratamiento. No obstante, de los diversos corticoides men-
cionados, el mas utilizado ha sido la prednisona, que fue
utilizada en un 68.5% de los casos. Algunos pacientes han
sido tratados con metilprednisolona, y un solo paciente de la
bibliografia revisada fue tratado con dexametasona.'®

Los medicamentos antirreumaticos modificadores de
la enfermedad rara vez se probaron o necesitaron. Hasta
donde sabemos, solo existen algunos reportes del uso de
terapia bioldgica para tratar RS3PE. En general, los pacien-
tes con RS3PE sin neoplasia concomitante tienen un buen
prondstico.2021.22.23
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Para los pacientes con neoplasia y RS3PE como sin-
drome paraneoplasico, el tratamiento de la neoplasia
maligna subyacente es lo mas importante. En este grupo
de pacientes con RS3PE coexistente y malignidad tien-
den a responder mal a la terapia con glucocorticoides y
tener sintomas sistémicos mas dramaticos. El prondstico
depende de la neoplasia maligna subyacente y el estadio
de la misma.6:21.24

La recurrencia se ha reportado alrededor de un 9% y en
casos aislados resistencia al uso de esteroides; se describe
un caso en el 2021 reportado por Sato et al., en el cual se
observa recurrencia de las manifestaciones con la reduc-
cion del esteroide y en la serologia se nota el incremento de
los niveles de IL-6, con niveles normales de TNF; se maneja
con tocilizumab subcutaneo, con el cual se observa remi-
sion de las manifestaciones.2*

Conclusiones

El caso presentado es muy caracteristico de RS3PE,
pues cumple con los criterios de Olivo para esta entidad, ya
que se presenta en una paciente mayor de 65 afios, quien
debuté de forma aguda con poliartritis, asociado a edema
de manos y pies, y factor reumatoide negativo; la paciente
present6 buena respuesta al uso esteroides y se descarta-
ron otras etiologias.

Esta entidad es poco reconocida y el diagnéstico dife-
rencial es amplio, por lo cual requiere un alto indice de sos-
pecha. A pesar de ello reconocerla no es dificil y el interés
radica principalmente en descartar otras entidades mas
graves y neoplasias.

Cuadro Il Casuistica de la RS3PE

Si bien no existen unas pautas de tratamiento bien defi-
nidas, el uso de esteroide generalmente conduce a una
buena respuesta, razén por la cual pocas veces se ha
llegado a requerir el uso de farmacos modificadores de la
enfermedad.

La asociacion con neoplasias es frecuente (cuadro 1) y,
como se ha mencionado, los sindromes paraneoplasicos en
general tienen un comportamiento patogénico y clinico com-
plejo. Debido a una interaccion de mediadores producida
por el tumor que condiciona manifestaciones inflamatorias/
autoinmunes, el tratamiento en estos casos es un reto, ya
que se tiene pobre respuesta y es ante esta refractariedad
que podria sospecharse de un sindrome paraneoplasico. Si
bien en el caso presentado no se observd antecedente o
aparicion concomitante de un cancer, es importante la vigi-
lancia, porque existen muchos casos descritos en los cua-
les aparece con posterioridad.
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T T N = T

Espafa 2015  Masculino 74 anos
Espafa 2014  Femenino 88 afnos
México 2020  Masculino 78 afos
Argentina 2012 12 casos Media de 75
Francia 1999 6 casos Media de 74
Estados Unidos 2005 10 casos Media de 78
Estados Unidos 2007 14 casos Media de 74
Estados Unidos 1999 3 casos Media de 79
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