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Se trata de una mujer de 74 afos de edad, con
antecedentes personales de hipertensién arterial
grado | desde 1990, hipercolesterolemia e insuficien-
cia renal leve desde 2003. Acudié a la consulta por
presentar un cuadro de dos semanas de evolucién,
consistente en dolor en ambas manos con aparicién
progresiva de edema en el dorso de las mismas. El
edema le ocasionaba impotencia funcional con
limitacién parcial de las actividades de la vida dia-
ria. Estos sintomas se acompafiaban de dolor y
rigidez leve matutina en cintura escapular y, de
menor intensidad, en cintura pelviana. Asi mismo,
referia sensacién de malestar general con astenia,
sin anorexia, ni fiebre ni pérdida de peso.

En la exploracién la paciente presentaba mar-
cado edema en dorso de ambas manos, con févea
que imposibilitaba la flexo-extensiéon de los dedos,
y tumefaccién dolorosa y simétrica en ambas
mufiecas, articulaciones metacarpofaldngicas e
interfaldngicas proximales. En cintura escapular
encontrébamos discreta limitacién funcional. La
palpacién de arterias temporales no evidencid
engrosamiento ni falta de pulso en las mismas. La
exploracién del resto de aparatos resultdé sin
hallazgos, salvo ligera gonalgia.

Con la sospecha diagndstica de polimialgia
reumdatica (PMR) o artritis reumatoide (AR), se soli-
cité analitica sanguinea con pruebas reumatolégicas
y proteinograma, radiografia de manos y térax y se
pautd antiinflamatorio no esteroideo (AINE) a la
espera de los resultados.

En la analitica sanguinea aparecié discreta anemia
normocitica normocrémica, velocidad de sedimenta-
cién globular (VSG) moderadamente elevada (60),

proteina C reactiva (PCR) 30,5, factor reumatoide
(FR) negativo, anticuerpos antinucleares (ANA)
negativos y proteinograma normal.

En la radiografia de manos se observaba un
aumento de partes blandas sin erosiones y la
radiologia tordcica no presentaba alteraciones de
interés.

Ante el edema tan llamativo en manos asociado
al resto de sintomatologia, la nula respuesta ante
el tratamiento pautado y la sospecha de encontrarnos
con una entidad reumatolégica menos conocida, se
solicité, de acuerdo con Reumatologia, gammagrafia
6sea, ecografia abdominal, Mantoux y analitica con
marcadores tumorales; se planteé el sindrome RS3PE
como primera posibilidad diagnéstica.

En la gammagrafia se observé un incremento

de captacién en articulacién metacarpofaldngica e
interfaldngica proximal que parecia artritis. La eco-
grafia abdominal fue normal y los marcadores
tumorales (CEA y alfafetoproteina) y el Mantoux
fueron negativos.

Pautamos prednisona 15 mg/dia e hidrocloroquina
400 mg/dia.

A las 2 semanas acudié la paciente més anima-
da a la consulta sin malestar general. El dolor
comenzé a remitir a los tres dias y el edema a la
semana. La clinica descrita, junto a la negatividad
del FR, la ausencia de alteraciones radiolégicas y
una respuesta tan espectacular al tratamiento con
corticoides, nos llevé a confirmar la sospecha diag-
néstica. Se le indicé continuar con la misma pauta
en los dos meses siguientes, momento en el que se
volvié a citar.

En la siguiente consulta continuaba asintomética y se
inicié pauta descendente del tratamiento con corticoi-
des y se disminuyé la hidrocloroquina a 200 mg/dia.



Se le indicé la necesidad de seguimientos periédicos
clinicos y analiticos cada tres meses.

COMENTARIO

El sindrome RS3PE fue descrito por McCarty y
cols en 19857, quienes presentaron una serie de
casos que, aun cumpliendo los criterios diagnésticos
de la Asociacién Americana de Reumatologia (ARA)
para AR, reunian una serie de caracteristicas clinicas
diferenciadoras que justificaba su agrupacién como
sindrome: edad de presentacién avanzada (media
de 69,5 afios), con predominio en varones (3:1),
presentacién clinica aguda con presencia de teno-
sinovitis de los flexores de los dedos y marcado
edema dorsal en manos y, en ocasiones, en pies,
ausencia radiolégica de erosiones éseas y negatividad
del factor reumatoide. Los pacientes fueron tratados
con salicilato o AINE, asociados habitualmente a
hidroxicloroquina o sales de oro. La evolucién fue
favorable y persistié Unicamente como secuela una
leve limitacién de la flexién en munecas y dedos en
mds de la mitad de los casos.

En los afios posteriores se publicaron otros traba-
jos2:34 sobre este sindrome en los que se cuestionaba
si se trataba de un sindrome con entidad propia o era
una manifestacién de otros procesos reumdticos como
la PMR y la AR. Ademds se observé la buena respuesta
al tratamiento con dosis bajas de esteroidesS.
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En 1994 Olivo y colsé concluyen que es una entidad
diferente y proponen ademds de criterios diagndsticos
(Tabla 1), un nuevo nombre: polisinovitis edematosa
benigna senil.

En Espana, el trabajo de Olivé y el grupo cataldn?
describen formas overlap con otros cuadros reumdéticos
y con neoplasias sélidas o procesos hematoldgicos.
Estos casos de RS3PE paraneopldsicos no respondieron
al tratamiento corticoideo.

ETIOLOGIA

Hasta el momento es desconocida. Algunos
autores lo relacionan con agentes infecciosos!,
otros con una predisposicién genética (HLA-B7)8 y
otros con la secrecién por parte de ciertos tumores
de factores séricos, como IL-69.

CLINICA

Suele comenzar por una poliartritis aguda simé-
trica de manos, con afectacién de articulaciones
metacarpofaldngicas (81,5%), interfaldngicas proxi-
males (70,4%), munecas (55,5%) y hombros (48%)7,
acompafada de un importante edema en dorso de
las manos (mano en guante de boxeador). También
puede haber artritis en pies y tobillos, asociada a
edema pedio y pretibial, y es tipica la tenosinovitis,
sobre todo de los tendones extensores de la mano
(921%), flexores de la mano (39%), extensores del pie
(26%), peroneo vy tibial posterior (13%)10.

/ Tabla 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE OLIVO \

O Edad > 65 afos
O Factor reumatoide negativo

O Polisinovitis aguda afectando a mufiecas, metacarpofalangicas, interfalangicas proximales y vainas

tendinosas de los extensores de las manos
Edema en "piel de naranja" con fovea
Rigidez matutina

Réapida respuesta a esteroides

Exclusion de otras enfermedades
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Otras localizaciones menos frecuentes son artritis

de rodilla (22%) y en menor frecuencia afectacién
de codos, caderas y tobillos. En ocasiones se asocia
con el sindrome del tGnel del carpo (22%).

Puede aparecer también rigidez matutina, febri-
cula (4%) y sindrome constitucional (7%)10.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la analitica se puede encontrar VSG y PCR
moderadamente altas. Puede hallarse, ademds, ane-
mia de proceso crénico (normocitica normocrémica),
hipoalbuminemia y leucocitosis. El FR es tipicamente
negativo. Los ANA pueden ser negativos o positivos
a titulos bajos.

El HLA-B7 estd presente en el 50% de los
pacientes.

La radiologia simple muestra aumento de partes
blandas sin lesiones erosivas, la gammagrafia ésea
encuentra hipercaptacion en las articulaciones afec-
tadas y la RMN muestra signos de tenosinovitis.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se debe realizar sobre todo con la PMR y la AR,
basdndonos para ello en las diferencias clinicas, radio-
l6gicas y del FR. En la tabla 2 se encuentran recogidas
las principales caracteristicas de cada una de ellas.

No obstante, podemos resaltar que la principal
diferencia entre AR y RS3PE es que la primera tiene
un comienzo insidioso, el edema suele presentarse
de forma unilateral, el FR es positivo y tiene cambios
radiolégicos (lesiones erosivas). Caracteristicamente,
la respuesta a los corticoides no es tan importante ni
se produce con dosis tan bajas.

En cambio, en la PMR podemos observar un inicio
agudo o subagudo, un dolor grave en ciertos grupos
musculares proximales (cuello, pectorales, cintura
escapular y pelviana) y, aunque existe rigidez
matutina y tras inactividad, no hay debilidad ni
atrofia. A pesar de que no muestra sinovitis de arti-
culaciones pequefas, puede haber cierta tumefaccién
y presentar una clinica sistémica consistente en
malestar, fiebre y pérdida de peso (caquexia de la
PMR).

Se ha descrito la asociacién de RS3PE con
espondiloartropatias, sindrome de Sjdgren!!, der-
matopolimiositis, amiloidosis, artritis psoridsical?,
sarcoidosis y arteritis de células gigantes?3.

Debemos tener presente que este sindrome
puede asociarse a adenocarcinomas de endome-
trio, ovario, tubo digestivo y préstatal4-16; también
a procesos hematolégicos, como leucemia linfética
crénica, enfermedad de Hodgkin, linfoma no

/ Tabla 2. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL \
AR PMR RS3PR

Sexo Mujeres Mujeres Hombres
Edad mas frecuente 25-50 afios >60 afios >65 afos
Localizacion en manos Si No frecuente Si
Cintura escapular y pelviana No Si Rara
Rigidez Matutina Escasa Matutina
Sintoma mas frecuente Inflamacion Dolor Edema, debilidad
Edema dorso manos Unilateral Ocasional Si
Erosiones radiol6gicas Presentes Ausentes Ausentes
FR Positivo Negativo Negativo
Remision Infrecuente 24 meses 6-15 meses

"

AR: Artritis reumatoide
PMR: Polimialgia reumatica
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Hodgkin, mieloma mdltiple!? y sindrome mielodis-
plésico. Sospecharemos un origen paraneoplésico
cuando se asocie a un sindrome constitucional y/o
si los sintomas recurren o no son controlados con
el tratamiento esteroideo!8.

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

Este sindrome suele ser de buen prondstico y no
deja secuelas, a excepcién de posibles contracturas
residuales leves en flexién de mufecas y dedos,
con engrosamiento de los tendones extensores y
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flexores; no obstante, puede haber recurrencias de
hasta un 37%10. Por Gltimo, no podemos olvidar la
posibilidad de que nos encontremos ante un sin-
drome paraneopldsico.

Un tratamiento eficaz implica la prescripcién de
corticoides a dosis bajas (prednisona 15-20 mg/dia)
para disminuirlos progresivamente durante 6 a 18 meses.
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corticoides inferior.
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