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CASO CLINICO

Nifia de 6 aflos derivada desde su hospital de referencia para completar
estudio ante sospecha de proceso linfoproliferativo:

* Fiebre intermitente de 6 meses de evolucion

 Exantema macular en cara y palmas de ambas manos

* Astenia

* Anemia: Hb 8 g/dL, VCM 74,20fL, HCM 23,20pg

* Leucopenia (linfopenia): 3,08x103/mcL (0,76x103/mcL )

 Acido Urico 7,1mg/dL
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dabla I. Valores sormalies def hemograma

Edad Hb Hio Leuc Nif Linf #Mon Plag
g/dl % = 10741 x 1051 = 10741 = 10971 » 10241
RN a término 1492237 4775 1026 27144 27.3 01,9 150 450
2 zemanas 13.4-12.8 41-65 621 1.5-5.4 2,891 Q. 1-1.7 170-500
2 meses 9,4-13,0 28-42 5-15 0,748 3,3-10.3 0,4-1.2 210-650
6 meses 10,0-13.0 3038 6-17 1-& 3,3-11,5 0,2-1.3 210-5860
1 anec 10,1-13.Q 3038 &-16 1-8 3,4-10,5 0,209 200-500
2-6 ahas 11.013.8 32 4C 617 1.58.5 1.4 0,151.3 210490
6-12 arfios 11,1-147 3243 4.5-14.5 1.5-8 1.55 0,15-1.3 170-450
12-18 afios:
Mujer 12, 1-1%,1 35-44 4,513 1,56 1,5-4,5 0,513 180-430
Hombre 12,1166 3549 4.513 1.5:6 1.54.5 0,513 180430 ** .
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PROCESOS ONCO-HEMATOLOGICOS

Leucemias agudas, metastasis de linfoma,sarcoma,
neuroblastoma, aplasia medular, Blackfan-Diamond,
Fanconi, Sindrome de Evans, ...etc.

PATOLOGIAS INFECTO-CONTAGIOSAS
Sepsis, VEB, VIH, parvovirus B19, hepatitis,
citomegalovirus, tuberculosis diseminada, leishmaniasis

ANEMIA Y visceral, malaria, brucelosis,...etc.
-

LEUCOPENIA PATOLOGIAS AUTOINMUNITARIAS

Lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide,
enfermedades del tejido conjuntivo, enfermedad de
Still,...etc.

YATROGENIA

Quimioterapia, radioterapia, inmunosupresores,
anticomiciales, antidepresivos, antiinflamatorios,

alopurinol,... etc. ‘Xeo
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DIAGNOSTICO

) Antecedentes personales y familiares,
HISTORIA CLINICA consumo de farmacos, factores de riesgo

para enfermedades infecto-contagiosas...

Facies, estado nutricional, coloracion piel

EXPLORACION FiSICA y mucosas, adenopatias, visceromegalias,

malformaciones,...

En nuestro caso...
Antecedentes: sin interés
Exploracion fisica: Regular estado general. Exantema macular en

cara, y palmar bilateral. Labios edematosos fisurados, mucosa gingival

friable, no aftas

* Auscultacién cardiaca: soplo sistolico 11/VI panfocal

e Auscultacion pulmonar: silencio auscultatorio en base pulmonar
izquierda. Ventilacion hemitdrax derecho normal

 Abdomen: hepatomegalia dura de 5cm y esplenomegalia de 3 cm.

» Linfatico: adenopatias inguinales, axilares, cervicales,
supraclaviculares, abdominales y retroauriculares
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CASO CLINICO

A su llegada, ante sospecha de sindrome
linfoproliferativo:

—

Hemograma:

e Leucocitos: 3,08x10 3 (Linfocitos 0,76x103/mcL)
* Hemoglobina: 9,6g/dI

* Plaquetas 264x103/mcL
Bioquimica:

* Glucemia normal

* Funcidén renal normal

* Enzimas hepaticas normales
e Bilirrubina total normal

* Hierro*30,3mcg/dL

* Ferritina 153mcg/L

* Transferrina* 138mg/dL

e Saturacion hierro 17,57%
 PCR: normal

* Hiperhidratacion

e Alopurinol

e Concentrado hematies
e Antibioterapia

Coagulacion:

e APTTO0,86

 INR 1,06

* Indice de Quick 90%
 Tiempo de trombina 20,70seg

Estudio de sangre periférica:
Anemia, linfopenia. Anisocitosis.
No blastos. No evidencia de
hemoparasitos. No linfocitos
atipicos

Estudio médula 6sea: | *e

Celularidad normal |
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CASO CLINICO

TAC de torax: Drenaje toracico y estudio de liquido
Derrame pleural izquierdo, espesor pleural:
maximo 3cm Sin hallazgos reseiables

Estudio liquido cefalorraquideo: = Mantoux:
Sin hallazgos resefiables Omm de induracion

Microbiologia:

Serologia: no concluyente

PCR Leishmania: negativa

Cultivo de sangre, orina, aspirado traqueobronquial, esputo, liquido
cefalorraquideo y heces: negativos

Cargas virales: negativas

En este punto del proceso diagnostico la paciente presenta
empeoramiento clinico
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ANEMIA'Y
LEUCOPENIA

PROCESOS ONCO-”I’OL()GICOS
PATOLOGN:ECTO-CONTAGIOSAS

PATOLOGIAS AUTOINMUNITARIAS
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CASO CLINICO

Ampliamos estudio...

Analisis de orina 24 horas:

Densidad*1015.
Proteinuria*18,1mg/m2/h
Albuminuria*30mg/24h
Cociente albumina/creatinina
86mg/gCr

Ecografia tobillo:

Edema difuso del tejido celular
subcutaneo y pie. Liquido
intraarticular

Ecografia abdominal:
Ascitis

Adenopatias mesentéricas.
Hepatoesplenomegalia
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CASO CLINICO

Ampliamos estudio...

Bioquimica especial:

 CKnormales

* Pre-albumina:5mg/dl. Albumina 2.053mg/dlI
* PCRyVSG normales

 Coombs directo:+

e Vitamina D: 15,8ng/mL

* Hipergammaglobulinemia : IgG:*2420mg/dL
* Hipocomplementemia: c3*16,1mg/dL c4*4,4mg/dL
« ANA 1/1280

* Anti DNA*>667Ul/mL

* FR<10UI/mL

* Ac antifosfolipidos: (Ac anticardiolipina, aticoagulante lupico y anti b,-

glicopoteina) positivo con significado clinico

Anticuerpos ENA Anti-Ro, Anti-La, Anti DNA-sm, Anti DNA-ds,
Anti histona, Anti RNP
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO(LES)

Enfermedad inflamatoria crdnica, autoinmunitaria y multisistémica que se caracteriza
por una gran variabilidad en sus manifestaciones y un curso clinico impredecible

91/100.000 todas las razas

ETIOLOGIA 0,3-0,9/100.000 infancia

FACTORES GENETICOS FACTORES AMBIENTALES
* HLA-DR3 HLA-DR2 * Virus
* Alelo defectuoso clase IlI, C4AQO * Luz UVB

* Déficit factores C2 y C4
* Razanegra

15-20%
diagnostico
pedidtrico

* Hormonas ( Q edad fértil)

* Farmacos (procainamida, hidralazina)

Y

Alteracion de inmunidad humoral, celular, sistema mononuclear-
fagocitico y disminucion del complemento :

-Hiperactividad LB

-Supresion funcional LT y macréfagos

Y/

LESION TISULAR POR DEPOSITO DE AUTOANTICUERPOS

EINMUNOCOMPLEJOS
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO(LES)

MANIFESTACIONES CLINICAS

SINDROME CONSTITUCIONAL: astenia, anorexia y pérdida de peso

OFTALMOLOGICAS: vasculopatia retiniana

NEUROPSIQUIATRICAS: cefalea, psicosis, convulsiones, enfermedad
cerebrovascular, neuropatias periféricas...

CARDIOVASCULARES: pericarditis, endocarditis aséptica, disfuncion valvular,
dislipoproteinemia, ateroesclerosis...

PULMONARES: pleuritis , infecciones, pruebas funcionales alteradas (patron
restrictivo),...

GASTROINTESTINALES: enteritis isquémica aguda, enteropatia con pérdida de
proteinas, hepatomegalia, ascitis, ...

*:..
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO(LES)

MANIFESTACIONES CLINICAS

RENALES: nefritis lupica: 6 formas anatomopatoldgicas ( tipo IV nefritis
lUpica difusa) glomerulonefritis, sindrome nefrotico,hipertension arterial, ...

OSTEOMUCULAR: poliartritis simétrica no erosiva no deformante, mialgias,
tenosinovitis,...

HEMATOLOGICAS: anemia multicausal, leucopenia con linfopenia
caracteristica, trombocitopenia. Fendmenos trombodticos (S.Antifosfolipido),...

MUCOCUTANEAS: eritema malar, fotosensibilidad, lesiones vasculiticas
(Ulceras no dolorosas, nédulos, purpura palpable),...
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

DIAGNOSTICO PARA DIAGNOSTICO SE NECESITAN 4 DE 11 CRITERIOS.

Tabla 1. Criterios diagnosticos de lupus eritematoso
sistémico. (American Rheumatism Association, 1982)

1) Eritema malar e—
2) Entema discoide
3) Fotosensibilidad
4) Ulcerasorales
5) Armitis =~ ¢—
6) Serositis — (ue——
Pleuritis
Pericarditis
7) Nefropatia
Proteinuria > 0,5 g/dia y/o cilindros celulares
8) Encefalopatia
Convulsiones
Sicosis
9) Alteraciones hematologicas ¢uus
Anemia hemolitica
Leucopenia < 4,000 elementos/mm’”

: : i
Liinfopenia < 1.500 elementos/mm
¢mmmm EN Nuestra

Trombopenia < 100.000 elementos/mm” )
paciente

10)Alteraciones inmunologicas ¢mm—
Celulas LE o
Ac antt DNA nativo o

Ac anti Sm o X
oo 0
VDRL falso positivo Servicio de
11 )Anticuerpos antinucleares (um— Pediatria
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

DIAGNOSTICO
Otras datos a favor de diagndstico de LES:
CLINICO LABORATORIO
Fiebre Hipocomplementemia
Pérdida de peso Niveles bajos VitD
Ascitis Test Coombs directo +
Hepatomegalia Hipergammaglobulinemia
Esplenomegalia
Adenomegalias
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

TRATAMIENTO

Aumentar la supervivencia a largo plazo
Objetivos Disminuir la actividad de la enfermedad
Prevenir el daio de los érganos afectados

Informar a padres y pacientes sobre el
manejo de la enfermedad

MEDIDAS GENERALES

* Fotoproteccion

* Vacunacion evitando vacunas de virus vivos
* Tratamiento precoz de las infecciones

o )
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

AINEs: fiebre, artralgias, artritis y serositis

Glucocorticoides: Farmacos bioldgicos:
-A dosis bajas: artritis y serositis. * Rituximab: anti CD20
-A dosis altas: GMN proliferativa,
afectacion SNC, anemia
hemolitica autoinmune, citopenia
grave,...

Antipaludicos(hidroxicloroquina):
manifestaciones menores y prevencion de Aumenta supervivencia
brotes

Inmunosupresores: metotrexato,
ciclofosfamida, ciclosporina, azatioprina,
micofenolato de mofetil, inmunoglobulinas,...

Transplante autdlogo de células madres ¢?



CASO CLINICO

* Metilprednisolona (1mg/kg/dia) % (6mg/kg/dia)

Servicio de Reumatologia *  Hidroxicloroquina

Servicio de Hematologia * Profilaxis antitrombatica

Una vez iniciado el tratamiento se contacta con Reumatologia Pediatrica del

Hospital La Fe y se decide traslado para completar estudio por su parte y
valoracion por Nefrologia Infantil.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

ACTIVIDAD CLINICA Y DANO ORGANICO
(ECLAM, SLEDAI, BILAG, SLAM)

MORTALIDAD

TEMPRANA
-Infecciones
-Nefritis lupica

TARDIA
-Eventos cardiovasculares
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CONCLUSIONES

* Las enfermedades reumatoldgicas son entidades poco
frecuentes en edad pediatrica

* Las manifestaciones iniciales pueden ser compartidas con
otras patologias

* El diagnodstico y tratamiento precoz mejora el pronodstico a
largo plazo

“No se diagnostica lo que no se conoce o aquello en lo que no se
piensa, que casi siempre es por conocerse poco y se diagnostica con
dificultad aquello que se ha visto en contadas ocasiones “ (M. A.
Moreno)
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