UN RETO DIAGNOSTICO:
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Motivo de consulta

Varon de 11 afos que ingresa por edemas de MMII
y sospecha de sindrome autoinmune

Antecedentes personales

No RAMSs

Prematuridad (34 semanas), TEA

Dos ingresos similares anteriores en UCI:
derrame pericardico, pericarditis y derrame
pleural

Oliguria resuelta con furosemida
Leucopenias

Hipercolesterolemia en tratamiento
Sdm. de Cushing
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Enfermedad Actual

Nino de 11 anos derivado del hospital de Torrevieja para
descartar trombosis venosa profunda. Los padres refieren
edema y tumefaccion en MMII hace una semana
coincidiendo con descanso de Ibuprofeno. Corticoides
suspendidos tras pauta de descenso la semana anterior. El
paciente se muestra irritable

Diuresis escasas 650 ml/24 h desde inicio del cuadro que
precisa de 2 dosis de furosemida para mantener diuresis
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Exploracidon Fisica

- Peso 83 Kg T237.4°C FC:138Ipm SatO2
97%

- Buen estado general, Normocoloreado,
Normohidratado, Eupneico a aire ambiente

- AC: ritmico sin soplos patologicos audibles

- AP: dificultad para la auscultacion por obesidad

- MMIIl: edema y eritema distal hasta las rodillas.
Ligeramente caliente, no fovea
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Pruebas Complementarias

- HEMOGRAMA: Leucocitos 9930 Hemoglobina
11,2 g/dl Hematocrito 34,6% Plaquetas 239.000

- BIOQUIMICA: Proteinas totales 6,8 g/dl GOT 217
U/L GPT 90 U/L Amilasa 56 U/L CKs U/L PCR
11,2 mg/dl PCT 0.07 ng/ml

- SARS COV 2 Y VRS: negativo

- AUTOINMUNIDAD: (Ac antinucleares, anti-DNA,
Cardiolipina) negativa

- SEDIMENTO: proteinas 150 mg/dl
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Pruebas de Imagen

- ECOCARDIOGRAFIA: Seriados. Derrame
pericardico ligero circunferencial mayor en cara
anterior (8 mm) con ausencia de repercusion
hemodinamica. Posterior aumento derrame en cara
posterior (8 mm) y apex (12 mm)

- Rx TORAX: cardiomegalia y aumento de trama
broncoalveolar

- ECO DOPPLER MMII: dudosa alteracion
ecogenicidad de los muslos de ambos miembros
Inferiores a valorar posible miositis
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Diagndstico Diferencial

Un,

Glucocorticoides

LUPUS ERITEMATOSO FIEBRE
SISTEMICO MEDITERRANEA
FAMILIAR
CAUSA Ac. ANA Ac. anti-DNA gen MEFV en Cr. 16p13.3
CLINICA Fibre, miositis, pericarditis, Fiebre, pericarditis
pleuritis, leucopenia, Derrame pleural, disnea
Nefropatia.
DIAGNOSTICO | Criterios Criterios
TRATAMIENTO | hidroxicloroguina Colchicina
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Tratamiento

- Metilprednisona 40 mg/12 h

- Ibuprofeno 600 mg/ 6 h

- Si diuresis <500 ml/turno — Furosemida 20 mg |V
- Monitorizacion continua

Evolucion

El paciente se traslado al Hospital Universitario y
Politécnico la Fe para continuar con el estudio.
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Co

nclusiones

En algunas enfermedades autoinmunes es la
evolucion la que nos ayuda al diagnostico
Paciente especialmente dificil de manejar tanto
por comunicacion como exploracion

Importancia del papel de los padres que suplen
la barrera en la comunicacion

Destacar la buena coordinacion entre Hospitales
Sdm de Cushing farmacoldgico.
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