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Antecedentes personalesAntecedentes personales

Estudiada en HSO en 2004Estudiada en HSO en 2004 por elevacipor elevacióón persistente n persistente 
de VSG (> 100)  y PCR en varias determinaciones y de VSG (> 100)  y PCR en varias determinaciones y 
elevacielevacióón  muy moderada de GGT junto con astenia y n  muy moderada de GGT junto con astenia y 
febrfebríícula persistente.cula persistente.
–– Anemia moderada persistente posiblemente ferropAnemia moderada persistente posiblemente ferropéénica.nica.
–– ANA persistentemente + a titulo bajo o medio ( hasta 1/160) con ANA persistentemente + a titulo bajo o medio ( hasta 1/160) con 

AntiDNAAntiDNA y y ENAsENAs negativos y complemento normal.negativos y complemento normal.
–– Proteinuria persistente en muestras aisladas y con frecuencia Proteinuria persistente en muestras aisladas y con frecuencia 

hematuria y hematuria y leucociturialeucocituria con aislamiento en varias ocasiones con aislamiento en varias ocasiones 
asintomasintomáático de E. tico de E. colicoli sin deterioro de funcisin deterioro de funcióón renal.n renal.

–– MantouxMantoux + con Rx normal e imagen de adenopat+ con Rx normal e imagen de adenopatíía calcificada.a calcificada.

GestaciGestacióón gemelar en 2004 sin incidencias. No n gemelar en 2004 sin incidencias. No 
antecedentes de abortos. Proteinuria mantecedentes de abortos. Proteinuria máás llamativa s llamativa 
durante la gestacidurante la gestacióón con n con microhematuriamicrohematuria. . 



Enfermedad actualEnfermedad actual

Una semana antes de su ingreso cefalea y sensaciUna semana antes de su ingreso cefalea y sensacióón de n de 
mal estar general. mal estar general. 
Progresivamente afectaciProgresivamente afectacióón del estado general con n del estado general con 
apariciaparicióón en las siguientes 72 horas de lesiones n en las siguientes 72 horas de lesiones 
cutcutááneas dolorosas en EEII de coloracineas dolorosas en EEII de coloracióón violn violááceo y ceo y 
posteriormente en EESS y cara anterior de abdomen.posteriormente en EESS y cara anterior de abdomen.
Fiebre elevada de hasta 39Fiebre elevada de hasta 39ººC precedida de tiritona y C precedida de tiritona y 
escalofrescalofrííos.os.
Artralgias de grandes articulaciones.Artralgias de grandes articulaciones.
Edemas en ambas EEII  con escasa respuesta Edemas en ambas EEII  con escasa respuesta 
gravitatoria. gravitatoria. 
AdemAdemáás desde hace dos meses y de forma progresiva s desde hace dos meses y de forma progresiva 
nota astenia intensa  que  le dificulta sus actividades nota astenia intensa  que  le dificulta sus actividades 
diarias diarias 



ExploraciExploracióón fn fíísicasica

TA: 118/79 pulso: 111 TTA: 118/79 pulso: 111 Tªª: 38,2: 38,2ººCC
No adenopatNo adenopatíías as cervicofacialescervicofaciales. . 
AC: RAC: Ríítmico, no soplos ni tmico, no soplos ni extratonosextratonos
AP: ExpansiAP: Expansióón simn siméétrica de ttrica de tóórax. MVC, no rax. MVC, no roncusroncus ni ni 
sibilanciassibilancias
ABDOMEN: Blando, globuloso, ABDOMEN: Blando, globuloso, depresibledepresible, no masas ni , no masas ni 
megalias. PPRB y Murphy (megalias. PPRB y Murphy (--), no ), no peritonismoperitonismo, dolor a la , dolor a la 
palpacipalpacióón en epigastrio y FII. RHA (+). Cicatriz de n en epigastrio y FII. RHA (+). Cicatriz de 
apendicectomapendicectomííaa..
MMII: no edemas, dorsal pedio bilateral presente y MMII: no edemas, dorsal pedio bilateral presente y 
simsiméétrico. No signos de TVP. Lesiones en piernas y trico. No signos de TVP. Lesiones en piernas y 
brazos compatible con eritema brazos compatible con eritema nodosonodoso..
E. neurolE. neurolóógica bgica báásica normal.sica normal.



AnAnáálisis en Urgenciaslisis en Urgencias

ProteinaProteina C Reactiva 15.1 mg/dL, Urea 45 mg/dL, C Reactiva 15.1 mg/dL, Urea 45 mg/dL, 
Creatinina 1.60 mg/dl, GGT 432 U/L, LDH 143 U/L.Creatinina 1.60 mg/dl, GGT 432 U/L, LDH 143 U/L.
SistemSistemáático de orina:tico de orina: ProteProteíínas Positivo (+3), nas Positivo (+3), 
Hemoglobina Positivo (+3), Leucocitos en orina Positivo Hemoglobina Positivo (+3), Leucocitos en orina Positivo 
(+1), Nitritos Positivo (+2).(+1), Nitritos Positivo (+2).
Sedimento urinario:Sedimento urinario: PiuriaPiuria y y hematieshematies de 10/15 x c.de 10/15 x c.
Hemograma: Hemoglobina 8.5 g/dl, VCM 77.2 Hemograma: Hemoglobina 8.5 g/dl, VCM 77.2 flfl, , 
RecuentoRecuento de plaquetas 186 10E3/de plaquetas 186 10E3/µµll, (N 81.3 %, L 9.8 %, , (N 81.3 %, L 9.8 %, 
M 8.3 %, M 8.3 %, EoEo 0.3 %, B 0.3 %).0.3 %, B 0.3 %).
EstudioEstudio de de coagulacicoagulacióónn: : TiempoTiempo de de protrombinaprotrombina 13.0 s, 13.0 s, 
ActividadActividad de de protrombinaprotrombina 87 %, INR 1.09, 87 %, INR 1.09, TiempoTiempo de de 
tromboplastinatromboplastina parcial parcial activadoactivado 39.8 s, 39.8 s, FibrinFibrinóógenogeno
calculado 865.0 calculado 865.0 mgmg/dl/dl



En plantaEn planta

Urea 45 mg/dL, Creatinina 1.50 mg/dL.Urea 45 mg/dL, Creatinina 1.50 mg/dL.
Factor reumatoide 12 Factor reumatoide 12 mUImUI//mLmL, , 
SerologSerologíías negativas. as negativas. 
Complemento C3 137 mg/dl, Complemento C4 22.5 Complemento C3 137 mg/dl, Complemento C4 22.5 
mg/dl.  mg/dl.  
Hemograma: Hemoglobina 7.8 g/dl, VCM 78.2 fl.Hemograma: Hemoglobina 7.8 g/dl, VCM 78.2 fl.
VSG: VSG: VSGVSG 11ªª hora 122 mm.hora 122 mm.
Sedimento urinario HematSedimento urinario Hematííes : > 50 Hemates : > 50 Hematííes por es por 
campo, Sedimento urinario Leucocitos : 11 campo, Sedimento urinario Leucocitos : 11 -- 20 20 
Leucocitos por campo, Sedimento urinario CLeucocitos por campo, Sedimento urinario Céélulas lulas 
epiteliales : Abundantes, Proteinuria en orina aislada epiteliales : Abundantes, Proteinuria en orina aislada 
139.6 mg/dl, Proteinuria/139.6 mg/dl, Proteinuria/CreatininuriaCreatininuria 3.09, 3.09, CreatininuriaCreatininuria
en orina aislada 45.2 mg/dL en orina aislada 45.2 mg/dL 



InmunidadInmunidad

ANTICOAGULANTE LUPICO POSITIVOANTICOAGULANTE LUPICO POSITIVO

PROTEINOGRAMA/ELECTROFORESIS: PROTEINOGRAMA/ELECTROFORESIS: 
HipoproteinemiaHipoproteinemia con con hipoalbuminemiahipoalbuminemia. . 

AUTOINMUNIDAD: AUTOINMUNIDAD: AcAc. antinucleares Positivo. antinucleares Positivo
1/80 Patr1/80 Patróón homogn homogééneo neo 

Ac. antiAc. anti--PR3 PositivoPR3 Positivo, Ac. , Ac. antianti--MBGMBG Negativo, Negativo, 

Antiestreptolisina (ASLO) 57 UI/Antiestreptolisina (ASLO) 57 UI/mLmL,,

Complemento C3 119 mg/dl, Complemento C4 Complemento C3 119 mg/dl, Complemento C4 
14.5 mg/dl.14.5 mg/dl.



Biopsia cutBiopsia cutááneanea

DESCRIPCIDESCRIPCIÓÓN MICROSCN MICROSCÓÓPICAPICA
Las secciones histolLas secciones histolóógicas muestran un fragmento gicas muestran un fragmento 
cutcutááneo con presencia en dermis media de neo con presencia en dermis media de arterias de arterias de 
pequepequeñño y mediano tamao y mediano tamaññoo con tumefaccicon tumefaccióón de cn de céélulas lulas 
endotelialesendoteliales e e infiltraciinfiltracióón de la pared por cn de la pared por céélulas lulas 
inflamatorias constituidas por neutrinflamatorias constituidas por neutróófilos, linfocitos e filos, linfocitos e 
histiocitoshistiocitos. La dermis superficial muestra edema y un . La dermis superficial muestra edema y un 
discreto infiltrado inflamatorio crdiscreto infiltrado inflamatorio cróónico nico perivascularperivascular..
DIAGNDIAGNÓÓSTICO ANATOMOPATSTICO ANATOMOPATÓÓLOGICO. CuLOGICO. Cuñña de piel a de piel 
de miembro inferior izquierdo: Fragmento cutde miembro inferior izquierdo: Fragmento cutááneo con neo con 
una una ARTERITIS DE PEQUEARTERITIS DE PEQUEÑÑO y MEDIANO VASOO y MEDIANO VASO



Biopsia renalBiopsia renal

DIAGNDIAGNÓÓSTICO STICO 
ANATOMOPATANATOMOPATÓÓLOGICOLOGICO
GlomerulonefritisGlomerulonefritis llúúpicapica proliferativa proliferativa 
focal, clase IIIfocal, clase III--S (ISN/RPS 2004), con S (ISN/RPS 2004), con 
ííndice de actividad 9/24 y de cronicidad ndice de actividad 9/24 y de cronicidad 
0/12 seg0/12 segúún esquema NIH.n esquema NIH.



EvoluciEvolucióónn

Desde su ingreso y ante la sospecha inicial de eritema Desde su ingreso y ante la sospecha inicial de eritema 
nodosonodoso se inicise inicióó tratamiento con esteroides a dosis tratamiento con esteroides a dosis 
bajas con respuesta de la fiebre y mejorbajas con respuesta de la fiebre y mejoríía de las a de las 
lesiones cutlesiones cutááneasneas
AdemAdemáás en los s en los hemocultivoshemocultivos recogidos en Urgencias se recogidos en Urgencias se 
apreciaban en apreciaban en ¾¾ frascos la presencia de bacterias cocos frascos la presencia de bacterias cocos 
+ + gramgram positivos. En el contexto de la paciente y hasta positivos. En el contexto de la paciente y hasta 
recibir los estudios ulteriores podrrecibir los estudios ulteriores podríía ser a ser encuadrableencuadrable
dentro de una endocarditis bacteriana por lo que se dentro de una endocarditis bacteriana por lo que se 
instaurinstauróó tratamiento antibitratamiento antibióótico acorde y  realiztico acorde y  realizóó
ecocardiograma  sin alteraciones y una valoraciecocardiograma  sin alteraciones y una valoracióón del n del 
fondo de ojo que fue normal recibiendo posteriormente fondo de ojo que fue normal recibiendo posteriormente 
los aislamientos siendo estos compatibles con una los aislamientos siendo estos compatibles con una 
contaminacicontaminacióón n 



EvoluciEvolucióónn

Deterioro del filtrado glomerular hasta Deterioro del filtrado glomerular hasta 
aclaramientosaclaramientos de 56 ml/de 56 ml/minmin con con CrCr 1.46  1.46  

ClClíínica y analnica y analíítica compatible con tica compatible con 
ssííndrome nefrndrome nefróótico por lo que se  solicittico por lo que se  solicitóó
biopsia renal biopsia renal 



ResumenResumen

ANA + a tANA + a tíítulo bajo y patrtulo bajo y patróón homogn homogééneoneo
ANCA PR3 +ANCA PR3 +
ElevaciElevacióón severa de reactantes de fase aguda n severa de reactantes de fase aguda 
con PCR alta y VSG de 133con PCR alta y VSG de 133
Anemia severa Anemia severa microcmicrocííticatica
Deterioro de funciDeterioro de funcióón renal con caractern renal con caracteríísticas sticas 
glomerularesglomerulares e intersticiales (proteinuria e intersticiales (proteinuria 
significativa nefrsignificativa nefróótica, hematuria, tica, hematuria, leucociturialeucocituria y y 
FG 58 ml/FG 58 ml/minmin))
RadiografRadiografíía con pequea con pequeñño derrame pleural o derrame pleural 
posterior (posterior (serositisserositis?)?)



ResumenResumen

Sospecha de LES Sospecha de LES 

5 criterios:5 criterios:
–– ANA+ ANA+ 

–– Anticoagulante Anticoagulante llúúpicopico + anticardiolipina + + anticardiolipina + 

–– Anemia severa???Anemia severa???

–– Nefritis: sNefritis: sííndrome nefrndrome nefróóticotico

–– SerositisSerositis



TratamientoTratamiento

5 5 bolusbolus de de MetilprednisolonaMetilprednisolona

InducciInduccióón: 1 bolo de n: 1 bolo de ciclofosfamidaciclofosfamida 750 mg/m2750 mg/m2

Excelente evoluciExcelente evolucióón cln clíínica con importante nica con importante 
mejormejoríía de la anemia, desaparicia de la anemia, desaparicióón del tercer n del tercer 
espacio, normalizaciespacio, normalizacióón del FG y prn del FG y prááctica ctica 
normalizacinormalizacióón de reactantes de fase aguda asn de reactantes de fase aguda asíí
como importante mejorcomo importante mejoríía  subjetivaa  subjetiva



DudasDudas

Es un LES? o una PAM? o un Es un LES? o una PAM? o un WegenerWegener??

Es frecuente la Es frecuente la vasculitisvasculitis en el LES?en el LES?

Se eligiSe eligióó el mejor tratamiento?el mejor tratamiento?

SeguirSeguirííamos con CFM o mejor con MM?amos con CFM o mejor con MM?



VasculitisVasculitis y LESy LES



ANCA y LESANCA y LES



ANCA y LESANCA y LES



ANCA y LESANCA y LES


