medicaciones.

Vicente GOomez
Hospital Universitario Ramoén y Cajal




bedora ocasional.

AF: ca gastrico y hepatico (tios maternos), leucemia
(abuelo paterno), tumor cerebral (tio paterno), DM 2
(abuela), HTA (tia paterna)




Parestesias en brazos y manos, sobre todo MSI

© Sensacion de inestabilidad ocasional sobre todo con los
cambios posturales

* Palidez en las falanges distales de las manos en contacto
con ambientes frios, que se sigue de una fase violaceay
dolorosa

* Mas de 3 meses de evolucion con empeoramiento
reciente

» Febricula hasta 37,2 los ultimos 7 dias




A C AP, Abd normal

Extremidades: multiples puntos palpables rojo-
vinosos en areas maleolares, tarsos y plantas de ambos
pies, que no desaparecen a la vitropresion. No
edemas. Pulsos conservados.

» Sist. Linfatico: pequefias adenopatias
subcentimétricas en axilas, laterocervicales y
retrocervicales, rodaderas y no dolorosas.

* Neuroldgico: nistagmus al provocar el vértigo




], hepdtica e iones: normales
nograma: normal

unoglobulinas: IgG 4306, IgA 271, IgM 192. No se detecta ningun
componente monoclonal

Complemento sérico total y C3 y C4: normales
* Orina: normal

< ANA 1/80, ANOEs -, anti-ENA -, antimitocondriales -, Antimusculo liso 1/80,
antitiroglubulina 1/160, antimicrosomales 1/25.600, ANCA -, antiadrenales -,
anti-SCL 7o -

- FR 26 (normal)

« TSH, T3y T4 normales

+ Serologia virus By VIH : negativos

+ Serologia Epstein-Barr: infeccion pasada




orax y abdomen: sin alteraciones

* Biopsia cutanea: vasculitis leucocitoclastica




Vasculitis leucocitoclastica

Fenomeno de Raynaud

Trate: prednisona, 50 mg al dia







a 37.1 ocasional
iparicion periodica de las petequias
:pisodios (x 3) de pérdida brusca de vision bilateral, de corta
duracion.

+ Coulter e Hitachi: N. VSG: go. IgG: 2280

- ANA 1/80 (=), antimicrosomales 1/1400 (| ), antitiroglobulinas 1/80 (=)
- EEG: normal

* RM: normal

+ FO y angiografia con fluoresceina: normales (no evidencia de
vasculitis)

 Dx: vasculitis leucocitoclastica idiopatica
+ PIC Psiquiatria




ensamientos de desanimo, desesperanza,

culpabilidad

+ Dx: sintomas de ansiedad y depresion, en parte por su
enfermedad y en parte por problemas sociales y
familiares. Alteraciones perceptuales que conviven
con ella.

* Tto: tranxilium y psicoterapia.




anece con buen estado general. Brotes

o hace vida mas activa.

Sensacion de alucinacion visual transitoria
VSG 8o. IgG 3840. IgA 335 e IgM 180

ANA y anti-musculo liso: 1/40
Complemento normal.

Plan: suspender los corticoides orales. Pulsos.

5 tequlales cuando permanece mucho tiempo de pie




estado general

SG 100
- Hb 1.2
IgG 4220, IgA 260, IgM 240
ANA -, anti-DNA 13, antimusculo liso 1/80
* Complemento normal
Mantoux -
Plan: sin tratamiento




seneral. Petequias de forma oca
anece tiempo prolongado de pie

'SG: 100

"HBu.4
- Proteinas 9 gr

- 1g8G 3730, IgA 340, IgM 250

- ANA 1/160, anti-musculo liso 1/160
* ENA y anti Ro-SSA: positivos

+ Anti-DNA: 7 (no significativo)

* Anticoagulante lupico: -

 DX: vasculitis leucocitoclastica. Por los titulos de ANA en ligero
ascenso probablemente la vasculitis esta en el seno de un LES




1G: IgG 4198, IgA 480, IgM 330

einas totales: 9.7

CHso ligeramente disminuido
ANA 1/160, anti-musc. Liso 1/160, ENAs+, Ro-SSA +
Anticuerpo lupico -

Crioglobulinas -

Dx: vasculitis en el seno de un lupus eritematoso
diseminado sin afectacion organica

Trat?: no precisa




)cos sintomas: petequias con la blpedestacmn '
prolongada artralgias aisladas, astenia ocasional

¢ Persistencia de elevacion de VSG y elevacion de
proteinas totales e IgG

* ANA 1/320




rdiograma: derrame pericardico
Gammagrafia de perfusion: no defectos
Dx: Pleuropericarditis
Hb 10.3, Leucocitos 3300. Creat 0.86. Proteinas orina/min: 0.10
VSG 114
ANA 1/1280
CHs0 96, C4 11.1, C3 69.4
Igs: IgG 4440, IgA 470, IgM 223
Coombs directo (+)
Trte: inmunosupresores (que rechaza)
corticoides en pauta descendente

Excelente respuesta en los 3 meses siguientes. Se propone trat® con cloroquina
250 mg/dia (que no realiza?y prednisona 5 mg/dia




b 12, leucocitos 4800
Proteinas totales: g
Igs: IgG 2800, IgA 290, IgM 98
ANA 1/1280, anti-DNA 119, CHso 113 (150-250), C3 algo |,
C4 normal.

Acs anticardiolipina IgG e IgM en valores bajos de la
normalidad

Trt: seguir con cloroquina




PrT 11 a expensas de elevacién de IgG policlo C
IgA e IgM normales.
© ANA 1/1280. ANOE -. C total 62, C4 8, C3 75

* Tte: prednisona, neobrufen y cloroquina, que no toma
(ninguno de ellos)




ANA 1/1280. ANOE:s (-)

Cortisol basal y tras Nuvachten: normales
+  Aldosterona y renina basales: normales
+ Test del aliento H. Pylori (-)

* Dx: LES. Disautonomia

+ Tto: prednisona 5 mg

- Mayo: persiste Raynaud, aparecen molestias inspiratorias submamarias y en cinturdn,
artralgias sin inflamacion, sigue sin tomar cloroquina ni esteroides. Rx torax: pequefio
derrame pleural en base dcha, pinzamiento del SCF izdo, ligero aumento de cisura dcha.
PFR: ligera restriccion. Tto: prednisona 20 mg/dia

+  Noviembre: Ingreso por neumonia neumococia




> dolor toracico basal, sobre todo izdo., y mole
troesternales puntuales. No disnea.
Hb 12
© PT 10, IgG 4500. Ct< 5, C4 y C3 también |.
- ANA 1/1280. Coombs directo positivo IgG. Indirecto (-)

+ Ecocardiograma: pequefio derrame pericardico, con FEVI
normal.

* PFR: restriccion moderada
- Estudio de difusion: leve disminucion
- Gammagrafia con galio: no patologia pulmonar.

+ Dx: LES con afectacion vasculitica y serosa, sin afectacion de
organo y con datos de actividad.







1resis en los ultimos

)2 basal: 89%
Creat 4.68, Na 133, K 4.4
Hb 10.3, Hto 31%, Leucos 20500 (N: 95%). VSG 107
* Rx térax: infiltrado alveolar en LSI
« lIgs: IgG 3420, A y M normales

ANA (+), ANOEs (-), DNA 600, PCR 60, FR (-)

Serologia Neumococo (-), Legionella: IgG e IgM (+). Ceftrioxona +
levofloxacino

- BAAR esputo y orina (-)
* TAC body: infiltrado en segmento apico-posterior del LSI con componente de
vidrio deslustrado y varias areas de consolidacién con broncograma aéreo.

+  Revision oftalmologica y neurologica: NEURITIS OPTICA
+ Dx: infiltrado LSI (Legionella?), neuritis optica, FRA prerrenal
+ Tto: bolos de esteroides y rituximab, con buena tolerancia










1o general. Mejor de su sindrom
ras artralgias. No toma por iniciativa propia
corticoides. Pérdida de vision por Ol

© Mejoria parametros bioquimicos de actividad: VSG 50,
IgG 2500, A y M normales. Pr.T. 8.5. CH50: 100

* Funcion renal normal.




- o y

inistran 4 dosis de anti CD-20 en mayo y ju
on buena tolerancia.

© Se queda asintomatica.

* Pr.T. 7.9 (8.7), IgG 3200 (3800), VSG 50 (90)
* ANA 1/640, ANOEs (-)

* PCR8

* Complemento total, C3 y C4: normales




normales (funcién ovarica conservada)
ANA 1/1980, ANOEs (-)

CH 50 117, C3 103, C4 16 (normales)
PCR 4.3

IgG 1870, IgA 6, IgM 88

Rx térax: normal




1991

1993

1993-1996

2000

2000-2006

2006

2006-2008

2008

Eventos
nuevos

Vasculitis
leucocito-
clastica
Distimia

ANA

Anti Ro SSA

Pleuroperi-
carditis
Anemia.
Leucopenia

Coombs D (+)

Neumonia
Legionella

Neuritis Optica

Clinica
Persistente

(Purpura, distimia,
artralgias)

ot

+++

ot

+++

e
Dolor toracico

+++

+ (Artralgias)

Actividad

Inflamatoria
(VSG, IgG)

ot

+++

ot

+++

+++

+++

+++

Tratamiento

Prednisona, oral y en pulsos.

Sin trate

Sin trat®
Inmunosupresores (-)

Cloroquina (+/-)
Prednisona, aine (+/-)

Rituximab
Corticoides (bolus)

Rituximab



Eritema malar

Lupus discoide

Fotosensibilidad

Ulceras orales o nasofaringeas

Artritis

Serositis (pleuritis, pericarditis) 4+
Enfermedad renal (proteinuria o cilindros celulares)

Enfermedad neuroldgica (psicosis o convulsiones) +/- (3 Psicosis?)

Alteracion hematoldgica
- Leucopenia < 4000
- Linfopenia < 1500
- Trombopenia < 100000
- Anemia hemolitica +/- Anemia hemolitica?
+++ Leucopenia

Trastorno inmunologico: anticuerpos antiDNAds, antiSm, antifosfolipido et

ANA ot



>

Rituximab
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Rituximab

601

401
201

010T
6007T
Q00T
L00T
Q00T
Tolek
Poot
€00zt
7007T
00T

0007¢
OO6T
Q66T
L661

Q66T
COOT

14618)1
cO6T

7661

1661




—ANA

O
(%2
>
_ - 600t
- <
010¢ < _ m - 900t
600¢ = - Coot
L - B
R I 800¢ # —_— = 000T
\\ I L00¢ m L661
\ «l | I 900¢ u Y661
£ S00¢ - 16061
; ¥00¢ == - -
AN €007 s
) ¢00¢
g 1002
000¢ %
6661 ~ otoz
266T A\\\ : 800z
L v m | £00T
L66T < a4
9661 :
B &) \V | zoot
v661 o0 m\ - 100z
€661 | 6661
// L | 8661
\V 66T | oot
- 1661
/ [ e
O © © © O o o
N © ® v ¥ AN s2sg8888g8sgs"°
- - Sg2sAERREY




Vaya deterioro renal reversible, y de la nefritis ;qué?

s La evolucion hubiera sido la misma si la paciente hubiera aceptado
tratarse?

;Se hubiera evitado la neuritis con rituximab?

:Qué pasa con los ANA? ;Por qué mejora la inflamacion y suben los
anticuerpos?

;Donde actua el rituximab?
;Qué pasara en el futuro con este lupus?




