
Adolescente con enfermedad progresiva!!!
Cuando el tratamiento no responde a las 
expectativas del equipo tratante.
Cómo lo vive ella.
Cómo lo vivimos nosotros  …….                           

Ateneo Central



Objetivos

Presentar una paciente portadora de enfermedad progresiva de difícil manejo

Reevaluar el diagnóstico en paciente derivada con tratamiento instaurado.

Realizar abordaje interdisciplinario.

Reflexionar sobre las dificultades



AGOSTINA
Adolescente de  11 años 
RNT/PAEG 
Vacunas completas
Maduración normal

Antecedentes personales

Varicela (2 años)
OMA 
Pseudotumor inflamatorio orbitario ( 1 año antes del 
inicio de los síntomas de la enfermedad actual



Policondritis

Psoriasis 35 años
Ama de casa
AR
S. Sjogren

32 años
Empleado público
Sind. Metabólico

Psoriasis
IAM



Presentación clínica
Oriunda de Ushuaia consulta en  Hospital zonal 

Lesiones nodulares dolorosas  y pruriginosas en 
MMII. (eritema nodoso)  .
Laboratorio inicial

ESD: 80
Hb:  11,6 gr. % 
Exudado de fauces – y ASTO + (200)
FAN negativo
Orina normal



A los 15 días las lesiones evolucionan a: 
Hematomas con nódulos palpables
Artralgias en rodillas y tobillos

Laboratorio

ESD 130 mm
HB 10,6 g%
ASTO 1600
Exudado fauces + EBHGA



Diagnósticos diferenciales
Ante este cuadro se plantean diferentes 
posibilidades



Ante la dificultad de arribar a un diagnóstico
Evaluar tratamiento

Se solicita consulta con nuestro Hospital



Ingreso Hospital Elizalde





• Nos encontramos con 
una adolescente que 
presenta………………

Signos de enfermedad sistémica
Compromiso renal 
Desarraigo y separación de la   

familia.



Signos de 
Enfermedad 
sistèmica ???

Compromiso 
renal

Biopsia de 
lesiones Biopsia renal

Vasculitis

GN Proliferativa
Extracapilar 

necrotizante focal 
pauciinmune

?????



Momento de sentarse a pensar.
Buscar bibliografía

Asesorarse con Especialistas



PEDIATRA de PEDIATRA de 
CABECERACABECERA

UshuaiaUshuaia

CLCLÍÍNICANICA Salud MentalSalud Mental

REUMATOLOGREUMATOLOGÍÍAA

NEFROLOGNEFROLOGÍÍAA

HDDHDD

COMUNICACICOMUNICACIÓÓNN
PERMANENTEPERMANENTE

NUTRICINUTRICIÓÓNN

ADOLESCENCIAADOLESCENCIA
GINECOLOGGINECOLOGÍÍAA

ANATOMANATOMÍÍAA
PATOLPATOLÓÓGICAGICA



POLIANGEPOLIANGEÍÍTIS MICROSCTIS MICROSCÓÓPICA: por quPICA: por quéé??



INTERVENCIÓN DE 
REUMATOLOGÍA



Poliangeítis microscópica

Vasculitis

Pauciinmunitaria

Afecta a vasos de pequeño calibre (arteriolas, vénulas y 
capilares) +/‐ arteritis de pequeñas y medianas arterias.

glomérulonefritis y capilaritis pulmonar.

Presencia de ANCA  (anticuerpos anticitoplasma de 
neutrófilos)



INTERVENCIÓN de 
NEFROLOGÍA



VASCULITIS
DEFINICIÓN: Reacción inflamatoria 
de la pared de los vasos sanguíneos.
Puede manifestarse en diferentes 
territorios:

Parénquima Renal,Pulmón,Cerebro, 
Aparato Digestivo,Piel.



Consenso de Chapell Hill
Vasculitis de Grandes Vasos :
Arteritis de Takayasu, 
Arteritis de Células Gigantes
Vasculitis de Medianos Vasos: 
Poliarteritis Nodosa,
Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de pequeños vasos:
Granulomatosis de Wegener,
Sindrome de Churg‐Strauss,
Poliangeítis Microscópica,
Púrpura de Schönlein‐Henoch,
Crioglobulinemia, 
Angeítis Cutánea Leucocitoclástica



Clasificación Vasculitis 2005
Predominantemente en grandes 
vasos:
Arteritis de Takayasu

Predominantemente en vasos de 
mediano calibre:
Poliarteritis Nodosa, Poliarteritis
Cutánea,E.de Kawasaki



Clasificación Vasculitis 2005
Predominanatemente en vasos de 
pequeño calibre:
Granulomatosas: G. de Wegener,S.de Churg‐
Strauss
No Granulomatosas:
PAM,
Púrpura de S.Henoch,
Vasculitis Leucocitoclástica Cutánea,
Vasculitis urticariana hipocomplementénica
Vasculitis secundarias a infecciones.



CLINICA: Fiebre, pérdida de peso, debilidad
Púrpura palpable, livedo reticulares, vasculitis urticariana.
Artralgias/artritis, miositis, serositis.
Hematuria/ Proteinuria
Enfermedad Pulmonar/ cardíaca 
Mononeuritis múltiple

Laboratorio: Anemia,
leucocitosis, eosinofilia
ERS y PCR elevada, 
Descenso del FG , 
Anca P,  AncaC
crioglobulinemia,
complejos inmunes circulantes

VASCULITIS







POLIANGEÍTIS MICROSCÓPICA
BIOPSIA RENAL:

Glomerulonefritis necrotizante

Pauci‐inmune

Con semilunas













Metilprednisolona
+
ciclofosfamida
Dosis según 
Clearence
7 mensuales
Post bimensuales

2 pulsos de 
metilprednisolona
+ ciclofosfamida
Ateneo entre   

especialidades
RITUXIMAB 1 ciclo 

de 4 dosis

QUÈ FUE PASANDO CON AGOSTINA??

Ciclofosfamida
13 en total
12 gs.

.
AzatioprinaAcetato de 

Leuprolide
Qué hacemos??



Intervención de 
Ginecología



Mala respuesta al 
tratamiento Muy inmunosupresor

Múltiples efectos adversosProbabilidad de infecciones 
severas

Suspender Rebiopsiar

Tratamiento 
conservador

Tratamiento
inmunosupresorVS



Cuándo????Para qué
rebiopsiar

PLANTEO 
ACTUAL

Si se reactivaPara ver 
pronóstico



Factores de mal pronóstico
Enfermedad renal severa
Miocardiopatía
Compromiso de SNC
Compromiso G.I

Serie Japón (J.Am.Soc.Nephrol 2001)
1/30 falleció (infección CMV)
10/30 diagnóstico precoz y mejor pronóstico renal

Serie Turquía ( Pediatr.Nephrol 2000)
10/26 fallecieron (IR, ICC, compr SNC. Hemorragia GI)
Corto intervalo entre comienzo de enf y Tto,  mejor pronóstico



Mayor capacidad 
para comprender
lo que la rodea

QUE LE PASA A AGOSTINA??

Inseguridad Búsqueda
de aceptación 
de pares

Cambios en sus creencias
y puntos de vista

Dificultad para 
valorar
consecuencias 
a largo plazo

Planteo de dudas

Necesidad de respuestas

Necesidad de
aceptarse

Cambios corporales

Impaciencia

Sentimientos
contradictorios



EN ESTE PUNTO…podemos pensar 
en

Enfermedad crónica y de  mal pronóstico.
Impacto en la familia.
Impacto en el equipo de salud.
Centralización de la Medicina.
Posibilidades  terapéuticas 
Qué podemos ofrecer.



respetar la singularidad de éstas, 
basarse en sus necesidades, 
tener una comprensión multidimensional del problema, 
desarrollar competencias en los padres, 
contar con los sistemas de apoyo del entorno natural 
coordinar la acción de los servicios públicos (sanitarios, educativos y 

de servicio social) y los que ofrece la sociedad civil 

Crear un clima de equipo que cambie los sentimientos de impotencia de la familia

Este enfoque multidimensional nos permite comprender el sentido 
que cada familia le otorga a la vida antes y después de la enfermedad



La enfermedad pediátrica es siempre un problema familiar.

La calidad de vida del niño está íntimamente relacionada con el apoyo familiar que
recibe
Las reacciones de las familias dependen de cómo comienza, transcurre y 
finaliza la enfermedad y de la gravedad de las secuelas

Un curso progresivo requiere que la familia tenga que estar en una adaptación continua

Es imprescindible que los profesionales conozcan cómo afecta la enfermedad  

Que sean receptivos a sus preocupaciones y necesidades  

Que favorezcan el desarrollo de estrategias de afrontamiento activas que permitan 
a los padres solucionar los problemas, buscar información válida y apoyo profesional

Algunas reflexiones…..



Cerebros trabajando


