¢ Adolescente con enfermedad progresiva!!!

® Cuando el tratamiento no responde a las
expectativas del equipo tratante.

® Como lo vive ella.

e Como lo vivimos nosotros .......




runa paciente portadora de enfermedad progresiva de

eevaluar el diagnostico en paciente derivada con tratamiento instaurac
LRealizar abordaje interdisciplinario.

JReflexionar sobre las dificultades




Hospital Pedro
de Elizalde

1nas completas
aduracion normal

Antecedentes personales

> Varicela (2 afios)
»OMA

»Pseudotumor inflamatorio orbitario ( 1 afio antes del
inicio de los sintomas de la enfermedad actual




35 anos
Ama de casa
AR

S. Sjogren

Psoriasis

—




ynes nodulares dolorosas y pruriginosa
I1. (eritema nodoso) .

» Laboratorio inicial

® ESD: 8o

* Hb: 11,6 gr. %

* Exudado de fauces - y ASTO + (200)
®* FAN negativo

¢ Orina normal




»ESD 130 mm

»HB 10,6 g%

PASTO 1600

» Exudado fauces + EBHGA




—_—

gnosticos diferenciales

- Ante este cuadro se plantean diferentes

posibilidades
-

S Vasculitis de
' Wegener
Vasculitis.
. Schonlein Henoch?




ltad de arribar a un

uar tratamiento

* Se solicita consulta con nuestro Hospital




~ Peso 35.300 Kg 'c 50

v Talla 1.43 m Pc 50

v Tanner |
v Palidez cutanea

v Lesiones en miembros inferiores, en cara interna de
muslos , secuelares, de color marron.

v Nodulo subcutaneo tinico

v S1in artritis




Laborateriosinicial.Agosto 2011

C441(20-50)
ANCAp +1/120
ANCACc -

I atev -

N N TR

Creat. 2.15 mg/dl FAN -
= VDRL-
Proteinuria 541 mg/24 hs I

Orina: hematuria Hb +++ (10-15
hematies /cpo)

Proteinuria ++




»Signos de enfermedad sistémica

»Compromiso renal

» Desarraigo y separacion de la
familia.




Signos de c ' _
Enfermedad — Orr;z;(:lmso
sistemica ???

Biopsia de -
lesiones Biopsia renal

GN Proliferativa
Extracapilar
necrotizante focal
pauciinmune

Vasculitis




Momento de sentarse a pensa

Buscar bibliografia

Asesorarse con Especialistas




PEDIATRA de
CABECERA

Ushuaia

CLINICA
A0 N

COMUNICACION
PERMANENTE

Salud Mental

REUMATOLOGIA

NEFROLOGIA

A 2 N
NUTRICION

ADOLESCENCIA
GINECOLOGIA

ANATOMIA
PATOLOGICA










*Pauciinmunitaria

» Afecta a vasos de pequeno calibre (arteriolas, vénulas y
capilares) +/- arteritis de pequenas y medianas arterias.

eglomérulonefritis y capilaritis pulmonar.

Presencia de ANCA (anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos)




INTERVENCION de
NEFROLOGIA




VASCULITIS

DEFINICION: Reaccién inflamatoria

de la pared de los vasos sanguineos.

Puede manifestarse en diferentes
territorios:

Parénquima Renal,Pulmoén,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 pequeifios vasos:

Granulomatosis de Wegener,
Sindrome de Churg-Strauss,
Poliangeitis Microscopica,
Purpura de Schonlein-Henoch,
Crioglobulinemia,

Angeitis Cutdnea Leucocitoclastica




Clasificacion Vasculitis 2005

Predominantemente en grandes
Vasos:

Arteritis de Takayasu
Predominantemente en vasos de
mediano calibre:

Poliarteritis Nodosa, Poliarteritis
Cutanea,E.de Kawasaki




Clasificacion Vasculitis 2005

Predominanatemente en vasos de
pequeno calibre:

Granulomatosas: 6. de Wegener,S.de Churg-
Strauss

No Granulomatosas:
PAM,

Purpura de S.Henoch,

Vasculitis Leucocitoclastica Cutanea,
Vasculitis urticariana hipocomplementénica
Vasculitis secundarias a infecciones.




VASCULITIS

CLINICA. Fiebre, pérdida de peso, debilidad

Purpura palpable, livedo reticulares, vasculitis urticariana.
Artralgias/artritis, miositis, serositis.

Hematuria/ Proteinuria

Enfermedad Pulmonar/ cardiaca

Mononeuritis multiple

[.aboratorio: Anemia,

leucocitosis, eosinofilia

ERS y PCR elevada,

Descenso del FG

Anca P, AncaC
crioglobulinemia,

complejos inmunes circulantes







C-ANCA pattern




POLIANGEITIS MICROSCOPICA

BIOPSIA RENAL:

Glomerulonefritis necrotizante

Pauci-inmune

Con semilunas




ANATOMIIA
PATOLOGICA




™













Febrero

Junio 12 13

Deterioro de lllio 12 Infeccién
Diciembre la funcidon severa

Agoston >011 renal } filtrado Neutropenia

tdela glomerular 2ariaa

anemia Tde tratam
reactantes de
fase aguda

SR |

=2 P_U|S°S d_e Ciclofosfamida
metilprednisolona 13 en total

+ ciclofosfamida 45 gs. =Azatioprina
=Ateneo entre

especialidades " Qué hacemos??
=RITUXIMAB 1 ciclo

de 4 dosis

Metilprednisolona

+

ciclofosfamida Acetato de
Dosis segun Leuprolide
Clearence

7 mensuales

Post bimensuales







Mala respuesta al
tratamiento

Probabilidad de infecciones
severas

Suspender

Tratamiento
conservador

Muy inmunosupresor

Muiltiples efectos adversos

Rebiopsiar

Tratamiento
inmunosupresor




PLANTEO
ACTUAL

Para qué Cuando????
rebiopsiar

Pare} Ve.:r Si se reactiva
pronostico




_ a—r—g@ p-_l AZo)
1ativas tiene Agostina????

- Factores de mal prondstico
Enfermedad renal severa
Miocardiopatia

Compromiso de SNC

Compromiso G.I

* Serie Japon (J.Am.Soc.Nephrol 2001)

1/30 fallecié (infeccion CMV)

10/30 diagndstico precoz y mejor pronostico renal

* Serie Turquia ( Pediatr.Nephrol 2000)

10/26 fallecieron (IR, ICC, compr SNC. Hemorragia GI)

Corto intervalo entre comienzo de enfy Tto, mejor prondstico




....
=

Mayor capacidad
para comprender
lo que la rodea

e ..

Cambios en sus creenci
w_tciskde vista

Busqueda
~ de aceptacion -
de pares

R
C_ Inseguridad Necesidad de
aceptarse




1edad crénica y de mal prondstico.

mpacto en la familia.
* Impacto en el equipo de salud.
* Centralizacion de la Medicina.
* Posibilidades terapéuticas
* Qué podemos ofrecer.




‘ etar la singularidad de éstas,
- »basarse en sus necesidades,
»tener una comprension multidimensional del problema,
»desarrollar competencias en los padres,
»contar con los sistemas de apoyo del entorno natural
»coordinar la accion de los servicios publicos (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
qgue cada familia le otorga a la vida antes y después de |la enfermedad




La enfermedad pediatrica es siempre un problema familiar.

La calidad de vida del nino esta intimamente relacionada con el apoyo familiar que
recibe

Las reacciones de las familias dependen de como 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 adaptacion continuz

Es imprescindible que los profesionales conozcan como 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 informacion valida y apoyo profesional




Cerebros trabajando

Equipo Hospital de Dia
Reumatologia
Nefrologia
Anatomia Patolagica
Ginecologia
Nutricion



