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CASO CLINICO ra

HOSPTAL DE HINOS

= Nifa de 9 anos.
= Motivo de consulta en guardia:

Movimientos involuntarios en hemicaray
hemicuerpo izquierdo.

*48 horas evolucion.
*Desaparecen durante el sueno.
*Disartria.

Cambios de humor.

*Dificultad realizacion AVD.

* No sintomas sistémicos.



HOSPITAL DE HIF
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PACIENTE CON COREA EN GUARDIA

¢EN QUE PENSAMOS?
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CONDUCTA POR GUARDIA

JINTERNACION

» Laboratorio

» Estudio de imagen

» Interconsultas iniciales:
Neurologia
Reumatologia
Cardiologia
Oftalmologia




EXAMEN FiSICO )

BEG.
Suficiencia cardiovascular, no soplos.

Movimientos coreicos involuntarios en hemicaray
hemicuerpo izquierdo, Glasgow 15/15, ROT +

No visceromegalias.
Piel y mucosas libres.
No artritis.
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ANTECEDENTES e

= Personales:
v RNT/AEG.
v’ Internacidn por bronquiolitis (18 meses).

v’ Vacunacion completa.
= Familiares:

v Abuelo materno (56 afios): internacién febrero
2017 con diagnostico de TEP y plaguetopenia.

v’ Madre: no ATC abortos.
v’ Prima paterna: epilepsia.













EVOLUCION DURANTE INTERNACION g,.ml

NEUROLOGIA

Haloperidol
—REUMATOLOGIH

Ac. Antifoéolipidicos
Perfil inmunoldgico
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HEMATOLOGIA
DIA1 DIA4 DIA9 DIA 11 >
HMG y RFA (N) B B
KPTT “REPETIR” KPTT 75
QUICK 76 AI:.PTII 7:| AL + A%
ASTO 55 T aen! Factor VIl y IX ACL IgG 322
Serologias (-) Anti-B2GP1 IgG 440
FAN 1/40
RMN cerebral (N) Anti-DNA —
Ecocardio/ECG (N) FR —
Rx térax (N) Aspirina Angio RMN C3 99
Oftalmologia (N) 100 mg/dia cerebral C4 17




DIAGNOSTICO

Corea

+

Ac. antifosfolipidicos

No asociado a patologia sistémica

N

Sindrome antifosfolipidico primario
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TRATAMIENTO

dTratamiento antiagregante con aspirina 100 mg/dia.

J No evidencia de trombosis vascular en
neuroimagen.
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Evitar factores estresantes. :/§ ﬁ-&
No colegio. < ‘g

No deportes.

No manipulacion de objetos cortantes.

~



EVALUACION CURSO DEL PACIENTE

DERECHO

IZQUIERDO

lllll



JCH
ACTUALMENTE i

WOSPITAL DE HINOS

» Paciente en seguimiento interdisciplinario con neurologia,
hematologia y reumatologia.

» Examen fisico:

" Movimientos coreicos sutiles.

= Sin sintomas sistémicos asociados.

= Concurre al colegio normalmente.

» Tratamiento actual:

= Aspirina: 100mg/dia.

* Haloperidol en seguimiento por neurologia.
» Pendiente:

" Resultado de 2da determinacion de anticuerpos
antifosfolipidicos realizada el 23/10/17.
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ESTADOS DE HIPERCOAGULABILIDAD | =

HOSPITAL DE NIFNOS

CONGENITOS

ADQUIRIDOS

e Deficit de proteinaSyC

e Deficit de antitrombina

* Factor V Leiden
 Mutacion gen protrombina
 Aumento factores VI, IX, XI

Sindrome antifosfolipidico
Deficit de proteinaSy C
Deficit de antitrombina

Trombocitopenia inducida
por heparina, cancer

Embarazo,
terapia hormonal

Historia previa de
tromboembolismo venoso

Crit Care Clin 27 (2011) 933952




PATOGENIA

Anticuerpos antifosfolipidicos
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Activacion plaquetaria Activacion endotelial Activacion monocitos
Agregacion plaquetaria 4} Moléculas adhesién ﬁcitoquinas proinflamat.
4> tromboxano 4% Factor tisular 4} Factor tisular

N N N

Estado procoagulante

Rose E, et al Texbook of Pediatrics Rheumatology 7th edition (2016) 285-317



EPIDEMIOLOGIA

* Incidencia: 5 ¢/100.000 personas por afo.

* Prevalencia: 40 - 50 casos x 100.000 personas.

e Ac AFL encontrados en sanos varia entreel1 al 5% .
e Los Ac AFL en LES varian entre el 12 al 34 %.

 E|l 50-70% de pacientes con LES y Ac AFL pueden
desarrollar SAF.

Rose E, et al Texbook of Pediatrics Rheumatology 7th edition (2016) 285-317



CRITERIOS PARA LA CLASIFICACION DE | {%,
SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO .5

CLINICOS LABORATORIO
JTrombosis vascular J Anticoagulante lupico
» Arterial J Ac. Anticardiolipina
» Venosa Titulos moderados/altos

» Pequefios vasos

J Morbilidad embarazo
» Muerte fetal

» Abortos espontaneos
» Nacimiento prematuro

J Ac. Anti-B2 glicoproteina-1
Titulos moderados/altos

¢ Positividad en por lo menos
2 ocasiones con intervalo
minimo de 12 semanas.

1 criterio clinico

e

1 criterio de laboratorio




WOSPITAL DE HINOS
R 0 DE ELIZALDE

SAF PRIMARIO A> ENTIDAD CLINICA
AISLADA

ASOCIADO CON

SAF SECUNDARIO > ENFER,MEDAD
SISTEMICA

G‘rec. LD
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SAF PRIMARIO

Representa 40% al 50% de pacientes pediatricos con SAF.
Pueden desarrollar LES mas tarde en su evolucion.

Son ninos mas jovenes con mayor frecuencia de eventos
tromboticos arteriales, especialmente eventos isquémicos
cerebrovasculares.

Los nifios con SAF secundario, tienen mayor frecuencia de
eventos trombodticos venosos asociados con
manifestaciones hematologicas y cutaneas.

Rose E, et al Texbook of Pediatrics Rheumatology 7th edition (2016) 285-317
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HEMATOLOGICAS CUTANEAS NEUROLOGICAS

<_TROMBOCITOPENIA > LIVEDO RETICULARIS
ANEMIA HEMOLITICA MIELITIS TRANSVERSA

CONVULSIONES

MIGRANA

MANIF. CLINICAS
EXTRA-CRITERIOS

ENFERMEDAD
NEFROLOGICAS TROMBOSIS VENOSA VALVULAR
SUPERFICIAL CARDIACA

MICROANGIOPATIA REGURGITACION /ESTENOSIS

TROMBOTICA ENGROSAMIENTO VALVULAR

VEGETACIONES
Nature Reviews rheumatology 13, 1-13 (2017)



Se define como un movimiento involuntario, continuo,
irregular, fragmentado, con frecuencia variable y
direccion impredecible.

Se exacerba con la actividad y el estrés y desaparece o
disminuye durante el sueno.

La mayoria de coreas de inicio en la edad pediatrica
son adquiridas y tienen un inicio agudo/subagudo.

La causa mas frecuente es la Corea

de Sydenham seguida, en mucha menor medida por
otras de causa autoinmune como Lupus Eritematoso
Sistémico, Sindrome Antifosfolipidico (SAF) y
Encefalitis Anti-NMDA.



CLASIFICACION 5=

ADQUIRIDAS HEREDITARIAS
AUTOINMUNE HUNTINGTON
VASCULAR HUNTINGTON LIKE 1,2y 3

ATAXIAS

FARMACOLOGICA ESPINOCEREBELOSAS
METABOLICA ATROEIA
INEECCIOSA DENTORUBROPALIDOLUISIA

OTRAS: Policitemia vera,
gravidica, LES, SAF

NA

ENFERMEDADES POR
DEPOSITO DE HIERRO

NEUROACANTOCITOSIS



Ante una Corea...Qué hacemos? gf
* BRUSCA
FORMA DE INICIO [—— * LENTA
 |INTERMITETE

SINTOMAS I\
ASOCIADOS

ANAMNESIS

CAIDAS, OTROS MOVIMIENTOS,
ATAXIA, CRISIS, ALT. FUNCION
COGNITIVA, ALT PSIQUIATRICAS

EDAD DE INICIO |

ATC FAMILIARES

MEDICACION

AD, AR, (POR LO MENOS 3
GENERACIONES HACIA),
MITOCONDRIAL, LIGADO AL X
COSANGUINEIDAD




CONSTATAR LA COREA |

EXAMEN EiSICO MAYORMENTE BILATERAL |

SIGNOS ACOMPANANTES |

MANIOBRAS DE DISTRACCI()NI

SANGRE |

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

ESTUDIOS GENETICOS

RMN/TAC]|

| INTERCONSULTAS




TRATAMIENTO e

> Se plantean 4 dreas:

e Profilaxis

* Trombosis grandes vasos

* Tto de microangiopatia trombodtica

* Manejo de Embarazo



TRATAMIENTO

PROFILAXIS (no trials prospectivos randomizados)
Aspirina: 325 mg dia, 75 a 162mg dia

No protegeria contra TVP o embolias pulmonares en
hombres, si a mujeres contra trombosis y perdidas
en embarazo

Hidroxicloroquina: en LES con SAF

Eliminar factores predisponentes protromboticos,
sobre todo AtCL, LDL etc. ( 50% de pacientes con SAF
tienen coincidentemente factores de riesgo al primer
evento trombotico)




TRATAMIENTO ol

TTO. DEL EVENTO TROMBOTICO VENOSO

ACO demostro beneficio en disminuir el porcentaje
de recurrencia tromboatica,(con la suspension de
ACo 50% de recurrencia, y hasta muerte)

El nivel de proteccion correlaciona con el nivel de
ACO, RIN 2 a 3 seria correcto, por largo tiempo (
minimo 12 meses al primer evento) y aun de por
vida

Corregir estados protrombadticos (EJ.Elevada
Homocisteina con Ac félico)

Para recurrentes RIN 3 a4 o HBPM




TRATAMIENTO s

WOSPITAL DE HINOS

TROMBOSIS ARTERIAL
ACO RIN 2,5 a 3,5 minimo 12 meses

Tratar estados protromboticos sobre todo
Hipercolesterolemia e HTA

Recurrentes RIN mayor de 3, antiagregantes u otro
ACO
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DIFERENTES ESCENARIOS CLINICOS {!

SAF C/PERDIDAS
FETALES
RECURRENTES

MANIF.

CLINICAS NO
TROMBOTICAS

ANTICUERPOS

ANTIFOSFOLIPIDICOS

SAF
CLASICO CON
TROMBOSIS
RECURRENTE

PORTADOR
ASINTOMATICO
SAF

CATASTROFICO

Thrombosis Research 151, Suppl. 1 (2017) 543-547
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CRITERIOS DE JONES PARA DIAGNOSTICO DE FIEBRE REUMATICA

l MANIFESTACIONES MAYORES MANIFESTACIONES MENORES
* Carditis = Clinicas
= Poliartritis v’ Artralgias
= Corea de Sydenham v Fiebre
= Eritema marginado " Laboratorio
= NSdulos subcutineos v’ Reactantes de fase aguda

v’ Intervalo PR prolongado

2 criterios mayores o l Evidencia de infeccion
1 mayor y 2 menores estreptocdccica reciente



COREA DE SYDENHAM

Manifestacion tardia de FR.

Corea como uUnica manifestacion de FR.

Asociacion corea + carditis

Asociacion corea + poliartritis — recidiva de FR.
Tratamiento: profilaxis con penicilina G benzatinica.

/\ Polyarthritis

/\ Carditis

Erythema marginatum

Chorea

| | | 1 | |
2 4 B 8 10 12 14 16 18 20 22
Time in weeks



¢ PORQUE NO COREA DE SYDERHAM? {}

WOSPITAL OF HIR [
[

No ATC infeccion estreptococica.
* No carditis reumatica.

* No poliartritis migratriz.

* Ac antifosfolipidicos +
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C O N C L U S ! O N o8 PO CE ELALDE

» El espectro clinico de los pacientes con SAF es muy
amplio pudiendo presentarse con manifestaciones
clinicas tromboticas y no trombaticas.

» Es importante establecer el manejo interdisciplinario
de estos pacientes para el diagnodstico, tratamiento y
seguimiento a largo plazo.
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