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Varon de 51 anos...

Disnea de reposo Caquexia
Dislipemia Tos productiva Pies y manos con
Re.uma:cisr_no Pérdida de 20kg luxacion en rafaga
palindrémico cubital.
Hipoventilacion

basal izquierda

- HG: Hb 9,5 g/dL,
Leucocitos
18.100/microl,
Neutrofilos 14.878

- BQ: PCR 25,6mg/d|
(VN: <0,4), Creatinina
1,23mg/dL, FG
68mL/min

RXT: Derrame pleural

izquierdo
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Ante sospecha de neumonia grave adquirida en la comunidad:

Ingreso hospitalario

Tratamiento
empirico Linezolid y
Meropenem

Evolucidn clinica
desfavorable 2
insuficiencia
respiratoria

TC Torax extensa

consolidacion

lobar inferior
Izquierda
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« Extensa consolidacion lobar inferior
izquierda, con areas necradticas en su
INnterior con niveles hidroaéreos.

 Derrame pleural izquierdo y realce de
las hojas pleurales

« 2 NEUMONIA NECROTIZANTE CON
EMPIEMA
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4 episodios de hemoptisis con
abordaje urgente mediante
broncoscopia = embolizaciones de la
arteria bronquial izquierda y
transfusiones por anemizacion

Estudio de autoinmunidad:

.anticuerpos anti-citrulinados
positivos (370,2)

factor reumatoide elevado
(154U1/mL).

Orina de 24 horas: proteinuria de
2269mg/24h (VN: <150),

Aclaramiento de 22mL/min.

ENG: polineuropatia cronica
sensitivo-motora de tipo mixto y
predominio axonal
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Rx manos 2021. Severa
afectacion del carpo
bilateral y region

Rx radiocubital distal.
mano 2010: Afectacion de
articulaciones
metacarpofalangicas e
interfalangicas
proximales secundaria a
actividad erosiva.

normal

Ante situacion de distrés respiratorio por hemoptisis masiva se traslada a Unidad de Cuidados
Intensivos (UCI) en la que se procede a intubacién orotraqueal.

Se realizan varias pruebas complementarias adicionales, resultando una de ellas diagndstica:
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Disnea y tos
En resumen productiva.

Sdr constitucional Consolidacion
lobar inferior

izquierda, areas
necroticas,
niveles
hidroaéreos,
derrame pleural.

Deterioro de la
funcion renal con
proteinuria

Polineuropatia
sensitivo-motora
mixta axonal

Hemoptisis con
amenizacion

Deformidad rafaga
cubital piesy
manos
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Disnea y tos
productiva.
AUTOINMUNE Sdr constitucional Consolidacion INFECCIOSO
lobar inferior
izquierda, areas
necroticas,
niveles
hidroaéreos,
derrame pleural.

Deterioro de la
funcion renal con
proteinuria

Polineuropatia
sensitivo-motora
mixta axonal

Hemoptisis con
amenizacion

HEMATOLOGICO
TUMORAL Deformidad rafaga
cubital piesy
manos
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é¢Causa infecciosa?

Endocarditis Tuberculosis
subaguda/crénica pulmonar

SIDA

Menos probable
hidatidosis,
amebiasis

GE
*

AS
-
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;Causa autoinmune?

LES PAN PAM Granulom Granulom Crioglobuli  Sindrome Sindrome
(poliarterit  (poliangeit  atosis con atosis nemia hemofago Goodpastu
is nodosa) is poliangitis:  eosinofilic citico re

microscopi a con secundario

ca). poliangitis a lo previo
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Pruebas complementarias:

Autoinmunidad:

Coagulacion.
Bioquimica Serologia VIH, VHB, Proteinograma, ANCAs (MPO y PR3} . .
hepatica con perfil VHC, VHA, VEB, mmd B2microglobulinay g (IR EEEA) SN sty Crliegle s, (G
: / ‘ ENAs. SAF. Ac y complemento

lipidico, ferritina, @\V/\VA frotis. T
VSG, PCR.
basal glomerular.

Hemocultivos
bacterianos y de
larga incubacion.

ETT. ECG.

Estudio de Toracocentesis con
extension con TC gued Valoracion por ORL (g bioquimicay
abdominal.

sered  Vantoux e IGRA.

cultivo.

Fibrobroncoscopia
+ BAL citologia +

biopsia Biopsia cutanea. Biopsia renal.
endobronquial o
transbronquial
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Diagndstico final:

-Vasculitis de pequefio vaso asociada a Artritis Reumatoide! (granulomatosis con
poliangitis vs PAM vs vasculitis reumatoide). Afectacion sistémica grave:

.Renal: Glomerulonefritis, proteinuria e insuficiencia renal aguda AKIN 3.

.Pulmonar: Neumonia necrotizante con sobreinfeccion y hemorragia alveolar con
desarrollo de distress respiratorio.

.SNP: Polineuropatia sensitivo-motora.

-Sobreinfeccion bacteriana de lesion necrética con empiema secundario.

-Anemia secundaria a sangrado alveolar
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Abordaje terapéutico:

GLUCOCORTICOIDE INMUNOSUPRESION
- Metilprednisolona 500 mg diarios IV durante - Ciclofosfamida pulsos IV de 15mg/kg y
3 dias. repeticion dosis a las 2 semanas vy
- Continuar con Prednisona a dosis 0.5- EDj posteriormente mensual.
1mg/kg/dia VO con tapering de descenso 5 - Rituximab a dosis de 375 mg/m2 de
mg cada 2 semanas. superficie corporal, una vez a la semana
- Objetivo: 5 mg por dia al final de los 6 meses .

- Recambio plasmatico.

¢¢SOPORTE?? . Terapia complementaria con inmunoglobulina intravenosa (IVIG) .
en caso de refractariedad (a dosis de 200mg/Kg). ‘
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Tratamiento de mantenimiento:

. Rituximab 500mg IV semestral.
. Azatioprina (2 mg/kg/dia)
. Tras los 6 meses intento de retirada de corticoides.

MANTENER AL MENOS 2 ANOS
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