PROBABLE = =
TAMBIEN ES
POSIBLE

Marisa Peral Garrido - R4 Reumatologia
Colabora: Antonio Amo Lozano - R5 M. Interna
Sesidn General HGUA 05/06/19




CASO
CLINICO

Anamnesis

Vardn de 22 anos.

No RAMc.

No FRCV. No habitos téxicos.
Infeccidn crénica por VHB.

No otras enf medicoquirudrgicas ni tto habitual.

SB: natural de Senegal, reside en Espana
(Alicante) desde hace 3 afios. Ultimo viaje a su
pais 3 meses antes. Trabaja en agricultura.

*Barrera idiomatica



CASO
CLINICO

Enfermedad
actual @

Hiporexia, astenia y pérdida de peso
(4 kg) de 1 mes de evolucion.

Fiebre (hasta 39°C)

Tos con expectoracion. Disnea de
moderados esfuerzos.

Mialgias a nivel proximal de MMI|




CASO
CLINICO

Exploracion
fisica inicial
(UEI)

Normotenso. Afebril.

No muguet oral. No adenopatias.

AC normal

AP: hipoventilacion, crepitantes finos.
Abdomen anodino.

No debilidad objetiva.

No lesiones cutaneas.



CASO
CLINICO
(UEI)

Rx torax:
Infiltrados
bilaterales
intersticiales y
nodulares, de
predominio
periférico

Ingresa en UEI por sospecha de infeccion
respiratoria



CASO
CLINICO
(UEI)

TACAR torax

Consolidaciones bilaterales peribroncovasculares y subpleurales,
nodular/vidrio deslustrado.
Adenopatias axilares y mediastinicas bilaterales, leve DP izq

TAC abdominopélvico: adenopatias inguinales. Sin evidencia
de neoplasia.




BACTERIAS:
-Cultivo de esputo y BAS (-)
-PCR B. pertussis en ANF (-)
-HCx2 (-)

CASO
CLINICO
(UEI)

-Antigenuria y urocultivo (-)

-Serologia panel respiratorio (-)

Laboratorio

VIRUS:
-PCR gripe (-), CMV en BAL (-)

ECOGRAFIA
ABDOMINAL: sin

datos de cirrosis ni
HTPortal.

MICOBACTERIAS:
-PCR, tincién y cultivo (-)

-Mantoux y Quantiferon (-)

HONGOS:
-Tincidn P. jirovecii (-)
-Ag galactomanano

y Aspergillus BAL (-)

PARASITOS:
Clinica no sugestiva

-No eosinofilia, no
helmintos.

-Gota gruesa (-)

-Leishmania: (-)

OTRAS:
VIH, VHC, RPR: (-)
HBcAc+(IgM-),

HBsAg+, HBsAc-,
HBeAg -, HBeAc+,

Cv VHE 11300UI/mL

BQ: GOT 161 U/L, GPT 106
U/L, PCR 6.45 mg/dL,
VSG 120 mm, PCT
normal

HG: Hb 11.7 g/dL, VCM 63.5
fl.

ESTUDIO SP: drepanocitosis
heterocigota.



CASO
CLINICO
(UEI)

Tratamiento

Tenofovir (TDF) 245mg/dia vo.

Atb empirica (15 dias): tto secuencial
con cotrimoxazol (TMP/SMX), ceftriaxona,
doxiciclina, cloxacilina y levofloxacino.

No respuesta - ;Causas no infecciosas?



CASO
CLINICO
(REU)

Laboratorio

Cry FG normales. CK 7228 U/L, Ald 20.8 U/L, LDH 636 U/L

AUTOINMUNIDAD: Ro 52+++ 485 (0-20CU) ANA 1/1280
citoplasmatico moteado fino. Resto neg (FR, antiDNA, miositis, ES,
resto de ENAs, ANCAs).

Precipitinas , ECA, crioglobulinas: negativas.

No hipocomplementemia.

2 microglobulina 3440, CYFRA 21-1 5.3 (CEA, aFP,CA 19.9 -)
lgG 2541 (IgG4 normal), IgM 322, k 1740, 21390 mg/dL

Cociente CD4+/CD8+ 0.67 (0.8-2.5)
Linf T CD4+ 244/l (300-1400)
Linf B 85/uL (100-500)




CASO
CLINICO
(UEI)

Pruebas
funcion
respiratoria

Espirometria: FVC 1640ml (33%), FEV1 1340
ml (32%), FEV1/FVC 82% (99%), MMEF 75/25
33.4%

Pletismografia: TLC 2790m! (42%), VR 80%,
VR/TLC 191%

Difusion: DLCO 34%, KCO 81%

Patrén restrictivo grave con atrapamiento aéreo, sugestivo de
afectacion de pequena via aérea.

Test de la marcha: distancia caminada <



BAG adenopatia inguinal derecha: tejido linfoide
CASO ganglionar, hiperplasia reactiva. No granulomas ni
C|_|,N|CO infiltracidn neopldsica. No inclusiones virales ni

(U E|) parasitos.
CMT flujo: |

'~

infocitos poli
T L ST e

Anatomia
patoldgica



CASO
CLINICO
(UEI)

Anatomia

patoldgica

BAG pulmonar (LSD):
inflamacion crénica
intersticial (c. plasmaticas,
linfocitos, focos
fibroblastos). No
granulomas. No neoplasia.




CASO
CLINICO

Anamnesis
dirigida y
exploracion
fisica

No Raynaud. No sd seco. No aftosis oral ni genital. No
fotosensibilidad. No RGE. No artralgias ni artritis. No
medicacion miotdxica ni ttos intramusculares. No
ejercicio excesivo.

BEG. No aftas orales ni muguet. No adenopatias. AC
normal. AP crepitantes finos hasta campos medios,
de predominio en bases. Abdomen anodino. Pulsos
normales. No soplo carotideo ni abdominal. Frialdad
acral. Hemorragias ungueales “en astilla”. No
sinovitis periférica. No esclerodactilia ni ulceraciones
digitales. No debilidad ni alt sensitivas. No edemas. No
lesiones cutaneas.



CASO
CLINICO

6-Metilprednisolona iv 60mg/dia (1.44mg/kg de
prednisona) x 9 dias y descenso progresivo.

= _ Profilaxis OP: Ca?*y vitD.
r mien
SEMISATO Se mantuvo Tenofovir (TDF), profilaxis TMP/SMX

(FR: CD4<250/mm3, GCC>15mg/dia, vardn
joven, enf pulmonar intersticial ).

PROGRAMA DE VACUNACION GRUPOS DE
RIESGO.




CASO
CLINICO
(UEI)

Evolucion

parametros
analiticos
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CASO
CLINICO
(REU)

EMG: potenciales de caracteristicas
miopaticas de predominio en m.
proximal, “parcheada’: miositis.

EMG, RMN, ENG normal.
ECGy

: . RMN grupos musculares proximales*
Ecocardiografia

ECG y ECOCARDIOGRAFIA.




CASO
CLINICO
(REU)

Capilaroscopia
patoldgica




CA,SO Test de Schirmer y flujo salival.
SN ECOGRAFIA GL. PAROTIDAS

(=1=8)

PAROTIDA | LN

Imagenes cortesia del Dr. Martinez




CASO Bx gl salival menor: focos de infiltrado
CLINICO inflamatorio linfoplasmocitario adyacente
(R{=19)] a acini con mucosa normal.




*Adenopatias axilares y mediastinicas
hipometabdlicas y esplenomegalia, sin
CASO lesiones hipermetabodlicas sugestivas de

CLlIN |CO malignidad.
(REU)

PET-TC: B3

v

*Mejoria de los infiltrados pulmonares.




CASO
CLINICO
(REU)

En resumen...

Afectacién pulmonar (EPID).
Poliadenopatica.

Glandular.

Muscular.

ANA 1/1280 cit. mot. fino, Ro 52+,
hipergammaglobulinemia policlonal,
TB2microglobulina, |[LT CD4+ vy | LB.

Infiltrados linfoplasmocitarios en
biopsias.



CASO
CLINICO

SESION
MULTIDISCIPLINAR

(RX-NEUMO-
INM-UEI-REU)

md INFECCIOSA

e Paludismo, TBC, P. Jirovecii, Aspergillus,

Leishmania, VHC, VIH

md | UMORAL

e Sd Linfoproliferativo

AUTOINMUNE / INMUNOMEDIADA

» Sarcoidosis _—-—,7DROME DE

. Enf. Relacion SIN
* Sd. Sjogren S_‘bGREN P

* LES

R—

» Miopatia inflamatoria idiopatica

OTRAS
e Drepanocitosis




SINDROME
DE SJOGREN

Introduccion

Descrita por el oftalmdlogo
sueco Henrik Samuel Conrad
Sjogren en 1933.

Exocrinopatia Infiltracidon

cronica Linfoplasmocitaria

autoinmune glandular

Primario/secundario.
Mujer (9:1), cauc3sica.
Edad 40-60 anos.

P: 0.33% (SSp 0.25%)

——— Sd seco

Estudio de prevalencia

47 Episern de las enfermedades

en45 municipios

ic

reumaticas en la poblacion
adulta en Espana

Cerea de 5.000 entrevistas imar
s icipi ¢ °© { ' }

)

cqntigp! ,




SINDROME
DE SJOGREN

Etiopatogenia

VIRUS
VEB, CMV, VHHS,

VHHB, HTLV1, VIH,

VHC, VHG, PB19,
ADENOVIRUS

GENETICOS
HLA DR3

SD SJOGREN

INMUNOLOGICOS

Infiltracion LT CD4+,

|CD4/CDS8,
expansion policlonal
LB

HORMONALES
Estrogenos
Prolactina




SD SJOGREN

Manifestaciones
clinicas

GLANDULAR
Hiposecrecion,
hiper trofia
(30-50%%6)

LINFATICA
*Linfoma 5%,
MALT

ARTICULAR
Artritis 15%

- MUSCULAR

Miopatia (<3%)

DIGESTIVA

Motilidad esofigica (30%)

CBP, Pancreatitis
Gastritis atrofica
Celiaquia (x10)

CUTANEA

Sequedad, F. Raynaud (18%)
Vazculitis cutanea (3-29%)

PULMONAR (<15%)
Viasaereasaltas ypeg
EPID (NINE, NIU, NIL, NOC)

NEUROLOGICA (<5%)
SNP (MNM,PNP)
SNC

RENAL (5%)
Tubular (NTI)
Glomerular



HEMOGRAMA: SEROLOGICAS:

SD SIOGREN anemia nn, hipergammaglobulinemia
| : policlonal, FR (90%), ANA,
Lab - eHcopenia, AntiRo/SSA, antiLa/SSB".
aboratorio trombopenia.
SP1, PSP, CA6

VSG elevada.

RNP, aPL, CCP, ANCA
Crioglobulinas (linfoma, vasculitis, VHC)

(Ro+ 93%, La+ 67%). Inicio precoz,
mayor duracion, tumefaccion parotidea,
esplenomegalia, adenopatias, vasculitis,
linfoma.




SD SJOGREN - Diagndstico

g:ﬁgr?c?ssc;l;la%(zéilt_iiy;gge clasificacion ACR/EULAR Exclusion: RT cabeza/cuello, VHC,
(2016). Puntuacion =4 (S 97.5%, E 94.2%) sarcoidosis, amiloidosis, EICH, enf IgG4
BIOPSIA 21 focus /4mm? 3
Anti-Ro + 3
Indice tincién ocular (OSS) =5 6 1

indice van Bijsterveld 24, al menos en 1 ojo

Test Schirmer <5 mm al menos en 1 ojo 1

Flujo salival no estimulado <0.1 mL/min 1




SD SJOGREN

Tratamiento
sd seco

Xerostomia: saliva artificial (3. hialurdénico), pilocarpina,
dispositivos intraorales electroestimuladores, hidratacion
labial. Higiene bucal. *Caries, candidiasis.

Xeroftalmia: Idgrimas artificiales, pilocarpina, CyA
topica, GCC tdpicos, AINEs tépicos, omega 3, oclusion
conducto lagrimal, suero autélogo, lentes contacto

terapéuticas. RTX. Higiene palpebral.

Sequedad nasal: agua de mar, suero fisioldgico, retinol.
Sequedad cutanea: unglientos, cremas.

Sequedad genital: lubricantes solubles en agua.

Recomendaciones generales: evitar ambiente seco, aire acondicionado,
pantallas; humificadores, estimulacion oral mecanica, chicles/caramelos, beber
agua con frecuencia, evitar azucares, cafeina, tabaco, alcohol...



INMUNOMODULADOR / INMUNOSUPRESOR
HCQ, MTX, AZA, LFN, MMF, CyA

SD SJOGREN

Tratamiento
manifestaciones AFECTACION GRAVE:

extraglandulares GCC iv, CFM, Igs iv, Plasmaféresis.

TB: Rituximab iv. Belimumab iv/sc

RITUXIMAB 1g iv (dias 0 y 15), previo ClI




CASO Alta hospitalaria.

CLINICO Prednisona 10 mg/dia.

Asintomatico. Se ha incorporado al trabajo.

Tratamiento,
evolucion y

plan Proxima dosis de RTX a los 6 meses.




SD SJ(")GREN Progre5|c~>n lenta. iCalldafI de vida y Tmortalidad.
SV a 5 anos 96%, a 20 anos 81%.

Prondstico LINFOMA no Hodgkin (x19 veces, 5-10%):
Crioglobulinemia, neutropenia, | C4, linfadenopatia,

esplenomegalia (MALT); linfopenia (LDCGB).

Hipertrofia persistente de gl salival.

TRCV: aterosclerosis subclinica, HTA, DLP, ACV,
|AM.




CONCLUSIONES

“+El sd de Sjégren es una exocrinopatia crénica autoinmune de progresion lenta que se
caracteriza por sequedad de mucosas pero que puede presentar afectacion sistémica. Existe
un aumento del riesgo de linfoma que condiciona el prondstico.

“+El diagnéstico se realiza mediante la clinica, hallazgos analiticos, radiolégicos y patolégicos,
pudiendo ser de utilidad los criterios de clasificacion.

s El tratamiento depende del 6rgano afectado y de la gravedad, (agonistas muscarinicos,
inmunosupresores) y se deben tomar precauciones para minimizar el riesgo de infeccion.

s+ Es imprescindible el manejo multidisciplinar en las enfermedades autoinmunes sistémicas.
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