Dr. Vladimir Aroja Santos *, Dr. Rolando Troche Vasquez **

RECIBIDO: 30/08/2017
APROBADO: 04/10/2017

RESUMEN

El Lupus Eritematosos Sistémico es el paradigma del sindrome autoinmune
sistémico, cuya etiologia esta lejos de ser aclarada, aunque el conocimiento de
su patogenia ha avanzado en estos ultimos afos inexorablemente, como el de los
secretos mas ocultos del funcionamiento del sistema autoinmune. Es mucho mas
frecuente en mujeres (10:1) y suele presentarse en la adolescencia tardia y a los 50
afos, también es mas frecuente y grave en algunos grupos étnicos, en especial
afroamericanos e hispanos; su caracter crénico, su gran variedad clinica, sus
episodios de activaciones y remisiones, la presencia de numerosos anticuerpos
y la respuesta al tratamiento inmunosupresor son muestra de su naturaleza
autoinmune. Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino, de 38 afnos
de edad, de origen hispano, que debutd con serositis, y que respondié de forma
adecuada al tratamiento inmunosupresor instaurado.
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ABSTRACT

Systemic Lupus Erythematosus is the paradigm of systemic autoimmune syndrome,
whose etiology is far from being clarified, although the knowledge of its pathogenesis
has inexorably advanced in recent years, such as the most hidden secrets of the
functioning of the autoimmune system. It is much more common in women (10:
1) and usually occurs in late adolescence and at age 50, is also more frequent
and severe in some ethnic groups, especially African American and Hispanic; its
chronic nature, its great clinical variety, its episodes of activation and remission,
the presence of numerous antibodies and the response to immunosuppressive
treatment are indicative of its autoimmune nature. We present the case of a
38-year-old male patient of Hispanic origin, who debuted with serositis, and who
responded adequately to the immunosuppressive treatment instituted.

Keywords: systemic lupus erythematosus, male, immunosuppressants.

INTRODUCCION

Las primeras descripciones de lupus
datan de los siglos XV y XVI y se referian
a unas lesiones ulcerativas faciales
similares a la mordedura de un lobo;
sin embargo, recién en el siglo XX en

1948 desde la descripciéon de las células
LE, la deteccidon de los anticuerpos
antinucleares (ANA) y el AntiDNAen
1957, los anticuerpos antifosfolipidicos
en 1980 y los AntiENA (anticuerpos
dirigidos contra antigenos extraibles
del ndcleo), se ha faciltado tanto el
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conocimiento de la enfermedad como
la manera de identificar y clasificar a los
enfermos .

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES)
es una enfermedad relativamente
frecuente y de distribucidn universal,
en Europa la prevalencia varia entre
17.7-27.7 casos por 100.000 habitantes,
es mas frecuente en asiaticos,
afroamericanos e hispanos, siendo
mas grave en estos 2 ultimos grupos
etarios, la relacibn mujer/varén es
10/12. En el LES masculino existe una
mayor incidencia del lupus discoide
y de serositis como manifestacion
clinica inicial, mientras que durante la
evolucion de la enfermedad son menos
frecuentes la artritis y la erupcidon
malar. La incidencia de enfermedad
renal, manifestaciones neuroldgicas,
vasculitis y trombocitopenia es similar
entre mujeres y hombres, no existen
diferencias seroldgicas entre ambos
sexos 8.

CASO CLINICO

Paciente de 38 afos de edad
que ingreso al Servicio de
Reumatologia del Hospital de Clinicas
Universitariotransferido del Servicio de
Neumologia del Instituto Nacional del
Torax (INT)con los diagndsticos iniciales
de serositis y edema generalizado,
tras realizar diagnosticos diferenciales
de dichas manifestaciones clinicas
(descartandose tuberculosis, neumonia
de origen bacteriano, patologia
cardiaca y enfermedad renal croénica),
se concluyd en el diagndstico de LES
con compromiso renal y de serosas en
base a los criterios clasificatorios SLICC
2012 '. Se inicid tratamiento diurético
con furosemida 40mg IV cada dia con
buena respuesta ademas de valoracion
por Reumatologia para determinar
nivel actividad e iniciar tratamiento
inmunosupresor. Tras revaloracion
clinica por nuestro servicio se evidencio
un cuadro clinico de 3 meses de
evolucion, con la aparicion progresiva
de aumento de volumen en miembros
inferiores, que obedecia el decubito,
ascendente, disnea clase funcional ll alll,
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que no llegaba a la ortopneay finalmente
disminucidon de la agudeza visual sin
causa aparente. Al examen fisico
destaco vision solo a cuenta dedos, con
desprendimientos de 30 a 50 cabellos
a la maniobra de traccioén, alopecia no
cicatrizar, cabello fragil y quebradizo
(Figura N° 1), con persistencia del
edema facial y en miembros inferiores,
lesiones erosivas con costras hematicas
en fosas nasales bilateral. (Figura N°:
2). Cardiopulmonar y abdomen sin
particularidades, llamo la atencion el
aumento de volumen en miembros
inferiores asimétrico a predominio del
lado izquierdo, con edema y godet
(+++), Homans y Olow negativos. (Figura
N°: 3).Ante la sospecha de compromiso
oftalmoldgico se solicita valoracion por
oftalmologia, quienes evidencian Ila
presencia de vasculitis secundaria en
ambos ojos, desprendimiento de retina
en ojo izquierdo y con la presencia de
exudado seroso (cuerpos citoides),
solicitando angiografia con fluoresceina,
donde se confirman dichos diagndsticos
(Figura N°:4). Ademas ante la sospecha
de trombosis venosa profunda en
miembros inferiores se solicita ecografia
doppler, la misma que se confirma
(Figura N° 5).

ESTUDIOS DE LABORATORIO

Hemograma: anemia moderada
normocitica normocromica (Hb:
11.89%), sin leucopenia ni linfopenia,
plaquetas normales. Quimica
sanguinea: creatinina, urea, electrolitos
normales, Reactantes de fase aguda:
VSG 96 mm la 1° hora, PCR normal.
Examen de orina: hematies 5 a 8 por
campo, leucocitos 15 a 25 por campo,
bacterias escasas. Urocultivo: negativo.
Proteinuria de 24 hrs 0.06 g/24hrs.
Perfil inmunolégico: ANA 1/160 patron
periférico, C3: 0.380 g/l, C4:< 0.078 g/l
consumidos, AntiDNAds> 1.000 Ul/ml,
anticuerpos antifosfolipidicos:anti beta 2
glicoproteina 1 IgM: 35.97 U/ml elevado.
En la tabla N°1y N° 2 se encuentran los
criterios clasificatorios de SLICC 2012
para LES y los criterios para Sindrome
Antifosfolipidico Sidney 2006.
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Figura N° 1 Figura N° 3
Alopecia no cicatrizal, cabello fragil y Aumento de volumen asimétrico en
quebradizo miembros inferiores con févea (+++)

Figura N° 4

Ecodoppler de Mil con trombosis
venosa profunda en todo el sistema
venoso profundo

Figura N° 2
Erosiones con costras hematicas en
fosa nasal derecha a la rinoscopia

Figura N° 5
OD: Atrofia de epitelio pigmentario
de retina. OIl: Atrofia de epitelio
pigmentario y desprendimiento de
retina

Rev Med La Paz, 23(2); Julio - Diciembre 2017 31



Casos Clinicos

Cuadro 1
Criterios clasificatorios de LES -
SLICC 2012, las cursivas muestran
los criterios que cumplia el paciente

Criterios clinicos

Criterios
inmunoloégicos

1.Lupus cutaneo
agudo

9.Anemia hemolitica

2.Lupus cutaneo
cronico

10.Leucopenia
Linfopenia

3.Alopecia

11.Trombocitopenia

4.Ulceras orales o
nasales

12.AntiDNAds

5.Afectacion articular

13.Anti-Sm

6.Serositis

14.Antifosfolipidico

7 .Afectacion renal

15.Complemento bajo

8.Afectacion
neurologica

16.Cooms directo (+)

17. ANA

Cuadro2
Criterios de Sidney 2016 para SAF

Criterios clinicos

Trombosis vascular: uno o mas episodios de
trombosis arterial, venosa o de pequerios vasos
en cualquier tejido u érgano. La trombosis
requiere confirmar de una forma objetiva -por
una prueba de imagen o histopatologica-. Para
la confirmacién histopatoldgica, la trombosis
debe estar presente sin una evidencia
significativa de inflamacion.

Morbilidad en el embarazo: 1. Una o

mas muertes fetales no explicadas de feto
morfoldégicamente normal mas alla de la
semana 10 de gestacion. La morfologia
normal necesaria necesita confirmarse
mediante ecografia u tras una exploraciéon
directa fetal o 2. Uno o mas partos
prematuros de un neonato con morfologia
normal antes de la semana 34 de gestacion
debido a eclampsia o pre-eclampsia o 3.
Tres o mas abortos espontaneos antes de la
semana 10 de gestacion sin anormalidades
morfolégicas u hormonales maternas.

Criterio de laboratorio

1. Anticoagulante lupico en plasma en

2 0 mas determinaciones con al menos 12
semanas de diferencia. Anticoagulante lupico
debe detectarse de acuerdo a las guias
internacionales de la Sociedad Internacional
de Trombosis y Hemostasia.

2. AnticardiolipinalgG e IgM en suero o
plasma, presente a titulos medios o altos.

3. Anticuerpos anti B2GP1 IgG elgM en
suero o plasma en 2 o mas ocasiones con al
menos 12 semanas de diferencia.

Se considera SAF si esta presente al menos 1
criterio clinico y 1 de laboratorio.

Las letras cursivas nuestras los criterios

que cumplia el paciente.
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Tras utilizar el Score de Actividad
SELENA-SLEDAI se evidencia gran
actividad de la enfermedad, ademas

de compromiso renal (hematuria,
leucocituria AntiDNAds alto,
complementos bajos), posiblemente

estadio Ill y compromiso oftalmoldgico
iniciandose pulsos de metilprednisolona
1g/dia por 3 dias, luego prednisona 1mg/
Kg/peso/diay ciclofosfamidalg/mes por
6 mesescomo terapia de induccioén, con
remision de la enfermedad; por el SAF
se inicid heparina sdédica IV y warfarina
con controles de INR por parte de
Hematologia; paralelamente se inicid
profilaxis con isoniazida 5mg/Kg/peso/
dia para tuberculosis sin presentar
reacciones adversas.

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas en
el presente caso son diversas
presentandosecon:serositis,alopeciano
cicatrizal, ulceras nasales,compromiso
renal y oftalmolégico. No se evidencio
el eritema en alas de mariposa ni artritis
que son las 2 manifestaciones clinicas
mas frecuentes del LES. El compromiso
seroso es variable entre 38% a 89%
dependiendo el método que se utilice
(clinico o imagenoldgico), el derrame
pleural es la manifestaciéon pulmonar
mas frecuente, generalmente leve
y unilateral, siendo sus diagndsticos
diferenciales procesos infecciosos,
trombo embolismo pulmonar,
insuficiencia cardiaca congestiva vy
tumores malignos, el liquido es de tipo
exudativo °. La alopecia no cicatrizal es
frecuente en un 40%, el pelo lupico se
caracteriza por una alternancia entre
alopecia con sectores de crecimiento
con cabello fragil. Las ulceras orales
y/o0 nasales son frecuentes en un 45%
generalmente indoloras e irregulares,
que indican actividad de la enfermedad
4. La nefritis lupica se presenta se
presenta en un 30% a 50% durante el
curso de la enfermedad y en un 25%
al inicio de la misma, es indudable que
la etnia y la regidn geografica influyen
en su apariciéon y pronostico, siendo
los hispanos y los afro descendientes
los mas vulnerables, en general resalta
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el dafo glomerular pero todas las
estructuras renales pueden afectarse*.
La expresion clinica del compromiso
renal es variable desde sedimento
patoldgico aislado, sindrome nefrético,
sindrome nefritico con o sin alteracion
de la funcién renal. La biopsia es la
prueba de oro para valorar la actividad
renal ©, lamentablemente nuestro
hospital no realiza con frecuencia dicho
procedimiento por multiples factores
predominando el socio-econémico.
Sin embargo por el complemento bajo,
antiDNA alto, hematuria, leucocituria y
edema en MM clasificamos al paciente
con una nefritis lupica posiblemente
estado lll 23, En relacién al compromiso
ocular son multiples las alteraciones que
disminuyen la agudeza visual pudiendo
afectarse cualquier estructura del globo
ocular, en este caso la disminucion de la
agudeza visual se debi6 a la retinopatia
oclusiva y desprendimiento de retina
datos que también muestran actividad
de la enfermedad, la retinopatia
se encuentra en un 3% a 28% de
los casos, siendo una vasculopatia
mediada por inmunocomplejos la que
ocasiona degeneracion fibrinoide vy
necrosis de la pared, misma que se
caracteriza por exudados algodonosos

REFERENCIAS

(cuerpos citoides), la retinopatia
oclusiva severa se relaciona con SAF,
la retinopatia proliferativa precede
hasta en un 72% a la hemorragia del
vitreo y desprendimiento de retina®.
El SAF al ser un desorden trombotico
autoinmune esta asociado al LES en un
12% a 34% en un lapso de 20 anos ~.
Nuestro paciente posee criterios clinicos
y laboratoriales que son altamente
sensibles pero poco especificos
con un intervalo de 12 semanas 7, la
trombosis venosa profunda es la forma
mas frecuente de presentaciéon en un
32% 7. La ciclofosfamida es el farmaco
de eleccibn para el compromiso
renal y oftalmoldégico, con ciclos de
1g mensuales por 6 meses (fase de
induccion), continuando con azatioprina
2mg/Kg/dia o micofenolatomofetil 1 o 2
g/dia (fase de mantenimiento).

CONCLUSIONES

EL LES tiene una variedad de
manifestaciones clinicas y su frecuencia
en el sexo masculino es excepcional.

Es una patologia que tiene que ser
manejada de forma multidisciplinaria
segun su forma de presentacion,
siendo el Reumatdlogo su médico de
cabecera.
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