CASO CLiNICO

:ALERTA

FIEBRE REUMATICA!
A PROPOSITO DE TRES CASOS
DE COREA DE SYDENHAM

RESUMEN

La Corea de Sydenham (CS), manifestacién mayor, tardia, frecuentemente uni-
ca de la Fiebre Reumética (FR) y marcador de carditis, contintda afectando a
nuestra poblacion pediatrica pese a contar con los medios suficientes para
evitarla. Presentamos tres casos de CS como manifestacion de FR, con la pre-
sencia de carditis, atendidos en una sala de internacién de un hospital publico
pediatrico en el lapso de los afios 2014-2018. Es nuestra intencién advertir a la
comunidad médica sobre la importancia del tratamiento oportuno y completo
de las faringitis estreptocdcicas (grupos A, Cy G) a fin de evitar la FR.

PALABRAS CLAVE: corea de Sydenham, Fiebre Reumatica, pediatria, carditis.

ABSTRACT

Sydenham's Chorea (SC) - a late, major manifestation, frequently the unique
one of the Rheumatic Fever (RF), also indicator of a carditis- continues to affect
our pediatric population in spite of having the necessary means to avoid it.

We report three cases of SC as a manifestation of rheumatic fever, with the
presence of carditis, which were admitted and attended in a public pediatric
hospital between the years 2014-2018. It is our aim to warn the medical
community about the importance of a suitable and thorough treatment of
groups A-C-G streptococcalpharyngitis in order to avoid RF.
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INTRODUCCION

La Corea de Sydenham (CS), descripta por Thomas Sydenham en el afio 1686,
cuya clara asociacion con la fiebre reumatica (FR) pudo establecerse gracias
a Cheadle en el afio 1889, es un criterio mayor y manifestacion tardia de la
FR, que continda afectando a un nimero considerable de nifios en el mundo
entero, pese a contar con la antibioticoterapia efectiva contra el estreptococo
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beta hemolitico (EBH)'2. Es la causa mas comun de corea aguda adquirida en la infancia
y es el primer diagndstico que se debe considerar en un nifio con corea generalizada de
inicio agudo?.

La FR se produce por una respuesta inmune retardada ante una faringitis aguda por el
EBH. Las manifestaciones clinicas y su severidad dependen de la susceptibilidad gené-
tica de cada individuo, de la virulencia del organismo infectante y del medio ambiente.
La infeccion faringea inicia con la invasion del tracto respiratorio superior por parte del
EBH. Después de un periodo de incubacion de 2 a 4 dias, inicia una respuesta inflama-
toria aguda caracterizada por 3 a 5 dias de dolor de garganta, fiebre, malestar general y
cefalea. Solo un pequefio porcentaje de los pacientes que no han sido tratados apropia-
damente desarrollaran FR dos o tres semanas después de que ha pasado la faringitis
aguda. El uso apropiado de la penicilina durante la enfermedad acorta los dias de sinto-
mas y signos, reduce el riesgo de FR en un 90% y evita que el paciente se convierta en
reservorio. Las infecciones de piel por el EBH no conducen a FR.

La CS se presenta en 10-30% de los casos y se caracteriza por movimientos involunta-
rios de la cara y los miembros, debilidad muscular, trastornos del lenguaje y renquera.
Los movimientos involuntarios y la debilidad muscular pueden estar presentes en solo un
lado del cuerpo (hemicorea). Los nifios presentan trastornos psicolégicos, especialmente
trastorno obsesivo compulsivo, labilidad emocional, hiperactividad, irritabilidad y regre-
sién en el comportamiento. Es una manifestacion tardia que, a veces, es el Unico signo
de FR. El periodo de latencia es de varios meses. Puede recurrir hasta en un 32% de las
veces, por lo que no se sabe si son exacerbaciones de las manifestaciones neuroldgicas

0 nuevos ataques de FR®,
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Paciente nimero 1:

Nifia de 13 afios que inicia sintomatologia una semana antes de la consulta, con dificul-
tad en la marcha y movimientos anormales de los cuatro miembros, y alteraciones del
lenguaje acompafados de enuresis, alucinaciones auditivas y visuales. Como antece-
dente importante presentd siete dias previos faringoamigdalitis aguda sin tratamiento.
No presenta familiares con corea.

Examen neuroldgico: paciente atenta, bradipsiquica, con respuestas coherentes dificul-
tosas debido a la presencia de disartria y disquinesias orofaciales. Cuello en hiperexten-
sién con movimientos rotatorios espasmadicos de la cabeza; movimientos atetdsicos en
manos y coreicos en miembros superiores e inferiores que impedian la bipedestacion y
la marcha. Electroencefalograma normal. Resonancia nuclear magnética (RNM) de en-
céfalo con gadolineo normal. Ecocardiograma: insuficiencia mitral leve con insuficiencia
adrtica minima y funcién ventricular normal.

Resto del examen fisico normal. Estudios de laboratorio: como dato positivo se destaca
antiestreptolisina (ASTO) 735 UI/L, resto de los andlisis dentro de pardmetros normales.
Con diagndstico de CS'y carditis reumatica inicia tratamiento con penicilina G benzatinica
1.200.000 unidades cada 21 dias intramuscular (IM); acido valproico 1200 mg/dia. Se
observa mejoria clinica y se otorga alta hospitalaria a los 21 dias de internacion. Continda
en seguimiento con servicio de neurologia, reumatologia y cardiologia.
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Actualmente, a 4 afios del diagndstico, la paciente se encuentra sin sintomas neuroldgi-
cos pero ha abandonado el seguimiento cardiolégico.

Paciente nimero 2:

Nifia de 8 afios de vida que ingresa por movimientos involuntarios en todo el cuerpo.

El cuadro clinico habia iniciado hacia quince dias con inquietud, irritabilidad, agresividad,
labilidad emocional (siendo su maestra la primera en advertir dichos cambios), dificultad
para vestirse y movimientos involuntarios ritmicos en miembros superiores, a predomi-
nio de miembro superior derecho (que disimulaba agarrdndose la mano), miembro in-
ferior derecho y cabeza. Sin antecedentes familiares de corea, madre epiléptica. Refiere
haber cursado faringoamigdalitis no tratada en dias previos.

Al ingreso, la paciente se hallaba en regular estado general, licida, inquieta, con movi-
mientos coreicos, intermitentes, a predominio de miembro superior derecho; sin afecta-
cion en la marcha. Como dato positivo para destacar se auscultaba soplo sistélico au-
dible en mesocardio sin irradiacion a axila o espalda. Se realizan los siguientes estudios
complementarios. EEG: abundantes ondas lentas delta, hipervoltadas, ritmicas en aéreas
cerebrales posteriores, con ocasional generalizacion y ondas agudas intercalas; RNM de
encéfalo normal. Ecocardiograma: dilatacion leve de cavidades izquierdas, insuficiencia
mitral moderada y motilidad de ventriculo izquierdo conservada. Hisopado de fauces po-
sitivo para EBH grupo A, ASTO 648 Ul/L. Resto de los estudios de laboratorio normales.
Con diagndstico de CS'y carditis reumatica inicia tratamiento con penicilina G benzatinica
1.200.000 unidades cada 21 dias intramuscular (IM) y acido valproico 20 mg/kg/dia. Se
observa mejoria clinica y se otorga alta hospitalaria a los 14 dias de internacion. Continda
bajo seguimiento interdisciplinario.

Actualmente sin sintomas neuroldgicos, Ultimo ecocardiograma a 4 afios del diagndstico
presenta insuficiencia mitral leve con dilatacion leve de auricula izquierda e insuficiencia

tricuspide minima.

Paciente numero 3:

Nifio de 10 afios de edad que ingresa por presentar movimiento involuntarios que com-
prometen las manos y miembros superiores, boca y lengua, de una semana de evolucion.
Comenzdé hace una semana con dificultad en la escritura y para caminar. Ademas balbucea
y siente temblores en la boca. Como antecedente de importancia hace diez dias presentd
fiebre y odinofagia, sin consulta médica. No presenta antecedentes familiares de corea.

Al examen fisico presenta como dato positivo movimientos involuntarios en miembros supe-
riores e inferiores a predomino de hemicuerpo derecho, que le impiden escribir, movimientos
orales y linguales y disartria. Examen cardiovascular: soplo sistélico en mesocardio.

Se realizan los siguientes estudios: ASTO 871 UI/L, ERS 46 mm en la primera hora, hiso-
pado fauceal positivo para EBH grupo A; ecocardiograma: insuficiencia tricuspidea leve,
insuficiencia mitral leve e insuficiencia adrtica minima. RNM de encéfalo normal. Se indi-
ca tratamiento con penicilina benzatinica 1.200.000 Ul IM cada 21 dias, acido valproico
30 mg/kg/dia cada 8 h, &cido acetilsalicilico 500 mg cada 6 h y omeprazol 20 mg/dia y
reposo en cama. Con buena evolucion y mejoria clinica, se otorga alta hospitalaria. Conti-
nla en seguimiento ambulatorio con servicio de cardiologia y reumatologia.
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DISCUSION

La CS presenta una prevalencia de alrededor del 10%-30% en pacientes que padecen FR.
Ocurre entre cinco meses a un afo posteriores a padecer una infeccion faringea por EBH,
pudiendo ser la Unica manifestacion de FR (criterio suficiente para diagnosticarla) y cons-
tituirse en el Unico marcador de carditis'. Afecta igualmente a ambos sexos antes de la
pubertad y en una relacion 2-3/1 mujer/varon luego de la adolescencia, lo que sugiere fac-
tores hormonales en su patogenia, asi como también genéticos y ambientales’.

De patogenia inmune, mediada por anticuerpos contra la proteina M de la pared del es-
treptococo, que reaccionan en forma cruzada contra los ndcleos de la base o los circuitos
ganglio-talamo-corticales®®.

Desde el punto de vista clinico, se caracteriza por la presencia de hipotonia, movimien-
tos involuntarios de inicio abrupto, brusco, irregular y rapido, no estereotipados, prefe-
rentemente de cara y extremidades, de comienzo unilateral que se generalizan. Dichos
movimientos son precedidos, en un tiempo que varia entre quince dias a un mes, por
alteraciones psiquiatricas caracterizadas por cambios del comportamiento con labilidad
emocional, irritabilidad y psicosis'®.

El diagndstico de corea es clinico y se basa en la semiologia; en cuanto a la etiologia, si
bien la CS es la mas frecuente, deberian descartarse Lupus Eritematoso Sistémico, en-
fermedad de Wilson, tumores de nucleos de la base, accidente cerebrovascular, drogas,
como otros posibles diagndsticos?.

A fin de confirmar la etiologia estreptocécica para EBH de los grupos A, C y G, debemos
realizar en todos los casos hisopado de fauces (positivo en menos del 15% de las CS),
velocidad de eritrosedimentacion (ERS), antiestreptolisina-O (ASTO) y AntiDNasa B; la
primera frecuentemente normal al momento del diagndstico, y la segunda elevada has-
ta un aflo posterior al padecimiento. También pueden solicitarse anticuerpos contra los
nucleos subtaldmicos y caudado (ABGA ELISA), exdmenes no disponibles en nuestro
mediob. Los estudios de neuroimagen pueden mostrar en algunos casos aumento del
tamafio de los nucleos de la base en la resonancia magnética e hipermetabolismo estria-
tal con hiperperfusion en los nucleos basales?®®,

La corea frecuentemente se autolimita; cuando es invalidante, el tratamiento debe in-
cluir medicacion para los movimientos involuntarios (acido valproico, carbamazepina)
y demds manifestaciones neuropsiquiatricas (haloperidol, risperidona, inhibidores de la
recaptacion de serotonina), debiendo tratarse y prevenirse nuevas infecciones por EBH
con penicilina G benzatinica®*.

A pesar de contar con los medios para tratar efectivamente las faringitis estreptocdcicas,
esta complicacion neuroldgica tardia de la fiebre reumatica, que en la mayoria de los
casos va acompafiada de carditis, seria facilmente evitable realizando un diagndstico
etioldgico y tratamiento oportuno de las mismas®.

No solamente el grupo A del estreptococo seria responsable de la patogenia, sino tam-
bién los grupos Cy G, lo que obligaria también a su tratamiento'®.

Presentamos tres casos de pacientes con FR, que ocurrieron en el lapso de dos afios
(entre 2014-2018) en nuestro hospital, cuyo Unico motivo de consulta fue la presencia
de movimientos involuntarios y trastornos psiquiatricos. Es nuestro objetivo advertir a la
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comunidad médica sobre la importancia de la prevencién primaria de la Fiebre Reuma-
tica a través de la indicacién oportuna del hisopado de fauces y el tratamiento precoz y
adecuado de las faringitis estreptocdcicas a fin de prevenir la FR (carditis primaria o sus
recidivas) y la CS, afeccion muchas veces invalidante'.

Si bien el nimero de pacientes de nuestra muestra es escaso, debemos tener en cuenta
gue la CS es una enfermedad poco frecuente, y el hecho de haber asistido a tres nifios en
el lapso de dos afios en un hospital pediatrico nos alerta sobre el probable crecimiento

del nimero de pacientes con FR.
Tal como la literatura previamente citada lo indica:

« Prevalece en las mujeres en edad puberal y en varones prepuberales.

* Fue el Unico marcador de carditis con valvulopatia.

* No existi¢ el antecedente de reumatismo articular agudo.

* Fue confirmada la etiologia estreptocdcica por cultivos de fauces y ASTO elevada en los

tres pacientes.

* En todos los casos la corea fue precedida por trastornos psiquiatricos.
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