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Resumen
Presentamos el caso de escolar femenina, que debuta con colecistitis y pancreatitis aguda como manifestación inicial del 
lupus eritematoso sistémico. Consulta por �ebre de origen por determinar e hiporexia.  Por la persistencia de la �ebre, 
pérdida de peso y manifestaciones sistémicas se sospecha de una  Enfermedad Autoinmune, con�rmando el diagnóstico 
de LES con ANA y antiDNA positivos.
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Abstract:
We present the case of a school-aged female, who presents with acute cholecystitis and acute pancreatitis as the initial 
manifestation of systemic lupus erythematosus. She  consults with fever of unknown origin and hyporexia. Due to 
persistent fever, weight loss and systemic manifestations, Autoimmune Disease is suspected, con�rming the diagnosis of 
SLE with positive ANA and anti-DNA with which the diagnosis of SLE was made. 
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Introducción
El lupus eritematoso sistémico (LES) es un síndrome 

inmunomediado en el cual la respuesta inmune es contra antígenos 
no especí�cos del organismo, afectando a prácticamente a todos 
los órganos de la cavidad abdominal.1

Afecta predominantemente el sexo femenino entre los 20 y 40 
años. Sin embargo, en el 10% al 15% de los pacientes, el diagnóstico 
se establece por primera vez durante la infancia. En estos pacientes 
con LES dé inicio en la edad pediátrica, se ha  reportado que los 
síntomas iniciales son más graves que en los adultos, en el que casi 
todos los órganos pueden estar involucrados  con una amplia gama 
de manifestaciones clínicas. 2

 
La manifestación gastrointestinal suele ser leve, pero la afectación 

de la vesícula biliar es un evento poco común. La colecistitis aguda 
(CA) y pancreatitis son complicaciones muy aras del LES y  es aún 
más rara como presentación inicial. Se han reportado varios casos 
de CA como complicación del LES, sin embargo, son pocos los 
casos en donde se presenta como manifestación inicial.3,4

Durante el curso de las enfermedades autoinmunes sistémicas, 
uno de los órganos que puede afectarse es el hígado. Debido a esto 
es de vital importancia para el clínico estar atento al desarrollo de 
estas manifestaciones y tratar de realizar el diagnóstico diferencial, 
teniendo en cuenta que muchas de las enfermedades autoinmunes  
pueden tener manifestaciones hepáticas, a pesar de no estar incluidas 
dentro de los criterios diagnósticos para LES.  Presentamos este caso 
para mostrar la importancia de la sospecha diagnóstica precoz 
debido a la excelente respuesta al tratamiento adecuado. 

Caso clínico
Femenina de 10 años, sin antecedente patológicos previos, ingresa 

con antecedente de un mes de evolución de �ebre sin predominio de 
horario, asociado a pérdida de peso, hiporexia y debilidad generalizada. 
Inicialmente tratada con acetaminofén sin mejoría, por lo cual es referida. 

Evaluada por el servicio de Gastroenterología 1 semana posterior a 
su ingreso por síntomas de disfagia y pobre tolerancia a sólidos y 
alteración de pruebas de función hepática (tabla 1) asociado a �ebre 
origen por determinar (Temperatura>38.3°C), intermitente. No hay 
historia de pérdidas gastrointestinales (niega vómitos y diarrea). A la 
valoración inicial, paciente bajo peso severo, decaída, con tinte 
ictérico de tegumentos y escleras. Áreas de alopecia frontal, con 
dermatitis seborreica en cuero cabelludo. Datos de gingivoestomatitis 
a nivel de encías, sin úlceras orales. Abdomen blando, depresible, no 
distendido, no visceromegalia. 

Con estos hallazgos se comenzó abordaje de paciente con 
�ebre origen por determinar y hepatitis asociados con 
pérdida de peso.  Inicialmente dentro de los paraclínicos 
llamó la atención tendencia a leucopenia, elevación de 
enzimas hepáticas con predominio de la TOA, elevación de 
GGT. Ultrasonido abdominal realizado al ingreso reportaba 
hepatomegalia leve difusa.  

Por evidencia bioquímica de enfermedad biliar (elevación 
de GGT, fosfatasa alcalina, alteración de enzimas hepáticas), 
se realizó colangioresonancia descartándose colangitis 
esclerosante, se reporta engrosamiento de pared vesicular, 
colecistitis. Figura 2. Se cubrió con ceftriaxona.

Se realiza control ultrasonográ�co por hallazgos de colecistitis 
reportados en colangioresonancia, en la cual se reporta 
hepatoesplenomegalia, ascitis moderada, colecistitis aguda, cabeza 
de páncreas prominente e hipoecoica. 

Dentro del abordaje por síntoma de disfagia fue solicitada serie 
esofagogastroduodenal la cual se reportó sin hallazgos patológicos.  
Dos semanas posteriores a su ingreso, por hallazgos previos se 
realizó control  de enzimas hepáticas evidenciándose datos de 
colestasis, con niveles de lipasa y amilasa elevados.

Fig 2.Colangioresonancia: Engrosamiento de pared de vesícula biliar.
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Cursó con datos de anemia hemolítica, reticulocitosis y Coombs 
positivo, con neutró�los vacuolados, policromato�lia moderada, 
anisocitosis marcada, poiquilocitosis moderada, dianocitos, 
esquizocitos, eliptocitos, queratocitos y punteado basó�lo. 
Alteración de per�l de coagulación, con prolongación de INR. 
Electroforesis de Hemoglobina “AA”.  (tabla 1). 

Paciente con compromiso sistémico, a nivel gastrointestinal 
clínicamente con ictericia, datos bioquímicos de colestasis, 
radiológicamente con colecistitis y pancreatitis leve. A nivel 
hematológico con anemia hemolítica, leucopenia, neutropenia. 
Hipocomplementemia. Debilidad generalizada y con deterioro 
clínico. 

A pesar de cobertura antibiótica con persistencia de picos 
febriles intermitentes, lo que nos hace sospechar de enfermedad 
autoinmune de base. Recibimos resultado de ANA positivo 1:320, 
con este resultado se solicitó niveles de antidsDNA  resultando 
positivo. 

Se buscó compromiso a nivel renal, encontrándo proteinuria en 
rango nefrótico (relación proteína/creatinina en orina al azar en 3). 
Anticuerpo anti músculo liso, antimitocondrial, parietales 
gástricos negativo. Evaluaciones por cardiología y oftalmología, 
sin hallazgos patológicos.

A los 27 días intrahospitalarios se comenzó con pulsos con 
corticoide, metilprednisona a 30 mg/kg día en 3 dosis y continúo 

con prednisona a 1mg/kg/día con lo cual cedió la �ebre (curva 
térmica, grá�co 1), presentando mejoría progresiva de estado 
general, descenso de enzimas hepáticas. Se con�rma diagnóstico 
de Lupus eritematoso sistémico juvenil con pancreatitis y colecistitis 
asociadas. 

Biopsia renal reportó: Nefritis lúpica clase IV. Glomerulonefritis 
proliferativa mensangial global endocapilar difusa (más del 50% de 
los glomérulos con proliferación extracapilar en 2/30 glomérulos) 
�gura 3. Con este hallazgo se agrega al manejo terapia 
inmunosupresora con ciclofosfamida intravenosa. 
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Discusión
El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad 

sistémica que afecta al 10-15% de los niños y adolescentes. En 
estos pacientes de inicio en la infancia, los síntomas iniciales son 
generalmente más graves, con nefritis más agresiva, afectación 
neurológica y hematológica. La incidencia de afectación 
abdominal varía del 8% al 40% de los pacientes con LES dé inicio 
adulto,  pero ha sido considerado previamente solo en dos series 
pediátricas.5,6,7 Esta entidad es conocida como la gran imitadora, 
ya que la enfermedad comparte características con muchas otras 
enfermedades autoinmunes y,  especialmente cuando la 
erupción malar clásica está ausente como en nuestro caso, 
diagnosticarla puede ser un desafío. Los pacientes que son 
diagnosticados con LES deben cumplir con 4 o más de los 
criterios de clasi�cación del Colegio Americano de Reumatología 
para LES (Tabla 2)5 .

El hígado no es considerado un órgano blanco dentro del 
componente sistémico del LES a pesar que su compromiso ha 
sido bien documentado en las últimas décadas. Las alteraciones 
del per�l hepático por lo general son leves (< 2 veces el límite 
superior de lo normal y estas son, principalmente, elevaciones de 
aminotransferasas y fosfatasa alcalina como ocurrió en el caso 
que presentamos. 8

Las pruebas de función hepática pueden ser anormales en hasta 
el 50% de los pacientes con LES en algún momento de la evolución 
de la enfermedad y es importante determinar si esta alteración es 
atribuible al LES una vez excluidas otras causas como: condiciones 
asociadas de hepatotoxicidad (normalización de pruebas con la 
suspensión de medicamentos potencialmente tóxicos), esteatosis 
hepática inducida por fármacos, hepatitis virales (VHA, VHB, VHC, 
VHE, citomegalovirus, virus de Eptein-Barr, virus de la 
inmunode�ciencia humana), hepatitis autoinmune (HAI), cirrosis 
biliar primaria(CBP) y colangitis esclerosante primaria.9

La hepatitis lúpica es una manifestación distinta que se 
presenta entre 6,1 a 24,5% de los pacientes con lupus. Su  
presentación clínica es usualmente asintomática con un curso 
subclínico, que muestra una �uctuación paralela a la actividad 
del LES y en ocasiones simula una hepatitis viral aguda, siendo 
una entidad relativamente benigna sin progresión a enfermedad 
hepática terminal. 

Los criterios actuales para el diagnóstico de hepatitis lúpica 
incluyen: 

- Patología hepática consistente con hepatitis crónica activa.
- Ausencia de hepatitis viral.
- ANA positivos.

Otras manifestaciones descritas son: �ebre, artralgias, malestar, 
pérdida del apetito e ictericia, como característica particular muchos 
signos típicos del LES (ej.: brotes, compromiso orgánico) están 
típicamente ausentes. 8  Diferenciar la hepatitis asociada al lupus y la 
HAI es un reto diagnóstico debido a que pueden tener características 
clínicas y serológicas que se sobreponen, la histología nos permite 
distinguir entre estas dos entidades, ya que la in�amación periportal y 
necrosis segmentaria con densos in�ltrados linfoides son 
característicos de la HAI. Mientras que la in�amación leve lobular sin 
necrosis segmentaria predomina en el LES.  Durante los brotes de 
actividad lúpica el dolor abdominal se presenta entre 10% y 40%;  
principalmente por fenómenos vasculíticos, y sus complicaciones: 
isquemia intestinal,  necrosis intestinal, perforación ileal o colónica, 
pancreatitis necrotizante y en ocasiones, la colecistitis acalculosa10. 
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Otras causas de dolor abdominal en niños con LES,  incluyen 
fenómenos trombóticos a nivel mesentérico y hepático 
principalmente5. En este caso se sospechó inicialmente 
colangitis esclerosante por evidencia bioquímica de 
enfermedad biliar (elevación de GGT, fosfatasa alcalina, 
alteración de enzimas hepáticas), reportándose dentro de los 
hallazgos colangiográ�cos solo engrosamiento de pared 
vesicular, colecistitis. 

La pancreatitis  es una manifestación inicial poco común de 
LES y ocurre en aproximadamente el 5% de pacientes, a 
menudo secundarios a vasculitis. A diferencia de la enteritis 
lúpica, la pancreatitis lúpica, incluso en pacientes bajo terapia 
con esteroides, generalmente es sintomática y casi siempre se 
presenta de forma aguda, generalmente con un brote que 
participan múltiples órganos.1 En este caso la paciente 
presentaba alteraciones bioquímicas de enzimas pancreáticas 
y clínicamente pobre tolerancia a vía oral y vómitos 
posprandiales asociado a ictericia generalizada. 

Las manifestaciones hematológicas presentes en este caso 
(anemia hemolítica, leucopenia y neutropenia) concuerdan 
con la literatura. Las citopenias son comunes en más del 50% 
de pacientes, presentando una disminución en al menos una 
línea celular. La leucopenia leve (recuento de glóbulos 
blancos 3,000 - 4 000 / mm3) es la manifestación 
hematológica más común, y generalmente se debe a 
linfopenia (<1500 células / mm3) y con menor frecuencia 
neutropenia. Mientras que la linfopenia persistente puede 
ser una característica de enfermedad activa, la neutropenia es 
más frecuentemente un resultado del tratamiento (por 
ejemplo, durante el tratamiento con ciclofosfamida). La 
anemia puede tomar cualquier forma: anemia crónica, 
normocítica, normocrómica; anemia por de�ciencia de hierro 
o anemia hemolítica con Coombs positivo.4

Las complicaciones digestivas del lupus se han asociado 
con la presencia de anticuerpo anti fosfolípido que favorece 
una microangiopatía trombótica. Se recomienda en estos 
casos completar  los estudios para el diagnóstico de 
síndrome antifosfolípidos y ofrecer un manejo adecuado con 
anticoagulación si son positivos.  A pesar de que inicialmente 
esta paciente mostraba manifestaciones mínimas renales 
(trazas de albúmina en orina, con proteinuria progresiva), 
presenta compromiso importante, con  lesiones de nefritis 
clase IV (proliferación difusa) descritas como las más 
frecuentes y severas en LES.

Los pacientes con estas lesiones proliferativas tienen mayor 
riesgo de enfermedad renal terminal, y por lo tanto deben ser 
tratados con agresiva inmunosupresión con el �n de evitar este 
resultado. Consideramos de importancia que el clínico analice 
la heterogenicidad de las manifestaciones en LES pediátrico ya 
que el diagnóstico adecuado y temprano es básico para evitar 
complicaciones mayores.
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