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RESUMEN

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, multisistémica, episddica que puede llegar a ser fatal. Su sintomatologia variable y presen-
taciones atipicas hacen de esta patologfa un reto diagndstico.Se reporta el caso de una paciente mujer de 31 afios con antecedente de teratoma de ovario, que refiere
desde hace 9 meses la sensacion de plentud epigastrica y distension abdominal compatible con ascitis, acompariada de baja ponderal de peso. El diagnstico riguroso
que incluy6 pruebas de laboratorio, de imagen y de liquido ascitico, descarté la etiologia neopldsica; llegando a concluir que LES erala causa de estas manifestaciones.
Debido ala demora en el diagndstico y pese a que se inicié tratamiento esteroideo, la presentacion de una respuesta desfavorable al tratamiento y una infeccién inter-
currente influyo en el desenlace fatal, lo que nos hace considerar la presentacion de este caso.
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FAILURE IN TREATMENT OF SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN A YOUNG PATIENT: CASE REPORT

ABSTRACT

Systemic Lupus Erithematosus (SLE) is an autoimmune, multisystem and episodic disease that’s potentially fatal. Its multiple and atypical clinical presentations make this
pathology a challenging diagnosis. We report the case of a 31-year-old female patient with a history of ovarian teratoma, who presents with a 9-month epigastric fullness sen-
sation and abdominal distention consistent with ascites, along with weight loss. Rigorous diagnosis included laboratory tests, imaging and ascitic fluid analysis that ruled out
a neoplastic etiology; concluding SLE as the cause of these. Due to diagnostic delay and even though the patient was initiated on steroid treatment, an unfavorable response

and intercurrent infection came to a fatal outcorme, what makes us consider this a case worth presenting.
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INTRODUCCION

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una patologia au-
toinmune, multisistémica, de evolucion crénica y presenta-
ci6n episodica; caracterizada por inflamacion vascular y del
tejido conectivo, ademas de la presencia caracteristica de
anticuerpos antinucleares (ANA) '. Esta patologia tiene una
prevalencia de 20 a 150/100.000 habitantes y puede aparecer
a cualquier edad afectando principalmente a mujeres jovenes
en edad fértil 2.

La manifestacion clinica del LES es heterogénea con sintomas
generales inespecificos y manifestaciones comunes como
afeccion articular, cutinea, renal, serositis, incluso afeccion
del sistema nervioso central y en ocasiones trombosis . El
diagnéstico de LES se basa en las manifestaciones clinicas, asi
como en parametros serologicos como los ANA, en particu-
lar los anticuerpos contra dsDNA *.

En relacion al prondstico, este depende del 6rgano afectado, la
actividad de la enfermedad y las comorbilidades; ademas tiene
relacion directa con el enfoque terapéutico individualizado *.

El manejo del LES debe de ser individualizado, teniendo con-
trol de los sintomas, presentacion de enfermedad y adherencia
al tratamiento °. El tratamiento consiste en el uso de corticoides,
inmunomoduladores convencionales (antipalidicos de sinte-
sis, metotrexato, etc.) y de inmunosupresores ”.

Ultimamente se ha agregado la terapia bioldgica, donde beli-
mumab es el tinico agente aprobado ®.

A continuacién presentamos un caso clinico de una paciente
con LES que no responde favorablemente a lineas de manejo
terapéutico recomendadas en la literatura.

CASO CLINICO
Se trata de una paciente de 31 afos de edad, sexo femenino,

raza mestiza, sin antecedentes familiares relevantes, que refie-
re ooforectomia bilateral por un teratoma de ovario. Acude
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al servicio de Medicina Interna por presentar desde hace 9
meses sensacion de plenitud epigastrica con distension abdo-
minal persistente y progresiva, concomitante con una pérdida
de peso de 13,6 Kg aproximadamente en un lapso de cinco
meses y anorexia.

Al examen fisico de ingreso la paciente presentaba piel y con-
juntivas palidas, acompaniado de diaforesis, con signos vitales
estables, peso de 62 Kg, talla 1,52 m. A la inspeccion del ab-
domen se observa globuloso, sin presencia de masas, a la per-
cusion, se escucha matidez abdominal declive, doloroso a la
palpacion profunda, presencia de gran distension abdominal
y onda ascitica positiva. No se encontraron otras alteraciones.

Se le realizd estudios para descartar una posible neoplasia
debido a los antecedentes y la pérdida de peso progresiva. El
hemograma mostré una anemia microcitica, hematocrito
disminuido, leucopenia; las transaminasas y reactantes de fase
aguda sin alteraciones y la serologia del VIH con resultado ne-
gativo (Tabla 1). Los exdmenes de funcién renal (urea y creati-
nina), resultaron normales . En el examen de proteinas séricas
se encontrd un descenso en la albumina sérica (Tabla 2).

Tabla 1. Eximenes de Laboratorio

Examen Resultados Valor referencial
Leucocitos 460x10n/ul  4.40-10.00 x10n/ul
Hemoglobina 9.7 g/dl 12-15g/dl
Hematocrito 29.1 % 36.0-45.0 %

Urea 17 mg/dl 17-43mg/dl
Creatinina 0.33 mg/dl 0.1-0.7mg/dl
Albtimina sérica 23 g/dl 2.75-35g/dl

Considerando la posibilidad de hepatopatias, cardiopatias y
carcinomatosis peritoneal, especialmente de ovario, pancreas
y tubo digestivo. Se realizé una tomografia téraco abdominal,
que reporté implantes neoformativos subdiafragmaticos no
captadores de contraste y liquido ascitico en cavidad abdomi-
nal, en consecuencia se solicitaron marcadores tumorales, en
especial el CA-125 (63.58 U/mL), que resultaron negativos, y
la realizacion de una paracentesis que reportd liquido asciti-
co no sugerente de malignidad, con un Indice de Gradiente
Albiimina Sero-Ascitica (GASA) menor a 1,1, que facilito la
exdusion de las patologfas anteriormente mencionadas (Tabla 2).

Tabla 2. Recuento celular y Gradiente Albtimina

Sero-Ascitica(GASA).

Recuentocelular ~ Resultados  Valor Referencial

yGASA

Polimorfonucleares 50% 0-25%
Albtminasérica 2.3 g/dl 27535 g/dl
Albtimina de 15g/dl 0.0-18g/dL

liquido ascitico

GASA 0.8 <1,1

Al final de un exhaustivo estudio, se determiné que la principal
causa delaascitis era de origen nefrético. Seempezd a tratar la cau-
sa presuntiva, con mejoria transitoria. Sin embargo, en un lapso de
tres mesesla paciente present6 un deterioro progresivo; la ane-
mia persistia (11.9 g/dl), ademas de leucopenia y trombocito-
penia (40-50x103/ul ). En cuanto al perfil renal, los valores de
urea y creatinina, que al inicio fueron normales, manifestaron
alteraciones propias de la insuficiencia renal. (Tabla 3)

Tabla 3.Exdamenes de Laboratorio luego de 3 meses.

Examen Resultados Valor referencial
Leucocitos 1.08x10n/ul  4.40-10.00 x10n/ul
Hemoglobina 11.9¢g/dl 12-15g/dl
Hematocrito 34.7% 36.0-45.0 %
Volumen 81.81L 83-97fL
corpuscular medio
Concentracion 84.3 g/dl 32-36g/dL
corpuscular media
Plaquetas 5040x10n/ul  150.000-400.000
x10n/ul
Urea 115 mg/dl 17-43mg/dl
Creatinina 345 mg/dl 0.1-0.7mg/dl

El compromiso hematoldgico se traté con factores estimulan-
tes de colonias de granulocitos, presentando mejoria tempo-
ral; no obstante, la paciente continué con leucopenia.

Debido al deterioro de la paciente, la persistencia de la asci-
tis abdominal y el compromiso hematoldgico, se establecid
el diagnostico presuntivo de LES el cual fue confirmado con
examenes inmunoldgicos y segun los criterios de la American
College of Rheumatology (ACR). La paciente debuto con as-
citis por poliserositis, nefropatia lipica manifestada con pro-
teina en orina de 24 horas,, afectacion hematoldgica, compro-
miso inmunoldgico (Anti-DNA nativo y Anti-Sm positivos),
presencia de anticuerpos antinucleares (ANA) e hipocomple-
mentemia C3 y C4. (Tabla 4).
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Tabla 4. Exdmenes serologicos

Examen Resultados _ Valor Referencial
ANA 1/320 >1/160
Anti-DNA 1/80 >1/10
nativo
Anti-Sm 36.9 U/mL <25U/mL
Proteina en orina 1000 mg/dia <80 mg/dia
de 24 horas
C3 25,7 mg/dL 75-135mg/dL
C4 3.97 mg/dL 12-75 mg/dL

Una vez establecido el diagnostico, se procedié a realizar una
biopsia renal, para evaluar el compromiso de los rifiones y
clasificar la nefropatia ltpica. El departamento de anato-
mopatologia reportd glomerulonefritis ltipica membranosa
(Clase V), y se inici6 tratamiento con 250 mg de cloroqui-
na, lo que no dio los resultados esperados. Ante la falta de
respuesta a la cloroquina, se procedi6 al tratamiento con
inmunosupresores; bolos de prednisona de 1g/dia por tres
dias, seguido de prednisona 0,5 a 1mg/kg/dia durante 3 a
4 semanas, mas pulsos de Ciclofostamida de 750 mg/m2.

Una vez instaurado el tratamiento y objetivindose una apa-
rente mejora, se decide el alta de la paciente, a pesar de la
persistencia de ascitis (perimetro abdominal de 95cm).A los
ochodiasacudea control por consulta externacon unrecuen-
to de globulos blancos de 3000/, se suspende la cuarta dosis
de ciclofosfamida y se receta Filgastrim (Factor estimulante
de colonias). Acude para un nuevo control, 8 dias después,
deshidratada con placas blanquecinas en la cavidad oral con
una TA: 90/60mmHg, FC: 160 latidos/min, FR: 26 respira-
ciones/min, glébulos blancos: 0.350/pl, Hb: 7,8 g/dl, plaque-
tas: 6.400/p, hiponatremia, hiperpotasemia y deterioro renal;
porlo que se decide su ingreso por un cuadro de sepsis severa.

Durante su hospitalizacién permanece en mal estado ge-
neral, con hipotensiéon que no responde a vasopresores,
oligoantrica con elevacion progresiva de creatinina, aplasia
medular, recuento de glébulos blancos de 200/l y plaquetas
de 400/pl que no respondieron a los estimulantes de colo-
nia, concentrados globulares ni plaquetas. Ademas se aso-
ciaron multiples terapias antibidticas de amplio espectro,
con cefalosporinas de cuarta generacidn y antimicdticos.
Finalmente, la paciente fallece a los dos dias de su ingreso
por coagulacion intravascular diseminada secundaria a una
sepsis severa como consecuencia de su inmunosupresion.

DISCUSION

EI LES es una enfermedad que puede presentar manifestacio-
nes clinicas variadas y complicaciones mortales °. La terapia
en el LES busca controlar la actividad lupica, prevenir dafio
ireversible mediante uso racional de medicamentos para re-
ducir al minimo la toxicidad de drogas y mejorar la calidad de
vida ®. De manera general, y por sus beneficios, se recomienda
iniciar el tratamiento con cloroquina o hidroxicloroquina, a
menos que estos agentes estan contraindicados *%’. Pacientes
como el descrito, donde la afectacion renal produce mani-
festaciones graves, requieren un periodo inicial de terapia de
induccion, debiendo ser tratados con altas dosis de glucocor-
ticoides sistémicos (pulsos intravenosos de metilprednisolona
0,5a 1 g/ dia durante 3 dias en pacientes con enfermedad agu-
da o 1 a2 mg/kg/dia en pacientes mas estables) solos o com-
binados con otros agentes inmunosupresores disminuyendo
la inflamaci6n y favoreciendo el control de la enfermedad*®°.

Es importante realizar un seguimiento del paciente a nivel
clinico y de laboratorio para realizar reduccion oportuna de
glucocorticoides y asi evitar sus complicaciones, como por
ejemplo las infecciones intercurrentes que pueden conducir
a una sepsis grave incluso un shock séptico >*.

En nuestro caso, la paciente presentd un LES severo y alta-
mente agresivo que produjo insuficiencia renal y aplasia me-
dular en un breve periodo de tiempo.

Posiblemente la demora en el diagnostico, y el fracaso al tra-
tamiento inicial, fueron determinantes para la paciente; deter-
minar la causa de ascitis ante las diferentes posibilidades diag-
ndsticas por el antecedente de ooforectomia, la confusion ante
los hallazgos imagenoldgicos, y las limitaciones para deter-
minar la causa del sindrome nefrético, fueron las principales
dificultades *''. Ademas las altas dosis de farmaco esteroideo,
sumadas a la aplasia medular, producen una susceptibilidad
alta a infecciones que ponen en peligro la vida.

Cabe recordar que la inmunosupresion en estos pacientes es
necesaria e imprescindible para poder detener el curso agre-
sivo de esta patologia, aunque su manejo terapéutico resulte
arriesgado. Por este motivo la reflexion sobre la experiencia
que deja este reporte de caso (pese a que los resultados no fue-
ron exitosos), ejemplifica la importancia de un diagndstico
rapido y preciso, ademas de conocer y estar pendiente de los
efectos adversos y las consecuencias de los farmacos utiliza-
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