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Lupus eritematoso sistémico como
manifestacion inicial en pacientes
admitidos a urgencias médicas

Systemic lupus erythematosus as an initial
manifestation in patients admitted to the
medical emergency service.

Ulises Mercado,'? Karen Torres,* Dulce Renee Soto*

Resumen

ANTECEDENTES: El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad inflamatoria
sistémica caracterizada por miltiples autoanticuerpos, algunos de ellos patogénicos
como anti-Ro/La (bloqueo neonatal), antifosfolipidicos (trombosis) y anti-ADN (nefritis).

CASOS CLINICOS: Este estudio incluye una serie de casos de nuestra cohorte de
lupus eritematoso sistémico que acudieron a urgencias médicas sin diagnéstico
previamente establecido. Se identificaron 7 casos de lupus eritematoso sistémico
como manifestacion inicial de la enfermedad, 5 mujeres y 2 hombres con edad
mediana de 17 afos. Para el diagnéstico se utilizaron los nuevos criterios de cla-
sificacion del ACR/EULAR de 2019 que incluyen siete manifestaciones clinicas
(cutdneas, artritis, fiebre, neuroldgicas, inflamacién de serosas, hematoldgicas y
renales) y tres criterios inmunoldgicos. Se clasifica lupus eritematoso sistémico
con una puntuacién de 10 o mas. Las manifestaciones fueron serositis, trombosis
arterial con anticuerpos antifosfolipididos asociados, psicosis, mielitis transversa
y probable vasculitis cerebral. Todos recibieron inmunosupresores con dosis altas
de esteroides con reduccién subsecuente.

CONCLUSIONES: Se han descrito varias formas de manifestacién inicial del lupus
eritematoso sistémico. Se necesita un alto indice de sospecha de enfermedad autoin-
munitaria en sujetos jévenes, particularmente lupus eritematoso sistémico.
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Abstract

BACKGROUND: Systemic lupus erythematosus is a systemic inflammatory disease
characterized by multiple autoantibodies, some of the pathogenic as anti-Ro/La (neo-
natal blockade), antiphospholipid (thrombosis) and anti-ADN (nephritis).

CLINICAL CASES: This study includes a series of cases from our systemic lupus
erythematosus cohort that presented to the emergency room without a previously
established diagnosis. Seven cases were identified as the initial manifestation of the
disease, 5 women and 2 men with a median age of 17 years. For the diagnosis, the
new 2019 ACR/EULAR classification criteria were used, which include seven clinical
manifestations (skin, arthritis, fever, neurological, serositis, hematological and kidney)
and three immunological criteria. Systemic lupus erythematosus is classified with a
score of 10 or more. The manifestations were serositis, arterial thrombosis with associ-
ated antiphospholipid antibodies, psychosis, transverse myelitis, and probable cerebral
vasculitis. All patients received immunosuppressants with high doses of steroids with
subsequent reduction.

CONCLUSIONS: Several forms of initial manifestation of systemic lupus erythematosus
have been described. A high index of suspicion for autoimmune disease is necessary
in young subjects, particularly systemic lupus erythematosus.
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ANTECEDENTES

El lupus eritematoso sistémico, o lupus, es una
enfermedad inflamatoria sistémica caracterizada
por mdltiples autoanticuerpos, algunos de ellos
patogénicos como anti-Ro/La (bloqueo neona-
tal), antifosfolipidicos (trombosis) y anti-ADN
(nefritis). La frecuencia de admision al servicio
de urgencias de pacientes con diagnéstico esta-
blecido de lupus eritematoso sistémico rara vez
se reporta. En una cohorte de 807 participantes
con diagnoéstico establecido de lupus eritematoso
sistémico, 499 (62%) no acudieron a urgencias;
230 (28%) tuvieron una a dos visitas ocasionales
y 78 (10%) tuvieron 3 o mas visitas al servicio
de emergencias.’ Este Gltimo grupo de pacientes
fueron mas jévenes, con frecuencia sin empleo,
con mayor actividad de la enfermedad, con de-
presién y mal estado de salud. En esa cohorte
solo incluyeron pacientes con enfermedad cono-
cida, pero ;qué sucede con los pacientes en los
que el lupus eritematoso sistémico se manifiesta
de modo abrupto amenazando la vida? En este
estudio, comunicamos el caso de 7 pacientes
de 132 con diagnéstico de lupus eritematoso
sisttmico (edad mediana de 44 afios) como
manifestacién inicial ingresados a urgencias
y clasificados siguiendo los criterios del ACR/
EULAR de 2019.2 Cuadro 1

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Paciente femenina de 22 afos de edad que acu-
di6 a urgencias durante un fin de semana por
poliartritis simétrica de forma subita y exantema
eritematoso en la cara anterior del térax. El diag-
nostico en urgencias fue de artritis reumatoide y
le administraron dosis bajas de corticosteroides
y se citdé con el reumatélogo. No tenia ante-
cedentes familiares de enfermedad reumatica.
La biometria hematica mostré leucopenia vy el
examen general de orina fue negativo o normal.
El factor reumatoide y los anticuerpos antinu-
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cleares (AAN), asi como el anti-ADN resultaron
positivos. La biopsia de piel revel6 vasculitis. Se
inici6 terapia con esteroides, pero se agregé al
cuadro clinico paraplejia. El neurélogo consi-
der6 mielitis transversa por probable trombosis,
malformacion arteriovenosa o vasculitis. Se
iniciaron corticosteroides a altas dosis y bolos
de ciclofosfamida. La paciente se recuperd, pero
abandond el tratamiento. Acudié con pérdida del
control del esfinter urinario.

Caso 2

Paciente masculino de 22 anos de edad traido por
la madre debido a crisis convulsivas recientes sin
antecedentes de consumo de drogas o de trau-
matismo. Se decidi6 la intubacién endotraqueal
por estado epiléptico y se iniciaron farmacos
anticonvulsivos. La exploracién fisica encontré
un eritema en la cara externa del muslo derecho.
La biometria hematica, el examen general de
orinay la quimica sanguinea estaban en el rango
normal. Los anticuerpos anti-cardiolipina IgG e
IgM resultaron en 13 y 20 U/mL. El reumatélogo
no consideré sindrome antifosfolipidico y se
solicitaron AAN y el anti-ADN; ambos fueron
positivos. Se establecié el diagnostico de lupus
eritematoso sistémico con probable vasculitis
cerebral. La TAC de craneo resulté negativa. El
paciente recibié bolos de metilprednisolona y
anticonvulsivos y luego de la mejoria se citd a la
consulta externa. A los 3 meses se repitieron los
anticuerpos anti-cardiolipina, los cuales fueron
negativos. El reinterrogatorio no revel6 fiebre,
eritema malar, Glceras orales o artritis. El paciente
se perdi6 para seguimiento.

Caso 3

Paciente masculino de 17 afios de edad, ayudan-
te de mecanico, previamente sano que acudié
a urgencias médicas por padecer un cuadro
clinico agudo caracterizado por dolor en el
pie derecho y cambio de coloracién de la piel
de 2 horas de evolucién. Durante su estancia
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Cuadro 1. Criterios de clasificacion de lupus eritematoso sistémico ACR/EULAR 2019

Criterio de entrada: a

rpos antinucleares > 1:80 en células Hep-2 o su equivalente

Criterios clinicos m Inmunoldgicos m

Anticuerpos antifosfolipidicos

Constitucional
Fiebre 2
Mucocutineo
Alopecia no cicatricial
Ulceras orales
Lupus cutdneo subagudo o discoide

Lupus cutdneo agudo

S O A~ NN

Artritis

Sinovitis en 2 0 mas articulaciones
o dolor en 2 0 mas articulaciones mds 30 o
mas minutos de rigidez matutina

Neurolégico
Delirio 2
Psicosis 3
Convulsiones 5
Serositis
Derrame pleural o pericardico 5
Pericarditis aguda 6
Hematolégico
Leucopenia 3
Trombocitopenia
Anemia hemolitica autoinmunitaria 4
Renal
Proteinuria > 0.5 g/24 h 4
Biopsia renal tipo Il o V ISN/RPS
Biopsia renal tipo Il o IV ISN/RPS 10

mostré necrosis de los ortejos. Solamente refiri6
artritis leve, aunque podria tratarse de artralgia.
Habia pulso femoral y popliteo. El ultrasonido
doppler arterial y venoso mostr6 flujo arterial de
las arterias femoral, poplitea y tibioperonea. Se
identificé ausencia de flujo en la arteria tibial
posterior por una ocupacién sélida. El sistema
venoso se encontrd permeable. Sin embargo, la
angiotomografia no corroboré la opacificacion

Anticardiolipina o anti-B2GP1 2
o anticoagulante ldpico
Proteinas del complemento
C3 o C4 bajos
C3 y C4 bajos 4

Anticuerpos altamente especificos
Anti-ADN nativo
Anti-Sm

Clasifica lupus con una puntuacion de 10 o
mas si cumple el criterio de entrada

Dentro de cada dominio solamente el
criterio con mas peso se cuenta
para la puntuacién total

en la arteria tibial posterior. Ante la sospecha de
sindrome antifosfolipidico, lupus eritematoso sis-
témico o ambos, se solicitaron autoanticuerpos
que fueron positivos para anticardiolipina, AAN,
anti-ADN y disminucién del complemento C3.
Fue sometido a amputacion hasta el medio pie.
Recibio corticosteroides y anticoagulacion oral.
Durante el seguimiento se colocé una prétesis y
continda tomando anticoagulantes orales.
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Caso 4

Paciente femenina de 15 afios de edad que fue
llevada a urgencias por la madre por vagabun-
deo y lenguaje incoherente. Segtin la madre, se
habia extraviado y la encontraron en otro sitio.
La paciente no tenia antecedentes de abuso de
drogas ni de crisis convulsivas. El interrogatorio
mostr6 a una paciente confundida y con lenguaje
incoherente. No sabia dénde se encontraba ni
sabia el mes y el dia. No se encontrd artritis, eri-
tema malar, Glceras orales o fiebre. Los estudios
de laboratorio mostraron leucopenia, proteinuria
2+, hematuria y cilindruria. La creatinina sérica
fue de 2 mg/dL. Ante la sospecha de lupus se soli-
citaron AAN y anti-ADN que resultaron positivos
y complemento bajo. Se inici6 la administracion
de corticosteroides. Se ausent6 de la consulta y
reingresé con insuficiencia renal.

Caso 5

Paciente femenina de 16 anos de edad que fue
admitida a urgencias por palpitaciones, ede-
ma periférico y disnea de 2 dias de duracién.
Neg6 antecedente de artritis, Ulceras orales
o fiebre. Tenia disnea con presion arterial de
100/60 mmHg y pulso de 120/min. No habia
soplo ni frote pericardico. El electrocardiograma
mostro taquicardia sinusal y en la radiografia de
torax se observo cardiomegalia. El laboratorio
revel6 creatinina sérica de 4.5 mg y potasio
de 5.9 mEg/L. La hemoglobina fue de 6.9 g/
dL y el examen general de orina revel6 pro-
teinuria 3+, hematuria y cilindros granulosos.
El ecocardiograma mostré hipocinesia con
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
del 28% y derrame pericardico pequefio. Los
AAN vy el anti-ADN resultaron positivos vy el
complemento C3 fue de 66 mg/dL (70-176).
La paciente recibi6 bolos IV de metilpredniso-
lona, diuréticos, vasodilatadores, inotrépicos
y transfusién de sangre. La creatinina sérica
disminuyé a 2.2 mg/dL. Una vez estabilizada
la paciente egresé después de 10 dias de estar
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hospitalizada para continuar tratamiento que
incluy6 corticosteroides. Cuatro dias mas tarde
reingresé con insuficiencia cardiaca y respira-
toria por suspender el tratamiento. Se mantuvo
intubada y conectada a ventilacién mecanica.
Recibié bolos de metilprednisolona ademas de
diuréticos e inotrépicos. Los familiares solicita-
ron traslado a otra institucion de salud.

Caso 6

Paciente femenina de 14 afos de edad que acu-
di6 por padecer fiebre y dificultad respiratoria
progresiva de 3 dias de duracién. La radiografia
de térax mostr6 derrame pleural izquierdo que
amerit6 drenaje. Fue trasladada al servicio de
pediatria en donde se realizé drenaje pleural.
Debido a que la tuberculosis es endémica en
Baja California, se inicié tratamiento con an-
tifimicos. La interconsulta con reumatologia
revel6 fiebre, eritema malar, artropatia, anor-
malidades en el examen de orina, leucopenia,
trombocitopenia e hipocomplementemia. Los
AAN vy el anti-ADN resultaron positivos. Se
iniciaron corticosteroides, se agregd azatioprina
y fue egresada.

Caso 7

Paciente femenina de 35 afos de edad,
previamente sana, con paridad completa y
sin antecedentes de importancia, acudi6 a
urgencias por paraplejia stbita. El neurélogo es-
tablecio el diagndstico de mielopatia transversa.
Los AAN y el anti-ADN resultaron positivos. Se
quejo de artritis reciente y se encontré leuco-
penia. La TAC fue normal o negativa. Recibi6
bolos de metilprednisolona y ciclofosfamida IV.
La paciente se recuperé completamente y egre-
s6 del servicio. Se efectuaron 6 aplicaciones
mensuales de ciclofosfamida y se disminuyeron
los corticosteroides.

El Cuadro 2 resume las caracteristicas de los
pacientes.
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Cuadro 2. Serie de casos de lupus eritematoso sistémico como manifestacion inicial en pacientes admitidos al servicio de

urgencias

Manifestacion clinica

Sexo/edad (afos) inicial

Serologia positiva

Biometria hematica
CreaS, examen
general de orina

Estudios de imagen

Poliartritis, mielitis, B.IOPSI% de pl?l,
Fem, 26 vasculitis de vasos AAN Leucopenia ELIeG R0 SRS
! - Anti-ADN P tomografia axial
pequefios
computada
Crisis convulsivas Anti-ADN Tomografia axial
Masc, 22 S Titulos bajos de ACL Normales computada de craneo
estado epiléptico .
en 2 ocasiones normal
AAN, anticoagulante .
Masc, 17 Trombosis arterial lGpico Normales Ulgris?;fn:OD?ffger’
ACL, anti-ADN 8 8
. AAN . . 2
Fem, 15 Psicosis Anti-ADN Normal Radiograffa de térax
" a Electrocardiograma
. - Anemia no hemolitica .
Miocarditis Ecocardiograma
. L. AAN CreaS 4 mg > .
Fem, 16 Disnea, palpitaciones . L Fraccién de eyeccion
ez Anti-ADN Proteinuria 3+
Edema periférico . del VI del 28%
Hematuria At
Derrame pericardico
Fiebre, disnea AAN Leucopenia Drenaje
Fem, 14 ! Anti-ADN P . Corticosteroides
Derrame pleural . Trombocitopenia L
Eritema malar Azatioprina
" . Bol
Fom. 35 Paraplejia AAN Leucopenia ciclo(;oc:;:acrisida
! Artritis Anti-ADN Mielitis . .
y metilprednisolona
DISCUSION en el servicio de urgencias; sin embargo, el

El lupus eritematoso sistémico es una enferme-
dad heterogénea. Se han descrito varias formas
de la enfermedad como manifestacion inicial
Gnica, como derrame pericérdico, derrame pleu-
ral, miocarditis, pancreatitis, crisis convulsivas y
trombosis arterial o venosa, entre otras.>° Nues-
tros pacientes no tenian diagndstico establecido
de lupus, su inicio fue sUbito, severo y desafiante.
Sin embargo, se ha demostrado que existe una
etapa subclinica prolongada de hiperactividad
inmunitaria sin manifestaciones clinicas, antes
de que la enfermedad se establezca en forma
completa (autoinmunidad subclinica).'

La manifestacion subita de lupus eritematoso
sistémico con frecuencia es dificil de establecer

reconocimiento y tratamiento tempranos consi-
guieron mejoria notoria. Desafortunadamente,
nuestros pacientes abandonan su tratamiento o
buscan medicina alternativa.
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