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La literatura médica, hasta fines de 1956, se-
fala unicamente seis casos de lupus eritemato-
so diseminado de caracter familiar, de los cua-
les solo cuatro suficientemente documentados:

1. EIl de Davis y GUTRIDGE, en hermanas ge-
melas verdaderas, comprobado con necropsia.

2. El de TikHONOV y BUGROV, forma aguda
fatal en hermanos de distinto sexo, con au-
topsia.

3. El de PIROFSKY y SHEARN, correspondien-
te a una madre y un hijo, también con necropsia.

4. El de GrLacow y GECHMAN, correspon-
diente a una madre que sufria de menopausia
quirurgica cuando comenzd su sintomatologia,
sin haber presentado evidencias clinicas duran-
te los embarazos, y una hija con una larga his-
toria de fotosensibilizacion y aparicion de ma-
nifestaciones cutaneas bajo la influencia de un
“stress”, con extraordinaria semejanza del cua-
dro clinico, especialmente en las manifestacio-
nes terminales del sistema nervioso central, con
rigidez de la nuca y coma; en ambas pacientes
se comprobaron células de Hargraves y altera-
ciones de laboratorio propias del lupus.

En cuanto a los otros dos casos:

@) Uno se refiere a un padre y a una hija,
pero la descripcion clinica es muy breve y no
hubo autopsia.

b) El otro corresponde a dos nihas, primas
en tercer grado, que presentan hechos clinicos y
anatomicos altamente sugerentes de lupus.

Ademas, se cita otro caso de lupus subagudo
en un hombre y de lupus discoideo eronico, sin
manifestaciones sistémicas, en su hija.

Recientemente, BRIDGE y FOLEY han descrito
la transmision a través de la placenta de un fac-
tor plasmatico relacionado con la produccion del
"fenémeno del lupus” de una paciente que pade-
cia de lupus eritematoso diseminado a su hijo
recién nacido. La madre estaba enferma desde
hacia dos afios, y mediante terapia esteroidal se
mantuvo asintomatica durante el embarazo. Las
células de Hargraves se comprobaron en el niio
durante siete semanas después del parto, y des-
aparecieron definitivamente a los cuatro meses,
sin que hubiera sintomatologia clinica.

Seglin recientes investigaciones, la fraccion

gamma globulina de los pacientes con lupus se-
ria capaz de generar anticuerpos en conejos, que
precipitarian el factor L. E (a pesar de que re-
cientemente se han descrito casos de lupus eri-
tematoso diseminado y de otras enfermedades
del mesénquima en pacientes de agammaglobu-
linemia). En el caso de BRIDGE y FOLEY no pudo
demostrarse la existencia de tales anticuerpos.

Estos hallazgos no implican que el nifio pa-
deciera o pudiera desarrollar mas tarde un lu-
pus eritematoso diseminado.

Si se pretende establecer una relacion entre
la presencia ocasional de casos familiares de lu-
pus eritematoso diseminado y la demostracion
de la transmision transplacentaria del factor sé-
rico L E, los estudios de los casos pertinentes
tienen que ser mas numerosos e incluir obser-
vaciones de mas larga evolucién en lo referente
a la prole.

La transmision transplacentaria de sustancias
antigénicas podria provocar suficiente forma-
cién de anticuerpos en el feto como para indu-
cir, y eventualmente mantener, una sensibiliza-
cion anafilactica frente a una determinada pro-
teina, por otra parte de limitada reactividad.

Por otro lado, la fraccién gamma globulina
del anticuerpo relacionado con la produccion del
“fenémeno del lupus” podria transmitirse, sen-
sibilizando al feto para algin antigeno. La la-
tencia podria ser funcién de la necesidad de re-
petidos contactos con dicho antigeno.

Con el objeto de investigar las posibles mani-
festaciones inmunologicas subclinicas del lupus
eritematoso diseminado, es necesario estudiar
los niveles de complemento en el suero y las ca-
racteristicas electroforéticas de los familiares.

Por los hechos sefialados anteriormente, he-
mos creido de interés presentar las observacio-
nes de dos enfermas de nuestra clientela priva-
da, correspondientes a pacientes del sexo feme-
nino, madre e hija, respectivamente.

PRIMER CASO.

S. 8., de cuarenta afos de edad. Desde los dieciocho
afios sufre de jaqueca y desde los veinte de diarreas pe-
ribdicas con mucosidades, célicos intestinales y pujos.
Apendicectomia y pielitis entre los dieciocho y veinte.
A los veintitrés afios sufre de tuberculosis pulmonar con
lesiones discretas de ambos vértices v contenido gastri-
co positivo en varias oportunidades, proceso que mejora
después de dieciocho meses de tratamiento.

Menarquia a los trece afos con menstruaciones nor-
males; se casa a los veintiocho afios y tiene un parto
prematuro a los ocho y medio meses de embarazo y a
los treinta afios un segundo parto después de embarazo
normal.

Desde los veintitrés afos agueja dolores articulares
intermitentes a nivel de las manos y de las mufiecas, de
quince a veinte dias de duracién, con periodos de remi-
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sién de dos a tres meses, por lo cual fué sometida a
amigdaleciomia a los veintiséis afios, y posteriormente
a desfocacién dentaria. A los treinta afios las molestias
reumaticas se intensifican, afectando también a los hom-
bros y a las rodillas.

En relacién con este episodio examinamos a la enfer-
ma en marzo de 1948, comprobando los siguientes datos:

Altura, 1,64 m.; peso, 59 kilos; pulso, presiéon y tem-
peratura, normales, Moderada fluxién de la articulacion
interfaldngica proximal del dedo medio de la mano de-
recha; dolor a la movilizacién del hombro izquierdo. Sen-
sibilidad a la palpacién de la regién vesicular y del co-
lon descendente. Corazon normal, clinica y radiologica-
mente. Examen ginecoldogico: Cervicitis. Rectoscopia:
Pequefios hemorroides antiguos, trombosados y fibrosos.
Radiologia digestiva, normal. Colecistografia: Ligera hi-
potonia. Radiografias de cavidades paranasales, norma-
l1es. Jugo gastrico: Ausencia de HCI libre. Heces: Examen
parasitologico, negativo. Orina: Normal. Sedimentacion
globular, 72 mm. Hemograma: Hematies, 4.200.000; va-
lor globular, 0,98; leucocitos, 5.800; eosindfilos, 4; baso-
filos, 1; baciliformes, 16; segmentados, 41; linfocitos, 29;
monocitos, 9. Wassermann, Kahn, standard y presunti-
va, negativas. Uremia, 0,30. Glucemia, 1 gr.

En aquella oportunidad prescribimos: Régimen blan-
do antidiarreico, HCI, arsenicales y ydédicos, vitamina D,
intramuscular, 500.000 unidades cada cinco dias, con lo
cual mejoran sus molestias digestivas y transitoriamen-
te las reumaticas, bajando la sedimentacién a 38 mm.

A los seis meses aqueja dolores de caracter neuritico
en las extremidades inferiores y aparicion de un nédulo
subcutdneo pequefio en la mufieca derecha; dos meses
después, antenuadas las molestias anteriores, presenta
dolor y fluxidén de las articulaciones interfaldngicas pro-
ximales de las manos, rodillas y tibiolarsianas; dolor en
el hombro izquierdo y en la region cervical. Con trata-
miento sintomadtico desaparecen paulatinamente los pa-
decimientos reumaticos.

Ocho afios después, en febrero de 1956, aqueja: Cori-
za, tos y expectoracion verdosa, erupcion pruriginosa de
la piel, bochornos, edema palpebral matinal y oliguria,
hipertension de 17, discreta albuminuria (0,40 gr.), se-
dimentacién de 110 con hemograma y uremia normales.
Fondo de ojo: Vasoconstriccién arterial con discreto au-
mento de brillo de algunas arterias. Radioscopia de té-
rax: Sombras nodulares bien precisas en ambos vértices
¥y regiones infraclaviculares. Baciloscopia negativa. Se le
prescribe reposo en cama alrededor de un mes, régimen
sin sal y nebulizaciones, con lo cual se siente francamen-
te mejor y se reintegra a su vida normal. No obstante,
el examen de orina en diciembre de ese afio indica: Al-
bumina, 0,25, y recuento de Addis: Hematies, 850.000;
leucocitos, 1.250.000, y cilindros hialinos, 14.700 en doce
horas,

Pasa quince dias en la playa a fines de 1956 y a co-
mienzos de enero de 1957 aqueja: Dolores y fluxién de
algunas articulaciones de las extremidades, especialmen-
te de las manos, anorexia, decaimiento, suefio irregular,
sensacion febril, edema vespertino de pies y piernas y
erupcién eritematosa de la cara. El 17 de ese mes com-
probamos los siguientes hechos: 60 kilos de peso; pul-
80, 96; temperatura rectal de 38,5; presién arterial, nor-
mal; discreto eritema de ambas mejillas y de la cara an-
terior de las rodillas e intenso de la cara posterior de
ambos codos; dolor a la movilizacién de la region cervi-
cal, hombros, codos, mufiecas, metacarpofaldngicas, ro-
dillas, tibiotarsianas y aplanamiento de los arcos ante-
riores de los pies. El laboratorio sefiala: Sedimentacion,
alrededor de 100 mm. Hemograma: Hematies, 3.600.000;
hemoglobina, 69 por 100; valor globular, 0,95; leucoci-
tos, 2.600; baciliformes, 12; segmentados, 48; linfocitos,
36; monocitos, 3; células de Turck, 1; células de Har-
graves, tipicas y abundantes. Orina: Acida; densidad,
1.012; albimina, indicios; células descamativas, -+ ;
glébulos de pus, 4 (leucorrea). Radiografia pulmonar:
Noédulo preciso en el tercio medio del pulmén derecho,
sombras nodulares precisas supraclaviculares derechas,
hilio derecho acentuado y corazdn normal

Se formula el diagnéstico de lupus eritematoso dise-

30 noviembre 1858

minado y se prescribe: Reposo en cama y prednisonaﬂ
comenzando con 50 mg. diarios (durante diez dias) para
disminuir en forma muy paulatina, de acuerdo con la
evolucién clinica. La respuesta fué espectacular, pudien.
do levantarse la enferma después de veinte dias, Los
examenes de laboratorio, efectuados el 5 de marzo, re.
velan: Sedimentacién, 57 mm. Hemograma: ]h‘.miltiegl
1.500.000; hematocrito, 40 por 100; hemoglobina, 88 por
100; valor globular, 0,97; leucocitos, 6.000; eosindfilos, 1;
baséfilos, 2; baciliformes, 3; segmentados, 60; linfocitog,
28; monocitos, 6; células de Hargraves, tipicas y abup.
dantes (fig. 1).

Fig. 1.—Células de Hargraves de la enferma 8. S.

Desde comienzos de noviembre de 1957 hasta fines de
enero de 1958 ingiere solamente 5 mg. de prednisona ¥
desde la dltima fecha 2,5 mg. diarios. Desde marzo de
1957 puede desempefiar sus actividades habituales en
forma normal, presentando sélo artralgias fugaces en
manos y codos con los cambios climaticos y con la per-
manencia en clima maritimo.

El 29 de enero de 1958 se comprueban al examen 10§
siguientes hechos: Peso, 64 kilos; pulso, 76; presién, 14/8.
Los examenes de laboratorio indican: Sedimentacion,
57 mm. Hemograma: Hematies, 4.400.000; hematocrito,
39 por 100; hemoglobina, 13 gr. (81 por 100); valor glo-
bular, 0,90; microcitosis discreta; leucocitos, 3.600; eosi-
néfilos, 3; bas6filos, 2; baciliformes, 5; segmentados, 53;
linfocitos, 32; monocitos, 5; células de Hargraves, una
posible en més de 3.000 leucocitos.

COMENTARIO,

En este caso, como en otros que nos ha toca-
do observar, es dificil precisar si el cuadro reu-
matico que la enferma presenté entre los vein-
titrés y los treinta afios guarda relacién con el
lupus, que se presenta con un cuadro clinico ca-
racteristico desde los treinta y ocho afios, o bien
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si corresponde a otra enfermedad del mesénqui-
ma: enfermedad reumatica (sin secuela cardia-
ca) O artritis reumatoide atipica.

SEGUNDO CASO.

p. B., de diez anos, hija de la enferma anterior. Nace
en parto prematuro Ilif.‘h'}'rll:l'.h‘ de un embarazo de ocho y
medio meses) con 2,200 kilos de peso, recibiendo ali-
mentacién natural durante uno y medio meses. Presenta

Fig, 2—Células de Hargraves de la enferma P. B.

antecedentes de varicela, sarampién, parotiditis, polio-
mielitis benigna a los seis afios (que cura rapidamente,
después de dos meses de tratamiento fisico, sin dejar se-
cuelas) y sufre de amigdalitis de repelicion con otalgias
¥ otitis en algunas oportunidades.

Desde los ocho afios agueja dolores reumdticos en las
articulares tibiotarsianas, tarsianas, interfalingicas de
pies y manos, mufiecas, hombros, en forma intermitente,
con periodos de completa normalidad entre las crisis.
Desde los diez afios, fluxién de las pequefias articulacio-
nes de las manos y erupcién eritematosa a nivel de los
codos y de las rodillas, molestias éstas que le originan
impotencia funcional y le impiden asistir con regularidad
al colegio, a pesar del empleo de analgésicos.

A fines de octubre de 1957 comprobamos los siguien-

tes hechos al examen fisico:
_Allum. 1.28 m. Peso, 28 kilos. Pulso, 92, regular, Pre-
Si6n arterial, 10/8. Temperatura rectal, 37,7" Franco do-
lor a la movilizacién de la regién tibiotarsiana derecha
¥ de algunas articulaciones interfalangicas proximales y
distales de las manos, las que presentan moderada flu-
xi6n. Eritema maculoso a nivel de la cara posterior de
ambos codos y regién lateral interna de las rodillas.
Amigdalas grandes e infarto de las ganglios subdngulo-
maxilares, que se presentan del tamafio de un fréjol.
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Los examenes de laboratorio revelan:

Hemograma: Hematies, 4.800.000; hemoglobina, 14
gramos (87 por 100); valor globular, 0,90; macro y mi-
crocilosis discretas; leucocitos, 7.400; eosindéfilos, 1,5;
basofilos, 0,5; baciliformes, 3; segmentados, 40; linfoci-
tos, 50; monocitos, 5. Sedimentacion globular, 28 mm.
Células de Hargraves, tipicas y abundantes (fig. 2). Ori-
na: Acida; densidad, 1.020; albumina, indicios.

Durante los primeros dias se le prescribe aspirina,
pero posteriormente, ante la intensificaciéon del cuadro
clinico (fluxion dolorosa e impotencia funcional de arti-
culaciones interfalingicas de manos y pies, rodilla y ti-
piotarsiana izquierdas, fiebre y astenia), en coincidencia
con una forunculosis de la cara, se indica eritromicina y
prednisolona (20 mg. diarios para disminuir la dosis pau-
iatinamente hasta suspenderia poco después de un mes).
En la actualidad se mantiene con 1 gr. de aspirina dia-
rio y aqueja solamente leves molestias articulares inter-
mitentes.

RESUMEN.

1. Se efectia una revision de la literatura
médica en relacion con el problema del lupus
eritematoso diseminado familiar.

2. Se llama la atencion a la escasez de los ca-
sos publicados.

3. Se hace referencia a la posible transmi-
sion transplacentaria de un factor plasmatico
relacionado con la produccion del “fenémeno del
lupus”,

4. Se insiste en la conveniencia de investigar
los niveles de complemento en el suero y las ca-
racteristicas electroforéticas de los familiares de
pacientes de lupus eritematoso como una mane-
ra de poder despistar posibles manifestaciones
inmunologicas subclinicas de la enfermedad.

5. Se presentan las observaciones de dos en-
fermas atectas de lupus eritematoso disemina-
do, madre e hija, de cuarenta y diez anos, res-
pectivamente, que evolucionan en forma favora-
ble, en coincidencia con terapia esteroidal (pred-
nisona).
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