Poliartralgias, fiebre y rash cutdneo
como manifestacion de lupus eritematoso
sistémico en una mujer adolescente
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Presentamos el caso de una mujer adolescente que co-
mienza con un cuadro de poliartralgias, exantema, rash y fie-
bre.

Se confirma el diagnostico de sospecha inicial de lupus
eritematoso sistémico (LES) tanto por la clinica como por las
multiples alteraciones analiticas y la presencia de derrame
pericardico.

El LES es una enfermedad relativamente frecuente, con
claro predominio de sexo femenino, de etiologia multifacto-
rial y que cursa en brotes con periodos de inactividad.

Dada la afectacion multisistémica, la clinica es variada,
con predominio de manifestaciones musculoesqueléticas y
mucocutaneas.

El pronoéstico de esta enfermedad ha mejorado radical-
mente en los ultimos anos gracias a los avances en su diag-
nostico y tratamiento.

Los médicos de Atencion Primaria tenemos un papel fun-
damental en dicho diagnéstico y su posterior seguimiento. El
futuro es alentador, con multiples moléculas en estudio ac-
tualmente.
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We present the case of an adolescent woman who began
with a picture of polyarthralgias, exanthema, rash and fever.
The initial suspected diagnosis of systemic lupus erythema-
tosus (SLE) has been confirmed by both the symptoms and
by the multiple analytical alterations and the presence of pe-
ricardial effusion.

SLE is a relatively common disease with clear predomi-
nance in the female gender, that has a multifactorial etiology
and that occurs with outbreaks with periods of inactivity. Gi-
ven the multisystemic involvement, the symptoms are varied
with predominance of musculoskeletal and mucocutaneous
manifestations.

The prognosis of this disease has radically improved in re-
cent years thanks to the advances in its diagnosis and treat-
ment.

Primary care doctors play an essential role in such diag-
noses and its later follow-up. The future with the multiple
molecules currently being studied is encouraging.

Key words: systemic lupus erythematosus (SLE), lupus, au-
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EXPOSICION DEL CASO

Se trata de una mujer adolescente de 15 anos, natural de
Rumania, que acude a nuestra consulta por presentar un
cuadro de astenia y poliartralgias de dos meses de evolu-
cion, al cual se le suman posteriormente lesiones cutaneas
y fiebre. No refiere pérdida de peso ni clinica infecciosa
asociada.
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Como antecedentes personales cabe sefialar que a los 7
anos fue diagnosticada de fiebre reumatica por un cuadro
de artralgia en la rodilla derecha. Destaca también hace 3
anos el tratamiento profilactico con isoniazida durante 6
meses por haber presentado Mantoux positivo con radio-
grafia de torax normal en estudio de contactos de un caso
indice de tuberculosis pulmonar activa en su instituto.

Sin otros antecedentes médico-quirtrgicos ni familiares
de interés, ni antecedentes de enfermedades reumatologi-
cas sistémicas.

En la exploracion, encontramos dolor articular en las
manos, los codos, los hombros y la rodilla izquierda. Se
observa tumefaccion en las articulaciones metacarpofalan-
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Figura 1. Detalle de tumefaccion articular interfalangica proximal en lupus
eritematoso sistémico.

gicas e interfalangicas proximales de forma simétrica (fig.
1). Presenta también lesiones cutaneas maculopapulares
eritematosas, levemente descamativas, no pruriginosas, asi
como rash malar (fig. 2) y microadenopatias laterocervica-
les inespecificas. El resto de la exploracion fisica fue rigu-
rosamente normal.

Por todo lo anterior, se solicité un estudio reumatologi-
co, hormonas tiroideas y radiografias de las articulaciones
afectadas, y se pauto la administracion de ibuprofeno (600
mg cada 8 horas). La paciente mejoro inicialmente, pero
dos semanas después sufrio un empeoramiento de su es-
tado general, motivo por el cual acudi6 a Urgencias hospi-
talarias, desde donde fue ingresada para un estudio por
poliartritis, exantema y fiebre.

En la analitica del ingreso destaca leucopenia (2,7 x
109/1 leucocitos (61% segmentados, 32% linfocitos, 5%
monocitos); anemia normocitica hipocroma (hemoglobina
11,2 g/100 ml, volumen corpuscular medio [VCM] 86 fI)
con Coombs directo positivo y plaquetopenia (108 x
109/1). La velocidad de sedimentacion globular (VSG) era
elevada (50 mm/hora).

La bioquimica, las hormonas tiroideas y la orina de 24
horas no presentaban alteraciones. Los anticuerpos anti-
nucleares (ANA) eran positivos 1/1.280 (patrén homogé-
neo); antiADN: positivos (382 U/ml); antigeno extraible
del nucleo (ENA): antiRo; LA, RPN, Sm, SCI 70, anticen-
trémero y antijo: negativos. Los hemocultivos, cultivos de
orina y serologfa para el virus de la hepatitis B y C (VHB,
VHQ), virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), Ig to-
xoplasma, Rosa de Bengala y anticuerpos heterofilos fue-
ron negativos. Los estudios radiologicos de torax y articu-
laciones no presentaron alteraciones.

En el ecocardiograma se observo un derrame pericardi-
co ligero sin compromiso hemodinamico ni alteraciones
valvulares. Tras descartarse la infeccion en las multiples
muestras tomadas para cultivo, se inici6 un tratamiento
con indometacina sin observarse mejoria; motivo por el
cual se pauté un tratamiento esteroideo mediante pulso
con metilprednisolona 250 mg, produciéndose una espec-

Figura 2. Eritema malar en alas de mariposa en un caso clinico de lupus
eritematoso sistémico.

tacular mejorfa de sus artralgias, lesiones dermatologicas,
fiebre y astenia.

En resumen, se trata de una paciente con poliartritis,
leucotrombopenia, anemia, ANA y antiADN positivos a
titulos altos y rash malar que permiten el diagnostico de
un lupus eritematoso sistémico (LES). Actualmente la pa-
ciente esta asintomatica, presentando un buen estado ge-
neral. Se encuentra en tratamiento con prednisona
via oral en dosis de 0,5 mg/kg/dia, hidroxicloroquina
(1 comprimido al dia), pimecrolimus topico y fotoprotec-
cion.

DISCUSION

El LES puede considerarse la enfermedad prototipo de las
enfermedades autoinmunes sistémicas; afecta fundamen-
talmente a mujeres (9/1) entre los 15 y 40 afos. Puede
afectar a cualquier 6rgano y evoluciona en forma de brotes
con periodos de actividad y otros de inactividad. Es una
enfermedad frecuente, con una prevalencia que oscila en-
tre 2 y 400 casos por cada 100.000 habitantes. Esta varia-
bilidad deriva de su mayor frecuencia en ciertos grupos
poblacionales como los asiaticos y los negros norteameri-
canos!.

Su etiologia no es univoca sino el resultado de la inte-
raccion combinada de factores genéticos, hormonales y
ambientales. La patogenia de la enfermedad consiste en le-
siones tisulares por deposito de autoanticuerpos e inmu-
nocomplejos de caracter patdgeno en distintos érganos.
En la anatomia patologica no hay un dato histolégico es-
pecifico de LES?,

Las manifestaciones clinicas del LES varian desde pre-
sentaciones agudas con gran sintomatologia a otras insidio-
sas y paucisintomaticas. Tipicamente sigue un curso fluc-
tuante en el que se alternan fases de exacerbacion con otras
de remision. Las manifestaciones musculoesqueléticas se
observan en el 95% de los pacientes, siendo las artralgias
un sintoma comun que afecta a las pequenas articulaciones
de las manos, metacarpofalangicas e interfalangicas; son si-
meétricas y estan acompanadas de rigidez matutina'.
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Tabla 1. Criterios de clasificacion del lupus eritematoso sistémico segun el Colegio Americano de Reumatologia

Criterio Definicion

1. Eritema malar
2. Rash discoide

3. Fotosensibilidad
4. Ulceras orales
5. Artritis

6. Serositis

pericardico
7. Nefropatia

8. Alteracion neuroldgica
9. Alteracion hematoldgica Anemia hemolitica con reticulocitosis

0
0
0

10. Alteracion inmunoldgica AntiADN positivo
0
AntiSm positivo

0
2) Anticoagulante ltpico (+)
0

11. Anticuerpos antinucleares
positivos

Eritema fijo, plano o elevado, sobre las eminencias malares, respetando los pliegues nasolabiales

Zonas eritematosas elevadas con escamas queratdticas adherentes y taponamiento folicular. En las lesiones antiguas
puede producirse cicatrizacion atréfica

Erupcion cutanea desproporcionada tras exposicion a la luz solar, por historia u observada por el médico

Ulceras orales o nasofaringeas, normalmente indoloras, observadas por el médico

Artritis no erosiva en dos 0 mas articulaciones periféricas, con inflamacion, derrame sinovial o dolor a la palpacion

Pleuritis: historia clinica convincente, roce auscultado por un médico o demostracion de derrame pleural

Pericarditis: documentada por electrocardiograma, roce auscultado por un médico o demostracion de derrame

Proteinuria persistente superior a 0,5 g/dia 0 > 3+ si no se ha cuantificado

Cilindruria: de hematies o hemoglobina, cilindros granulosos, tubulares o mixtos

Convulsiones o psicosis, en ausencia de trastorno metaboélico, electrolitico o de farmacos que las puedan producir
Leucopenia < de 4.000/mm?3 en < 2 ocasiones

Linfopenia < de 1.500/mm?3 en =< 2 ocasiones

Trombopenia < de 100.000/mm3 no secundaria a farmacos

Anticuerpos antifosfolipidos positivos basado en
1) anticuerpos anticardiolipinas IgG o IgM (+) a titulos medios o altos

Serologia luética falsamente (+) durante al menos 6 meses
Titulo anormal de anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia o por otro test equivalente en ausencia de farmacos
capaces de producir lupus inducido por los mismos

Para el disgnéstico de lupus eritematoso sistémico son necesarios cuatro de estos 11 criterios, no necesariamente simultaneos.

Las manifestaciones mucocutaneas se observan en el
80% de los pacientes. La mas caracteristica es el erite-
ma facial, en forma de alas de mariposa, sobre regiones
malares y dorso de la nariz. Presentan gran fotosensibi-
lidad!.

El lupus cutaneo subagudo es una forma presente en
nuestro caso; puede asociarse al LES y se caracteriza por la
presencia de elementos papuloescamosos, superficiales, de
distribucion simétrica en los hombros, el cuello y el torax
(lupus psoriasiforme). Las manifestaciones cardiovascula-
res se observan hasta en un 40% de los pacientes y son
multiples. En el corazén pueden estar afectadas las tres ca-
pas estructurales. La pericarditis es posiblemente la com-
plicacion mas frecuente, cursa de forma encubierta y sélo
excepcionalmente puede conducir a un taponamiento car-
diaco. La ecocardiografia es la exploracion mas demostra-
tiva®. Otras manifestaciones presentes en el LES y no en el
€aso que nos ocupa son: neuropsiquiatricas (60%), renales
(50%), pleuropulmonares (50%), gastrointestinales (20%)
y oculares (15%).

Existe un cuadro de lupus medicamentoso (pseudolu-
pus) en relacion con la toma de determinados farmacos
como procainamida, hidralazina, isoniazida y metildopa
en personas genéticamente predispuestas. En estos casos
la sintomatologia revierte al retirar el farmaco y el perfil in-
munologico de estos pacientes es diferente, siendo los

ANA positivos y los antiADN negativos en la mayoria de
los casos™.

Para llegar al diagnostico definitivo de lupus es necesa-
rio presentar secuencial o simultdneamente 4 de los 11 cri-
terios unificados por el Colegio Americano de Reumatolo-
gia (tabla 1)°.

En el caso que nos ocupa estan presentes el eritema ma-
lar, el rash discoide, la fotosensibilidad, la artritis, la peri-
carditis, la anemia hemolitica, la leucolinfopenia y la trom-
bopenia, siendo los anticuerpos antinucleares y antiADN
positivos.

El diagnostico diferencial debe realizarse con:

1) Enfermedades autoinmunes tales como:

— Artritis reumatoide: donde existe afectacion simétrica
de las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas
proximales, pero a diferencia de ésta en el LES es menos
inflamatorio y el estudio radiologico no muestra deformi-
dades ni erosiones radiologicas yuxtaarticulares.

— Psoriasis: la afectacion articular es asimétrica inflama-
toria afectando a las articulaciones interfalangicas distales.
Presenta también frecuentemente entesopatias asociadas y
onicodistrofia, y la afectacion articular s6lo ocurre en el 5-
8% de los enfermos con psoriasis. Existe afectacion axial a
diferencia de lo que sucede en el LES.
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— Artritis crénica juvenil: patron de edad juvenil y pre-
dominante en varones, con afectacion axial principal-
mente’.

— Sjogren: caracteristica afectacion de las glandulas exo-
crinas que producen xerostomia y xeroftalmia.

— Esclerodermia: donde existe un engrosamiento e in-
duracion cutaneos por depdsito excesivo de componentes
del tejido conectivo?.

— Artritis por pirofosfatos y artritis gotosa: depositos de
cristales caracteristicos y afectacion articular asimétrica a
diferencia del LES.

— Sindrome de Reiter: afectacion axial y triada clasica
(artritis, conjuntivitis y uretritis).

— Espondilitis anquilosante: trastorno inflamatorio de
etiologia desconocida y afectacion axial, fundamentalmen-
te, relacionado con el antigeno HLA-B27.

2) Cuadros de etiologia infecciosa (tuberculosis, sifilis,
brucelosis, etc.) donde aislariamos el germen causante
dentro de la articulacion afecta o en sangre, en el liquido
sinovial o en lesiones cutdneas y que precisarfan trata-
miento especifico.

3) Cuadros desencadenados por la toma de determina-
dos farmacos inductores de cuadro similar al LES (pseu-
dolupus) como son: procainamida, hidralazina, clorpro-
macina, metildopa e isoniacida, principalmente?.

El tratamiento actual del LES en las formas leves (cuan-
do so6lo se adviertan formas cutdneas) consiste en la toma
de hidroxicloroquina. La artritis, serositis y la fiebre suelen
ceder con antiinflamatorios. Si no se controlan los sinto-
mas se puede asociar hidroxicloroquina o pequenias dosis
de corticoides.

En los casos que no responden al tratamiento anterior
o en casos de afectacion de organos vitales es necesario el
empleo de altas dosis de corticoides y/o inmunosupreso-
res (ciclofosfamida y azatioprina)®. El pronéstico de los
pacientes con LES ha experimentado una mejoria espec-

tacular en los ultimos 40 arios. Asi, de una mortalidad a
los 5 anos superior al 50% en la década de los sesenta, se
ha pasado a una supervivencia a los 10 afos superior al
90% en los ultimos estudios prospectivos. Ello se debe a
un mejor conocimiento de la enfermedad y a la introduc-
cion de farmacos antiinflamatorios, inmunodepresores e
inmunomoduladores inespecificos. El reto para los proxi-
mos anos es mejorar la calidad de vida de los pacientes y
reducir todavia més su mortalidad’. Somos nosotros, los
meédicos de Atencién Primaria, los responsables de englo-
bar todos los sintomas y signos que hemos detallado de
esta enfermedad de afectacion multisistémica para llegar a
un diagnodstico y tratamiento lo més precoz posible. De-
bemos conocer y prevenir todas las complicaciones de es-
ta enfermedad y derivar a los pacientes a otros niveles
de atencion especializada cuando éstas excedan nues-
tro arsenal diagnostico y terapéutico. Es vital para me-
jorar la calidad de vida y el pronéstico de nuestros pa-
cientes.
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