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Presentacion atipica y agresiva de lupus
eritematoso sistémico en adolescente

Atypical and aggressive onset of systemic lupus
erythematosus in a fourteen year-old girl

Sr. Director:

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmunitaria que puede iniciar con gran expresividad
clinica’. La gravedad de las lesiones histopatoldgicas renales
y la hipertension arterial al inicio son predictores de mal
pronostico?.

Presentamos el caso de una adolescente, mujer de 14
anos, que consulta por dolor abdominal y fiebre intermi-
tente de 6 meses de evolucion, diagnosticada de pielone-
fritis de repeticion con dudosa confirmacion bacterioldgica,
pruebas de imagen y funcion renal normales. Continta con
malestar, nauseas, cefalea, molestias articulares inespeci-
ficas y trastorno del comportamiento en forma de ataques
de ira y labilidad emocional. Se detecta proteinuria e
insuficiencia renal moderada, por lo que se decide ingreso, y
se evidencia durante éste coreoatetosis bilateral y disartria.
A la exploracion articular no existen signos inflamatorios.
Presenta hemorragias en astillas ungueales y lesiones
hiperpigmentadas en el dorso de los nudillos indicativas de
lesion residual postinflamatoria periarticular. No tiene
edemas ni hipertension arterial.

Los datos de laboratorio en sangre son los siguientes:
creatinina de 1,7 mg/dl; albumina de 4,2 g/dl; hemograma y
estudio de coagulacion normales; ASLO de 348Ul/ml; FR
normal; ANA positivos (1/160); resto de autoanticuerpos
especificos negativos y anticuerpos circulantes negativos.
Destaca la positividad de los anticuerpos antifosfolipidicos a
titulos altos (anticardiolipina IgG de 74 GPL/ml [0-14] y anti-
beta2-glucoproteina 1 I1gG de 105SGU [0-12]). Aunque el
estudio inicial de complemento es normal, posteriormente
se observa consumo de Cs (22,1 mg/dl [90-180]), C4 (0,3 mg/
dl [10-40]) y CH50 (140 [normal>400]). En orina se
encuentra proteinuria de 62 mg/m?/h como Unico hallazgo
a destacar.

Los datos de las pruebas de imagen son los siguientes: la
ecocardiografia revela insuficiencia aortica leve con en-
grosamiento de la valva adrtica, la RMN es normal y la
SPECT cerebral muestra hipocaptacion en los ganglios
basales y el talamo compatible con microinfartos o
vasculitis.

Se realiza biopsia renal percutanea: nefropatia lupica,
clase iv-S, el 10% de semilunas fibroepiteliales, el 5% de
semilunas fibrosas y el 66% de glomeruloesclerosis global.
Atrofia tubular/fibrosis intersticial del 40% e imagenes en
asa de alambre. El indice de actividad es moderado (9/24) y
el de cronicidad es intenso (10/12).

Exponemos este caso por lo atipico de su presentacion, y
destaca que es la clinica neuroldgica (corea) la que prevalece
sobre la renal (proteinuria en rango nefrético sin repercusion
clinica y moderada insuficiencia renal). La corea es una
manifestacion neurologica infrecuente, pero bien definida del
LES*>. Su prevalencia en adultos es del 1-2%, y es mas
frecuente (9%) en las formas de presentacion infantil®. Para
su diagnostico tienen que excluirse otras causas de corea:
Wilson, Huntington, Sydenham, farmacos y tumores. El cobre
en plasma y orina y los niveles de ceruloplasmina son
normales. La corea de Sindenhan se descarta por negatividad
de cultivo del frotis faringeo, ASLO poco elevado, ausencia de
antecedentes de infeccion faringoamigdalar y el engrosa-
miento valvular, aparentemente de tipo no reumatico, no
mejora tras dosis de penicilina.

Algunos autores indican que dado que la corea puede ser
la Unica manifestacion del LES e incluso precederla en afos y
dada la rareza actual de la corea reumatica, la presentacion
de una corea en una paciente joven es altamente indicativa
de LES y requiere la determinacion de los anticuerpos
antifosfolipidicos, incluso en pacientes sin otros hallazgos
clinicos o seroldgicos indicativos de LES®.

Respecto a las alteraciones inmunolégicas, cabe destacar
en este caso la positividad de los ANA, pero el resto de los
autoanticuerpos son negativos, lo que apoya el dato ya
conocido de que aunque alteraciones inmunoldgicas como
los anticuerpos anti-ADN de doble cadena y los anti-Sm son
altamente especificos del LES, su sensibilidad es relativa-
mente baja, ya que sélo aparecen en el 75 y el 25% de los
pacientes, respectivamente®. Entre los factores de mal
prondstico descritos’8, la paciente presenta afectacion
multiorganica, proteinuria grave, indice de cronicidad
intenso, clase v de la OMS, extenso y grave dafo
tubulointersticial y disminucion del filtrado glomerular. Los
indices de Austin®, aunque utilizados, han sido objeto de
controversia al presentar alta variabilidad interobservador y
por la dificultad de establecer una correlacion entre la
evolucion de la nefritis y un valor exacto del indice de
actividad o el indice de cronicidad. En nuestra paciente,
aunque el indice de cronicidad intenso indica una muy
probable evolucién a insuficiencia renal terminal, la
presencia de cierto grado de actividad hace aconsejable
intentar rescatar parte de la poblacion nefronica para diferir



Cartas al Editor

443

en lo posible esta evolucion, lo que nos hace optar por el
tratamiento intensivo con 6 bolos mensuales de ciclofosfa-
mida v y corticoides como tratamiento de induccién con
respuesta muy favorable. Recibe clorpromacina como
tratamiento sintomatico de la clinica neuroldgica. El
hallazgo de titulos de anticuerpos antifosfolipidicos tan
elevados junto con la clinica existente de corea implican un
mayor riesgo de complicaciones tromboembélicas'*'°y, por
tanto, una actitud intensiva desde el punto de vista
hematologico que justifica la pauta de anticoagulacion de
esta paciente que mantiene un INR de 2,5-3.

Uno de los criterios de sindrome antifosfolipidico incluye la
existencia de episodio trombdtico o aborto'" (no valorable
por la edad de la paciente). En este caso resulta discutible si
la corea es una manifestacion trombotica del sindrome
antifosfolipidico o si se trata de fendmenos vasculiticos
propios de la sintomatologia neuropsiquiatrica del LES.

La evolucion ha sido favorable con desaparicion de la
corea y mejoria de las alteraciones conductuales. Un afo
tras el diagnodstico recibe tratamiento con micofenolato
mofetil oral, mantiene funcion renal normal y persiste
minima proteinuria residual tratada con enalapril.
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Ulcera de Lipschiitz: causa poco conocida
de ulcera genital aguda

Lipschiitz Ulcer: A little known cause of acute
genital ulcer

Sr. Editor:

La aparicion de Ulceras genitales agudas en nifas y adoles-
centes, de origen no venéreo y que tampoco pueden ser
atribuidas a las etiologias habituales de ulceraciones genitales
no venéreas, fue descrita por Lipschiitz como entidad clinica
distintiva a comienzos del siglo pasado'. Esta entidad
conocida como Ulcera vulvar aguda, Ulcera de Lipschiitz o
ulcus vulvae acutum, tiene una baja incidencia, y a pesar de
su clinica caracteristica, contintia siendo poco conocida y por
ello infradiagnédsticada en la poblacion pediatrica.

Nifa de 11 afos que presentaba 2 Ulceras dolorosas en los
labios menores, de aparicion subita, precedidas durante 2 dias
de fiebre elevada, mialgias, odinofagia, y afectacion del
estado general. La paciente era portadora de la enfermedad
de Werning-Hoffman, sin otros antecedentes de interés.
Negaba menarquia o el inicio de relaciones sexuales. No

referia cambios en el transito intestinal o el haber sufrido
traumatismos en el area genital. Las Ulceras eran dolorosas,
ubicadas en la horquilla posterior de los labios menores, con
disposicion en espejo, contactantes, con una costra necrotica
central y un intenso halo eritematoso, de diametro aproxima-
do de 1,2 cm, sin adenopatias regionales palpables (fig. 1). En
la exploracion general Unicamente presentaba la orofaringe
hiperémica sin exudado, con adenopatias palpables
laterocervicales, el resto se encontraba dentro de la
normalidad. En las pruebas complementarias realizadas no se
hallaron resultados significativos: hemograma, VSG 1.2h,
bioquimica sanguinea, con transaminasas y PCR, y sedimento
de orina dentro de la normalidad. Los cultivos del exudado de
la lesion genital y el frotis faringeo fueron negativos. Las
serologias para citomegalovirus (IgG e IgM), virus de Epstein-
Barr (IgG antinuclear, IgG e IgM anticapside), brucella, virus de
inmunodeficiencia humana y lUes fueron negativas. También
fueron negativas las determinaciones en una muestra de
exudado de la lesion genital tanto reaccion en cadena de la
polimerasa (PCR) para virus herpes simple como la deteccion
directa del antigeno para Chlamydia Trachomatis. Se realizo
tratamiento antiinflamatorio y antibiotico topico y sistémico
de amplio espectro, con mejoria significativa a las 48h de su
inicio. Las lesiones se resolvieron por completo sin cicatriz a
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