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RESUMEN

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad reumatica, autoinmune, inflamatoria,
sistémica y cronica que se caracteriza por afectar principalmente pacientes femeninas en
edad fértil. Su mecanismo patogénico se centra en la presencia de un proceso inflamatorio
cronico que es el responsable de las manifestaciones clinicas y complicaciones de la
enfermedad. Las manifestaciones clinicas se subdividen en articulares y extraarticulares.
Entre estas Gltimas la afectacion neurolégica cobra especial atencién tanto por su
frecuencia de presentacion elevada como por la gravedad de estas. El sindrome de
Guillain-Barre es una enfermedad autoinmune, que puede aparecer como complicacion del
lupus eritematoso sistémico y se caracteriza por paralisis motora y otros sintomas y signos
neuroldgicos. El objetivo del presente trabajo es reportar el caso de un paciente masculino,
de 27 afios de edad, que comienza con manifestaciones neuropaticas y se llega a
diagnosticar un sindrome de Guillain-Barré que constituy6 la forma de presentacion del
lupus eritematoso sistémico. Por ser una forma de presentacion poco comun, se considera

importante su reporte para conocimiento de la comunidad médica.
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ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus is a rheumatic, autoimmune, inflammatory, systemic and
chronic disease that is characterized by mainly affecting female patients of childbearing
age. Its etiopathogenic mechanism focuses on the presence of a chronic inflammatory
process that is responsible for the clinical manifestations and complications of the disease.
Clinical manifestations are subdivided into articular and extra-articular. Within the latter,
neurological involvement receives special attention both due to its high frequency of
presentation and its severity. Guillain-Barré syndrome is an autoimmune disease that can
appear as a complication of lupus erythematosus and is characterized by motor paralysis
and other neurological signs and symptoms. The objective of this paper is to report the
case of a 27-year-old male patient who began with neuropathic manifestations and was
diagnosed with Guillain-Barré syndrome, which was the presentation of systemic lupus
erythematosus. Because it is an uncommon form of presentation, its report is considered
important for the knowledge of the medical community.
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Introduccion

Las enfermedades reumaticas son un grupo de alrededor de 250 afecciones cuya gran
mayoria tienen un compromiso del sistema inmunitario. Esta situacion condiciona la
persistencia de un proceso inflamatorio que es el responsable de las manifestaciones
clinicas y complicaciones de la enfermedad.*?

Dentro del grupo de enfermedades reumaticos de tipo inflamatorio destacan la artritis
reumatoide, el lupus eritematoso sistémico (LES), las miopatias inflamatorias,
espondiloartropatias, el sindrome de Sjogren y la enfermedad mixta del tejido conectivo
entre otras. El LES se define como una enfermedad inflamatoria, sistémica y crénica que
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se caracteriza por el aumento de la actividad de los linfocitos T que condiciona aumento
de la produccion de autoanticuerpos, estos son los responsables del dafio articular y extra
articular de la enfermedad.®+)

Su causa es desconocida, se conoce que existe una alteracion del sistema inmune que
provoca estimulacion de linfocitos T y B con la consiguiente produccién de autoanticurpos
gue son los que producen el dafio sistémico. Las manifestaciones clinicas se dividen en
articulares y extraarticulares; estas ultimas son las que mayor dafio generan y mayor
importancia revisten en la evolucion de la enfermedad.®

Las manifestaciones extraarticulares pueden afectar distintos 6rganos y sistemas de
organos del cuerpo humano. La afectacion respiratoria, cardiovascular, renal, digestiva,
dermatoldgica y neuroldgica destacan como las de mayor frecuencia de presentacion y
mayor compromiso para la vida de los pacientes con LES. Entre las manifestaciones
extraarticulares neuroldgicas se describe afectacion tanto del sistema nervioso central
(SNC) como del sistema nervioso periférico (SNP).(79)

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una enfermedad de origen autoinmune, con una
incidencia que oscila entre 0,5 y 1 paciente por cada millén de habitantes, por lo que se
considera una enfermedad rara. Clinicamente se caracteriza por pardlisis motora
ascendente o descendente bilateral con relativa simetria, hiporreflexia o arreflexia,
sintomas disautondmicos y la paralisis respiratoria como complicacién mas grave de la
enfermedad. Aunque es rara su aparicion, se encuentra descrita dentro del grupo de
manifestaciones extraarticulares neuroldgicas que pueden presentarse en el curso
evolutivo del LES; sin embargo, su reporte como manifestacion de debut de esta
enfermedad no ha sido reportada con frecuencia a nivel mundial y nunca en
Ecuador.(1011.12)

Teniendo en cuenta la poca frecuencia con que se presenta el SGB, y mas ain como
manifestacion de debut en el LES y la importancia que reviste el conocimiento de los
elementos basicos de su diagndstico y tratamiento en el prondstico futuro del paciente, se
decide realizar el reporte de un paciente masculino, de 27 afios de edad, el cual presentd
manifestaciones clinicas y de examenes complementarios que permiten confirmar el
diagnostico de SGB como manifestacion de debut del LES. Se considera informacion

importante que debe ser de conocimiento de la comunidad médica.
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Caso clinico

Paciente masculino, mestizo, de 27 afios de edad, con antecedentes personales de buena
salud y antecedentes familiares de madre con diagnoéstico de artritis reumatoide de 9 afios
de evolucion. Acudio a consulta de reumatologia refiriendo que desde hacia alrededor de
un mes venia presentando dolores articulares en rodillas y tobillos, de intensidad y
frecuencia variada y dolores musculares a nivel de cuadriceps femoral y musculos de
ambas piernas; este cuadro se presentaba de forma bilateral y simétrica. Referia que desde
hacia alrededor de 15 dias comenzo a notar disminucion de la fuerza muscular de ambos
miembros inferiores, acompafiado de cansancio, fatiga, decaimiento marcado, cefalea
frontal de moderada intensidad y lesiones hemorragiparas a nivel de abdomen y miembros
inferiores. Desde hace alrededor de 5 a 7 se adicion0 la presencia de Ulceras bucales no
dolorosas en el paladar blando y lesiones dermatoldgicas en codos y rodillas.

Como datos positivos al examen fisico se identificé la presencia de dolor a la digitopresion
de masas musculares de masas piernas y a la movilizacién activa y pasiva de rodillas y
tobillos. Existian ulceras orales, en nimero de tres, de fondo blanquecino, en el paladar
blando y poco sensible. Se encontraron lesiones blanquecinas, de bordes bien definidos y
elevados, con fondo eritematoso, de alrededor de 3 cm de diametro localizadas a nivel de
ambos codos y rodilla izquierda. EI examen fisico neurolégico describe hiporreflexia
aquiliana y rotuliana bilateral y simétrica, con disminucion de la sensibilidad térmica,
tactil y dolorosa en ambos miembros inferiores.

Con los datos antes expuestos se indicaron una serie de examenes complementarios que
aportaron como elementos significativos la presencia de anemia en 10,3 g/L; ligera
trombocitopenia (143 000 x 10%L), aumento de transaminasas (TGO en 54 Ul/mL y TGP
en 46 Ul/mL). Se identifico presencia de anticuerpos antinucleares, anti-Smith y anti-p
ribosomal positivos; la electromiografia confirmo la afectacién motora y el diagndstico de
SGB.

Con los datos obtenidos al interrogatorio, el examen fisico y el informe de los resultados
de los exdmenes complementarios se llegé al diagnéstico de un SGB como forma de debut
de un LES segun la opinidn del especialista en neurologia interconsultado. Se pidio la
opinion del especialista en dermatologia en relacion con las lesiones dermatoldgicas
localizadas en codos y tobillos, diagnosticandose como lesiones psoriasiformes,
diagnéstico que fue confirmado posteriormente por el resultado del estudio
anatomopatol6gico practicado.
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Una vez confirmado el diagnostico de SGB y LES se comenzo tratamiento con bolo de
metilprednisolona de 1 g diario durante 3 g y bolo de 1 g de ciclofosfamida intravenosa
mensual durante 6 meses; adicionalmente se comenzé un esquema de administracion de
inmunoglobulina a dosis de 400 mg/kg/dia durante 5 dias. Después de terminar los bolos
de metilprednisolona se continud un esquema de glucocorticoides a dosis de 60 mg diarios
durante 6 semanas para las lesiones

El paciente estuvo hospitalizado durante 23 dias, mejorando desde el punto de vista de
laboratorio donde se aprecié aumento de las cifras de hemoglobina con normalizacion de
las transaminasas y plaquetas. Clinicamente desaparecieron las Ulceras orales, las lesiones
dermatoldgicas y mejord el dolor articular y muscular. Neurologicamente existio
recuperacion de la hiporreflexia y mejor6 la funcion motora en los miembros inferiores.

El paciente egresd con tratamiento con dosis diaria de 60 mg de prednisona, 100 mg de
acido acetil salicilico y 200 mg hidroxicloroquina; ademéas de continuar el esquema de
bolo mensual de ciclofosfamida. Hasta el momento de realizar el presente reporte el
paciente se encontraba con evolucién favorable, adecuada adherencia farmacoldgica y no

habian existido exacerbaciones de la enfermedad.

Discusion

El LES es una enfermedad que se ha reportado en edades tempranas de la vida con
predominio en pacientes femeninas en una relacion de 10:1 en comparacion con el sexo
masculino. En el caso que se reporta, a pesar de haberse diagnosticado a los 27 afios de
edad, se presentd en un paciente masculino, lo cual no es lo mas frecuentemente
observado en la practica médica diaria. Existen reportes que indican que la enfermedad en
el sexo masculino, aunque no es frecuente, es indicador de mayor ndmero de
manifestaciones clinicas extraarticulares, complicaciones y peor pronostico.?4>

Los elementos que justifican el diagndstico de LES se centran en las manifestaciones
generales, la presencia de Ulceras orales, las lesiones psoriasiformes, las artralgias,
mialgias y la positividad de los anticuerpos ANA y anti-Smith. Estos elementos se
encuentran incluidos dentro de los criterios diagnosticos de la enfermedad, cumpliendo
con mas de los tres criterios que son necesarios para confirmar el LES.(31% A estos

elementos se pudiera adicionar el antecedente familiar de artritis reumatoide; pues se sabe
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que hasta el 30 % de los casos de enfermedad reumatica tienen un patrén genético
asociado.®®

El diagndstico de SGB se basa en la presencia de dolor a la digitopresion de las masas
musculares de las piernas y los hallazgos del examen fisico neurolégico que evidenciaron
hiporreflexia aquiliana y rotuliana bilateral y simétrica. Otro elemento fundamental para la
sospecha clinica de la enfermedad fue la identificacion de disminucion de la sensibilidad
térmica, tactil y dolorosa en los miembros inferiores. Todos estos elementos se
combinaron con los resultados de la electromiografia, que evidencidé dafio motor, para
confirmar el diagnéstico de SGB.

Ambas enfermedades se pudieran presentar de forma independiente; sin embargo,
teniendo en cuenta que el LES es una enfermedad que se caracteriza por una amplia gama
de manifestaciones extraarticulares, incluidas las neuroldgicas, se planted la posibilidad de
que el SGB fuera secundario al LES, en forma de manifestacion extraarticular. De esta
forma, el SGB se consideré como la manifestacion de debut de la enfermedad reumatica.
Esta sospecha quedd confirmada con la positividad del anticuerpo anti-p ribosomal, que ha
sido identificado por distintos estudios como un anticuerpo que muestra el dafio
neuroldgico durante el curso de enfermedades reumaéticas inflamatorias como es el caso
del LES.(®

Después de confirmados ambos diagnosticos, se procedié a implementar un esquema
terapéutico basado en el uso de glucocorticoides, inmunosupresores y gammaglobulinas,
fundamentalmente. En el caso de los glucocorticoides se utilizé dosis elevada teniendo en
cuenta la presencia del SGB que se interpretd como una complicacion grave del LES. Se
administraron bolos de metilprednisolona por 3 dias y después se continué con dosis
elevada diaria de glucocorticoides. Los glucocorticoides se han sefialado como
medicamentos con doble funcion en los pacientes con enfermedades reumaticas y
especificamente el LES; controlan el proceso inflamatorio, base patogénica de la
enfermedad, y tienen accioén inmunomoduladora del sistema inmunitario.“®

El uso de inmunosupresores se ha reportado como un grupo farmacolégico necesario para
controlar el sistema inmunitario y de esa forma minimizar la actividad de los linfocitos T y
B para controlar el proceso inflamatorio y disminuir la produccion de autoanticuerpos.“>9
En este caso se utilizd la ciclofosfamida en su esquema de administracién en bolos
mensuales durante 6 meses y que después se puede extender, de forma trimestral, hasta
completar 2 afios; la principal motivacion para su utilizacion fue el comienzo rapido de su

actividad farmacoldgica.
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Las gammaglobulinas administradas por via intravenosa han sido descritas, junto con los
glucocorticoides, como grupos farmacoldgicos de gran utilidad para el control de la
sintomatologia y de la actividad del SGB.MY Se utiliz6 la dosis recomendada
internacionalmente y por el periodo de tiempo adecuado. Otros farmacos utilizados como
es el caso del antimalarico y el antiagregante plaquetario forman parte habitual de los
esquemas terapeuticos del LES para minimizar la produccion y actividad de los
anticuerpos y disminuir el riesgo de eventos trombéticos.)

Un elemento a favor de la evolucién de la enfermedad en este caso estuvo sostenido por el
diagndstico temprano y lo adecuado del esquema terapéutico utilizado. Es importante
sefialar que el SGB puede generar complicaciones respiratorias adicionales dadas por la
debilidad muscular resultante que puede llegar a poner en peligro la vida del paciente por
disfuncion respiratoria grave o para cardiorrespiratorio. En el caso del LES, el diagnostico
tardio o tratamiento inadecuado condiciona mayor actividad clinica y aparicion de una
amplia gama de complicaciones locales y sistémicas que comprometen ain mas el estado

de salud del paciente.

Conclusiones
El LES es una enfermedad autoinmune que presenta gran y variado ndmero de
manifestaciones extraarticulares como es el caso de las manifestaciones neurologicas. En
este caso la presencia del SGB constituyo la expresion sintomatoldgica de debut de la
enfermedad, a pesar de ser el SGB una complicacion bastante infrecuente. El diagndstico
temprano y el tratamiento oportuno fueron los elementos fundamentales para la evolucion
favorable del paciente. Dentro del esquema terapeutico fueron utilizados glucocorticoides
a dosis elevada, inmunosupresores por via intravenosa, gammaglobulinas intravenosas,

antimalaricos y antiagregantes plaquetarios.
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