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CASO CLINICO PATOLOGICO

Adolescente con lupus eritematoso sistémico y sindrome de

anticuerpos antifosfolipido

Systemic lupus erythematosus and antiphospholipid antibody syndrome in an

adolescent patient

Maria del Rocio Maldonado Veldzquez,' Sandra Enciso Pelaez,2 Maria Argelia Escobar,® Rosa Delia

Delgado Hernandez,* Gisela Abigail Monroy Prado®

SESION CLINICOPATOLOGICA A-10-52
RESUMEN DE LA HISTORIA CLINICA

Adolescente femenino de 14 afnos de edad que acude a
consulta externa con cefalea y vomitos.

Antecedentes heredofamiliares. Madre de 42 afos que
vive en union libre, analfabeta, comerciante, sin toxico-
manias, sana. Padre fallecid, se desconoce la causa. Tiene
siete hermanos, cinco vivos y sanos y dos fallecidos, sin
conocer la causa.

Antecedentes no patoldgicos. Son originarios del es-
tado de Oaxaca, residentes del Estado de México. Habitan
casa propia con agua y luz, y no conviven con animales.
La paciente esta integrada a la dieta familiar, aunque a su
ingreso se observa que es deficiente en cantidad y cali-
dad. Su desarrollo psicomotor es adecuado para la edad;
es analfabeta. Se desconoce el esquema de vacunacion.

Antecedentes perinatales y patolégicos. La madre no
record6 los antecedentes perinatales. Nego antecedentes
transfusionales, quirtrgicos y traumaticos. Acudid con
el médico particular por padecimiento de dos meses de
evolucioén con artralgias, mialgias, astenia, adinamia e
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hiporexia. No especifico el tratamiento. Acudio al hospital
de segundo nivel por dolor toracico, fiebre y tos produc-
tiva de dos semanas de evolucion. La imagen radiologica
con radiopacidad basal y borramiento del angulo costo-
diafragmatico izquierdo. En la tomografia de torax se
observé derrame pleural y pericardico escaso. Se realizo
el drenaje y se obtuvieron 740 mL de liquido seroso. Se
encontrd anemia normocitica, normocromica y alteracion
en la funcion renal.

Padecimiento actual. De 12 horas de evolucion con
cefalea de inicio subito, progresiva, punzante, holocra-
neana, de intensidad 6/10 que progresé a 9/10, y vomitos
en cinco ocasiones, gastroalimentario, en abundante can-
tidad, precedido de nausea y arqueo. Tratamiento previo
con prednisona 60 mg/m2SC/dia, captopril 1 mg/kg/dosis,
furosemide 2 mg/kg/dia, hidroxicloroquina 4.5 mg/kg/
dia, omeprazol 1 mg/kg/dia, azatioprina 2.3 mg/kg/dia.
En la exploracion fisica se encontrd peso de 42.5 kg, talla
de 145 cm, FC 167/min, FR 28/min, TA 130/85 mmHg,
temperatura de 39°C, llenado capilar 3 seg, Glasgow
14/15. Paciente femenino de edad aparente similar a la
cronologica, palida, hipoactiva, con facies de Cushing,
bien hidratada, poco cooperadora. Normocéfala, sin hundi-
mientos ni exostosis. Fondo de ojo no valorable por falta de
cooperacion. Conductos auditivos con abundante cerumen,
faringe hiperémica. Torax con adecuados movimientos de
amplexion y amplexacion, disminucion de vibraciones vo-
cales en region basal de hemitérax derecho, submatidez a
la percusion con hipoventilacion basal derecha. Hemitérax
izquierdo sin alteraciones. Ruidos cardiacos ritmicos de
adecuada intensidad y frecuencia, sin agregados. Abdo-
men sin alteraciones. Genitales Tanner I1I. Extremidades

126

Bol Med Hosp Infant Mex



Adolescente con lupus eritematoso sistémico y sindrome de anticuerpos antifosfolipido

con fuerza y sensibilidad conservada, con hiperreflexia,
Babinsky bilateral, rigidez de nuca voluntaria, Kernig y
Brudzinski negativos.

Laboratorio y gabinete. Se realizaron los estudios de
laboratorio y gabinete al ingreso (Cuadro 1).

Radiografia (RX) de térax. Radiopacidad basal
derecha con borramiento del angulo costofrénico y car-
diofrénico.

Manejo. Ayuno, soluciones de base 1,200 mL/m2SC/
dia, glucosa/sodio 2:1 y potasio 30 mEq/m?SC/dia, fu-
rosemide 2 mg/kg/dosis c¢/12 hs, paracetamol 15 mg/kg/
dosis PRN, omeprazol 0.5 mg/kg/dosis ¢/24 hs, captopril
1.1 mg/kg/dosis ¢/24 hs, losartan 1.1 mg/kg/dosis ¢/24 h,
ceftriaxona 75 mg/kg/dia ¢/8 h, amikacina 15 mg/kg/dia
¢/24 h, hidrocortisona 180 mg/m2SC/dia ¢/8 h.

Presentd movimientos ténico-clonicos generalizados
en una ocasion. EnlaTAC de craneo se encontro atrofia cortico-
subcortical, adecuada diferenciacion de sustancia gris y
blanca, disminucién generalizada del calibre de la vascu-
latura, arrosariamiento discreto de la arteria cerebral media
izquierda. Por deterioro neurologico, se realizo intubacion
orotraqueal y puncidon lumbar con presion de apertura de
30 mmHg (Cuadro 2).

Cuadro 1. Estudios de laboratorio y gabinete al ingreso

14-08-10. Reumatologia. Inicié gammaglobulina
humana 2 g/kg/dosis en infusién, trimetroprim-sulfame-
toxazol (TSX) 150 mg/m2SC/dia. Infectologia. Amplio
cobertura con ceftriaxona 100 mg/kg/dia ¢/12 hs, vanco-
micina 60 mg/kg/dia, ampicilina 300 mg/kg/dia. TA 76/40
mmHg. Inicié norepinefrina 0.1 mecg/kg/min. Ingres6 a
terapia intensiva pediatrica.

20-08-10. Angioresonancia. Probable infarto hemo-
rragico en el territorio de la cerebral posterior, isquemia
cerebral occipital bilateral; con realce en los giros por
probable hipoperfusion, vasculitis arterial de la cerebral
media bilateral. Reumatologia. Sugirio iniciar heparina
de bajo peso molecular 1 mg/kg/dia c/12 hs.

26-08-10. Cirugia Tdérax y Endoscopia. Realizd
gastrostomia y traqueostomia por dafio neuroloégico
e intubacion prolongada, sin complicaciones. EGG:
severa disfuncion generalizada. Neurologia. Paciente
con automatismo respiratorio, apertura espontanea de
0jos, pupilas reactivas de 3 mm, indiferencia al medio,
movilidad espontanea escasa de extremidades superio-
res, pérdida de tono flexor y extensor de extremidades
inferiores. No cumplia con el tiempo requerido para
determinar estado vegetativo.

Hb Hto Leuc Ban Seg Linf Plag

VCM HCM CHCM VSG Gluc BUN

9.6g/dL 28.3% 16,000/mm®* 1%  80% 13%

296,000 94.2fL

32pg 34g/dL 24 mm/h 101 mg/dL 34 mg/dL

Hb: hemoglobina; Hto: hematocrito; Leu: leucocitos; Ban: bandeo; VCM: volumen corpuscular medio; HCM: contenido corpuscular medio
de hemoglobina; CHCM: concentracion de hemoglobina corpuscular media; VSG: velocidad de sedimentacién globular; Glu: glucosa;

BUN: nitrégeno uréico en sangre

Creat Acido Urico Na K Cl

Ca P BD BT TGO

1.5mg/dL 106 mg/dL 139 mEq/L 4.7 mEqg/L

101 mEq/L

84 mg/dL 1.7mg/dL  0.06 mg/dL  0.32mg/dL 18 U

Creat: creatinina; BD: bilirrubina directa; BT: bilirrubina total; TGO: transaminasa glutamico-oxalacética;

TGP FA DHL GGT Alb Procalcitonina Prot Urinaria (12 hs) Dep Schwartz
34U 120U 328 U 30U 34g/dL 98.36 ng/mL 101.7 mg/m?SC/h 49.8 mL/m2SC/min
TGP: transaminasa glutamico-pirtvica; FA: fosfatasa alcalina; DHL: deshidrogenasa lactica; GGT: gamma glutamil traspeptidasa; Alb:
albumina;
C3 C4 EGO pH DU Alb Hb Erit Leuc Cilindros
39 mg/dL  10.4 mg/dL 5 1,022 + +++ 3,200/mm?*  600/mm®*  Granulosos
y hematicos
EGO: examen general de orina; DU: densidad urinaria
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Cuadro 2. Resultados de la pucién lumbar

LCR Color Prot Gluc

Leuc PMN MN

Gram Tincién

Turbio Xantocromico 350 mg/dL 9 mg/dL

248/mm3 81% 19% Neg Neg

LCR: liquido cefalorraquideo; PMN: neutréfilos polimorfonucleares; MN: mononucleares

31-08-10. Hb 6.6 g/dL. Hematocrito 18.4%. Se
transfundié concentrado eritrocitario. Presentd deterioro
ventilatorio por decanulacion por lo que se cambi6 de tubo
en T a fase Il de ventilacion, con colocacion de canula
por orificio de traqueostomia. Reumatologia. Probable
actividad lupica. Indicéd pulsos con metilprednisolona a
30 mg/kg/bolo (3) y en forma posterior hidrocortisona 40
mg/m2SC/dia. Infectologia. Formas invasivas en orina con
levaduras y pseudomicelios, inicié caspofungina 70 mg/
kg/dia para impregnacion y 50 mg/kg/dia para manteni-
miento. Urocultivo: Candida albicans. Galactomananos:
negativo. Inmunofluorescencia de Secrecion Bronquial:
Pneumocistis jirovecci.

08-09-10. Por deterioro ventilatorio se incrementaron
parametros del ventilador (Cuadro 3). RX Tdrax: infil-
tado bilateral, borramiento costodiafragmatico derecho.
Se realiz6 toracocentesis, drenando 15 mL de liquido
serohematico. Presento fuga del 50% por canula de tra-
queostomia. Se realizé intubacion orotraqueal.

09-09-10. Sesién Comité de Etica: Neuroldgico sin
mejoria, apertura ocular nula, sin interaccion con el medio.
EEG : disfuncion generalizada grave. Faltaban cinco dias
para cumplir criterios de estado vegetativo. Se dio de alta
de UTIP e ingres6 a piso. Se acordd proporcionar cuida-
dos paliativos, evitar ensaflamiento terapéutico y apoyo
psicologico y tanatologico.

10-09-10. Ingresoé a medicina interna. Medicina del
Dolor. Indic6 buprenorfina 3 mcg/kg/dosis en infusion y
midazolam 4 mcg/kg/min en infusién. Cursé con hipoten-
sioén, aun sin tratamiento antihipertensivo, y sangrado en
sitios de puncion, hematuria microscépica, sangrado por
canula y evacuaciones melénicas, se suspendié enoxa-
parina. FC 77/min, FR 24/min, TA 52/20 mmHg, Temp
35.5°C, Llenado Cap 3 seg.

Cuadro 3. Gasometria (08-09-10)

13-09-10. 18:50 h. Paciente sin respuesta a estimulos,
ausencia de esfuerzo respiratorio, frecuencia cardiaca y
pulsos, trazo de actividad cardiaca isoeléctrico.

CASO CLINICO

Presentacion del caso (Dra. Rocio Maldonado)

El caso que nos ocupa el dia de hoy corresponde a un pa-
ciente femenino de 14 afos de edad, que proviene de un
medio socioecondémico y cultural muy bajo. Esto jug6 un
papel importante en la evolucién de su padecimiento, por
lo que es importante comentar este aspecto. Solicitamos
el comentario de Trabajo Social.

Comentario de Trabajo Social (Lic. Nelly Moreno)

Se trata de una menor de sexo femenino de 14 afios 3 meses
de edad, originaria de Oaxaca y residente del Estado de
Meéxico, con un hogar reconstituido, padre finado y madre
en union con una segunda pareja, que sufre de maltrato
fisico y se encarga de la manutencion de la familia, ya que
tiene 2 hijos mas. La pareja es ayudante de albaiiil, con
un salario minimo. No cuenta con redes de apoyo. Vive
en hacinamiento, tiene una hermana en detencion por ho-
micidio imprudencial. La madre tiene actitud pasiva con
respecto al tratamiento de su hija. La pareja no aporta para
cubrir los tratamientos. Se dio apoyo de acompafnamiento
a la familia y se coordind el apoyo de medicamentos y
alimentacion.

Comentario de Radiologia (Dra. Rosa Delia Delgado
Hernandez)

Se cuenta con una tomografia de un primer ingreso del
29 de junio de 2010, en fase simple y contrastada, donde
se observa la acentuacidn de los espacios subaracnoideos

pH PO, pCo, co,T

HCO Sa0o FiO

3 2 2

Anién GAP

7.36 39.0 mmHg 30.5 mmHg 16.6 mEq/L

16.9 mmol/L

77.3% 21% 19.6 mEq/L
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a nivel fronto-parietal y datos de hemorragia. En fase
contrastada hay rectificacion de vasos de cerebral media,
arrostramiento que podria corresponder a proceso infla-
matorio. En la radiografia de toérax existe borramiento
del angulo costodiafragmatico en relacion a presencia de
liquido pleural, silueta cardiaca con aumento de tamaiio,
aumento del boton pulmonar, cefalizacion del flujo, patron
intersticial difuso, lo cual esta en relacion con enfermedad
pulmonar de etiologia multiple, ademas de la elevacién
de diafragmas asociada a hepatomegalia. En el ultrasoni-
do renal el tamafo de los rifiones es normal, la relacion
corticomedular esta perdida, con cambios inflamatorios
relacionados a una patologia inmunologica.

En relacién con su segundo internamiento el 14 de
agosto de 2010, cuenta con una placa de térax, donde
se observa elevacion de los hemidiafragmas con borra-
miento y pérdida de la relacion. En la interfase escaso
liquido, hepatomegalia, engrosamiento del intersticio.
En la placa del dia 20 de agosto persiste el aumento en el
intersticio, hay una canula, un catéter y velamiento de los
senos. La tomografia de crdneo simple, sin hemorragia
ni hematomas. Presencia de zona de isquemia parietal,
probablemente necrosis cortical, pérdida de interfase,
hay adelgazamiento de vasos, arrostramiento profundo e
inflamacion igual a probable vasculitis en vasos grandes
y medianos. La radiografia de torax muestra infiltrado en
intersticio por distress de etiologia multiple. Del centro a
la periferia, zona radiopaca en I6bulo inferior derecho de
etiologia multiple, zonas hiperperfundidas, radiopacidad
generalizada del lado izquierdo y cardiomegalia.

Comentario de Reumatologia (Dra. Sandra Enciso Pe-
laez, residente)

Adolescente femenino con talla baja para la edad, aunque
se desconoce la talla blanco familiar para considerarla
patolégica. Tiene un IMC de 17.8, entre los percentiles
10 y 25, lo que indica un peso adecuado para la talla. Es
analfabeta, de estrato socioecondémico y cultural bajo en
un nucleo familiar disfuncional. Se desconoce el estado
de las inmunizaciones.

Se le conoce desde marzo de 2010 por la consulta ex-
terna de Reumatologia. Se sospecha de lupus eritematoso
sistémico (LES). Se solicitaron estudios complementarios
y se le cité a los tres dias para revaloracion, pero no acudio.

Cuenta con antecedentes de hospitalizacién previa en
un hospital de segundo nivel, cinco semanas después,

por hipertension arterial sistémica y crisis convulsivas

probablemente provocadas. Fue referida a esta institucion

cumpliendo los criterios de clasificacion segtin el Colegio

Americano de Reumatologia para lupus eritematoso sisté-

mico (LES), que son los siguientes: 1) renales: proteinuria

en rangos nefroticos; 2) serositis: derrame pleural y ante-
cedente derrame pleural que requirié drenaje; 3) artritis:

rodillas, tobillos; 4) inmunoldgicos: anti-DNA positivo a

titulos muy altos; 5) anticuerpos antinucleares positivos:

por inmunofluorescencia indirecta patron homogéneo a

titulos altos.! Ademas, presentd hipergamaglobulinemia

a expensas de IgG e hipocomplementemia. También acti-

vidad de la enfermedad caracterizada por derrame pleural

y nefritis lupica, que se logro estadificar, por medio de la

biopsia renal, como una glomerulonefritis (GMN) clase

IV, segun la OMS. Recibid tratamiento con gamaglobulina,

bolos de metilprednisolona (MPN) y el primer bolo de

ciclofosfamida (CFM).

Se perdi6 el seguimiento. Acudid hasta el 13 de agos-
to 2010 para recibir el segundo bolo de CFM, el cual se
difiri6. Ingres6 24 horas después.

Con base en los hallazgos reportados en la historia
clinica, se integraron los siguientes sindromes:

e Sindrome emético. De 12 horas de evolucion, acom-
pafiado de ndusea y arqueo.

e Sindrome infeccioso. Documentado por fiebre a su
llegada a urgencias. Pudo ser secundario a un proce-
so infeccioso o actividad de la enfermedad de base.
Resultados de laboratorio con leucocitosis, eleva-
cion de la velocidad de sedimentacion globular y
procalcitonina.

e Sindrome encefélico. Por alteracion del estado de
conciencia, cefalea y presencia de crisis convulsivas.

*  Sindrome de neurona superior motora. Con base en
hiperreflexia, Babinski y, aunque no se documentd
en la exploracion fisica, esperariamos encontrar hi-
pertonia.

e Sindrome convulsivo. Por la presencia de crisis con-
vulsivas tonico clonicas generalizadas.

*  Sindrome de hipertension intracraneana. Ante la pre-
sencia de una paciente con cefalea, vomito y deterio-
ro del estado neuroldgico, aunque no esta descrita en
la historia clinica una exploracion del fondo de ojo,
se esperaria encontrar papiledema.

*  Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica. Con
base en la fiebre, leucocitosis, taquicardia y frecuen-
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cia respiratoria (las dos Gltimas por arriba de 2 des-
viaciones estandar de las esperadas para la edad).

*  Sindrome de derrame pleural incompleto. Se docu-
menta por la disminucion de las vibraciones vocales
y la submatidez a la percusion. La radiografia de t6-
rax muestra borramiento de los angulos costofrénico
y costodiafragmatico derecho. El sindrome estricta-
mente esta caracterizado por matidez a la percusién
y la disminucion de los movimientos de amplexion
y amplexacion.

e Sindrome anémico. Documentado por la palidez y la
taquicardia de tipo normocitica normocromica.

*  Sindrome nefrético. Caracterizado por hipertension
arterial sistémica sobre la percentil 95 para la edad,
con un examen general de orina con hematuria y eri-
trocituria y proteinuria en rangos nefroticos.

e Sindrome de insuficiencia renal. Por una tasa de filtra-
cion glomerular de 49.8 mL/m?SCD, elevacion de la
creatinina e hiperuricemia, sin retencion de azoados.

*  Sindrome de deprivacion social. Por vivir en una
entorno de pobreza severa y cronica, analfabetismo
familiar, falta de compromiso y responsabilidad del
adulto que esta encargado de la paciente, reflejado
por el pobre apego al tratamiento farmacologico, y
a la falta de seguimiento a sus consultas (definido
por la Academia Americana de Pediatria, en abril
del 2010).

Al integrar los diagndsticos sindromaticos, se realizaron
los siguientes diagndésticos nosoldgicos
*  Encefalitis infecciosa. Con base en un cuadro agudo

de fiebre, cefalea, ndusea y vomito, sindrome ence-
falico, sindrome de craneo hipertensivo. Progreso
rapidamente a crisis convulsivas y deterioro del es-
tado de alerta, el cual requiri6é proteccion de la via
aérea con intubacion orotraqueal.

De los exdmenes de laboratorio se obtuvo evidencia
de leucocitosis a expensas de segmentados, velocidad de
sedimentacion globular alta, procalcitonina (PCT) alta.
La puncién lumbar present6 una presion de apertura de
30 mmHg. El andlisis citoquimico resulté con hiperpro-
teinorraquia, hipoglucorraquia, leucocitosis a expensas de
polimorfonucleares. Gram sin tincion, tinta china negativa,
cultivos para tuberculosis negativos. Sin aislamiento en
liquido cefalorraquideo (LCR). La angiotomografia del
créneo con disminucion del calibre de los vasos de forma
generalizada y arrosariamiento de la arteria cerebral media.

Esta claramente documentado que en pacientes con
estado inmunocomprometido y alteracion del estado de
conciencia, se debe realizar una neuroimagen previa a la
toma de muestra de LCR.2 Esto se realizé adecuadamente
en nuestra paciente.

Asimismo, con base en un sindrome infeccioso y
datos de respuesta inflamatoria sistémica, se realizo el
diagnoéstico de sepsis, con foco a nivel de SNC. Llama
la atencion que no se presentd aislamiento en el cultivo
de LCR, unicamente el hemocultivo con aislamiento de
Listeria monocytogenes.

Es importante recordar que el prondéstico del paciente
en un contexto de sepsis y neuroinfeccion se debe iniciar
el manejo antibidtico. En el caso que nos ocupa el dia de
hoy se escala terapéutica hasta después de obtener cito-
quimico, a dosis meningeas y dejando ampicilina para la
cobertura de Listeria monocytogenes.

Actividad del lupus eritematoso sistémico

1. Serositis. Esta caracterizada por derrame pleural. Es
la manifestacién pulmonar mas frecuente en pacien-
tes con LES. Dentro de la escala de actividad de los
pacientes con LES se le da un puntaje de 2.

2. Sindrome anémico. A pesar que no contar con la de-

terminacion de hemoglobina previa para compararla,
y evidenciar descenso del hematocrito, se sospecha
de hemdlisis por la enfermedad. Tampoco se contd
con la prueba de Coombs o reticulocitos corregidos.
Esta posibilidad es muy baja debido a que las bilirru-
binas y la deshidrogenasa lactica (DHL) se encuen-
tran en rangos normales.
La anemia, que frecuentemente se asocia a LES has-
ta en 50% de los pacientes, es de tipo normocitica
normocrémica, y esta asociada a inflamacion croni-
ca. Cabe mencionar que, en el contexto de nuestra
paciente con insuficiencia renal, la vida media del
eritrocito es menor, y pueden existir deficiencias en
la produccién e inhibicién de la actividad periférica
de la eritropoyetina.

3. Nefritis lapica clase IV. Esta caracterizada por una
glomerulonefritis proliferativa difusa endo y extra-
capilar, esclerosis global con medias lunas fibroce-
lulares, con TA 12/24 IC 6/12. El ultrasonido renal
fue normal, lo que nos hace suponer que la evolucion
de la afeccidn renal es relativamente reciente, acom-
paiado de tasa de filtracion glomerular 49.8mL/
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m2SCD. Se presentd progresion de la proteinuria y
del sedimento urinario activo, a pesar de haber reci-
bido manejo previo con bolos de MPN y CFM. Tam-
bién presentd hipertension arterial, a pesar de triple
esquema antihipertensivo.

Tuvo como factores de mal prondéstico para nefritis,
como titulos muy altos de anti-DNA, IC mayor de 3
en la biopsia, retraso y abandono en el tratamiento y
elevacion de creatinina.

4. Probable neurolupus. Debido al déficit cognitivo, la

presencia anticuerpos antinucleares con tincion ho-
mogéneo y citoplasmatica en la inmunofluorescen-
cia hacen suponer la presencia de un anticuerpo P
ribosomal sugestivo de neurolupus. La angiotomo-
grafia con disminucién del calibre de la vasculatura
y arrosariamiento de la cerebral media izquierda, que
evoluciono en la angioresonancia a vasculitis de la
arteria cerebral media bilateral, con evidencia de un
infarto isquémico con transformacion hemorragica
a nivel de la circulacion posterior. La Liga Europea
de Enfermedades Reumatolégicas (EULAR) publi-
c6 las recomendaciones para el manejo del lupus
neuropsiquiatrico en agosto del 2010.° Establecen
que la afeccion a nivel del sistema nervioso ocurre
en 50-60% durante el primer afio de diagnostico de
LES, donde los factores de riesgo para desarrollarlo
son la-actividad de la enfermedad a cualquier nivel
y la presencia de anticuerpos antifosfolipido a titulos
medio-altos. Al presentar un evento isquémico como
manifestacion de neurolupus, la recomendacién es
administrar bolos de CFM vy altas dosis de glucocor-
ticoides con un nivel de evidencia 3D.
Dentro de la fisiopatologia del neurolupus destacan
las anormalidades vasculares, ya que los vasos de pe-
quefio calibre son los afectados con mayor frecuen-
cia y se activan las células endoetaliales por medio
de autoanticuerpos. Esto ocasiona la interrupcion
de la integridad de la barrera hematoencefalica, y la
produccion intratecal de mediadores de la inflama-
cion como IL-6, interferén-a y TNFa.

5. Esta descrito que la probabilidad de desarrollar un
sindrome antifosfolipido secundario en una pacien-
te con lupus activo en presencia de antip2GP1, an-
ticardiolipinas y anticoagulante lapico, se triplica.
Esto sucedi6 con nuestra paciente de acuerdo con los
criterios de Sapporo de 1996:* presencia de titulos

altos de IgM B2GPI, anticoagulante lupico positivo
y evidencia de infarto isquémico en el trayecto de
la arteria cerebral posterior, acompaiado de trombo-
citopenia y descenso abrupto del hematocrito y el te-
rritorio vascular arterial a nivel de sistema nervioso.
Por lo que se sugiere iniciar con enoxaparina a dosis
terapéuticas.

La paciente presenté LES desde su primer interna-
miento en el hospital de segundo nivel. Tenia datos de
actividad lupica, recibié manejo con glucocorticoides,
pero no continud con el seguimiento. A las cinco semanas
reingres6 con facies de Cushing, lo que reflejé que llevaba
alrededor de cuatro semanas con prednisona a dosis altas.
A pesar de ello, ya habia deterioro de la tasa de filtracion y
con actividad lupica caracterizada por serosistis. Presentd
focos infecciosos a nivel pulmonar. Tenia emergencia hi-
pertensiva, pero se desconocia el manejo recibido. Se debe
recordar que si un paciente presenta hipertension arterial
sistémica, de acuerdo al Task Force, con cifras sistolicas
y/o diastélicas por arriba de la percentil 95 y, ademas,
evidencia de dafio a 6rganos blanco se debe sospechar
de una emergencia hipertensiva. La meta terapéutica es
prevenir el dafio a 6érganos blanco. La TA media debe
reducirse 20-25% en periodos de 15 minutos a 3 horas.
Posteriormente, dependera del estado clinico y la rapidez
con la que evolucione el incremento de la TA. No debe
de realizarse una reduccidn rapida debido a que existe un
mayor dafio a 6rganos blanco. Se maneja con manteni-
miento antihipertensivo y diurético de asa.

Se decidio iniciar pulsos de metilprednisolona a 30 mg/
kg/d, los cuales estan indicados en casos de compromiso
severo. El objetivo es lograr un efecto antiinflamatorio
inmediato, minimizando la toxicidad relacionada al uso
prolongado de esteroides y logrando mejoria clinica en
corto tiempo. También se utilizé un inmunosupresor a
base de azatioprina, un andlogo de purina, con el objetivo
de suprimir la inmunidad celular e inhibir la funcion e los
monocitos. Los efectos inmunosupresores se logran al
inhibir el crecimiento de los linfocitos T en la fase S del
ciclo celular. La hidroxicloroquina, que es un antimalarico
que inhibe la sintesis de DNA y RNA, ademas interfiere
con el procesamiento de antigenos y modula la respuesta
ocasionada por los complejos antigeno-anticuerpo, ac-
tuando como antioxidante, inhibiendo la actividad de la
fosfolipasa e inhibiendo la quimiotaxis. Y se administr6 el
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primer bolo de ciclofosamida I'V por la nefritis. Se egreso

a la paciente.

Se recibi6 a la paciente cinco semanas después en ma-
las condiciones generales, con fiebre, datos de respuesta
inflamatoria y deterioro neurolégico, con llenado capilar
prolongado, ligeramente hipertensa, lo que complica la
terapia de reanimacion guiada por metas debido a que no
se tenfa cifra tensional basal en el contexto de quien se co-
nocia: hipertensay con triple esquema antihipertensivo. No
se describen las caracteristicas de los pulsos y no contamos
en el resumen con gasometria que nos traduzca si es que
existe repercusion metabolica. Se dejan soluciones de base
por debajo de los requerimientos calculados por calorias
metabolizadas, con aporte de electrolitos a requerimiento.

Probablemente la paciente hubiera sido candidata a
haber iniciado con soluciones altas hipertonicas ante la
posibilidad de edema cerebral, asi como posicion de la
cabeza a 45 grados, eutérmia y euvolemia, para asegurar
una presion de perfusion cerebral. Se dejo hidrocortisona
a la equivalencia del manejo glucocorticoide, con la fi-
nalidad de evitar una supresion adrenal. Y se administro
gamaglobulina ante el escenario de una paciente con datos
de actividad lupica, acompafiada de neuroinfeccion. Se
administr6 nuevamente gamaglobulina humana 2 g/kg/d.

El uso de gamaglobulina estd bien documentado en
pacientes con autoinmunidad, en presencia de enferme-
dad y de actividad de la enfermedad de base. Es util para
tratar ambas patologias porque presenta las siguientes
caracteristicas:

1. Las moléculas IgG infundidas se unen al receptor FC
de las células diana, bloqueando el acceso a ellas y
evitando que los autoanticuerpos se unan a dichas
células

2. Funciona como inmunomodulador al unirse al re-
ceptor FC de linfocitos B y T, inhibiendo la sintesis
de células B, regulando a los linfocitos T cooperado-
res y co-estimulando la fagocitosis

3. La IgG puede funcionar como un anticuerpo antii-
diotipo, suprimiendo a los linfocitos B e inhibiendo
la produccion de autoanticuerpos patdgenos

4. También actia como antiinflamatorio, ya que regu-
la la baja la produccion de citocinas y mediadores
proinflamatorios de monocitos y macrofagos, an-
tagonizado a IL-1, alterando la solubilidad de los
complejos inmunes en enfermedades autoinmunes
y uniéndose de modo covalente al complemento,

activandolo. Por otro lado, evita su unién a células
endoteliales.

Posteriormente, evolucion6 a choque séptico. Requirio
apoyo vasopresor. Ingresé a la UTIP con evolucion torpida,
ademas de que se agregd sindrome de anticuerpos antifos-
folipido (SAAF). En el registro de pacientes pediatricos
con antifosfolipido pediatrico, se ha estimado que 50%
cursan con alguna otra enfermedad autoinmune de base. De
este grupo, la enfermedad de base es lupus en 85% de los
casos. En los pacientes con LES y manifestaciones clinicas
como crisis convulsivas, eventos isquémicos transitorios,
infartos cerebrales, corea, proteinuria, lesiones cutaneas
necrozantes, livedo reticularis, fenémeno de Raynaud,
anemia hemolitica, trombocitopenia, hipertension arterial
de dificil control, se debe descartar la presencia de un
SAAF secundario.

Un metandlisis de pacientes pediatricos con LES, a
quienes se investigd la prevalencia de los anticuerpos
antifosfolipidos, describe una prevalencia de 44% para
anticuerpo anticardiolipina (aCL), 40% para B2GPl y 22%
para AL (anticoagulante lupus).®

Se considera que existen ciertos factores en los pacien-
tes con LES que actlan como gatillo ante la presencia
de los anticuerpos antifosfolipido para presentar la en-
fermedad. Esto se debe a que este comportamiento no se
presenta en otras enfermedades autoinmunes con titulos
altos de anticuerpos antifosfolipido. La especificidad es
mayor para [gG aCL a titulos altos, pero se ha documen-
tado la asociacion de la presencia de B2GPI IgG o IgM
a titulos medios altos y eventos tromboticos en pacientes
lupicos. Y se considera al anticoagulante lapico positivo
como el principal factor de riesgo adquirido para el de-
sarrollo de trombosis. El sitio mas comun de trombosis a
nivel venoso son los miembros pélvicos, y de trombosis
arterial, el SNC.

La paciente presentd evolucion torpida a nivel neurol6-
gico con estado vegetativo definido por la alternancia del
periodo de vigilia y sueflo, el mantenimiento espontaneo
de funciones circulatorias y respiratorias, la ausencia de
respuestas motoras precisas y dirigibles, la ausencia de
vocalizacion verbal, de respuesta a 6rdenes verbales, de
movimientos oculares propositivos, incontinencia de ambos
esfinteres, con EEG con disfuncion severa. Se realizo gas-
trostomia y traqueostomia y se inicid nutricién parenteral.

No mejord el estado neurologico y presentd nueva-
mente actividad lGpica, caracterizada por el descenso
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del hematocrito, por lo que se indicaron bolos de MPN.
Probablemente, la actividad se desencadend por algln
foco infeccioso por Candida albicans a nivel urinario.
Se traté con caspofungina. Presentd deterioro pulmonar
por neumonia por Pneumocistis jirovecci. Se manejé con
trimetroprima-sulfametoxazol. Cuchacovich y Gedalia
realizaron una revision de la patofisiologia y del espectro
clinico de infecciones en pacientes con LES.® Encontraron
que los principales factores asociados a infecciones graves
fueron el tiempo de evolucion del lupus, la persistencia de
la actividad que no responde a manejo inmunomodulador,
neurolupus, la presencia de nefritis, trombocitopenia agu-
da, neutropenia, los titulos altos de anti-DNA, CH50 bajo
(hipocomplementemia), el uso crénico de glucocorticoides
y el uso de ciclofosfamida.

Es importante recordar que estamos obligados a descar-
tar una inmunodeficiencia asociada al LES. Para complicar
el cuadro, no existe un estudio que demuestre con claridad
el estado de inmunizaciones que estos pacientes pueden
recibir, ya que se ha documentado la exacerbacion de la
enfermedad después de la aplicacién de vacunas contra
neumococo, toxoide tetanico, influenza B, hepatitis B,
entre otras.

Nuestra paciente cursaba con varios de estos factores
de riesgo, lo que explica el desenlace del caso

Siguid evolucionando mal. Se agreg6 sangrado del tubo
digestivo, por lo que se suspende temporalmente la anti-
coagulacion. Progreso el deterioro pulmonar, incremento
de pardmetros de ventilador, con placa de térax compa-
tible con neumonitis lUpica, aun en ventana terapedtica
de la gamaglobulina, previa administracion de pulsos de
metilprednisolona. Se le administré un segundo pulso de
CFM, a pesar de ser cuestionable, ya que la paciente se
hubiera beneficiado mas con recambios plasmaticos, que
es el tratamiento de eleccion para compromiso pulmonar.
También se hubiera evitado aumentar la inmunosupresion.
Por dltimo, se aislo Klebsiella pneumoniae resistente a
cefepima en el cultivo de catéter. El esquema de antibidtico
progreso a piperaclina tazobactam.

Se sesioné con el Comité de Etica y se acordé propor-
cionar los cuidados paliativos, evitando el ensafiamiento
terapéutico. Se subio a piso y se dejo con manejo para
el dolor y sedacion. Presentd hipotension y coagulacion
intravascular diseminada. Fallecio un mes después de su
ingreso.

Diagnésticos finales
° Adolescente femenino con talla baja para la edad

Lupus eritematoso sistémico
Nefritis lupica clase [V
Sindrome de antifosfolipidos secundario
Encefalitis infecciosa, probablemente secundaria
a Listeria monocytogenes
Sepsis con foco a nivel de SNC
Infarto occipital derecho
Vasoespasmo importante que compromete la cir-
culacion posterior
Infarto cortical occipital
° Neumonia nosocomial por Pneumocistis jirovecci
° Infeccion de vias urinarias por Candida albicans
Infeccion relacionada a catéter por Klebsiella
pneumoniae, resistente a cefepima
Gastrostomia y traqueostomia
Estado vegetativo
Sangrado de tubo digestivo alto
Coagulacion intravascular diseminada
Paro cardiorespiratorio

Causa de la muerte: sepsis, con foco a nivel pulmonar
relacionado a catéter, por Klebsiella pneumoniae

[e]

o

o]

[e]

Comentario de Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar
Sanchez)

Biopsia renal. Se cuenta con una biopsia renal de la pa-
ciente, que contiene hasta 11 glomérulos, cinco totalmente
esclerosados y seis con proliferacion endo y extracapilar
con formacion de medias lunas celulares. A mayor aumento
se observa mejor la proliferacion endo y extracapilar con
la formacion de medias lunas fibrocelulares y trombos
hialinos en la luz de los capilares glomerulares. Con la
tincion de PAS se evidencia el material hialino en los
capilares y en el intersticio hay cimulos de infiltrado
inflamatorio linfocitario. En los tibulos hay vacuolacion
isométrica y atrofia tubular en 10% de toda la biopsia. En
latincion de Masson es evidente la esclerosis total de algu-
nos glomérulos y la formacion de semilunas. En la tincion
de plata se observa el doble contorno de las luces de los
capilares glomerulares. Se realizé inmunofluorescencia y
se encontrd la presencia de depositos granulares, en el me-
sangio y en los capilares glomerulares periféricos. Todos
los inmunorreactantes fueron positivos. Con base en esto
se realizo el diagnostico de glomerulopatia o, mas bien,
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nefropatia lupica. Se diagnostico glomerulonefritis proli-
ferativa difusa endo y extracapilar con esclerosis global
y formacién de medias lunas fibrocelulares. Se clasifico
como glomerulonefritis lUpica clase 1V con actividad de
12/24 y cronicidad de 6/12 (Figura 1).

Hallazgos de la autopsia. No hay fotografia del ha-
bitus exterior de la autopsia. Pero el paciente presentaba
una facies de Cushing, hirsutismo y petequias. Sabemos
que estaba en tratamiento con esteroides. Los hallazgos
estan en relacion con el lupus eritematoso sistémico y el
sindrome de antifosfolipidos.

Rifiones. Los rifiones tuvieron un peso dentro del
esperado. Hay pérdida de la relacion corteza médula y
la médula es intensamente congestiva. En este corte, po-
demos ver ademas la mucosa de la vejiga. No presentaba
hemorragia masiva, solo hemorragia en capa. El dafio en
los rifiones es mas extenso que en la biopsia. La mayoria
de los glomérulos presentan esclerosis total. Hay, ademas,
aumento en el numero de tibulos atréficos en la mayoria
de los cortes que se incluyeron de ambos rifiones. También
se observa la presencia de trombos y esclerosis. La tincion
de plata hace evidente estos cambios en los glomérulos,
tubulos e intersticio. En la tincion de Masson, hay fibrosis
intersticial ademas de atrofia tubular. En el momento de la
autopsia se incluyeron cortes para inmunofluorescencia, en
los cuales se observaron nuevamente dep6sitos de inmu-
noglobulinas en una forma granular, tanto en el mesangio
como en las asas periféricas de los capilares glomerulares.

Piel. Se incluyeron cortes de piel donde se observan da-
tos histologicos muy sutiles y no hay cambios importantes
compatibles con LES. Sin embargo, en la inmunofluores-
cencia, hay una banda lupica muy evidente, positiva para
todos los inmunorreactantes, Ig G, Ig A, Ig M y fibrinégeno
(Figura 2). Hay ademas serositis, otro hallazgo que apoya
la actividad lapica.

R R s
. {8 et

RN

Figura 1. A. Biopsia renal (40 x H/E). B. Inmunofluorescencia IgG
(100 x).

Figura 2. Inmunofluorescencia de piel IgM (100 x).

Pericardio. Se encontrd con hemorragia extensa, tejido
de granulacion y edema, lo cual puede estar en relacion
con actividad lupica o como evento final de choque.

Ganglios linfaticos. Se observa en los ganglios linfa-
ticos mesentéricos hemorragia subcapsular. En el seno
subcapsular, extensas areas de necrosis. Hay pérdida total
de la arquitectura. No se puede diferenciar la corteza de la
paracorteza. A mayor aumento hay necrosis, cariorrexis, lo
que se conoce como linfadenitis aguda necrosante o sin-
drome de Kikuchi asociado a lupus. Ademas de lo anterior,
hay presencia de eritrocitos dentro de los macréfagos, es
decir, hay un sindrome de activacion macrofagica secunda-
ria descrito en el LES. Hay trombos de fibrina y aumento
en el numero de células plasmaticas, una plasmocitosis
reactiva que acompafa al LES.

Médula 6sea. Se pueden observar parte de las trabé-
culas, y los espacios intertrabeculares con celularidad
aproximada de 80 a 90%. Hay presencia de megacariocitos,
serie mieloide y eritroide, sin alteraciones, que madura
correctamente. Ademas de lo anterior, vemos la presencia
de numerosas células plasmaticas. Tiene una plasmocito-
sis reactiva, tanto en la médula 6sea como en el ganglio
linfatico. A mayor aumento podemos ver la presencia de
sangrado, depdsito de hemosiderina probablemente secun-
daria a transfusiones. No hay microorganismos. No hay
aumento de la serie mieloide ni evidencia de una médula
Osea reactiva a un proceso infeccioso sistémico.

Con base en estos hallazgos, la enfermedad principal es
Lupus Eritematoso Sistémicoy Sindrome Antifosfolipido.

Alteraciones concomitantes
° Glomerulonefritis proliferativa difusa endo y
extracapilar, con esclerosis global y medias lunas
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fibrocelulares

Nefropatia lupica clase IV con actividad 12/24 y
cronicidad 8/12

Piel con banda lupica

Pericarditis aguda

Linfadenitis aguda necrosante

Deplecion linfoide

Plasmocitosis reactiva

Sindrome de activacion macrofagica, secundario

Otros hallazgos

Pulmones. Se encuentran a nivel de la cavidad toracica.
Como se puede observar, esta fue la causa de la muerte.
Tenemos un infarto hemorragico que ocupa todo el 16bulo
inferior del pulmén derecho (Figura 3). En los cortes seria-
dos podemos ver la magnitud de este infarto hemorragico
secundario a la coagulopatia del sindrome antifosfolipido,
no a una tromboembolia pulmonar. Se observa una cavi-
tacion llena de material hemorragico con didmetro mayor
de 4.5 cm. En el corte histologico, parte del parénquima
pulmonar esta conservado y la cavidad contiene eritrocitos
y hemorragia reciente. Se puede ver la interfase entre las
areas mejor conservadas del pulmoén y la hemorragia. En

Figura 3. Fotografia macroscépica de ambos pulmones, con lesion
cavitada en el l6bulo inferior del pulmén derecho.

otras partes hay hemorragia intraalveolar. Ambos pulmo-
nes estaban completamente afectados. En las areas mejor
conservadas hay hiperplasia de los tabiques interalveolares
y escaso infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario, que
habla de una probable neumonia intersticial en resolucion.
No hay evidencia, en ninguno de los cortes, de infeccion
por Pneumocystis jirovecci. Tampoco de Klebsiella ni otro
microorganismo. No hay datos de inflamacion ni respuesta
sistémica a un proceso infeccioso. Hay, ademas, formacion
de membranas hialinas, lo que indica un dafio alveolar
agudo, y trombos de fibrina en la microvasculatura de los
pulmones (Figura 4).

Figura 4. Trombos de fibrina en ambos pulmones (20 x).

Alteraciones concomitantes

Infarto hemorragico de 4.5 cm de diametro en el
I6bulo inferior derecho

Hemorragia intraalveolar difusa bilateral

Dafio alveolar difuso

Pleuritis cronica fibroadhesiva

° Hemotorax bilateral (180 mL D, 265 mL I)
Status post toracocentésis

Traqueitis aguda ulcerada

Trombos de fibrina

Sistema nervioso central. Encontramos meninges y
duramadre con numerosos coagulos adheridos (Figura 5).
Se realizaron diferentes cortes a nivel del seno venoso y
no se encontraron trombos. Los trombos estuvieron en la
microvasculatura. Como deben realizarse todas las autop-
sias con enfermedades autoinmunes, principalmente LES,
se diseco el poligono de Willis y se incluyeron todas las
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Figura 5. Fotografia macroscépica de la duramadre con hemo-
rragia subdural.

ramas de la arteria cerebral media, anterior y posterior.
No se encontraron trombos en este nivel. El encéfalo
tuvo un peso de 1,050 g contra un esperado de 1,400 g, es
decir, es un cerebro disminuido en peso para la edad. Hay
ensanchamiento de las circunvoluciones y pérdida de la
relacion entre la corteza y sustancia blanca, es decir, hay
una atrofia cortical extensa. En el territorio de la arteria
cerebral media a nivel de los l6bulos frontoparietales se
observan datos de hemorragia y congestion, ademas de
microinfartos en el resto del encéfalo. La porcion infraten-
torial no mostrd alteraciones microscopicas y los diferentes
cortes muestran una congestion importante en el espacio
subaracnoideo: Cabe mencionar que no hay infiltrado
inflamatorio a nivel de las meninges ni microorganismos,
pero se observan atrofia cortical importante, multiples
microinfartos en todo el encéfalo, vacuolizacion del neu-
ropilo y gliosis reactiva. También se observa congestion
de los vasos subaracnoideos, vacuolacion y degeneracion
de la sustancia blanca. En otras areas hay proliferacion
de astrositos, algunas neuronas hipdxicas y presencia de
macrofagos, hay manguitos perivasculares de linfocitos,
pero no puede afirmarse que sea un proceso infeccioso.
Aunado a lo anterior, se observan trombos de fibrina en
toda la microvasculatura del sistema nervioso central y
neuronas hipoxicas. Todos los cortes que se muestran
corresponden a las arterias cerebrales anterior, media y

posterior, con todas sus ramas. No hay datos de vasculitis,
ni trombosis, solamente congestion y microtrombos en los
plexos coroides.

Alteraciones concomitantes

Atrofia cerebral

Encefalitis

°  Multiples microinfartos cerebrales antiguos supra-
tentoriales

Hemorragia subdural

Trombos de fibrina en la microvasculatura del
encéfalo

Higado. El higado pes6 50 g mas de lo esperado.
Unicamente se encontraron algunas areas palidas y otras
con congestion. Histoldégicamente, la arquitectura esta
conservada. Solamente hay un poco de dilatacion de los
sinusoides.

Pancreas. Hay areas de esteatonecrosis, tanto en el
tejido adiposo del mesenterio como en el pancreas. En-
contramos también la presencia de infiltracion adiposa,
tanto en el pancreas como en el corazon.

Tubo digestivo. En el tubo digestivo encontramos areas
de congestion y sangrado en capa en el estdmago, tanto
en el antro como en el cuerpo. Histolégicamente no se
encontraron alteraciones a nivel del es6fago, del estémago
o de los intestinos. Unicamente bandas de contraccion en
toda la musculatura lisa del tubo digestivo como un evento
final del choque.

Vejiga. En la mucosa vesical se observd congestion
como evento final de choque y miopatia visceral (Figura
6), ademas de la presencia de secrecién en la luz de los
conductos pancreaticos, secundaria a la deshidratacion.
Las goénadas se hallaron con congestion.

Se integraron los siguientes diagnosticos:
° Esteatonecrosis
° Infiltracion adiposa multiorganica
° Datos anatomicos de choque y coagulopatia
Retencion de secreciones
Miopatia visceral
Congestion multivisceral
° Trombos de fibrina y hemorragia
° Cultivos post mértem de higado, bazo, colon,
intestino delgado, pulmones, LCR y hemoclutivo,
negativos
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Figura 6. Fotografia macroscopica de la mucosa vesical que
muestra hemorragia y congestion.

Se considerd que la causa de la muerte es la actividad
IUpica, ademas de la coagulopatia asociada al sindrome
de antifosfolipido, que causé el infarto hemorragico. La
causa inmediata de la muerte fue el dafio pulmonar, no el
foco infeccioso

Comentario de Reumatologia (Dra. Rocio Maldonado)

Existen muchas preguntas con relacion a la frecuencia
de la infeccién por Listeria en nuestro medio. Por tal
motivo preguntamos a Infectologia qué desencadend esta
infeccion en nuestra paciente.

Comentaro de Infectologia (Dr. Sarbelio Moreno)

En la literatura se describe como uno de los principales
patdgenos de los pacientes inmunocomprometidos, ya que
su mecanismo de defensa es de tipo linfocitos T depen-
dientes. Por tanto, cualquier patégeno que comprometa
este sistema puede desencadenar esta infeccion. Existen
varias series de pacientes, principalmente adultos con
lupus, donde se podria dividir en dos la era de la Liste-
ria: una, adquirida via oral por métodos defectuosos de
refrigeracion o pasteurizacion, aunque contamos con un
sistema altamente eficaz de las mucosas para contenerla.
Por eso, la mayoria de las veces no se observan a nivel
intestinal. Los mecanismos de invasion peculiar aprove-
chan elementos de la mucosa intestinal para endocitar,
atravesar la barrera y entrar al torrente sanguineo. Tienen
dos sitios de deposito, la placenta y el cerebro, que tan

frecuente es que se encuentre en sangre y no en LCR es
por su forma de difundir a través del macrofago. Este, una
vez fagocitado, forma vacuolas y aprovecha elementos de
estas para formar pseudoflagelos y de esta manera difunde
a otros macrofagos. Por tanto, es mas facil recuperarlo
en los hemocultivos que en SNC, recuperandose menos
de 30%. E1 LCR es de caracteristicas de meningitis bac-
teriana con alta cantidad de proteinas, alta celularidad
con predominio de polimorfonuclares y, aunque no es tan
frecuente que cause hipoglucorrdquia como en nuestra
paciente, a veces es muy dificil de identificar. Y esto se
debe a que la profilaxis contra la Pneumocistis cubre a
la Listeria, y a esto se atribuye que no se encuentre con
tanta frecuencia. Lo que es importante es el tratamiento
de eleccion, la ampicilina, que se utilizd muchas veces.
Como la forma de diseminarse es intracelular por medio
de macrdfagos, donde se encuentra fuera del alcance de
los beta-lactamicos, se recomienda que se agregue un
aminoglucoésido.

Comentario de Reumatologia (Dra. Rocio Maldonado)

La evolucion de la paciente fue muy térpida. La afeccion
al sistema nervioso fue el gatillo detonante de la mala
evolucion. Ademas, existido siempre la controversia de
si la paciente se encontraba en estado vegetativo, des-
encadenante de todos los eventos. Todo ello fue muy
probablemente influenciado por la presencia de un SAF,
que posteriormente evoluciond a catastrofico. La pregunta
es cual fue el mecanismo que desarrollo esto.

Comentario de Reumatologia (Dr. Enrique Faugier)

El proceso pudo desencadenarse inicialmente por un
evento séptico secundario a un estado procoagulante del
paciente. Los criterios estan bien definidos, pero hasta el
momento es muy controversial la morbilidad del pacien-
te pediatrico comparada con el adulto, en quién existen
factores de riesgo como tabaquismo, obesidad, hiper-
trigliceridemia. Partiendo del sindrome catastréfico, se
demostro con la autopsia la presencia de trombosis en al
menos 3 érganos, en un periodo de por lo menos de una
semana. La paciente estuvo bien manejada y se conoce
que la mortalidad es de 50-90%, como fue en este caso.

Comentario de Reumatologia (Dra. Rocio Maldonado)
Obviamente fueron varios los factores que llevaron a la
muerte a la paciente. Sin embargo, previamente se desen-
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cadend un estado vegetativo dificil de determinar por el
tiempo necesario para confirmarlo. Por esto, es importante
saber como se puede llegar a este diagnostico.

Comentario de Neurologia (Dr. Juan Hernandez Aguilar)
Evidentemente esta paciente tenia una alteracion gene-
ralizada con un compromiso neurolégico importante,
principalmente a nivel cortical. Para el diagndstico de
estado vegetativo se consideran criterios que van desde
un estado minimo de conciencia hasta la muerte cerebral.
El estado vegetativo persistente se caracteriza porque hay
ausencia de conciencia ausente, no hay experiencias, hay
ciclo de suefio-vigilia, el paciente abre y cierra los ojos,
respira normalmente, el EEG con alteraciones importantes.
El prondstico depende de la patologia que lo condicione.
El 63% de los pacientes en estado vegetativo sobreviven
hasta por 8 afios, evolucionando a muerte cerebral o me-
joria. Son pacientes en los que no se sabe qué hacer. La
paciente presentaba datos para sospechar el estado vege-
tativo, pero habria que esperar de 3-6 meses para hablar
de un prondstico definitivo y decir si iba a recuperarse.

Comentario de Reumatologia (Dra. Rocio Maldonado)

De acuerdo con lo que se ha comentado anteriormente,
es importante saber si hubo enseflamiento terapéutico en
la paciente, por lo que habria que conocer qué procede
en estos casos.

Comentario de Comité de Etica Médica (Dr. José Gam-
boa Marrufo)

De acuerdo con lo descrito, la paciente tenia un dano
neurolégico importante. Era candidata a los cuidados pa-
liativos ya que se encontraba en estado agoénico. No tuvo

dolor hasta su fallecimiento. El cuidado paliativo termina
con el duelo 4-6 meses después del fallecimiento.

Autor de correspondencia: Dra. Maria Argelia Escobar.
Correo electronico: benhim20091@hotmail.com
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