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RESUMEN

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad de comportamiento autoinmune con
una amplia variedad de manifestaciones clinicas, entre las cuales se incluyen aquellas
causadas por compromiso del sistema nervioso central, denominadas manifestaciones
neuropsiquiatricas. Se expone el caso de una paciente femenina de 20 afios diagnosticada
con lupus eritematoso sistémico, quien ingresa al servicio de urgencias por monoparesia
e hipoestesia del miembro superior derecho de inicio subito en quien la angiorresonancia
magnética revel6 disminucion segmentaria del calibre de multiples arterias de la circulacion
cerebral anterior y posterior, finalmente concluyendo con el diagndstico de vasculitis del
sistema nervioso central secundario a su patologia de base, logrando asi iniciar el manejo
oportuno y mejoria de su estado funcional. El reconocimiento de las manifestaciones
neuropsiquiatricas del lupus es vital para la instauracion de un tratamiento adecuado, dado
que el prondstico de la enfermedad dependera del nivel de compromiso que se presente
en el sistema nervioso central el cual puede depender del tiempo de inicio del tratamiento.

Palabras clave: Lupus eritematoso sistémico, lupus neuropsiquiatrico, vasculitis, vasculitis
del sistema nervioso central, angioresonancia magnética.

ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus is an autoimmune disease with a wide variety of clinical
manifestations, including those resulting from central nervous system involvement,
known as neuropsychiatric manifestations. We present the case of a 20-year-old female
patient diagnosed with systemic lupus erythematosus, who was admitted to the emergency
department due to the sudden onset of monoparesis and hypoesthesia in the right upper limb.
Magnetic resonance angiography revealed a segmental decrease in the caliber of multiple
arteries in the anterior and posterior cerebral circulation, ultimately leading to the diagnosis
of central nervous system vasculitis secondary to her underlying pathology. This prompted
timely management, resulting in an improvement in her functional status. Recognizing the
neuropsychiatric manifestations of lupus is crucial for establishing adequate treatment, as
the prognosis of the disease depends on the extent of central nervous system involvement,
which, in turn, may be influenced by the timing of treatment initiation.

Key words: Systemic lupus erythematosus, neuropsychiatric lupus, central nervous system
vasculitis, magnetic resonance angiography.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad de
comportamiento autoinmune que esta asociada a caracteristicas
genéticas y a la exposicion a factores de riesgo del entorno. Esta
patologia tiene una amplia variedad de manifestaciones clinicas
y seroldgicas que pueden afectar cualquier 6rgano del cuerpo.

Las manifestaciones neuroldgicas y psiquiatricas del LES son el
resultado del compromiso a nivel del sistema nervioso central
(SNC) secundario a la enfermedad. Estas manifestaciones neu-
ropsiquiatricas tienen una prevalencia del 30-40%; asi mismo, los
mecanismo que pueden llevar a estas manifestaciones son lesiones
vasculares, produccion de autoanticuerpos e inflamacion local por
mecanismos celulares.! Otras causas de sintomas neuropsiquia-
tricos en LES pueden relacionarse a complicaciones secundarias
de la misma enfermedad o efectos adversos en el tratamiento.>

La vasculitis en el LES es consecuencia de un proceso inflamato-
rio complejo en donde existe la presencia de infiltrado de células
polimorfonucleares (PMN), complejos inmunes y autoanticuerpos
en la pared vascular. Entre los autoanticuerpos mas documentados
se habla de anticuerpos anti-células endoteliales. Al fijarse el anti-
cuerpo, se inicia la cascada inflamatoria mediada por citoquinas,
que generan aumento en la inflamacion local del vaso, que va a
llevar a la consecuente destruccion y necrosis de la pared vascular
Sin embargo, entre las manifestaciones neuropsiquiatricas del
LES se encuentra el predominio de una vasculitis no inflamatoria
con la presencia de autoanticuerpos como anticardiolipina, anti-
P-ribosomal o anti NMDA..?

Se expone el caso de una mujer de 20 afnos que fue diagnosti-
cada con LES en el 2017 quien ingres6 al servicio de urgencias
por un cuadro clinico de nueve dias de evolucion consistente en
monoparesia del miembro superior derecho de inicio subito. Se
confirma el diagndstico de vasculitis del SNC por LES a través
de estudios imagenoldgicos.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 20 afios, procedente de Cali, Colombia con
antecedente de LES diagnosticado por nefritis liipica hace cinco
afios, acude a urgencias por un cuadro clinico de ocho dias de
evolucion, que inicia al despertarse, consistente en monoparesia
asociado a hipoestesia en miembro superior derecho. Como an-
tecedentes farmacoldgicos refiere tomar cloroquina, metotrexate,
azatioprina, acido folico a dosis que no reporta y prednisolona 25
miligramos diarios. Sin mas antecedentes de relevancia.

Al examen fisico de ingreso; presion arterial en 160/100 mmHg,
frecuencia cardiaca en 108 latidos por minuto, con evidencia de
facies cushingoides. En extremidades; fuerza muscular 0/5 en

la parte distal del miembro superior derecho a nivel de la flexo-
extension de codo y muiieca, ¢ hipoestesia del mismo territorio,
signos de Hoffman y Babinski negativos.

Inicialmente se realizd una tomografia axial computarizada
(TAC) de craneo simple y una radiografia de hombro derecho en
busqueda de alteraciones a nivel del encéfalo o el plexo braquial
que pudieran explicar el cuadro, sin embargo, ambas imagenes
resultaron normales. Entre los laboratorios iniciales se descartaron
procesos infecciosos cronicos (VIH, pruebas de hepatitis By C
y serologia para sifilis), el estudio de liquido cefalorraquideo fue
normal y se realizo perfil inmunorreumatologico.

Tras los hallazgos anteriores se decidio realizar electromiografia
con neuroconduccion del miembro superior derecho en la que se
evidencio una lesion desmielinizante y axonal incompleta del ple-
xo0 braquial derecho reciente, por lo que se decidié complementar
la evaluacion con una imagen por resonancia magnética nuclear
(RMN) de dicho plexo, sin ninguna lesion aparente. No obstante,
no se descart6 el diagnostico de una plexopatia secundaria a LES.

Adicionalmente, se contempld la posibilidad de una etiologia
isquémica en SNC por lo que se solicitdé una RMN de craneo
con y sin contraste en la que se evidencio isquemia en territorio
limitrofe entre la arteria cerebral anterior y la arteria cerebral
media del lado izquierdo, con afectacion de homiinculo motor en
el territorio de la mano. Debido a esto se solicitd angiorresonancia
magnética (AngioRM) cerebral de cabeza y cuello con la sospecha
de que se tratara de una vasculitis por LES o un infarto cerebral
por compromiso de la arteria carotida.

La AngioRM evidencié disminucion segmentaria del calibre de
multiples arterias tanto en la circulacion anterior como posterior,
involucrando los segmentos C1 a C5 de la arteria carotida interna
izquierda, V1 arteria vertebral izquierda, asi como el segmento
V4 bilateral, segmento M1 de la arteria cerebral media derecha,
segmento Al derecho y parcialmente la division inferior de
la arteria cerebral media izquierda, hallazgos compatibles con
cambios de vasculitis, por lo que se confirmoé el diagnéstico de
vasculitis de SNC por LES.

Se inicidé manejo con ciclofosfamida y pulsos de metilpredniso-
lona con posterior destete después de una semana de tratamiento.
Fue valorada por reumatologia quien indico anticoagulacion con
warfarina por presentar anticoagulante lipico positivo. Posterior
al inicio al tratamiento mejor6 parcialmente la paresia de la ex-
tremidad afectada.

DISCUSION

Se trata de una paciente diagnosticada con lupus neuropsiquiatrico
(LNP) cursando con vasculitis del SNC. Estos pacientes suelen
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tener un inicio subito y severo de los sintomas neurologicos.
Entre los principales sintomas asociados que se han reportado
se encuentra el deterioro cognitivo, sindromes desmielinizantes,
accidentes cerebrovasculares y convulsiones.*

En estos pacientes, las causas de su sintomatologia, pueden ser
multiples, desde enfermedades tromboembolicas hasta vasculopa-
tias de los vasos de distintos calibres. En el caso de esta paciente,
el origen de sus sintomas era secundario a una vasculitis en
arterias de mediano y gran calibre, lo cual es atin mas inusual.*¢
Estos sintomas ocurren por la isquemia y el edema asociado a la
inflamacion del vaso, comprometiendo asi el territorio que este
irriga, como consecuencia se presenta la clinica dependiendo de
la localizacion de la lesion vascular.’

Es importante resaltar que la paciente no presentaba una enfer-
medad activa al momento del inicio del cuadro clinico ya que no
tenia manifestaciones de compromiso clinico sistémico por lupus.
Ademas contaba con examenes anticardiolipina IgM e IgG, anti
B2 glicoproteina IgM e IgG, C3, C4 en rango de normalidad,
con ANCAS negativos. Debido a esto, es importante hacer un
diagndstico diferencial de otros eventos cerebrovasculares que
puedan explicar el cuadro y a su vez que estén asociados al LES.”8

Son pocos los reportes de caso en los que se logra hacer un
diagnéstico certero de LNP por vasculitis, esto ocurre por la
naturaleza fisiopatologica y clinica heterogénea de la patologia,
la cual supone un reto diagnostico.’ No obstante, la mayoria de
casos concuerdan que con una exploracion neuroldgica adecuada
junto con un amplio estudio de imagenes, es posible hacer el
diagndstico de vasculitis en el SNC, sin necesidad de un técnica
invasiva como la biopsia de tejido cerebral, que sigue siendo el
método de eleccion diagnostica para esta patologia.>®

En cuanto a las imagenes de mayor utilidad se encuentra la RMN
y AngioRM ya que ambas permiten una adecuada visualizacion
de los cambios en la vasculatura.>! No obstante, el primer acer-
camiento imagenoldgico que se tendra en el SNC sera la TAC,
la cual en la paciente presentada descartd eventos de origen
isquémico o hemorragico.

En la actualidad, no es del todo claro el pronoéstico de los pacientes
con LNP una vez instaurado el tratamiento. Existen reportes de
caso que narran mejoria completa y parcial de los déficit motores
e incluso cognitivos de manera anecddtica.*>’ Sin embargo, no
existe evidencia solida para estimar el grado de mejoria que se
puede esperar en estos pacientes. Dada la incertidumbre, con
la evidencia disponible en el momento es razonable iniciar un
régimen de terapia fisica con el objetivo de que se inicie el pro-
ceso de rehabilitacion una vez se haya dado tratamiento médico
efectivo en pacientes con LNP, tal y como se hizo en la paciente
del presente caso.
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CONCLUSIONES

El LNP es una enfermedad con naturaleza heterogénea de la
cual faltan estudios para poder entender su fisiopatologia y sus
manifestaciones clinicas. El reconocimiento y diagndstico puede
suponer un reto para el clinico ya que no se tiene una prueba
especifica ni biomarcadores que orienten su diagndstico, por lo
que es importante hacer una adecuada exploracion neurologica y
correlacionar hallazgos con imagenes entre las cuales se prefiere
la RMN y AngioRM.

A pesar de que la literatura disponible sobre LNP ha tenido un au-
mento notable en los tltimos afios, atin hace falta recopilar eviden-
cia de mayor solidez para empezar a estandarizar su diagnostico
y manejo. Lo anterior se dificulta debido a la infrecuencia con la
que se presenta, sin embargo se explica por los malos desenlaces
posiblemente prevenibles a los que se enfrentan estos pacientes
en caso de no tener un diagnostico y manejo agil.

El pronoéstico dependera del compromiso del SNC y las posibles
secuelas que pueden tener los pacientes, la rehabilitacion con
terapia fisica beneficia dicho prondstico.
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