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1. INTRODUCCION 

Desde la primera descripci6n del Lupus Eritematoso Sistá

mico (LES) publicada en 1072 por Moris Kaposi, se conoce 

la afección al sistema nervioso por la enfermcdad1 y a 

trav~s do poco m:is do una centuria se hnn llevado a cabo 

mdltiples estudios y publicaciones nl respecto, la mayo

ría de las cuales hacen 6nfnsis en la importancia dol com

promiso neurológico en el curso y pron6stico de la misma, 

a pesar de lo cual el manejo de estos pacientes ha perma

necido casi exclusiva.mento en manos de los reumat6logos. 

La frecuencia considerable y la variedad de las manifesta

ciones neuro-psiqui~tricas del LES, hace necesario que el 

Neur~logo entro a formar parte activa en el manejo de los 

pacientes portadores de la enfermedad, m4Kime cuando el 

canpromiso nourol~ico puede ser ln primera y en ocasio

nes la Gnica. manifestnci6n del LES. . . 
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Basada en este marco conceptual y con el propdsito de fa

cilitar el estudio y entendimiento de la afocci6n, me de

diqud a elaborar la presente revisi6n, la cual espero sea 

de utilidad. 
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2. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

Breve reseña: El Lupus Eritematoso Sist&nico es una enfer

medad diseminada de causa desconocida y carácter multifor-

me. 

Es una cnfe1medad que afecta predominantemente a las mu

jeres con una relaci6n de nueve a uno, se ha descrito en 

individuos de dos a 97 años pero existe mayor incidencia 

entre la segunda y la auinta d6cada de la vida 341 JS, 521 

78, 105, 118. Sus manifestaciones clínicas son muy varia-

das y aunque puede ser fulminante, por lo qeneral cvolu-

ciona en forma crónica con períodos de exacerbación y re-

misión. 

Las causas desencadenadas del Lupus Eritematoso Sist&nico 

(LES) continaan siendo un enigma, la interrelaci6n de 

factores inmunológicos, virales, genéticos y a~bientales 

pueden explicar alqunos de sus fen6menos 911 116 • 
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Es cada vez más convincente aue cor.'lplejos antí9eno-anti

cuerpo con la interaci6n del sistema del complemento, de

sempeñan un papel iinportantc en la producción de las lesio-

nes. 

Las manifestaciones clíncias del LES, no tienen un patrón 

caracteríatico, puede iniciarse en forma aguda con lesio

nes uni o multisist6micas en ocasiones con factor precipi-

tantc. 

La enfermedad puedo producir afecciones muco-cut4neas 1 mas

culo-articularcs, hcmatolOgicas, cnrdio-pulmonarcs, renales, 

9astro-intestinalcs, y neuro-psiquiátricas l, 34 , 35 , 38, 
59, 74, 118. 

No existe ning~n examen de laboratorio o gabinete totalmen

te cspec~fico, s~lo la interpretación concienzuda de varios 

de ellos contribuyen al diagnóstico 1, 2, 34, 52, 57, 59, 

62, 74, 100, 106, 118. 

Recientemente se ahn revisado los criterios establecidos 

para la clasificaci~n de pacientes por la American Rheuma

tism Association (ARA), los cuales son utilizados al9unas 

veces como auxiliares de diagnósticos 106• 
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No existe tratamiento específico para el LES. Sin embargo, 

la experiencia indica que la tcrap~utica adecuada suprime 

las exacerbaciones y prolonga la vida J, 34 , JB, Bl, 100, 

188. Los corticostcroidcs continOan siendo la piedra anglt" 

lar en el tratamiento. 
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J. MANIFESTACioNEs -~~uRo-~~~QUI~T~tCAs':. 

Se considera que Moriz Kaposi",.(1872)··-~~~:~f~~ el primero en 

describir el car4cter - ~-i~t.6~i~o ·.d.~1-'~Lupus Eritematoso 

(LES), y tnmbi~n el pri~~·r~-~n' d·e~cri~Í~ manifestaciones 

neurol6gicas del tipo estupor y coma. En 1903 William Ollcr 
86 describi6 síntomas que incluyeron delirio, afasia y he

miplejía y postul6 que esos síntomas podrían deberse a can

bios vasculares en el cerebro, posteriormente Abcl y Cola l, 

Adclmnn 2 ' Al-Husaini 4 ' Andriannkos 7 ' Dennet 15 ' Fein

glns JB, Glnscr45 • Hardie 481 Johnson y Richnrdson 59 , 

Kaol GO, Masson 74 ' Morillas 81 ' Silber 1º2 y Yancey 118 '. 

entre otros han estudiado y descrito las manifestncioncs 

ncuro-psiqui6tricas del LES. 

En principio se pensaba que estas manifestaciones eran po

co comunes, pero una serie de eventos entre ellos la dcs

cripci6n de las células LE por Hargrave en 1948 491 httn 

permitido el dingn6stico de las formas oligosintom:iticas do 

la enfermedad, facilit6ndonos el conocimiento real do la 

frecuencia de estns manifestaciones, las cuales se reportan 

con un rango entre 14 a 751. 

6 



Las manifestaciones neuro-psiqui4tricas_del LES pueden ser 

iniciales o tardías, moderadas y transitorias, o severas y 

dominar ol cuadro clínico, En la Tabla 1, observarnos la 

frecuencia de las manifestaciones neuro-psiauiátricas com

paradas con otras manifestaciones de la enfennadad en va

rias series y en la Tabla 2, las formas clínicas y su fre

cuencia aproximadh, cllaS comprenden: Cefaleas, síndromes 

mentales orgánicos crónicos y progresivos, convulsiones, 

d6ficit motor agudo, disfunción de nervios craneales, en

fermedad vascular cerebral, accidentes vasculares cerebra

les, mielitis transversa, mielopatías, trastornos del movi

miento, neuropatías, des6rdenes hipotalmo-hipofisiarios, 

pseudotumor cerebral, meningitis as~ptica, delirium, psicó

sis, depresión entre otras. 

Las manifestaciones neurológicas del LES con mucho están d~ 

nominadas por el compromiso al sistema nervioso central, con 

un primer plano para las alteraciones psiquiátricas y las 

convulsiones seguidas por el compromiso do nervios crancn

le"' y pcrif~ricos, y pueden ser <lnicas o m<lltiples y simul

táneas o sucesivas en el tiempo, 
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TABLA l. . COMPARACION DE FRECUENCIA DE MANIFESTACIONES 

NEURO-PSIQUIATRICAS CON OTRAS AFECCIONES SIS-

TEMICAS DEL LUPUS ERITEMATOSO. 

lil ""'" DU!lOIS F&I""""'5 GlllSOO LEE GIUG:IR CXD'71U 

"' 
1971 1974 1976 1976 1977 1978 1979 

o ... 150 520 140 80 120 so 124 u 
l.:l °'sos Casos Casos casos CMos casos casos ... 
" ' • • • • • ' 

"'1mücos 81 71.S 79 59 86.3 84 100 

"1ynaul 21 18.4 23 15 45.4 32 32.2 

Articulares 95 91.9 BB 86 61.8 98 84.6 

Plcurc9!ll lB 45 30.9 52 25 

Perica.tditis 38 30.S 24.S 20 

Ulceras O:ralcs 7 9.1 2 29 34 

Alopoc!a 37 21 41 36 38.2 64 

Afección Penal 53 46.l 48 57 49 40 29.8 

Manifestaciones 
Neuro--¡:siqu.i<itrl-
Ca$, 59 25,5 37 51 40 so 41.9 

• M::xlificórla de 1-U:Sson y Cols. E.M. C. PDrls, 1983. 
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TABLA 2. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO • MANIFESTACIONES 

NEURO-PSIOUIATRICAS, FRECUENCIA APROXIMADA. 

MANIFESTACION 

Cefalea. 

Psiqui4tricas, 

Crisis convulsivas y no 
convulsivas. 

Compraniso de nervios 
craneales. 

Compromiso do nervios 
perifdricos. 

Paresias. 

Des6rdenes de Movimiento 

• 

FRECUENCIA APROXIMADA 

PORCENTAJE 

64? 

60 

12-54 

5-33 

12 

s 

menos 5 

M:xilfica::la do Mcl.m:ut y Cole. San, in Art. nn:1 R1cun. Volllllen 15. 

1986. pp. 185. 
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TABLA 3. CRITERIOS REVISAOOS PARA LA CLASIFICACION DE PA

CIENTES PORTADORES DE LUPUS ERITEMATOSO SISTE

MICO, DE LA ASOCIACION AMERICANA DE REUMATOLO

GIA. 

CRITERIOS 

l. Eritana Malar. 

2. Eritema Discoide. 

J. Fot.oscnsihilidad. 

4. Ulceras Orales, 

s. Artritis. 

6. Scn::sitis. 

7. Afccci6n l\2nal, 

B. Afoccl6n Neuzcl6:Jicn 

9. Alteraciones Hanatol(,;Jicas. 

10. Dcsl5nlenes Innurol6:Jicos. 

11. Anticuerpos Antinuclearos 

Positivos • 

• 

a. Pleuritis. 
b. 1'?ricarditis. 

a, Protclnuria Persistente. 
b. Dcp6sitoo Celulnros, 

a, Crisis convulsivns y no convulsivas, 
b. Psicosis. 

a. 1\rnnia Hanol!tic.1. 
b. LeuCOJ:Cflin. 
c. Linfopcnia. 
d. Tranbocitopcnia. 

a, C61ulas L. E. Positivas. 
b. J\cs. 1\nti-DNt\ Pcsitivos. 
c. /\cs. Anti-Sm. Ibsitivos. 
d. V.D.R.L. Falso Positivo. 

Tanlrlo de TAN E.M. y Cols., Arthr. arrl ltlcunatisn. Volunen 25. 1982. 
El>• 1271 - 1277. 
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4. DEFINICION DE CONCEPTOS 

Se define una manifestaci6n neuro-psiqui4trica del Lupus 

Eritematoso Sist6mico, como aquella quo no pueda ser atri

buida a causa distinta dal proceso mismo de la enfermedad, 

por ojemploJ Uremia, hiportcnsi6n, infccci6n, o terapia 

estcroidca. De manera que para etiquetar un paciente como 

portador do una manifestación neuro-psiqui4trica del LES 

nos enfrentamos a una serio de dificultades, la primera do 

las cuales es definir si el paciente padece en realidad un 

LES; al no existir pruebas definitivas para el diagndstico, 

considero do utilidad tomar un cuenta los criterios revisa

dos para la clasificación de pacientes de la ARA. Los cua-

los aparecen en la Tabla 3., y basados en estos criterios 

decimos que un paciente padece un LES si presenta cuatro o 

mds de los once criterios, bien sea simult~noos o sucesivos 

durante cualquier par!odo de obsarvaci6n 106 · 

EBtas manifestaciones so presentan como consecuencia do una 

afección a cualquier nivel del sistema nervioso, de manera 

que algunas son secundarias a compromiso purruncnte encef&..ia:> 
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(cerebro, cerebelo o tallo), medulares y de nervios peri

fdricos, pero pueden presentarse asociaciones. 

En aras de la claridad describiremos estas manifestaciones 

dividi6ndolas en manifestaciones encefálicas, medulares, 

de nervios perifAricos y musculares. 
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5. MANIFESTACIONES ENCEFALICAS 

5.1 ALTERACIONES PSIOUIATRICAS 

Los trastornos de tipo psiquic'itricos ocupan ol primer lu

gar en frecuencia do todas las manifestaciones neuro-psi

quidtricas del LES, con rangos ~uo oscilan entre un 17 

a 60\ en diferentes series 2, 15, 26, 38,58, 67, 74, 81, 

102, 103, 118. 

Los síntomas psiqui4tricos pueden ser secundarios a tres 

condiciones distintasi Los secundarios a causa orgrtnica 

los tóxicos secundarios al tratamiento con asteroides y 

los funcionales como reacción a la enfermedad 67 • Las 

manifestaciones tóxicas no constituyen una sintomatolog!a 

de la enfermedad en ar, por lo auc es necesario valorar 

la eventual responsabilidad de los asteroides. 

El aspecto m4s habitual es el do un síndrome psico-org4-

nico dominado por compromiso del intelecto, trastornos de 

la atención, desoriontaci6n, hasta las formas m4s severas 

en las cuales existe gran estado confusional con agitación 

13 



y alucinaciones. Entre todas las alteraciones descritas 

se incluyen desórdenes afectivos con dopresión e hipoma

nta, formas csquizofr6niformes con alucinaciones, para

noia, catatonias y conducta autista, ademas demencia y 

fobias. 

Estas manifestaciones se pueden presentar aisladas o acom-

pañarse de otras alteraciones de tipo neurológico. so 

presentan con una alta frecuencia como manifestaciones 

tempranas do la enfermedad y pueden preceder o aparecer 

durante el primer año del diagn6stico. 

5.2 CRISIS CONVULSIVAS Y NO CONVULSIVAS 

Las crisis son desórdenes frecuentes, vistos en pacientes 

con LES, y pueden ser tempranos o tardíos en el curso de 

la enfermedad 1, 2. 26, 27, 38, 59, 60, 74, 81, 118, de-

bi6ndoso descartar otras causas como la hipertcnsi6n, ure

mia, e infecciones que pueden desencadenar crisis convul

sivas. 

Su frecuencia aproximada oscila entre un doce a 54\ en di

ferentes series 21 59 • 74 • Cuando las crisis se presentan 

en los estadios terminales de la enfermedad su frecuencia 

se incrementa de manera considerable, probablemente ayuda-

dos por el daño cerebral secundario producido por la 
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hipertonai6n arterial, la uremia y el tratamiento con as

teroides los cuales disminuyen el wnbral convulsivo. 

Por lo general, se trata de crisis convulsivas t6nico

cl6nicas generalizadas, pero se puede presentar cualquier 

tipo de crisis parciales Je, y ser aisladas o recurrentes 

incluso llegando al estatus epil6ptico. Estas crisis ca-

si siempre preceden al compromiso de otros 6rganos, o se 

presentan durante las exacerbaciones de la enfenncdad JB, 
59, Bl. 

La relnci6n entre la aparición de las crisis y el poste

rior desarrollo do un LES implica una complicnci6n ding-

n6stica, ya que no es raro el desarrollo do LES secunda

rio n drogas anticonvulsivas, entro ellas Difonilhidnntoi

na, trimetndiona,primidonn, ctosuximidn y carbamncepina. 

Siendo necesario aclarar el proceso porque el tratamiento 

de uno y otro son diferentes 21 74 , 112 • Estos casos son 

aan materia de especulnc16n, por la dificultad para de

terminar si se trata de un LES secundario a la medicación, 

o simplemente un fon6mono convulsivo secundario a la cn

fennedad en el cual las drogas no juegan ningan papel. 

15 



5.3 CEFALEAS 

EstA bien dofinida la asociaci6n de cefalea y LES, aunque 

su frecuencia real no se conoce. Los problemas se plan

tean al no poderse determinar si el paci"ento gue habitual

mente es una mujer joven, cursa con una cefalea de tipo 

tcnsional producto del stress qencrndo al saberse porta

dora de una enfennedad cr6nica, o si en realidad es se

cundaria a una afecci6n encef~lica por ln enfermedad. 

Son pocos los estudios y reportes sobre esta mnnifestaci6n 
1, 2, 20, 26, 30, 31, 56, 59, 74, 76, 102, 118. 

He se ha 

descrito un patr6n típico do dolor en estos pacientes y 

las carncter!sticas dopcndordn do la causa dircctamonto im

plicada en el pndecimicnho, se han doscri to los tipos opr~ 

sivos, puls4til y similar al dolor en hernicranea do la mi

graña, en este t11 timo caso cuando se acompaña de fen6menos 

visuales, surge la duda de s! se trata de una migraña o 

de una manifestaci6n del ~ES, y aunque se han descrito la 

asociaci~n de migraña y LES parece mSs probable que se tra

te de una manifestaci6n de la enfenncdad secundaria al com

promiso vascular 11 2º' Jl, 59176 • 

Brandt y Lessel 2º han propuesto que esta mnnifestaci6n se 

denomine cefalea de tipo migranoide o jaquecoide, puesto 
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que no corresponden de manera exacta al cuadro de una mi

graña. 

Los pacientes presentan por lo general un dolor de tipo 

puls4til en hemicranea, precedido o acompañada por un 

escotana centelleante, que Brandt ha descrito como de ti-

po fortificaci6n Ver Figura l. Estos pacientes no mejo

ran con el tratamiento convencional y lo hacen dram4tica-

mente con los asteroides. 

A pesar del avance alcanzado, la verdadera frecuencia de 

las cefaleas continOa siendo un enigma. 

5. 4 PSEUDOTUMOR CEREBRAL 

El s!ndrane de pseudotumor cerebral se caracteriza por 

incremento do la presi6n cndocraneana manifestada por ce

falea y papilcdcrna, sin signos de focalizaci6n, en un pa

ciente por lo dcm4s sano y alerta, el LCR es normal ex

cepto por el aumento de la presi6n (Weisberg 11 º1, en su 

etiolog~a se han implicado diversas drogas, trastornos 

endocrinol~gicos y el LES entre otros, Muchos han sido 

los reportes de pscudotumor cerebral como manifcstaci6n 

del LES 2 ' 8 ' 38 ' 62 ' 74 ' 118 su dirC!cta relación est4 

bien establecida y la respuesta a los asteroides es exce

lente, este diagn6stico ce de exclusión y por tanto es 
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necesario descartar cualquier condici6n estructural gue 

puede originar hipertensi6n, como sucede con las trombo

sis de senos venosos las cuales se asocian con una frc-

cuoncia relativamente alta con el llamado anticoagulnnto 

lOpico, un anticuerpo qua presenta rcacci6n cruzada con 

un fosfolipido del complejo activador de protombina SO' 51• 

Un cua~ro similar ha sido descrito por algunos autores 

(Coppoto 28 ) on el cual se presenta una rctinopatín arte

rial oclusiva acompañada de cncefnlopat!a, con muchas si

militudes con el LES y un LCR francnmentc anorrm!. 

S.5 MENINGITIS ASEPTICA 

Esto es un cu~dro poco frecuento y su manifestaci6n prin

cipal es la cefalea 21 251 281 3o, 621 741 en algunas oca

siones se acompaña de s!ndroma meníngeo, en todos los ca

sos el LCR presenta un pntr6n inflamatorio 251 281 63 y 

estnmos obligados a descartar que se trato de unn menin

gitis s6ptica 93 • 

La frecuencia real con que esta CUDdro que puede ser repeti

tivo se presenta no se conoce, máxime cuanbc."1 todos los en

eas descritos no se han ~odido descartar del todo las in

fecciones de tipo viral 25 • 
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5.6 SIGNOS DEFICITARIOS 

Estos signos se presentan en conjunto con una frecuencia 

que oscila entre un diez a un quince por ciento de los ca

sos 1, 2, 10, 26, 38, 45, 58, 59, 60, 74, 81, 86, 118, 

siendo lo m4s frecuente, hemiparesias o hemiplejías. De 

h~cho su prcscntaci6n semiol6gica es muy variable y pueden 

constituirse como un hcrnis!ndrome sensitivo, trastornos 

visuales que pueden ir dosde defectos compim6tricos hasta 

la amaurosis, afasias, síndrome ccrebcloso, y signos del 

tronco cerebral cono oftalmoplcjín internuclear y compro

miso de vías descendentes 21 581 59 • 81 Ashcrson lO des-

cribe parálisis de cuerdas vocales en un paciente con LES 

complicado con hipertensi6n pulmonar y p6stula que ln pn

r4lisis puedo ser secundaria n comprcnsi6n del nervio re

currente laríngeo. 

La nfocci~n de nervios craneales se puede deber n compro

miso de vías c6rtico-bulbares, al ndclco, el nervio o la 

uni6n mioncurnl como sucede en los cuadros similares a la 

miastenia gravis con pobre respuesta a la piridostfgminn 

591 teniendo en cuenta que las dos entidades pueden pre-

sentarse en asociaci6n 46 • Estas afecciones pueden pre

sentarse por lesiones Onicas, pero 9eneralmente son se

cundarias a múltiples lesiones en diferentes áreas 26 • se, 

91, 118. 

19 



El inicio sdbito de estos d6ficits, el car&ctar transito-

rio como se presentan algunos y su sistematizaci6n dentro 

do un territorio arterial, son indicadores que apuntan 

hacia un mecanismo vascular como responsables del cuadro. 

5.7 MOVIMIENTOS ANORMALES 

Aunque son raros se han dcscri to con una frecuencia que 

se aproxima de dos a cuatro por ciento, siendo los mtis vig. 

tos del 

53, 54, 

tipo corcifotmo 

59, 72, 74, 117 

o corco-atctdsico 2 1 9; 22, 33, 39, 

semejando las características do 

la corca do Sydenham, trunbi6n so han descrito hasta el mo-

mento cuatro casos do corca de inicio durante el ~arazo 

33 , 1171 el diaqn6stico de estos casos es difícil por la 

semejanza con la cor<?a menor, y tiene? tendencia a afectar 

m4s a niños y adosccntcs cuando se presenta en forma ais

lada 541 01 tiempo de duraci6n es variable de d!as a varios 

afias. 

Se han descrito movimientos que semejan el balismo, sín

drome de Parkinson, ataxias, nistagmus, disfagia entro 

otros 221 591 74 , lle. Siempre que se presentan estas al-

teraciones es necesario descartar que se trate de una fie

bre reumdtica, o cualquier afccci6n endocrina que altere 

el metabolismo del calcio produciendo dcpdsi tos de 6ste en 

tos ganglios basales. 

20 



5.8 DISAUTONOMIAS 

Esta es otra manifcstaci6n m~s bien rara del LES. Aunque 

se postula aue el fen6meno do Raynaud es un desorden do 

inervacidn vascular parif6rica, su real fieopatolog!a es 

desconocida. 

Johnson y Richard.son 591 describen el caso de una mujer 

de 38 años la cual desarroll6 hipotenei6n, bradicardia, 

hipotermia profunda y somnolencia, y sospecharon una 

afecci6n hipotal~ica, lo cual no fu6 corroborado en ol 

estudio postmorten en el que se encontraron lesiones en 

los nGcleos de la baso solamont~. Dxcopto por un estudio 

soviético citado por los mismos autores en el que so des

criben infla~aci6n y disminuci6n de tnmaño en las neuro

nas de los ganglios basales, no existen estudios anatomo

pato1~gicos del sistema nervioso autdnomo. 
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6. MANIFESTACIONES MEDULARES 

El compromiso medular en el Les se ha considerado como in

frecuente en los diferentes reportes l, 2 r 3 , 4, S, 6, 7, 

e, 16, 41, 46, 48, ss, 59, 70, 109, 113. Desde loe estu-

dios m4s completos reportados por Allen S, Andrianakos 7 , 

Contnrnin (Citado por Masson 74 ), y m~s recientemente 

Warren y Kcdrich 109 ' y Al-Husaini 4 ' los reportes no han 

rebasado el medio centenar de pacientes y es casi seguro 

que su frecuencia se ha sub-estimado mds por falta de pu

blicaci6n auo por ausencia de casos. 

Las rnielopat!as por LES son de instalaci~n aguda o :ub

aguda y pueden completar el cuadro de una mielitis trans

versa 41 71 41 r llJ, en algunos casos se hace progresiva 

y ascendente 7 • 

El intervalo entro el inicio do los síntomas y la instala-

ci6n del cuadro dofintivo vartan do siete horas a cuatro 

meses, poro por lo general os inferior a 24 horas y puedo 

presentarse con caracteres diversos¡ se puede iniciar con 

signos pirrunidales o sensitivos, permaneciendo estacionario 

22 



o avanzando hasta comprancter esf.!nteres, alcanzando dis

tintos grados de paresia hasta la plcj!a, o establecer la 

clínica de una hcmiseccidn medular 74 • En ocasiones el 

cuadro puede alcanzar una alta selectividad como en el ca-

so descrito al final. 

La prcscntacidn con mielitis transversa en ocasiones so 

puede asociar a la afecci6n de uno o ambos nervios dpti

CO? r semejando una neuromielitis dptica a, y generando con 

frecuencia el diagnOstico de probable esclerosis mdltiple, 

m4ximc cuando el curso del LES os eligo-sintom4tico, sero

negativo o esta sintomatolog!n sea la primera manifestn

ci6n do la enfermedad, ocasionando errores diagndsticos 

41, 96. Tambilin se ha reportado la pobre respuesta de la 

neuritis ~ptica del LES con respecto a la de la esclero

sis mdltiple 74 • 

Algunos autores han sugerido la asociacicSn do LES y Es

clerosis MOltiplo 41 • parece m4s probable que todas las 

manifestaciones sean secundarias al LES, a pesar de todo 

las dudas persisten. 

La ovoluci~n de l.as mielopat!as en el LES es muy variable, 

algunos pacientes presentan recuperacidn complota, algunos 

persisten con secuelas incapacitantes y otros ~votucionan 

en corto per!odo de manera fatal 6 • 
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7. NEUROPATIAS PERIFERICAS 

La afccci6n do nervios pariféricos so presenta en 

con una frecuencia aproximnda del 10\, 2 , 39 , 59 , 

el LES 
69, 74, 

01, 91, 118. Su presentaci6n semiol6gica as muy variable, 

se han descrito radiculopat!ns sensitivas y motoras, par4-

lisis braquiales y cubital, mano ca!dn, mononouritis mOl-

tiple, vejiga neurog6nica, pérdida del tono esfintcrinno, 

polineuropat!a sensitivo-motora sim6trica sub-aguda, poli

neuropat!a desmiclinizantc aguda del tipo Guillain Bnrr6 

y polinouropat!a dcsmiclinizantc cr6nica y por dltimo s!n

drano del tune! carpiano 38, 66, 71, 91. 

En la afecci~n de pares craneales se presentan con fre

cuencia los cuadros de mononcuritis mOltiple, eventualmen

te so puedo comprometer cualquier nervio, pero Fcinglas 38 • 

reporta que los m!s afectados en orden decreciente son: 

VII, III, VI, VI, IX, teniendo en cuenta que el II se ve 

involucrado con mucha frecuencia en los casos de neuritis 

~pticn, pscudoturnor cerebral y meningitis as6ptica, y m~s 

rccien~emcnte se nan reportado compromisos del VIII 28 y 

X 10. 
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Este compromiso puede ser incial o tard!o y en ocasiones 

preceder al diagn6stico. 
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8. MANIFESTACIONES MUSCULARES 

Estas, aunque no son una manifcstaci6n Neuro-psiqui4trica 

del LES, la cerrada relaci6n entre mGsculo y nervio que a 

veces hace imposible distinguir si la afccci6n es de uno o 

del otro me anim6 a incluir estas manifestaciones en la 

presente revisi6n. 

Las manifestaciones mGsculo-articularos son tan frecuen-

tos en la enfermedad como ol 95% reportado por Estos y 

Christian 35 ' quienes encontraron miositis en siete do 

sus 150 pacientes. 

Las mialgias fueron m4s frecuentes 48.2% quo el compromiso 

renal 46.1% en ol reporte do Dubois y Tuffanelli 34 · Clí-

nicamonte so pueden presentar~ Miopat!a csteroidoa, poli

miositis y manifestaciones miastcniformcs 59 , 74 • 

Los estudios anatomopatol6gicos pueden ir desde los infil

trados inflamatorios como en las miositis, vasculitis 

principalmente en venas, atrofias pcrifascicular, miopat!a 
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vacuolar 74 , hasta los agregados tubulares cuya relaci6n 

directa con las mialgias ha sido reportada por Niakan82• 
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9. CORRELACION CLINOCOPATOLOGICA 

Correlacionar cl.tnica:y patol6gicarnent.o lias manifcstacio

,nes neuro-psiquifitricae del Lupus Eritematoso Siet&nico, 

ha sido un problema no absuelto a trav4s de una centuria, 

desde loe cstudios.mAs simples realizados por Kaposi 61 y 

Osler 86 hasta los estudios sofistiéados realizados por 

diversos investigadores en la d4cada do los ochenta, no 

han logrado esclarecer del todo los mecanismos fisiopato

gdnicos implicados en dichas alteraciones. 

Parece haber consenso en atribuir a la injuria microvas-

cular la causa que explicar~a la mayor parto do las ma-

nifostacionos, como lo demostraron los estudios de 

Glaser 45 y Fcin9las JB, sin embar'90, el estudio anatomo

patol~gico do Johnson y Richardson 59no corrobora esto ha~ 

llaz90 .. 

La afecci~n vascular configura el cuadro de una vasculi

tis localizada a cualquier nivel del sistema nervioso, la 

patoloq~a de l.a arteritis usualmente consisto en una dego

neraci6n fibrinoide o hialina del colfigeno de arterias 
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pequeñas Y, arteriolas con .destrucci6n de la capa muscular 

y_ el.1sti-ca·, acompañada de hiperplasia cndot-olial ," lo cual 

favorece lOs· -f~~l5~é-rló~ ·'oclusivos-. 2.' 29, 36, 39' 45' 74' 

79, eo,,· 109 :· ::~-Í--~:~'.~-~~~i·_---~is·~~- i~ debi~¡~a~--de la pared ar

teria¡ ··-si:~ ,·~¡-~:~~{-~~-~-~~-,::-:f~~,6~~-~~'- :i·~ formacil5n de ectasias 
,-,,. . . ... ;'. 

y facili t-a-. lo~:---~~-~'~t-~~~: h~m0f.r49ic.Ós 3~' "comttnmenta hay 

infiltracil5n_ c~lu_lar:pez:iv~scular, eón proliferaci15n del 

tejido coiiC:Cti~~---: 7,_: .. 45 , --74 , l~l. Est~s cambios se presen

tan de ~a~e~a- -p~-~fe~~~ci~l e.n: pequeños vasos poro pueden 

comprometer grandes vasos 29 ' 36' 39' 79, 80, 97 • 

Recientemente se reportl5 un caso de artcritis de cl!lulas 

gigantes en un paciente que prcscnt15 un infarto masivo del 

hemisferio cerebral izquierdo 97 • 

El mecanismo por el cual se produce este daño vascular en 

el sistema nervioso, es un proceso autoinmunc con dcp6si

tos do complejos inmunes en la pared de los vasos y pos

terior fi:laci15n del complemento 21 7 • 70 • Lo cual esta

ría de acuerdo con la disminucidn de los niveles de CJ y 

C4 en LCR de estos pacientes 471 68 • 89 • Estos procesos 

vascul!ticos podrían explicar las manifestaciones focales, 

los cuales sor!an secundarios a ccrcbritis, hipoxias o 

hemorragias 29, 36, 79, BO. 
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En el caso de las cefaleas, las que acompañan a la menin

gitis as~ptica so explica por el compromiso de los vasos 

meníngeos 25 r sumado al awncnto do la prcsi6n dentro del 

crllneo1 las cefaleas vasculares con características simi

lares a la migraña, no existo una explicaci6n satisfacto

ria hasta el momento, ol fen6meno visual que precede o 

acompaña al dolor es secundario a una vasoconstricci6n, 

con disminuci6n del aporte sanguíneo a ln corteza occipi

tal y al tallo cerebral, la fase do dolor probablemente 

sea secundaria a dilataci6n mlls inflamaci6n cst6ril de las 

romas de la arteria carotida externa 201 56 • La doctora 

Dnmasio 311 ha propueoto la intcrvcnci6n de sustancias va

soactivas (serotonina), sumada a una respuesta exagerada 

a estas sustancias por parte de los vasos cerebrales, todo 

basado en la asociaci6n de cefalea migranoidc y trombocito

penia. En definitiva, los fon6mcnos jaquocoides son se

cundarios a un problema vascular cuya causa aan desconoce

mos 30 • Los plexos coroideos son otra estructura vascular 

afectada en pacientes con manifestaciones nouro-psiqui5tri

cas dol LES, astas estructuras encargadas de producir la 

mayor parte del LCR guarda semejanzas anatomofuncional con 

el glomcrulo renal 2 ' 11 • Son varios los estudios quo han 

demostrado depósitos do complejos inmunes en la membrana 

basal epitelial de los mismos con diferentes grados de le

sión vascular o sin ellas 21 ll, 88 · 
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Las alteraciones de los plexos coroideos se han asociado 

con las manifestaciones difusas del sistema nervioso y las 

alteraciones microscópicas descritas por diferentes auto

res son similares a las que se presentan en las 9lomeru

lonofritis membranosa y proliferativae, con mayor compro

miso vascular en la dltimn 2, ll, ea. 

El mecanismo por el cual estos cambios participan en lns 

manifestaciones de la enfermedad ~ermaneco oscuro. Loe 

esquemas propuestos incluyen alteraciones en la composi

ci~n bioqu~mica del LCR en segundo lugar que el daño n los 

plexos lee haga perder su funci6n do barrera pormitiondo 

el paso de Aes antineuronnlcs y las manifostaciones sean 

secundarias a la acción de estos sobre el cnc6falo 11 • 

Varios reportes han descrito la positividnd de Aes nntincu

rales en el LCR de pacientes con manifestaciones neuro-psi

quilttricns del LES 2, le, 21, 57, 74, 98, 99, 114, 115. 

Estos anticuerpos corresponden a inrnunoglobulinas de tipo 

G, y en menor proporci~n del tipo M; sin embargo, no se 

ha pedidlo establecer una rclaci6n directa entre los an

ticuerpos y las manifestaciones ncuro-p~uiátricns de la 

enfermedad, y es patente el hecho que algunos paciontes 

con manifestaciones claras no presenten estos anticuerpos 

en el LCR. Las ma.nifcst•aciones que se atribuyen a la 

acci6n de estos anticuerpos son las de carácter difuso2 • 18• 
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Alqunos autores postulan que estos anticuerpos llegan al 

LCR a trav6s de una pérdida de la barrera_ hemto-enceflil~

ca, secundaria al daño vascular, es posible que ·este me

canismo sea correcto, pero ademi!S.s wÍ.nfiel~ .·~·is, ;demostrO 

la producci6n intratecal de los mismo.e. · 

' '. : ~ '. ·. 

La f~lta de corrolaciOn quizá s·é:· d~bi{ a ',:~n-li:~·.i·~·~~i'~·~~'~d~ · .. 

::l:::i::::::::~:::::::::i:~.:
3

1~7,i~~f ~ixI{~Ii:~.~1 ..•.. 
. . . _ .,:·.:_·:.'2.:·~c:.::_';::·::::.'..:::t\'::;;.!~·;·.'":"'·· .•. · __ .. 

do pacientes ·_con manifestacionos·::noú"ro~psiqui4tricas· del 

LES, con una frecuenCiB:·~~·y~·~: ~·~~~=;:'~~'.:ff~~:.~6~·¡~:~¡~~/~~ri~~:·. 
' .. •". '' 

ral 84 ' en la cual se asociBn t~~·~"to~nos de metabolismo 

del calcio y el f6sforo, como sucede·en los trastornos 

endocrinos de las gli!S.ndulas paratiroides1 en los pacion-

tes con LES se han propuesto varios mecanismo~ el que con-

sidero con m4s soporte de patología es el que define estas 

calcificaciones como secundarias a microinfartos o micro-

hemorragias en los ganglios basales, secundarios a la 

injuria vascular, Los otros dos mecanismos, el de la cc

rebritis secundaria a vasculitis y el de la acci6n de los 

anticuerpos antincuronales, no son sustentables, ol primo-

ro, por la baja frecuencia con que se demuestra en estos 

pacientes vasculitis a esos niveles y el segundo,_ porque 

no se ha demostrado oue los Aes produzcan necrosis celu

lar 84 ' 
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En los casos de mielopatras, el reporte de Andriannkos7 ' 

dcmostrd auc la principal causa de daño medular fu6 la 

necrosis isqu6nica y los cambios vasculares descritos 

son similares a los encontrados en otros 6rganos de la 

economía, tambi6n se reportan casos con hematomas subdu

rales y hamorra9ins parenquimatosas. La nfecci6n so pre

senta con mayor frecuencia en los niveles lumbares altos 

y toráxico bajo debido a ouc estos niveles reciben un me

nor aporte de sangre 7 • 

La afecci6n de los nervios pcrif6ricos parece ser en de

finitiva secundaria al compromiso vascular 59 , 6 6, 74 , 91, 

aunque se han encontrado evidencias que sugieren la par

ticipacidn de auto-anticuerpos contra los constituyentes 

de 1a mielina y citotoxicidad directa 661 71, 91. 

La fisiopatogcnia pesudotumor cerebral parece ser secunda

ria n la nfecci6n vascular a nivel de las vellosidades 

directrunente implicadas en la rcabsorci6n del LCR (Wcis

berg 110). 

Ln meningitis as~ptica, es otro de los cualrce cuya pato

genia es desconocida, aunque se ha postulado una teoría 

que sugiere que el daño se produce por complejos solubles 

33 



DNA anti DNA 63 ! ~ata hipótesis ea bien correlacionada con 

los hallazgÓs ·reportados por Atkins ll, Petz 89 y Hadler 47 ,· 

sobre niveles dol complemento y sus componentes Pn el 1!-

quido cefaloraqu!doo. 
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10. DIAGNOSTICO 

A pesar del avance en materia de cx:lmenes y pruebas com

plementarias para el diagndstico de la manifestaciones 

neuro-psinui4tricas del LES, 6sto contintta siendo de ex-

clusi6n, por lo oue los criterios de la ARA para la clasi-

ficaci6n do pacientes representan invaluable ayuda al in-

tentar definir la entidad. 

Son importantes entre otros los aspectos hematol6gicos 2~ 1 

la dctecci6n del complemento sGrico J5, 39 , 68 • 99 , los 

anticuerpos y los complejos irununes 12, 13, 21, 24, 32, ·· 

35, 40, so, 73, 75, 77, 83, 99, y nil.turalmcntQ lo m.:ls im

portante los aspectos clínicos 34. 

No se discute la utilidad de los anticuerpos anti-nuclea

res en el dia9n6stico del LES, no sucede igual con las ma

nifestaciones neurol6gicas, scgttn observaciones do varios 

autores 131 241 75 • 771 1031 115 • es frccucnte·en estos 

casos encontrar niveles del complemento normales y ausen

cia de anticuerpos anti-nucleares. 
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Son de utilidad 1 El estudio dol LCR, Em, ·gama grama co-

rebral, angiograf!a, tomografía computada de cr&neo, tomo

grafía por emisi6n de positrones, resonancia magndtica. 

10.1 LIQUIDO CEFALORAQUIDEO (LCR) 

Varias son las alteracicines del LCR en pacientes con mani

festaciones neuro-psiqui4tricns del LES, reportadas por 

diversos autores 2, 7, 35, 38, 47, 74, 81, 89, 93, 103. 

La pleocitosis no ha sido uno de los hallazgos consisten-

tes ni auxiliar detonninanto en el diagnóstico 2, 7. 38, 

47, 93, 103, se ha reportndo entre el 10 y el JO\ 93, y 

el recuento va desde pocas c6lulas hasta 4. 900 cel/cc en 

un caso reportado por Feinglas 38 • Esta pleocitosie puede 

ser transitoria, fluctuante o persistente durante meses, 

como,en los casos de meningitis as~pticn 25 • 62 • Tmnbi6n 

se ha reportado la presencia de eritrocitos en el LCR, 

desdo unos cuantos hasta 2.000 1 en un caso descrito por 

Andrianakos 71 en una mujer con miclopat!n, el mismo autor 

r~port6 disminución en los niveles de glucosa en tres de 

sus pacientes con mielopat!as, uno de los cuales tuvo ni

veles nonnales el d!a anterior a la instnlncidn del cuadro 

y la determinacidn posterior reveló marcada baja en ln glu-

cosa. Sin embargo, estos hallazgos han sido ocasionales en 

otros reportes y no se han encontrado en los casos de 
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meningitis as6ptica 251 62 • En un paciente descrito por 

Reinitz 93 , persisti6 con hipoglucorrac;ruia durante varios 

meses, aisl4ndoselo un bacilo tuberculoso resistente a 

los medicamentos comllnmento usados, seis meses despu6s del 

inicio de la sintomatología. 

Hiperproteinorruquia descrita en varios reportes 7 , JB, Bl, 

93 , 11 5 , con una frecuencia aproximada del 50'! 1 y los nive

les pueden alcanzar hasta 535 rng/dl, en un paciente con 

polineuropatín crdnica descrito por Rechthand 91 • Ocasio

nalmente so asocian pleoci tos is o hiperproteinorraquia cano 

on los cnsos de la meningitis as6ptica 2 5, 28 ' 62, 100, 

Las inmunoglobulinas se han reportado con resultados diver-

sos. 

So han reportado IIJs G y M en niveles variables 11 · Algu-

nos autores han encontrado clevnci6n de los niveles IgG 

durante la faso aguda do la enfermedad, lo que no ha po

dido ser corroborado por otros 991 lOJ, se pens6 que la 

presencia de estas Igs sugería compromiso de la barrcrn 

homnto-encef4lica, sin embargo, Winfield llS, domostrd la 

síntesis local de las mismas, a la vez oue confinn6 la 

presencia de bandas olicoclonalcs de IgG y postuld su uti-

lidad en el diagn6stico. Seibold 991 demostr6 la 
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presencia de complejos inmunes en pacientes con manifesta

ciones neuro-psiqui4tricas del LES sin compromiso en la 

barrera hemato-encef4lica e invoca su utilidad real en 

el dingnl5stico. 

Tarnbi6n se han detectado Jgs G y M 1as cualés presentan 

reaccidn cruzada con c6lulns de nucroblasfoma en cultivos, 

sin cmbal'9o, no so ha podido documentar una implicacidn 

directa de 6stos anticuerpos en la fisiopatogenia de las 

manifestaciones neuro-psiouidtricns del LES 57 • 

Los niveles del complemento, parecen guardar mejor corre

lnci6n con la actividad de la cnfenned~d 47 , 99 , 93 , 1o3 , 

Petz 891 reporto depresidn en los niveles de C4, en once 

pacientes y en cuatro de ellos encontrd relaciOn directa 

con actividad de la enfennedad, lo cual no pudo ser corro

borada par Hadler 47 , ni small 1º3• 

Serqent lOO, y Small to 3 , han reportada pacientes con cua

dros ncurol~gicos importantes y ausencia de cambios en el 

LCR. 

En suma la ayuda que nos puede brindar este estudia es muy 

relativa. 
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10. 2 ELECTROENCEFALOGRAMA (EEG) 

Este es el estudio de gabinete que con ma§ frocuoncia se 

ha reportado como anonnal en pacientes con manifestacio-

nes neuro-psiqui4tricas del LES. 

Ynncey lle, en un.estudio on niños rcportd un porcentaje 

de anonnalidad del 80% en el EEG. Morillas 81 en adultos 

encontr6 un 63\ de anormalidades. Scrgcnt lOO, roportd 

un 93\ y Feinglas 38 • cncontr6 EEGs anonnalcs en 71\ de 

sus pacientes. Enlcntccimicnto difuso fu~ la primera ano

malía encontrada en orden de frecuencia, en casos de mani

festaciones focales, el EEG presentaba focalizaci6n y en 

pacientes con crisis pueden aparecer focos irritativos 

corticales localizados. 

Este estudio os muy ntil pero igualmente inespecífico. 

10. 3 GAMAGRA.HA CEREBRAL (GGC) 

Este estudio ha reportado resultados contradictorios en 

diferentes series, Feinglas 38 • Brandt 2 º• y Yanccy lBB, 

no encontraron utilidad para el diagn6stico y tratamiento. 

Small 103 reporta 50% do anonnalidadcs en el estudio din~

mico de pacientes con definido compromiso del SNC, utili-

znndo tccnccio, en tanto auc el cst5tico no demostrd 
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anormalidades. Bennahum 14 ' demostrd utilizando tocnecio, 

que la prueba fud un auxiliar r.1pido y relativamente ca

rente de complicaciones. én el diagndstico, y que ademlls do 

detectar daño cerebral· permanente, podía _demostrar lesio

nes transitori.as que pueden representar episodios de vas

culitis. ·Pinchin 9o, .utilizando 15o2 , un gama emisor on

contr6 una alta sensibilidad y adecuada correlacidn con la 

cl!nica, conc1uyendo que se trata de una prueba. Gtil en 

ol diagnc5stico y sequimiento de los pacientes, pero roco-

mienda mayores estudios para estandarizar los resultado~ 

En definitiva esto estudio por ser relativa.mente inocuo y 

rll.pido, es una de las pruebas recomendables on el diagnds

tico y se<juimientos de los pacientes con manifestaciones 

neuro-psiquiá:trícas del LES. 

l O. 4 ANGIOGMFXA CEREBRAL 

La angiografta cerebral no es un estudio tJtil en el diag

·nc5stico de los pacientes con manifestaciones neuro-psi- · 

qui~tricas del LES. En ol mejor de los casos solo demues

tra. oclusic5n de pequeños vasos, y ocasionalmente de gran~ 

des vasos 39 ' 97 ' 1 OB' t&nbi~n se pueden observar ectasias 

focales, sobre todo en la bifurcacidn de las arterias 39 ' 

y las trombosis del seno longitudinal superior, todos son 

hallazgos inespecrficos. 

40 



10.5 TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE CRANEO 

Este estudio se ha empleado por varios autores en un in

tento por encontrar una correlaci6n con las·manifestacio

nes clrntcas de la enfermedad 171 6º' 631 118 y ha sido de 

utilidad para demostrar la presencia do infartos, hemorra-

gias y hematomas on 
111al igual que las 

17, pacientes de d6ficit motor agudo 

calcificaciones en los ganglios basa-

les 84 • Sin cmbarJo, en las manifestaciones difusos do la 

enfermedad solo hallazgos indirectos que podrían explicar

se por microi~fartos lll. 

Bilaniuk 17 ' Killian 63 y Wisberg 111 en adultos y Yancoy 
118 en niños encontraron que la principal anomalía la cona-

tituyc la atrofia cortico-subcortical, que se reporta con 

un porcentaje mayor del 75\, ocasionalmente se puede ob

servar edema cerebral difuso 118 • 

En general como auxiliar diagn6stico este estudio no es de 

gran utilidad. 

10.6 OTROS ESTUDIOS 

Los potenciales evocados es un estudio de altísima sensi

bilidad, pero de muy baja especificidad, no se ha utiliza

do de manera rutinaria en los pacientes con manifestaciones 
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neuro-psiqui4tricas de LES y son pocos los reportes1 en un 

estudio piloto realizado por Billingsley (citado por Adel

man 2 ), se sugiero que ol estudio puede ser do utilidad, 

pero se necesita mayor investigaci6n al respecto. 

La tomografía por cmisi6n de posi tronos TEP y la resonan

cia magn~tica IRM, at1n no se han estandarizado para el 

estudio de pacientes con manifestaciones neuro-psiqui4tri

cas del LES. El primero se ha empleado para estudios de 

flujo sanguíneo y metabolismo cerebral, y podría tener al-

guna utilidad en el scguimiO'lt.'OYdiagn<5stico de pacientes. 

Hirawa (citado por Adelrnan 2 J encontr<5 relacidn entre los 

resultados del EEG y las im.1genes de la TEP y concluye 

que puedo ser tltil para detectar vasculi tis cerebral antes 

que aparezcan los síntomas clínicos. 

La resonancia magn6tica es una nueva t~cnica basada en la 

respuesta del &tomo en un campo magn~tico generado por 

pulsaciones a una frecuencia de radio 1 sin embargo, hasta 

el manento el estudio no ha sido empleado de manera sistc

m.1tica, para el diagndstico en pacientes con manifestacio

nes neuro-psiqui.1tricas del LES. Wcisbcrg 111 reporta la 

deteccidn de pequeños infartos no observados en la TCC. 

De manera que hoy solo podemos decir que podría ser de 

utilidad en el diagndstico. 
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11. COMO EMPLEAR LOS RECURSOS EN EL 

DIAGNOSTICO 

Con todo lo visto hasta aquí, podemos concluir que s6lo 

la asociaci6n racional de la clínica con los auxiliares 

diagndsticos conocidos nos puede brindar utilidad para el 

diagnóstico de pacientes con manifestaciones neuro-psi

quiátricas del LES puesto que las manifestaciones clíni

cas son variadas y las pruebas auxiliaros son incspoc!fi-

cae. 

Varios autores han intentado una clasificacidn cl!nica de 

los pacientes para facilitar el diagn6stico 62 • La docto

ra A, Uow 57 realizando modificaciones a las anteriores ha 

propuesto a mi parecer la mejor clasificacidn hasta el mo

mento, ella divide los signos y síntomas en mayores y meno

res, neurol6gicos y psiqui4tricos. Como sigue: 
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11.l MAYORES 

11.l.l Neurol6qico3. 

11.l.l.l Crisis. 

11.1.1.2 Ddficits Focales Motores o Sensitivos. Hemipa

resias, parálisis de nervios craneales, desdrdenes de mo

vimiento, trastornos de la marcha, mielitis transve~sa, 

neuropnttas focales, craneales o perifAricas. 

11.1.1.3 Disfunciones Generalizadas. Afeccidn de la con

ciencia, encefalomielitis, s!ndrome org4nico cerebral. 

11.1.2 Psiqui4tricos. 

11.1.2.1 Psicdsis. Dcprcsi6n end6gcna, dcs6rdenes cí

clicos del afecto, trastornos csquizofreniformes. 

11.1.2.2 S!ndrome org4nico cerebral. 
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11. 2 MENORES 

11.2.l Ncurol6gicos, 

Parestesias sin hAllnzqos·objetivos. 

Calambr~s- si~ _h.a1.1az;90~:-~'b'joti.;-~-~-.\--
·:·.:_,-:· -

Cefalea persistentes. -

ll.2.1.1 

ll.2.1.2 

11.2,1. 3 

11.2.l.4 Pseudopapiledema a hip~rt~~~i6ri' indocranonnn be-

nigna <con lo cua1 no -~~-~~-y de-.-~~Ü~~o·_pUest~-·.que _10 

presentan los pacientes es un verdad~ro papiledcma) • 

QUO 

11.2.2 Psiqlii4tricos. Sin asociación con otros signos 

neurológicos o psiquiátricos. 

ll.2.2.1 Dcprcsi6n reactiva. 

11.2.2. 2 Ciclot!mins. 

ll.2.2. 3 Alteraciones del conocimiento. 

ll.2.2.4 Ansiedad severa u otras psiconourosis. 

11.2.2.5 Problemas de conducta. 

Basado en esta clasi ficaci6n el diagn6stico se hnr!a por 

la presencia de un criterio mayor1 o un criterio menor m49 

una anormalidad en uno de los siguientes estudios: EEG, 

GGC, angiograf!a cerebral, o el examen del LCR. 
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12. TRATAMIENTO 

El desconocimiento de un agente etioldgico definido en el 

LES, se constituye en el principal escollo hacia una te

rapdutica racional y dptimn de la enfermedad. El-conoci-· 

miento de algunos mecanismos fisiopatog6nicos y las 'prue

bas empíricas han vertido sobre los asteroides la-respon

sabilidad en el tratamiento. 

Cuando la enfermedad comprometo el sistema nervioso ol 

tratamiento no difiere mucho dol manejo de la onformodad 

sin compromiso ncuroldgico. El enfoque debe dirigirse on 

dos direcciones: El manejo sintom4tico y el tratamiento 

do la enfermedad en s!, 

En las manifestaciones psiqui4tricas, dependiendo del gra

do de afeccidn, se deben emplear ansiol!ticos, antidepre

sivos, antisic6ticos1 teniendo en cuenta que varias do 

éstas drogas disminuyen el umbral convulsivo. El manejo 

do la crisis, convulsivas o no, se complica m4s si tene

mos en cuenta oue la ma~or!a de las sustancias empleadas 

para esta sintomatolo~!a pueden producir un síndrome 
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semejante al LES. En astas casos hay oue sopesar riesgos 

contra beneficios: en realidad hasta esto momento no cxis-

ten estudios con un control adecuado para poder hacer una 

evaluación verdadera ñe resultados. Muchas de las droqas 

utilizadas en el tratamiento del LES, no han demostrado 

utilidad en las manifestaciones neuro-psi~uiatricas de la 

enfermedad, entre ellas los agentes anti-inflamatorios no 

esteroidcos y anti-maláricos 2 • Las drogas o procedimien

tos que han demostrado utilidad son: Esteroides, in~uno

supresorcs, feresis y otras m::idalidadcs mncnor escala. 

Los asteroides en dosis do uno a dos miligramos por ki-

logramos por d!a, han demostrado su utilidad durante los 

eventos agudos de la enfermedad 1, 2, '"· 59, 67. 74, Bl , 

100, llB y Sergent 100, postula que dosis mayores dC 60 

miligramos por d!a de prednisona, no parece tener algt'ln 

beneficio en la terapia, al igual que re?ortn mayor inci

dencia de complicaciones e infecciones con estas dosis. 

Abel l, sin embargo, asocia esta mayor incidencia a la 

nsociaci6n de asteroides e inmunosuprcsorcs, algo similar 

reporta Morrillas 81 · En la actualidad existe la tenden

cia a utilizar los cstcroidcs en pulsos durante el inicio 

de la fase aguda de la enfermedad con buenos resultados en 

la mayoría de los casos 21 64 • 65 • 741 pero no cxpento de 

complicaciones. Se han empleado de uno a dos miligramos 
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de metilprednisolona IV diluídos y divididos en tres do-

sis, para 

dos horas 

pasar de un tiempo que varía de 30 minutos 

l2t 1 9 , durante tres días para luego seguir 
• 
con 

prcdnisona ve.en dosis altast los mejores resultados con 

este esquema se obtienen cuando se emplean antes de las 

24 horas de iniciado el cuadro. Entre los efectos indosea-

bles con la terapia tenemos infecciones, hipertensi6n arte

rial, intolerancia de la glucosa, trastornos psíquicos, in

tolerancia gastrointestinal, cataratas, retenci6n de lí

quidos, enrojecimiento facinlt rash, derrame articular, 

palpitaciones, cefalea, diaforesis, trastornos del gusto, 

cara de luna llena y la más grave de todas, muerte sQbita 

antes de las 20 horas de inicio de la terap~utica 2 ' 19 

42, 44. 

Como mecanismos productores de la muerte sQbita se invocan 

alteraciones eloctrol!ticas 21 sin embargo, la cuesti6n 

nan permanece en discusi6n. 

Es conocido el efecto de los asteroides sobre el sistema 

inmune y ol incremento en la frecuencia de infecciones con 

esta drogas 341 43; P~rcz y Cola 871 no encontr6 altera

ciones permanentes en la funci6n de los polimorfonuclen

res cuando se emplean dosis altas en una sola administra-

ci6n. 
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Siempre hay que tener en cueñti:i- el· posible. capel de · · 1os 

esteroides en la produccidn ·-de ·1a·s ~~~!~~~taciones.:P~fq·u¡.1-
tricas. Es tes 35 ' sugiere _:aue- ~sta~-: á1té.i:'a'i:iones·' pueden 

ser secundarias a efecto t6xico · -d~- ~~S··~·e-~
0

~eroide~--,"- Ganz y 

Heine citados por Kremo%- 67 ' no pudieron demostrar dsta 

aeociaci6n, como tampoco Kremer en su estudio de JO pacien

tes pudo encontrar alguna relaci6n, A posar do todo, dsta· 

duda va a persistir siempre que las manifestaciones psiquil\

tricas se presenten cuando el paciente haya recibido este

roidos. 

En pacientes refractarios a los asteroides se han asociado 

estos con inmunosupresores del tipo Azatioprinn y Ciclof~ 

fmnida y los resultados revelan hasta el momento ser mejo

res que la administración de esteroides solos 119 • Es de 

esperar ~ue con esto se incremente el riesgo de infeccio

nes 1 • Trunbi~n se han descrito atipias cervicales uteri

nas en mujeres recibiendo Azatioprina 95 • Recientemente 

la ciclofosfamida ha recibido mayor impulso, a ra!z do los 

excelentes resultados obtenidos con esta droga en deferen

tes enfermedades inmuno16gicas 37 · Esta se puede utilizar 

vo.o IV con excelentes resultados sobro todo en el LES aso

ciado a trombocitopcnia 2 • sus efectos colaterales princi-

pales aderna'.s dl'.!l riesgo de infección son la cist~tis 
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hemorr.llgicell mielosupresi6n, fibrosis ov.llrica, oligosper

mia, alopecia, malignizaci6n de neoplasias benignas, y 

complicaciones miocard!acas. 

Otra droga que se ha empleado es ol Frentizole, el cual 

no produce neutropenJa, pero actn se encuentra en fase ex

perimental 2 • Y por dltimo se ha ensayado el Danazol, 

este es un csteroide androg6nico, con poco efecto masculi

nizante, el cual disminuye los anticuerpos antinuclearcs 

y aumenta los niveles del factor C4 del complemento 2 ' a 

la vez que incrementa al recuento plnquetario, sin embar

go, no se ha empléado en las manifestaciones neuro-psi

qui.lltricas del LES. 

Para los movimientos nnonnales del tipo corea so han uti

lizado las butirofenonas con buenas resultados 53 • Igual 

que la nifedipina en la cefalea migranaide 76 • 

Otras modalidades ensayadas incluyen: La plasmaferesis, 

modalidad empleada desde el siglo pasado 1121 recientemen-

te se ha empleado en el manejo del LES, el recurso puede 

ser indicado en tres formas: 

Plasmaferesis. 

Plasmaferesis mSs asteroides. 

Plamaferesis, esteroiedes y agentes citostáticos. 
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Los mejores 

dalidad 112 

resultados se han obtenido con esta dltima mo-

y sobre todo 

graves de la enfermedad. 

en pacientes con las formas m4s 

Recientemente la doctora Re.init:z 93 

reportó el caso de un niño con un cuadro clínico complica-

do qui6n no mejoraba con mOltiplcs esquemas respondid en 

forma dramatica al recambio sanguíneo total. Menos utili

zados y artn sin utilizar est4n: 

Los anticuerpos monoclonales 2 y la irradiacidn linfoide 

total fraccionada 107
• 

Estos son en resumen los recursos utilizados que mejores 

resultados han reportado on clseguimicnto y prondstico do 

los pacientes con manifestaciones neuro-psiqui4tricas del 

LES. 
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13. PRONOSTICO 

El compromiso del sistema nervioso en el LES no conllevan 

necesariamente un mal pron6stico, ya que estas pueden ser 

moderadas y transitorias. 

Estas 351 Dubois 341 Rosner 951 la reportaron como la se

gunda causa de muerte despu6s del compromiso renal. Fcin

glas 38 no encontr6 diferencias significativas en la su-

pervivencia de sus pacientes de cinco a diez años, entre 

los portadores de manifestaciones neuro-psiquiátricas del 

LES (92 y 81\ respectivamente) y los que no tenían compro

miso (95 y 82\ respectivamente). varios reportes estable

cen mejorías en el pron6stico de estos pacientes entre 

ellos el de la doctora Yancey 118 en niños. 

Se ha postulado el posible rol de los asteroides en el me

joramiento del pron6stico, Albert y Cols J, s6lo demostra

ron mejoría en la supervivencia de pacientes con alto ries-

go. 
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El empleo de terapias más a9resivas y la utilizacidn de 

diversos procedimientos mejora la supervivencia pero in

crementa el ries90 de infección l, 43, 44 81, es, 100, 

104. En suma el pron6stico de estos pacientes dependerá 

de la 9ravedad del compromiso neurol69ico, el compromiso 

a otros 6rqanos entre ellos el riñón, y el empleo de una 

terap6utica racional, adecuada y a tiempo. 
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14. ATAXIA SENSITIVA Y PDLINEUROPATIA 

Prescntaci6n de un casoi Se trata de una paciente femeni

no de 21 años, natural, residente y procedente en el Dis

trito Federal, mestiza de nivel socio-econ6mico medio, 

contaba con abuela diab6tica, madre cardi6pata; desde su 

infancia presentaba faringoamigadalitis a repetición. A 

los seis años padeció apendicitis aguda resueltaquirdrgi

camonte sin complicacioncs1 present6 su primera mestrun

ción a los trece años, sus ciclos eran irregulares, su pri

mer embarazo termin6 en aborto espontáneo ameritando legra

do uterino instrumental a los 19 años. 

su padecimiento lo inici6 a los diez y seis años con pa

restesias y discstcsis en miembro p6lvico izquierdo, sin

tomatología gue persistid durante tres años y medio, sin 

que la paciente solicitara atcnci6n m6dica. Posterior

mente a los 20 años comienza a notar igual sintomatología 

en el miembro p6lvico derecho con imposibilidad ?ara 

deambular sin apoyo1 en ese mismo período había notado 

caída del cabello, dlceras orales frecuentes y la presen

cia de un eritema en alas de mariposa cuando se exponía 
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al sol, fuA valorada en su Hospital General de zona donde 

se le practicd mielograf!a, la cual fud normal, y es on

viada a nuestro Hospital para manejo integral. A su in

greso en junio de 1986 se encontr6 conciente y orientada, 

sin trastornos de lenguaje, sin compromiso de nervios cra

neales, los movimientos oculares eran normales y no habían 

datos de irritaci6n meníngea, su fuerza muscular era nor

mal, en miembros p~lvicos presentaba atrofia muscular en 

gemelos y peroneos, hipotonía, pies con versi6n interna y 

tendencia al equino varo, presentaba hiporreflexia genera

lizada hipoalgcsia e hipoestesia en guante y calcet!n, ba

rcstesia, batiestesia nonnal, pero tcn!a totalmente perdi

da la artrocinestesia. no se encontraron reflejos patold

gicos y su marcha era francamente at4xica y no la podía 

realizar sin apoyo. 

La improsi6n clínica fu~ at4xia sensitiva, polineuropat!a 

y probable Lupus Eritl:!1natoso Sistl?mico; se inici6 manojo 

con prednisona a 60 miligramos al d!a y se solicitaron los 

siguientes exámenes de laboratorio y gabinete; Biometr!a 

hemAtica, química sanguínea, clectrolitos s~ricos, pruebas 

de funcionamiento hepfitico, vitamina Bl2, y ~cido fdlico, 

report4ndose todas en límites normales, la velocidad de 

sedimentacidn globular se reportd en 20 mil!metros por ho

ra, VDRL positivo, FTA negativo, ANA 1:18 patr6n fibrilar 
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y peri~6rico, Anti DNA 7. U, Iqs' :96ric8s, '.·e: 1276,- ~ _972, 

A 172., complemento dentro de 11'mites 'nonnllleS, anticuer

pos Anti cardiolipina positivas. Se practic6 punci6n 

lumbar abtenidndose l~quido claro, c4lulas O, glucosa 

65mq/dL proteinas 11.S miligramos, cloro 120. Igs en LCR, 

G 10 miligramos 1, A .28 miligramos \, M .34 miligramos \. 

Se confirma el diagn6stico de Lupus Eritematoso Sistémico 

con afecci6n al sistema nervioso, se incrementa la dosis 

de prednisona a 100 miligramos al día y se solicitan nue-

vos ex.1Jnenes: CPK, SGOT y DHL dentro de límites nonnalcs, 

potenciales evocados auditivos y visuales normales, gama

grama hcpato esplénico nonnal, al igual que una serie 6sca 

mctast4sica1 el gama.grama 6seo dcmostr6 aumento en la cap

taci6n del radiof.1.rmaco en cr4neo, articulaciones de hue

sos largos y en la tercera vértebra lumbar, la EMG se re

port6 como compatible con neuropatía periférica. 

La paciente perrnaneci6 estable durante su estancia hospi

talaria cgres.1ndosc con dosis de prednisona a 60 miligra

mos al día, con la cual se ha mantenido durante un año, 

sin que se presenten modificaciones en el estado de la 

paciente al momento del presente reporte {1987). 
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15. CONCLUSIONES 

Finalizada la presento rovisidn-y presentaci6n del caso, 

podemos extraer las siguientes conclusione8': 

El Lupus Eritematoso Sist&iico es una enfermedad multisis

témica, que afecta predominantemente mujeres j6venes, 

Su etiología os desconocida aunque so conocen varios fac

tores desencadenantes. 

Las manifestaciones Neuro-Psiquiátricas de la enfermedad 

se presentan con una frecuencia QUe oscila entre un quince 

n 751, de acuerdo con mOltiplcs estudios reportados y pue

de ser la primera manifcstaci6n do la enfermedad. 

El sistema nervioso central se afecta con más frecuencia 

que el sistema nervioso perif6rico. 

La cefalea (641?), es probablemente la manifestaci6n más 

frecuente de la cnfcrm!Xlad, seguida de las manifestaciones 
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psiqui4tricas (601), crisis convulsivas y no convulsivas 

(12-541) y el compromiso de nervios craneales {5-JJIJ. 

La cefalea de tipo migrañoso se asocia con relativa fre

cuencia a la trombocitopenia. 

Una amplia variedad de signos y síntomas del sistema ner

vioso pueden ocurrir en pacientes con LES incluyendo cua

dros de pseudotumor cerebral, miningitis as~ptica, signos 

deficitarios, movimientos anormales, disautonom!as, mio-

. lopat!as, polineuropat!as y mialgias. 

La afecci6n puede tener una gran selectividad como en el 

caso reportado. 

No existe una completa correlaci6n cl!nica-patol6gica en 

el compromiso al sistema nervioso. 

El diagn6stico sigue siendo b4sicamente clínico y las prue

ba.e de laboratorio y gabinete m4s atiles son el electroen

cefalograma y el garoagrama cerebral. 

El compromiso al sistema nervioso no implica necesariamen

te mal pron6stico. 
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El tra~iento continaa siendo de sost4n y los esteroides 

siguen ocupando el primer plano. 

En sumai Las manifestaciones Neuro-Psiqui4tricas dol LES 

son interesantes, su aspecto es amplio, el diagn6stico a 

menudo es equívoco, los mecanismos fisiopatol6gicos son 

obscuros y la terapia es principalmente sintomática. 
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