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RESUMEN EN ESPANOL

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, sistémica y cronica
del tejido conectivo que afecta mltiples 6rganos y sistemas.' Con una incidencia del 10-
15% en los nifios y adolescentes. > Al ser un trastorno multisistémico, el LES puede
involucrar cualquier parte del tracto gastrointestinal (GI) y del sistema hepatobiliar. ® La
asociacion entre pancreatitis aguda (PA) y lupus eritematoso sistémico (LES) es rara.” En la
literatura se han reportado alrededor de 20 casos de PA asociados a LES en la poblacion
pediatrica. Presentamos el caso de un paciente femenino de 13 afios de edad que desarrollé
pancreatitis a los 2 meses del diagnéstico de LES. Fue tratada con pulso de

metilprednisolona i.v. y ciclofosfamida, logrando buena respuesta.



ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune, systemic and chronic disease of
connective tissue that affects multiple organs and systems. * With an incidence of 10-15%
in children and adolescents.? Being a multisystemic disorder, SLE can involve any part of
the gastrointestinal tract (GI) and the hepatobiliar system.? The association between acute
pancreatitis (AP) and systemic lupus erythematosus (SLE) es rare.” In the literature there
are around 20 cases of AP and SLE in pediatric population. We present a case of a 13-year-
old girl who developed pancreatitis 2 months after the diagnosis of SLE. Was treated with

metilprednisolone i.v. pulse and cyclophosphamide, achieving good response.



INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, sistémica y crénica
del tejido conectivo que afecta a maltiples 6rganos y sistemas®. Las manifestaciones en el
sistema gastrointestinal (Gl) se observan hasta en dos tercios de los pacientes con LES en
algin momento de su enfermedad?, sin embargo la pancreatitis aguda (PA) es rara.* La
primera asociacion entre LES y PA se documenté por Reifenstein et al. en 1939.° En el
caso de la poblacion pediétrica, en la literatura se han reportado alrededor de 20 casos de

LES asociados a PA.



MATERIAL Y METODOS

Se presenta el caso de un paciente femenino de 13 afios de edad que desarrollé pancreatitis

a los 2 meses del diagndstico de LES.



RESULTADOS

REPORTE DE CASO

Adolescente femenino de 13 afios de edad, sin antecedentes heredofamiliares de
importancia para el padecimiento actual. Se refiere presencia de eritema malar 2 afios
previos al inicio del padecimiento actual, asi como caida abundante de cabello abundante
de manera esporadica. Inicia a los 13 afios con artralgias en mano derecha, ambos tobillos y
rodillas, con flogosis en mano derecha. A los 13 afios 4 meses presenta dolor abdominal
intenso de predominio en mesogastrio, y al ser valorada en hospital se detectd quiste
ovarico derecho roto, por lo que se realiz6 reseccién, 3 dias después se complicé al
presentar de nuevo dolor abdominal y por ultrasonido abdominal revel6 liquido libre
abdominal, la laparotomia exploradora revel6 signos sugestivos de serositis. Se solicitaron
estudios inmunoldgicos que reportaron Ac anti-DNA de doble cadena positivo 1: 160
(referencia > 1:40) y Ac antinucleares positivos 1: 320 patron homogéneo (referencia >
1:40). Debido al exantema malar, artritis no erosiva, serositis, Ac anti-DNA positivos y Ac
antinucleares positivos, cubriendo cinco de los once criterios para LES de la Asociacion
Americana para las Enfermedades Reumaticas, confirmando el diagnéstico de LES. Se

inicio tratamiento con deflazacort y azatioprina.

Dos meses después presenta dolor abdominal intenso de predominio en epigastrio irradiado
a hipogastrio, asociado a vOmito de contenido gastrobiliar.  Se hospitaliza por
deshidratacion severa con alteraciones electroliticas, leucopenia de 2900, anemia con

hemoglobina de 11.6, enzimas pancreaticas elevadas con cifras de amilasa de 207 U/L



(referencia 28-100) y lipasa 180 U/L (13-60), por lo que se diagnosticO pancreatitis. Se
excluyeron las causas comunes de PA, incluyendo antecedente traumatico, infeccion,

hipertrigliceridemia, colecistitis y alcoholismo.

Se maneja con ayuno, soluciones intravenosas, sonda nasogastrica, antibiotico,
hidrocortisona en un inicio y posteriormente con pulsos de metilprednisolona 1 g/dia IV
por 3 dias, azatioprina y ciclofosfamida, continuando esteroide con hidrocortisona. Durante
su estancia hospitalaria cursa con desequilibrio electrolitico con ileo metabdlico, anemia
con hemoglobina de 7.6, por lo que se transfunde. Requirid transferencia a nuestro centro

médico hospitalario por mala evolucion para valorar tratamiento con plasmaféresis.

En admision continua pediatrica se encuentra paciente en malas condiciones generales, con
deshidratacion, hepatomegalia 1 X 2 X 2 cm, peristalsis ausente, con sonda nasogastrica
drenando material biliar, edema a partir del tercio proximal de piernas. Debido a estado de

deshidratacion severa amerita manejo con cargas, amilasa en orina de 666.

Debido a torpida evolucion se decide manejo con pulsos de metilprednisolona a 1 g/dia IV
por 3 dias, continuando con hidrocortisona. Durante su evolucion cede el cuadro de
pancreatitis con disminucién de niveles séricos de amilasa y lipasa, pero continta con ileo
metabdlico y se evidencia presencia de serositis en tomografia computada abdominal. Al
continuar en ayuno se inicia nutricion parenteral. Al ceder el ileo metabdlico se inicia la via
oral, se continta esteroide con prednisona oral. Se decide administrar segundo ciclo de
ciclofosfamida (500 mg/m2sc), y al encontrarse en buenas condiciones generales se egresa
con esteroide oral. Se continta ciclosfosfamida mensualmente hasta completar 6 ciclos en

forma ambulatoria y ha tenido adecuado control de la enfermedad.



DISCUSION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, sistémica y crénica
del tejido conectivo que afecta a maltiples 6rganos y sistemas.! Afecta del 10-15% de los
nifios y adolescentes.> Al ser un trastorno multisistémico, el LES puede involucrar
cualquier parte del tracto gastrointestinal (Gl) y del sistema hepatobiliar. Hasta dos tercios
de los pacientes con LES en algin momento de su enfermedad desarrollan manifestaciones
Gl en algin momento de su enfermedad,® las cuales son diversas, y en algunos casos,
pueden ser la inicial y mayor manifestacion del lupus. Ocurren en cualquier paciente con
LES en cualquier momento de la enfermedad. * Dentro de estas manifestaciones se incluyen
Ulceras bucales, disfagia, anorexia, nausea, vémito, hemorragia y dolor abdominal. ** Las
causas de estas manifestaciones Gl pueden ser por actividad de la enfermedad, asi como

por efectos adversos de medicamentos o infecciones.

Las manifestaciones Gl del lupus no son especificas y puede ser dificil diferenciar la
etiologfa infecciosa, trombdtica, relacionada al tratamiento y no relacionada a LES.® Las
complicaciones Gl més serias en LES son aquellas asociadas con dolor abdominal.* En un
estudio retrospectivo realizado en el servicio de emergencias del Instituto Nacional de
Ciencias Médicas y Nutricion, Salvador Zubiran en México, el dolor abdominal fue el
motivo de consulta en un 9.9%. ° Dentro de las causas de dolor abdominal se encuentra la

pancreatitis aguda.
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La pancreatitis aguda (PA) es una manifestacion rara en el curso del LES, pero que puede
ser fatal, en especial en los pacientes con LES juvenil.”® La PA se describe en 0.7-4% de
los pacientes con LES durante el curso de la enfermedad, hay pocos reportes en la
poblacion pediatrica. Se reportan dos estudios retrospectivos con una prevalencia de PA 'y
LES juvenil del 4.2-5.22%.”° Se encontr6 una mayor prevalencia y mortalidad en
comparacién de los pacientes pediatricos y adultos con PA y LES, siendo del 53.8% vy
14.8% respectivamente. ° La presencia de PA como manifestacion inicial del lupus es
excepcional®, por lo general se ocurre en los primeros dos afios del diagnéstico de LES (44-

60%).’

La etiologia de la PA en los pacientes con LES no es clara. ° Se han descrito varios
mecanismos de la posible patogénesis incluyendo vasculitis con isquemia, autoinmunidad,
infecciones y toxicidad farmacolégica.”'® En cuanto a la toxicidad farmacoldgica, se ha
atribuido a los medicamentos esteroideos e inmunosupresores como causantes de
pancreatitis en estos pacientes, sin embargo en un estudio retrospectivo de pacientes con
LES y pancreatitis no se encontrd asociacion etiologica de los esteroides con la
pancreatitis.'® También se reportan casos en los que la PA se ha presentado antes del

diagndstico de LES, y por lo tanto, antes del inicio de tratamiento inmunosupresor.™

Las lesiones vasculares y la hipotension causada en la enfermedad activa de los pacientes
con LES tienen una influencia importante en el flujo sanguineo pancreético. Durante la
exacerbacion del LES se tienen complejos inmunes circulantes, autoanticuerpos y
componentes activos del complemento.’® La causa mas importante de pancreatitis en
pacientes con LES es actividad de la enfermedad (76-84%)."® La ascitis aguda y cronica

puede deberse a peritonitis lupica o a enfermedades asociadas como pancreatitis, sindrome
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nefrético, falla cardiaca o infecciones', y en este caso se evidencié ascitis. En adultos otras
causas como alcoholismo y colelitiasis pueden desencadenar a la pancreatitis’, pero no se

observo en esta paciente.

El dolor abdominal agudo en los pacientes con LES puede anunciar una catastrofe intra-
abdominal y debe evaluarse en forma pronta.® El retraso en el diagndstico o el mal
diagnéstico pueden retrasar el tratamiento y llevar a una evolucién desfavorable.* La
intervencion quirdrgica se debe instituir sin demora si el tratamiento conservador falla o
cuando existe una sospecha clinica o radioldgica de perforacion visceral o colecciones
intra-abdominales.® En el caso descrito en la primera cirugia presenté como complicacién
la presencia de liquido intraabdominal, por lo que sospech6 LES. La PA en LES esta
asociada a una mayor mortalidad, por lo que debe ser tratada en forma temprana y
contundente. El tratamiento con corticoesteroides disminuye la mortalidad en los pacientes

con pancreatitis y LES™, y en el caso que se reporta tuvo buena respuesta.

En conclusién, los mecanismos involucrados en el desarrollo de PA en los pacientes
pediatricos con LES son complejos.® Los pacientes que presentan dolor abdominal
requieren de estudio meticuloso, iniciando con evaluacion clinica y biologica de la
actividad de la enfermedad, incluyendo anticuerpos antifosfolipidos, enzimas pancreaticas,
busqueda de infeccidn, y evaluacion radioldgica. Una tomografia abdominal computada,
que puede mostrar aumento o densidad anormal en el tamafio del pancreas, serositis,

proceso infeccioso, perforacion o hallazgos sugestivos de enfermedad intestinal isquémica.?

Aunque la PA en LES es muy rara y la etiologia es compleja, se debe tener un alto indice

de sospecha en aquellos nifios con LES que presenten dolor abdominal agudo. Por lo que se



debe solicitar determinacion de enzimas pancredticas y es importante el empleo del

ultrasonido o la tomografia computada abdominal.

Si clinica y laboratorialmente se sugiere que el LES es responsable de la PA, se debe
administrar terapia con pulsos de esteroide en forma pronta, e incluso frecuentemente se
requieren pulsos de ciclofosfamida.® El tratamiento temprano y oportuno es lo que

disminuye la mortalidad.™
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