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RESUMEN

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria sistémica de caréc-
ter autoinmune que puede afectar a cualquier érgano y entre ellos el sistema nervioso.
Presentamos el caso de una paciente con LES que presenta un cuadro de tetraparesia flac-
cida y diplejia facial que sugirié polineuropatia inflamatoria desmielinizante. Este sindrome
estd descrito en pacientes con LES, sin embargo, en este caso presentd una evolucién poco

frecuente, sin respuesta a tratamiento inmunosupresor y desarrollo de estatus epiléptico.
© 2018 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

A patient with systemic lupus erythematosus with acute inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy with progression to
encephalopathy and status epilepticus: A case report

ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a systemic inflammatory and autoimmune disease
which can affect any organ, including the nervous system. We report a case of a woman
with SLE with flaccid tetraparesis and facial diplegia, which suggest inflammatory demyeli-
nating polyneuropathy. This syndrome has been described in patients with lupus, however
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in this case the patient had an unusual evolution, with no response to immunosuppressive
treatment and progression to status epilepticus.

© 2018 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad infla-
matoria multisistémica que puede afectar a cualquier 6rgano,
entre ellos el sistema nervioso. Hay descritas 19 formas de
presentacién del neurolupus segin criterios del Colegio Ame-
ricano de Reumatologia (ACR, por sus siglas en inglés), y entre
ellos se encuentra la polineuropatia inflamatoria desmielini-
zante aguda’.

Presentamos un caso de LES grave que desarrolla un cua-
dro de polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda con
una evolucién poco habitual a encefalopatia y estatus epilép-
tico, con mala respuesta a tratamiento convencional.

hiperintensidad en corteza del hemisferio derecho, inespe-
cifica. La paciente presentdé mala evolucién con disfagia e
insuficiencia respiratoria aguda, precisando ingreso en uni-
dad de cuidados intensivos (UCI) con intubacién endotraqueal.
Se realizaron 5 sesiones de plasmaféresis, también sin res-
puesta, incluso desarrolld estatus epiléptico no convulsivo, sin
respuesta a hipnédticos y antiepilépticos. Se repitié nueva pun-
cién lumbar y RMN sin cambios. El electromiograma (EMG)
mostré signos de polineuropatia sensitivomotora axonal y
desmielinizante, por lo que se decidié tratamiento con 3 bolos
de metilprednisolona 1g, sin respuesta. Ante la persistencia
del estatus epiléptico refractario durante més de 10 dias y el
mal pronéstico, se decidié limitacién del esfuerzo terapéutico,
falleciendo la paciente finalmente. No se realizé necropsia.

Observacién clinica

Mujer de 45 anos, natural de Colombia, con virus de hepa-
titis B (VHB) activo en tratamiento, LES diagnosticado a los
15 anos con afectacién articular, hematolégica (trombocito-
penia, anemia hemolitica severa con multiples ingresos en los
que precisé politransfusiones, corticoides, inmunoglobulinas,
rituximab, esplenectomia), renal (nefritis lapica tratada con
ciclofosfamida hace anos, sin disponer de informes), inmu-
nolégica (ANA 1/160, anti-DNA, anti-cromatina, anti-Ro60 e
hipocomplementemia) y sindrome antifosfolipido secundario
(ictus isquémico, trombo intraventricular, en tratamiento con
warfarina, a pesar de lo cual a los 45 afios presenté un segundo
ictusisquémico de mecanismo embdlico secundario al trombo
intracavitario).

En diciembre de 2016 presenté celulitis nasogeniana
derecha abscesificada tratada con antibioterapia y escisién
quirdrgica. Dos semanas después acudié a urgencias por
visién borrosa en el ojo izquierdo, inestabilidad de la marcha
y alteracién en el timbre de voz, progresivas. En la exploracién
destacaba hipofonia, ptosis bilateral con mirada congelada en
los planos horizontal y vertical, dismetria izquierda y mar-
cha atéxica, con resto de exploracién general, cardiopulmonar
y abdominal normales. La analitica no mostrd citopenias y
los anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos contra anti-
genos nucleares extraibles (anti-ENA), anticuerpos anti-DNA
y complemento fueron normales. La TAC craneal no mostré
alteraciones agudas. Ante la sospecha de sindrome miaste-
niforme vs. neurolupus se ingresé e inici6é tratamiento con
metilprednisolona 40 mg/dia y piridostigmina 30 mg/12 h.

Sin embargo, el cuadro evoluciond hacia tetraparesia flac-
cida y diplejia facial, lo que hizo sospechar de un sindrome
de Miller-Fisher (MFS) y se afiadieron al tratamiento inmu-
noglobulinas 2 g/kg divididos en 5 dias. Se realizé puncién
lumbar con citobioquimica normal, cultivos y anticuerpos
anti-gangliésido (anti-GQ1b) negativos y RMN cerebral con

Discusién

La afectacién neuroldgica del LES puede tener 19 formas de
presentacién segun criterios del ACR'.

Hasta un 10-80% de los pacientes con LES pueden pre-
sentar manifestaciones neuropsiquidtricas?®. La afectacién
puede ser primaria (por afectacién neuropsiquidtrica por el
lupus') o secundaria (por complicaciones de la enfermedad o
los tratamientos).

Una de las manifestaciones neurolégicas del LES es la
polineuropatia inflamatoria desmielinizante. La sospecha
diagnéstica inicial en esta paciente fue sindrome de Miller
Fisher (MSF, por sus siglas en inglés), la variante mas fre-
cuente del sindrome de Guillain-Barré (GBS), que se presenta
tipicamente con oftalmoplejia, ataxia y arreflexia, y un 25%
de los pacientes desarrollan debilidad en extremidades. En
un 85-90% de los casos los anti-GQ1b son positivos y se aso-
cian a afectacién de nervios y musculatura oculomotora®. El
EMG suele mostrar reduccién/ausencia de respuestas sensi-
tivas con enlentecimiento de su velocidad de conduccién®.
En la mayoria de los casos revisados aparece asociada a otras
manifestaciones de LES® !, con datos analiticos de actividad
lapica y con mejoria significativa o remisién en la mayoria
de casos tras instauracién de medicacién inmunosupresora
(corticoides a dosis altas, hidroxicloroquina, inmunoglobuli-
nas intravenosas®’°~13, plasmaféresis’'%! o ciclofosfamida
intravenosa®®11). A pesar de la ausencia de respuesta al tra-
tamiento y de la negatividad de anti-GQ1b, se sospeché este
diagnéstico con base en la debilidad progresiva rapida y simé-
trica, arrefléxica, con afectacién de pares oculomotores y
diplejia facial y EMG compatible.

Ante la ausencia de respuesta y la aparicién de un esta-
tus epiléptico refractario se plantearon otros diagnésticos:
encefalitis de Bickerstaff (presenta los hallazgos de MFS
con encefalopatia e hiperreflexia, pero suele presentar anti-
GQ1b positivos y puede responder a inmunoglobulinas y
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plasmaféresis'®) o encefalitis autoinmunes o paraneoplési-
cas (es mas habitual que comiencen con estatus refractario,
pero suelen ser de inicio subagudo, con convulsiones o
sintomas psiquidtricos, pleocitosis en liquido cefalorraqui-
deo, alteraciones en RMN y EEG con actividad epiléptica o
enlentecimiento?®).

Otras opciones menos probables que se plantearon fueron:
encefalomielitis flacida infecciosa (poco probable en ausencia
de datos de infeccién), encefalopatia de Wernicke (poco proba-
ble, pues presentan nistagmo y la paciente recibi tratamiento
con tiamina sin respuesta) o miastenia gravis (el EMG no era
compatible y no respondié a piridostigmina).

El diagnéstico final aceptado fue la encefalitis de Bickers-
taff, dada la clinica de la paciente y pruebas complementarias,
siendo la segunda posibilidad diagnéstica las encefalopatias
autoinmunes. Sin embargo, este caso presenta la limitacién
de que no se pudo llegar al diagnéstico definitivo porque la
paciente fallecié y no se realizé necropsia.

Conclusién

Presentamos un caso poco frecuente de LES grave con afec-
tacién neuroldgica severa y rapidamente progresiva hacia
encefalopatia y estatus epiléptico, refractario a tratamiento
convencional.
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