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REVISION  DE  CONCEPTOS.—Dentro  del  grupo  de
las  enfermedades  sistémicas,  el  L. E.S.  ocupa  hoy  día  un
lugar  relevante,  debido  a  su frecuencia,  mucho  mayor  de
lo  que  antes  se  pensaba,  a  sus  diversas  manifestaciones
clínicas,  así  como  a  un  mejor  conocimiento  patogenético
de  dicha  afección  en  la actualidad  y  a  la  introducción  de
nuevas  y  muy  sensibles  pruebas  inmunológicas  (ANA  y
anticuerpos  anti-DNA  nativo),  que permiten  hacer un diag

nóstico  más  preciso  y  precoz,  sobre  todo  en  las fases
iniciales  y  en  las formas  subclínicas y  leves.

Podemos  considerar al  L.E.S.  como  prototipo  de  enfer
medad  humana por  autoinmunidad  y  definfrio  como  «sín
drome  clínico  de  etiología  desconocida,  de  carácter  infla
matorio,  caracterizado  por  una afectación  multisistémica  y
por  una  evolución  a  brotes,  cuyos  rasgos inmunopatológi
cos  fundamentales  son  la autoinmunidad  y  el  depósito  de
inmunocomplejos»  (2,  3).

En  casi  todos  los  manuales  médicos
editados  hace  más  de  cinco  años  se
describe  (erróneamente)  al  L.E.S.  co
mo  «una  enfermedad  infrecuente,  gra
ve  y  habitualmente  fatal,  caracteriza
da  por  una  erupción  “en  alas  de  mari
posa”  sobre  mejillas  y  nariz  y  una
nefropatía,  además  de  otras  manifes
taciones».

Actualmente  se  considera  al  L.E.S.
como  un  proceso  frecuente,  sobre  to
do  en  las  mujeres,  habiéndose  obser
vado  que  a  menudo  es  relativamente
benigno,  al  contrario  de  otras  conecti
vopatías,  como  la esclerodermia  y der
matomiositis,  mucho  menos  frecuen
tes  y  cuyo  pronóstico  sigue  siendo
sombrío  (1).

Hoy  día  podemos  afirmar  que  el
lupus  no  es una  sola  enfermedad,  sino
un  conjunto  de ellas,  conociéndose  va
rias  formas  diferentes  (Tabla  1): lupus
eritematoso  sistémico  (con  diversos
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subgrupos),  lupus  eritematoso  discoi
de  y  lupus  inducido  por  fáarmacos;  a
ellos  cabe  añadir  las  formas  subclfni
cas,  que  se  caracterizan  por  la  sola
existencia  de hipergammaglobulinemia
y/o  anticuerpos,  sobre  todo  en  las per
sonas  en  estrecho  contacto  con  los en
fermos  de  lupus  (2).

Este  último  punto  sugiere  la  posibi
lidad  de  transmisión  vertical  de  un
agente  ambiental  de  tipo  infeccioso,
quizá  un virus  de acción  lenta.  Ultima
mente  se  está  investigando  la  posible
interrelación  del  L.E.S.  con  el  virus
de  Epstein-Barr.

Existen  factores  genéticos  favorece
dores  del  lupus,  como  los  déficits  he
reditarios  del  complemento  (Cir,  Cls,
C2  y C4) y determinados  grupos  HLA,
como  el  HLA-B8,  HLA-DRW2  y
HLA-DRW3.

Factores  hormonales  guardan  asi
mismo  relación  con  el lupus,  ya  que  la
frecuencia  de  dicha  afección  es  de  9:1
a  favor  de  la  mujer  sobre  el  varón,
aunque  este acusado  predominio  feme
nino  no  se  observa  cuando  el  lupus  se

presenta  antes  de  la  pubertad  o  des
pués  de  la  menopausia,  por  lo  que
parece  evidente  el  papel  de las  hormo
nas  sexuales  femeninas.  Asimismo  la
toma  de  contraceptivos  orales  y el em
barazo  son  factores  desencadenantes
del  L.E.S.  (3).

Un  meticuloso  estudio,  realizado  en
San  Francisco,  demostró  que  1 de  ca
da  2.000 mujeres  de raza  blanca  pade
cía  la  enfermedad;  cuando  se  estudió
la  frecuencia  en  la  raza  negra,  ésta
aumentó  enormemente,  pues  se  de
mostró  que  1  de  cada  250  mujeres
negras  estaban  afectas  (1). Se descono
ce  el  porqué  del  predominio  y  mayor
gravedad  en  la  raza  negra.

La  edad  de  comienzo  suele ser entre
los  15-40  años,  aun  cuando  existen
casos  descritos  en  recién  nacidos  o en
ancianos  de  más  de  90  años.  Cuanto
más  joven  es  el sujeto,  más  grave  sue
le  ser  la  enfermedad.

Como  ya  hemos  mencionado,  el
L.E.S.  es  una  enfermedad  por  inmu
nocomplejos,  habiéndose  descubierto
recientemente  en  los  pacientes  que  la
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padecen  anomalías  de  los  receptores
celulares,  cuya  misión  es  fijar  tales
complejos  sustrayéndolos de la  circu
lación;  se  ha  demostrado  asimismo
una  disminución de  actividad de  los
linfocitos  K  (células asesinas),  cuya
función  citotóxica parece necesaria pa
ra  eliminar células potencialmente no
civas  (como es el caso de células tumo
rales  o de células infectadas por virus)
(2).

Se  piensa que  en el lupus  existe un
defecto  de los linfocitos T  supresores
y  de  colaboración («helper»), con  lo
cual  el  equilibrio de la  regulación in
munitaria  se alteraría, incrementándo
se la capacidad formadora de anticuer
pos  de  los  linfocitos  B,  pudiéndose
poner  en marcha la  formación de au
toanticuerpos  y,  por  tanto,  de enfer
medades  autoinmunes (2, 3,  5).

Se  piensa en la actualidad que existe
una  alteración genética cuyo  modelo
de  herencia no  se  conoce,  que  es  la
que  crea un  terreno  abonado  para  el
desarrollo  del lupus y que ha venido a
llamarse  «diátesis lúpica»;  sobre esta
alteración  genética,  que  condiciona
una  alteración del sistema inmune, ac
tuarían  factores exógenos (virus, dro
gas),  provocando el desarrollo del lu
pus  (5).

El  L.E.S. es hoy «el gran imitador»
dentro  de la  patología  médica, como
anteriormente  lo  fue  la  sífilis.  HAR
VEY  recopiló  hasta  24  diagnósticos
diferentes  hechos a  sus pacientes du
rante  las fases iniciales del L.E.S.  (3).

En  la  actualidad,  y como anterior
mente  mencionábamos,  la  introduc
ción  y práctica sistemática de las deter
minaciones de anticuerpos antinuclea
res  (ANA) y anti-DNA nativo (bicate
nario)  ha facilitado el diagnóstico del
L.E.S.,  sobre todo  en sus fases inicia
les  oligosintomáticas y  reconocer la
existencia de formas con un mejor pro
nóstico,  habiéndose observado incluso
la  realidad de remisiones permanentes
(4).  Asimismo, un  mejor conocimien
to  de  la  enfermedad  ha  obligado  a
aceptar  el hecho de que en la mayoría
de  los casos el lupus  es una  enferme-

dad  leve o subaguda, que generalmen
te  no  requiere  tratamiento  alguno  o
sólo  precisa antiinflamatorios no este
roideos,  o como máximo pequeñas do
sis  de corticoides (1).

En  el  L.E.S.  existen amplios  cam
bios  patológicos en el organismo, pe
ro,  sorprendentemente, se obtiene po
ca  ayuda de la histología en esta enfer
medad.  Puede  afectar  a cualquier ór
gano,  quizá con la única excepción del
hígado,  que  raramente está  afectado.

El  viejo término de «hepatitis lupoi
de»  debe  ser  abandonado,  pues  no
guarda  relación alguna con  el  lupus.
Característicamente  el  lupus  afecta  a
los  vasos, conduciendo a patología re
nal,  cerebral, pulmonar y de otros ór
ganos,  así como a las serosas, condu
ciendo  a pleuresía, pericarditis, sinusi
tis  o  peritonitis.  El  rasgo  histológico
más  característico es la llamada necro
sis  fibrinoide, que afecta especialmen
te  a las pequeñas arterias,  arteriolas y
capilares.  Quizá el único rasgo  histo
lógico  patognomónico de  L.E.S.  sea
una  lesión «en cáscara de cebolla» que
aparece  en las arteriolas del bazo. Otro
rasgo  altamente  sugestivo de  L.E.S.
son  los  cuerpos hematoxilínicos, que
son  núcleos picnóticos que  tienden a
unirse  y a ser fagocitados y que son la
contrapartida  tisular  de  la  célula
L.E.  (5).

Casi  cualquier  tipo  de  síntoma  o
signo puede ser observado en el L.E.S.
Dada  la obligada brevedad del presen
te  trabajo,  quizá  lo  más  interesante
sea  destacar  que las formas insidiosas
de  presentación del  L.E.S.  son  muy
frecuentes,  y  en ocasiones tardan  en
aparecer  müchos años los rasgos clási
cos  de la  enfermedad. Ejemplo típico
de  este comienzo insidioso puede ser
el  de una  mujer joven que se encuen
tra  cansada y  deprimida y/o  con  ar
tralgias,  a  veces con  alopecia o  foto-
sensibilidad  al sol, o que presenta fie
bre  de origen desconocido. En el cua
dro  1 enumeramos, por orden de fre

cuencia,  las manifestaciones más  co
munes  de la  enfermedad, según DU
BOIS.

La  presencia de  artralgias se da  en
el  90-100%  de  los  pacientes  con
L.E,S.,  como ocurrió  en  nuestros  3
casos.  La miastenia o  seudomiastenia
puede  darse en el 1% de los pacientes,
como  ocurrió  en  nuestro  caso  nú
mero  1.

Aunque  el rasgo cutáneo más típico
de  L.E.S.  es el rash «en alas de mari
posa».  que afecta a las regiones mala
res  y a  la  nariz,  cualquier manifesta
ción  mucocutánea ha sido descrita se
guramente  en el  L.E.S. (5). La alope
cia,  presente en nuestros casos  1 y 3,
puede  ser difusa o en placas y se pre
senta  en el  75°/o de  los casos. Indica
actividad  de  la  enfermedad  y  cursa
paralela  con  el  título  de  anticuerpos
anti-DNA.  Puede ser un  síntoma pre
coz  y  único  de  la  enfermedad.  Otra
manifestación  son los  nódulos subcu
táneos,  presentes también en  nuestro
caso  número 3,  semejantes a  los de la
artritis  reumatoide y que se presentan
en  un 5°/o de los pacientes con L.E.S.

En  el  50°/o de los pacientes se pre
sentan  adenopatías discretas,  pero  se
han  descrito  casos de  linfadenopatía
masiva,  simulando un  proceso linfo
proliferativo,  como ocurrió en nuestro
caso  número  1 (5).

En  cuanto al diagnóstico del L.E.S.,
éste  se  ha visto simplificado en la  ac
tualidad  con  la  determinación de  los
anticuerpos  antinucleares, que  son  el
test  de  «screening» para  el  L.E.S.  y
sobre  todo  la  determinación de  anti
cuerpos  anti-DNA nativo (bicatenario
o  de doble hélice) y anticuerpos anti
SM.  Estos  2  últimos  son,  a  títulos
significativos, altamente específicos de
L.E.S.  Los 14 criterios publicados por
la  American Rheumatism Association
(ARA),  de los  cuales la  presencia al
menos  de 4, simultánea o seriadamen
te,  incluían a un paciente como porta
dor  de  un  L.E.S.,  carecen de  valor

Lupus
eritematoso
sistémico

TABLA  1

ESPECTRO  CLINICO DEL  LUPUS

1.  Lupus eritematoso sistémico.
Idiopático.
Asociado a déficit hereditario de complemento (Ci, C2, C4).
Asociado a déficit de IgA.

2.  Lupus eritematoso discoide.

3.  Lupus inducido por fármacos.

4.  Lupus subclmnico.
Hipergammaglobulinemia y/o  autoanticuerpos séricos (anti-RNA, anti
linfocíticos).
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diagnóstico  para  un  caso  aislado,  sien
do  de interés  únicamente  para  estanda
rizar  la  investigación  clínica,  las  en
cuestas  epidemiológicas  y  los  ensayos
terapéuticos.  Su valor  para  el diagnós
tico  es  pobre,  ya  que  en  algunos  pa
cientes  con  menos  de  4 criterios  tienen
definitivamente  un  L.E.S.,  mientras
que  en  otros  con  más  de  4  criterios  el
diagnóstico  de  L.E.S.  no  puede  hacer
se  definitivamente  (5).  En  el  cuadro
número  2  enumeramos  los criterios  de
la  ARA.

Aunque  el  L.E.S.  puede  simular  ca
si  cualquier  enfermedad,  el diagnósti
co  diferencial  debe  hacerse  usualmen
te  con  un  proceso  infeccioso,  con  los
linfomas,  con  otras  colagenosis,  sien
do  a  veces  especialmente  difícil  dife
renciarlo  de una  artritis  reumatoide  de
comienzo  reciente o de una  artritis  reu
matoide  con  síndrome  de  Sjógren  (5).

En  suma,  conviene  recordar  que  si
esperamos  diagnosticar  un  lupus  con
los  criterios  clásicos  de  rash  «en  alas
de  mariposa»,  nefritis  y  células  L.E.
positivas,  dejaremos  sn  diagnóstico
gran  parte  de  los  casos  de  L.E.S.  (5).

El  pronóstico  de  la  enfermedad  es
cada  vez  más  favorable,  al  diagnosti
carse  más  precozmente  y  al  incluirse
en  las  estadísticas  los  casos  leves  o
moderados.  De  todas  formas,  el
L.E.S.  sigue  siendo  una  enfermedad
seria,  cuyo pronóstico  viene  dado,  so
bre  todo,  por  el  grado  de  afectación
renal,  de  aquí  el gran  interés  que  tiene
la  biopsia  renal  en  estos  pacientes  (5).

Ya  hemos  dicho  que  hay  muchos
casos  de  L.E.S.  leves  o  moderados,
por  lo  que  hay  que  resaltar  que  el
diagnóstico  de  L.E.S.  no  significa  au
tomáticamente  un  tratamiento  con
corticosteroides,  aunque  de  hecho  es
tos  fármacos  siguen  siendo  el  pilar
fundamental  en  el  tratamiento  de  esta
afección.  Al  paciente  afecto  de  L.E.S.
se  le recomendará,  durante  la  fase  ac
tiva,  reposo  físico  y  psíquico  y  evitar
la  exposición  al  sol.  Conociendo  que
determinadas  drogas  pueden  exacerbar
y  desencadenar  la  enfermedad,  debe
rán  ser  evitados  tales  como  anticon
ceptivos  orales,  penicilina  y sulfonami
das  (5). En  pacientes  en  los que  predo
mina  la  afectación  músculo-esqueléti
ca  podrán  ser  tratados  con  antiinfla
matorios  no  esteroideos,  aunque  no  se
recomienda  en  estos  casos  los salicila
tos,  ya  que  en  los pacientes  afectos  de
L.E.S.  pueden  ser  hepatotóxicos  (5).
En  los casos en  que  la  afectación  cutá
nea  es  la  predominante  está  indicado
el  empleo  de  la  hidroxicloroquina,  la
cual  no  debe  darse  más  de  9  meses
seguidos  y exige una  revisión  oftalmo
lógica  cada  3  meses,  ya  que  puede
producir  afectación  macular.  Se  dosi
ficará  a  400 mg/día  como  dosis  de

ataque,  para  reducirla  una  vez  logra
do  el  efecto  a  la  mitad  de  la  dosis.

Salvo  los  pacientes  con  manifesta
ciones  músculo-esqueléticas  o cutáneas
que  pueden  ser tratados  con  antiinfla
matorios  no  esteroideos  o  hidroxiclo
roquina  réspectivameute,  el  resto  de
los  pacientes  requieren  corticoides.  Es
te  tratamiento  esteroideo  en  el  L.E.S.
debe  ser  agresivo-conservador;  es  de
cir,  que  las  fases  agudas  deben  ser
tratadas  con  dosis  altas  (prednisona,
1,5  mg/kg/día)  y por  períodos  cortos,
para  pasar  tan  pronto  sea posible  a  la
dosis  mínima  de  mantenimiento  (pre
ferible  a  días  alternos,  1 sola  dosis  en
desayuno)  o  incluso  a  suspender  la
medicación.

El  control  evolutivo  de  la  enferme
dad,  aparte  de  por  la  clínica,  se  esta
blece  por  2  tests  de  laboratorio:  las
determinaciones  periódicas  de  los  an
ticuerpos  anti-DNA  bicatenario  y  de
los  niveles del  complemento.  Los  anti
cuerpos  anti-DNA  bicatenario  nos
brindan  un  índice  de  la  actividad  de la
enfermedad  en  general,  descendiendo
el  título  de  los  mismos  a  medida  que
regresa  la  afección  y  elevándose  ante
un  nuevo  brote.  El  nivel  de  comple
mento  guarda  una  buena  correlación
con  el  grado  de  afectación  renal,  ele
vándose  cuando  mejora  la  nefropatía
y  descendiendo  cuando  empeora  la
misma.  Son,  pues,  estas  2 pruebas  con
las  que  se  debe  controlar  de  por  vida
la  enfermedad  lúpica.  La  frecuencia
en  las determinaciones  las dicta  el cur
so  clínico  (5).

La  terapia  con  drogas  citotóxicas
(ciclofosfamida,  azatioprina,  cloram
bucil)  debe  reservarse  para  pacientes
con  pronóstico  muy  malo  y  que  no
sean  controlados  con  esteroides.  La
ciclofosfamida,  indicada  en  la  glome
rulonefritis  lúpica  proliferativa  no
controlada  con esteroides,  se  dosifica
rá  a  1-2  mg/kg/día  por  vía  oral,  de
forma  crónica.  El  tratamiento  de  la
nefritis  lúpica  rápidamente  progresiva
con  dosis  elevadas  de  corticoides  (1 g.
de  metilprednisolona  al  día  durante  3
días),  junto  con plasmaféresis,  ha  sido
indicado  con  resultados  favorables.

Otras  diferentes  manifestaciones  sis
témicas  del L.E.S.  pueden  requerir  tra
tamiento,  tales  como  la diálisis  para  la
enfermedad  renal  avanzada,  antibióti
cos  en las infecciones o cuidados  inten
sivos  para  otras  manifestaciones.

Caso  número  1.  Paciente:  P.  F.  P.
Varón.  54 años.

Paciente  ingresado  anteriormente  en
nuestro  Servicio  y  diagnosticado  de
hepatopatía  crónica  de  origen  etílico  y
arteriosclerosis  periférica.  En este nue

Figura  1.—T.A.C.  abdominal  mostrando  aumento  de  lamano  de  las  cadenas  ganglionares
paraaórtzcas.
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yo  ingreso  (16-8-81) aquejaba  que  des
de  hacía  2 meses  presentaba  hinchazón
en  manos,  profundo  cansancio,  pérdi
da  de  apetito,  ostensible  pérdida  de
peso,  fiebre y gran debilidad  muscular,
que  llegaba  a  impedirle  la  posición
erecta  y la  deambulación.

En  la  anamnesis  por  órganos  y apa
ratos  destacaba:  caída  de  cabello  des
de  hacía  unos  meses.

Antecedentes  personales:  gran  bebe
dor  desde  hacía  años.  Colecistectomi
zado  hacía  9  años.  Amigdalectomiza
do  hacía  31 años.

A  la  exploración  destacaba:  leptoso
mático.  P.A.:  110/90.  Pulso:  84/m.
rítmico  e  igual.  Temperatura:
37,8°  C.  En  la piel presentaba  grandes
placas  eritematosas  en  cara,  cuello,  es
palda  y  nalgas,  de  bordes  bien  delimi
tados,  no  elevadas,  no  pruriginosas,
típicas  de  placas  de  linfoma,  según  el
informe  que emitió  el  Servicio  de  Der
matología.  Presentaba  alopecia  difu
sa.  Boca  séptica;  faltaban  piezas.  Se
palpaban  algunas  adenopatías  sub
mandibulares  de  1-2 cm.  de  diámetro,
de  consistencia  elástica,  algo  doloro
sas,  adheridas  a  planos  profundos.  Se
palpaban  otras  adenopatías  en  ambas
axilas  de  características  similares  a  las
descritas.  No  se palpaban  adenopatías
inguinales.  Aparato  respiratorio:  algu
nos  estertores  crepitantes  en bases.  Co
razón:  N.A.  Abdomen:  cicatriz  qui
rúrgica  supraumbilical  en  línea  media.
Se  palpaba  hígado  a  4 traveses  de  de
do  bajo  el reborde  costal  de  consisten
cia  aumentada,  borde  romo  y  no  do
loroso.  Se palpaba  el  polo  inferior  del
bazo.  Riñones:  N.A.  Genitales:  N.A.
Manos:  deformidad  «en  huso»  de  al
gunas  articulaciones  interfalángicas
proximales,  con  dolor  a  la  movilidad
activa  y pasiva  e impotencia  funcional.

Exploración  neurológica:  disminu
ción  de  fuerza  en los 4 miembros.  Mo
tilidad  voluntaria  conservada.  Tono
muscular  normal.  Reflejos  cutáneos
abdominales  abolidos.  Patelares  algo
disminuidos.  Reflejo  plantar  normal.
Sensibilidades  normales.  Exploración
cerebelosa:  normal.  No  trastornos  tró

ficos. Resto de la exploración neuroló
gica:  normal.

Exploraciones  complementarias:
sangre;  hematíes:  3.150.000.  Hb:
47%.  Hc:  27.  Leucocitos:  6.600.  E:  0.
C:  1.  St:  69.  L:  28.  M:  2.  V.S.G.:
113/122.  1.  de  Katz:  87.  Urea:  0,62
g.%o.  Colesterol:  110  mg.%  Gluce
mia,  triglicéridos,  uricemia,  fosfatasa
alcalina,  bilirrubina,  Cl,  Na,  fibrinó
geno,  estudio  de  coagulación,  Látex,
título  de  ASLO:  N.A.  Estudio  citoló
gico  y  bioquímico  de  L.C.R.:  normal.
Serología  de  lues:  (—).  Aglutinaciones
a  T,  A,  B  y  M:  (—).  Plaquetas:
360.000.  K:  3,4  mEq/1.  L.D.H.:  830
U.  T.G.O.:  113 U.  T.G.P.:  32  U. Ca:
7,66 mg.%. P: 5,10 mg.%. Sideremia:
40  gammas%. Proteinograma: proteí
nas  totales: 5,9 g.%. Albúmina: 1,5
g.%. Globulina alfa-l: 0,1 g.%. Alfa-
2: 0,1 g.%. Beta: 0,6%. Gamma: 3,6
g. ¾, siendo este aumento de tipo he
terogéneo  («policlonal»).  Aclaramien
to  de  creatinina:  43 ml/mín.

Orina:  densidad:  1.012. Acida.  Pro
teínas:  0,20 g.%.  En  el sedimento:  6-7
leucocitos/campo  y  1  célula  re
nal/campo.

Estudios  radiológicos.  Tórax:  pro
bables  bronquiectasias  en  campo  me
dio  derecho.  Pinzamiento  del seno cos
to-frénico  izquierdo.  Abdomen:  N.A.
Manos:  aumento  de  partes  blandas  en
algunas  articulaciones  interfalángicas
proximales.

Fondo  ocular:  abundantes  exudados
algodonosos.  Algunos  cruces patológi
cos.  Campimetría:  N.A.

El  paciente  continuaba  agravándo
se,  incrementándose  la  anorexia,  la de
bilidad  muscular  y apareciendo  signos

inequívocos  de  pelagra.  A  partir  de
este  momento  nos  orientamos  clínica-
mente  en  2  direcciones:  o  el  paciente
era  portador  de  un  síndrome  paraneo
plásico  como  expresión  clínica  de  una
neoplasia  oculta  o todas  aquellas  ma
nifestacioñes  múltiples  eran  expresión
de  una  colagenosis  (y.  gr.  dermatomio
sitis  o  L.E.S.).  Estudios  radiológicos
de  esófago,  estómago  y duodeno,  trán
sito  intestinal,  enema  opaco,  urografía
I.V. y serie  metastásica  no  evidencia
ban  anomalías  dignas  de  mención.

Un  tacto  rectal  y  una  rectoscopia
hasta  25 cm.  de  ano  fueron  normales.

Dichas  exploraciones,  así  como  la
ausencia  de  otros  hallazgos  en  la
T.A.C.,  nos permitían  excluir,  en prin
cipio,  una  neoplasia  oculta.

Determinaciones  de  CPK  fueron
normales.  La  creatinuria  (elevada  en
la  dermatomiositis,  así  como  la  CPK
y  otras  enzimas  musculares)  era  infe
rior  a  0,1  mg/l.  (normal  hasta  250
mg/24  h.).  Un  electromiograma  y  un
electroneurograma  evidenciaban  datos
compatibles  con  un  proceso  miopáti

¡  co.  Se  practicó  biopsia  muscular  en
cara  anterior  de  muslo,  observándose
en  el  estudio  histopatológico  fibras
musculares  estriadas  de  calibre  dife
rente,  separadas  por  un grueso  perimi
sio  con marcados  fenómenos  de  fibro
sis  que  aislaban  a  determinadas  fibras
musculares  y numerosas  células adipo
sas;  por  el  contrario,  no  se  observó
vacuolización  de  los  elementos  con
tráctiles,  infiltrado  inflamatorio  ni
cambios  regenerativos.  El  cuadro  mi
croscópico  correspondía,  pues,  más  a
una  atrofia  muscular  de  tipo  neuróge
no  que  a  una  polimiositis.

Figura  2.—Anticuerpos  antinucleares  por  inmunofluorescencia  indirecta,  pat ron  horno geneo.
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La  valoración  de  anticuerpos  anti
nucleares  en  suero  por  inmunofluores
cencia  indirecta  dio  un  resultado  posi
tivo  a  un  título  de  1/1.200,  siendo  la
imagen  de  tipo  homogéneo  (Fig.  2).
La  valoración  de  anticuerpos  anti
DNA  fue  positiva  a  título  1/640.

Teniendo  en consideración  todos  los
hallazgos  hasta  este  momento  y  ante
unos  títulos  tan  elevados  de  anticuer
pos  antinucleares  y anti-DNA,  prácti
camente  exclusivos  de  lupus,  hicimos
el  diagnóstico  de lupus eritematoso  sis
témico,  forma  miasténica,  con  afecta
ción  renal.  El paciente  fue tratado  con
corticoides,  siguiendo  las  pautas  ya
expuestas  al  hablar  del  tratamiento  de
esta  afección.  La respuesta  fue absolu
tamente  espectacular.  El  paciente,  que
hasta  entonces  se encontraba  postrado
en  cama,  febril,  incapaz  de  ponerse  de
pie  o  de  incorporarse  en  la  cama,  y
casi  sin  fuerzas  para  poder  hablar,  a
los  2-3  días  de  iniciado  el  tratamiento
con  corticoides  se  levantó  por  sí solo
de  la  cama  y nos  sorprendió  muy gra
tamente  al  hacernos  la  siguiente  pre
gunta:  «Doctor,  puedo  comer  ma
riscos?».

Actualmente,  1 año  después  de  esta
anécdota,  el  paciente  se  encuentra  en
fase  de  remisión,  aunque  con discretas
artralgias;  ha  recuperado  enorme  can
tidad  de  peso  y  su  estado  general  es
francamente  bueno.  Está  en  trata
miento  con  10  mg.  de  prednisona  en
días  alternos.

Durante  este  año  de  evolución  he
mos  de destacar  un  episodio  agudo  de
fibrilación  auricular  rápida,  por  pro
bable  miocarditis  lúpica,  y un  episodio
asimismo  agudo  de  edema  eritematoso
intenso,  que  a  poco  más  llega  a  hacer
necesaria  la práctica  de una  traqueoto
mía.  Ambos  procesos  agudos  se  resol
vieron  con tratamiento  oportuno  y do
sis  de  reinducción  de  corticoides.

Caso  número  2.  S.  R.  S.  Mujer.  54
años.

Resumen  de historia  clínica: Ingresa
en  nuestro  Servicio  el  13-2-1981,  por
presentar  mareos  desde  20 días  antes,
con  turbidez  de  visión  y  accesos  de

calor.  Refería  asimismo  que  desde  ha
cía  3  años  venía  padeciendo  dolor  en
rodillas,  espalda,  cuello  y otras  articu
laciones,  con  rigidez  articular  matuti
na.  Estaba  en  tratamiento  con  hipo-
tensores  («Brinerdina»)  por  padecer
hipertensión  arterial  desde  14 años  an
tes,  y  asimismo  había  sido  tratada  es
porádicamente  de  su  cuadro  poliarti
cular  con  antiinflamatorios  no  esteroi
deos  y  últimamente  con  corticoides.

En  la  anamnesis  por  órganos  y apa
ratos  destacaba:  crisis  de  palidez,  se
guida  de  coloración  violácea  en  4.°  y
5.°  dedos  de  la  mano  derecha,  que  se
repite  habitualmente  («Fenómeno  de
Raynaud»  frecuente  en  el 1  FS.)  Po
liuria.  Polifagia.  A  veces opresión  pre
cordial.  Fiebre  hasta  de 39°  C,  irregu
lar,  muy  frecuente,  de  origen  no
precisado.

Antecedentes  personales:  alergia  a
polvo  de  casa.  Los  ya  mencionados.

Resumen  de  exploración:  Normoso
mática.  Facies  Cushingoide.  Estrabis
mo  divergente  del ojo  izquierdo.  P.A.:
130/80.  Temperatura:  39,7°  C.  Pulso
taquicárdico.  Dolor  a  la  movilización
del  cuello.  Aparato  respiratorio:  crepi
tantes  en  bases.  Corazón:  tonos  puros,
taquicárdicos.  Abdomen:  se palpa  po-

lo  inferior  de bazo.  Resto:  N.A.  Puño-
percusión  positiva  en  ambas  fosas  re
nales.  Aparato  locomotor:  dolor,  hin
chazón  e  impotencia  funcional  en
grandes  articulaciones.  Pulsos  conser
vados.  No  adenopatías.

Exploraciones  complementarias:
sangre;  hematíes:  3.350.000.  Hb:  10,2
g.  Hc:  29.  Leucocitos:  2.000 (E:  O. C:
12.  S:  27,  L:  55.  M:  6).  V.S.G.:
120/160.  Urea,  creatinina,  ácido  úri
co,  colesterol,  triglicéridos,  lípidos  to
tales,  Cl,  Na,  K:  normales.  Glucemia
basal:  120 mg.¾.  Tras  sobrecarga  de
50g.  de glucosa:  ala  hora,  160 mg.¾.
A  las  2 horas,  160 mg.%.

Proteína  C reactiva:  3 cruces.  Látex:
repetidamente  negativo.  T,G.O.:  143
U.  T.G.P.:  111 U (posteriormente  nor
males).  Bilirrubina:  0,40.  L.D.H.:  356
U.  Plaquetas:  217.000.  Tiempo  de coa
gulación:  17 mm.  Tiempo  de  sangría:
2  mm.  45  seg.  Tiempo  de  protrombi
na:  97¾.  Sideremia:  25  gammas  ¾.
C3:  47,2  (normal:  50-120).  Proteino
grama,  proteínas  totales,  7,2  g.¾.  Al
búmina:  3,02  Alfa1  globulina:  0,32.
Alfa,:  0,71.  Peta1:  0,52.  Beta2: 0,32.
Gamma:  2,31 de tipo heterogéneo  (po
liclonal).  Aglutinaciones  a  1,  A,  B,
M.:  (—).  Los  hemocultivos  fueron  re-

sistémico
CUADRO  1

FRECUENCIA  DE  LOS  DISTINTOS  SINTOMAS  CLINICOS  EN  EL  L.E.S.

(Según  DUBOIS)

¾

Pérdida  de peso62
Fiebre83
Artralgias,  artritis90
Piel74

Exantema  en alas de mariposa42
Fotosensibilidad30
Lesiones  de las mucosas12
Alopecia27
Fenómeno  de Raynaud17
Púrpura15
Urticaria8

Renales53
Nefrosis18

Gastrointestinales38
Pulmonares47

Pleuresía45
Derrame24
Neumonía29

Cardíacos46
Pericarditis27
Soplos23
Cambios  del E.C.G39

Linf adenopatías46
Esplenomegalia15
Hepatomegalia25
Sistema  nervioso  central32

Psicosis15
Convulsiones15
Cuerpos  citoides11
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petidamente  negativos.  Fenómeno
L.E.:  positivo.  Anticuerpos  antinu
cleares:  positivos.  Aclaramiento  de
creatinina:  59  mI/mm.  Orina:  densi
dad  1.016,  Acida.  Indicios  de  protei
nuria.  Resto:  normal.  Urocultivos:
(—).

Informe  de  hematología:  citopenia
inducida  por  inmunocomplejos.

Estudio  radiológico.  Tórax:  peque
ño  derrame  pleural  bilateral,  que  se
confirma  con  las  proyecciones  en  am
bos  decúbitos  laterales.  Atelectasia  la
minar  en  base  derecha.  Abdomen:  sin
hallazgos  valorables.  Manos:  a  nivel
de  falanges  de  ambas  manos  se  obser
vaban  múltiples  y  pequeñas  lesiones
geódicas  subcondrales,  así  como  ero
siones  marginales  periarticulares;  dis
creta  disminución  de  la mineralización
en  ambos  carpos.  Rodillas:  N.A.  Co
lumna  cervical:  N.A.  Columna  dorso-
lumbar:  marcados  signos  artrósicos.
Pies:  hailux  valgus  bilateral  con artro
sis  secundaria.  Pequeña  erosión  en  fa
lange  proximal  del  primer  dedo  dere
cho.  Cráneo:  N.A.  Urografía  I.V.:
N.A.  Gastroduodenal:  N.A.  Ecografía
hepatobiliar:  N.A.  E.C.G.:  N.A.

Se  hizo  el diagnóstico  de  L.E.S.  con
afectación  renal,  siendo  tratada  con
corticoides  siguiendo  las  pautas  ante
dichas,  con lo que  mejoró  notablemen
te.  Posteriormente,  una  vez  remitido
el  brote  agudo,  se  pasó  a  corticotera
pia  de  mantenimiento  con  pequeñas
dosis  de  prednisona  a  días  alternos.

Un  factor  importante  a  tener  en
cuenta  en  esta  paciente  es  el  hecho  de
que,  aunque  de forma  discontinua,  ve
nía  siendo  tratada  con  hipotensores
(«Brinerdina»)  desde  14  años  antes.
No  debemos  olvidar  que  ante  un  pa
ciente  afecto  de  lupus  es  importante
interrogar  cuidadosamente  el  antece
dente  de  ingesta  de  medicamentos  pa
ra  descartar  el lupus  inducido  por  fár
macos,  cuya  frecuencia  se estima  entre
7  y  10 veces  menor  que  la  del  L.E.S.
idiopático.

La  respuesta,  incluida  en  el prepara
do  comercial  con  que  estaba  siendo
tratada  esta  paciente,  se  encuentra  en-

tre  los  fármacos  inductores  ocasiona
les  de  L.E.S.  y/o  anticuerpos  antinu
cleares,  actuando  a  través  de  un  meca
nismo  de tipo  alérgico  sin relación  con
la  dosis  o con el tiempo  de  administra
ción.  Por  tanto,  en  principio,  cabía  la
posibilidad  de  que  esta  paciente  fuera
portadora  de  un  lupus  inducido  por
reserpina;  no  obstante,  en  la  mayoría
de  los  casos  de  lupus  secundarios  a  la
administración  de  procainamida  y  en
los  debidos  al  grupo  de  fármacos  que
actúan  a  través  de  un  mecanismo  alér
gico  (caso  de  la  reserpina),  la  suspen
sión  del  medicamento  suele  conllevar
la  desaparición  de  la sintomatología  al
cabo  de  pocos  días,  lo  que  no  ocurrió
en  nuestro  caso  (2,  7).

En  cambio,  el  70o  de  sujetos  afec

tos  de  lupus  por  hidralazina  presentan
manifestaciones  de  la  enfermedad  du
rante  más  de  5 años  después de  inicia
do  el  cuadro,  pudiendo  incluso  afec
tarse  nuevos  órganos  y a  pesar  de  ha
berse  suspendido  la  administración  de
este  hipotensor  (7).

Durante  la evolución  de esta pacien
te  hasta  la  fecha,  hemos  de  destacar
un  episodio  de  neumonía  basal  dere
cha,  que  respondió  favorablemente  al
tratamiento  antibiótico,  un  episodio
de  pericarditis  aguda,  que  asimismo
respondió  favorablemente  al  trata
miento  oportuno,  y un  cuadro  de  obs
trucción  intestinal,  que  por  su notable
interés  en  este caso  pasamos  a  comen
tar  más  ampliamente.

La  paciente,  de  forma  paulatina  y

Figura  3. —Marcada  dilatacion  gaseosa  de asas Intestina/es  (decúbito  supino).
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progresiva,  comenzó  a notar  dificultad
para  la  defecación  y  expulsión  de  ga
ses  con estreñimiento  pertinaz,  hincha
zón  abdominal,  vómitos  y  dolor  cóli
co  abdominal  difuso  en  íntima  rela
ción  con  ruidos  intestinales.  Ante  la
sospecha  clínica  de  íleo,  se  practicó
radiografía  de  abdomen  en  decúbito
supino,  la  cual  revelaba  marcada  dila
tación  gaseosa  de  asas de intestino  del
gado,  así  como  del  colon  hasta  el  án
gulo  esplénico,  sin  que  existiera  prác
ticamente  gas  ni  contenido  fecal  en
colon  descendente  y  recto-sigma  (Fig.
3).  En  la  radiografía  de  abdomen  en
bipedestación  se  observaban  numero
sos  niveles hidroaéreos  de  disposición
centro-abdominal  y con  mayor  conte
nido  gaseoso  de  líquido  (Fig.  4).  La

enema  opaca  comprobó  la  permeabili
dad  del  colon.

Se  hizo  el  diagnóstico  de  íleo  obs
tructivo  simple  de  intestino  delgado,
intentándose,  sin  resultado,  el  trata
miento  conservador.  Se  decidió  la  in
tervención  quirúrgica,  practicándose
laparotomía  exploradora,  encontrán
dose  múltiples  bridas  que  estenosaban
varias  asas  intestinales.  No  se  encon
tró  ninguna  otra  patología.  Una  vez
liberadas  dichas  bridas  en  el acto  qui
rúrgico,  se restableció  normalmente  el
tránsito  intestinal.

Nuestra  interpretación  de  tales  he
chos  es  la  siguiente:  es  evidente  que,
como  ya hemos  mencionado,  el L.E.S.
afecta  característicamente  a  los  vasos
y  a  las  serosas,  conduciendo  a  pleuri

tis,  pericarditis,  sinusitis  o  peritonitis.
Hemos  mencionado  que  esta  paciente
presentó  pleuresía  bilateral  y  pericar
ditis  aguda;  muy  probablemente  pre
sentó  además,  a  lo  largo  de  toda  su
evolución,  cuadros  repetidos  de exuda
ción  peritoneaL  Dichos  exudados  peri
toneales,  al  espesarse,  adhieren  y  aco
dan  por  aglutinación  las asas intestina
les,  estableciéndose  así el cuadro  cono
cido  por  peritonitis  plástica,  que  pue
de  conducir  en  cualquier  momento  a
obstrucción  intestinal.  Las adherencias
producidas  en  dicho  cuadro  son  al
principio  laxas,  pero  posteriormente,
al  cabo  de  meses  o  años,  se organizan
y  adquieren  consistencia  fibrosa,  «bri
das»,  que  pueden  dar  lugar  incluso  a
estrangulación  interna  (6).

En  estudios  autópsicos  de  pacientes
afectos  de  L.E.S.  se  han  encontrado
signos  de  inflamación  peritoneal  pre
via  (adherencias  entre  asas intestinales,
perihepatitis  y periesplenitis)  en el 63%
de  los  pacientes  de  ROPES  y  en  el
72%  de los publicados  por  REIFENS
TEIN  y  cois.;  sin  embargo,  resulta
difícil  diagnosticar  con  seguridad  una
serositis  (peritoneal)  en  vida  del  pa
ciente  (8).

Consideremos,  pues,  muy  raro  el
cuadro  de  obstrucción  intestinal  pro
vocado  por  un  L.E.S.,  de  ahí  el  gran
interés  clínico  de  este  caso.

Caso  número  3.  M.  M.  R.  Mujer.
58  años.

Resumen  de historia  clínica: pacien
te  que  ingresa  en  nuestro  Servicio  el
8-9-82,  refiriendo  que  desde  los  26
años  de  edad  padece  dolores  articula
res  generalizados,  que  esporádicamen
te  se  acompañan  de  signos inflamato
rios  y  fiebre.  Ha  sido  diagnosticada
de  reumatismo  poliarticular  agudo  y
de  artrosis.

Desde  hace  9 meses  presenta  fiebre,
hasta  de  39°  C,  habiéndose  incremen
tado  sus  dolores  articulares,  presen
tando  hinchazón  e impotencia  funcio
nal  en  diversas  articulaciones,  con de
formidad  en  ambas  manos  y  pies;  di
cho  cuadro  articular  le  impide  la
deambulación,  peinarse,  etcétera.  Se
encuentra  mejor  por  las  mañanas,  em
peorando  progresivamente  a  lo  largo
del  día.  Desde  hace  1 año  ha  perdido
gran  cantidad  de  peso,  que  estima  en
unos  30 kg.  Pérdida  intensa  de  apeti
to.  Muy  deprimida.  Desde  hace  unos
meses  presenta  además  disfagia  y  odi
nofagia  no  progresiva  y exclusivamen
te  a  sólidos.

En  la  anamnesis  por  órganos  y apa
ratos  destacaba:  ha  observado  mácu
las  en brazos  y piernas  de color  rojizo,
que  han  desaparecido  espontáneamen

Figura  4.—Numerosos  niveles  hidroaereos  de disposicion  centro  abdominal  (Rx  en  bipedestacion).
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CUADRO 2

te.  Caída  intensa  del cabello  con zonas
circunscritas  de  calvicie  desde hace  3-4
años.  Cefaleas  frontales  y  occipitales
desde  hace  1 año.  Acúfenos  a  veces.
Algias  precordiales  irradiadas  a  man
díbula  y espalda,  hasta  de  varias  horas
de  duración.  Dificultad  a  veces  en  el
control  de  esfínteres.

Antecedentes  personales:  los antedi
chos.  Intervenida  de  oído  derecho  a
los  11  años  de  edad.  Amigdalectomi
zada  a  los  29  años.  Diagnosticada  de
colelitiasis  hace  varios  años.  Diagnos
ticada  de  infarto  miocárdico  de  cara
posterior  en  septiembre  de  1981.  lis
terectomizada  a  los 25  años  (no  preci
sa).  Alérgica  a  contrastes  yodados.  2
hijas,  1  de  ellas  afecta  de  eritema
nodoso.

Resumen  de  exploración:  Normoso
mática.  Pulso:  69/mm.,  rítmico  e
igual.  Temperatura:  37,6°  C.  P.A.:
80/50.  Piel:  zonas  de  alopecia  areata
en  cuero  cabelludo.  Nódulos  subcutá
neos  en  cara  de  extensión  de  antebra
zos  y  piernas.  Dolór  a  la  movilidad
activa  y pasiva  del cuello.  Resto:  N.A.
Aparato  respiratorio:  N.A.  Corazón:
tonos  puros  y  rítmicos.  No  soplos.
Abdomen:  N.A.  Puñopercusión  posi
tiva  en  fosa  renal  derecha.  Dolor  a  la
presión  de  apófisis  espinosas.  Desvia
ción  cubital  de  ambas  manos.  Dedos
en  cuello  de  cisne.  Tumefacción  de
articulaciones  metacarpo-falángicas  de
la  mano  derecha.  Limitación  de  la mo
vilidad  y  dolor  a  la  palpación  de  gran
des  articulaciones.  Edemas  pretibiales
que  dejan  fóvea.  No  adenopatías.

Exploraciones  complementarias:
sangre;  hematíes:  3.350.000.  Hb:  10
g.%.  Hc:  29.  Leucocitos:  3.200.  E:  0.
C:  4.  S:  45.  L:  48.  M:  3.  V.S.G.:
115/156.  1. de  Katz:  71,50.  Glucemia,
urea,  colesterol,  triglicéridos,  título  de
ASLO,  fosfatasa  alcalina,  aglutinacio
nes  a  T,  A,  B,  M,  T.G.O.,  T.G.P.,
C.P.K.,  K,  P:  nada  anormal.  Látex:
repetidamente  negativo.  Ca:  osciló en
tre  8,3  g.%  y  12  mg.%.  Na:  153
mEq/i.  Ci:  123  mEq/l.  Proteinogra
ma:  proteínas  totales:  7,8  g.%.  Albú
mina:  2,75.  Gammaglobulina:  2,96,

siendo  de  tipo  heterogéneo  (policlo
nal).  Resto  de  las  fracciones:  norma
les.  Proteína  C reactiva:  1 cruz.  Side
remia:  46  gammas%.  Tiempo  de  pro-
trombina:  76%.  Tiempo  de  cefalina  y
retracción  del  coágulo:  normales.
Aclaramiento  de  creatinina:  63,89
ml/mm.  Plaquetas:  150.000 mm3. Al
dolasa:  2,8  U/L.  Fenómeno  L.E.:  po
sitivo.  Valoración  de  anticuerpos  anti
nucleares  por  inmunofluorescencia  in
directa:  positivo  a  título  1/2.560,  sien
do  la  imagen  de  tipo  homogéneo.  Va
loración  de  anticuerpos  anti-DNA  na
tivo  por  método  radioisotópico:  83
U/ml.  Cuantificación  de  inmunoglo
bulinas:  IgG:  1.684  ng/dl  (N:  800-
1.558).  IgM:  307  ng/dl  (N:  60-250).
IgA:  superior  a  350 ng/dl.  Estudio  del
complemento:  C3:  42,7  ng/dl  (N:  50-
120).  C4:  8,5 (N:  10,5-30,5).

Orina:  densidad,  1.020.  Acida.  Li
geros  indicios  de  proteinuria.  7-8  leu
cocitos/campo.  Carece  de  otros  ele
mentos  anormales.

Estudios  radiológicos.  Tórax:  míni
mo  derrame  pleural  derecho.  Resto:
N.A.  Manos:  osteoporosis  en  banda
con  signos  degenerativos  en  articula
ciones  interfalángicas.  Columna  cervi
cal:  signos  artrósicos.  Pelvis,  columna
dorso-lumbar  y ambos  pies:  N.A.  Esó
fago:  se  practicó  estudio  radiológico
esofágico  en  2  ocasiones,  observándo
se  en  la  primera  una  estenosis  de  ter
cio  inferior  de  esófago  de  contornos
lisos  y  terminada  «en  cola  de  ratón»
muy  sugestiva  de  discreta  acalasia  de
cardias,  sin megaesófago  (Fig.  5).  En
la  segunda  exploración  se  encontró
una  discreta  hipotonía  de  esófago  con
contracciones  terciarias.

Fibrogastroscpia:  esófago  normal.
Cardias  normal.  Estómago,  píloro  y
bulbo  duodenal  normales.  Se tomaron
biopsias  de  la región cardial  cuyo estu
dio  histopatológico  no  evidenció  ano
malías  dignas  de  mención.

Fondo  ocular:  catarata  incipiente  en
ambos  ojos.  Pequeño  depósito  blan
quecino  estriado  en  sector  temporal
inferior  de  ojo  izquierdo.  Estudio  he
matológico  (Servicio de  Hematología).
Discreta  anemia  por  hiposideremia,
aunque  no  puede  descartarse  además
un  mal  aprovechamiento  del  hierro.
E.C.G.:  Normal.  No  se evidencian  sig
nos  de  necrosis  antigua.  Se  intentó
realizar  E.C.G.  con  prueba  de  esfuer
zo,  pero  no  fue  posible,  debido  a  la
incapacidad  funcional  de  la  paciente.
Con  todos  los  datos  antedichos  se  hi
zo  el  diagnóstico  de  L.E.S.  con  afec
tación  renal  moderada.

Aunque  la paciente  había  sido diag
nosticada  en  otro  centro  hospitalario
en  septiembre  de  1981 de  infarto  mio
cárdico  de  cara  posterior,  no  hemos
podido  evidenciar  datos  clínicos  sufi
cientes  para  confirmar  «a  posteriori»
este  diagnóstico.  El  propio  informe
clínico  que  aportaba  la paciente  descri
bía,  junto  a  una  C.P.K.  normal,  unas
alteraciones  electrocardiográficas  que,
valoradas  en  el  entorno  clínico  de  la
paciente  y  «a  posteriori»,  nos  podrían
orientar  más  a  una  carditis  lúpica  que
a  un  infarto  miocárdico.

La  presencia  de  un  síndrome  esofá
gico  en  esta  paciente  nos  planteaba  el
diagnóstico  diferencial  con  una  afec
ción  primaria  del  esófago,  pero  sobre
todo  con la  enfermedad  mixta  del teji
do  conectivo  (E. M.T. C.),  consistente

L.E.S.  CRITERIOS DE LA ARA

1.  Eritema facial en alas de mariposa.
2.  Lupus discoide.
3.  Fenómeno de Raynaud.
4.  Alopecia.
5.  Fotosensibilidad.
6.  Ulceraciones bucofaríngeas o nasales.
7.  Artritis no deformante en articulaciones periféricas.
8.  Células L.E. positivas, al menos en 2 ocasiones.
9.  Cronicidad en tests falsamente positivos para la sífilis.

10.  Proteinuria superior a 3,5 g/día.
11.  Cilindruria o hematuria microscópica.
12.  Pleuresía o pericarditis.
13.  Psicosis y/o  convulsiones en ausencia de uremia o drogas convulsivógenas.
14.  Uno o más de los siguientes datos: anemia hemolítica, leucopenia (menos de

4.000  leucocitos en 2 o más ocasiones), trombocitopenia (menos de 100.000
plaquetas).
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en  un  síndrome  de  superposición  de
lupus  eritematoso  sistémico,  esclero
dermia  y polimiositis.  El síndrome  eso
fágico  en  este caso se  explicaría  por  la
afectación  esclerodérmica  del esófago,
frecuente  en  la  E.M.T.C.  En  nuestro
caso  no  existían  signos  sugestivos  de
polimiositis  y  las  enzimas  musculares
eran  normales.  Pero  además,  a  dife
rencia  del  L.E.S.  y  en  concreto  de
nuestro  caso,  en  la  E.M.T.C.  los anti
cuerpos  anti-DNA  nativo  son  negati
vos,  y  también  constituye  una  condi
ción  «sine  qua  non»  para  su  diagnós
tico  la  positividad  de  los  anticuerpos
anti-RNP  (ribonucleoproteína)  (9).

RESUMEN

En  primer  término  se  hace  una  revi
sión  actualizada  de  conceptos  sobre  el
síndrome  lúpico.  Se  insiste  en  la  im
portancia  diagnóstica  de la  determina
ción  de  anticuerpos  antinucleares
(ANA)  como  test  de  «screening»  para
el  L.E.S.  y  sobre  todo  las  determina
ciones  de  anticuerpos  anti-DNA  nati
vo  (bicatenario)  y anti-SM.  Los  crite

nos  de  la  A.R.A.  pueden  servirnos
como  orientación,  pero  no  son válidos
para  el  diagnóstico  de  un  caso  con
creto.

Se  presentan  a  continuación  3 casos
peculiares  de  L.E.S.  estudiados  en
nuestro  Servicio  de  Medicina  Interna
en  los  2 últimos  años.

El  caso  presentado  como  número  1
(en  realidad  el 2.°  en  orden  cronológi
co)  se  manifestaba  clínicamente  simu
lando  un linfoma  (recordemos  que  hoy
día  se  considera  al  L.E.S.  «el  gran
imitador»  dentro  de  la  patología  mé
dica).  Fue  necesario  realizar  el  diag
nóstico  diferencial,  además  de  con los
síndromes  linfoproliferativos,  con  un
síndrome  paraneoplásico,  expresión  de
una  neoplasia  oculta,  con  una  discra
sia  de  células  plasmáticas,  con  un  sín
drome  infeccioso  crónico  y con la  der
matomiositis.  Se llegó  a  la  conclusión
final  de  que  el  paciente  padecía  un
L.E.S.  forma  miasténica.  La  forma
miasténica  o  seudomiasténica  del
L.E.S.  se da  en  el 1% de  los pacientes,
de  ahí que  este caso  revista  aún mayor
interés  clínico.

El  caso número  2 tiene  asimismo  un
extraordinario  interés,  ya  que  la  pa
ciente  presentó  a  lo largo  de  su evolu
ción  una  obstrucción  intestinal  por  pe
ritonitis  plástica,  cuyo  mecanismo  pa
togénico  hemos  explicado  anterior
mente.  Consideramos  muy  rara  esta
complicación  dentro  de  la  evolución
de  un  L.E.S.,  de  ahí  el  gran  interés
clínico  de  este caso.

El  caso  número  3  presenta  como
rasgo  más  peculiar  un  síndrome  esofá
gico  con  disfagia  y alteraciones  radio-
lógicas  variables.  La  incidencia  de dis
funciones  de  la  motilidad  esofágica  en
el  L.E.S.  es  del  13-32%,  siendo  más
frecuentes  las  lesiones  en  el  tercio  in
ferior  del  esófago,  como  ocurrió  en
nuestro  caso.  La  disfagia  aparece  con
una  incidencia  en  el  L.E.S.  del  1,5-
6%.  Ello  concierne  al  problema  de  si
la  disfunción  esofágica  inferior  sugie
re  la  existencia  de  una  esclerodermia  o
puede  tratarse  de  una  manifestación
local  de  diversas  conectivopatías  y  en
particular  estar  relacionada  con  el  fe
nómeno  de  Raynaud.  Las  respuestas  a
estos  problemas  están  pendientes  de
nuevos  estudios  (8).
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Figura  5.—Estenosis  de  tercio  inferior  de esofago  «en  cola de  raton».
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