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Resumen

El sindrome de Guillain-Barré es una manifestacion inusual del lupus
eritematoso sistémico. Comunicamos el caso clinico de un paciente
de 18 anos de edad, previamente sano, que padeci6 una polirradi-
culoneuropatia aguda asociada con actividad hematolégica y renal
de lupus eritematoso sistémico. El tratamiento con inmunoglobulina
fue ineficaz, pero el paciente mejor6 con esteroides y ciclofosfamida.
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Abstract

Guillain-Barre syndrome is a unusual manifestation of systemic lupus
erythematosus. We report the case of an 18-year-old man previously
healthy who developed an acute polyradiculoneuropathy associated
with hematological and renal activity of systemic lupus erythematosus.
Immunoglobulin treatment was ineffective but patient improved with
steroids and cyclophosphamide.
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ANTECEDENTES

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad
multisistémica caracterizada por sus manifesta-
ciones heterogéneas. Los 6rganos y tejidos son
dafados por la adherencia de autoanticuerpos
e inmunocomplejos. Algunas manifestaciones
aln no se han identificado como anticuerpos.
Las manifestaciones neurolégicas se han repor-
tado en 10 a 80% de los pacientes en cualquier
momento de la enfermedad.'* Pocos casos han
informado que el sindrome de Guillain-Barré y
sus variantes son manifestaciones neurolégicas
de lupus eritematoso sistémico,** por lo que el
porcentaje de manifestacion es bajo y poco sos-
pechado al momento del abordaje diagnéstico
de este grupo de pacientes. Se comunica el caso
de un paciente que padecié un sindrome de
Guillain-Barré like como primera manifestacion
clinica de lupus eritematoso sistémico.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 18 afios de edad, origi-
nario de Manzanillo, Colima, referido a nuestro
nosocomio en la Ciudad de México. Como
antecedentes de importancia, tenia tabaquismo
positivo de tres cigarrillos al dia, toxicomanias
con consumo de cannabis en el dltimo afo,
“cristal" en una ocasién y consumo de alcohol
una vez por semana; también tenia el antece-
dente de neumonia adquirida en la comunidad
el 1 de febrero de 2013. Inicié su padeci-
miento actual el 20 de mayo de 2013 al tener
disminucién progresiva de la fuerza en ambas
extremidades inferiores, de manera simétrica y
ascendente, hasta limitarle la deambulacién;
posteriormente, a las dos semanas de haber
iniciado el cuadro clinico se agregaron altera-
ciones sensitivas caracterizadas por sensacién
de hormigueo y dolor de tipo urente en ambas
extremidades inferiores. Su debilidad progreso6
rapidamente a lo largo de tres dias de hospi-
talizado, que culminé con paresia grave que
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lo dejo totalmente incapacitado para caminar.
A su ingreso tenia presién arterial normal de
110/80 mmHg; sin embargo, tenfa periodos de
descontrol hipertensivo con cifras de 180/110
mmHg y periodos de hipotensién con cifras
de 90/50 mmHg; frecuencia respiratoria de 16
rpm, frecuencia cardiaca de 110 Ipm, 36°C de
temperatura. A la exploracion clinica general se
encontré con adecuada coloracion e hidratacion
de tegumentos, craneo y cara sin datos agrega-
dos, en el cuello se palparon ganglios cervicales
de 2 cm de diametro, no adheridos a planos
profundos y dolorosos a la palpacion. El térax
tenfa movimientos de amplexién adecuados,
campos pulmonares bien ventilados, sin esterto-
res ni sibilancias. Abdomen con esplenomegalia
palpable que se extendia 2 cm por debajo del
reborde costal. Miembros toracicos y pélvicos
sin datos agregados. Exploracién neurolégica:
nervios craneales: pupilas isocéricas, con ade-
cuada respuesta al estimulo luminoso, fondo
de ojo sin alteraciones, movimientos oculares
completos en todas sus direcciones; muisculos
de la masticacion normales, sensibilidad de las
tres ramas del trigémino normal, reflejo corneal
presente bilateral; simetrias faciales; reflejo nau-
seoso y de deglucion sin alteraciones, elevaba el
paladar de manera simétrica; fuerza de trapecios
y esternocleidomastoideos sin alteraciones,
lengua con movilidad normal, sin agregados.
Sistema motor: trofismo normal, hipotonia
generalizada, fuerza muscular en las extremi-
dades superiores 5/5 proximal y distal, en las
extremidades inferiores 2/5 proximal y distal.
Los reflejos en las extremidades superiores e
inferiores, abolidos. Respuesta plantar flexora.
Sensibilidad: hipoestesias a la sensibilidad su-
perficial al tacto suave, dolor y temperatura en
las extremidades inferiores con distribucion en
calcetin. Sensibilidad profunda sin alteraciones.
Cerebelo: metria y diadococinesia normales,
sin nistagmo. Meningeos ausentes, marcha no
valorable, por lo que se Illeg6 a la conclusion de
tetraparesia flacida aguda, arrefléxica.
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Estudios de laboratorio: biometria hematica
con leucocitos 8,900; hemoglobina 8.9; Htc
26.5%; VCM 85.4 fl; CMHB 33.7 g/dL; plaquetas
310,000; neutros 4,500; monos abs 600; linfocitos
abs 3,700, pruebas de funcionamiento hepatico
con alblmina 2.2 g/dL; ALT 11.5 UI/L; AST 25
UI/L; FA 51.4 UI/L; GGT 8 UI/L; BD 0.0; Bl 0.3
mg/dL; BT 0.3 mg/dL; LDH 89.2 mg/dL. Quimica
sanguinea con BUN 21.63 mg/dL; creatinina 0.96
mg/dL, glucosa 118.1 mg/dL. Examen general de
orina de aspecto turbio, densidad urinaria 1.028,
células epiteliales 4-6/c, leucocitos 10-12/c,
microproteinas 500 mg/dL con tasa de filtracién
glomerular de 109 mL/min/1.73 m*SC, calculado
por una férmula MDRD. Perfil de lipidos con LDL
89.2 mg/dL; HDL 22.2 mg/dL; triglicéridos 210
mg/dL; CKT 42 UI/L, colesterol 320 mg/dL. Perfil
muscular CPK 85 U/L, perfil de inmunoglobulinas,
vitamina B,,, dcido félico y concentraciones de
hierro normales. Los marcadores inflamatorios
estaban elevados con VSG de 58 mm/h y la con-
centracién de proteina C reactiva fue de 0.9 mg/
dL. Se realizé una puncién lumbar en el dia 14
después del inicio de los sintomas y el andlisis
report6 lo siguiente: aspecto: agua de roca, protei-
nas: 496 mg/dL, glucosa: 55.3 mg/dL, LD: 17, Cl:
118 mmol/L, Leu: O cel, Hem: negativo, tinciones
de tinta china y Gram negativas. Las pruebas de
serologia para sifilis (VDRL), virus de hepatitis B
(VHB), virus de la hepatitis C (VHC), VIH-ELISA
y TORCH fueron negativas.

La radiografia de térax no mostré ninguna al-
teracion. La tomografia de cuello, que abarcé
térax y abdomen en bisqueda intencionada de
adenopatias (Figura 1), reporté adenomegalias en
el cuello en niveles I, II, Il y IV; en su eje corto
media 8 mm, asi como aortocavos, paraadrticos,
retroperitoneales, los mayores median 13 mm en
su eje corto y en las regiones inguinales media
14 mm en su eje corto.

Las pruebas de conducciéon nerviosa (Figuras
2 y 3) reportaron neuropatia severa y falta de
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respuesta sensitiva en el nervio peroneo, tibial,
sural, mediano y cubital, asi como neuropatia
motora moderada y falta de respuesta motora
del nervio mediano y cubital. La onda F estuvo
ausente para el nervio peroneal, tibial, mediano
y cubital. Todos los resultados fueron bilaterales,
lo que era compatible con neuropatia motora
aguda y axonal sensorial (AMSAN).

Por lo anterior se inicié tratamiento con inmu-
noglobulina a 0.4 g/kg/dia durante cinco dias,
sin mejoria alguna en términos neurolégicos. El
reporte de proteinas de 24 horas fue de 10.473
g, por lo que se inicié abordaje de un sindrome
nefrético y se solicitd determinacién de concen-
traciones de complemento, que reporté C3 de
20.5 mg/dL (88 a 201 mg/dL) y C4 de 5 mg/dL
(16 a47 mg/dL), beta-2-microglobulina de 7,762
ng/mL, anticuerpos antinucleares positivos, con
titulos de 1:1,000 para moteado fino y 1:1,000
para moteado grueso, anticuerpos ds-DNA fue-
ron 168.2 Ul (positivo >25 Ul) y anti-Sm 36 Ul
(positivo >7.0 UI).

Con los datos obtenidos solicitamos una biopsia
del ganglio linfatico, que reporté hiperplasia
linfoide reactiva, y una biopsia renal, que reveld
glomerulonefritis membranoproliferativa difusa
activa y clase IV-G (A) +V (ISN/RPS) con indices
de actividad y cronicidad de 7 y 2, respectiva-
mente (Figuras 4 a 6).

El diagnéstico final de nuestro paciente fue lu-
pus eritematoso sistémico con actividad renal
con nefropatia ldpica grado IV, hematolégico,
hipocomplementemia y polirradiculopatia
desmielinizante inflamatoria aguda sensitiva-
motora con sindrome de Guillain-Barré like,
por lo que se administraron cinco pulsos de
metilprednisolona por via intravenosa (1 g/dia)
y posteriormente continué con prednisona oral
a dosis de 0.5 mg/kg/dia. Se combiné el tra-
tamiento inmunosupresor con ciclofosfamida
(750 mg/m? SC) como tratamiento de induc-
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Figura 1. Tomografia de cuello, térax y abdomen.
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Figura 2. Velocidad de conduccion nerviosa que
muestra la falta de respuesta sensorial del nervio
peroneo.

cién a la remisién mensual durante un periodo
de seis meses. También recibié medicacién
antipalidica e inhibidores de la enzima con-
vertidora de angiotensina en combinacién con
bloqueadores de los receptores de la angioten-
sina, con lo que tuvo mejoria con respecto a su
fuerza muscular 3/5 de manera generalizada y
en la sensibilidad. En la actualidad continta
con rehabilitacién y vigilancia cada seis meses
en nuestro nosocomio.
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Figura 3. Velocidad de conduccion nerviosa que
muestra |a falta de respuesta motora del nervio pero-
neo izquierdo.

DISCUSION

Describimos una manifestacién aguda de po-
lirradiculoneuropatia (AMSAN) en un joven
como manifestacién inicial de lupus eritematoso
sistémico. La polirradiculoneuropatia aguda
representa 0.6 a 1.7% de las manifestaciones
neurolégicas del lupus eritematoso sistémico.®”
La evolucién de nuestro paciente fue similar a
la de los casos descritos en la bibliografia con
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Figura 4. Glomérulos con lesiones activas de la proli-
feracion endocapilar, leucoestasis y lazos de alambre.

Figura 5. Glomeruloesclerosis generalizada con
medias lunas.

escasa respuesta al tratamiento de referencia
contra el sindrome de Guillain-Barré y mejoria
con el tratamiento con esteroides. Esto podria
explicarse por diferentes mecanismos inmuno-
[6gicos en cada paciente con lupus eritematoso
sistémico. Aunque no existe un autoanticuerpo
especifico para el sindrome de Guillain-Barré, la
autoinmunidad puede dirigirse a los componen-
tes de la mielina o axones. La variante AMSAN
de Guillain-Barré se asocia con una reaccion
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Figura 6. Inmunofluorescencia positiva para I1gG, C1q,
kappa y lambda, con patrones epimembranosos finos
y granulares con depésito subendotelial, mesangial y
de la membrana basal tubular.

inmunitaria contra epitopes axonales y se des-
cribié inicialmente en un paciente con lupus
eritematoso sistémico activo con anticuerpos
anticardiolipina positivos que mostré mejoria
después de la administracion de esteroides y
ciclofosfamida.® En relacién con el tratamien-
to, seglin los pocos casos comunicados en la
bibliografia, consiste en dosis de esteroide,
ciclofosfamida, plasmaféresis y dosis de inmuno-
globulinas, sin haber un tratamiento especifico;
nuestro paciente es de los pocos casos que han
respondido al tratamiento con ciclofosfamida
més esteroide; los demas pacientes reporta-
dos han tenido desenlaces fatales en relacion
con procesos infecciosos. Nuestro paciente
tuvo remision de la enfermedad con secuelas
neurolégicas motoras minimas que permiten
tener independencia; sin embargo, este grupo
de pacientes requiere vigilancia por el riesgo
de padecer recaidas y polirradiculoneuropatia
crénica.

CONCLUSION

Nuestro paciente es de los pocos casos clinicos
comunicados en la bibliografia que respondié
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de manera satisfactoria al tratamiento con ci-
clofosfamida mas esteroide con remision de la
polirradiculoneuropatia aguda sin padecer, hasta
el momento, ninguna recaida, contrario a lo re-
portado en la bibliografia. Una de las principales
conclusiones es que en todo paciente con en-
fermedad de Guillain-Barré debera buscarse de
manera intencionada lupus eritematoso sistémi-
co como manifestacion inicial, lo que conlleva a
un reto diagndstico para los médicos internistas.
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