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CARTAS AL EDITOR

Exoftalmos unilateral
y lupus eritematoso sistémico

Sr. Editor:

Presentamos el caso de una paciente del sexo femenino de
12 anos de edad que acude a la clinica ambulatoria con la queja prin-
cipal de exoftalmos (proptosis) unilateral de 6 anos de evolucion y
palidez. La paciente se encontraba aparentemente sana hasta los
6 anos de edad, cuando su madre observa aumento del tamano del
ojo izquierdo, palidez y fatiga sin ningln otro sintoma acompanan-
te. En aquel momento fue atendida en un hospital de su localidad en
donde se realiz6 una tomografia computarizada de 6rbita; en ésta se
comunicé una masa retroorbitaria que producia la proptosis del ojo
izquierdo de la cual se tom6 biopsia revelando un proceso cronico
inflamatorio inespecifico. Se inici6 tratamiento con prednisona oral
a 2 mg/kg/dia, con leve disminucién del exoftalmos. A la vez se de-
tecté anemia microcitica hipocréomica cuya causa no fue dilucidada
ya que la paciente no acudio a sus citas de seguimiento. Durante los
siguientes 6 anos fue controlada con varios médicos privados y “cu-
randeros” de su localidad sin obtener mejoria, mientras la proptosis
volvia a hacerse aparente. Al llegar a nuestra clinica se apreciaba una
clara proyeccion del ojo izquierdo y palidez. A la auscultacion se
not6 un soplo medio sistélico grado II sobre VI. No presentaba lin-
fadenomegalia, esplenomegalia o algin otro 6rgano involucrado. Sus
signos vitales eran normales, a excepcion de una leve taquicardia. En
ese momento se realizan los primeros estudios de laboratorio (ta-

TABLA 1. Resultados iniciales de estudios de laboratorio

Examenes Resultados

Biometria hemdtica completa

Leucocitos 7.700/pl

Neutrofilos 73,5% (5.600/pD

Linfocitos 17,9 % (1.400/pD

Hemoglobina 3 g/dl

Hematocrito 10%

VCM 56,9 fl

CMHC 25.8%

ADE 21,7%

Plaquetas 524.000/pl

Reticulocitos 5% (corregido)

Examen general de orina

Proteinas 3+
Hemoglobina 3+
Eritrocitos 15 por campo de alta resolucién
Leucocitos 3 por campo de alta resolucion
BUN 20 mg/dl
Creatinina sérica 1,3 mg/dl
Albtimina 2,6 g/dl

VCM: volumen corpuscular medio; CMHC: concentraciéon media de
hemoglobina corpuscular; ADE: anchura de distribucion eritrocitaria;
BUN: nitrégeno ureico en sangre.
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bla 1). Como se puede apreciar, con los resultados obtenidos, se
agrego proteinuria, hematuria, anemia (regenerativa, hipocrémica,
microcitica) y linfopenia a nuestro listado de problemas. Las prue-
bas de funcion tiroidea y la electroforesis de hemoglobina se repor-
taron normales. La paciente se hospitaliz6 y se obtuvo un aclara-
miento de creatinina en 24 h de 36 ml/min/1,73 m? (valores
normales: 88 a 137). Los anticuerpos antinucleares (ANA) con patron
moteado fueron positivos 1:40 (inmunofluorescencia indirecta en cé-
lulas Hep-2). Los anticuerpos anti-ADN de doble cadena, anti-SSA,
anti-SSB, anti-RNP y anticuerpo Smith fueron negativos. Se reinici6
prednisona oral a 2 mg/kg/dia. La resonancia magnética (RM) nue-
vamente reveld la presencia de la masa retroorbitaria pero en esta
ocasion y por su tamano menor no se consider6 prudente realizar
otra biopsia. Después de estabilizar a la paciente con transfusion san-
guinea se realiz6 biopsia renal guiada por ultrasonido. En la micros-
copia 6ptica e inmunofluorescencia se observaron depdsitos de com-
plejos inmunes de IgG, IgA, IgM, C3 y C4 en el mesangio y vasos
capilares, clasificando estos hallazgos como una glomerulonefritis di-
fusa proliferativa clase IV de acuerdo a la clasificacién de nefritis la-
pica de la Organizacién Mundial de la Salud. Se inici6 tratamiento in-
munosupresor a base de hidroxicloroquina oral 200 mg/dia y
prednisona a la dosis antes mencionada. Un mes después presenta
una crisis convulsiva ténico-clénica generalizada por lo que se ini-
ci6 tratamiento con fenobarbital, el cual fue sustituido posterior-
mente por difenilhidantoina; en ese momento una RM de cerebro de-
mostro dreas hiperintensas en l6bulo frontal, parietal y temporal,
compatibles con vasculitis. Un mes después no se presentaron mas
complicaciones o secuelas y su curso ha sido hacia la mejoria agre-
gandose ciclofosfamida intravenosa 500 mg cada 2 meses. La protei-
nuria y la hematuria han desaparecido hasta el momento.

La presencia de exoftalmos o proptosis puede ser el resultado
de diversas enfermedades que se presentan como una patolo-
gia primaria de 6rbita o como la manifestacion de una enferme-
dad sistémica. Las causas mas frecuentes de proptosis en pedia-
tria comprenden la infeccién orbitaria o periorbitaria, la
enfermedad tiroidea, glioma del quiasma 6ptico, rabdomiosar-
coma, neuroblastoma y otras tumoraciones!. En nuestra pacien-
te estas causas fueron descartadas de forma temprana por la
evolucion clinica y el laboratorio inicial. Las tumoraciones eran
una preocupacion, sin embargo ninguna de ellas ha sido comu-
nicada como causante de anemia, hematuria y proteinuria si
solo hay afeccion tumoral en la 6rbita. Otro diagnédstico que se
consider6 fue la anemia de células falciformes, la cual puede
presentar exoftalmos, anemia y deterioro renal?3. La electrofore-
sis de hemoglobina descart6 rapidamente esta posibilidad, de tal
suerte que al ver la evidencia de nefritis (proteinuria y hematu-
ria) y linfopenia, el diagnéstico de lupus eritematoso sistémico
(LES) se hizo totalmente plausible.

Este es el primer caso comunicado asociando exoftalmos uni-
lateral con la aparicion de LES en la infancia. Solamente de un
20 a 25% de todos los casos de LES son diagnosticados duran-
te las primeras 2 décadas de la vida*3. En los nifios la presen-
tacion clinica inicial suele pasar desapercibida para el médico
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de primer contacto ya que las manifestaciones clinicas mis co-
munes son inespecificas, tales como fatiga, fiebre, exantema o
artritis®. Esto se ve reflejado en el intervalo de tiempo promedio
entre el inicio de los sintomas y el diagnostico de la enferme-
dad, que es de 5 afos en los niflos comparado con dos en el
adulto”.

La presentacion de exoftalmos como manifestacion inicial
de LES es poco comin incluso en adultos®12. Como en nues-
tro caso, las biopsias de las lesiones orbitarias en estos re-
portes revelan un proceso inflamatorio crénico inespecifico
(también llamado seudotumor) que responde a corticoides
sistémicos.

En nuestro conocimiento, este es el primer reporte de
proptosis como la manifestacion inicial de LES en un pacien-
te pediatrico. El LES debe estar considerado dentro del diag-
nostico diferencial de cualquier paciente con exoftalmos uni-
lateral, y a la vez este signo debe ser agregado al ya amplio
espectro de presentacion clinica de esta enfermedad autoin-
mune.
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