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Resumen  
El lupus eritematoso Sistémico es una enfermedad poco frecuente en niños y ocupa el 
segundo lugar entre las mesenquiomiopatías infantiles. Se diagnostican anualmente unos 
5 casos por millón de niños. Su comienzo es poco frecuente antes de la adolescencia y 
excepcional ante los 5 años de edad. Reportamos un caso de una niña de 3 años de edad 
que debutó a los 9 meses como un síndrome de Fisher–Evans, que fue esplenectomizada 
a los dos y medios años de edad y en el transoperatorio comienza con una hipertensión 
arterial que mantiene hasta el momento que fallece.  
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PRESENTACIÓN DEL CASO 
Trancisional femenina blanca de 3 años de edad con antecedentes de habérsele 
diagnosticado un síndrome de Fisher–Evans a los 10 meses de edad (Trombocitopenia más 
Anemia Hemolítica Autoinmune) para lo cual llevó tratamiento con prednisona oral y 
seguimiento por hematología, quien decide esplenectomizarla a los 2 años y medios, en el 
transoperatorio hace Emergencia Hipertensiva que fue muy difícil de controlar tratándose 
con Hidralazina Endovenosa, entre otros fármacos (Reserpina, Nifedipina, Sedantes y 
Diuréticos). Al alta fue consultada y estudiada por Nefrología Cardiología y Hematología, 
no precisándose la causa de su hipertensión y le indican tratamiento con Captopril y 
Furosemida. 
Se mantiene 6 meses con este tratamiento, pero su TA no se estabiliza, presentando cifras 
tensionales elevadas y cuadros dolorosos abdominales recurrentes. 
Ingresa en nuestro servicio con vómitos e hipertensión arterial, se constata al examen físico: 
mucosas pálidas, globos oculares hipotónicos, saliva espesa, llene capilar normal no 
gradiente térmico, abdomen doloroso, no reacción peritoneal, cicatriz quirúrgica anterior, 
TA 130/100, FC 130´, FR 30´, SO2 97 %. 
 
COMPLEMENTARIOS EN SALA 
Hb 8.6 g/l 
Lámina Periférica: Macrocitosis, Anisocitosis, Fragmentocitosis, Punteado–Basófilo, 
Plaquetas 90 x 109 Conteo de Reticulocitos 0.057, Leucos 7 x 109, Segmentados 0.60, 
Linfocitos 0.38, Monocitos 0.02, Na 132, K: 4.3, Cl 102, Ra 20, Gasometría Normal, Rayos 
X de Abdomen Simple Marco Cólico Normal no Niveles Hidroaéreos. 



Se le indica hidratación parenteral Hidralazina Endovenosa, Ranitidina y Monitorización 
constante, mantiene estado nauseoso, vómitos e hipertensión arterial. Se valora con cirugía 
pediátrica cardiología y hematología fallece a las 48 horas de su ingreso. 
 
Conclusiones Anatomopatológicas: 
Causa directa de muerte: arritmia cardiaca  
Causa indirecta de muerte: pericarditis con derrame  
Causa básica de muerte: lupus eritematoso sistémico 
 
OTROS DIAGNÓSTICOS: 
Glomérulos Hipercelulares con Proliferación de células epiteliales y mesangiales, 
compatible con Glomerulonefritis Lúpica (Proliferativa Difusa) 
 Adenitis Mesentérica 
 Triaditis Portal 
 Trombocitopenia 
 Hiperplasia Tímica 
 Gastritis Aguda Hemorrágica 
 Epicrisis: El diagnóstico de LES se hace por el conjunto de cambios morfológicos. Las 
alteraciones renales explican la hipertensión arterial de la paciente 
 
DISCUSIÓN DEL CASO 
El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmune que cursa con 
manifestaciones multisistémicas, siendo un padecimiento crónico con componente 
inflamatorio muy importante que cursa con periodos de remisiones y exacerbaciones, 
provocando daño tisular mediado por mecanismos inmunológicos en diferentes aparatos y 
sistemas como resultado del compromiso sistémico y de una serie de factores relacionados 
entre sí genéticos, ambientales e inmunológicos. (1-4) 
El nombre Lupus Eritematoso Sistémico data de principios del siglo XX. El término Lupus 
que significa lobo en latín se empleó porque la enfermedad produce un exantema (erupción) 
característico en alas de mariposa en la cara que evoca la cara del lobo. Eritematoso quiere 
decir rojo en griego y alude al enrojecimiento de las lesiones de la piel, por último, sistémico 
ya que tiende a afectar diversos órganos especialmente piel, articulaciones, sangre y 
riñones. 
Es una entidad que existe en todo el mundo, aunque es más frecuente en indios, 
americanos. asiáticos, hispanoamericanos y negros (5,6). 
La Asociación Americana de Reumatología estableció unos Criterios de Clasificación que 
son once, que representan las anomalías más frecuentes producidas por el Lupus 
Eritematoso Sistémico, se requiere la presencia en cualquier momento de la evolución de 
la enfermedad de al menos 4 de estos once criterios: 
1. Rash Malar 
2. Rash Discoide 
3. Fotosensibilidad 
4. Ulceras Orales 
5. Artritis no Erosiva 
6. Serositis (Pleuritis o Pericarditis) 
7. Enfermedad Renal (Proteinuria Mayor de 0.5 g/días o presencia de cilindros celulares o 
Hemáticos) 
8. Enfermedad Neurológica  
9. Enfermedad Hematológica (Leucopenia>4000, Linfopenia>1500, 
Trombocitopenia>100000, Anemia Hemolítica) 



10. Alteraciones Serológicas: Anticuerpo Anti–DNA, Anticuerpo Anti–SM, Serología Luética 
Falsamente Positiva, Anticuerpos Antifosfolípidos. 
11. Anticuerpos Antinucleares (7-9) 
 
El LES como entidad de compromiso sistémico tiene manifestaciones en casi todos los 
órganos corporales con predilección por riñón, articulaciones, piel, serosas, pulmón, 
corazón, cerebro y tracto gastrointestinal (10-12)  
La nefritis lúpica silente se ha descrito en pacientes sin evidencia clínica ni de laboratorio 
por biopsia anormal (13), puede existir también proteinuria, síndrome nefrótico, insuficiencia 
renal aguda, hipertensión arterial, glomerulonefritis y otras (14). Entre los hallazgos 
cardiovasculares y gastrointestinales más frecuentes encontramos: pericarditis, miocarditis, 
ateroesclerosis e infarto de miocardio, dolor abdominal recurrente, peritonitis, enteritis, 
trombosis, vasculitis de arterias mesentéricas, hepatomegalia y hepatitis crónica 
autoinmune. Las alteraciones hematológicas más frecuentes son: trombocitopenia en el 15 
% de los casos pediátricos. Se ha sugerido que entre el 20 y 30 % con púrpura 
trombocitopenica idiopática desarrollan posteriormente la enfermedad. En el 27 al 50 % 
presentan leucopenia por la disminución del número de linfocitos totales, la granulocitopenia 
es común. 
La prueba de Coombs es positiva en el 30 - 40 % de los pacientes. En general hasta un 39 
% de los niños con Lupus Eritematoso Sistémico desarrollan alteraciones hematológicas en 
algún momento de la enfermedad (15-17). 
En el 75 % de los pacientes pediátricos con LES se detectan anticuerpos anti fosfolípidos 
(18). Los pacientes con esta patología y anticuerpos anti fosfolípidos (AAF) corren riesgo 
de desarrollar fenómenos trombóticos. La incidencia de tromboembolismos en pacientes 
con anticoagulante lúpico (AL) es de 54 %. Por tanto, se debe considerar la anticoagulación 
de por vida después del primer episodio trombótico importante 
 
ABSTRACT 
The systemic erytematosus Lupus is a little frequent illness in children. It is record among 
children meroderm pathologies. Annually 5 cases for million of children are diagnosed. Its 
beginning is little frequent before the adolescence and exceptional before they are five years 
old. A case of a 3 years old girl that appeared for the fust time wher she was 9 months old 
as a Fisher-Evans Syndrome she had an splean removal at the age of two and a half years 
and in transoperatory began with a high blood pressure thad remained till she died. 
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