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RESUMEN

Paciente femenina de 30 afios, con antecedente
de depresion cronica y diagnostico reciente de
Lupus Eritematoso Sistémico (LES),consulta por
cuadro de dos dias de evolucién caracterizado
por debilidad en miembros inferiores, que poste-
riormente asocia parestesias, paraplejia flacida,
retencion urinaria e incontinencia fecal. Al exa-
men fisico se documenta VI par derecho con
nistagmo horizontal, arreflexia en miembros
inferiores, globo vesical y nivel sensitivo T6.
Ante la sospecha de mielitis transversa se inicia
inmunosupresion con esteroides intravenosos
mas ciclofosfamida mensual y aféresis, tras lo
cual se evidencia una paulatina mejoria clinica.
Se realizé una resonancia magnética del cordon
espinal que evidenci6 lesiones difusas hiperin-
tensas en la secuencia T2 con compromiso longi-
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tudinal desde el tercio distal espinal hasta el
cono medular compatible con Mielitis Transver-
sa Longitudinalmente Extendida (LETM). Se
egresa de la Unidad de Cuidados Intensivos con
mejoria clinica y se continfla manejo con ciclo-
fosfamida mensual. Actualmente persiste con
discreta hipoestesia en silla de montar y deambu-
la sin dificultad con baston. Se reporta un caso
de LETM en LES, a la fecha se han reportado
menos de 30 casos en la literatura mundial.

PALABRAS CLAVE

Lupus Eritematoso Sistémico, mielitis longitudi-
nal, mielopatia.
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ABSTRACT

A 30 years-old woman with chronic depression
and Systemic Lupus Erythematosus since one
month ago, who presented a 2 days history of
progressive lower limbs weakness and afterward
developed paresthesias,flaccid paraplejia, vesical
atonia with urinary retention and constipation.
Physical examination disclosed right sixth crani-
al nerve palsy with horizontal diplopia and nys-
tagmus, absent deep tendon reflexes in the lower
extremities, sphincter dysfuntion and sensory
level at T6. Transverse myelitis was suspected
and patient was treated with intravenous pulses
steroids, monthly pulses cyclophosphamide and
apheresis with symptoms improve. Spinal cord
MRI was performed and showed hyperintense
diffuse lesions in the T2 weighted images with
longitudinal involvement from the spinal distal
third to connus medullaris compatible with lon-
gitudinally  extensive  transverse  myelitis
(LETM). Patient was discharged from ICU with
clinical improvement and monthly cyclophos-
phamide was continued. At present she persists
with saddle hypoesthesia and uses a walking
cane without difficulty.

We report one case of acute LETM, just a few
cases has been reported in world literature.

KEY WORDS

Systemic Lupus Erythematosus, longitudinal
myelitis, myelopathy.

CASO CLINICO

Se presenta una paciente femenina de 30 afios,
con antecedente de un cuadro depresivo cronico
en tratamiento con Amitriptilina 10mg HS, La-
motrigina 100mg c/dia, Clonazepam 1mg c/8h, y
diagnostico reciente de Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) en base a manifestaciones arti-
culares, cutdneas, anticardiolipina y anticoagu-
lante lapico positivos, Anti ADN db>200, hipo-
complementemia, serositis y anticuerpos antinu-
cleares positivos, en tratamiento con Prednisona
10mg c/dia, Metotrexate 10mg IM semanal,
Acido Foélico Img c/dia, Hidroxicloroquina
310mg c/dia, Calcio 600mg c/dia y Vitamina D
0,25mcg c/dia.
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La paciente consulta al segundo nivel de aten-
cion por cuadro de un dia de evolucion caracteri-
zado por debilidad en miembros inferiores
(Msls) y vomitos incoercibles manejados en
forma sintomatica, con lo que mejora el cuadro
clinico y se egresa ese mismo dia. Posteriormen-
te, a los 2 dias la debilidad evoluciona a paraplej-
ia flacida y parestesias en miembros inferiores
con dolor ardoroso y alodinia, retencion urinaria,
incontinencia fecal y diplopia; por lo que decide
consultar al Servicio de Emergencias del Hospi-
tal Dr. Rafael Angel Calderén Guardia.

El examen fisico inicial documenta una paciente
consciente, eupneica, sin ulceras orales, artritis,
serositis, datos de fotosensibilidad, lenguaje
normal, Lhermitt positivo, VI par craneal dere-
cho con nistagmo horizontal cuando dirige la
mirada hacia la derecha, diplopia a la mirada
lateral bilateral, mirada vertical normal, fuerza
muscular 0/5 en miembros inferiores y normal en
miembros superiores, hipotonia en miembros
inferiores, arreflexia rotuliana y aquilea, nivel
sensitivo a nivel de T6 y globo vesical que re-
quiere sonda Foley fija.

Los estudios de laboratorio documentaron hipo-
complementemia, proteinuria, elevacioén de reac-
tantes de fase aguda, anemia normo-normo Yy
linfopenia(cuadro I).

Cuadro I: valores iniciales de laboratorio.

Variable Valor
Hemoglobina 9.1 g/dl
Hematocrito 30 %
Plaquetas 205000 uds/ml
Leucocitos 5470uds/ml
Linfocitos 629uds/ml
VES 100mm/h
PCR 0.6mg/dl

UN 18mg/dl
Creatinina 1.00mg/dl
Fraccion C3 69mg/dl
Fraccion C4 4mg/dl

Anti ADN db >200AAU/ml
Orina de 24 horas 500mg/24h
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VES: velocidad de eritrosedimentacion, PCR:
proteina C reactiva, C3: Fraccion C3 del comple-
mento, C4: Fraccion C4 del complemento, UN:
nitrégeno ureico, Anti ADN db: anticuerpo antido-
ble cadena.

Fuente: revision del expediente clinico.

Los examenes inmunoldgicos para Sindrome
Antifosfolipido demostraron anticardiolipinas,
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antibeta2 glicoproteina 1 y anticoagulante lupico
negativos.

Se realizé ademas una velocidad de conduccion
nerviosa que documentd polineuropatia axonal
asimétrica sensitiva-motora de miembros inferio-
res, liquido cefalorraquideo con pleocitosis de
predominio segmentados, hipoglucorraquia, e
hiperproteinorraquia.

La tomografia axial computada de encéfalo y
torax se reportaron normales.

Ante la sospecha clinica de mielitis transversa se
inicia terapia inmunosupresora con metilpredni-
solona 1g c/dia por tres dias y ciclofosfamida
900mg IV sin mejoria de los sintomas clinicos.
Dado que la evoluciéon no es satisfactoria se
comenta caso a la Unidad de Cuidados Intensi-
vos (UCI) para inicio de aféresis.

Paciente se ingresa a UCI donde se inicia terapia
con cinco sesiones de aféresis con albumina al
20% cada 48 horas.

Posterior a la segunda sesion de aféresis se nota
una discreta mejoria neurologica, leve movilidad
distal en ambos Msls, resolucién del nistagmo,
recuperacion de la sensibilidad distal. Se inicia
fisioterapia con mejoria paulatina de la fuerza
distal.

Se realiza resonancia magnética nuclear (RMN)
que demuestra hiperintensidad a nivel del tercio
distal hasta cono medular sugestivo de mielitis
transversa longitudinalmente extendida (LETM
por sus siglas en ingles) (figura 1).

Paciente se egresa de UCI sin diplopia ni parali-
sis del VI par craneal, fuerza muscular 2/5 en
Msls, sin alodinia, con persistencia de anestesia
en silla de montar, incontinencia fecal y globo
vesical con necesidad de sonda Foley.

En salon se continua con sesiones de fisiatria y
se traslada al Centro Nacional de Rehabilitacion
(CENARE) con mejoria clinica franca. Actual-
mente la paciente se encuentra en control en el
servicio de Reumatologia, deambula sin ayuda
con baston, no presenta incontinencia fecal o
necesidad de sonda Foley, pero persiste con
discreta hipoestesia en silla de montar, con nor-
malizacion de los laboratorios en su ultima cita
control (cuadro2), manejado con azatioprina y
plaquinol sin esteroides orales.

Figura 1: RMN de columna espinal con compromi-
so desde tercio distal hasta cono medular

18 Rev Cl EMed UCR

Ano 2015 Vol 5 No V

Fuente: Expediente clinico.

Cuadro |I: Valores de laboratorio en consulta ex-
terna

Variable Valor
Hemoglobina 12.3 g/dl
Hematocrito 38 %
Plaquetas 344000 uds/ml
Leucocitos 5380 uds/ml
Linfocitos 1641 uds/ml
UN 15 mg/dl
Creatinina 0.60 mg/dl
Fraccion C3 164 mg/dl
Fraccion C4 24 mg/dl

Anti ADN db 16 AAU/ml
VES 24 mm/h

PCR No hay reactivo.
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UN: nitrégeno ureico, C3: Fraccion C3 del com-
plemento, C4: Fraccion C4 del complemento, VES:
velocidad de eritrosedimentacioén, PCR: proteina C
reactiva. Anti ADNdb: anticuerpos antidoble cade-
na.

Fuente: revision del expediente clinico.

DISCUSION Y ANALISIS DEL CASO

La mielitis transversa se define como una emer-
gencia médica, con una incidencia anual de 1-4
casos/millon, con distribucion bimodal entre los
10-19 afios y los 30-39 afios. Desde el punto de
vista etiol6gico se ha asociado a procesos infec-
ciosos virales o bacterianos, enfermedades auto-
inmunes como Lupus Eritematoso Sistémico
(LES), Sindrome Antifosfolipido (SAF) vy
Sindrome de Sjogren, infarto espinal y esclerosis
multiple entre otros ).
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La mielitis transversa longuitudinalmente exten-
didad (LETM)se define como una mielopatia que
afecta més de 4 segmentos espinales ?. Consis-
teen una rara, pero severa complicacion del LES,
con un grado variable de secuelas hasta en 80%
de los casos ). Una cohorte de 22 pacientes
demostré que 1/3 de los pacientes no presentara
secuelas, 1/3 presentard un grado moderado de
incapacidad y 1/3 presentard secuelas severas
permanentes W,

Se ha observado peor prondstico neuroldgico en
pacientes lupicos con LETM que aquellos con
mielitis transversa con menos de 4 segmentos
afectados, pacientes con cuadro clinico severo en
las primeras 12 horas de evolucion y aquellos
con manifestaciones severas iniciales’, incluyen-
do incontinencia de esfinteres, paraparesia o
tetraparesia ('),

El primer caso reportado en la literatura de
LETM en pacientes con LES fue descrito en
1999 en una paciente con compromiso desde C3
hasta T2 y desde T7 hasta el cono medular .

Se desconoce la prevalencia de LETM en pacien-
tes lupicos, a la fecha se han reportado menos de
30 pacientes. En general se calcula que la mieli-
tis transversa afecta entre 1-2% de pacientes con
LES y 0.4% de pacientes con Sindrome Antifos-
folipido .

Clésicamente LETM se asocia a Neuromielitis
Optica(NMO) @, no obstante puede observarse
en otras patologias inflamatorias como Sarcoido-
sis, Enfermedad de Behcet, Esclerosis Multiple,
Sindrome de Sjogren, infecciones como tubercu-
losis, asi como trauma medular y procesos ne-
oplasicos "**7. Se ha reportado LETM posterior
a vacuna contra el virus Influenza A HIN1 ®,
Las manifestaciones clinicas de LETM son va-
riadas. Una cohorte de 22 pacientes demostrd el
déficit sensitivo en 91%, déficit motor en 86% y
disfuncion de esfinteres en 83% de los casos,
como los mas frecuentemente reportados. Otras
manifestaciones incluyendo fiebre, cefalea, arre-
flexia y tetraparesia se han descrito en menor
proporcion .

El mecanismo patogénico inicial se desconoce a
la fecha. Un punto fundamental lo constituye el
rol de los anticuerpos antifosfolipidos, al mo-
mento no esté claro si el evento desencadenante
inicial es de caracter inflamatorio, tromboético o
una combinacién de ambos'. Una cohorte de 22
pacientes lupicos con LETM present6d serologia
positiva para anticuerpos antifosfolipidos en 50%
de los casos'". Basado en hallazgos histopatold-
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gicos se considera la trombosis de las arterias
espinales relacionado con anticuerpos antifos-
folipidos como el mecanismo patogénico de la
mielopatia en LES, especialmente por su predo-
minio a nivel toracico. No obstante el rol del
fendmeno trombotico en LETM no ha sido cla-
ramente dilucidado, especialmente por la exten-
sion de las lesiones .

Otros mecanismos patogénicos propuestos inclu-
yen fendmenos vasculiticos y degeneracion de
sustancia blanca .

El estudio diagnostico de eleccion ante la sospe-
cha clinica de LETM es la RMN, clasicamente se
observa hiperintensidad medular en la secuencia
T2 que abarca mas de 4 segmentos medulares ©.
Ademads permite establecer diagnosticos diferen-
ciales y descartar otras causas como hematomas
o tumores intramedulares .

Otros estudios de laboratorio y gabinete incluyen
analisis del liquido cefalorraquideo que eviden-
cia incremento en el conteo de leucocitos a ex-
pensas de polimorfonucleares o linfocitos en
menor proporcion, elevaciéon en los niveles de
anticuerpos anti ADN doble cadena y disminu-
cion en los niveles de complemento sérico ‘.

A la fecha no existe consenso en relacion al
tratamiento de LETM .

El tratamiento agresivo y precoz se asocia a
mejor recuperacion neuroldgica . La piedra
angular actual consiste en altas dosis de esteroi-
des (metilprednisolona 0.5g- 1g por 3-5 dias)
(9 Dicho esquema se ha prescrito en 86% de
los pacientes reportados . Otras terapias inclu-
yen inmunosupresores como ciclofosfamida,
azatioprina, rituximab y gammaglobulina intra-
venosa en menor proporcion de casos V. El
inmunosupresor mas asociado aesteroides es
ciclofosfamida en 45% de los casos .El rol de
la aféresis no es claro, aunque algunos reportes
de casos evidencian un rol beneficioso en pacien-
tes refractarios o criticamente enfermos .

Existe escaza y controversial evidencia en rela-
cion a la anticoagulacion en pacientes con LETM
y anticuerpos antifosfolipidos positivos ).
Considerando el posible rol de dichos anticuer-
pos, se ha utilizado la antiagregacion y la anti-
coagulacion cada uno en 18% de los casos repor-
tados, con adecuada respuesta solo en 14% . En
general se recomienda la anticoagulacion en
pacientes con LETM y fendmenos trombaticos
documentados especialmente en el contexto de
Sindrome Antifosfolipido © .
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CONCLUSIONES CONFLICTO DE INTERES Y/O AGRADE-
CIMIENTOS

Se reporta un caso de LETM en una paciente con

LES dé recién diagnostico con adecuada respues- Los autores declaran que no existié ningun con-

ta a la terapia agresiva y precoz con altas dosis flicto de interés en el presente reporte.

de esteroides,inmunosupresion y aféresis. A la
fecha se han reportado en la literatura menos de
30 casos de LETM en pacientes lupicos.
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