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Presentacion del paciente

Nombre: B.V

Edad: 10 afios

Sexo: Femenino

Motivo de consulta: Sindrome febril y dificultad respiratoria

Motivo de internacion: Neumonia bilateral con derrame pleural derecho

Enfermedad actual

Paciente de sexo femenino de 10 afos asistida en la Guardia Externa del Hospital de
Nifios Ricardo Gutiérrez por sindrome febril intermitente de un mes de evolucion (2 a 3
registros febriles por dia, tres veces por semana) acompanado de astenia, pérdida de peso y
disnea progresiva.

En el transcurso de la enfermedad fue evaluada en otro servicio donde con diagndstico
presuntivo de neumonia bacteriana, le indicaron tratamiento antibidtico que cumplié sin
presentar mejoria clinica. Al momento de la consulta no presentaba otros antecedentes
personales a destacar. Esquema de vacunacion completo.

Al examen fisico se encontraba en regular estado general, adelgazada, febril (38.5°C),
hemodindmicamente estable, TA 112/70, pulsos periféricos conservados, simétricos, relleno
capilar menor a 2 segundos; taquicardica (120 latidos por minuto), taquipneica (30
respiraciones por minuto) con una saturacion de oxigeno a aire ambiente de 97%, tiraje
subcostal e intercostal, hipoventilacion en base y campo medio pulmonar derecho y en base
izquierda asi como también matidez a la percusion de la columna. En cuanto a su
antropometria, el peso era 37,1 kg (Pc 50-75), la talla de 144 cm (Pc 90) y el IMC 17.9kg/m?
(Pc 75-85).

Ante sospecha de neumonia bilateral con derrame, se solicitaron analisis de laboratorio,
dos hemocultivos (HMC), radiografia de térax y ecografia pleural. Los resultados se describen

en la tabla 1y la figura 1.
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Tabla 1. Examenes complementarios al ingreso.

Laboratorio Parametro Valor al ingreso
Gldbulos blancos 4 500/mm?3 (NS 59%, L 36%, M 5%)
Hemoglobina (g/dl) Hb 11.1
Hemograma -
Indices hematimétricos VCM 84 fl - HCM 25 pg - CHCM 33 g/dI
Plaquetas 204 000/mm3
Tiempo de protrombina 81%

Coagulograma
Tiempo de tromboplastina | 36 segundos

Urea (mg/dl) 38

Creatinina (mg/dl) 0,44

Acido urico (mg/dl) 4,1

Glucemia (mg/dl) 77

Bilirrubina (mg/dl) total 0,32; directa 0,14
Analitica en sangre | GPT (UI/L) 80

GOT (UL/L) 77

Proteinas totales (g/dl) 6,9

Albimina (g/dl) 3,4

Proteina C reactiva (mg/l) 24,8

LDH (mg/dl) 311
Hemocultivos x2 Sangre periférica Negativos
Viroldgico Secreciones nasofaringeas Negativo
Cultivo de esputo Mycobacterium Tuberculosis | Negativo
PCR de esputo Mycobacterium Tuberculosis | Negativo

NS: neutrdfilos segmentados, L: linfocitos, M: monocitos, VCM: Volumen Corpuscular Medio,
HCM: Hemoglobina Corpuscular Media, CHCM: Concentracién de Hemoglobina Corpuscular Media.
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Figura 1. Radiografia de térax frente

Se observa imagen de consolidacidén con broncograma aéreo y nivel hidroaéreo a la altura del 7° espacio
intercostal derecho con borramiento del seno costofrénico e imagen opaca paracardiaca izquierda con
borramiento del seno costofrénico ipsilateral.

El laboratorio evidencié linfopenia, anemia normocitica y normocrémica, aumento de
transaminasas y de reactantes de fase aguda. Las imagenes revelaron consolidacion en el
l6bulo pulmonar inferior derecho con derrame pleural ipsilateral. Con estos hallazgos se decidid

su internacion para tratamiento antibidtico endovenoso por neumonia complicada.

Antecedentes familiares y caracteristicas socioecondmicas
- Padres sanos, separados
- Tia materna fallecida por lupus eritematoso sistémico
- Vivienda con todos los servicios basicos, sin condiciones de hacinamiento, en la locali-

dad de San Miguel, provincia de Buenos Aires.

Ecografia pleural:

En fondo de saco pleural derecho se observa despegamiento pleural de 15mm con
contenido liquido anecogénico. Se visualizan imagenes de broncograma sonografico sugestivo
de consolidacion parenquimatosa basal. En fondo de saco pleural izquierdo se observa derrame

pleural laminar.

Evolucion

A su ingreso la paciente fue medicada empiricamente con ampicilina 300 mg/kg/dia,
pero evoluciond desfavorablemente con empeoramiento de la clinica respiratoria,
requerimiento de oxigeno suplementario y persistencia de la fiebre.

Ante la mala evolucion clinica y los nuevos hallazgos semioldgicos se plantearon los
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siguientes diagnosticos diferenciales:
- Neumonia bacteriana por agente etioldgico no cubierto con el espectro del antibiotico;
- Neumonia por Mycobacterium tuberculosis;

- Enfermedad sistémica de etiologia autoinmune.

Para su estudio se realizaron una tomografia de térax donde se observd consolidacion
en ambas bases pulmonares y derrame pleural bilateral empeorado asociado a adenopatias
axilares bilaterales (ver figura 2); toracoscopia con drenaje, biopsia pleural, toma de cultivos
para gérmenes comunes y micobacterias, y laboratorio inmunoldgico. El citoquimico del liquido
pleural fue informado como ligeramente turbio, amarillo, con recuento celular de 258 (81%
de monomorfonucleares y 19% de polimorfonucleares), proteinas 3.7 g/dl y glucosa 90 mg/dl
con un pH de 7.31.

Al persistir el sindrome febril, se modifico el esquema antibidtico a ceftriaxona y
teicoplanina. Ante la sospecha de tuberculosis dado el compromiso clinico, ain sin antecedente
de contacto, con catastro familiar negativo y PPD negativa se indicdé empiricamente
tratamiento antifimico con cuatro drogas.

Las caracteristicas del citoquimico del liquido pleural junto con la negatividad de los
hemocultivos, cultivo de esputo para micobacterias y cultivo de liquido pleural para bacterias,
micobacterias y hongos, alejaron la sospecha de etiologia infectolégica de la neumonia.
También fueron negativas las pruebas en cadena de polimerasa (PCR) para Staphylococcus
aureus, Streptococcus pneumoniae y Mycobacterium tuberculosis en liquido pleural La
anatomia patolégica de la biopsia pleural informd un proceso inflamatorio crénico con
presencia de plasmocitos y linfocitos, sin evidencia de granulomas.

Con estos resultados se descartd la sospecha de tuberculosis y neumonia bacteriana,
suspendiendo antibioticoterapia y tratamiento antifimico luego de 3 semanas.

Luego de una semana desde su ingreso, la paciente agregd a su examen fisico
artralgias y edema en rodillas, tobillos y articulaciones metacarpofalangicas junto con rash
cutaneo eritematoso y evanescente en miembros inferiores, con evidencia de leucopenia en el
laboratorio dos semanas después. Ante sospecha de debut de enfermedad reumatoldgica se
decidid solicitar laboratorio inmunoldgico en el cual se detectd la presencia de anticuerpos
antinucleares (ANA), anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos (ANCA), anticuerpos anti ADN

positivos, hipocomplementemia e hipergammaglobulinemia G. Con sospecha de lupus
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eritematoso sistémico (LES) segun criterios clinicos y de laboratorio, se realizaron analisis de
orina donde se detectd hematuria y proteinuria, ecocardiograma que informé derrame
pericardico moderado y ecografia abdominal donde se observé como hallazgo esplenomegalia,
que no estaba presente al momento del ingreso, con una mediciéon de 125 mm (normal para
la edad hasta 115 mm) y adenopatias peripancreaticas de caracteristicas inflamatorias,
menores a 1 cm.

Una vez establecido el diagndstico, se indicd tratamiento con meprednisona 1
mg/kg/dia e hidroxicloroquina 200 mg/dia. Luego de 7 dias de instaurado el mismo, la paciente
presentd mejoria clinica y radioldgica del parénquima pulmonar, por lo que se asumié que el
diagnodstico final fue el de neumonitis lUpica aguda en paciente con debut de lupus
eritematoso sistémico. Luego de un mes de internacion, por evolucion clinica favorable, se
decidi6 otorgar el egreso hospitalario. Actualmente se encuentra en seguimiento
multidisciplinario con los servicios de Reumatologia, Nefrologia y Neumonologia con buena

adherencia al tratamiento.

Figura 2. Tomografia de térax.

Iméagenes de consolidaciéon en ambas bases pulmonares (flecha negra).
Derrame pleural bilateral (flechas blancas).

Discusion

El LES es una enfermedad autoinmune inflamatoria crdnica, de etiologia desconocida
y afectacion multisistémica. Aproximadamente el 20% de los casos se manifiestan en la edad
pediatrica, con un pico de incidencia alrededor de los 12 afios, siendo mas frecuente en el
sexo femenino, y con un curso mas agresivo que en la poblacion adulta. Entre los sistemas
mas comunmente afectados se encuentran el renal (20-80%), el musculoesquelético (22-74%)
y el hematoldgico (40%).1* EI compromiso pulmonar como forma inicial de presentacion, en
particular la neumonitis lUpica aguda (NLA), es extremadamente infrecuente en nifios; es por

este motivo que resulta importante destacar el caso clinico de nuestra paciente.
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La NLA se describe en apenas el 1-4% de los pacientes con LES y la mayoria de las
publicaciones corresponden a adultos o a pequenas series pediatricas.>” Dos reportes de casos
realizados en 2004 y 2009 subrayan el caracter inusual de la NLA como forma de debut y
describen casos infantiles donde la presentacion inicial se confundid con infecciones
respiratorias lo que llevd a demoras diagndsticas y evolucion torpida de los pacientes.®®
Nuestro caso coincide con estos reportes: la paciente ingresé por un cuadro respiratorio grave,
sin manifestaciones clinicas previas de LES, razdon por la cual inicialmente se sospechd
neumonia bacteriana complicada.

En los pacientes con diagndstico previo de LES, la NLA también constituye un desafio
diagnostico ya que la enfermedad de base y el tratamiento con inmunosupresores predisponen
a los pacientes a infecciones bacterianas, por lo que el principal diagndstico diferencial de la
NLA es la neumonia.>® Para establecer el diagndstico es importante mantener una alta
sospecha clinica en aquellos pacientes con clinica compatible (fiebre, consolidacion pulmonar,
asociado o no a derrame), cultivos estériles y estudios microbioldgicos negativos. Ademas del
laboratorio inmunoldgico, la biopsia y la anatomia patoldgica resultan fundamentales. En el
caso de esta paciente hasta que no se descartd la presencia de granulomas en la biopsia
pleural se mantuvo una conducta conservadora con tratamiento para M. tuberculosis dada la
alta prevalencia de tuberculosis en Argentina. Aguilera y Abud® han documentado que la
histologia pulmonar en la NLA muestra infiltrados linfoplasmocitarios sin evidencia de agente
infeccioso lo que apoya el diagndstico definitivo de esta enfermedad. Es necesario también
realizar un interrogatorio dirigido con respecto a los antecedentes familiares para pesquisar
enfermedades reumatoldgicas, como en el caso de esta paciente que presentaba el
antecedente de una tia materna fallecida por LES.

La NLA se asocia a una alta morbimortalidad si no se reconoce y trata de manera
oportuna. En adultos, la mortalidad reportada supera el 50% una vez que se instaura la
insuficiencia respiratoria con necesidad de ventilacion mecanica,!® pero en pediatria no se
cuenta con datos exclusivos de NLA. Una vez establecido el diagndstico, diversos autores
describen la administraciéon de corticoides e inmunomoduladores con buena respuesta clinica,

tal como se observé en el caso aqui presentado.>®8

Conclusion

Dentro de la heterogeneidad clinica de presentacion del LES, el compromiso pulmonar
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reviste un desafio diagndstico debido a que no constituye la principal forma de debut de esta
enfermedad.

Debido al estado de inmunosupresion de estos pacientes, ya sea por la afectacion
hematoldgica o por el tratamiento inmunomodulador, resulta crucial su diagndstico diferencial
con otras etiologias de afectacion respiratoria, especialmente la infecciosa. Este caso subraya
la importancia de considerar el LES en el diagndstico diferencial de pacientes previamente
sanos con sintomas respiratorios atipicos y persistentes, especialmente en aquellos con
sintomas extrapulmonares y hallazgos seroldgicos sugestivos. La identificacion temprana
producto de un interrogatorio dirigido y un examen semiolégico minucioso asociado a un
manejo terapéutico adecuado pueden mejorar significativamente el prondstico y la calidad de
vida de los pacientes.
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