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RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente de 55 afios diagnosticado de insuficiencia

renal crénica terminal secundaria a ectopia y fusion renal (riidn en herradura) y
uropatia obstructiva. Un afio después de su inclusién en programa de hemodia-
lisis presentd brotes repetidos de anemia hemolitica y trombocitopenia, acompa-
fiado de anticuerpos antinucleares positivos. Una vez descartadas otras causas fue
diagnosticado de lupus eritematoso sistémico, incompleto.

Se destaca la escasa frecuencia de lupus eritematoso sistémico en pacientes en
hemodialisis, asi como la dificultad del diagndstico en este grupo de enfermos.
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INCOMPLETE LUPUS ERYTHEMATOSUS IN A PATIENT ON HEMODIALYSIS

SUMM ARY

We describe of a 55-year-old man with end stage renal disease secondary to renal
ectopia and fusion (horseshoe kidney) and obstructive uropathy. After a year on
maintenance hemodialysis, he developed acute hemolytic episodes, thrombocyto-
penia and positive antinuclear antibodies. After the differential diagnosis had been

explored, we concluded that he had incomplete systemic lupus erythematosus.
We emphasize the low frequency of systemic lupus erythematosus in the chro-
nic dialysis population, and the difficulty of making this diagnosis in there cir-

cunstances
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INTRODUCCION

Un 50% de pacientes con lupus eritematoso sisté-
mico (LES) desarrollan nefritis IUpica’ 2 y mas del 50%
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de los que han recibido tratamiento convencional con
prednisona y azatioprina progresan a insuficiencia
renal cronica terminal (IRCT)" 3. La nefropatia lGpica
terminal representa del 1 al 4% del total de enfermos
en programas de didlisis o trasplante renal® 3.

En los pacientes con LES e IRCT se ha objetivado
una regresion en el tiempo de las manifestaciones
extrarrenales de la enfermedad y en menor grado de
actividad seroldgica®. Esto ha permitido en muchos
casos la retirada de los inmunosupresores y una me-
jora en los resultados a largo plazo, comparable en
el curso clinico y en la tasa de mortalidad a la po-
blacion de hemodidlisis sin LES 3.
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Por otra parte, algunos autores han descrito una
incidencia elevada de DNA nativo libre y de anti-
cuerpos antinucleares en el suero de pacientes he-
modializados de significado incierto, pues no se ha
demostrado que en esta poblacién de enfermos haya
un aumento de enfermedad IGpica* °.

Presentamos el caso de un paciente con IRCT que
desarroll6 un cuadro clinico sugestivo de LES du-
rante su estancia en hemodiadlisis.

CASO CLINICO

Var6n de 55 anos diagnosticado 30 afnos antes de
ectopia renal y fusion (rifdn en herradura), esteno-
sis pieloureteral y ureteroplastia bilateral; en 1989,
de insuficiencia renal crénica avanzada secundaria
a nefropatia obstructiva e hipertension arterial; y tres
anos mas tarde, de asma bronquial severo con sen-
sibilizacion al polen de parietaria.

Fue remitido a nuestro centro para iniciar trata-
miento de hemodidlisis periddica, sin que presenta-
ra otros sintomas. Como tratamiento farmacolégico
recibia captopil 75 mg/d, nifedipina retard 40 mg/d,
budesonida y salmeterol 2 inh/12 horas, ranitidina
150 mg/d y carbonato calcico 6 g/d. A los 6 meses
de su inclusién en programa se inicié tratmiento con
eritropoyetina humana recombinante, y desde en-
tonces mantenia unos niveles de hemat6crito y he-
moglobina del 30% y 10 g/dl, respectivamente.

Al afno consulté por astenia, debilidad y molestias
digestivas inespecificas. No referia fiebre, artralgias,
mialgias, dolor toracico, cefaleas ni alteraciones vi-
suales. Recibia una hemodidlisis adecuada, no se
apreci6 estrés mecanico con el circuito de sangre y
los andlisis del agua de dialisis eran correctos.

En la exploracién presentaba: TA, 140/80; T,
36,8° C; examen neuroldgico sin hallazgos valora-
bles, ausencia de lesiones cutaneas o0 mucosas, no
adenopatias, tonos cardiacos ritmicos sin soplos ni
roce pericardico, murmullo vesicular conservado sin
ruidos sobreanadidos; en el abdomen se apreciaron
cicatrices de lumbotomias previas y los pulsos fue-
ron palpables y simétricos. Fondo de ojo: pequefias
hemorragias intrarretinianas (manchas de Roth) en
ojo derecho. Fistula arteriovenosa radiocefdlica iz-
quierda en buen estado.

En las exploraciones complementarias destac6: Hto,
17,6%; Hb, 6,1 g/dl; VCM, 92; reticulocitos, 2%;
plaquetas, 82.000/microl; leucocitos, 7.200/microl;
segmentados, 4.464/microl; linfocitos, 1.656/microl;
eosinofilos, 648/microl. Coagulacién normal. VSG,
53; LDH, 570 (VN, 140-450); GPT, 97; GOT, 74;
GGT, 26; F alcalina, 223; bilirrubina total, 1,45;
haptoglobina, <41. Coombs directo negativo; A. f6-
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lico, 8 (VN, 3-15); Vit. B,, 818 (200-950). Glucosa,
5,32 mmol/l; urea, 39 mmol/l; creatinina, 1.024 mi-
cromol/l; Na, 141 mEy/l; K, 6,5 mEy/l; pH, 7,33;
CO,T,27; Ca, 2,29 mmol/l; Pi, 1,42 mmol/l; A. urico,
628 micromol/L. Proteinas totales, 6,6 g/dl; albdami-
na, 4,2 g/dl; gammglobulina, 0,9 g/dl; IgG, 1.028;
IgA, 111; IgM, 132; C3, 85 (VN, 64-196); C4, 22
(12-54). Crioaglutininas negativas, test de sucrosa,
electroforesis de la hemoglobina y glucosa 6PDH
normales. La serologia de brucela, salmonella, ric-
kettsias, micoplasma, toxoplasma, herpes, citomega-
lovirus y Epstein-Barr resulté negativa o indicaba ex-
posicién previa. ANA positivo, 1/640 (inmunofluo-
rescencia indirecta), en varias determinaciones. Los
Ac aDNA, Sm, RNP, Ro (SSa), La (Sb), antimicro-
somales, AML, pANCA, antiplaqueta y antihistonas
fueron negativos. HBsAg, Ac VHC y HIV negativos.
RPR negativo, anticoagulante lUpico positivo, Ac. an-
ticardiolipina negativos. Cultivo de orina negativo.

Rx térax y ECG normales. Ecografia y TAC abdo-
minal: higado, vesicula y pancreas normales; rifio-
nes pequenos, ecogénicos y con formaciones quis-
ticas en el seno renal; no adenopatias, no espleno-
megalia ni masas. Ecocardiograma: hipertrofia con-
céntrica del VI y buena fraccion de eyeccién.

Fue tratado de modo sintomatico y se retird el
captopril, que fue sustituido por prazosin, ante la po-
sibilidad de que se tratara de un lupus inducido por
farmacos. Unos meses més tarde tuvo otro brote de
anemia hemolitica, trombocitopenia y ANA positi-
vos al mismo titulo que en el primero, sin que se
objetivaran nuevos datos clinicos ni analiticos. Des-
cartadas otras causas, se concluyd que el diagnosti-
co mas probable era de LES, e iniciamos tratamien-
to inmunosupresor con prednisona 1 mg/kg/dia du-
rante cuatro semanas, con reduccién progresiva en
los siguientes meses; y azatioprina 1,5 mg/kg/dia.
Con ello obtuvimos una mejoria en los parametros
hematolégicos y una disminucién del titulo de ANA
a 1/40.

DISCUSION

B diagnéstico de la enfermedad renal primitiva de
este paciente estaba bien definido: se trataba de una
malformacion renal y uropatia obstructiva, que a lo
largo de los afios culminé en una IRCT. A su entra-
da en hemodialisis no cumplia ningin criterio de
LES, segin la American Rheumatism Association
(ARA), actualmente vigentes®. Més tarde, y estando
en hemodialisis regular, desarroll6 un cuadro sisté-
mico consistente en anemia hemolitica, trombocito-
penia, sintomas gastrointestinales, lesiones retinianas
y ANA positivos.



En el diagndstico diferencial se tuvieron en cuen-
ta las causas habituales de anemia hemolitica y
trombocitopenia generales y en los pacientes diali-
zados, que fueron razonablemente descartadas. Tam-
poco padecia otras enfermedades autoinmunes, in-
fecciones virales agudas, procesos inflamatorios cro-
nicos o0 neoplasias que es sabido pueden cursar con
ANA positivos”. La elevacion de las transaminasas
que describimos fue transitoria y no se objetivo vi-
raje en los marcadores viricos de la hepatitis. La ni-
fedipina y el captoptil pueden producir una eleva-
cién de las mismas, asi como el LES activo”’.

Este paciente tomaba captopril, que ha sido sefia-
lado como un farmaco que puede provocar un lupus
inducido por drogas. Los criterios diagnésticos de
este sindrome son: 1) ausencia de historia clinica su-
gestiva de LES antes de la toma del farmaco; 2) ANA
positivos con al menos un sintoma clinico de LES y
3) rapida mejoria clinica y descenso del titulo de
ANA tras la retirada del farmaco. Desde el punto de
vista inmunoldégico se ha descrito una elevada inci-
dencia de anticuerpos contra las histonas®. En este
caso, los Ac. antihistonas fueron negativos y no ob-
jetivamos ninguna mejoria al retirar el captopril.

En nuestro paciente identificamos dos criterios su-
gestivos de LES: la alteracion hematoldgica y los
ANA positivos. Padecia una enfermedad autoinmu-
ne crénica, y dentro de éstas en la que mejor en-
caja es en el LES. Al no cumplir los cuatro criterios
exigidos por la ARA se le puede catalogar, siguien-
do a Greer y Panush, como LESincompleto® o como
LES de limitada expresividad clinica'®, corroborado
también por la mejoria con el tratamiento inmuno-
supresor.

B desarrollo de LES en pacientes en hemodidlisis
es un hallazgo muy infrecuente. Sdlo hay una re-
ferencia en la literatura revisada''. B presente caso
tiene la peculiaridad de ser un LES incompleto. Este
término fue utilizado en 1989 por Geer M y Panus
RS para definir una serie de 38 pacientes que no
cumplian cuatro criterios de LES, pero si al menos
dos®. En esta serie, como en el LES clasico, la ma-

SLE INCOMPLETO BN DIALISIS

yoria son mujeres (6/1), la edad media es de 37 afos
y predominan las manifestaciones cuténeas y arti-
culares. Se describe menos afectacién visceral que
en el LES clasico, y en el 18% se observaron alte-
raciones hematoldgicas. Los ANA fueron positivos en
el 82% de los pacientes, y caracteristicamente nin-
guno tuvo otros datos inmunolégicos considerados
tipicos de LES (células LE, Ac. anti-DNA o anti-Sm
o falso positivo VDRL). En esta serie sélo el 5% de
los pacientes desarroll6 LES completo®.

Consideramos que el diagnéstico de LES puede ser
dificil en los pacientes en hemodidlisis, ya que al-
gunos de los sintomas de LES pueden ser confundi-
dos con complicaciones de estos pacientes.
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