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Mielitis transversa en lupus eritematoso sistémico
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Objetivo: La mielitis transversa aguda (MTA) es una

rara complicacién en los pacientes con lupus eritematoso
sistémico (LES). Revisamos nuestra serie de pacientes
con LES para determinar la prevalencia de MTA

y analizar las caracteristicas clinicas, las pruebas
complementarias, la evolucién y la respuesta al
tratamiento.

Pacientes y método: Se identificé a 6 pacientes con MTA
que se sometieron a valoracién clinico-neuroldgica,
resonancia magnética y estudio electrofisiolégico y
recibieron el mismo tratamiento. Realizamos un estudio
estadistico descriptivo.

Resultados: Observamos una prevalencia de M'TA del
0,92% de nuestros pacientes con LES. EI 83,3%
presentaba anticuerpos antifosfolipidicos y/o
anticoagulante lipico. La resonancia magnética confirmé
el diagnéstico en 5 de los 6 casos; 3 de los 5 pacientes con
anticuerpos antifosfolipidicos fueron anticoagulados o
antiagregados, con buena evolucién neuroldgica; 2 de
ellos han quedado sin secuelas.

Conclusiones: Encontramos una prevalencia similar a la
observada en otras series, en torno al 1%. La alta
prevalencia de anticuerpos antifosfolipidicos en los
pacientes, con buen resultado en los antiagregados o
anticoagulados, indica un importante papel patogénico en
el desarrollo de la M'TA, y nos hace plantearnos la
importancia de afiadir al tratamiento estindar terapia
antiagregante o anticoagulante.
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Transverse myelitis in systemic lupus
erythematosus

Objective: Transverse myelitis (TM) is a rare
complication in patients with systemic lupus
erithematosus (SLE). We reviewed a series of our SLE
patients to determine the prevalence of TM, and evaluate
the clinical characteristics, medical tests, evolution and
response to the treatment.

Patients and method: Six patients with TIM were
identified and underwent a neurological evaluation, MRI,
electrophysiologic study and were all subjected to the
same treatment. A descriptive statistical study was
conducted.

Results: We observed a prevalence of 0.92% in our
patients with SLE. Eighty three point three per cert had
antiphospholipid antibodies and/or lupus anticoagulant.
The MRI confirmed the diagnosis in 5 cases. Of the 5
patients with antiphospholypid antibodies, 3 were
anticoagulated or took aspirin with a good neurological
outcome, leaving 2 of them without posterior
complications.

Conclusions: We found a prevalence similar to that
observed in other series, around 1%. The high prevalence
of antiphospholypid antibodies in these patients, with
good outcome in those anticoagulated or treated with
antiplatelet agents suggests an important pathogenic role
in the development of TM, and emphasized the
possibility of adding to the standard treatment,
antiplatelet agents or anticoagulation.

Key words: Transverse myelitis. Systemic erithematosus

lupus. Antiphospholipid antibodies.

Introduccion

Las manifestaciones neuropsiquidtricas se presentan
hasta en un 60% de los pacientes con lupus eritematoso
sistémico (LES). La mielitis transversa aguda (MTA),
manifestacién neurolégica muy infrecuente, ocurre en
el 1-2%.

El mecanismo fisiopatolégico de la MTA en el LES se

desconoce, aunque se ha propuesto fenémenos inflama-
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torios y trombdticos arteriales. Se ha comunicado una
mayor prevalencia de anticuerpos antifosfolipidicos en
los pacientes con LES y MTA que en la poblacién ge-
neral de pacientes con LES'3, lo que podria tener im-
portantes implicaciones para decidir si estos pacientes
son candidatos a anticoagulacién o no.

Para el tratamiento de esta entidad, diferentes autores
han propuesto varios regimenes a base de esteroides a
dosis altas, combinados o no con inmunosupresores y/o
plasmaféresis.

El objetivo principal del presente estudio es determinar
la prevalencia de MTA en nuestra serie de pacientes
con LES y describir sus caracteristicas clinicas y los ha-
llazgos de las pruebas complementarias, asi como la
evolucion y la respuesta al tratamiento.

Pacientes y método

Del total de una poblacién de 650 pacientes con LES,
segun criterios ACR, atendidos en la Unidad de Colage-
nosis del Hospital Virgen del Rocio en Sevilla, se identi-
ficaron 6 pacientes con MTA en los tltimos 10 afios.

El diagnéstico de MTA se realizé de acuerdo con las
caracteristicas clinicas que indicaran lesién medular,
como déficit sensitivo o motor y/o disfuncién de esfin-
teres, documentadas con los hallazgos en resonancia
magnética (RM) y otras pruebas.

Se estudié a los pacientes mediante valoracién clinico-
neurolégica, RM vy estudio electrofisiolégico. Para la
determinacién de anticuerpos anticardiolipina se utilizé
el método ELISA (enzyme-linked immunosorbent assay)
que considera valores normales de 0 a 20 y de 0 a 10
unidades GPL y MPL para clase IgG e IgM respecti-
vamente. Todos los pacientes se trataron siguiendo el
mismo esquema.

Se realiz6 un estudio estadistico descriptivo, analizando
variables numéricas y cualitativas, que se expresaron en
medias + desviaciones estdndar, y en forma de tablas de
frecuencia y porcentajes.

Los datos mis relevantes de los pacientes revisados se
exponen en la tabla 1.

Resultados

En nuestra serie de pacientes con LES, observamos una
frecuencia de MTA del 0,92%. Un 66,6% de los pa-
cientes eran mujeres; la media de edad a la aparicién de
la MTA fue 37,33 + 10,367 afios.

Los rasgos clinicos relacionados con el lupus eran muy
variados. Todos los pacientes tenian afeccién cutdnea y
articular. Un 50% tenia afeccién pulmonar. El 33,3%
habia presentado serositis en algin momento. Un
83,3% tenia algin tipo de citopenia, y un 16,7% habia
presentado anemia hemolitica autoinmunitaria.
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En todos los pacientes se comprobé la presencia de an-
ticuerpos antinucleares (ANA), con diversos patrones
de inmunofluorescencia: moteado fino (presente en el
83,3%), difuso (66,7%), moteado citopldsmico (50%),
nucleolar (50%), anticuerpos anti-Sm (33,3%) y motea-
do nuclear (16,7%). Los anticuerpos anti-ADNn fue-
ron positivos en el 50%.

En cuanto a la presencia de anticuerpos antifosfolipidi-
cos, en el 83,3% (5 de los 6 pacientes) se observaron re-
sultados positivos para anticuerpos anticardiolipina y/o
anticoagulante lipico: anticardiolipina de clase IgG en
el 60% e IgM en el 40% y de anticoagulante lipico
(alargamiento de tiempo de tromboplastina parcial, sin
correccién por plasma normal) en el 33,3%. Sélo 1 pa-
ciente habia presentado un fenémeno trombético pre-
vio, en concreto una trombosis venosa profunda.

El tiempo de evolucién del LES, cuando desarrollaron
la MTA, fue 27 £ 27,821 meses; fue la primera mani-
festacién del LES en 1 de los 6 pacientes.

El inicio del cuadro clinico fue agudo en el 50% de los
casos y subagudo en el resto. En un 33,3%, la MTA se
manifesté como un sindrome de Brown-Sequard. En la
mayorfa de los pacientes (5 de los 6) se comprobé un
nivel sensitivo: 4 a nivel dorsal y 1 a nivel lumbar. Se
detecté disfuncién de esfinteres en el 50% y en 1 pa-
ciente se comprobé un cuadro de neuromielitis Gptica.
En el 33,3% de los casos se asocié fiebre a la clinica
neurolégica.

Mediante RM se confirmé el diagnéstico en el 83,3%
de los casos, en los que se objetivé ensanchamiento y
aumento de la intensidad de la sefial en la médula espi-
nal en T2 (fig. 1). Se realiz6 estudio electrofisiolégico
en 5 de los 6 pacientes; todos mostraron alteraciones
compatibles con neuropatia axonal sensitivo-motora
desmielinizante.

Como se menciond, en todos los pacientes se empleé el
mismo esquema terapéutico, consistente en bolos de 1 g
de metilprednisolona durante 3 dias consecutivos desde
la sospecha diagnéstica y 6 bolos de ciclofosfamida de
15 mg/kg, de forma mensual los primeros 6 meses y
6 trimestrales los siguientes 18. Tras los pulsos de me-
tilprednisolona, los pacientes recibieron esteroides por
via oral, en dosis de 0,5-1 mg/kg/dia de prednisona o
equivalente en pauta descendente hasta llegar a dosis de
mantenimiento de 10-15 mg/dia. El 16,7% de los pa-
cientes recibi6é antiagregacién y el 33,3%, anticoagula-
cién oral. Uno de estos dltimos presenté un hematoma
subdural que obligé a suspender la anticoagulacién. La
evolucién del hematoma fue favorable, pero presentd
un nuevo brote de MTA (tnico paciente en el que ob-
servamos recurrencia) 8 meses mds tarde; se reinstaurd
la anticoagulacién, con buena respuesta. La respuesta al
tratamiento fue favorable en el 83,3% de los casos, con
heterogeneidad en cuanto al tiempo de recuperacién;
quedaron asintomdticos y sin secuelas el 50% de los pa-
cientes. El tiempo promedio de seguimiento de estos
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pacientes hasta el momento actual es de unos 8 afios.
Una paciente con infeccién crénica por el virus de la he-
patitis C fallecié como consecuencia del deterioro pro-
gresivo de la funcién hepitica. Ademads del tratamiento
estindar, 3 de los 5 pacientes que tenian anticuerpos
antifosfolipidicos positivos, recibieron antiagregacién o
anticoagulacién, con una evolucién favorable de la clini-
ca neurolégica; 2 de ellos quedaron sin secuelas.

Discusion

La MTA es una rara pero seria complicacién en los pa-
cientes con LES. Su baja prevalencia, que se estima en
torno al 1-2% de esta poblacién de pacientes, se confir-
ma, una vez mds, en nuestra serie, en la que se halla en
torno al 1%.

Nuestros pacientes la desarrollaron en los primeros 6
afios desde el diagnéstico de LES, coincidiendo con el
inicio de la enfermedad en uno de ellos, circunstancia
que se ha mencionado en algunos estudios, en los que
se comunica hasta un 39% de casos en los que la MTA
fue la forma de inicio de LES"2.

El espectro clinico es muy variado* y no encontramos
ningin rasgo de la enfermedad de base asociado de for-
ma caracteristica a la MTA.

El caso de la paciente con infeccién crénica por el virus
de la hepatitis C, fallecida por disfuncién hepitica, me-
rece una especial mencién al tratarse del primer LES
inducido por interferén alfa en pacientes con hepatitis
por virus C comunicado en la literatura cientifica’.

Uno de nuestros pacientes desarrollé6 una neuromielitis
dptica, cuadro descrito por Devic en 1894 y relacionado
con la presencia de anticuerpos antifosfolipidicos®.
Mediante RIM, considerada la mejor técnica diagndstica
para la MTA, se confirmé el diagnéstico en 5 de los 6
pacientes. Sin embargo, en alrededor del 40% de las
MTA no se observan alteraciones demostrativas me-
diante RM: Mok et al® observaron alteraciones en la
RM en el 56%, Kovacs et al* en el 70% y D’Cruz et al'
en el 93%.

No hay consenso para el tratamiento de esta manifesta-
cién del LES, probablemente por su escasa incidencia,
aunque la mayoria de los autores coinciden en la impor-
tancia de instaurarlo de forma precoz’. Se recomienda
el uso de esteroides a dosis elevadas asociado a inmuno-
supresores. Kovacs et al* observaron que las manifesta-
ciones clinicas de la MTA mejoran con la administra-
cién de metilprednisolona intravenosa, pero los
resultados son mejores si se afiaden pulsos de ciclofosfa-
mida. En un ensayo clinico de Barile et al'® en pacientes
con LES y manifestaciones neurolégicas, en compara-
cién con metilprednisolona también resulta ser mas efi-
caz la ciclofosfamida, que utilizan en dosis de 0,75 g/m?
de superficie corporal mensualmente durante 1 afio, y
trimestralmente durante otro. Mok et al® apuntaron que
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Figura 1. Resonancia magnética que muestra un ensanchamiento y
aumento de intensidad de la sefial medular cervical en T2.

la ciclofosfamida parece ser mds efectiva que la azatio-
prina en cuanto a la situacién funcional residual.

Varios autores inciden en la fuerte asociacién entre la
MTA vy la presencia de anticuerpos antifosfolipidicos'*?,
mayor que en la poblacién general de LES (estimada en
un 30-50%). Parece muy probable que tengan un papel
importante en la patogenia de esta enfermedad, como se
ha sefialado, al interactuar con los fosfolipidos espinales!!.
La trombosis de los vasos espinales explicaria la mayor
afeccién dorsal, ya que los vasos son mds pequefios pero,
en las escasas necropsias que se han comunicado, se ha
objetivado necrosis de la médula espinal, pero no trombo-
sis en los vasos espinales. De todos modos, es dificil preci-
sar en qué medida se trata de un fenémeno trombético o
inflamatorio o de una combinacién de ambos.

El papel de la anticoagulacién es un tema controverti-
do, que atn no ha sido resuelto en la MTA del paciente
con LES. Parece razonable instaurarla en pacientes con
anticuerpos antifosfolipidicos positivos, por su poder
protrombético. La alta prevalencia de anticuerpos anti-
fosfolipidicos en nuestros pacientes (83,3%), con buen
resultado en aquellos que fueron sometidos a antiagre-
gacién o anticoagulacién, nos indica un importante pa-
pel patogénico de estos anticuerpos en el desarrollo de
la MTA y nos hace plantearnos la importancia de afia-
dir terapia antiagregante o anticoagulante al tratamien-
to estdndar con esteroides e inmunosupresores.

Son necesarios estudios controlados para abordar el de-
sarrollo de estrategias terapéuticas, atendiendo especial-
mente a la anticoagulacién y antiagregacién.
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