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RESUMEN
El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad 
multisistémica con manifestaciones proteicas. La pancreatitis 
lúpica es la segunda enfermedad más frecuentemente asociada 
con el abdomen agudo en relación con el LES. Si bien la 
pancreatitis aguda es rara, es clínicamente importante porque 
puede ser potencialmente mortal si no se trata de inmediato. En 
este artículo, describimos el caso de una niña de 10 años que 
desarrolló pancreatitis asociada a LES después del tratamiento 
con corticoesteroides que se complicó posteriormente 
debido a septicemia fúngica. Los signos y síntomas clínicos 
mejoraron marcadamente después de la administración de 
glucocorticoides y ciclofosfamida.
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INTRODUCCIÓN
El lupus eritematoso sistémico (LES) es una 

enfermedad multisistémica con manifestaciones 
proteicas. El dolor abdominal es un síntoma común 
en los pacientes con compromiso gastrointestinal 
relacionado con LES.1 La pancreatitis lúpica es 
la segunda enfermedad más frecuentemente 
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asociada con el abdomen agudo relacionado con 
LES.2 Se observa compromiso gastrointestinal 
en el 19,4 % de los pacientes pediátricos con 
LES, mientras que la pancreatitis asociada a 
LES se produce en el 6,0 % de los pacientes 
pediátricos con LES.3 Si bien la pancreatitis aguda 
es rara,4,5 es de relevancia clínica porque puede ser 
potencialmente mortal si no se trata de inmediato. 
En este artículo, describimos el caso de una niña 
pequeña que desarrolló pancreatitis asociada a 
LES con una complicación posterior debido a 
septicemia fúngica.

Caso
Una niña de 10 años presentó, en primer 

lugar, edema palpebral, llagas gingivales y 
fiebre continua durante más de siete días. 
No tenía antecedentes de fotosensibilidad. El 
hígado y el bazo eran palpables a 4 cm y a 2 cm, 
respectivamente, por debajo de los ángulos 
costofrénicos. No se observaron inflamación ni 
sensibilidad en las articulaciones. En el examen 
neurológico, no se notaron anomalías. Durante 
la hospitalización, los análisis de laboratorio 
iniciales mostraron lo siguiente: hemoglobina 
127 g/L, recuento de leucocitos 1,85 × 109/L 
(neutrófilos 59,8 %, linfocitos 33,3 %, monocitos 
5 %), recuento de trombocitos 100 × 109/L, 
velocidad de sedimentación globular 20 mm/
hora y proteína C-reactiva (PCR) por debajo de 
8 mg/L. Las pruebas funcionales hepáticas 
arrojaron los siguientes resultados: alanina 
aminotransferasa 48 U/L (intervalo normal: 
0-75 U/L), aspartato aminotransferasa 82 U/L 
(intervalo normal: 8-38 U/L), proteínas totales 
47,7 g/L (intervalo normal: 63-82 g/L), albúmina 
21,2 g/L (intervalo normal: 35-50 g/L), bilirrubina 
total 2,4 µmol/L, triglicéridos 2,54 mmol/L, 
fosfatasa alcalina 119 U/L, amilasa 87 U/L 
(intervalo normal: 30-110 U/L), lipasa 146 U/L 
(intervalo normal: 23-300 U/L) y gammaglutamil-
transpeptidasa 14 U/L. Las pruebas funcionales 
renales indicaron un valor de nitrógeno ureico 
en sangre de 8,98 mmol/L (intervalo normal: 
2,86-7,14 mmol/L) y de creatinina de 66 µmol/L 
(intervalo normal: 35-97 µmol/L).
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En los análisis de orina, se observó proteinuria, 
con un recuento de 8-10 eritrocitos/campo de 
gran aumento. La excreción de proteínas en la 
orina de 24 horas fue de 3,06 g/día. Los resultados 
de las pruebas inmunológicas fueron: anticuerpo 
antinuclear 1:640,  anticuerpos anti-ADN 
bicatenario positivos, anticuerpos anticitoplasma 
de neutrófilos positivos, anticuerpos anti-Sm 
negativos, anticuerpos anti-SS-A y anti-SS-B 
negativos. La prueba directa de Coombs fue 
positiva. Las concentraciones de los componentes 
del complemento eran extremadamente bajas: 
CH50 2,2 U/L (intervalo normal: 10-65 U/L), 
C3 0,18 g/L (intervalo normal: 0,9-1,8 g/L) y 
C4 0,06 g/L (intervalo normal: 0,1-0,4 g/L). No se 
observaron anomalías en la radiografía de tórax.

Cinco días después de la hospitalización, 
la paciente tuvo convulsiones súbitas. Las 
convulsiones se presentaron con pérdida del 
conocimiento, trismo, cianosis, como convulsiones 
tónico-clónicas sin fiebre. Inmediatamente, 
se le realizaron una tomografía computada 
(TC) de la cabeza y un análisis del líquido 
cefalorraquídeo (LCR). Los resultados de estos 
estudios fueron normales. Las convulsiones 
fueron causadas por hiponatremia (sodio sérico 
120 mmol/L) o hipocalciemia (calcio sérico 
1,56 mmol/L). Se ingresó a la paciente a la 
unidad de terapia intensiva. Los valores de 
hemoglobina y leucocitos disminuyeron a 
94 g/L y 0,36 × 109/L, respectivamente. En la 
TC se observaron derrame pleural y ascitis. A 
la paciente se le diagnosticó LES conforme a los 
criterios diagnósticos del Colegio Estadounidense 
de Reumatología. No fue posible realizar 
una biopsia renal debido a la condición de la 
paciente. Una vez obtenido el diagnóstico, se 
le administró metilprednisolona en inyección 
intravenosa (20 mg/kg de peso corporal durante 
tres días consecutivos) a partir del séptimo día 
de hospitalización seguida de prednisona por 
vía oral (2 mg/kg al día) e inmunoglobulina 
en dosis altas (1 g/kg de peso corporal por vía 
intravenosa durante dos días consecutivos). La 
paciente presentó pancreatitis aguda con dolor 
abdominal intenso, derrame pleural y ascitis. En 
los análisis de sangre se observó aumento de la 
amilasa sérica (192 U/L), de la lipasa sérica (726 
U/L) y de la PCR (33 mg/L). En la ecografía 
del abdomen se observó que el páncreas estaba 
marcadamente agrandado, aunque no se notaron 
cálculos biliares. El conducto colédoco no estaba 
dilatado. En la TC del abdomen se observaron 
inflamación de la vesícula biliar con edema 

pericolecístico, además de agrandamiento difuso 
y realce homogéneo del páncreas, del bazo y del 
hígado. En la colangiopancreatografía endoscópica 
retrógrada (CPER), se mostró estrechamiento 
difuso del conducto pancreático común con 
múltiples estenosis.

Se administraron otras tres inyecciones 
intravenosas de metilprednisolona y se agregó 
inmunosupresión con ciclosporina (4,5 mg/
kg al día). El día 29 de la hospitalización, en 
el hemocultivo se observó septicemia fúngica 
(Candida parapsilosis). Se agregó voriconazol 
(7 mg/kg al día) para el tratamiento de la 
septicemia fúngica. Durante la hospitalización, 
se produjeron varias recidivas de la septicemia 
por Candida parapsilosis. Se consideró que podría 
tratarse de una septicemia relacionada con el 
catéter central de inserción periférica (PICC, por 
sus siglas en inglés), pero después de retirarlo, 
se descartó la septicemia fúngica. La niña no 
respondió al tratamiento con glucocorticoides más 
ciclosporina. En el análisis de orina se observó 
proteinuria masiva (15,14 g/día). Se cambió el 
tratamiento inmunosupresor a micofenolato 
mofetilo por vía oral (34 mg/kg al día). Sin 
embargo, en los resultados de la orina de 24 horas, 
el valor siguió estando por encima de 10 g/día. 
El día 113 de la hospitalización, se administró 
ciclofosfamida en inyección intravenosa (8-
12 mg/kg/día durante dos días consecutivos cada 
dos semanas). Se disminuyó progresivamente la 
dosis de micofenolato mofetilo después de la 
administración de ciclofosfamida; al igual que la 
dosis de corticoesteroides, a 1,5 mg/kg al día. En 
el examen histológico de la muestra obtenida por 
biopsia por punción del riñón se observó nefritis 
lúpica proliferativa difusa de clase III y clase V 
conforme a la clasificación de la nefritis lúpica de 
2003 de la Sociedad Internacional de Nefrología 
(International Society of Nephrology, ISN)/Sociedad 
de Patología Renal (Renal Pathology Society, RPS) 
(ISN/RPS).6 Tras cuatro ciclos de ciclofosfamida 
en inyección intravenosa, la excreción en la orina 
de 24 horas de la paciente se redujo a 1732 mg, y 
todos los resultados de los análisis de laboratorio 
mejoraron. Durante la hospitalización, la paciente 
no recibió nada por boca y se le administraron 
líquidos intravenosos y nutrición parenteral total 
hasta que desapareció el dolor abdominal y se 
normalizaron las enzimas pancreáticas. A los 
177 días de hospitalización, la paciente estaba 
en condiciones de recibir el alta. Si bien, en la 
resonancia magnética del cerebro realizada el 
día 42 después del alta, se observaron signos de 
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Figura 1. Resultados de laboratorio durante el tratamiento de los episodios de pancreatitis
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Ciclosporina: 4,5 mg / kg oral por día durante 7 semanas; Micofenolato mofetilo: 34 mg / kg oral por día durante 10 semanas; 
Ciclofosfamida: infusión intravenosa ciclofosfamida 8-12 mg / kg / día durante dos días consecutivos cada 2 semanas; 
Metilprednisolona: metilprednisona oral 1,6 mg / kg por día durante 8 semanas y luego 1,2 mg / kg por día.

atrofia difusa, durante cinco años, la paciente no 
presentó síntomas. En la actualidad, la paciente 
no tiene síntomas, recibe corticoesteroides orales 
en dosis bajas (2,5 mg por vía oral cada dos días) y 
se le brinda seguimiento en la unidad de atención 
ambulatoria.

DISCUSIÓN
El LES es una enfermedad multisistémica que 

puede afectar casi todos los sistemas y órganos del 
cuerpo. La prevalencia de la pancreatitis asociada 
a LES varía del 0,67 % al 4 % en los pacientes 
con LES.7 La incidencia anual de la pancreatitis 
asociada a LES se estima en 0,4-1,1 por cada 1000 
pacientes con lupus.8 La prevalencia de este tipo 
de pancreatitis es mayor en el caso de LES de 
inicio durante la niñez (5,22 %) que en el de inicio 
durante la adultez.9 Aproximadamente el 91 % de 
los casos de pancreatitis que se diagnostican en 
pacientes con LES de inicio durante la niñez son 
de pancreatitis aguda; al contrario, solo el 9 % de 
esos conducen a pancreatitis aguda recurrente.10

La etiología de la pancreatitis asociada a 
LES sigue siendo poco clara. Se definieron 
las causas frecuentes de la pancreatitis lúpica 

como obstrucción mecánica del conducto 
pancreático (más comúnmente como resultado 
de coledocolitiasis) y causas tóxicas-metabólicas 
(secundarias a la ingesta de alcohol, el tratamiento 
con ciertos fármacos, como corticoesteroides, 
hiperpotasiemia o hipertrigliceridemia). 
Era  improbable  que  e l  t ra tamiento  con 
corticoesteroides fuera la causa de la pancreatitis 
observada en la paciente descrita aquí, ya que el 
tratamiento con dosis altas de corticoesteroides 
alivió los signos y los síntomas. En este caso, 
después de excluir otras causas frecuentes de la 
pancreatitis aguda, a la paciente se le diagnosticó 
LES con pancreatitis aguda. Los estudios de 
diagnóstico por imagen, en especial la TC del 
abdomen, son útiles para el diagnóstico de ciertas 
gastroenteropatías relacionadas con el LES. Se 
recomienda la TC para evaluar la gravedad de la 
pancreatitis.11

Se ha definido la pancreatitis lúpica como la 
presencia de síntomas clínicos típicos (incluyendo 
dolor abdominal, náuseas y vómitos), con 
confirmación mediante un aumento mayor a tres 
veces de la amilasa o la lipasa séricas o evidencia 
de los estudios de diagnóstico por imagen (TC o 
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ecografía) o CPER.7 La Sociedad Pancreática de 
Japón propuso, en 2002, los siguientes criterios 
diagnósticos para determinar la pancreatitis 
autoinmunitaria: 1) estudios de diagnóstico por 
imagen del páncreas que revelan estrechamiento 
difuso del conducto pancreático principal con 
paredes irregulares y agrandamiento difuso del 
páncreas; 2) datos de laboratorio que indican 
concentraciones anormalmente elevadas de 
gamma globulina sérica o IgG o presencia de 
autoanticuerpos; y 3) examen histopatológico 
del páncreas que muestra cambios fibróticos con 
infiltración de células plasmáticas y linfocitos.12

Se deben usar corticoesteroides para el 
tratamiento médico de la pancreatitis aguda 
asociada a LES; en particular, el tratamiento con 
corticoesteroides en dosis altas adicionales ha 
sido satisfactorio en el manejo de la pancreatitis 
asociada a LES.2,13 La paciente descrita en este 
informe desarrolló pancreatitis aguda asociada 
a LES concurrente con nefritis lúpica; ambas 
complicaciones se trataron adecuadamente con 
corticoesteroides. Los agentes inmunosupresores, 
como micofenolato mofetilo o ciclofosfamida, 
p u e d e n  u s a r s e  e n  c o m b i n a c i ó n  c o n 
corticoesteroides. Cabe destacar que las medidas 
complementarias también fueron sumamente 
importantes. La paciente mostró valores elevados 
de proteinuria e hipoalbuminemia, y había 
recibido alimentación por nutrición parenteral 
total a través de un PICC. Las medidas de apoyo 
adecuadas son útiles para facilitar la recuperación 
funcional y mejorar el desenlace del paciente.2 En 
los casos graves, la plasmaféresis y la infusión 
intravenosa de gamma globulina podrían ser 
beneficiosas.13 El caso de nuestra paciente 
sugiere que la metilprednisolona en inyección 
intravenosa debe administrarse de inmediato 
si los análisis clínicos y bioquímicos indican 
que el LES es el causante de la pancreatitis. La 
ciclofosfamida en inyección intravenosa debe 
ser la primera opción de tratamiento con agentes 
inmunosupresores para la pancreatitis asociada a 
LES.14 El tratamiento temprano y agresivo podría 
salvar la vida del paciente. n
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