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Pericarditis and pericardial effusion as the first presentation
of systemic lupus erythematosus. Case report
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Abstract

Background: Acute pericarditis is rare in children; it can evolve to effusion or even cardiac
tamponade. The main infectious agents are viruses and bacteria. The pharmacological treatment
includes NSAIDs; just a few patients need pericardiocentesis.

Clinical case: A school-age patient was hospitalized because of chest pain; she was diagnosed
with acute pericarditis and pericardial effusion, without any other symptoms. The disease pattern
then evolved to dry cough, crushing epigastric abdominal pain, vomiting and fever. Due to a poor
response to the initial treatment, immunological studies were requested. She tested positive
to antinuclear antibodies (ANA), anti-double stranded DNA, direct Coombs and anticardiolipin
antibodies; hypocomplementemia with lymphopenia was detected too, which is an indicative of
systematic lupus erythematosus.

Conclusions: The torpid evolution or recurrence of pericarditis must direct toward excluding
neoplastic or autoimmune bodies. Cardiovascular manifestations rarely appear initially in patients
with Systemic Lupus Erythematosus.
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Resumen

Antecedentes: La pericarditis aguda es poco frecuente en los nifios; puede evolucionar a
derrame o taponamiento cardiaco. Los principales agentes infecciosos son virus y bacterias. El
tratamiento farmacolégico es con antiinflamatorios no esteroideos; pocos pacientes requieren
pericardiocentesis.

Caso clinico: Paciente escolar hospitalizada por dolor toracico en zona precordial, quien fue
diagnosticada con pericarditis aguda y derrame pericardico, sin otra sintomatologia clinica. El
cuadro progreso a tos seca, dolor abdominal epigastrico opresivo, vomitos gastroalimentarios y
fiebre. Por mala respuesta al tratamiento inicial se solicitaron estudios inmunolégicos. Se encontro
positividad a los autoanticuerpos antinucleares, anti-ADN de doble cadena, Coombs directo y
anticardiolipinas; también se encontré hipocomplementemia con linfopenia, indicativos de lupus
eritematoso sistémico.

Conclusiones: La evolucion térpida o recurrencia de la pericarditis debe orientar a descartar
entidades neoplasicas o autoinmunes. Las manifestaciones cardiovasculares se presentan de

forma inicial en pocos pacientes con lupus eritematoso sistémico.

Palabras clave: Pericarditis; Derrame pericardico; Lupus eritematoso sistémico; Pediatria

Abreviaturas y siglas

ACR, American College of Rheumatology
ANA, autoanticuerpos antinucleares
AINE, antiinflamatorio no esteroideo

Antecedentes

La pericarditis aguda representa 0.1 % de los casos
de todos los ingresos hospitalarios y 5 % de las con-
sultas por dolor tordcico en los servicios de urgencias
pediatricas.! Las causas idiopaticas, infecciosas y
musculoesqueléticas suelen ser las mas frecuentes y
generalmente son de caracter benigno y autolimitado
cuando se comparan con las secundarias a radio-
terapia, pericardiotomia quirargica y neoplasica.?
Los principales agentes infecciosos son los virus
(Echovirus, Coxsackie, virus de Epstein-Barr, cito-
megalovirus, virus de la inmunodeficiencia humana,
adenovirus, parvovirus B19) y bacterias (Mycobac-
terium tuberculosis, Staphyloccus aureus, Haemo-
philus influenzae).>*

La serositis por pericarditis con derrame peri-
cardico suele ser infrecuente en las enfermedades
autoinmunes. El lupus eritematoso sistémico (LES)
es una de las principales patologias en la que apa-
rece y forma parte de los criterios diagnosticos. Se
presenta en 28 % de pacientes con LES y un por-
centaje puede evolucionar a taponamiento cardiaco.’

http://www.revistaalergia.mx

LES, lupus eritematoso sistémico
SLICC, Systemic Lupus International Collaborating
Clinics

Caso clinico

Nifia de siete afios de edad, previamente sana, en
quien se inici6 subitamente un cuadro de tres sema-
nas de evolucion con dolor toracico en zona precor-
dial, de intensidad 8/10 en escala analoga visual del
dolor, de tipo opresivo acompanado de disnea de
medianos y grandes esfuerzos sin eventos desenca-
denantes, con mejoria a la sedestacion.

Dos dias después, el cuadro progreso a tos seca,
dolor abdominal epigastrico opresivo, vomitos gas-
troalimentarios y fiebre. Fue tratada con antipirético
y amoxicilina (50 mg/kg/dia), sin mejoria, por lo
que se afiadio antiespasmodicos. Por empeoramien-
to del dolor precordial se realizo radiografia de torax
que evidenci6 cardiomegalia (figura 1) y por ecocar-
diograma se identifico derrame pericardico.

La paciente fue ingresada al Departamento de
Urgencias del Hospital Pediatrico de Sinaloa, Cu-
liacan, Sinaloa, México, con disnea de medianos es-
fuerzos en posicion sedente, discreta plétora yugu-
lar, sin cianosis ni pulso venoso; a la auscultacion se
percibi6 frote pericardico. En una nueva radiografia
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Figura 1. A) Radiografia anteroposterior de térax al ingreso hospitalario. Se observa cardiomegalia y borramiento de

angulos cardiofrénicos. B) Control radiografico anteroposterior de térax después de la pericardiocentesis.

de torax se detectd cardiomegalia (indice cardiotora-
cico de 0.65). El electrocardiograma demostré ele-
vacion difusa de segmento ST, por ecocardiograma
(figura 2) se encontr6 derrame pericardico (aproxi-
madamente 200 mL). Se realizé pericardiocentesis y
se extrajeron 140 mL de liquido de aspecto citrino,
con caracteristicas de trasudado (cuadro 1). Se inicid
tratamiento con acido acetilsalicilico (3 mg/kg/dia)
y antibiodticos (cefotaxima y vancomicina) por sos-
pecha de etiologia infecciosa.

A las 48 horas de iniciado el tratamiento se rea-
liz6 una nueva ecocardiografia, en la que se regis-
tr6 incremento del volumen de liquido pericardico

DERRAME
PERICARDID

Figura 2. Ecocardiograma diagnéstico en el que se aprecia
derrame pericardico.
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(aproximadamente 80 mL). Se continu6 el manejo
mencionado y se inicid prednisona (2 mg/kg/dia),
con evolucion torpida. Por falta de evidencia de
etiologia infecciosa, sin presencia de fiebre y por
persistencia de reactantes de fase aguda elevados
(proteina C reactiva y velocidad de sedimentacion
globular), se solicité ampliar estudios para un abor-
daje inmunoldgico. Se encontraron positivos los
autoanticuerpos antinucleares (ANA), anti-ADN de
doble cadena, Coombs directo y anticardiolipinas.
También se encontré hipocomplementemia con lin-
fopenia. Se determind que la paciente cumplié los
criterios Systemic Lupus International Collabora-
ting Clinics (SLICC) 2012 para lupus eritematoso
sistémico.

Al esquema inmunosupresor se agregd azatio-
prina (2.5 mg/kg/dia), con lo disminuy¢ el derrame.
Por la evolucion favorable, la paciente fue egresada
con esquema de reduccion de esteroide y azatiopri-
na. Un mes después, durante su seguimiento acudid
a valoracion donde se observo artritis de rodilla de-
recha y de falanges de mano derecha, que concorda-
ron con LES. La paciente requirié nuevo esquema
con esteroide ¢ inmunosupresor para control de los
sintomas (figura 3).

Discusion
La pericarditis aguda es una entidad clinica que puede

evolucionar a derrame pericardico cuando el liquido
pericardicosuperalos 50 mL' oinclusoataponamiento

http://lwww.revistaalergia.mx
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Cuadro 1. Caracteristicas clinicas y de laboratorio del paciente y criterios de lupus eritematoso sistémico

Caracteristicas

Clinicas

De laboratorio

http://www.revistaalergia.mx

ACR 1997

1. Eritema malar

2. Erupcion discoide

3. Fotosensibilidad

4. Ulceras orales/nasales

5. Artritis

6. Serositis
Incluye pleuritis/pericarditis

7. Renal
Proteinuria > 0.5 g/dia
Cilindros hematicos

8. Neurologico:
Crisis convulsivas
Psicosis

9. Hematologico

Incluye: anemia, linfopenia

< 1500/mm? o trombocitopenia
<100 000/mm3

10. ANA

11. Inmunolégico:

Anti-ADN de doble cadena
Anti-Smith

Antifosfolipidos (anticoagulante
lupico o reagina plasmatica)

SLICC 2012

1. Lupus cutaneo agudo.
Incluye eritema malar,
fotosensibilidad

2. Lupus cutaneo crénico.
Incluye lupus discoide

3. Alopecia no cicatricial

4. Ulceras orales/nasales

5. Sinovitis.
Incluye artritis

6. Serositis. Incluye pleuritis/
pericarditis

7. Renal
Proteinuria > 0.5 g/dia
Cilindros hematicos

8. Neurologico.
Incluye crisis convulsivas
y psicosis

9. Anemia hemolitica
10. Coombs directo positivo en

ausencia de anemia hemolitica

11. Leucopenia < 4000/mm?
(linfopenia < 1000/mm3)

12. Trombocitopenia
(< 100 000/mm?)

13. ANA

14. Anti-ADN de doble cadena
15. Anti-Smith

16. Antifosfolipidos
Anticoagulante lupico/reagina
plasmatica

Anticardiolipinas

Anti-B2gp |

17. Complemento bajo
C3, C4 0 CH50

Paciente

Flogosis de rodilla
izquierda y falanges
proximales de mano
derecha

Pericarditis y derrame
pericardico (200 mL)

Coombs directo titulos 1:8

Determinaciones con
linfocitos de 1100 y
900/mm?®

Titulos 1:640
Patrén moteado
grueso+++

Titulos 1:320

Anticardiolipina IgM > 20
(50)

C3: 77 mg/dL (80-170)

Continlia en la siguiente pagina...
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...Viene de la pagina anterior

Hemogloblina 9.2 g/dL, volumen corpuscular medio 70.7 fl, hemoglobina corpuscular media
21.9 g/dL, leucocitos 8,590/mm?3, neutréfilos 6,528/mm? (76 %), linfocitos 1100/mm? (22 %),
plaquetas 538 000/mm?3. Proteina C reactiva 31.5 mg/dL, velocidad de sedimentacion glomerular

40 mm/hora.

IgG 1843.7 mg/dL (572-1474), IgM 297.9 mg/dL (31-206), IgA 380.8 mg/dL (41-297),

IgE 352.6 UI/L.

Componente 3 del complemento 77.1 mg/dL (80-170), Componente 4 del complemento

Miscelaneos
y estudios de
gabinete

16 mg/dL (15-45), factor reumatoide 240 Ul/mL, anticardiolipina IgG 4.1, IgM 50 (< 20),
anti-B2gp 1, IgG 0.90, IgM 0.12, anticoagulante lupico negativo, anti-ADN de doble cadena 1:320,
ANA 1:640 moteado grueso, Coombs directo positivo 1:8.

Bilirrubina total 0.12 mg/dL, bilirrubina directa 0.07 mg/dL, bilirrubina indirecta 0.06 mg/dL,
deshidrogenasa lactica 404 UI/L, fosfatasa alcalina 94 UI/L, aspartato aminotransferasa 19 UI/L,
alanina aminotransferasa 9 Ul/L. Examen general de orina normal.

Hemocultivo, urocultivo y coprocultivo negativos, reacciones febriles negativas.

Liquido pericardico amarillo, aspecto turbio, sin pelicula, densidad 1.020, pH 8.0,

leucocitos 1748/mm?, leucocitos polimorfonucleares 86 %, células mononucleares 14 %,
eritrocitos 3000/mm?, frotis de Gram y BAAR negativos, glucosa 51 mg/dL, proteinas 5.9 mg/dL,

deshidrogenasa lactica 2249 UI/L.

ACR = American College of Rheumatology, SLICC = Systemic Lupus International Collaborating Clinics, ANA = autoanticuerpos antinucleares

cardiaco si el derrame se instaura rapidamente, mani-
festado por la triada de Beck (hipotension, distension
de venas del cuello y ruidos cardiacos distantes).®
El diagndstico es clinico y eléctrico, basado en al
menos dos de cuatro criterios: dolor toracico, frote
pericardico, anomalias electrocardiograficas com-

Figura 3. Flogosis
de falanges pro-
ximales de mano
derecha
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patibles (elevacion difusa del segmento ST con o
sin onda T de corta duracion, desnivel del segmento
PR) o derrame pericardico en ecocardiograma.'’* En
paises de bajos ingresos, donde entidades infecciosas
como el virus de la inmunodeficiencia humana o la
tuberculosis son endémicas (por ejemplo, en pobla-
ciones de la India y Africa), la principal causa de pe-
ricarditis es infecciosa.®® En paises de altos ingresos,
la causa suele ser benigna y son mas frecuentes las
formas idiopaticas e infecciosas.!

El tratamiento farmacoldgico de primera linea
en la pericarditis aguda son los antiinflamatorios
no esteroideos (acido acetilsalicilico, indometacina
o ibuprofeno) durante dos o tres semanas.'* Se ha
reportado eficacia de la colchicina en la prevencion
de recurrencias, sin embargo, existen pocos estudios
y la evidencia para su recomendacion es escasa y
contradictoria en ninos.®!° El uso de corticosteroides
se recomienda en casos resistentes o recurrentes, en
pericarditis urémica o enfermedades del tejido conec-
tivo ha demostrado ser util.! Existen otras alternati-
vas de tratamiento en casos con recurrencia, como la
pericardiectomia, agentes inmunosupresores (enfer-

http://lwww.revistaalergia.mx
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medades del tejido conectivo) y anticuerpos mono-
clonales anti-IL1 (anakinra).*!!

La mala respuesta al tratamiento y la recurrencia
obligan a descartar entidades neoplasicas, autoinmu-
nes, incluso entidades reconocidas recientemente
como sindromes autoinflamatorios,'? en los que pre-
dominan la fiebre y los sintomas musculoesqueléticos.

La prevalencia de LES en la edad pediatrica es
de 20 %,>"* con predominio en el sexo femenino de
3:1 a 9:1° y con una gran diversidad de manifesta-
ciones clinicas. En este grupo etario suele tener un
inicio de mayor gravedad.'* Los principales sinto-
mas son hematologicos (44 a 72 %), mucocutaneos
(60 a 85 %), musculoesqueléticos (64 a 68 %) y re-
nales (50 a 51 %).>"> Las manifestaciones cardiovas-
culares como sintoma inicial solo se presentan en
28 %, la pericarditis en 7.7 a 40 %,'¢ mientras que el
taponamiento cardiaco solo en 1 %.!"1#

En el cuadro 1 se comparan los criterios diag-
nosticos para LES descritos por el American Colle-
ge of Rheumatology (ACR) en 1997 y por el SLICC
en 2012, con mencion de los criterios que se obser-
varon en la paciente a su diagnostico y durante el
curso de su enfermedad. Existen pocos reportes de
nifios en los que la pericarditis fue el sintoma ini-
cial de LES. Al realizar una busqueda bibliografica,
encontramos cinco casos que cumplieron criterios
para LES entre la primera semana y hasta 12 me-
ses durante su seguimiento (cuadro 2); cuatro fueron
mujeres, cuatro requirieron pericardiocentesis como
parte del tratamiento, cuatro tuvieron positividad a
ANA, cuatro presentaron anti-ADN de doble cade-
na, tres hipocomplementemia, dos alteraciones mu-
cocutaneas, dos poliartralgia y uno afectacion renal.

Al realizar un abordaje en un paciente como el
caso referido y tomando en cuenta la respuesta par-

Cuadro 2. Reportes de casos en los que los sintomas cardiacos fueron la manifestacion inicial de lupus eritematoso sistémico

Ti
Edad Sl
desde la sin- ) . .
al . ) Tratamiento Perica- Tratamien-
) Sintoma tomatologia o . ) Autor
Caso diag- Sexo . ) Criterios cumplidos inicial de la diocen- to
i cardiaco cardiaca al . " .
nostico ) e pericarditis tesis de LES
— diagnostico
de LES
Serositis, poliartritis, . . Maharaj
1 10 f Dolor 1 dia ANA, anti-ADN, Pericardio- i Egteroides et al,
toracico . centesis
complemento bajo 2015
Serositis, rash AINE, Elusi
Dolor malar, poliartritis, AINE, esteroide,
2 11 F L 12 meses ) . o No L yan, et
toracico antifosfolipidos, corticoides azatiopri-
) . al., 2011
linfopenia na
Serositis, ANA, . .
3 1 F Disnea  2dias anti-ADN, Pericardio- S Esteroide -narda
) centesis 2014
complemento bajo
Serositis, afeccion
renal, ANA, anti Pericardio Tember
4 14 F Disnea 7 dias ’ ’ ) Si Esteroides etal.,
DNA. centesis 1993
Complemento bajo
S itis, poliartritis,
e
5 17 M  Disnea 6 meses R, ’ Pericardiotomia No Esteroides etal.,
anti-ADN,
. . 1978
anti-Smith

LES = lupus eritematoso sistémico, F = femenino, M = masculino, ANA = autoanticuerpos antinucleares, AINE = antiinflamatorio no esteroideo
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cial al primer tratamiento establecido, se requiere
descartar entidades infecciosas y neoplasicas.'”!”

El ACR y el SLICC establecen para el diagnos-
tico de LES positividad por lo menos cuatro de 11 o
cuatro de 17 criterios, respectivamente. Especifica-
mente SLICC 2012 menciona que se debe contar al
menos con un criterio clinico y uno inmunoldgico, o
con una biopsia compatible con nefritis y autoanti-
cuerpos positivos (ANA o anti-ADN)), 1819.20.21.22

En el caso presentado se demostrd positivi-
dad para autoinmunidad con cuatro criterios ACR
y siete SLICC de forma inicial y durante el segui-
miento emergié un segundo criterio clinico (cua-

dro 1). Se administr6 tratamiento inmunosupresor
para evitar episodios de recurrencia y complica-
ciones por falla organica que conllevan elevada
morbimortalidad.!!"!®

Conclusion

El caso presentado ilustra una presentacion atipica
de LES. Debido a que el LES de inicio en la edad
pediatrica puede tener mayor riesgo de afeccion per-
manente a organos blanco, es importante considerar
este diagnostico para iniciar un tratamiento inmedia-
to y establecer un manejo a largo plazo acorde con
el paciente.
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