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Resumen

Introduccién: El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmune sistémica que puede afectar
a multiples 6rganos, incluidas las estructuras vasculares, aunque este compromiso no es el mas frecuente.
La vasculitis leucocitocléstica es una forma rara de vasculitis de pequefios vasos, caracterizada por la infla-
macion de las vénulas dérmicas, que se manifiesta clinicamente como purpura palpable. Su asociacién con
miocarditis, hipertension arterial y nefritis lapica es poco frecuente y supone un reto diagndstico y terapéu-
tico.

Reporte de caso: Se presenta una paciente femenina de 53 afios que consulté por lesiones purpuricas en
las extremidades inferiores, edema pretibial y sintomas articulares. El cuadro se complicé con hipertensiéon
arterial severa, miocarditis y nefritis lapica. Las biopsias de piel y de rifién confirmaron el diagnéstico de
vasculitis leucocitoclastica y de nefritis lipica, respectivamente.

Evolucién: La paciente fue manejada con metilprednisolona intravenosa y, posteriormente, con predniso-
lona, con mejoria significativa de las manifestaciones clinicas y de los parametros de laboratorio.

Conclusién: Este caso destaca la diversidad de presentaciones del LES, en particular, su asociacién con la
vasculitis leucocitoclastica, una manifestacién poco comun pero relevante. El manejo temprano con inmu-
nosupresores permitié una evolucion clinica favorable. Este reporte resalta la importancia de sospechar LES
en pacientes con vasculitis atipica y de adoptar un abordaje multidisciplinario para lograr un diagnostico y
tratamiento oportunos.

Palabras claves: Lupus Eritematoso Sistémico, Vasculitis Leucocitoclastica, =~ Miocarditis, Nefritis
Lapica, Hipertension Arterial, Inmunosupresores.
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Late-onset systemic lupus erythematosus
with leukocytoclastic vasculitis, hyperten-
sion, myocarditis, and lupus nephritis: a
case report.

Abstract

Introduction: Systemic lupus erythematosus is a systemic autoimmune disease that can affect multiple or-
gans, including vascular structures, although this involvement is uncommon. Leukocytoclastic vasculitis is a
rare form of small-vessel vasculitis characterized by inflammation of dermal venules and manifests clinically
as palpable purpura. Its association with myocarditis, hypertension, and lupus nephritis is uncommon and

presents a diagnostic and therapeutic challenge.

Case Report: We present the case of a §3-year-old female patient who consulted for purpuric lesions on her
lower extremities, pretibial edema, and joint symptoms. Her condition was complicated by severe hyperten-
sion, myocarditis, and lupus nephritis. Skin and kidney biopsies confirmed the diagnoses of leukocytoclastic

vasculitis and lupus nephritis, respectively.

Outcome: The patient was treated with intravenous methylprednisolone, followed by prednisolone, with sig-

nificant improvement in clinical manifestations and laboratory parameters.

Conclusion: This case highlights the diverse presentations of SLE, particularly its association with leukocy-
toclastic vasculitis, a rare but relevant manifestation. Early management with immunosuppressants led to a
favorable clinical outcome. This report underscores the importance of suspecting SLE in patients with atypi-

cal vasculitis and of adopting a multidisciplinary approach to achieve timely diagnosis and treatment.

Keywords: Systemic Lupus Erythematosus, Leukocytoclastic Vasculitis, Myocarditis, Lupus Nephritis, Arte-

rial Hypertension, Inmunosuppressants.
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Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) representa el paradigma de las enfermedades autoinmunes
sistémicas, caracterizado por una etiopatogenia compleja que permite la afectacion de practica-
mente cualquier parénquima u érgano [1]. Su incidencia global oscila entre 0.3 y 23.2 casos por
cada 100,000 personas-afo, con marcada predileccion por el sexo femenino y por grupos étnicos
especificos, entre los que destacan las poblaciones hispanas y afroamericanas [2].

Aunque las manifestaciones cutineas y articulares son las mas frecuentes, el compromiso
vascular por vasculitis es una complicacion critica, con una prevalencia reportada entre el 1% y
el 36%, que afecta primordialmente a vasos de pequeino y mediano calibre [3, 4]. Fisiopatolégica-
mente, la vasculitis lGpica implica una respuesta inflamatoria de la pared vascular que deriva en
necrosis tisular y daio organico potencial [5]. Si bien se presenta como manifestacién inicial en
el 20% de los casos de LES —el go% de estos son de tipo cutaneo—, su coexistencia con fallas
multiorganicas graves es menos habitual y representa un desafio diagndstico y terapéutico [4].

Dentro del espectro cutdneo, la vasculitis leucocitoclastica destaca como una afeccién de
pequeios vasos (capilares y vénulas dérmicas) mediada por el depésito de inmunocomplejos. Cli-
nicamente, suele presentarse como purpura palpable en las extremidades inferiores [6]. No obs-
tante, la variabilidad en la presentacién de las lesiones cutaneas puede enmascarar una actividad
lapica agresiva subyacente.

En este reporte, describimos el caso de una paciente cuyo debut de LES se manifesté como
una lesion dérmica atipica, que evolucioné rapidamente hacia un compromiso multiorganico se-
vero que incluyé nefropatia, miocarditis, pleuritis e hipertension arterial sistémica grave. Se des-
taca la importancia del reconocimiento temprano de manifestaciones cutaneas inusuales como

predictores de actividad sistémica y la respuesta favorable al manejo inmunosupresor intensivo.

Reporte de caso

Historia clinica

Paciente femenina de 53 afios, residente en Barranquilla, Colombia, cuya enfermedad debuta con
la aparicién de lesiones purpuricas en la piel (Figura 1) que comprometen los miembros inferiores,
asociadas a edema pretibial, eritema malar, dlceras orales, alopecia y artralgias, predominando
en las articulaciones interfalingicas proximales, distales y metacarpofalangicas, acompanadas
de rigidez matutina. Las manifestaciones se exacerban un mes después, con un aumento de las

lesiones purpuricas y limitacion funcional de la movilidad.
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Figura 1. Lesiones purpuricas en miembros inferioers.
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Lesiones purpuricas en miembros inferiores.

Pruebas diagnésticas

Los paraclinicos iniciales destacaron por una marcada hipocomplementemia (C3 y C4
consumidos) y por un Coombs directo positivo, lo que confirma la naturaleza autoinmune
sistémica. El compromiso renal fue critico, manifestandose con una proteinuria masiva de 38.772
mg en 24 horas y una elevacion progresiva de los azoados (Urea 109 mg/dl en el dia n). El perfil
infeccioso fue negativo, lo que permiti6 atribuir integramente el cuadro clinico a la actividad del
LES. Llama la atencién el hallazgo de hipotiroidismo primario concomitante (TSH 20.9 mUI/L).
Durante el seguimiento, se observé una leucocitosis reactiva al tratamiento inmunosupresor, sin
otros desequilibrios hidroelectroliticos de importancia, salvo una leve tendencia a la
hiperpotasemia al final del seguimiento (K+ 5.3 mEqg/L) (Tabla 1).

Se realizaron estudios de imagen con el objetivo de descartar neoplasias que pudieran
provocar vasculitis. La radiografia de térax mostré cardiomegalia (Figura 2); el ecocardiograma
transtoracico reporté un ventriculo izquierdo de tamafo normal con contractilidad preservada
y una fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) de 65%, asi como un leve derrame
pericardico. La tomografia de térax (Figura 3) reveld un patrén reticular difuso, sin evidencias de
condensaciones neumonicas ni atelectasias, y sin derrame pleural. La tomografia simple de
craneo mostré calcificaciones gangliobasales idiopaticas, sin signos de actividad inflamatoria
(Figura 4). La ecografia total de abdomen no mostr6 alteraciones; la ecografia renal mostré
rifones de tamano y ecoestructura normales, con una relacién corticomedular conservada; la
ecografia de tiroides revel6 bocio difuso sin lesiones focalizadas; y la ecografia transvaginal no
presentd alteraciones. Finalmente, se realiz6 una ecografia Doppler arteriovenosa de miembros

inferiores, que resulté negativa para trombosis venosa profunda.
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Tabla 1. Pruebas de laboratorio

Paraclinicos Dia1 Dia 3 Dia 6 Dia 11 Dia 14
Leucocitos 10”3 u/mm3 59 6.1 10.1 14.9 17.1
Neutrofilos (%) 543 55 40.8 543 44-4
Linfocitos (%) 39.4 39.2 50 38.5 48.8
Hemoglobina (g/dL) 12 12.1 12.8 13.9 12.6
Plaquetas 10”3 x mm3 322 316 442 592 558
VSG (mm/h) 22 NR NR NR NR
PT (Segundos) 11.1 NR 10.3 10.1 9.3
INR 1 NR 0.9 0.8 0.8
PTT (Segundos) 26.6 NR 24.9 23.4 25.7
Glicemia (mg/dL) o1 NR NR 151 NR
Creatinina (mg/dL) 0.9 NR 1 0.8 NR
BUN (mg/dL) 19 NR 36 51 NR
Urea (mg/dL) 40.66 NR 7704 109.14 NR
Sodio (mEq/L) 137 NR NR 140 134
Potasio (mEq/L) 4-4 NR 4-4 4.7 53
Cloro (mEg/L) 106 NR NR 109 110
Calcio (mg/dL) NR NR NR 9.5 8.5
Magnesio (mg/dL) NR NR NR NR 2.4
AST (UI/L) 55 42 NR NR NR
ALT (UI/L) 28 26 NR NR NR
Bilirrubina total (mg/dL) 0.6 mg/dl 0.5 mg/dl NR NR NR
Bilirrubina directa (mg/dL) o mg/dl o mg/dl NR NR NR
Bilirrubina indirecta (mg/dL) 0.2 0.1 NR NR NR
Fosfatasa alcalina (U/L) 64 NR NR NR NR
Deshidrogenasa lactica (U/L) NR 318 NR NR NR
Albtimina (gr/dL) 35 34 NR NR NR
Proteina C reactiva (mg/dL) 1.9 NR NR NR NR
Proteinas en orina (mg/dL) 600 NR NR NR NR
Complemento C3 (mg/dL) NR 40 <40 NR NR
Complemento C4 (mg/dL) NR 8 <8 NR NR
VDRL NR No reactiva NR NR NR
VIH NR NR Negativo NR NR
Citomegalovirus NR NR Negativo NR NR
Virus de Epstein Barr NR NR Negativo NR NR
Poliomavirus NR NR Negativo NR NR
Hepatitis B NR NR Negativo NR NR
Hepatitis C NR NR Negativo NR NR
T4 libre (pmol/L) NR 12 NR NR NR
TSH (mUI/L) NR 20.9 NR NR NR
Factor reumatoideo (Ul/ml) NR 10.2 10.3 NR NR
Proteinuria en orina de 24 horas (mg) NR 38.772 NR NR NR
Coombs directo NR Positivo NR NR NR
Crioglobulinas NR NR Negativo NR NR
Anticuerpos ciclicos citrulinados NR NR <0.40 NR NR

VSG: Velocidad de Sedimentacién Globular, PT: Tiempo de Protrombina, INR: Razén Internacional Normali-
zada, PTT: Tiempo de Tromboplastina Parcial, AST: Aspartato Aminotransferasa, ALT: Alanina Aminotrans-
ferasa, BUN: Nitrogeno Ureico en Sangre, VIH: Virus de Inmunodeficiencia Humana, T4: Tiroxina Libre, TSH:
Hormona Estimulante de la Tiroides, VDRL: Prueba de Laboratorio para Deteccion de Sifilis, NR: No Repor-
tado, TP: Tiempo de Protrombina, TPT: Tiempo de Tromboplastina Parcial.
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Evolucion

Se decide la colocacién de sonda vesical con resolucién parcial del cuadro; sin embargo, se
agregan sintomas urémicos con aumento progresivo de los azoados, llegando a valores de urea
de 284 mg/dl y creatinina de 19,2 mg/dl, por lo que se requiere colocacién de catéter de didlisis e
inicio de terapia de didlisis (Tabla 1). Ante el diagnéstico de TBGU, se inicié tratamiento
antifimico y se esperd la resoluciéon quirdrgica por urologia; sin embargo, evolucion6 a
enfermedad renal crénica estadio V con requerimiento de didlisis crénica y no fue posible el

tratamiento quirdrgico.

Figura 2. Radiografia de térax

Se presenta cardiomegalia en la radiografia de térax.

Figura 3. Tomografia de térax

Se presenta cardiomegalia en la radiografia de térax.
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Figura 4. Tomografia simple de craneo

Se presenta cardiomegalia en la radiografia de térax.

Se realiz6 un diagnéstico inicial de vasculitis sistémica, y entre las posibilidades diagndsticas
diferenciales se plantearon vasculitis leucocitoclastica grave hipocomplementémica y vasculitis
secundaria a lupus eritematoso sistémico, descartindose una etiologia infecciosa o
inmunolégica distinta al lupus. EI manejo inicial incluyé metilprednisolona intravenosa a dosis
de 750 mg durante 3 dias, seguida de prednisolona a 1 mg/kg/dia por via oral. Ademas, se
administré tratamiento antihipertensivo con amlodipino 10 mg por via oral diaria y losartan 50

mg por via oral cada 12 horas. Se realizaron biopsias de piel en las lesiones purptricas y biopsia

renal, cuyos hallazgos se presentan en la Figura 5y Figura 6 respectivamente.

Flgura 5. BlOpSla de piel.

e

ol

DOI (Sociedad Ecuatoriana de Nefrologia): http://doi.org/10.56867/169
Rev Sen 2026;14(2): P4gina 148


http://rev-sen.ec/
http://doi.org/10.56867/169

®
REV SEN . OPEN (2| ACCESS g @

Figura 6. Biopsia renal. -

1920:x 108

ARG

1920 x 1080 @18 5 E {(4.} P8

Biopsia renal. Ay B microscopia de luz. C: inmunohistoquimica.

En la biopsia de piel se observé una dermis con marcada extravasacién de eritrocitos por
plrpura, vasos de pequefio calibre con edema endotelial y exudado fibrinoide en las paredes
vasculares, asociados a fenémenos inflamatorios agudos y crénicos, con presencia de neutréfilos
y leucocitoclasia. Estos hallazgos sugieren vasculitis leucocitoclastica (Figura 5).

En la biopsia renal se estudiaron 14 glomérulos, de los cuales uno presentaba esclerosis
global. Los glomérulos restantes mostraban un ensanchamiento de tamano, una reduccién del
espacio de Bowman y la presencia de semilunas en dos de ellos. Ademas, se identificd
proliferaciéon mesangial en mas del 50% de los glomérulos, con discretas irregularidades focales.
Los tubulos presentaban atrofia discreta. El intersticio era edematoso, con cambios
inflamatorios linfocitarios que afectaban el 5% de su superficie. La inmunofluorescencia reportd
positividad con patrén granular mesangial para IgA, IgG, IgM, C3, C4, lambda y kappa (Figura 6).

La microscopia electrénica confirmo la presencia de depésitos de inmunocomplejos; a nivel
de la membrana, se observaron numerosos depésitos electrodensos subepiteliales, algunos de
ellos intramembranosos. A nivel mesangial también se evidenciaron depésitos de
inmunocomplejos. En los podocitos se observé pérdida y fusién de pedicelos, asi como de
inmunocomplejos subendoteliales. Se concluyé que la paciente presentaba glomerulonefritis
mediada por inmunocomplejos en los distintos compartimentos del glomérulo, lo que respaldaba
el diagnéstico de nefritis lupica clase IV de la ISN/RPS (Figura 6). Se estableci6 un diagnéstico de
nefritis lupica clase IV G (A/C), con un indice de actividad de 8/24 e indice de cronicidad de 2/12.
Ademas, se identificé una extensa podocitopatia secundaria a los depositos subepiteliales, con
cambios reactivos en los podocitos, que incluian transformacién vellosa, hipertrofia y

desprendimiento.
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Teniendo en cuenta los hallazgos clinicos, imagenologicos y de las biopsias, la paciente recibid
tratamiento inmunosupresor con ciclofosfamida, iniciando con una dosis de induccién de 500
mg cada 15 dias durante 6 dosis, junto con corticosteroides. Se observo una respuesta adecuada,
con desaparicion de las lesiones cutaneas y reduccién de la proteinuria, lo que permitié una

remision parcial a los 2 meses del inicio del tratamiento.

Discusion

Ellupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune compleja, caracterizada por
manifestaciones clinicas variables, asociadas a miltiples autoanticuerpos y a la formacién y
depésito de complejos inmunes. Esto genera una presentacion clinica dificil de definir. Teniendo
en cuenta estas consideraciones, se realizo el diagnéstico de LES en este caso utilizando los
criterios propuestos por la European League Against Rheumatism (EULAR) y el American College
of Rheumatology (ACR) [7].

Las lesiones cutaneas en pacientes con LES aparecen en mas del 70% de los casos durante
el curso de la enfermedad, siendo las mas frecuentes el rash malar (40%), la alopecia (24%) y las
ulceras orales (19%) [8]. Ademas, hasta el 36% de los casos presentan vasculitis asociada, de los
cuales el 29% se manifiestan con lesiones en la piel [g], que tipicamente se han relacionado con
enfermedad activa y un pronéstico pobre [10].

Histopatolégicamente, la vasculitis asociada al LES se caracteriza principalmente por
afectar pequefios vasos, aunque también puede afectar vasos de tamano mediano.
Morfolégicamente, las lesiones vasculiticas en pequefos vasos pueden presentarse tanto en el
lupus como en otras entidades autoinmunes, con areas purpuricas palpables y hallazgos de
vasculitis leucocitoclastica en la patologia [11].

La vasculitis leucocitoclastica cutinea es una manifestaciéon no especifica del LES, que
puede presentarse en el 6.3% de los casos. Sus formas de presentacion clinica varian e incluyen
purpura palpable, petequias, urticaria, hemorragias en astillas subungueales, necrosis,
ulceracién, livedo reticularis, microinfartos, nédulos en las yemas de los dedos y manchas de
Janeway [g, 12, 13]. En este caso, tipicamente se presenté como lesiones purpuricas palpables
localizadas en las extremidades inferiores.

Dado que la vasculitis leucocitoclastica puede surgir en el contexto de infecciones por
Mycobacterium, Staphylococcus aureus, Chlamydia, Neisseria y VIH, asi como de enfermedades
malignas y del uso de ciertos medicamentos, se descartaron estas etiologias, como se hizo en este
caso. Asimismo, se realizaron pruebas inmunolégicas para excluir otras causas secundarias, lo
que permitio el diagndstico de LES [14, 15].

Por otro lado, en este caso se identificd un sedimento urinario activo, sugestivo de nefritis
lapica, lo cual fue confirmado mediante biopsia renal que mostré nefritis lupica de clase IV. Esto
es compatible con la evolucién natural de la enfermedad, en la que hasta el 50-70% de los
pacientes con LES pueden desarrollar nefritis lapica, con una alta incidencia de nefritis
proliferativa que, en ocasiones, puede asociarse con fenémenos vasculiticos [3, 17, 18].
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En cuanto al manejo, este debe individualizarse segun la gravedad del episodio cutaneo. Sin
embargo, no existen esquemas de tratamiento especificos para la vasculitis leucocitoclastica.
Actualmente, se propone el uso de esteroides sistémicos en combinacién con firmacos
inmunosupresores y ahorradores de esteroides. En casos de compromiso visceral, se ha sugerido
el uso de ciclofosfamida y azatioprina [19, 20]. En este caso, se manejé con ciclofosfamida,
utilizando el esquema EUROLUPUS para el tratamiento de la nefritis lapica de clase IV y la
vasculitis leucocitoclastica, logrando una respuesta satisfactoria [21].

Conclusiones

Este caso describe a una paciente que presenté lupus de inicio tardio. La presentacion clinica
sugiere una sobreproduccién de complejos inmunes circulantes que afectaron severamente la
microvasculatura de la piel, los riflones y el corazén, con nefritis y carditis acompanadas de
derrame pericardico y pleural. EI LES es una enfermedad de presentacién variable, y las
manifestaciones cutaneas, como las lesiones atipicas que se presentaron en este caso, suelen
aparecer durante el curso de la enfermedad. Entre estas manifestaciones, debe sospecharse
vasculitis de vasos medianos y pequefios, ya que conlleva un aumento del riesgo de morbilidad y
mortalidad. Dado su relacién con la actividad del lupus, es necesario descartar el compromiso de
otros érganos. En este caso, el diagndstico oportuno de nefritis lapica de clase IV permitié un
tratamiento adecuado y una respuesta inicial satisfactoria.

Abreviaturas
ACR: American College of Rheumatology.
LES: Lupus eritematoso sistémica.
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