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RESUMEN

Objetivo: Describir la evolucién clinica e inmunoldgica de un
adolescente con pancreatitis por hipertrigliceridemia que poste-
riormente presentd sindrome de Evans y lupus eritematoso sis-
témico de inicio hematoldgico.

Materiales y Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo tipo
reporte de caso. Se revisaron variables clinicas, laboratoriales,
inmunoldgicas, terapéuticas y evolutivas durante la hospitaliza-
cién y seguimiento.

Resultados: Paciente masculino de 13 afios con pancreatitis
aguda secundaria a hipertrigliceridemia severa (>4000 mg/dL) y
quiloperitoneo, quien seis meses después desarrollé bicitopenia
autoinmune grave con Coombs directo positivo, trombocito-
penia severa e hipocomplementemia. Los estudios inmunol6-
gicos confirmaron criterios EULAR 2019 para lupus eritema-
toso sistémico asociado a sindrome de Evans. Requirié manejo
con inmunoglobulina intravenosa, pulsos de metilprednisolona
y rituximab, con respuesta hematoldgica favorable.

Conclusién: La coexistencia de pancreatitis metabdlica, sin-
drome de Evans y lupus pedidtrico constituye una presentacién
clinica inusual que requiere alto indice de sospecha y abordaje
multidisciplinario.
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ABSTRACT

Objective: To describe the clinical and immuno-
logical course of an adolescent with hypertriglyce-
ridemia-induced pancreatitis who subsequently
developed Evans syndrome and hematologic-onset
systemic lupus erythematosus.

Materials and Methods: Retrospective descriptive
case report. Clinical, laboratory, immunological,
therapeutic, and follow-up data were reviewed.

Results: A 13-year-old male presented with acute
pancreatitis secondary to severe hypertriglyceridemia
(>4000 mg/dL) and chylous ascites. Six months later
he developed severe autoimmune bicytopenia with
positive direct Coombs test, thrombocytopenia, and
hypocomplementemia. Immunological studies fulf-
lled EULAR 2019 criteria for systemic lupus erythe-
matosus associated with Evans syndrome. Treatment
included intravenous immunoglobulin, high-dose
methylprednisolone, and rituximab, achieving pro-
gressive hematologic improvement.

Conclusion: The coexistence of metabolic pancrea-
titis, Evans syndrome, and pediatric systemic lupus
erythematosus represents an unusual clinical presen-
tation requiring early recognition and multidiscipli-
nary management.

INTRODUCCION

El sindrome de Evans (SE) es una enfermedad auto-
inmune poco frecuente caracterizada por la coexis-
tencia simultinea o secuencial de anemia hemolitica
autoinmune y trombocitopenia inmune primaria,
pudiendo asociarse también a neutropenia. Su fisio-
patologia se relaciona con una alteracién de la regu-
lacién inmunolédgica que favorece la produccién de
autoanticuerpos dirigidos contra células sanguineas y
su destruccion periférica?

Representa aproximadamente el 7 % de las anemias
hemoliticas autoinmunes y el 2 % de las trombocito-
penias inmunes primarias, siendo clinicamente desa-
fiante, especialmente en pediatria, donde presenta
curso crénico y recurrencias frecuentes’ Su diag-

nostico diferencial incluye diversas entidades auto-
inmunes, destacando el lupus eritematoso sistémico
(LES) como una de las asociaciones mas relevantes

Durante su evolucidn, un porcentaje considerable de
pacientes pedidtricos desarrolla enfermedades auto-
inmunes sistémicas, particularmente LES, lo que
hace indispensable el seguimiento inmunolégico
estrecho>¢ Esta asociacién puede presentarse desde el
inicio o de forma secuencial’

La pancreatitis aguda secundaria a hipertrigliceri-
demia es infrecuente en pediatria y raramente des-
crita en asociacién con enfermedades autoinmunes.
La coexistencia de pancreatitis metabdlica, sindrome
de Evans y LES constituye un escenario clinico excep-
cional® Si bien, la hipertrigliceridemia en pacientes
con lupus no es criterio diagnéstico ha sido descrita
raramente al inicio de la enfermedad, ademis se ha
asociado con la actividad de la enfermedad 101112

Se presenta el caso de un adolescente con Sindrome
de Evans asociado a Lupus eritematoso sistémico que
previamente presentd pancreatitis por hipertrigliceri-
demia en quien se administr6 corticoterapia, inmu-
noglobulina endovenosa (IGIV) y rituximab logrando
paulatinamente mejoria hematologica y de los niveles
de triglicéridos.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 13 afios, que acudi6 al ser-
vicio de urgencias por cuadro clinico de aproxima-
damente 12 horas de evolucidén caracterizado por
dolor abdominal tipo célico de intensidad severa
(EVA 9/10), inicialmente en mesogastrio y poste-
riormente localizado en cuadrante inferior derecho,
asociado a vémitos. Como antecedentes tenia obe-
sidad (IMC > percentil 96), dermatitis atdpica y neu-
monia con derrame pleural.

Al ingreso se evidenciaron signos de deshidratacién
y dolor abdominal intenso con signos apendiculares
positivos. La ecografia abdominal reporté apéndice
cecal retrocélico perforado y plastronado, con asas
intestinales agrupadas, liquido libre perilesional y
disminucién del peristaltismo.
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Los estudios de laboratorio mostraron leucocitosis con
neutrofilia (13,530/mm3; neutréfilos 84.2 %), hemog-
lobina 16.3 g/dL, hematocrito 39.4 %, VCM 76.5 fL,
HCM 41.4 pg y proteina C reactiva elevada (107 mg/L),
amilasa 415 U/I. Los tiempos de coagulacién estaban
prolongados, no corregian con citrato y el plasma era
marcadamente lipémico. El perfil lipidico reportd
hipertrigliceridemia severa (4,134 mg/dL) y colesterol
total de 440 mg/dL.

Se realizd laparoscopia diagndstica encontrindose
aproximadamente 200 ml de liquido purulento libre
distribuido en espacios frénicos, subhepiticos, corre-
deras parietocdlicas y pelvis. El colon ascendente se
observé edematoso, friable y cubierto de fibrina, con
apéndice y ciego de aspecto macroscépico normal. El
liquido obtenido a través del drenaje peritoneal mostrd
un aspecto macroscopico lechoso; el anilisis citoqui-
mico del liquido peritoneal fue compatible con quilo-
peritoneo (30,530 células nucleadas, 80.2 % polimor-
fonucleares, proteinas 5.37 g/dL, LDH 1177, Rivalta
positiva). El cultivo del liquido resulté sin crecimiento
bacteriano; la tincién de Ziehl-Neelsen fue negativa, al
igual que la reaccién en cadena de la polimerasa (PCR)
para Mycobacterium tuberculosis. El paciente evolu-
cioné favorablemente con manejo antibidtico (cef-
triaxona, metronidazol y amikacina), ayuno, hidra-
tacion intravenosa y soporte clinico, fue dado de alta
con gemfibrozilo 600 mg cada dia, atorvastatina 20
mg cada noche, omega-3, y seguimiento por cirugia
pedidtrica, infectologia y gastroenterologia.

Ilustracién 1. Liquido peritoneal.

Seis meses después, el paciente reingresé al servicio de
emergencia por cuadro de tres semanas de evolucién
caracterizado por aparicién progresiva de hematomas
y petequias generalizadas, asociadas a lesiones purpi-
ricas y gingivorragia activa.
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Los estudios de laboratorio reportaron leucocitos
6,660/pL (neutréfilos 63.8 %, linfocitos 27.8 %, mono-
citos 5.3 %), hemoglobina 9.1 g/dL, hematocrito 25.5
%, VCM 84.7 fL, HCM 29.8 pS, reticulocitos 7.83 %
y trombocitopenia severa con plaquetas 10,000/pL. La
prueba de Coombs directo fue positiva (++), bilirru-
bina total 0.76 mg/dL (BD 0.33 mg/dL; BI 0.43 mg/
dL). Triglicéridos 2.982 mg/dL. El frotis de sangre
periférica evidenci6 células atipicas.

Fue abordado como sindrome hemorragiparo asociado
a bicitopenia (anemia normocitica normocrémica rege-
nerativa y trombocitopenia severa), con sospecha inicial
de sindrome infiltrativo. La puncién-aspirado de médula
6sea descarté infiltracion neoplédsica y evidencié mega-
cariocitos jévenes no productores de plaquetas. Durante
la hospitalizacién present6 epistaxis activa y sangrado
mucocutdneo persistente, requiriendo transfusién de
plaquetas (4 Ul/superficie corporal). Posteriormente
desarroll6 hematuria franca (>409xC, sin crenocitos)
con descenso adicional de hemoglobina y plaquetas, por
lo que recibi6 tres transtusiones de plaquetas y glébulos
rojos concentrados (10 mL/kg).

Ante la sospecha de trombocitopenia inmune secun-
daria a colagenopatia, se inicid tratamiento con IGIV
(1 g/Kg/dosis por 2 dias); sin embargo, por falta de res-
puesta se administraron pulsos de metilprednisolona
30 mg/kg/dia durante cinco dias.

Dado el compromiso hematolégico, trombocitopenia,
anemia, y las manifestaciones hemorrigicas, hematuria
y gingivorragia, se amplié el abordaje inmunolégico.
Reportindose ¢3 57 mg/dL, ¢4 5 mg/dL, ANA 1:160
patrén mixto, moteado fino y nucleolar, anti Ro52 y
anti SS-A positivo, anti-Smith y anti-DNA negativos,
Coombs directo ++. Anticoagulante lipico (positivo),
anti-P2 glicoproteina IgG e IgM (negativos) y anticar-
diolipina IgG (positivos) e IgM (negativo).

Fue valorado por reumatologia confirmando el diag-
nostico de Lupus eritematoso sistémico completando
criterios EULAR 2019: ANA positivo (criterio man-
datorio), trombocitopenia (4 puntos), anti-B2 glico-
proteina IgG positiva (2 puntos) e hipocomplemen-
temia C3 y C4 (4 puntos) sumando 10 puntos. Pese
al uso de IGIV y pulsos de metilprednisolona persistia
con trombocitopenia (45,000/pL), por lo que se indicé
rituximab 750 mg/m?dosis por 2 dosis, con inter-



Reporte de Caso Clinico
Lupus eritematoso sistémico en un adolescente con sindrome
de evansy antecedente de pancreatitis por hipertrigliceridemia

valo de 15 dias, se prefiri6 este protocolo por los costos
filiados a la estancia hospitalaria y por estar avalado en
pediatria(13). Se mantuvo con corticoides de mante-
nimiento 1 mg/Kg/dia, y se afiadi6 hidroxicloroquina
200 mg po cada dia.

Paciente presenté mejorfa clinica y de laboratorio,
hemoglobina 11 g/dL, hematocrito 30.9 %, VCM 80.9
fL, HCM 28.8 pg y plaquetas 25,000/pL, triglicéridos
479 mg/dL, orina sin hematuria, ni proteinuria. Fue
dado de alta con prednisona, azatioprina 50 mg cada
12 h (como ahorrador de corticoides), hidroxicloroquina,
gemﬁbrozilo, atorvastatina y omega-3, con segui-
miento por reumatologia, hematologia y nefrologfa.

En dltimo control a los 4 meses del egreso, el paciente
estaba asintomitico, el recuento plaquetario mejord
(93.000/}), asi como la Hb (15,4 mg/dL), complemento
(c3 104 mg/dL) y los triglicéridos 274 mg/dL.

DISCUSION

El presente caso describe el desarrollo de una bicito-
penia severa que permiti6 establecer el diagndstico de
sindrome de Evans y posteriormente de lupus eritema-
toso sistémico (LES) de inicio hematolégico. En pobla-
cién pedidtrica se ha descrito que un porcentaje signi-
ficativo de pacientes con sindrome de Evans desarrolla
enfermedades autoinmunes sistémicas durante su segui-
miento, particularmente LES, lo que condiciona evolu-
cién crénica y necesidad de inmunosupresién prolon-
gada!*® La coexistencia de sindrome de Evans y LES ha
sido ampliamente documentada, pudiendo presentarse
de forma simultdnea o secuencial, especialmente cuando
el compromiso inicial es hematol6gico.

La presencia de pancreatitis como manifestacién ini-
cial es excepcional y escasamente reportada, probable-
mente vinculada a inflamacién sistémica y disfuncién
inmunometabdlical Desafortunadamente, en nuestro
paciente durante la hospitalizacién por pancreatitis y
quiloperitoneo no se realizaron estudios de pesquisa de
autoinmunidad, y al hallarse la hipertrigliceridemia se
asumi6 que la pancreatitis era secundaria a ello y a la
obesidad. Resulta llamativo que se observara respuesta
parcial al tratamiento hipolipemiante; sin embargo,
tras el inicio de la terapia de induccién para lupus, se
evidencié una mejorfa bioquimica significativa. Bus-
cando en la literatura, estd descrita la asociacién de

la hipertrigliceridemia a actividad de la enfermedad,
y esto se explica por la existencia de autoanticuerpos
contra la lipoprotein-lipasa en lupus. También hay
reporte de casos en los que la hipertrigliceridemia se
ha presentado al inicio de la enfermedad con o sin pan-
creatitis asociada, incluso en nifios®!*!121%17 Aunque
no constituye un criterio diagndstico, debe conside-
rarse como una alteracién metabolica atipica dentro
del espectro clinico de una enfermedad de presenta-
cién altamente heterogénea y variable.

Este escenario clinico amplia el espectro de presentacién
de las enfermedades autoinmunes y resalta la necesidad
de abordaje diagnéstico integral y multidisciplinario.

CONCLUSION

Dentro de los diagnésticos diferenciales de pancreatitis
es necesario enfatizar que el lupus eritematoso sistémico
puede ser uno de los causales, aunque no sea tan frecuente.

Se debe tener una sospecha diagnostica precoz de
enfermedades autoinmunes como el lupus ante la pre-
sencia de citopenias severas o persistentes.

La coexistencia de sindrome de Evans y LES refuerza la
necesidad de un seguimiento estrecho, dado el alto riesgo
de evolucién a enfermedades autoinmunes sistémicas.

La hipertrigliceridemia en los pacientes con lupus ha
sido asociada a actividad de la enfermedad, ademas hay
reportes de casos como manifestacion atipica inicial.

Este caso subraya la importancia de un abordaje diag-
néstico integral y multidisciplinario, especialmente
ante presentaciones inusuales, con el fin de evitar
retrasos diagn()sticos e instaurar oportunamente el tra-
tamiento adecuado.
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