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RESUMEN

Paciente de 15 afios y 10 meses con diagnéstico de lupus
eritematoso sistémico (LES), que 5 afios antes present6 un
cuadro de corea interpretado como una corea de Sydenham
(CS). Lapresencia de estos hechos en un mismo paciente con
un intervalo libre de varios afios nos llevaron a buscar la
probable conexion entre los mismos, como se describe en la
literatura.

Las coreas adquiridas mas frecuentes en pediatria son: la
coreade Sydenhamylacoreallpica. Hacemos unarevision de
ellas, de sus caracteristicas clinicas, sus dificultades
diagnésticas y sugerimos conductas, destacando algunos ele-
mentos de laboratorio.

Palabras clave: corea, lupus eritematoso sistémico, coreas
adquiridas, corea de Sydenham, fiebre reuméatica, manifesta-
ciones neurologicas en el LES.

INTRODUCCION

La corea, palabra de origen griego que quiere
decir danza, fue descripta por primera vez por
Sydenham en 1696, pero recién en 1831 Richard
Bright la asoci6 con la fiebre reumatica.t

Las causas mas frecuentes de corea adquirida
en la infancia son la reumatica y la ltpica,? siendo
muchas veces un diagnéstico de exclusion frente
a otras posibles enfermedades como enfermedad
de Wilson, tumor de cerebro, causas toxicoldgicas,
sindrome antifosfolipidico,® enfermedad de
Huntington, corea familiar benigna y encefalitis.
Todos estos tipos de corea son muy infrecuentes
y generalmente pueden descartarse luego de una
historia y examen fisico meticulosos, contando,
ademas, con examenes de laboratorio adecua-
dos. Si no hay evidencia de estas enfermedades,
generalmente se asume como una corea de
Sydenham (CS) y se indica profilaxis anti-
estreptocodcica.

Dentro de las manifestaciones neuropsi-
quiatricas del LES figura la corea. Esta ha sido
descripta en el 3% de los pacientes pediatricos
con LES y compromiso del sistema nervioso cen-
tral,* siendo extremadamente rara como primera
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SUMMARY

Patient 15 years and 10 months old with a diagnosis of
systemic lupus erythematosus (SLE), who 5 years ago showed
a chorea syndrome which was diagnosed as a Sydenham’s
chorea (SC). The presence of these findings in the same patient
with a symptom free interval of several years led us to search
the probable connection amongst them, as shown in the litera-
ture.

The acquired choreas most frequent in Pediatrics are:
Sydenham'’s chorea and lupical chorea. We go through these,
their clinical features, the problems at diagnosis and we sug-
gestbehaviors giving due prominence to laboratory resources.
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manifestacion de un LES.

El motivo de esta comunicacion es describir un
paciente que cinco afios antes del diagndéstico de
LES presenté un episodio de corea, que fue inter-
pretado como una CS. Tratamos de relacionar
ambos hechos y valorar si existia alguna manifes-
tacion clinica o de laboratorio que podria haber
predecido la evolucién del enfermo. Efectuamos
una revision de la bibliografia en relacién a este
tema.

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo masculino, que a la edad de
10 afios fue internado en otra institucién por pre-
sentar desde hacia varios dias muecas en la cara
y trastornos en el lenguaje, a los que se agregaron
decaimiento y movimientos incoordinados en los
cuatro miembros. Tres semanas antes de enton-
ces habia referido dolor articular en cadera, rodi-
llas, mufiecas y signos de inflamacién en tobillos,
gue se trataron con analgésicos y duraron siete
dias. Luego, aparecié dolor en columna dorso-
lumbar que cedi6 espontaneamente. Rein-
terrogando surgi6 el antecedente de una probable
faringitis veinte dias antes.

Examen fisico: nifio ldcido, orientado, con
marcha inestable con aumento de la base de
sustentaciéon, movimientos coreoatetdésicos, dis-
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tonia, disartria, dismetria y leve hiperreflexia, ar-
ticulaciones libres e indoloras.

Examenes complementarios: el hemograma y
el hepatograma eran normales, el proteinograma
revel6 una hipergammaglobulinemia de 2,8 g /%;
ASTO: 240 U Todd; Streptozyme: 1/200; ceru-
loplasmina: normal; FAN negativo; eritrose-
dimentacién 65 mm. La valoracion cardioldgica y
el ecocardiograma estaban dentro de limites nor-
males.

Con el diagnoéstico presuntivo de corea reuma-
tica se medicd con haloperidol y penicilina
benzatinica. Los sintomas de ingreso disminuye-
ron paulatinamente y desaparecieron a los dos
meses. El paciente dej6 de concurrir para su
control evolutivo a los pocos meses del alta.

Luego de un periodo asintomético de cinco
afios ingres6 a los quince afios y diez meses de
edad al Hospital de Nifios “Dr. Ricardo Gutiérrez”
con poliartralgias de intensidad creciente, espe-
cialmente en columna cervi-codorsal, de aproxi-
madamente una semana de evolucion.

Examen fisico: regular estado general, lGcido,
afebril, con dolor articular en mufiecas, articula-
ciones metacarpofalangicas, rodillas, columna
cervicodorsolumbar, con limitacion de la movili-
dad en las articulaciones afectadas. Present6
lesiones maculopapulosas en piel, algunas de
tipo purpuricas. Su evolucion fue febril, registran-
do valores de tension arterial entre 130/80 y 140/
90 mmHg.

Examenes complementarios: fueron normales
el hemograma y su férmula, el recuento de
plaguetas, el coagulograma y el hepatograma.
Eritrosedimentacion: 84 mm. Exudado de fauces:
negativo; ASTO: menor de 200 U Todd. Protei-
nograma: proteinas totales: 5,9 g/%; albumina:
2,09 g/%; Alfa 1: 0,16 g/%; Alfa 2: 0,86 g/%; Beta
1: 0,40 g%; Beta 2: 0,1 g%; Gammaglobulinas:
2,26 g/%. Inmunoglobulinas: Ig G: 2.026; Ig A:
319; Ig M: 159; ASMA negativo; ANCA negativo;
AMBG negativo; FAN: 3 cruces, con patrén mixto;
latex negativo; C3 37 mg% y C4 6 mg%; antiADN
1/128. Coombs, HIV y VDRL negativos. Hematuria
persistente y proteinuria de 163 mg/kg/dia.
Ecografia renal: aumento de la ecogenicidad re-
nal. Al ingreso; creatinina normal y luego en as-
censo. Radiografias de toérax y esqueleto: norma-
les. ECG y ecocar-diograma: normales.

Biopsia renal al momento del diagnéstico:
microscopia: se observaron cuatro glomérulos.
Sus membranas basales estaban levemente en-
grosadas y tenian finas espiculas no confluentes.
Habia minima hipercelularidad mesangial. El in-
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tersticio, con escasa infiltracion linfocitica, sin
fibrosis. Tdbulos y arterias normales. Inmuno-
fluorescencia: se observaron dos glomérulos con
depdsitos difusos granulares a lo largo de las
paredes capilares de IgG: 4 cruces; C3: 3 cruces;
IgM: 1 cruz; IgA: negativa. No habia depoésitos
tubulares ni vasculares. Diagndstico: glomeru-
lopatia membranosa en estadio 2. Al confirmarse
el diagndstico de LES con compromiso renal se
inicid tratamiento.

Durante la evolucién, el paciente presenté
agravamiento de su estado general con compro-
miso pleural y pericardico que obligd a la utiliza-
cion de medicacién inmunosupresora; presentan-
do, ademés, desmejoramiento de su funcién re-
nal, por lo que ingres6 en dialisis peritoneal,
continuando en la actualidad su control por los
servicios de Reumatologia y Nefrologia.

DISCUSION

La CS es una manifestacion mayor de la fiebre
reumatica y, de acuerdo a los criterios modifica-
dos de Jones, 1992,5 es suficiente por si sola para
hacer el diagnéstico de un primer episodio de
fiebre reumatica aguda.

El diagnéstico de CS puede ser problematico,
porque el intervalo con la infeccién estreptocécica
puede ser de 1 a 6 meses, de tal manera que los
titulos de anticuerpos antiestrepto-cécicos no
estan elevados durante la presentacién del cua-
dro. Sin poder documentar una infeccién estrep-
tocdcica el diagnostico de CS debe hacerse por
exclusion. Como ocurrié en este paciente en su
primera internacion, en quien no se pudo docu-
mentar una infeccion de esta etiologia, pues los
valores hallados de ASTO y Streptozyme se en-
contraban dentro de los valores normales, igual
que la valoracion cardioloégica. Habiendo descar-
tado otras causas de corea, se asumié el cuadro
como CS y se medic6 con haloperidol y penicilina
profilactica.

El paciente que presentamos fue internado a
los quince afios y diez meses por presentar
poliartritis como parte de un cuadro clinico comple-
jo. El intervalo libre de sintomas desde su corea
hasta ese momento habia sido de cinco afos. El
compromiso a nivel poliarticular, pleural, pericar-
dico, en piel, renal y examenes de laboratorio
significativos, como anti-ADN positivos, cumpli-
mentaron mas de los cuatro criterios que requiere
la Academia Americana de Reumatologia para
hacer el diagndstico de LES.®

La frecuencia de las manifestaciones neuropsi-
quiatricas del LES en pediatria, varia segun las
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series. En una revision de 108 pacientes pedia-
tricos con LES, Parikh y Swaiman encontraron
que s6lo 25 tenian compromiso neurolégico,” mien-
tras que Steilin y Blaser, analizando 91 historias
clinicas de nifios con LES, lo documentaron en 40
pacientes.*

La corea ocurre en 1 a 4%, aproximadamente,
de todos los pacientes con LES.* Puede preceder
al diagnostico del mismo, desde varios meses
hasta afios, aparecer en las primeras etapas de la
enfermedad o tiempo después de realizar el diag-
nostico.8*°

Ya en 1977, J.R. Groothuis y col.,* revisando
el tema, sobre 28 pacientes publicados hasta
entonces con LES y corea informaron 11 casos
pediatricos, en donde la corea habia precedido al
LES desde meses hasta afios. Fermaglich y col.,
en 1973, comentaron una paciente en quien la
corea se habia presentado siete afios antes de
arribar al diagnoéstico de LES.'* Bruyn y col. en
1984, también en un trabajo de revisién, sobre 52
pacientes encontraron que los movimientos
coreicos fueron el primer sintoma y precedieron el
diagnoéstico de LES en 11 pacientes.? La dura-
cion de los episodios de corea fue variable, desde
menos de dos semanas hasta periodos de uno a
tres afios, reflejando, de alguna manera, uno de
los aspectos clinicos del LES, caracterizado por
exacerbaciones y remisiones.

En varias publicaciones se describieron pacien-
tes en los que se asumio la corea como producto de
una fiebre reumatica y luego, ante la aparicién de
nuevos sintomas y datos de laboratorio, se arrib6
al diagnéstico de LES.10.1316

Las caracteristicas clinicas de una corea que
precede a un LES no difieren de una corea reuma-
tica o CS; ambas predominan en el sexo femeni-
no, entre un 80 y 90% segun las series. Hay
algunas diferencias en la edad de presentacion:
aunqgue se citan pacientes de siete afios, la corea
lGpica generalmente ocurre a partir de los cator-
ce,? mientras que la CS se observa entre los ocho
y nueve afos.¥

La literatura destaca eritrosedimentaciones
elevadas en las coreas que preceden al LES,*
como en el paciente presentado, mientras que en
la CS generalmente son normales. Llama la aten-
cion la presencia de una hipergammaglobulinemia
en su primera internacion, sin otros datos compa-
tibles con una etapa aguda de su fiebre reumati-
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ca, en donde es habitual que esto ocurra.'® La
presencia de anticuerpos anti-ADN positivos apo-
ya el diagnéstico de corea asociada a lupus, pero
pueden ser negativos en los primeros estadios de
la enfermedad.

El compromiso del sistema nervioso central en
el LES es multifactorial: anticuerpos antineu-
ronales, trombosis, hipertensién, infeccién, de
origen medicamentoso. La patogénesis que de-
termina la producciéon de los movimientos corei-
cos no ha sido establecida, pero se piensa como
méas probable un mecanismo inmunoldgico. El
LES esta asociado con la produccién de varios
anticuerpos, entre ellos los antifosfolipidos, como
las anticardiolipinas y el anticoagulante IUpico.®
Durante la internacién de este paciente estos
estudios no se realizaban en el hospital. En la
literatura se describe la positividad de estos anti-
cuerpos en aquellas coreas que ocurren en el
curso del LES,? pero no hemos encontrado su
descripcion en las coreas que ocurren como Unico
signo, precediendo el diagndéstico, lo que justifica-
ria profundizar esta linea de investigacion incor-
porando al estudio de los pacientes con corea la
determinacién de estos anticuerpos.

A pesar de la evolucion de nuestro paciente a
un LES, pensamos que es prudente, como lo
refiere la literatural” y ocurri6 en su primera
internacion, que frente a una forma aguda de
corea y habiéndose excluido las otras etiologias
probables se asuma como corea reumatica. El
motivo de asumir esta conducta es que, frente a
los riesgos de infecciones estreptocécicas recu-
rrentes en un nifio sin diagnoéstico de FR y conse-
cuentemente sin profilaxis antibiética, podria cau-
sarle un dafio cardiaco.

Ante el adolescente presentado consideramos
conveniente recordar que:

1. En el LES la corea puede preceder en va-

rios afios a la aparicion de otros sintomas.

2. Pensar en LES si la corea se presenta en

nifios mayores y estd asociada con una
eritrosedimentacion que persiste elevada.

3. La corea en la que no pueda establecerse

su etiologia debe controlarse por afios an-
tes de eliminar totalmente la posibilidad de
un LES.

4. Incorporar dentro de los estudios de los

pacientes con corea el dosaje de los anti-
cuerpos antifosfolipidicos. ]
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