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RESUMEN
El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, multisistémica y crónica. La 
afectación cardiovascular es frecuente, sin embargo, el aneurisma y/o la disección de aorta son entidades 
raras de evolución fatal.
El objetivo es describir una complicación poco frecuente y fatal del LES en pediatría, y realizar una 
revisión de la literatura. 
Se presenta el caso de una mujer de 16 años con LES con afectación multisistémica, sin compromiso 
cardiovascular al diagnóstico. Consultó por dolor torácico grave. Radiografía de tórax sin cardiomegalia, 
con arco aórtico dilatado. Ante la sospecha de disección, se efectuó angiotomografía. Se confirmó 
aneurisma de aorta descendente sin flap de disección. Inició tratamiento antihipertensivo. Ante una 
maniobra de Valsalva, presentó ruptura aneurismática. Falleció a las 12 horas de su ingreso.
El aneurisma y/o disección son complicaciones muy poco frecuentes en LES pediátrico. Al tener elevada 
mortalidad, es importante considerarlos ante un paciente con LES y dolor torácico.

Palabras clave: aneurisma de la aorta; disección aortica; rotura de la aorta; lupus eritematoso sistémico; 
pediatría.
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INTRODUCCIÓN
El lupus eritematoso sistémico (LES) es 

una enfermedad autoinmune con afectación 
multisistémica y de evolución crónica. El 10-
20 % se presenta en la edad pediátrica.1 La 
presentac ión  c l ín ica  es  var iada,  desde 
manifestaciones leves hasta graves, que puedan 
comprometer la vida.

El compromiso cardiovascular ocurre en el 
30-40 % de los casos y, a menudo, se manifiesta 
como pericarditis.2,3 La patología aórtica, como el 
aneurisma (AAo), la ruptura o la disección (DAo), 
es muy poco frecuente.4 Si bien se sabe que los 
pacientes con LES tienen mayor predisposición 
que la población general a presentar AAo y/o 
DAo, la etiopatogenia no es del todo conocida.

Las manifestaciones clínicas de los AAo 
son variadas dependiendo de la región aórtica 
comprometida y la afectación de estructuras 
adyacentes, aunque es muy habitual que sean 
un hallazgo incidental. Por efecto de masa, puede 
generar una compresión directa de las estructuras 
intratorácicas provocando diversos síntomas, uno 
de estos es dolor. Sin embargo, ante la presencia 
de dolor, se debe descartar una complicación 
grave, como el síndrome aórtico agudo (SAA).El 
SAA se define como un dolor torácico secundario 
a enfermedad aórtica que puede deberse a tres 
entidades: DAo, úlcera aterosclerótica penetrante 
y rotura de AAo.5-8

El objetivo es la descripción de un caso clínico 
con una complicación poco frecuente y fatal del 
LES, y realizar una revisión de la literatura.

CASO CLÍNICO
Mujer de 16 años con diagnóstico de LES que 

ingresó al Departamento de Emergencias (DEP) 
por dolor torácico.

A los 14 años se diagnosticó LES con 
afectación cutánea, articular, hematológica 
y renal. Presentaba hipocomplementemia 
(C3: 39 mg/dl y C4: 14 mg/dl) y anticuerpos 
antinucleares (ANA: 1/2000 patrón homogéneo), 
a n t i - D N A  ( 1 / 1 6 0 )  y  a n t i c a r d i o l i p i n a s 
positivos. La evaluación cardiológica incluyó 
electrocardiograma (ECG) y radiografía (Rx) de 
tórax, que resultaron normales (Figura 1A). Inició 
tratamiento con metilprednisona; se consideró 
clínicamente quiescente, pero serológicamente 
activa (persistencia de hipocomplementemia). 
Al mes de realizado el diagnóstico e iniciado el 
tratamiento, no regresó a los controles.

A su ingreso al  DEP, se presentó con 
dolor torácico de 72 horas de evolución. Dolor 
con intensidad grave, localización precordial, 
irradiación a dorso y epigastrio, característica 
transfixiante, exacerbación en decúbito dorsal y 
disminución en decúbito ventral y sedestación.

Se encontraba en regular estado general, 
con facies dolorosa, sudorosa, con frecuencia 
cardíaca de 120 latidos por minuto (lpm), 
tensión arterial 107/56 mmHg, compensada 
hemodinámicamente. El precordio estaba 
calmo, sin frémito, primer y segundo ruidos 
normofonéticos, sin tercer ruido y los silencios se 
encontraban libres. 

Figura 1. Radiografía de tórax 

A) Al diagnóstico del lupus eritematoso sistémico (edad 14 años). 
B) Al ingreso al Departamento de Emergencias (edad 16 años): arco aórtico dilatado (flecha blanca).
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Los exámenes complementarios de sangre 
no revelaban compromiso hematológico, renal, 
hepático ni pancreático. La proteína C reactiva era 
5 mg/L y la eritrosedimentación, 17 mm/hora. Los 
valores de C3 y C4 se encontraban disminuidos 
(83 mg/dl y 14 mg/dl, respectivamente).

Se realizó una Rx de tórax que evidenciaba 
un arco aórtico dilatado, sin cardiomegalia 
(Figura 1B).

En el ECG se identificó una taquicardia 
sinusal, sin alteraciones del voltaje. Se efectuó 
un ecocardiograma que informaba leve dilatación 

de la raíz aórtica y dilatación aneurismática de 
la porción torácica descendente. Con sospecha 
de DAo tipo Stanford B7,8 versus AAo torácica 
descendente, se realizó una angiotomografía 
computada (angio-TC). Se evidenció dilatación 
aneurismática grave de toda la aorta torácica 
descendente, con un diámetro máximo de 6 cm, 
no se observó flap de disección (Figuras 2 y 3).

La adolescente evolucionó con hipertensión 
arterial (140/95 mmHg). Con diagnóstico de AAo 
torácica, se indicó tratamiento antihipertensivo.

A las 6 horas de su ingreso, ante una maniobra 

Figura 2. Angiotomografía computada con contraste 

Se observa el aneurisma de aorta sin flap de disección en plano coronal (A) y axial (B) flecha negra. 

Figura 3. Angiotomografía computada con contraste: reconstrucción 3D del aneurisma de aorta
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de Valsalva, presentó una descompensación 
hemodinámica con shock refractario. Se repitió 
ecocardiograma que descartó la presencia de 
taponamiento cardíaco, y ecografía pleural que 
detectó un derrame pleural con colapso del 
parénquima pulmonar adyacente compatible con 
hemotórax derecho; hallazgo probablemente 
secundario a rotura aneurismática. A las 12 horas 
falleció.

DISCUSIÓN
Las complicaciones cardiovasculares del LES 

suelen manifestarse como pericarditis, infarto 
agudo de miocardio, miocarditis y endocarditis 
no infecciosa. La patología aórtica es muy 
infrecuente. Sin embargo, los pacientes con 
LES tienen un riesgo significativamente elevado 
de desarrollar AAo y DAo comparado con la 
población no-LES y, a su vez, suele presentarse 
a edades más tempranas.4

La patogénesis es multifactorial. Se atribuye 
tanto a la vasculitis y necrosis quística de la 
capa media como a cambios ateroscleróticos, 
estos secundarios al tratamiento corticoideo 
prolongado,  h iper l ipemia e h iper tensión 
arterial.4,9-11 Dada su baja prevalencia, es 
muy dificultoso establecer las características 
f isiopatológicas y vías inmunológicas que 
intervienen en la formación, cuáles son los 
anticuerpos que se asocian con mayor frecuencia 
o que podrían considerarse factores de riesgo. 

Nues t ra  pac ien te  t en ía  an t i cue rpos 
anticardiolipinas positivos al debut. En este 
proceso de dilatación aneurismática, el síndrome 
antifosfolipídico per se no parecería ser una 
causa primaria, aunque puede contribuir con los 
anticuerpos antifosfolipídicos en la formación de 
trombos o microtrombos en el contexto de una 
endotelitis. Sin embargo, no se encontrarían 
relacionados en el desarrollo de la aortitis, donde 
el fenómeno es la vasculitis inflamatoria.12

En 2011,  Kurata y  co l .  publ icaron un 
metaanálisis con el objetivo de analizar la 
patogénesis que contribuye a la formación del 
AAo y/o DAo en LES. Concluyeron que los 
factores que contribuyen a la formación de 
aneurismas torácicos o abdominales difieren 
entre sí. Los torácicos se correlacionaron con 
necrosis quística de la media (probablemente 
secundaria a vasculitis), disección y una tasa más 
alta de mortalidad, mientras que los abdominales 
se asociaron con la presencia de aterosclerosis 
(secundaria a la terapia corticoidea prolongada) 
y un relativo buen pronóstico. Propusieron dos 

patrones: aneurisma torácico no aterosclerótico 
fatal y aneurisma abdominal aterosclerótico de 
relativo buen pronóstico.11

Shi-Min Yuan y col. publicaron en 2018 
una revisión que incluyó 40 pacientes (niños y 
adultos) con LES y AAo y/o DAo, y describía 
las características clínicas y epidemiológicas. 
La edad media de presentación se ubicó en 
44,6 +/- 16,8 años (rango 9-76). Los aneurismas 
se presentaron más frecuentemente a nivel de 
la aorta abdominal, mientras que la disección 
no tuvo una localización predilecta. El dolor 
estuvo presente en el 38 % de los aneurismas 
y en el 100 % de las disecciones. Coincidiendo 
con reportes previos, los cambios encontrados 
en la aorta fueron aterosclerosis, vasculitis y 
necrosis quística de la media. Una evolución más 
prolongada del LES se asoció a mayor cantidad 
de eventos cardiovasculares. Se observó una 
mortalidad del 22,5 %.4

En pediatría, solo se reportaron 3 casos.
Wei y col. publicaron el caso de un varón de 

17 años con una DAo torácica. Padecía LES de 
7 años de evolución con hipertensión arterial 
como comorbilidad, con mala adherencia al 
tratamiento. Se presentó con dolor abdominal 
intenso irradiado al dorso que inició luego de 
una maniobra de Valsalva. El tipo de disección 
fue Stanford B asociada a hemotórax derecho, 
falleció a las 2 semanas.13

Gulsen y col. describieron el caso de una 
paciente de 17 años con LES de 8 años de 
evolución que consultó por dolor abdominal 
epigástrico e hipertensión arterial. Evolucionó 
con aumento del dolor, se diagnosticó un AAo 
toracoabdominal y DAo tipo Stanford B. Se colocó 
un stent toracoabdominal, con buena evolución.14

El tercer caso corresponde a un reporte 
canadiense de Rached-d’Astous y col., que 
describió a un niño de 9 años con aneurisma de 
raíz y aorta ascendente con LES de 2 años de 
evolución. Se presentó con una crisis hipertensiva 
asociada a dolor precordial intermitente y, a los 
3 meses, presentó una marcada progresión del 
AAo con dilatación valvular, por lo que se realizó 
intervención quirúrgica con buena evolución 
posterior.15

El Hospital de Pediatría S.A.M.I.C. Prof. Dr. 
Juan P. Garrahan es un hospital de tercer nivel 
ubicado en la Ciudad Autónoma de Buenos Aires, 
Argentina. En los últimos 20 años ha seguido 
cerca de 200 pacientes con LES. Esta paciente 
constituye el primer caso de LES con SAA en 
nuestro hospital.
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A diferencia de lo reportado en la literatura, 
la paciente presentaba solo 2 años de evolución 
del LES, pero con mala adherencia al tratamiento. 
No se pudo determinar si asociaba alguna otra 
comorbilidad como, por ejemplo, hipertensión 
arterial. Cabe resaltar el grave compromiso 
aórtico con escasa o incluso nula repercusión en 
otros órganos/sistemas, y la falta de elevación 
considerable de reactantes de fase aguda.

El AAo, y más aún el SAA, son entidades 
que rara vez se presentan en la población 
pediátrica. Los pacientes con LES tienen mayor 
predisposición a desarrollarlos, pero no suele 
ocurrir en la niñez o en la adolescencia, y menos 
todavía en aquellos que cursan poco tiempo de 
evolución de la enfermedad.

Es importante considerar su sospecha ante un 
paciente con LES y dolor torácico. n
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