
Interconsulta a dermatología: mujer de 39 años con erupción papulosa
confluente pruriginosa eritematovesiculosa con áreas queratósicas muy
xeróticas, algunas infiltradas, otras eritemato-descamativas, distribuidas
en extremidades superiores, inferiores y cara posterior del tronco. Se
realizan 3 biopsias con el diagnóstico diferencial entre (Dermatitis
psoriasiforme vs colagenosis vs eccema generalizado vs toxicodermia).
Resultado de las biopsias: Lupus subagudo

Continua con prurito a pesar de Metilprednisolona y Dexclorfeniramina,
que mejora pero no desaparece

Se Continua con el ascenso de corticoides a 1,5mg/Kg, por lo que
comienza con mialgias en las extremidades, que empeora con los días,
con dolor a la palpación y rigidez lumbar, pero sin signos inflamatorios.
Tras el diagnostico de la biopsia se comienza el tratamiento con
Hidroxicloroquina y AINES.
Puesto que el tratamiento esteroideo no es eficaz con la plaquetopenia,
se comienza con gammaglobulinas (48g/d durante 5d) y reducir los
esteroides. Tras 3 días con inmunoglobulinas, comienza con mejoría de
las lesiones de la piel, nota menos prurito, pero con intensas mialgias,
mareo y cansancio, que le impiden caminar.

Se Realiza Eco Cardio de control, por dolor precordial y tos.
Conclusiones: Ritmo: fibrilación auricular/flutter auricular a 123 /min. VI
no dilatado, hipertrofia parietal leve, función sistólica normal. FVD
normal. Válvulas sin anomalias morfológicas ni funcionales significativas.
PSAP: 43 mmHg Derrame pericárdico leve, sin datos de compromiso
hemodinámico

Por la noche comenzó con disnea, taquicardia y desaturaciones,
objetivándose en el ECG una FA a 150lpm, con alteraciones en la
repolarización. Por lo que se inicia digitalización y valoran ingreso en
UCI si empeoramiento. A la mañana siguiente tras llevar 2 días con dolor
torácico, disnea esa noche y la FA, que tras digitalizar mejoró hasta 109
lpm y tras objetivar en nuevo ECG que continua en FA, se solicita TAC-
TEP. Se comienzan a transfundir 2 CH, junto con la pauta de Digital y
Enoxaparina. Finaliza el tratamiento con gammaglobulinas
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Mujer de 40 años, que acude a consulta por lesiones descamativas en
brazos y agrietadas en pulgar y mano izquierdos, junto con sequedad de
labios y cansancio.

Al haber iniciado hace 2 semanas el tratamiento con Ramipril +
Hidroclorotiazida (por mal control). Sospechamos una fotosensibilidad a
la hidroclorotiazida, por lo que se sustituye por Delapril + Manidipino
Junto con el cambio de medicación antihipertensiva, se pauta
tratamiento tópico para las lesiones con: Mometasona tópica, Hidroxizina
y evitar la luz solar.

Al no evolucionar bien las lesiones se consulta con dermatología, donde
le diagnostican dermatitis por fotosensibilidad, suspendiendo los
antihipertensivos y sustituyéndolos por B-bloqueantes. Pese a esto la
paciente sigue sin mejorar, apareciendo nuevas lesiones, no solo en
zonas foto expuestas. Refiriendo en esta ocasión malestar, fiebre,
astenia, aumento de las lesiones ocupando casi todo el cuerpo.

Por lo que se decide derivar a Urgencias para valorar el ingreso y
estudio de un posible cuadro de fotosensibilidad inducida por fármacos.
En Urgencias se constatan las lesiones descritas y refiere llevar los
últimos 4 días con cuadro febril matutino de hasta 39ºC. Sin otra clínica
asociada. Sólo destaca en la analítica: Hb 9.5; Plaquetas 104.000; Br
total 3 (directa de 1); PCR 32.7.

Ingresando para estudio en Medicina Interna. Se objetiva como las
lesiones descritas anteriormente no mejoran pese al tratamiento y como
afectan ya a zonas no fotoexpuestas. Comenta que tiene más fatiga,
disnea de esfuerzo y caída del cabello. Niega: TVP, abortos,
fotosensibilidad, Raynaud, mialgias, artritis, rigidez matutina,
pleuropericarditis.

Comenta un cuadro similar hace 4 años, estudiado en otro centro y
diagnosticada de urticaria crónica, con la recomendación de evitar los
AINES, se trató con corticoides sin mejoría, pero paulatinamente
desapareció el cuadro. Coincidiendo refiere también cuadros desde
entonces que se inician y ceden espontáneamente de diarreas y aftas
bucales.

Exploración física: normal, excepto las lesiones cutáneas.
Solicitan analítica, hemocultivo, urocultivo, serologías y nueva
interconsulta a dermatología
Pruebas complementarias:
Analítica: Hb 8.2; Br 2.5; Haptoglobina <8; LDH 531; Coombs +; PCR
27; Plaquetas 100.000; Linfopenia. C3 y C4 normales. Función renal
normal.
Orina: Proteinuria (50mg/dL). Hemoglobina++. Metilcetonas++.
Sedimento 2-10 hem y 5-10 leucos por campo. Nitritos negativos.
Hemocultivo: S. Aureus
Urocultivo, coprocultivo y serologías: Negativos

Es valorada por la UCI. Persiste taquipnea (hasta 50 rpm) a pesar de
transfusión, control de RV de FA y control de la Tª, con respiración
superficial y disinergia toracoabdominal. Mantiene buenas saturaciones,
estabilidad hemodinámica. Destaca el inicio de acidosis respiratoria con
lactato elevado. Ante la ausencia de mejoría respiratoria con inicio de
hipoperfusión, se decide ingreso en UCI, donde permaneció 4 días con
evolución favorable precisó VMNI, así como soporte hemodinámico con
Noradrenalina, que poco a poco fue siendo retirado. Analíticamente
destaca la anemización progresiva, sin coagulopatía.

Tras el alta de la UCI, permanece durante 15 días en la planta, para
completar el tratamiento antibiótico así como fisioterapia y Danazol®
como coadyuvante para la anemia y trombopenia, que tuvo que
suspenderse por hipertransaminasemia.

En resumen:
• Cuadro de lesiones cutáneas
• Anemia, tratándose de anemia hemolítica autoinmune, en el contexto

de LES de nuevo diagnóstico
• En dicho contexto presenta pericarditis con derrame leve, entrada en

fibrilación auricular con respuesta ventricular rápida y sepsis por S.
aureus MS

• Lo cual cursa con cuadro de insuficiencia respiratoria que ha
precisado 4 días de ingreso en la UCI.

• Tras los tratamientos presenta mialgias intensas sin rabdomiolisis
analítica, que condicionan una importante dificultad para la
movilización

.
Juicio Clínico:
• Anemia hemolítica autoinmune por autoanticuerpos calient es y

trombopenia autoinmune (S.Evans) en el contexto de LES de
nuevo diagnóstico

• Sepsis por estafilococo aureus meticilin sensible
• Episodio de fibrilación auricular (resuelta) en el contexto de

pericarditis

Sº Evans

Descrito en 1951, se define como una anemia hemolítica autoinmune con

Coombs directo positivo, junto a púrpura trombocitopénica inmunológica (PTI).

Más frecuente entre los 7-9 años, y asociado a enfermedades autoinmunes y

como reacción a medicamentos.

Es una enfermedad crónica, recurrente y potencialmente fatal. El diagnóstico

diferencial, se plantea entre:

Síndrome de Evans: anemia hemolítica autoinmune asociada a PTI,
con esferocitos en sangre periférica, con test de Coombs directo
positivo .
CID: microtrombos vasculares cuyas patologías subyacentes son la
sepsis y causas obstétricas, acompañado de hipofibrinogenemia y
aumento de PDF.
Trombopenias Autoinmunes: LES, Hemoglobinuria paroxística,
Anemia hemolítica microangiopática en pacientes con metástasis.


