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CASO CLIiNICO

Corea gravidica asociada a lupus eritematoso sistémico y
sindrome antifosfolipido: reporte de caso

Chorea gravidarum associated with systemic lupus erythematosus and antiphospholipid
syndrome: case report

Laura E. Godinez-Baca, Gustavo E. Lugo-Zamudio* y Lucia V. Maya-Pifia
Servicio de Reumatologia, Hospital Juarez de México, Ciudad de México, México

Resumen

Las manifestaciones neuropsiquidtricas en los pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES) y sindrome antifosfolipido
(SAF) secundario son muy frecuentes. En ambos casos, la fisiopatologia se correlaciona con vasculopatia asociada a anti-
cuerpos antifosfolipido y neurotoxicidad por anticuerpos y citocinas. La corea es el unico trastorno del movimiento incluido en
los 19 sindromes neuropsiquidtricos del LES segun el American College of Rheumatology, con presentacion inusual (preva-
lencia del 2%), y puede ocurrir como primera manifestacion de la enfermedad. Se describe el caso de una paciente de 17
anos con corea desencadenada durante el embarazo como manifestacion inicial de LES y SAF.
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Abstract

Neuropsychiatric symptoms of systemic lupus erythematosus (SLE) and secondary antiphospholipid syndrome (APS) are very
common. In both cases, pathophysiology is

correlated to vasculopathy associated to antiphospholipid antibodies as well as neurotoxicity mediated by antibodies and
cytokines. Chorea, instead, is the only movement disorder included in the 19 SLE’s neuropsychiatric syndromes described by
the American College of Rheumatology. Nevertheless, its presence is unusual with a prevalence of about 2%, and could appear
as an early manifestation of the disease. The case of a 17-year-old pregnant woman in whom chorea was an early manifes-
tation of SLE and APS.
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nervioso central y periférico’. En los pacientes con
LES tienen una prevalencia del 56%. En 1999, el
Las manifestaciones neuroldgicas en el lupus erite- American College of Rheumatology describi6 19 sin-

matoso sistémico (LES) y el sindrome antifosfolipido ~ dromes neuropsiquiatricos, entre los cuales se incluyo
(SAF) son frecuentes y pueden involucrar al sistema la corea como el Unico trastorno del movimiento®®. En
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los pacientes con LES, las alteraciones del movimien-
to se reportan en el 0.9% y la mas comun es la corea,
con una prevalencia del 2%. En cambio, en el SAF la
prevalencia de la corea es del 1.3%5°.

El mecanismo fisiopatoldgico preciso se descono-
ce, pero los reportes previos han identificado la pre-
sencia de anticuerpos antifosfolipido en el 92% de los
pacientes con LES y corea®, por lo que se propone
que dichos anticuerpos cruzan la barrera hematoen-
cefalica y provocan neurotoxicidad por mecanismos
adicionales a la vasculopatia y la hipercoagulabilidad
(Tabla 1).

La corea se distingue por movimientos involuntarios
abruptos, irregulares, bruscos e impredecibles que
dan la apariencia de recorrer una parte del cuerpo a
otra. La disartria, los cambios de personalidad y del
estado de animo, y el déficit cognitivo pueden ser
signos y sintomas acompafantes. Los estudios de
imagen por lo general resultan normales; sin embar-
go, la tomografia por emision de positrones, aunque
no se recomienda sistematicamente, puede mostrar
hipermetabolismo en el nucleo estriado. En el caso
de la tomografia computarizada por emisién de fotén
Unico, se identifica un aumento del flujo talamico. El
tratamiento debe ir dirigido a la causa subyacente y
a los sintomas. Los neurolépticos bloqueadores de
los receptores de dopamina y las benzodiacepinas
son eficaces para controlar los movimientos involun-
tarios, y los glucocorticoides, los inmunosupresores y
los anticoagulantes son efectivos para el tratamiento
del LES y el SAF®.

En algunos casos, la corea puede aparecer de forma
aislada durante el embarazo y entonces se denomina
corea gravidica, con una incidencia de 1 por cada
2,275 embarazos. Suele resolverse durante el tercer
trimestre de gestacion o al finalizarla’, lo que sugiere
que el estado hiperestrogénico participa en la hiper-
sensibilidad a la dopamina, aumentando su sintesis y
su liberacion a nivel estriatal y de los ganglios basales.
Por su presentacion indistinguible clinicamente de
otras causas de corea, la evaluacién de estas pacien-
tes debe ser extensa y multidisciplinaria.

En 1980, Ichikawa, et al.® agregaron el reporte de
un caso de corea gravidica a los 10 casos descritos
previamente desde 1906, correspondiente a una pa-
ciente primigesta de 23 afios que a las 39 semanas
de gestacion presentd corea gravidica, con falleci-
miento del binomio.

Por lo general, el prondstico suele ser bueno, aun-
que la recurrencia se presenta en embarazos poste-
riores® y la mortalidad materna es del 1%'°.

Tabla 1. Mecanismos patogénicos potenciales de los
anticuerpos antifosfolipido en el sistema nervioso

- Alteracion en la expresion de moléculas de adhesion, 6xido nitrico
y factor tisular, que provocan disfuncién endotelial y aumento de la
permeabilidad de la barrera hematoencefélica.

- La unién al complejo de membrana 32-GP1 provoca activacion del
factor nuclear kappa B y disfuncién celular.

- Formacion acelerada de placas de amiloide y activacion de la
microglia.

- Disminucién del umbral neutoroxico del glutamato.

- Aumento en la produccion de factor de necrosis tumoral y de
prostaglandinas.

Adaptada de Baizabal-Carvallo, et al.®

Caso clinico

Paciente femenino de 17 afios con unico anteceden-
te patoldgico de aborto espontaneo en el primer trimes-
tre, con secunda gesta de 19 semanas en adecuado
control prenatal. Acudié a urgencias de ginecologia y
obstetricia por cuadro clinico de 1 mes de evolucién
caracterizado por agresividad, insomnio, desorienta-
cion, disartria y movimientos coreicos incapacitantes.
Durante la exploracion fisica se encontrd alerta, irrita-
ble, con dislalia, disartria, alteraciones de la memoria
y de calculo; se describen ademas movimientos brus-
cos, involuntarios e irregulares en la cara, los brazos y
las piernas. No se observan alteraciones cardiacas ni
pulmonares. El abdomen se observé globoso a expen-
sas de Utero gestante, con fondo uterino de 18 cm, feto
unico, vivo, con una frecuencia cardiaca de 140 latidos
por minuto, sin actividad uterina y con adecuada vita-
lidad del producto documentada por ultrasonido obsté-
trico. Fue valorada por los servicios de toxicologia y
neurologia, que descartaron etiologia tdxica, infecciosa
y metabdlica. La valoraciéon neuroldgica incluyd un
electroencefalograma que mostrd disfuncion cerebral
con enlentecimiento generalizado de la actividad, sin
morfologia epileptiforme, asi como una tomografia
computada simple y contrastada que mostr6 un infarto
insular. Dos dias después concluy6 el embarazo por
aborto espontaneo y el estudio histoldgico de la pla-
centa mostré multiples trombos, hemorragia intervello-
sa extensa y areas de infarto isquémico (Fig. 1). En
este contexto se realizé una resonancia magnética de
craneo, en la que se documentaron multiples lesiones
hiperintensas periventriculares y subcorticales (Fig. 2).
De acuerdo con los resultados de imagen y determi-
nantes seroldgicos se formula el diagnéstico de: 1)
LES, con los criterios de clasificacion SLICC 2012 de
linfocitopenia, trombocitopenia, hipocomplementemia,
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Figura 1. Corte de placenta con vellosidades correspondientes al
primer trimestre de la gestacion. Tincion de hematoxilina-eosina.
Evidencia de infiltrado polimorfonuclear, MA, HI, NF y Il. HI: hemo-
rragia intervellosa; Il: areas de infarto isquémico; MA: microabscesos;
NF: necrosis fibrinoide.

Figura 2. Resonancia magnética, corte axial de encéfalo. A: secuen-
cia T1 con lesiones hipointensas en la region periventricular derecha.
B: secuencia T2 con lesiones hiperintensas en la misma localizacion.
C: secuencia FLAIR. D: secuencia difusion.

Coombs directo positivo y anticuerpos antinucleares
1:1,280, patron citopldsmico mitocondrial y SLEDAI 2K
35 puntos; 2) SAF segun los criterios de clasificacion
de Sydney de 2006, que incluyen la presencia de un
evento isquémico cerebral insular y anticoagulante |u-
pico positivo; y 3) corea.

Se indic6 tratamiento con pulsos de metilpredniso-
lona, ciclofosfamida y anticoagulacién, con evolucion
favorable, y la paciente egres6 por mejoria con dis-
minucion de los movimientos coreicos. Durante el
seguimiento se confirmé la remision total y sostenida
de las manifestaciones. La evaluacién mediante el

instrumento MEX SLEDAI a los 3 meses del alta hos-
pitalaria reportaron un item de 1 punto establecido
por la persistencia de linfocitopenia.

Discusion

La corea ocurre en los primeros afios del diagnostico
de LES o como una manifestacion inicial de la enferme-
dad?5, con una edad de inicio de 21 + 12 afos, mani-
festandose con movimientos bilaterales en el 55% de
los casos, y puede asociarse a otros sindromes neurop-
siquiatricos como crisis convulsivas, delirio, eventos
vasculares cerebrales isquémicos, cambios en la per-
sonalidad y psicosis®, como ocurrié en esta paciente.

En los reportes de pacientes con corea gravidica
publicados hasta ahora se describe clasicamente esta
asociacion con fiebre reumatica; sin embargo, con el
advenimiento de la penicilina disminuy6 la incidencia
de esta enfermedad y en la actualidad las causas iden-
tificables son LES y SAF como las mas comunes®.

Durante el abordaje del caso descrito se descarta-
ron los diagndsticos diferenciales de movimientos co-
reiformes, como son la enfermedad de Huntington, la
fiebre reumatica, la encefalitis, la tirotoxicosis, la en-
fermedad de Wilson y la toxicidad por farmacos (le-
vodopa, fenotiazinas y fenitoina)™"'; la paciente
cumplio criterios de clasificacion para LES y SAF, por
lo que la corea se asocid a estas enfermedades.

Conclusiones

La corea gravidica primaria o secundaria a LES o
SAF es infrecuente. Sin embargo, tras la revision sis-
tematica de los casos clinicos publicados, los hallaz-
gos descritos en este articulo constituyen el primer
caso publicado con coexistencia de LES, SAF y corea
como primera manifestacion.

Las enfermedades reumaticas como el LES vy el
SAF deben sospecharse en pacientes con manifesta-
ciones neuropsiquiatricas que inician durante el em-
barazo. El diagndstico y el tratamiento oportunos
pueden favorecer el desenlace.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores
declaran que para esta investigacion no se han realiza-
do experimentos en seres humanos, ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de
trabajo sobre la publicacion de datos de pacientes.
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Derecho a la privacidad y consentimiento infor-
mado. Los autores han obtenido el consentimiento
informado de los pacientes y/o sujetos referidos en el
articulo. Este documento obra en poder del autor de
correspondencia.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningun conflicto de
intereses.
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