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IN T Ro D u e e r.o N. 

El lupus eritematoso sistémico tiene una frecuencia de • 

presentaci6n en la poblaci~n general baja, pero. si conside­

ramos que de todos los pacientes afectos de esta enfermedad 

el 251 son ni~os, ent6nces se le conceder~ mayor importan-~ 

cia. 

Debido a que el diagn~stico no se hace con facilidad, 

se ha visto la necesidad de unificar hasta cierto punto los 

criterios para hacer el diagn.6stico, es por esto, que la -

asoc1aci6n americana de reumatolog!a (A.R.A.) desde 1971 ha 

propuesto unos criterios cl!ntcos y de laboratorio para ha­

cer el diagn~stico del lupus eritematoso sist~mico. 

Los criterios propuestos son el re11ultado .de numerosas 

inve11tigaciones en diferentes naciones, llevadas a cabo por 

experto11 en la materia,estudiando principalmente a pacien -

tes adultos. Los estudios hechos .en la poblaci6n pedi,trica 

aon eaca1101 y se han enrocado primordialmente a la evolu- -

ci6n y pron611tico de la enfermedad ~s que al diagn6st1co, 

En base a lo anotado anteriormente hemos creido conve­

niente el conocer cuales criterios de los propuestos 11on·-­

loa que ae presentan con mayor frecuencia en la pobiac16n -

infantil y corroborar la utilidad de su empleo para hacer -

el diagn6atico, ya que haata la fecha no .se ha realizado en 

nuestro medio ningdn estudio que ae ocupe de este aspecto. 



Por otra parte, dado que ea difícil hacer el diagn6st! 

co de este padecimiento, tratamos en base a este estudio de 

proponer un esquema que sirva de gu~a para identificar en -

forma adecuada esta entidad nosol6gica y ya sea tratar o C! 

nalizar hacia los niveles adecuados a los pacientes en for­

ma~ temprana. 
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G E N E R A L I D A D E S 

DEFINICION: 

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad reu-­

m4tica cr6nica, la cual puede definirse adecuadamente como 

un trastorno en el cual el sistema inmimitario parece desen 

frenarse y al parecer reacciona con todo ant!geno de la ec2 

nom!a con producci6n de un conjunto sorprendente de anti- -

cuerpos, particularmente anticuerpo~ antinucleares. 

De comienzo agudo e incidioso es una enfermedad tebr1l 

remitente, y recidivante caracterizada de manera principal 

por les16n de piel, riilones, 11ero11aa, articulaciones y' cor! 

&6n, aunque puede atacar pr4cticamente cualquier 6rgano de 

la econom!a. 

Las manitestacionea generales del lupua eritematoao --

11stlmico tueron de11crita11 por primera vez en 1895, Antes -

de ese tiempo, el lupus era considerado como una entermedad 

cut,nea desfigurante pero no mortal. 

La palabra "lupus" del lat!n lobo, se retiere a las -­

lesiones cut4neas, que muchas veces se ulceran, dando la -­

impresi6n de que el paciente ha sido mordido por un animal 

can!voro. El nombre le tul dado por Cazenave en 1851. 

En 1872 ~apoai llam6 la atenci6n sobre las manitesta-­

cionea viacerales de la enfermedad, lo cual rul despuls con 
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firmado por las observaciones de Libman y Sacks en 1924 -­

sobre la endocarditis verrugosa y las de Bachr en 1935 so­

bre las alteraciones renales. (l,2,3,) 

EPIDEMIOLOOIA: 

El lupus eritematoso sistémico es un padecimiento que 

ocurre con frecuencia de 0.05 a o.4 % en la poblaci6n gene­

ral, de los que un 20 a 25 % de esos casos son ni!los. 

Co'nforme evolucionan los métodos meJorados de diagn6s­

tico ae reconoce al lupus eritematoso sistémico con mas fr.!!. 

cuencia, al grado de que en suJetos de menos de 20 a!los de 

edad puede darse hasta un caso por cada 25,000. 

De acuerdo con las diterentes series de pacientes est~ 

didados, el lupus eritematoso sistémico es mas frecuente en 

el sexo femenino, variando las relaciones entre 4:1 y 10:1 

en favor de las mujeres. La enfermedad comienza generalmen­

te después de los 8 aftos de edad, pero se han reportado ca­

so1 en· lactantes. (4,5) 

E'l'IOLOOIA: 

La etiolog!a es desconocida, aunque ee ha determinado 

que la enfermedad cursa con unos profundos traatornoa inmu­

nol~gicos 1 se sospecha también la posibilidad de que intl~ 

yan tactoree genéticos, hormonales 1 probablemente algGn 

agente alllbiental, poaiblemente una intecci6n vírica. 
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l.- ALTERACIONES INMUNOLOGICAS: 

En los últimos a~os se han realizado estudios comple-­

r.os sobre el estado y comportamiento de los linfocitos B y 

•r en los pacientes afectos de lupus .eritematoso sistGmico. 

Se ha encontrado. una hiperreactividad generalizada de los -

llnfoc1toa B con producci6n de anticuerpos antinucleareo ;• 

ant111nrocito. 

La rormsci6n de anticuerpos antinucleares y su poste-­

rior uni6n al antigeno dar~a lugar a• la rormaci6n de inmun2 

complejos y al dep6a1to de éstos en los tejidos, seguido de 

la inflamaci~n y destrucci6n de los tejidos. 

La producci6n continuada de anticuerpos antilinfocito 

conducir~a a la elim1naci6n de las céluas T reguladoras, -­

especialmente laa supresoras, con lo cu'l la funci6n de las 

cflulaa B ae convert1ria en semiaut6noma. El resultado se-­

rfa la formsci6n de un círculo vicioso continuo de hiperea­

t1mulác16n .de 1011 linfocitos By disfunci6n de los linfoci­

tos T. 

II,• PACTORES GENETICOS: 

Loa estudios en familias de .pacientes afectos de lupus 

erlte .. toao siat,mico han demostrado una incidencia incre-­

mentada de la enfermedad. En los dltimos allo.s se ha puesto 

un especial fnfasis en la relaci6n del lupua eritematoso 

aiatfalco con determinados antfgenoa HLA, dado que se ha o~ 

servado una mayor incidencia de HLA-88 1 HLA-DR2 y HLA-DR3 -

5 



en loa enfermoa con lupus eritematoso sistémico. 

·111,- INFECClON VIRICA: 

Gran parte de los datos que hacen suponer la particip~ 

ci~n.de una infecci~n v!rica en el lupus eritematoso sist6-

mico proviene de.obaervaciones en modelos de animales (ra-­

t6n h1brido de Nueva Zelanda y una colonia de perros); en -

amboa animalea.ae ha implicado una infecci6n por un virus -

del tipo c. (6-12) 

ANATOMlA PATOLOGlCA: 

El lupua eritematoao siatémico es una enfermedad de -­

curso cr6nico, con exacervaciones y remisiones, No hay nin­

·¡dna leai6n anatomopatol~gica patognom~nica. El dato histo­

l6gico ~s llamativo es la necrosis fibrinoide que afecta -

principalmente a la• arterias de pequefto calibre, arterio-­

.laa y capilarea, La necrosis fibrinoide afecta tambi~n a la 

col~gena interaticial, pleura, pericardio y membrana sino-­

vial. Loa estudio• de inmunotluoreacencia demuestran que e! 

te material tibrinoide contiene gran cantidad de gamaglobu­

lina1 ~unto a fibrina, tibrinogeno y complemento •. 

MANlPESTAClOHES CLINICAS: 

¡,. SIHTOMAS GENERALES. 

La astenia ea una manitestaci~n precoz y conatante du­

rante los brotes de actividad, y precede a veces la apari-­

ci6n. de· otraa maniteatacionea cl1nicas m4a llamativas.La 

fiebre eat~ presente en la gran mayor!a de los pacientes al 
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ser·diagn6sticadoa o al sufrir una exacervaci6n. 

II.- MANIFESTACIONES CUTANEAS Y MUCOSAS. 

La manifestaci~n dermatol6gica m~s cl~sica es la erup­

ci6n cdtanea en alas de mariposa que afecta a ambas meji -­

llas y al puente nasal¡ su incidencia var!a seg~n las seri­

es, en la de Caeiro y cola. fu~ hasta de 50 J (13). 

Quiz4 la lesi6n dermatol6gica m4s frecuente es la erup_ 

ci6n maculopapular inespec!fica parecida a una erupci6n me­

dicamentosa ; esta erupci6n puede estar localizada en cual­

quier parte, pero es ~a frecuente en la cara y tronco¡ de-

1aparece sin deJar lesiones residuales. 

Laa leaiones del lupus discoide cr6nico se presentan 

con frecuencia variable entre 7 y 19 •· 

La alopecia ocurre en 50 a 70 1 de los casos y genera! 

mente ea difusa, pero puede aparecer en forma de placas; su 

1nt.ena1dad ea variable y en algunos casos ea extrema. 

Loa estudio• con t~cnicas de inmunofluorescencia de--

1111e1tran la presencia de dep6aitoa de inmunoglobulinas y -

co11ple111nto en la uni6n dermoepid~rm1ca en la totalidad de 

laa lel1on11 diacoides, en mis de 90 1 de las piezas cut4-­

neu ol!nicuente afectas y en un 50. 1 de las muestras c l!­

nicamente no afectas. (14,15 16) 

III.- MANIPESTACIONES MUSCULOESQUELETICAS. 

Son ~a frecuentes y se dan pr~ct1camente en todos los 

ca101 con enfermedad activa. Las artralgiaa ocurren en casi 
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.la totalidad de los casos y pueden ser intensas, aún en au­

senci·a de sinovitis¡ esta es más común en las pequeilas art.! 

culaciones y suele ser simétrica. 

Un pequeilo porcentaje de pacientes, próximo al 10 % d~ 

sarrollan una artritis deformante pero sin erosiones, de m~ 

do que las deformaciones son secundarias a la laxitud de -­

las c4psulas articulares. 

Una complicaci6n relativamente frecuente, y relaciona­

da con la administraci6n de corticoides, es la necrosis - -

aséptica o avascular, que afecta en especial a la cabeza 

del rémur y con menor frecuencia a la rodilla y hombro.( 17 

18 ) 

IV.- MANIFESTACIONES CARDIACAS Y VASCULARES. 

La lesión cardiaca m4s común es la pericarditis; su i.!J. 

cidencia se ha incrementado notablemente al entrar en uso -

corriente la ecocardiograr!a. Es transitoria y moderada, -­

adn cuando en ocasiones puede cursar con taponamiento car-­

diaco. 

La miocarditis es una complicac16n seria, la frecuen-­

cia oscila alrededor de un 10 1 y el diagnóstico se basa en 

las manifestaciones cl!nicas y en los trastornos electrocar 

d1ogdficos. 

La endocarditis cl~sica de lupus eritamatoso sist~mico 

la llamada endocarditis de Libman-Sacks, es un diagn6stico 

necrópa1co que rara vez plantea problemas cl!nicos.(19,20) 
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V.- MANIFESTACIONES PLEUROPULMONARES. 

El derrame pleural ocurre en un 40 j de loa casos, ge­

neralmente ea pequeHo o moderado, aunque puede ser masivo. 

La pleuritis puede ser uni o bilateral y en ocasiones es a~ 

ca. 

Las manifestaciones pulmonares son varias, incluyendo 

atelectasias, neumonitis generalmente aegmentarias, hemorr! 

giaa y fibrosia o neumonitis intersticial de predominio en 

bases. 

VI.- ALTERACIONES DEL SISTEMA,RETICULOENDOTELIAL. 

Las adenopat1aa palpables se dan en el 30 J de los ca­

eos, mientras que la esplenomegalia en el 15 J¡ a veces la 

enfermedad puede comenzar en forma de adenomegalias genera­

lizadas. 

VII.- ALTERACIONES HEMATOLOGICAS. 

La anomal1a hematol6g1ca más comdn ea la anemia, que -

ocurre entre el 57 y 78 S de loa casos¡ las causas de la -­

lllama aon lldlUplea y pueden tener una patogenia inmune o -

no. 

La leucopenia ocurre en algo más del 66 1 de loa casos 

y ea a4n ~· frecuente la existencia de una Hnfopenia abe.!!, 

luta. 

Loa anticuerpos 11nfoc1tot6xicoa ae han detectado en -

un 75 1 de loa ca101; pueden aer de naturaleza IgG o IgM y 

allboa f13an el complemento. 
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La trombocitopenia se da en el 14 a 26 % de los casos¡ 

sin embargo, en menos de un 5 % es intensa. El mecanismo de 

la trombocitopenia es inmune y hay un anticuerpo antiplaqu~ 

ta del tipo IgG. 

La púrpura ~rombocitopénica idiopática o el sindrome -

de Evans (anemia hemol!tica autoinmune y púrpura trombocit~ 

p~nica idiopática) pueden preceder el desarrollo de la en­

fermedad lúpica durante meses o anos. ( 24,25 ) 

VIII.- MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS. 

El espectro de manifestaciones neurol6gicas es muy am­

plio y engloba a la totalidad de los síndromes neurol~gicos. 

Aunque se ha reconocido la alta incidencia de manifes­

taciones neurol6gicaa en el curso del lupus eritematoso si! 

t~mico; su patogenia continua debatida. Existen reportes de 

anticuerpos antineuronalea en este tipo de pacientes. (26) 

La epilepsia se ha detectado en un 17 a 50 % de los C! 

sos con manifestaciones neurol6gicas, y puede ser de todos 

loa tipos. (27) 

IX.- ALTERACIONES RENALES. 

La netropat!a en ei lupus eritematoso sistémico tiene 

una gran importancia pron6stica ya que es la causa m4s im­

portante de muerte. 

Las manifestaciones cl~nicas o la alteraci6n de los d! 

toa de laboratorio revelan la existencia de nefropat!a en -

un 50 1 de los caeos¡ pero el uso rutinario de la biopsia -
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renal, con los estudios de inmunofluorescencia y el micros­

copio electr6nico demuestran alteraciones renales en prác­

ticamente la totalidad de los casos, 

La glomerulonefritis l~pica se viene clasificando,ba­

sandoae en el microscopio 6ptico, en tres grandes catego -­

r~as: glomerulonefritis focal, proliferativa difusa y mem-­

branosa. 

La glomerulonefritis focal es la de mejor pron6stico 

e incluso puede ser reversible. La glomerulonefritis proli­

ferativa difusa es la forma que conlleva un peor pron?stico 

y la ~a resistente al tratamiento. 

En relación con la patogenia, se ha confirmado el pa-­

pel fundamental de los inmunocomplejos DNA-antiDNA en la g~ 

neaia de la.glomerulonefritis lúpica. (28,29,30,31,32,33) 

X,• MANIFESTACIONES OCULARES. 

Se ha informado de conjuntivitis bilateral, hemorra- -

glas subconjuntivales y uve!tis. En alg~n momento existen -

en el 20 S de los pacientes, aproximadamente, cuerpos cito! 

des.que son manifestaciones de vasculitis localizada, que -

aparecen exudados blando& a lo largo de los vaaoa retinia­

no• y que son semejantes a loa que ae observan en la diabe­

tes y la hipertensión. (5) 

DIAGNOSTICO: 

Tal como ae ha expuesto anteriormente, las manifesta-­

ciones cl!nicaa del lupus eritematoso sistlmico son multi--
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ples y variadas por lo que el diagn6stico y la clasifica- -

ci6n son en ocasiones dif!c1les. En 1971 la asociaci6n ame­

ricana de reumatolog!a (A.R.A.), con el proposito de facil! 

tar .la clasificaci6n dict6 catorce criterios preliminares -

los cuales fueron revisados en 1982, suprimiendose algunos 

y agregando otros, siendo actualmente once los criterios -­

propuestos. (34,35) 

Un paciente podr~ ser catalogado como portador de lu-­

pus eritematoso sistémico, si reune cuatro o más criterios 

de los siguientes: eritema malar, lupus discoide, fotosens! 

bilidad, ulceras orales, artritis, alteraciones renales - -

(proteinuria o cilindros celulares), alteraciones neurol6g! 

cas (corea,. psicosis, convulsiones), poliserositis (pleuri­

tis o pericarditis), alteraciones hematol6gicas (anemia, 

leucopenia, trombocitopen1a), alteraciones inmunol6gicas 

(anticuerpo antiDNA, células LE, VDRL falso positivo, ant!­

geno Sm), anticuerpos antinucleares. 

EXAMENES DE LABORATORIO: 

La velocidad de sed1mentaci6n globular está acelerada 

en el 90 ' de los casos con enrermedad activa. 

En más del 75 ' de los casos hay una hipergamaglobuli­

nemia policlonal a expensas de la IgG y de la IgM. Se han -

descrito algunos casos de déticit de IgA. 

El ractor reumatoide se registra en más del 40 ' de -­

los casos. La serolog~a luética talsamente positiva se ha--
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lla en más del 11 % de los casos. La incidencia de las cri2 

globulinas var~a, seglin las series, entre un 7 J y uri 90 % . 

de ·los casos. 

La act1vac16n del sistema del complemento en el lupus 

eritematoso sist~mico se produce por v!a cl~sica, y la re-­

ducc16n de su nivel es un signo indirecto de la presencia -

de inmunocomplejos circulantes. La hipocomplementemia es el 

dato b1ol6g1co que mejor se correlaciona con la existencia 

de una nefritis ldpica activa. 

Loa anticuerpos antinucl~ares son positivos en el.99 a 

100 11 de los casos¡ aunque no son espec!r'icos del lupus er,! 

tematoso aist~mico, se han convertido en la prueba de dete~ 

c16n más utilizada para el diagn6stico del mismo. 

Los anticuerpos antinucleares pueden ir dirigidos con­

tra varios componentes del núcleo. En la técnica de inmuno­

fluorescencia se dan cuatro patrones de tincidn del núcleo: 

homogfneo, lineal periffrico, moteado y nucleolar. 

El patr6n lineal periffr1co se ve casi únicamente en -

el lupus eritematoso s1stfm1co, correlaoionandose con los -

títulos de anticuerpos antiDNA. 

El .lupus eritematoso s1st~m1co es el prototipo de en-­

rermedad mediada por inmunocompleJos circulantes. (1.36,37) 

PRONOSTICO: 

El pron6stico del lupus eritematoso sistfmico ha mejo­

rado mucho en los a1t1mos aftas• esta meJor!a se debe m's 
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que a nuevos descubrimientos terape~ticos, al reconocimien­

to de formas ligeras y moderadas de la enfermedad. 

Las estimaciones más recientes recogen una superviven­

cia a los 5 aftos del 98 %. El Pron?stico seg~n la edad de -

comienzo parece ser mejor cuando la enfermedad inicia en la 

edad adulta, sin embargo, los dltimos estudios parecen indl 

car que la edad no tiene relaci6n sino más bien la presen-­

cia de nefritis. (38,39) 

La'nerropat!a comporta el peor pron?stico, con una su­

pervivencia a los 5 aftos del 50 %. 

TRATAMIENTO: 

l.- Sal1c1lat.os: Las artralgias y artritis responden a men_!! 

do al tratamiento con salicilatos, y los pacientes en quie­

nes la ~nica manifestaci6n es la artritis, son tributarios 

de tratamiento exclusivo con salicilatos. 

2.- Antipal~dicos: Se usan en especial en el lupus discoide 

y en los casos de lupus sist~mico en los que predominan las 

manifestaciones cut~neas y articulares. Si son utilizados -

deben efectuarse revisiones oculares per~odicas cada 6 meses, 

3.- Corticoesteroide11: Se usan básicamente en dos grupos de 

pacientes: aquellos con lupus eritematoso sist&mico median! 

mente grave y con s!ntomas que no logran controlarse con 

los medicamentos previamente mencionados¡ en estos casos la· 

dosis requerida es baJa. El otro grupo incluye pacientes 

que cursan con una enfermedad grave y requieren de dosis 
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elevadas. 

Aunque los corticoesteroides no pueden ser considera-­

dos como espec~ficos en el tratamiento del lupus eritemato­

so sist~mico, debe decirse que desde su descubrimiento se -

ha modificado favorablemente el pronóstico de estos pacien­

tes. Se considera que b~sicamente son antiinflamatorios de­

bido a lo cual la respuesta es practicamente inmediata, A -

largo plazo su beneficio se obtiene posiblemente a través -

del bloqueo en la formación de anticuerpos, que es muy útil 

por la naturaleza de la enfermedad. 

Los m4s usados son la prednisona cuando la v!a oral lo 

permite y la hidrocortfzona al no poderse usar esta vía. 

15 

Cuando existe participaci~n renal puede utilizarse la 

administrac16n en d!as alternos para disminuir los efectos 

colaterales. Se usan 60 mg de prednisona diarios o 120 mg -

en d!as alternos, la meJor!a ocurrirá después de 8-12 sema­

naa¡el tratamiento debe prolongarse cuando menos por 6 meses-.. 

4¡•.Inmunosupresores: En los Últimos aftas han aparecido mú1 

tiples publicaciones referentes al uso de estos medicamen-­

'tos, principalmente en presencia de nerropat~a o manifesta­

c1onea graves de la piel.Su mecanismo de acción consiste en 

la inhibic16n de la formación de anticuerpos. Se considera 

que no deben usarse en primera elecci~n ni como tratamiento 

~nico. Est~n indicados cuando no ha habido respuesta a los 

esteroides, o cuando éstos deben suprimirse o reducirse. 



5,. Plaamaferesis: El objetivo de la misma es eliminar del 

suero loa complejos DNA-antiDNA y parece aer que en algunos 

casos_ mejora tambi&n la capacidad fagocitaria del sistema -­

mono.nuclear fagos!tico, El M6todo parece ser especialmente 

últ11 en la vasculitis. El procedimiento ea caro y relati-­

vamente inocuo. A pesar del número considerable de estudios 

publicados,los datos de que se dispone hoy en d!a,son anec­

d6ticoa y por lo tanto no concluyentes, Sin embargo,desde -

el puntó de vista pr~ctico,hay que sefialar que su aplica -­

ci6n puede ser útil en los pacientes con una vasculitis ge­

neralizada fulminante o en vasculitia del sistema nervioso 

central. ( 40,..47). 
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MATERIAL Y METO DOS 

·se incluyeron en el presente estudio a todos loa pa- -

cientes menores de 18 años de edad, en quienes se hizo el -

· diagn6stico de lupus eritematoso sistémico en base a por lo 

menos cuatro de· los criterios preliminares establecidos por 

·la Asociación americana de reumatología (A.R.A.) para hacer 

el diagnóstico de lupus eritematoso sistémico. 

Todos los pacientes fueron diagnosticados en el C.H. 
11 20 de Noviembre 11 del 1.s.s·.s.T.E. en el período compren.:. 

dido entre el mes de enero de 1974 y el mes de diciembre de 

1983. 

Se excluyeron del estudio a aquellos pacientes con 

lupus eritematoso inducido por f4rmacos, a aquellos con 

lupus discoide tegumentario y a los pacientes que inicial-­

mente fueron etiquetados como lupus eritematoso sistémico, 

pero posteriormente se hizo el diagn~stico definitivo de -­

otra enfermedad reumatol6gica. 

Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes 

incluidos, anotando la edad de inició de la enfermedad, de­

finida ésta como la edad en que apareció el primer síntoma 

atribuible a lupus eritematoso sistémico¡ adem4s se anot~, 

el tiempo transcurrido entre el inicio de la enfermedad y 

el momento del diagnóstico definitivo. 

Se recopilaron todos los síntomas que presentaron los 
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pacientes desde el inicio de la enfermedad hasta el momento 

del d1agn6st1co. As! mismo, se recopilaron los resultados -

de los ex4menes de laboratorio utilizados en el proceso - -

diagn~atico con especial atenci~n a la presencia de albúmi­

na y cilindros c~lulares en la orina¡ la biometria hemáti­

ca, con 1forasis en la cifra de hemoglobina, la cuenta de -­

leucocitos y p~aquetas; la prueba serol6gica para el lúes; 

la preaencia en sangre periférica de células LE¡ la determ! 

naci6n de anticuerpos antinucleares y la detecci6n de anti­

cuerpos ant1DNA. 

De los pacientes que se detectaron con nefropatia l~P! 

ca, se anot6 el tipo de glomerulonefritis de acuerdo con el 

resultado del estudio histopatol~gico, 

Los síntomas, signos y resultados de laboratorio se -­

agruparon en once apartados que correspondieron a los crit! 

rioa para el d1agn6stico de lupus eritematoso sistémico pr2 

pueatos por la A.R.A. 

Se an,liz~ la frecuencia de presentaci6n de cada crit! 

rio y ae compar6 con la frecuencia de presentaci6n en pa- -

cientes adultos, usando para esto a testigos hist~ricos, de 

series reportadas en la literatura. 
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RESULTADOS 

Se revisaron los expedientes cl!nicos de 16 pacientes, 

trece de ellos cumpl!an con los criterios para el diagn6s- -

tico de lupus eritematoso sistémico. Tres de los 16 pacien~ 

tes fueron excluidos del estudio debido a que inicialmente -

fueron catalogados portadores de lupus eritematoso sistémi-­

co pero posteriormente se lleg6 al diagn6stico definitivo -­

que rué artritis reumatoide Juvenil. 

Todos los pacientes incluidos r.ueron del sexo femenino 

con edades al momento del d1agn6stico, entre 7 y 16 años -­

con una media de lJ.6 años. 

La edad de inicio de a!ntomas varió entre 7 y 17 años 

con una media de 11.6 años. 

La d1stribuc16n por edades se muestra en las figuras l 

y 2. 

No. 
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1 10 11 12 13 14 15 16 17 18 
PIOURA l. EDADES AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO 

EDACES. 
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No. 

3 

1 9 10 11 12 14 16 11 EDADES. 
FIGURA 2. EDADES AL INICIO DE LA ENFERMEDAD. 

El tiempo transcurrido entre el inicio de la enfermedad 

y el momento del diagn6stico vari6 entre dos meses y 3.4 a~os 

Qon una media. de 1 S aftos •. 

Las manirestaciones iniciales se muestran en la tabla 

1; siendo.las más frecuentes la fiebre en 12 casos; artri- -

tia en 8; alopecia en 7; y eritema malar en 5 casos. Otras 

rormae de presentaci6n menos rrecuentes incluyeron: derrame 

pleural, nefritis y trombocitopenia con dos pacientes cada -

uno y pericarditis y corea en un paciente respectivamente. 

Cuatro de los pacientes fueron etiquetados iniclamen-· 

te con diagn6sticos diferentes al lupus eritematoso sist'm1 



co, dos pacientes con s~ndrome nefr6tico, un paciente con -

fiebre reu~tica y uno con purpura trombocitop~nica. Lo an­

terior se resume en la tabla 2, 

MANIFESTACIONES NUMERO 

PIEBRE 12 

ARTRITIS 8 

ALOPECIA 7 

ERITEMA.MALAR 5 

PLEURITIS 2 

NEPRITIS 2 

TROMBOCITOPENIA 2 

PERICARDITIS 1 

COREA 1 

TABLA 1.- MANIPESTACIONES INICIALES DE L.E.S. 

DIAGNOSTICO 

SINDROME NEPROTICO 

PIEBRE REUMATICA 

·PURPURA TROMBOCITOPENICA 

NUMERO 

2 

1 

1 

TABLA 2.- DIAONOSTICOS INICIALES DIPERENTES A L.E,S. 
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Todos los pacientes presentaron al momento del diagn6~ 

t1co cuando menos cuatro de los criterios para el d1agn6sti-. 

co, con una var1aci6n entre cuatro y ocho. La frecuencia - -

se muestra en la figura 3 

PACIEM'ES. 

3· 

1· 
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7 8 CRITERIOS. 

PIGURA 3, FRECUENCIA DE CRITERIOS POR PACIENTE. 

Las manifestaciones cl!nicaa agrupadas en loa crite-­

rioa d1agn6sticoa se presentaros con la siguiente frecuen-­

cia: La artritis se present6 en 11 pacientes (84.6 J)¡ el -

eritema malar en 9 (69.21); fotoaens1b111dad en 6 (46.11) -



dos pacientes ( 15,3i) presentaron úlceras orales y un pa -

ciente (7.6%) lupus discoide. 

En tres pacientes con lesiones dérmicas se real1z6 - -

biopsias de piel, las cuales presentaron en el estudio his­

topatol6gico, dep6sitos de inmunoglobulinas en la un16n déf 

moepidérmica. La frecuencia se muestra en la fugura 4. 

ARTRITIS. 

ERITEMA MALAR . 

. FOToSENS131LIDAO. 

23 

12345 67891011 
PACIENTES. 

FIGURA 4.- MANIFESTACIONES CLINICAS DE L.E.S. 

Seis pacientes presentaron alteraciones renales carac­

terizadas por proteinuria mayor de 1 gr en 24 horas y cilin­

dros celulares en el sedimento urinario. Dos de ellos se --



_presentaron con s~ndrome nefr~tico clásico, 

En cuatro pacientes se realiz6 toma de biopsia renal,­

encontrartdose en el estudio histopatol6g1co, una glomerulo­

nefrit1s proliferat1va difusa en toods los casos. 

De los trece pacientes uno· (7.6') presentd alteracio­

nes neurol6gicas al momento del diagndstico, manifeatandose 

como corea. 

Al momento del d1agn6stico cuatro pacientes (30. 7%) 

presentaron pleuritis y seis pacientes (46.1%) pericardi-­

tis, encontrándose ambas situaciones en cuatro pacientes en 

forma simultanea. Uno de estos pacientes fu~ diagnosticado 

inicialmente como fiebre reumática. 

Las alteraciones hematol6gicas fueron de los datos de 

laboratorio m4a frecuentemente encontrados, Diez (76.9J) -­

pacientes presentaron anemia; se encontr6 leucopenia menor 

de 3000 leucocitos en doce pacientes (92.3%) y trombocito-- · 

penia con menos de 10,000 plaquetas en tres pacientes (23~) 

La frecuencia de alteraciones hematol~gicas se muestra en 

la _figura 5 • 

En.cuanto a las alteraciones inmunol6g1cas, la presen­

cia de cflulas LE en sangre perif~rica se encontr6 en 11 P! 

cientes (84.6J)¡ las reacciones lu~ticas en suero fueron -­

talaamente positivas en dos pacientes (15.3%), y se encon-­

traron anticuerpos antiDNA en un paciente. Lo anterior se -

resume en.la figura 6. 
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.. LEUCOPENIA. 

ANEMIA . 1 

. fACJM9oP. I 
• -. 1 r • ir • ,. • 

1 2 3 4 !S 6 7 8 9 10 11 12 
PACIENTES. 

FIGURA 5, ALTERACION~S HEMATOLOGICAS. 

CELULAS L.E .. 

Ac. ANTH>NA. 

1 2 3 4 !I 6 7 8 9 10 11 
PACIENTES. 

FIGURA 6. FRECUENCIA DE ALTERACIONES INMUNOLOGICAS. 
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La determinaci6n de anticuerpos antinucleares rué posi­

tiva en los trece pacientes (loo•>, en diez de ellos en 3 -­

determinaciones repetidas y en los restantes cuando menos -

en una ocasidn. El patrdn tincional rué homogéneo difuso en 

ocho y lineal perif&rico en los cinco restantes. Figura 7. 

La fiebre estuvo presente en algdn momento antes del -­

diagndstico en los trece pacientes; además tres pacientes -­

(23S) presentaron rendmeno de Reynaud. 

La rrecuencia de los 11 criterios propuestos por la -

A.R.A. en la poblacidn estudiada se muestra en la figura 8. 

HOMOGENEO DIFUSO. 

· L. PERIFERICO. 

1234!1&78 

PACIENTES. 
PIOURA 7. PATRON TINCIONAL DE LOS ANTICUERPOS ANTINUCLEARES. 



LUPUS DISCOIDE 

ALTERACIONES NEUROLOGICAS 

~-- ULCERAS ORALES 

ALT. REN 

ERITEMA MALAR 

ARTRITIS 

ALTERACIONES HEMATOLOGICAS 

ALTERACIONES INMUNOLOGICAS 

ANTICUERPOS ANTINUCLEAAES 

1 2 3 '4 !I 6 7 8 g 10 11 12 13 

FIGURA 8. FRECUENCIA DE LOS CRITERIOS DIAONOSTICOS. 
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C O M EN T A R I O. 

El presente estudio comprendi~ un per~odo de diez aftos, 

durante los cuales se d1agnoaticaron trece nuevos casos de­

lupus eritematoso sistlm1co en pacientes pediátricos. Dicha 

cifra corresponde a 1.3 casos nuevos por afto. Similares rr~ 

cuencias se han reportado en la literatura en relac16n a P! 

cientes ped14tricos. ( 13 .~8) 

Los halla1gos cl~nicos encontrattos en la poblac16n .es­

tudiada son similares a los .reportados previamente. En este 

estudio la edad de inicio de la enfermedad rul ligeramente 

menor que lo encontrado por Caeiro (13), sin embargo, est4 

de acuerdo con lo reportado por la mayor~a de loe autores -

en relaci6n a que la incidencia mayor se encuentra alrede--

dor de la pubertad. ( 13,32 ,1¡8). 

En cuanto al tiempo transcurrido entre el inicio de la 

enfermedad y el momento del diagn~stico, late ru~ ligeramen 

tema1or que lo reportado en otras series, 

Llama la atencidn que todds los pacientes tueron del -

seao remen1no, lo que concuerda con lo reportado 1 contil'llla 

la predolllnanc1a de las muJerea en esta entel'llltdad. 

La fiebre se preaent~ en la totalidad de los pacientes 

hecho que concuerda con la generalidad de loa reportes. 

La mayor~a de los pacientes presentaron como maniteat! 

- __ ... ~.~.-.,-.. .,,..' 
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clones iniciales fiebre, artritis, y eritema, como ha sido 

reportado en series similares, sin embargo, las proporcio-­

nes de cada característica variaron, ya que en la presente 

aeri.e, la fiebre y la artritis se presentaron con mayor fr~ 

ouencia, 29 y 61 j de los casos respectivamente, en compar! 

ci6n con 16 y 38 j reportado en la literatura. (13, 48.) 

La rrecuencia de presentaci6n del lupus discoide y las 

a1ceras orales, es similar a la reportada en niftos con una 

rrecuencia promedio de 7 y 15 % respectivamente. 

,Se ha reportado una rrecuencia de 28 % en relaci6n a -

la rotosensibilidad; en estas series se encontr6 una rre- -

cuencia mayor ( 46 % ) que podría ser secundaria probable-­

mente a la situaci6n·en relaci6n a la altitud de esta re- -

gi6n, la cu41 ravorecería la acci6n. de las radiaciones ultr! 

violeta en la piel. 

Es de hacerse notar que las alteraciones neurol~gicas 

estuvieron practicamente ausentes ya que solo uno de los P! 

cientes present~ este tipo de alteraciones al momento del -

diagndatico. Probablemente esto sea debido a la dificultad 

para reconocer estados mentales alterados, los cuales muchas 

veces pasan desapercibidos. 

Por lo que respecta a alteraciones en las serosas, ~a­

tas 1e presentaron con igual rrecuencia que lo reportado en 

la literatura en relacidn a pacientes pedi4tricos. (13,48.) 

De igual manera la rrecuencia de alteraciones renales 



ru& similar a lo reportado en series pediátricas. Loa estu­

dios hiatopatol6gicos reportaron la presencia de glomerulo­

nefrit is proliferativa difusa, siendo este tipo el segundo 

en frecuencia en los pacientes con nefropat!a lúpica. Este 

tipo de nefritis ea la que lleva con mayor rapidez al pa-­

ciente a una insuficiencia renal terminal. ·(28) 

De _las alteraciones hematol6gicaa, la anemia y la 

trombocitopenia se presentaron con similar frecuencia; sin 

embargo, llama la atenci6n que la m~yor~a de los pacientes 

presentaron leucopenia, ex~st.iendo una discrepancia con -­

otras series que reportan una frecuencia'máxima de 30 ~. -

( 13) 

Todos los pacientes tuvieron determinaciones positivas 

de anticuerpos antinucleares, presentandose exclusivamente 

dos patronea tíncionales: homog~neo difuso y lineal perif! 

rico, siendo ~atoa los ~s frecuentemente encontrados, re-­

port,ndoae que el tipo lineal perif&rico est4 en relaci6n -

con la actividad l~pica. ( 1) 

Ea adecuado mencionar que la determinaci6n de anticuer­

pos antiDNA 1e realiz~ ~nicamente en un paciente, debido a 

que no se cuenta con la tecnología adecuada para su realiz~ 

ci6n en este centro. 

A pesar de lo frecuente de las manifestaciones artic~ 

lares, en ninguno de los pacientes se .. hizo el diagn6stico 

previo de artritis reumatoide Juvenil, como se hubiera es-
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per.aoo, ya que en algunas ocasiones el diagnóstico diferen­

cial entre ambos padecimientos es dif!cil, por las caracte­

rísticas clínicas y de laboratorio que comparten. 

Sin embargo ea importante mencionar que existieron 

tres pacientes q~e inicialmente fueron catalogados como por 

tadorea de lupus eritematoso sistémico, pero posteriormente 

al analizar y ~eviaar loa casos ae encontr6 que correspon-­

d!an a enfermos con artritis reumatoide Juvenil. 

Por otra parte, ae encontraron cuatro pacientes (30~) 

en quienes ae hizo un diagndstico diferente previo a ser ca­

talogados como afectos de lupus eritematoso sistémico, De -

estos pacientes llama la atencidn uno, el cuál, fuf diagno.!!, 

ticado como purpura trombocitopenica idiopática, llegandose 

a practicar una esplenectom!a debido a falta de remisidn. -

Esta situaci~n de retraso en el diagn6stico ha aido.report! 

da y se refiere que en ciertos casos la purpura puede prec! 

der al lupus eritematoso sistémico en meses o aftos. (24,25} 

En·el reporte hecho por la aaociacidn americana de re~ 

aatolog~a en 1982, se menciona que los ll criterios aproba­

do• tiene un 96 ' de especificidad y de 1ensibilidad, res-­

pectivaaente; sin embargo 1e menciona también en el reporte 

que exiaten tanto ralsas poaitivas como raleas negativas, -

lo cu~l explica que algunos pacientes etiquetados como por­

tadore.s de lupus eritamatoso sist~mico no lo sean en reali­

dad, sino que padezcan otro tipo de enfermedad reum!tica. 
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Hay que hacer menci~n, as! mismo, que los criterios pa­

ra la claaiticaci6n del lupus eritematoso sist~mico han te­

nido variaciones, ya que de ser inicialmente 14 en 1971 ac­

tualmente traa las modificaciones hechas en 1982 son ~nica­

mente 11, puea algunos criterios que er~n considerados en -

forma individual, actualmente se encuentran agrupados en un 

solo rubro¡ tal es el caso de las º'lulas LE y las reaccio­

nes serolufticaa falsamente positivas. AdemSs algunos crit~ 

rios como el ren6meno de Reynaud y l,a alopecia se han elim! 

nado debido a que se encontra~an en forma inconstante. 

Lo anterior implica que al analizar en rorma retrospe~ 

tiva una serie de pacientes algunos que se catalogaron como 

arecto11 de lupus eritematoso sist,mico realmente no lo sean 

(35). 
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Al comparar los resultados encontrados en la presente 

·serie con otras que incluyen adultos unicamente, se observa 

que todas 111 manite11tacione11 se presentan con similiar rr~ 

cuencia: la artritis se preeent6 en 88 1 contra 84 ll en es­

ta serie: el eritema malar en 72 ll contra 69.2 ll en nuestros 

nifto11¡ la roto11en11ibilidad en 40 ll contra 46 1 en la prese!l 

te serie¡ las alteraciones renales en 53 1 en comparaci6n -

con 46 1 en 1011 nifto11 reportados en este estudio; las alte­

raciones pulmonares en 32 1 en comparaci~n con 30.7 1 de la 

presente serie y· las alteracione11·cardlacas en 40 ll contra 

46 1 de eate traba30¡ unicamente .exi11ti6 discrepancia en el 



lupua d11co1de cuya frecuencia.en adultos es de 20 % y en -

· ·1a presente serie un1camente de 7,6 J. (49, 50 ), 
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e o N e L u B I o N E s 

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad cróni 

ca, que se pres.enta con poca frecuencia en los niños. 

El diagn6st1co no es sencillo debido a que las man1fe~ 

tac1ones cl~nicas no son espec!ficas de la enfermedad. Debi 

do a esto. se tian propuesto una serie de criterios cl~nicos 

y de laboratorio que permitan la clasificación de la enfer­

medad. 

De los resultado del presente estudio se concluye: 
1 

l.- La enfermedad es m4s frecuente en el sexo femenino. 

2.- Se corrobora que la forma de presentaci6n en los -

,.. niños es similar· a como se presenta en los adultos, 

tenilndo como manifestaciones iniciales la artr1-­

t1s, el eritema y la fiebre, 

3.~ De los once criterios propuestos por la asociación 

americana de reumatolog!a en 1982, todos se encon­

traron en la población infantil estudiada por lo -

que podemos considerar que estos criterios son ad! 

cuados para establecer el diagnóstico del lupus 

eritematoso aist~mico en la edad ped14trica, 

Para facilitar la claaif1cac16n de los pacientes ped14 

tricos con lupus eritematoso s1stlm1co se propone el sigui­

... ente esquema que incluye los once criterios propuestos por 

la asoc1ac16n americana de reumatolog!a. 
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1.- ERITEMA MALAR 

2.- LUPUS DISCOIDE 

3,- POTOSENSIBILIDAD 

~ , ;. ULCERAS ORALES 

5.- ARTRITIS 

6.- SEROSITIS 

7.- ALTERACIONES 

RENALES 

35 

Eritema fiJo, elevado o plano B.2. 

bre la eminencias malares. 

Parches eritematosos elevados 

con costra.adherente querat6sica; 

cicatriz atr6rica en lesiones an 

tiguas, 

Erupcipon out4nea como resultado 

de una reacci6n anormal a la luz 

solar, 

Ulceraciones orales o nasofarln­

geaa generalmente indoloras. 

Artritis no erosiva que involu-­

cre dos o mis articulaciones pe­

rit~ricas, caracterizadas por d.2, 

lor, inflamacl~n o derrame arti­

cular. 

a) Pleuritis: Historia de dolor 

pleural, trote o evidencia de d~ 

rrUI pleural. 

b) Pericarditis: Documentado por 

E.e.o., trote o evidencia de de­

rrame peric4rdico. 

a) Protelnurla: Persistente ma~or 

de 0.5 gr al dla. 



8.• ALTERACIONES 

· NEUROLOGICAS. 

9.- ALTERACIONES 

HEMATOLOOICAS 

10,•ALTIRÁCIONES 

INllllllOLOOICAS 

b) Cilindros celulares que pue-­

den ser.de eritrocitos, hemoglo­

bina, granulares, tubulares o -­

mixtos. 

Convulsiones, psicosis o corea -

en ausencia de drogas o altera-­

ciones metabdlicas. 

a) Anemia con reticulocitosis; 

b) Leucopenia; menos de 4,000 -­

leucocitos x 1111113 en dos o más --

ocasiones. 

c_i) L1ntopenla: menos de 1,500 -· 

l1ntoc1tos x Dllll3 en dos o más 

ocasiones. 

d) Tromt>ocitopenia: menos-de - -

100,000 plaquetas en ausencia de 

drogas que alteren el ndmero de 

plaquetas. 

a) C~lulaa L.E. 

b) Ant1cuerv.o.s antil>NA. 

e) Anticuerpos antiSm. 

d) Reacciones serolufticaa tal-· 
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11.- ANTICUERPOS 

ANTINUCLEARES 

aas positivas. 

T~tulos anormales de anticuerpi;is 

antinucleares en ausencia de dr~ 

gas asociadas con el síndrome de 

lupus inducido por·f~rmacos. 

Para identificar a un paciente como portador de lupus 

eritematoso aiat~mico, debe llenar cuando menos cuatro de -

108 Criterio& anteriores en forma seriada, Bimult4neamente 

o durante el per~odo diagn~atlco. 

El diagn6at1co se podr~ complementar con biopsia renal 

f de piel en buaca de dep~aitoa de inmunocompleJos por me-­

dio de la t&cnica de inmunofluoreacencia. 
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