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INTRODUGCCTION,

El lupus eritematoso sistémico tlene una frecuencia de -
preséhbaci@ﬁ en la péblaci@n general baja, pero. si conside-
ramos que de todos los pacientés afectos de esta enfermedad .
el 25% son nifios, ent§nces se le concederf mayor importan--
cia,

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

" 'se ha visto la necesidad de uniricag hasta cierto punto los
eriterios para hacer el diagﬂéstico, es por esto, que la =
AsociacIQn americana de reumatologfa (A.R.A.) desde 1971 ha
propuesto uncs criteriocs cl@nicos y de laboratorio para ha-
cer 51 diagnéstico del lupus eritematoso sistémico,
- ' Los criterios propuestos son el resultado de numerosas
~1n€eatigaciones en diferentes naciones, llevadas a cébo por
eiportoi en 1a materia,estudiando principalménte a pacien -
tes adultos. Los estudios hechos_eﬁyla poblacién pediftrica
son escasos y se han enfocﬁdo primordialmenﬁe a la evolu~ -
-e18n y pronstico de la enfermedad mfs que al diagnfstico,

© En base a 1o anotado anteriormente hemos creido conve-
niente el conocer cuales criterios dé los propuéstos sonﬂ--
los que se presentan con muyér frecuencia en la bobiaéi@n -
infantil y corroborar la utilidad de su empleo para hacer -
01 diagnﬁatico. ya que hasta ‘la fecha no se ha realizado en

'nueltro medio ningan estudio que se ocupe ce eate aspecto.



Por dtra parte, dado que es dif;cil hacer el dlagnfstl
co deAeste padecimiento, tratamos en base a este estudio de
proponer un esquéma qde sirva de'guia para identificar. en -
forma adecuada esta entldad nosoldgica ¥y ya sea tratar o ca

" nalizar hacia los niveles adecuados a los pacientes en for-

ma temprana.




GENERALIDADES
' DEFINICION:

El lupus eritematoso sistémico es una enrermedad reye=-
. mﬂtica cr6nica. la cual puede definirse adecuadamante como
B un trastorno en el cual el sistema inminitario parece desen
{renarse y ai parecer reacciona con todo ant{geno de la eco
nomfa con produccidn de un conJunto'aorprendente de antl- -

cuebpou,,partlculqrmcnte anticuerpog antinucleares.

De comienio agudo e incidicso es una enfermedad febril
rgmitente. y recidivante cnfacterizada de manera principal
‘por 1ei16n de piel, rifiones, seréaas, articdlaciones y cora
: gén, aungue pue¢e'atacar précticamente cualquier Srgano de

' la”economin;‘

-~ Las manifestaciones generales del lupus eritematpud -
listdnlco fueron descritas por brimera vez en 1895, Ahtes -
'de ese tiempo. el lupus era considerado como una enfermedad,

‘ cutdnea dosfigurante pero no uortal.

La palabrn "lupus" del latin lobo, se refiere a las . «e
lesiones cuténeas, que muchas veces se ulceran, dando la ---_
impresién de que el paclente ha sido mordido por un animal

“canfvoro. E1 nombre le fué dado por Cazenave en 1851,

En 1872 Kaposl 11lamé la atencién sobre las maniresta--,

cionen Vilceralea de 1la enrermedad, lo cual fué después con ‘



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. (1,2,3,)

EPIDEMIOLOGIA:

El iupus eritematoso sistémico es un padecimiento que
ocurre con frepueﬁcig de 0.05 a 0.4 % en 1a poblacién gene-
ral, de-los.que un 20 a 25 & de esos casos son nifios.

Conforme evolucionan los métodos mejorados de diagnés-
tico se reconoce al lupus eritematoso sistémico con mas fre
#hencla. al grado de gue en sujetos de menos de 20 afios de

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

De acuerdo con las diferentes series de pacientes estg
' didadba, el lupus eritematoso sistémico es mas frecuente en
6; sexo remeninﬁ,‘var;ando las relaciones entre 4:1y 10:1

'_én'fdvor de las mujeres.‘La enfermedad comienza géneralmen-‘
to despufs de los 8 afios de edad, bero se han ieporcado ca-

sos en lactantes. (4,5)

ETIOLOGIA:

La etlologfa es desconocida, aunqhe se ha defeﬁﬁinado
que la enfermedad cursa con unos ﬁrotundos trastornos inmﬁ-
» 'n01§sicos ¥y se sospecha tambiQn la poaibiiidad dé que 15:13'“

‘ryan factores genéticos, hormonales y probablemeﬁte algdn -

agente ambiental, posiblemente una infeccién virica.



1.~ ALTERACIONES INMUNOLOGICAS:
En los ﬁltimos afios se han realizado estudios comple--
tos sobre el estado y comportamiento de ios linfocitos B ¥y
T en los pa'cientés atec‘tos ‘de lupus eritematoso sistémico.
%S¢ ha encontrado_ una hiperreactividad generalizada de los =
Iinfocitos B con producciﬁn de anticuerpos antinuclearen
antilinfocito.
Luv rormcil_Sn de anticﬁerpoa antinucleares y su poste--
rior ;niqn al ant{geno darfa lugar a'la formacién de inmung
"c;mplejos' y al dep;ﬁitode éstos eh los 1'Te.1>1dos. seguldo de
la inflamacién y destrgcci@nl de los tejidos.
La 'éroducciqn continuada de anticuerpos antilinfocito
: cbnducir_fa a la ei;minaciﬁn de las éﬁluaa T reguladorag, ==
- especialmente 195. supresoras, con lo cufl la !‘uncié'n. de las
células B se convert ir{s en semiauténoma. El resultado se--
'r.h' 1a formacién de un ¢freulo viciogo continuo de hiperes-
'Q}inuln‘ci@n de 108 linfoeitos B y disfunciSn de los linfoci-
tos ‘T. ' |
II . - FACTORES GENETICOS:
: Los 'eaﬁudioa .en familias de paclentes afectos de lupus
_ efiie'nt_oso sistémico han demostrado una incidencia incre--
" mentada de la enfermedad. En los filtinos afios se ha puesto
un eéﬁeci&l énfasis en la relacién del lupus eritematoso --
sistémico con determinados antigenos HLA, dado que se ha ob

uérquo una mayor incidencia de HLA-B8, HLA-DR2 y HLA-DR3 -



Lénjiqs ehrermos con lupus eritematoso sistémico.
'II;.- INFECCION VIRICA:
Gran parte de los datos que hacen suponer la particlpa
' ‘c1¢ﬁ'de una infeceién virica en el lupus eritematoso siscé-f
flﬁico proviene de.observacionqs en modelos.de animales-(raA-
}F,th hibrido de Nueva Zelanda y una colonia de perros); en -
vii,imbos animales. se ha implicado una infecciﬁn por un virus =
" del tipo €. (6-12) ‘
. ANATOMIA PATOLOGICA:
i~ _fl,lupus eritematoso sist§m1¢o es una enfermedad de ==
:cdrso crénico, con exacervaciones y remisiones. No hay nin-
 ¢ﬂnu lesisn anatomopatolégica patognom6nica. El dato hisﬁo-
1 ldsico m&s llamativo es la necrosis fibrinoide que afecta ~

o principalmente a lau arterias de pequefio calibre. arterio==-

‘ ﬁ1as v capilareu. La necrosis fibrinoide afecta también a la
. colﬁsena intersticial, pleura, pericardio y membrana sino--
3 vlal. Los estudios de inmunofluorescencia demuestran que es
| Mte natprial fibrinolde contiene gran cantidad de gamaglobu-
‘}nas junto a fibrina, fibrinogéno y complemento.. '
MANIFESTACIONES CLINICAS:
| 1,- SINTOMAS GENERALES.

La astenia es una manifestacibn precoz'y constante du-
‘rante los brotésvde actividad, y precede a veces.la apari;-
éi§n.de~otraq manifestaciones clinicﬁs nis llamativas.la --

fiebre ent@ presente en la gran mayor;a de los paclentes al



aer;digshésticados 0 al sufrir una exacervac;én.
II.- MANIFESTACIONES CUTANEAS Y MUCOSAS.

La'manifeatac1§n dermatolégica mis cl§§1da es la erup-
cién citanea en alas de mariposa que afecta a ambas meji —-
1las y al puente nasal; su incidencia varfa segin las seri-

-e8, en la de Caeiro y cols. fué hasta de‘50 % (13).

| _ Qﬁizﬁ la lesi6n dermatolégica més frecuente es la erup
ciﬁh maculopapular inespecifica parecida a una erupcién me-
dic#mentosa ; esta erupciﬁn puede estar localizada en cual~

- quier parte, pero es m@a frecuente en la'cara y‘troncd; de¥
7é‘paroce sin_dedar lepionesvresiduales.

Lli lesiones del lupus discolde crqnico ge presentan
con frecuencia vafiable'entre 7y 19 %.

» ' La alopecis ocurre eh 50 a 70 § de los casos y éenera;
nenfe es difuna; pero puede aparecer en forma de ﬁlacasi 8u.
intensidad es variable y en algunoa casbs es extrema.

‘Loi;outudioa c¢on téenicas de inmunofluorescencia de==
Iniltran la presencia de dep@sitbs de inmunoglobulinas‘y’- .
60lplc§ontb en la unién dermoepidérmica én la tocglidﬁd de
las lesiocnes discoides, en ms de 90 % de las plezas cutf--
néln,c1$n4dlnento afectas y en un.so‘l de las muestras cl{-
niémnte no afectas. (1'4.15 16)

III.- MANIPESTACIONES MUSCULOESQUELETICAS.
 Son lls frecuentes y se dan pr(cticamente en todos los

casos con enteruadad activa. Las artralgias ocurren en casi



.la totalldad de los casos y pueden ser intensas, ailn en ah-
sencia de sinovitis; esta es mis comin en las pequeflas arti
'rculaciones y suele ser simétviea.

. Un pequeilo porcentaje de pacientes, préximo al 10 % de

" sarrollan una artritis deformante perc sin erosiones, de mo

do que las deformaciones son secundarias a la laxitud de -~
las cfpsulas articulares.

" Una complicacién relativamente frecuente, y relaciona-
da cén la administracibn de corticoides; es la necrosis - -
aséptica o avascular, que-afecta en especlal a la cabeza --
del fémur ¥y con menor frecuencia a la rodilla y hqmbrd.( 17
1) |
. IV.~ MANIFESTACIONES CARDIACAS Y VASCULARES.

La lesién cardiaca mds comin es la.pericarditis; su in
cidencia se ha incrementado notablemente al entrar en uso -
_corriént§ la ecocardiograria.‘Ea traﬁsitoria y mdderade,'--
a@n duﬁndo en ocasiones puede cursar con taponamiento car--
diaco. v

. La miocarditis es una complicacién seria, ia frecuen=-
cia oscila alrededor de un 10 § y el diagﬁ§stico se basa en

1as manifestaciones clfnicas y en los trastornos electrocar
d;ogréticoa.'

la endochrditis'clgaica de lupus eritamatoso sistémico.
la llamada ‘endocarditis de‘Liﬂman-Sacks. es un di&gn&stico'

necrépsico que rara ver plantea problemas clfnicos.(19,20)



V.- ﬂAﬁIFESTACIONES PLEUROPULMONARES.

El derrame pleural ocurre en un 40 % de los casos, ge-
néralmehte‘ea pequefio o moderado, aungue puede ser masivo.
La pleﬁritiu puede ser unl o bilateral y en ocasiones es se
ea.

Las manifestaciones pulmonarea son varias, incluyendo
atelectasias, neumonitis generalmente segmentarias, hemorra
glas y fibrosis o neumonitis intersticial de predomipip en
bases. | ;
Vi.= ALTERACIONES DELlSISTEMA,RETICULOENDOTELIAL.

an-adehopat;aa palpables se dan en el 30 £ de los ca-
'~ sos, mientras que la'eaplenomegalia en el 15 %; a veces la
'enrefmedad puede comenzar eﬁ forma de adenomegalias genera-
iradas. |
VII.~ ALTERACIONES HEHATOLOGICAS.

La qnonal!a hcmatol@gica nis comﬁn'es la anemia, que -
ﬁqurre entre e1 5Ty 78 % de los casos; las causas de la -- ..
aisma son mdltiples y pueden tener una patogenia inmune o -
.
" la: leucopeniu ocurre en algo mﬁs del 66 % de los casos
y es lﬂn lls frecuente la exiatencia de una linropenia abso
“luta.

Loa nnticuerpos linfocitotéxicoa se han detectado en -

‘  7 un 15 i de los casos. pueden ser de naturaleza IgG o IgMy

ambos fijan el complemento.



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 antiplaque
ta del tipo Igl.

La pﬁrpura l;rombocitopénica _1d16pética o el sindrome -
de Evans (anemia hemolitica autoinmune ¥ pfirpura trombocitg
pénica  1diopitica) pueden preceder el desarrollo de la en-
fermedad lipica durante meses o afios. ( 24,25 )

 VIIT,=- HANIFES‘I‘AGIONES NEUROLOGI CAS.

El espectro de manifestaciones neurolégicas es muy am-

plioy engloba a la totalidad de 1los sgndromea neurol@gicoa.

Aunque se ha reconocido la alta 1nc1denéia de manifes-
* taciones neurolgicas en,erl curso del lupus erit:emafoso 8ls
tgmco; 8u patogenla continua debatida. Existen reportes de
: Am:icuerpos antineuronales en este tipo de pacientes..(26)
. La epllepsia se ha detectado en un 17 a 50 % de los cg
"ios,con manifestaciones neurolﬁgicas, y puede ser de todos
" los tipos. (27)
IX.- ALTERACIONES RENALES.
La nefropatfa en el lupus eritematoso sistémico tiene
una gran importancia prondstica ya que es la causa mﬁa in-

‘portante de muerte.

Las manifestaclones clinicas o la alteracidn de los da.

tos de laboratorioc réyelah la existencla de nefropat{a en -

un 50 § de ioa casos; pero el uso rutinario de la biopsia -

10



renﬁl, con los estudlos de inmunofiuorescencia ¥ el'micros-
k coplo electr@nico demuestran alteraciones renales en préc-
ticamente la fotalidad de los casos.
~La glomerulonefriﬁis 1§pica se viene clasificando,ba-

.sandose en el microécopio §pt1co, en tres grandes catego --

‘ r;as: glomerulonefritis focal, proliferativa difusa y mem-—

branosa.
k La glomerulonefritls focal es la de mejor pronﬁsticov
" e incluso puede ser reversible. La glomerulonefritis proli-
j feratiya difusa es la forma que conlleva un peor pron@stico
‘y.la ﬁgs resistente al tratamiento.

ﬁn helacién con la patogenia, se ha confirmado el pae==
éel‘tundamental de los inmunocomplejos DNA-antiDNA en la gé
nesis de‘lg_glomerulonefritis }ﬁpica. (28,29,30,31,32,33)
X.- MANIFESTACIONES OCULARES. '

Se ha informado de conjuntivitis bilateral, hemorra- -

gias subconjuntivales y uve;tis. En algﬁn'momento existen -
dn_ei 20 % de 1los pgcieneea, apro;imadamente, cuerpos citol
des que son manifestaciones de vasculitis localizada, que -
npar@ccn exudados blandos a loylargo de los vasos retinia-
:n0l-y‘que son semejantes a los que se observan en la diabe=-
tes y la hiperﬁensi@n. (5) ‘ v

_ DIAGNOSTICO:
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Tal como se ha expuesto anteriormente,ylas manifesta--

'ciones'clgnicas del lupus eritematoso siat§m1co son multi--




ples y'variadas por lo que el diagn@stico ¥ la clasiflca~ -
cléhrbon en pcaéiones diffciles. En 1971 la asociacién ame-
'ricana de reumatologia (A.R.A.), con el.proposito de facilli
tér,la clasiricaciﬁn dict§ catorce critefios preliminares -
iés cuales ruerop revisados en 1982, suprimiendose algunos
y agregando otros, siendo actﬁalmente‘once los criferios -
propuestos. (34,35)
_ Un pacienée podrﬁ ser catalogado cémo portador de lu==
- pus eritematoso sistémico, si reune cuatro o més criterios
de ‘los Biggientes: eritema malar, lupus discoide, fotosensl
bll'idad,'. ulceras orales, artritis, alteraclones renales - -
‘i(proteinuria o cilindros celulares), a1terac1bnes-neurol§gl
cas (corea,lpsiéosig. convulsiones), poliserositis (pleqpi-
tis o pericarditis), alferaqiones hematol&gicas (anemia; -
ieucopenia.-trohbocitopenia). alteﬁaciones inmunoléglcas --
';(apticuerpo antiDNA, célulaé LE, YDRL falso positive, antf-
- geno Sm), antiéuerpos antinucleares.

EXAMENES DE LABORATORIO:

_La velocidad de sedimentacién globular estf acelerada

en el 90 % de los casos con enfermedad activa.

En mfs del 75 ¥ de los casos hay una hipergamaglobuli=

 nemia policional a expensas de la Igc'y de la IgM. Se han ~
déscritq algunos‘caaoa de déficit de IgA.
El factor reuratoide se registra en ms del 40 % de --

~los casos, La serologfa luética falsamente positiva se ha--

TS PRI S e e dea s e oo o

12




lla en m&s del 11 % de los casos. La incidencia de las erig

’v'slobulinas varla, segiin 1as series, entre un 7 $ y un 90 %.

T de los casos,

La'activaci§n del sistema del comblemento en el lupus

:‘éritematoso sistémico se produce por v{a clgsica, y la re--
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duccién'de su nivel es un signo Indirecto de la presencia ~ -

.de inmunocomplejos circulantes. La hipocomplementemia es el

“‘dato blolégico que mejor se correlaciona con la existencla
de una nefritis ldpica activa. , ‘

‘ Los gnbicuerpos antinucleares son positivoes en 51:99 a
100 % de los casos; aungue no son espec;ficos del lupus eri
tematoso slstémico, se han cohvertido en la prueba de detec
ciGnmﬂsutilizada para el dlagn§stico del mismo.

Los anticuerpos antinucleares pueden ir dirigidos con~
tra varios componentea del nicleo. En la técnica de inmuno-
fluorescencia se dan cuatro patrones de tinciﬁn del nficleo:
honoangd, lineal periférico, moteado y nucleolar.

El‘patrdn lineal periférico se ve casl ﬁnicamepte en -
el lupus efitematoso siatéﬁico, correlacionandose con‘loa -
t:bﬁloa‘de:anticuerpos antiDNA,
| "El.lupus eficematoso sist§m1co eskel prototipo de en--
‘rerﬁadad mediada por inmunocomplejos éircuiantes. {1,36,37)
PRONOSTICO: \

El bron@stico del lupus eritematoso eistémico'ha mejo~-

rado mucho en los dltimos aflos; esta mejorfa se debe mfs -~
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‘que a nuevos descubrimientos terape@ticos, al reconocimien-
" to de formas ligeras y moderadas de la enfeimedad.
Laslestimaciones mgs reclentes recogen una superviven-
.1.cia~é 105'5 aflos del 98 %. E1 Pronéstico segln la edad de -
" comienzo parece ser mejor cuando la enfermedad inicla en la
Zedad adulta, sin.embargo, los-ﬁltimos estudlos parecen indi
car que la edad no tiene relacién sino mie bien la presen--
cla de nefritis. (38,39)
' La‘nefropat;a comporta el peor»pron§stico, con una su~-
pervivencia a los 5 afios del 50 %.
TRATAMIENTO: '
1.~ Salicilatos: Las artralglas y artritis responden a menu
do 51 tratamiento con salicilatos, y los paclentes en quie-
nes la Gnica manifestacidn es la artritis, son tributarios
de tratamiento exclusivo con salicilatos.
H2.- Antipal@dicos: Se usan en especial en el lupus discolde
yen los.casos de lupus siatémico en los que predominan las
" manifestaclones cut@neag'y'articulares. Si son utilizados -
;deben efectuarse revisiones oculafes per@odicas cada 6mese§.
L 3;-'Corticoesteroldes: Se. usan bésicamente en dos grupoa'dé
‘pqcientea: aquellos con lupué eritematoso sistémico mediana
mbnté grave y con sintomas que no logran controlarse con ==
loa medicamentos previamente menclonados; en estos casos la
’dosis requerlda es baja. El otro grubo'inciuye paclientes --

* ‘que cursan con una enfermedad grave y requieren de dosié -
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-é;evadas.
l Auﬁque los. corticoesteroides no pueden ser considera--
dda como espec{ticoslen el tratamiento del lupus eritemato-
. ‘BO sistémico, debe decirse que desde su descubrimiento se -
ha modificado favorablemente el pron§stico de estos paclen-
~ tes. Se considera que bésicamente son antlinflamatorios de-
bido a 19 cual la respuesta es praccicaﬁente inmediata. A =
largd plazo su beneflcio se obtiene posiblemente a travgs -
del blbqueo en la rormaciﬁn de anticyerpos, que es muy ﬁtil
por la naturaleza de la enfermedad,
: Los m@s usados son la pr;dnisona cuando la vga oral lo
ﬁermite ¥y la hidrocortizona ai no poderse usar esta via.
Cuand6 existe participaci@n renal puede utilizarse la
“admin;straci§n en dfas alternos para disminuir los efectos
colaterales. Se usan 60.mg de prednisona diéfioa o 120 mg -
en d;ﬁs alternos, la mejorfa ocurrirf después de 8-12 gema-
nas;el tratamiento debe prolqngarse cuando menos por é mesesi-
,ﬁé;-Inmunouupresores:'En los ﬁltimos.ahbs han aparecido;mﬁl
tipleavpﬁblicaéionea referentes al uso de estos medicamen--
tos,‘principalmenté en presencia de netropaf;a o manifesta~ .
ciones graves de la piel.Su mecaniaho de acci§n consiste en
‘la‘inhibiciﬁn de labrormncidn de anticuerpos. Se considera
que no deben usarse en primera eleccifn ni como tratamiento
Qnigo..Enth indicados cuando no ha habido respuesta a los’ o

esteroides, o cuando gstos deben suprimirse o reducirse.
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5.~ Plasmaferesis: E1 objetivo de la misma es eliminar del
sderollos complejos DNA-antiDNA y parece ser que en algunos
caspé‘mejora también la capacidad fagoditaria del sistema --

ménonuclear fagositico. El Método parece ser especlalmente

61t11 ‘en la vasculltis. El procedimiento es caro y relati---

" vamente inocuo. A pesar del nimero considerable de estudios

publicados,los datos de que se dispone hoy en d;a,sonranec-

d§ticos y por lo tanto no.concluyentes. Sin embargo,desde -

'el‘punté de vista pr&ctico hay que sefialar que su aplica -~
c16n puede ser util en los pacientes con una vasculitis ge~
neralizada fulminante o en vasculitis del sistema nervioso

central. (40-47).



MATERIAL Y METODOS
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R incluyeron en el presente estudio a todos los pa=- -

: ¢1ehtea'menoréa de 18 aflos de edad, en quienes se hizo el -
»  §ia§h§a£1co7de lupus eritematoso sistémico en base a por lo
'5meno:‘oﬁétro de los qritérioa preliminares establecidos por
“la Auociaci&n americana de reumatolog!a (A.R.A.) para hacer
‘el dlagndstico de -lupus eritematoso sistémico.
7' Todos 108 pacientes rueron diagnosticados en el C.H,
,ﬁ;go de Noviembre " del I.5.5,S.T.E. en el per;odo compren=-
‘dido entre el mes de enero de 1974 y el‘mes de diciembre Qe
. 1983.

Se excluyeron del estudio a aquellos pacientes con - -
1upua'er1tematoso inducido por rirmacos, a aquellos con =~ -
:.lupua discoide tegumentario ¥y a los paclentes que 1nicial--
vmente fueron ebiquetadoa como lupus eritematoso aistémico,

. pero posteriormente se ‘hizo el diagnGstlco derinitivo de -
otra. enfermedad reumatolbgica.’

Se revisnron los expedientes clinlcoa de los paciente!

Lneluidos. anotando la edad de inicic de la enfermedad, de-L

 £1n1da ésta como la edad en que aparec16 el primar sintoma
atribuihle a lupus eritematOSo sistémico; ademﬁa se,anot@,
el‘tiénbo trﬁnugurnido,ehtre el 1inicio de la enfe?medad y

el momento del dlagnéstico definitivo.

~Se recopilaron todos los sintomas que presehtéroh 1os




. pacientes desde el inicio de la ehfermedgd hasta el momenfo

"if - del diagnésﬁico} Asf mismo, se recopilaron los resultados -

de ios ex&menes de laboratorio utilizados en el procesoc - -

e diggnﬁ@tico con especial atencibn a la presencia de albfimi-

" na y cilindros celulares en la orina; la blometrfa hemiti-

 ¢&. cdn_énrasis en la cifra de hemoglobina, la cuenta de --
: ieueqcitos y plaquetas; la prueba serolSgica para el 1§es;
‘ Vla,présehcia en sangre periférica de células LE; la determi
-hac1§n de anticuerpos antinucleares y la deteccién de anti-

cuerbos antiDNA.
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De los pacientes que se detectaron con nefropatia lupi )

ca, se anot6 el tipo de glomerulonefritis de acuerdo con el
 relu1tado del estudio histopatolégico.

Los sfntomas, signos y resultados de laboratorio se ==

o agruparon en once apartados que correspondieron a 1os ecrite

'riou para el diagnGstico de lupus eritematoso siatémico pro .

;v*.puoatos por la A.R.A.

k Se nnalizd la frecuencia de preaentacidn de cada crite

: ,ribfy qe compar§ con la frecuencia de presentacién en pa- =~

ciehtqs adultos, usandc para esto a testigos h15t§r1cos, de

' series reportadas en la literatura.
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RESULTADOS

- Se revisaron los expedientes clinicoé de 16 pacientes,
trece de ellos cumplfan con los criterios para el diagnbs- -
tico de lupus eritematoso sistémico. Tres de los 16 pacierim
tes fueron. excluldos del estudio debido a que inicialmente -
fueron catalogados portadares de lupus eritematoso sistémi--
co pero posteriormente se 11e§6 al diagnéstico definitivo --
que fué grhritis reumatolde jJuvenil. ‘ |

Todos los padiences incluidos fueron del sexo remen;ho
" eon edades al momento del dlagnbstico, entre 7 y 18 afios ~--
'conruné media de 13.6 afos. .

La edﬁd de inicic de sintomas var1§ entre 7 y 17 aflos
; coniuna media de 11.6 afos.

La distribucién por edades se muestra en las figuras i~

yz. L

No. o
o
Ty

7 1011 1213 W 15 16 1718 EDADES.
PIGURA 1. EDADES AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO P
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79 101 12416 7 EDADES.

. FIGﬁRA 2. EDADES AL INicIO DE LA ENFERMEDAD.

, . El tiempo transcurrido entre el inicio de la enfermedad
’  ty el momento del diagnéstico vari$ entre dos meses y 3.4 afos
"acon une media de 1 8 afios. . '

" Las manifestaciones iniclales  se muestran en. la tabla
’1:'51endd'laa ms frecuentes la flebre en i caaoa;’artri- -
-‘tik.Qn:B; alopqcia en 7; y eritema malgr en 5 casbs. Otras
’foimaA'de preaentaci§n menos rrecuentgs 1nc1uyeron:lderrame
“ pleural, nerritia y trombocitopenia con dos-paciéntes cada -
‘uno y pericardicia y corea en un paclente respectivamente.

Cuatro de los pacientes fueron etiquetados 1niclamen-- :

te con diagn65ticos diferentes al lupus eritematoso sistle
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icb,'dQ5 pacientes con s{ndrome nefrético, un paciente con -

_fiebre reumftica y uno con purpura trombocitopénica. Lo an-

:terior se resume en la tabla 2.

" MANIFESTACIONES ' NUMERO

FIEBRE
" ARTRITIS

ALOPECTA

ERITEMA' MALAR . '
PLEURITIS '
- NEFRITIS
| TROMBOCITOPENIA

PERICARDITIS
 COREA'

pus
n

[ 2T I T A TR \CTE \C R B B - ]

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

DIAGNOSTICO - ' NUMERO
SINDROME NEFROTICO 2
. FIEBRE REUMATICA ; 1

"~ PURPURA TROMBOCITOPENICA 1

_ TABLA 2.- DIAGNOSTICOS INICIALES DIFERENTES A L.E.S. . '
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Todos los pacientes presentaron al momento del diagnés
‘ tico cuando menos cuatro de los criterios para el diagnésti-.
. €0, con una variacibn entre cuatre y ocho. La frecuencia - ~

se muestra en la figura 3

PACIENTES.

4 5 6 7 8 CRITERIS.

FIGURA 3. FRECUENCIA DE CRITERIOS POR PAGIENTE,
Las manifestaciones cl$n1cas agrupadas en los criteee

e ribn 6iagn63t1cos se presentaroa con la sigulente frecuer~- .

) cia. La artritis se presents en 11 pacientes (84.6 %); el -
eritena malar en 9.{69.2%); fotosensibilidad en & (46. 1!) -




23

'doélpacientes ( 15,3%) presentaron Glceras orales y un pa -

" iclente (7.6%) lupus discoide.

En tres paclentes con lesiones dérmicas se realizé - -

1;vbiopaias,de piei, lés cuales presentaron en el estudio his-

. t9p§t016gico, depésitos de inmunoglobulinas en la unién dér

moepidérmica. La frecuencia se muestra en la fugura 4,

ARTRITIS

ERlTEMA . MALAR

FOTOSENS’B!UDAD

fuo.

1234567891011

, PACIENTES
FIGURA .- MANIFESTACIONES CLINICAS DE L.E.S.

Seis paclentes presentaron alteraciones renales carac-
terizadas por proteinuria mayor de 1 gr en 24 horas y»cilinQ

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




- presentaron con fndrome nefrético clfsico.
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En cuairo pacientes se realiz§ toma de biopsia renal,-

"éﬁcontfandoae énvel estudio,hiatopatolééico; una glomerulo-
nefritis ppoliferativa difusa en toods los casos. '

" De los trece pacientes uno’ (7.6!)»present@"alceracio-
nés~neur01§gi§és al momento del diagnﬁstico, manifestandose
como cb#ea; 7 | |

Al momento del diagnfstico cuatro paclentes (30.7%)
Jprenentiron pleuritis y'seis pacientes (h6 1) pericardi--
tis, encontréndose ambas situaciones en cuatro pacienbes en
torma simultanea. Uno de estos pacientes tué diagnosticado
inicialmente como fiebre reumﬁtica. '

Las alteraciones hematolégicaa rueron de los datos de

laboratoric m@s frecuentemente encontrados, Diez (76.9%) ==

paclentes presentaron anemia; se encontr§ leucopénia menor -

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

penia con mencs de 10,000 plaquetas en tres pacientes (23%)
‘ La frecuenclg_de'alteracionea hematoléglcas se muestra en
1a figura 5. , ‘

‘En;cunnto a las alteraciones inmunol@gicgs, la presen-
,éii de células LE en sangre periférica se encontré eﬁ 11 §§

Vcientes (B4.6%); las reacciones luéticas en suero fueron ==

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

" traron anticuerpoa antiDNA en un paciente. Lo anterior se = :- ‘

‘resume en la ugurg 6.
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_LEUCOPENIA.

.~ ANEMIA.

1 23436788 wN2
L | ~ PACIENTES.

'PIGURA 5, ALTERACIONES HEMATOLOOICAS.

. CELULAS . LE.

L ac awntrona.

’ . . ¥ v v v | A i ] L ¥ v v x 4
12 34 % 67 89 101
| - o PACIENTES.

 PIGURA 6. FRECUENCIA DE ALTERACIONES INMUNOLOGICAS.
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‘Laideterminacién de antiocuerpos antinucleares fué posi-
tiva en los trece paclentes {(100%), en diez de ellos en 3 -
- detgfmtnacionée ;épetidgs ¥ eh los restantes cuando menos -

en una ocasién. El patrén tincional fué homogéneo difuso en
oeho'y 1ineal periférico en los cinco restantes. Figura 7.
B La riebré eséuvo presente en algin momento antes del ==
'diagnﬁstlco en los trece paclentes; adem&a tres pacientes -
»(23’) presentaron fenfmeno de Reynaud.
La frecuencia de los 11 criterios propuestos por 1a -

A.R.A. en la poblaciQn estudiada se muestra en la figura. 8,

WMOGENEO DIFUSO

L . PERIFERICO

v '; '7," v r ;' ¥

12345678 A

i mtemss
: PIGURA 7 PATEON TINCIONAL DE LOS ANTICUERPOS ANTINUGLEARES;'E
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" LUPUS DISCOIDE .
ALTERACIONES NEUROLOGICAS

; | ULCERAS ORALES
FOTOSENSI3ILIDAD

|L_Pouiserosins |
ALT. RENALES |
[ eRimEwA R
. ARIRITIS |
- ALTERACIONES HEMATOLOGICAS =
| . ALTERacioNEs INMUNOLOGICAS |
| ANTICUERPOS __ ANTINUCLEARES _
"1 53 45 678 00N 20

- FIGURA 8. FRECUENCIA DE LOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS.
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COMENTARTIO.

Ei presente estudlo,compx'endh? un per_fodo de diez aflos,

.dprénte los cuales se diagnosticaron trece nuevos casos de-

" lupus eritematoso sistémico en pacientes pediftricos. Dicha

clifra.corresponde‘ a 1.3 casos nuevos por aflo. Similares fre
cuencias se han. reportado en la literatura en relacl@n a hg
cientes pediftricos. (13,48) '

Los ha}lazgoa clfnicos encontrades.en la poblacién es--
cudiayt‘ia‘ son unilaru a los rebortados previamente. En este
estudio la edad de inicio de la enfermedad fué ligeramente
© menor que lo encontrado por Caeiro (13), sin embargo, est&
""de acuerdo con 1o reportado por 1a mayox-!a de los. autores -

en relacién a que la incidencia mayor se encuentra alz‘ade--
“dor de la pubertad. (13,32,48). ' 4 ' k
" En cusnto al tiemno tranacurrido entre el micio de la

onremedad ¥ el momento del diagnﬁseico, 6stc fué ligeramen
tenyor que lo reportado en otras series,
; - -Llama la atencién que todds los pacientes fueron del -
"nrexo femenino, 10 ﬁue’concuerda con io reportado y confirma
1a bndéumncn de las mujeres en esta e-ntemdéd.v '

| . Ll fiebre s¢ present§ en 1; totalidad de los pacientesv
hecho que concuerda con la 5enera11dad de los raporus. _.f '

La mayorfa de los pacientes preunhann como zunu'uu
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" elones 1n1c;ales fiebre, artritis, y eritema, como ha §1do
reporfado en series similares, sin embargo, las piopopcio--
nes .de cada caracterﬁstica‘variaron, ya que en la presente
serie, la riebre ¥y la artritis se presentaron con mayor fre
cpeﬁcia, 29 y 61.1 de los cagos respectivamente, en compara
. ci@n con 16 y 38 % reportado en la literatura., (13, 48.)
La rrecuéqcla de presentacién del lupus discoide y las
ﬁlceraa orales, es similar a la reportada en niilos con una
‘frecuencia promédio de'7 y 15 % respectivamente,

".8e ha reportado una freﬁuencia_de 28 % en relacién a -
1a fotosensibilidad; en estas series se‘encontrﬁ una fre- -
cuencii mayor { 46 % ) que podria ser secundaria probable--
mente 3 la situkci@n'en relacién a:la altitud de esta re- =
-giﬁn; 1a cudl favorecerfa 1la acc1§n_de las fadiaciones uitrg
violeta en la piel.

Es de hacerse notar qﬁe las alteraciones heurol@gicaa

‘ ”-eituvierén practicamente ausentes ya que solo uno de los pa

';ciencos preséncq este tipo de alteraciones al momento del -
didgn@stico. Probablemente esto sea debido a la diticulfad
parérreéonocer estados mentales alterados, 108 cuales muchas

veces‘pasnn desapercibidos.

» Por io que respecta a alteraclones en las serosas, §§A o
tas se preuenthrén con igual frecuencia que lo reportado en
1a 1iteratura en relacién a pacientes pédiétricos. (13,&8.)

De igual manera la frecuencia de alteraciones renales
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fu( similar & lo reéortado en series pedi@bricas. Los estu-
‘“dios histdpatolégicos reportaroﬁ la presencia de glomgfulo;
neffitia proliferativa difusa, siendo este tipo el segundo
en‘frecuencia en los pacientes convnefropat;a lﬁpicé. Este
tipo de nefritis es la que lleva con ma&or rapidez al pa-; '

ciente a una‘insuficiencia renal terminal. (28)

De las alteraciones hémat616gicas. la anemia yla - -
trombocitopenia se preaentaron con similar rrécuencia; sin
embargo. llama 18 atenci6n que la mayoria de 1oa pacientes
presentaron leucopenia, existiendo una discrepancia con ==
otras series que reportan ura frecuencia mﬁxima de 30 1. -
(13) T |

: " Todos los pacientes tuviéron determinacioﬁes‘pasitivasi

. de anticuerpos antinucleares, presehtandoae exclusivamente

. 'dos pntrones tincionales: homogéneo difuso y 1ineal perire

’>r1co. siendo éstos los mfs frecuentemente encontrados. re---
port(ndoue que el tipo lineal periférico estf en re1ac1§n‘-' .
‘5con la actividad 1Gpica. (1) '

Es adecuado mencionar que la determinacidn de anticuer-‘»
pos antiDNA se reali:d Gnicamente en un paciente, debldo a
que no ae cuenta con la tecnologia adecuada para‘su realizg
c16n en este centro. _ e
| A pesar de 1o frecuente de las manirestacionen articu
16?03, en ninguno de los paciences se hizo el diasnéstico

previc de artritis reumatoide Juvenil, como se hublera es-
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‘perado, ya que en algunas ocaslones el diagnﬁstico diferen=
cialaéntre ambos padeéimlentos es dirﬁcil, por -1as caracte-
: fisticas clinicas y de laboratorio que comparten,

'Sin embargo es 1mporténte mencionar que existlieron -~ -

tres paclentes que inicialmenbe fueron catalogados como por

- tadores de lupus eritematoso sistémico, pero posteriormente
al'anélizar y revisar los casos se encontr§ que correspon--
dfan a enfermos con artritis reumatoide Juvenil.

- Por otra parte, Be encontraron cuatro paclentes (30%)

en c'mienesé_e hizo un dlagnéstico diferente previo a ser ca-

>talogados'comp afectos de lhpus éiitematoso sistgmlco. De -
ga;oi‘pacientqs llama 1a atenci@n uno, el cyﬁl, fué diagnos
cicado como purpura trombocitopenica 1dlopgt1ca, ilegandose
- a practicar una éapienectomia debidb a félta de_femiéi6n. -
Esﬁa sltuaci§ﬁ de retraso en el diagnéstico ha sido reportg
'da‘y se‘reriere'que en clertos casos la purpura- puede prece
"der al lupus eritematoso sistémico en meses o afios. (24,25}

En'el reporte hecho por la aaociacibn americana de reu
ltologfa en 1982, se menciona ‘que los 11 criterios aproba-
:”dos tiene un 96 % de especificidad y de sensibilidad, res--
pébtivanenté; sin embargo se menclona también en el reporte

- que existen eanco falsas posttivas como falsas negativas, -

1o cull explica que algunoa pacientes etiquetados como por~

’tldoreg de lupus ericamatoao sistleco no lo sean en reali-

7 dad, 8ino que padezcan otro tipo de enfermedad reum@tica.
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Hay que hacer mencibn, asiimismo. que los criterlos pa-
‘ra’la clasificacién del lupus eritematoso sistémico han te-
‘nido variaciones, ya que de ser inlclalmente 14 en 1971 ac-
‘;ualmehte tras las modificaciones hechas en 1982 son @nica-
: mente 11, puei algunos criterios que eran congiderados en -
-rorma'individuhl, actualmente sé encuentran agrupados en un
soio rubro; tul.es el caso de las células LE y las reaccio-
- nes seroluéticas talsamente positivas. Ademfs algunos crite

rios como el ten6meno de Reynaud y la alopecia 8e han elimi

:'nado debido a que se encontraban en rorma inconstante.

i Lo anterior implica que al analizar en forma retrospec
o tiva una serie de paclentes algunos que se catalogaron como

* afectos de lupus,eritematoeo sistémico realmente no lo sean
Cas.

. Al comparar los resultados encontradou en la presente

‘Q'serie con otras que 1ncluyen adultos unicamente, ae observa

- que todas las munitestaciones se presentan con similiar fre
: i“cuenpia: 1a artritis se presentS en 88 -§ contra 84 X en es-
,:td serle: el eritema malag~en.72 % contra 69.2 % en nuestros
; niﬂbl;‘lalrdtoaenuzbilidad'en NOJI contra 46 § en la presen
., tdﬂsoriesrlps alﬁeraciones-renalea en 53.% en compabaciﬁn ;
con U6 § en los nifios reportados en este estudio; las alte-
);'rlciénea;pulmonarea en 32 % en comparacién con 30.7 % de la
presente serie y las nlteracionén-card;acas en: 40 % contra

U6 § de eate trabajo; unicamente existiS discrepancia en el



;ipﬁu:s "vdriscqida' cuy’{i ‘frecuencia en adultos es de 20 § y en -

13 px‘"eulnt'e\ p?rie unicamente de 7.6 %. (49, 50 ).

13
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CONCLUSIONES

El lupus eritematoso sigtémico es una enfermadhd‘cr&ni
_;ca, que se piesenta con poca frecuencia en los niffos.
: El diagnésclco no es sencillo debido a que las manifeg_
taciones clinicas no son especificas‘de la enrermedﬁd.‘Deb;
~ do a esto,.se han propuestc una serie de criterios clfnicos
¥ de iéboratorio.que permitan la clasificacidn de la enfer-"
medad.
‘ De 1os resultade del presente estudio se ‘concluye:
1;- La eﬁt;rmedad es m@s frecuente en el sexo témenino.
. 2.~ Se corrobora que la forma de prgqentaéi§n en4loa -
S ‘niﬁoé es ainilar-a como se presenta en los adultos,
‘ céniéndq como manifestaciones iniciales la artri~-
tis, el eritema & la fiebre, ‘
"3:+ De los once criterios propuestos por la asociacidn
- americana de_redmatolog;a'en 1982, todos ‘se encon-
traron en la poblacién infantil estudiadé por 16 -
que podemos considerar que estos criterios son adg
" cuados para oﬁtpblecer el diagn@sticé delflupua_Q--'
_ eritematoso sistémico en la edad pediftrica,
‘Pars facilitag la clasificacién de 1los paclenteﬁipedigu
: tricos con lupus eritematosoc sistémico se propone al‘siguiﬁ S
:’:“ énCe esaquema qhe incluye los ence eriterlos propuestos.por

la aaociaciﬁn amépicana de'reumatologja.



. 1.- ERITEMA MALAR

2.- LUPUS DISCOIDE

3.- POTOSENSIBILIDAD

N.= ULCERAS ORALES'

'5.= ARTRITIS

6.- SEROSITIS -

7 - ALTERACIOHES
RENALES
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Eritema fijo, elevado o plano so

bre la eminencias malares.

Parches eritematosos elevados ~--
con'costra_adherente querat@sicaﬁ
clcatriz atréfica en lesiones an
tiguas, '
Erupcipoﬁ out&nea como resultado
de una reaccién anormal a la luz
aolar. . A

ULceracionas orules ° nasofar!n-

_geas seneralnente 1ndolorae.

Artritis-no eroaiva que 1nyolu--

ore dos o rés articulaciones pe-

-riféricas, caracterizadas por dp

lor, inflamacién o derrame arti-
cular,.
a) Pleuritis: Historia de dolor

‘pleural, frote o evidencia de de

‘ rrlln pleural.

b) Pericardibis Docunentado por
E.C.G,, frote o evidencla de de-

rrame: pericirdico.

a) Proteinuria: Persistente mayor

de 0.5 gr al afa. -
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" b) Cilindros celulares qﬁe pue~~
den ser de eritrocitos, hemoglo~
bina,‘ granulares, tubulares ¢ -~
mixtos,

8.- ALTEBACIONES
NEUROLOGICAS. " Convulslones, psicosis o corea =
- en ausencia de drogas ¢ altera--
ciones metabblicas.,
9. AL‘I‘ERACIONES -
 HEMATOLOGICAS _a) Anemta con reticulocitosis:
b) Leucopenia; menos de 1&,000_--
leucocitos x am3 en dos o mfs --
6éasi_onea.

e) Linfopenia: menos de 1,500 -~-

"linfocitos x mmS en dos o nfs -~
ocasiones,
'd) Trombocitopenia: menos-de - -

100,000 plaquetas en ausencia de

dro'gu que alteren el nfmero _de‘ o

‘pl_aquetas. ‘
m.-m'zmcxonss -
| IMNUNOLOOICAS &) CElulas L.E.
b) Antic uerpng. ant1DNA.-

¢) Anticuerpos antiSm.

- a) aeaéé:lonu seroiu&icgﬁ fale= '



sas positivas.

. ll.f ANTICUERPOS
" ANTINUCLEARES ‘Tftulos anormales de anticuerpos
' antinucleares én ausencia de dré
gas asocladas con el sindrome de
lupus inducido por’f&rmacos. -

Para identificar a un paciente como portador de: lupus

los criterios anteriores en forma seriada, simulténeamente

o durante el perfodo diagnéstico.
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" eritematoso sistémico, debe llenar cuando menos cuatro de -

) El diagnéstico se podri éomplementar con biopsia renal

y. de plel en busca de dep§siton de’inmunogomplejoa por me--

dio de la técnica de 1nmqhotluoreacenéia;
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