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DEFINICION 

El Lupus Eritematoso Sistómico, se define corno una 

enfermedad inflamatoria crónica, caracterizada por la forma-

ción de anticuerpos y eomMjos inmunes, que midan la respues-

ta inflamatoria, pudiendo afectar diversos órganos y siste-

mas, dando por una gran complejidad en sus manifestaciones 

clínicas, así como en su gravedad. La historia natural es 

impreversible, usualmente es progresiva, y con desenlace 

fatal si no se trata, pero puede remitir espontaneamente, 

óser subclínica durante años. Su presentación en niños, 

y sobre todo en aquóllos del sexo masculino es infrecuente 

y con un curso más agudo y grave (1,2,19,22). 



TRANSFONDO HISTORICO 

Desde los arios 460-370 a.c. HipócraLes ya describía 

el Lupus como "Herpes Esthiomenos". Herburnes Tours en el 

año 916 a.c. fue el primero en aplicar el termino do "Lupus" 

derivado del latín que significa lobo, debido a la naturaleza 

de las lesiones, en los siguientes siglos se registraron 

otras descripciones por Rogerius, Paracelsus, Manardi, Ama-

teus, Lusitanos y Sennert. 

La primer descripción clara del Lupus Eritematoso, 

fue dada por Biett y reportada por Cazenova bajo el tórmino 

de "Eritema Centrífugo" en 1833, apareciendo la primera 

ilustración de]. Iupus Eritematoso Discoide' en la tercera 

edición de la monografía realizada por Cazenova y schedel, 

publicada en 1838, Ferdin and Von Hebra introdujo la famosa 

similitud de las lesiones de cara con "Alas de mariposa" 

en 1846. En 1850 el término de Iupüs Eritematoso fue introdu-

cido por Cazenova para definir una enfermedad poco común, 

crónico 'y de poca severidad, restringido a piel. Morit 

Kaposi yerno de Von Hebra, en 1872 se encargó de efectuar 

la primera correlación clínico-patológica de]. IE, liamándAe 

la atención las lesiones inesPecíficas de diversos órgaw 

y describe la naturaleza sist6mica del. LE, (que al~ormente 

se limitaba a condiciones exclusivamente de la. Piel), prop, 

niendo dos formas: Discoide y Sistómica, y reconoce su pro-

nóstico potencialmente fatal, ademl.s considera la Clorcmis, 



tuberculosis y la anemia como complicaciones secundarias 

al lupues eritematoso sistómico. En una serie de tres publi-

caciones entre 1895 a 1903 Williams Osier describió las 

lesiones de los pequeños vasos como propios de la enfermedad, 

considerándola ya esenciales en la patogenia, expandiendo 

el concepto de lupus eritematoso sistómico, y en la tercera 

publicación de Doler, describe las complicaciones vicerales 

como la artritis, neumonía, alteración del SNC, en los pacien 

tes afectados, pero de las complicaciones más graves dentro 

de éstas consideró las crisis gastrointestinales, endocardi-

tis, pericarditis, nefritis aguda y el sangrado. 

Baert Klemperer y Schifrin hicieron una gran contribu-

ción al asociar la clínica con los hallazgos patológicos 

de 13 de las 23 necropsias realizadas en el. Hospital Sinai 

de New York, al describir la presencia de "asas de alambre" 

en los g].oniórulos. 

En 1936, Lyon hace mención del desarrollo de LES en 

pacientes con diagnóstico de púrpura trombocitopenica idiopá-

tica 5 meses después de la esplenectomla con cuenta plaqueta 

ría normal, además de sugerir la participación del sistema 

inmune en esta enfermedad. 

No fue hasta 1940 cuando Hargraves y colaboradores 

demostraron el fenómeno de la c6lula LE en médula óse 

facilitando el diagnóstico, y se dió el primer paso pau 

desenmascarar la enfermedad, y da un concepto de la natuTale 

za nutoinmune del LES. 



Coons descubre la detección de anticuerpos anti-nuclea-

res bajo inmunofluorescencia en la sangre y plasma de los 

pacientes con LES, y determinó el padecimiento como una 

enfermedad autoinmune, el valor de ésta técnica hasta ].a 

fecha es muy importante para 'el diagnóstico. Me Devitt des-

cribió la participación del cisterna HLA por la primera evalua 

ción de los haplotupos en LES. Coley y Hartmann describieron 

el Lupus anticuogulante y en 1993 Harris y cols. identifica-

ron un grupo de anticuerpos antifosfollpidos en pacientes 

afectados por el. LES. En 1984 Urowitz y cols. hacen una 

reevaluación de los criterios para lES propuesta por la 

Asociación de Reumatología Americana, Tan E.M. ya antes 

(1982) había publicado la clasificación de los criterios 

diagnósticos del LES reconocida por la ARA. El Instituto 

Nacional de la Salud Pública que el pronóstico bajo biopsia 

renal y el control posterior de la nefritis lupica tal vez 

Sea lo más importante a realizar en este tipo de pacientes. 

Así la terapia severa, el tratamiento de la enfermedad 

es más agresiva que hace 15 años, utilizando tratamientos 

°standar como es citotóxicos combinados con esterioides, 

altas dosis de esteriodes por bolos intravenosos, o solamente 

citotóxicos. Estar en experimentación pr.otocólogos que utili-

zan múltiples técnicas inmunomodulatorias como son aferesi; , 

y anticuerpos monoclonaIes contra células T. Esta en proycel 

el desarrollo de receptores antogonistas c.itokinas y anti-

cuerpo monoclonales contra células y componentes humerales 

que modulan la respuesta infiamatorian. 
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El Inpues Eritematoso Sistómico, es una de las enferme-

dados más estudiadas en los últimos 150 años, y los investi-

gadores más asiduos de ésta enfermedad entre óllos Wallace, 

Jhon 1-1. , Talbott y otros más, reconocen que para conocer 

la etiología de la enfermedad necesitan otros 150 años de 

estudios. (1) 



FRECUENCIA, EDAD, SEXO Y DISTRIBUCION 

La verdadera incidencia y prevalencia del LES, en niños 

aún no es conocida, pero se estima de 5,000 a 10,000 niños 

con LES, dato proporcionado por el Centro Regional de los 

Angeles California en los E.U. 

Algunos autores consideran que el LES es poco frecuente 

en menores de 15 años, grupo que constituye el 5 al 10% 

de los pacientes con LES en la CII:tnica Mayo. En México se 

desconoce la frecuencia. 

La edad. y sexo se ajusta a la prevalencia del LES en 

negros, orientales e hispanos donde es más frecuente que 

los niños blancos. La influencia del sexo femeino, edad 

y raza es aún más fuerte cuando la enfermedad se presenta 

en la pubertad y post--pubertad en los niños de varias razas. 

Para el varon niño la frecuencia del. LES es alrededor 1/ 

100,000 de los 1 a los 9 años, de 1.6/100,000 de los 10 

a los 19 años (con un 60% de incremento en la pubertad es 

de 1.27 a 4.40/100,000, para la femenina de color es de 

3.7 a 19.86/100,000 y para la femenina, oriental. es de 6.16 

a 31..14/100,000, en la femenina hispana fue de 4..6 a 13.00/ 

100,000. Por tanto, se deseribe mayor frecuencia de LES 

en la raza negra y oriental, sin embargo en los EUA se repor, 

tu LES en un 72% en blancos, 11% en negros , 8% en hispanos, 

6% en asiAtieou y Z en otras rasas, éste debido a que EUA 

es un peas cosmopolita donde predomina la rasa cauellslea. 

(1,5 7,10,21,40) 
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La relación femenino-masculino en adultos es de 5. 

a 8.4:1 sobre todo en la segunda y tercera dócada de 

vida, reduciendose hasta un 2:1 en menores de 10 años. (1,8 

El fenómeno se explica. por lo siguiente: fa enfermedad ata,r..a 

a las mujeres cuando la concentración de estrógenos se encL• 

tra más alta (vida productiva), las enfermas de LES qu,. 

tornan anticonceptivos con estrógenos exacerban el problema. 

Los hombres rara vez se enferman, pero el problema es mlís 

frecuente en quienes tienen el Síndrome de Klinelfelter. 

Por otra parte Lehman en su estudio de LES en. la prime-1 

dócada de la vida, hace la comparación do las manifestacion.. 

clínicas entre un grupo de niños menores de 10 años (23 niños 

y pacientes entro 10 a 20 arios •(82 personas) sin haber gran 

diferencia en cuanto al sexo, raza, hostoria Tamiliar, modo 

y comienzo, morbilidad y mortalidad, aunque concluye que 

el comienzo de la enfermedad. •tompranamente puede ser debido 

a una predisposición genótica y la influencia de las hormonas 

sexuales no juega un rol importante.  en el comienzo de. la 

enfermedad. (1,5,6) La historia familiar presente se reporta 

hasta un 30% en los adultos y niños con LES, (3,5). 'os los 

cuales un 50% corresponde a LES y el restante a otras enfer-

medades autoinmunes, en. la que predomina la. Artritis Reuma-

tolde Juvenil. 
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ETIOPATOGENIA 

La etiología del LES es desconocida, pero al igual 

que en muchas enfermedades crónicas, interactuan diversos, 

factores en la patogónesis de manera compleja. Así, tenemos 

factóres del huósped que pueden ser: genóticos, inmunológi 

cos, endocrinos, metabólicos, circulatorios, etc. Por otro 

lado, agentes infecciosos y las influencias ambientales, 

todos participan de manera compleja en la patogónesis. (1,2) 

GENETICOS: En las últimas dos dócadas, se esta esclareciendo 

que el factor genótico juega un papel muy importante en 

la etiología patogenica del LES. En reportes recientes se 

presentan que el LES frecuentemente se puede encontrar en 

varias personas en una familia, y asintómaticos en parentes 

con una alteración inmunológica. La más notable es el incre—

mento de ciertos antígenos leucocitarios humanos (TILAs) 

acompañado de un complejo de histócompatibilidad más elevado 

(MHC) en pacientes con LES, además de tempranas deficiencias 

hereditarias de componentes del sistema del complemento, 

algunos de los cuales se han encontrado en el sistema de 

histocompatibilidad (MHC). 

Aún no se conoce un gón específico para el LES como 

en otras enfermedades geneticamente bien definidas, pero 

se habla de varios genes no enlazados, que interactuan entre 

si y con factores ambientales para causar las manifestaciones 

de la enfermedad, como ocurre en el ratón negro de Nueva 

Zelanda (NZW). El MCII o FILA en el humano se encuentra en 
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el abrazo corto del cromosoma 
	

Lo mínimo 3 distint 

regiones funcionales kan sido definidas, MIIC (o HlA) cla;: 

I, II y III, hay un incremento del. LES de familiares 

éstos pacientes, observándose también un incremento de anti-

cuerpos antinucleares e hipergammaglobulinemia, ademris do 

encontrarse asintomáticos. Se reporta la. presencia e la 

enfermedad en hermanos gemelos monocigoLos hasta un. 63%. 

En pacientes con Síndrome Klinefelter asociado 

LES se ha postulado la posibilidad que su estado autoinmune 

este relacionado con aberraciones cromosómicas. (1,41) 

Con los recientes avances en la genética molecular, 

ya es posible examinar asociaciones previas de éstos genes 

a un nivel más básico. 

INMUNOLOGICOS: Un incremento en la frecuencia del LES en 

la infancia, ocurre en niños con defectos en el sistema 

inmune, especialmente defectos en el sistema de complemento 

(c0 Y C,), ésto puede ocurrir debido a que genes que contro-

lan la síntesis de C, catan fuertemente asociados con el 
4 

complejo de histocompatibilidad TILA. Puede encontrarse hasta 

en un 4.6% deficiencia de inmunogiobulina A en niños con.  

LES. 

La alteración fundamental es la pérdida. Ce tolerancia 

a los propios antl_genos, 	sistemas T y U se encuentran 

alterados, encontrándose en el suero gran cantidad de anti-

cuerpos. Steinberg y cols., mediante sus inventigacioncs 

en ratenes, demuestran la tolerancia de los linfocitos IS 

y T, en los cuales pedemos entenderyalgunos puntos desconoci- 
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dos de la enfermedad. En sus trabajos utilizados dos cepa 

do ratones, los ratones negros de Nueva Zelanda (NBZ) qu( 

se caracterizan por desarrollar un modelo do la enfermead 

(lupues murino) y los ratones con sistema inmunológico normal 

(DBA), cepa original do la que se deriva la MBZ, y por lo 

tanto es singónica. Ia cepa NZB posee linfocitos T ó B anor 

males. mientras que la DBA poseen los mismos pero normal 

(no desarrollaron la enfersedad), y así so entremezclan 

las poblaciones, se podrIl observar las resultantes en cuantc 

al desarrollo de la enfermedad. Asl, al administrar linfoci-

tos T (tisocitos) de capa. DM a ratones de cepa EH se pre-

venía la aparición de la enfermedad. Eloo demuestra que 

la participación de los tisecitos en la enfermedad no es 

un evento pasivo, y gran parte de las respuestas alteradas 

se deben a la pérdida de la tolerancia en los linfocitos 

T. 

Siguiendo el mismo planteamiento de trabajo, •y adminis-

trando cólulas inmaduras se ha llegado a conlcuir que el 

defecto esta presente desde etapas muy tempranas en la madu-

ración de las cólulas de respuesta inmune, quizás, en las 

eólulas pluripotenciales de medula óSea. lo interesante 

para el objetivo de óste trabajo, os la estrechá relncióo. 

que existe entre el defecto del linfocito T y las horMonas.  

sexuales. Cuando los ratones con timectosizados al nacimien-

to, y ,posteriormente radiados subletalmente en la vida adul-• 

SO .destruye por comploto su sistemu inmune, y.  fallecen. 

a no ser que se relAituyan con módun ósea y timecitos do 
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otro animal sinógico. Si utilizan lu misma cepa, el cempor. 

miento varía de acuerdo al sexo del animal reconstitníd. 

así, cuando se utlizan timociton y módula ósea de cepa DBA 

ningún animal desarrolló la enfermedad, mientras que si 

se utilizan cepa NZB, todos la desarrollan, y si los timoci-

tos fueron de NZB y la módula ósea de DBA únicamen' 

hembras enfermaron; llegando a la conclusión que y. 

moños existen dos comportamientos celulares que participan 

en la enfermedad, uno derivado del timo, y suceptibl: 

ser regulado por las hormonas andrógenas, y el otro proviene 

de módula ósea (linfocitos 13) y no es controlado por elemen-

tos hormonales. En humanos se puede concluir que los varones 

que padecen la enferemdad, poseen una carga genótica que 

rebasa .efectos andrógenos protectores. 

Las alteraciones en los linfocitos B se caracterizan por 

una hiperproliferación expontrinea, con una producción de 

anticuerpos que poseen capacidad dereaccionar con antígenos 

modelos animales indicau que la activa- propios. Estudios en 

ción policlonal en animales 

adesarrollar la enfermedad. Ia 

policlonal predice la severdidad 

te el contacto frecuente con  

genóticamente predispuestos 

magnitud de ósta respuesta 

de la enfermedad, y finalmen 

los autoantigenos estimulan 

perpetuan la producción de autoanticuerpon (30,31). 

Es diflcil e;Arablecer el factor que participa en la • 

activación policlonal en humanos, nin embargo por Observacióo 

en animales predispuestos se conoce, ya que la cantidad 

de linfoCitos 8 es de por sí mayor que en el reslo de la 
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iúpico y anticuerpos anticardiolipina, atribuyendo 

evento a anticuerpos que alteran a. fosfolipidos situado 

en el complejo activador protombina; la trombocitopenia 

se ha correlacionado con anticuerpos anticardiolipina y 

puede ser atribuible a antinderpos contra los fosfollpidos 

en la membrana plaquetaria; en sus estudios, hubo una 

relación de óstos anticuerpos, con el desarrollo de ner! 

Los reportes en la literatura acerca. de la presencia 

del anticuagulante iúpino es aún limitada, aunque los rH. 	• 

Lados obtenidos por el momento podrian sugerir quel el anti-

cuogulante iúpico en los niños puede ser más común de los 

que creemos (*1,2,13,14,23,32,51). 

ENDOCRINOS; Se atribuye un importante papel etiopatogónico 

a las hormónas sexuales femeninas, en especial a los estróge-

nos: debido a la mayor renuencia de la enfermedad en mujeres, 

sobre todo en la edad fórtil, y notable reducción durante 

la pubertad, la menopausia y en. alteraciones gonodales. 

Se ha reportado mayor frecuencia en pacientes que cursan 

con Síndrome de Klinefelter que cursan con datos de hipares-

trogenismo. En pacientes que reciben anticonceptivos orales, 

tambión se ha reportado un incremento en la frecuencia de 

lupus eritamatoso sistómico. Desde añoS do 1898 Calzolari 

menciona la relación estrecha entre el sistema inMunológico 

y las hormonas gonadales, guión demostró una hiperplasia 

tísico en animales prepúberes castradoS 38. 

Pacientes con LES en ambos sexos muestra una altervieLón 

del. metabolismo del estrógeno, ya que hay incremento un 
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la hormona 16 alfa-hidroxilación de estrena, corpecuentemen-

te elevación de la 16-alfa-hidroxiestrona. Algunos estudios 

refieren que la deficiencia androgónica en los varones 

no parece ser importante para el desarrollo del 1ES y por 

lo tanto los andrógenos no juegan un papel protector en 

la expresión del ]_ES. Algunas mujeres muestran una disminu-

ción do los andrógenos debido a un incremento en la oxida-

ción de tetosterona a androsterona 38. 

Estudios experimentales en ratones NZB/NZW reportan 

una sobrevida significativamente mayor en machos, y la 

castración de óstos aceleró notablemente la mortalidad, 

ala misma tasa que las hembras, sugeriendo que las hormonas 

sexuales masculinas suprimen el desarrollo de autoinmunidad 

comparados con :Los hallazgos en hembras, y. la castración 

en el macho anula dicho efecto. Otro 'estudio reporta que 

aunque la castración en hembras no aminora la enfermedad, 

un efecto terapóutico puede ser observado administrando 

hormonas 	masculinas 	en 	las 	hembras, 	argumentando 

que los andreógenos mantienen la actividad de Intorleucina 

2 en lupus murino, sugiriendo una realación entrelas hormo-

nas sexuales y moduladoreá inmunológicos 0/1 

En estudios recientes sugieren un papel de la prolacti-

na se encuentran en la respuesta inmune. los receptores 

para la prólactina se encuentran en la pared de los linfoci-

tos. En animales hipotisectemizados; La inhibición de la 

secreción de la prolactina pu e 	d 13Rdnuir la respuesta 

inmunológica. En los varones con lnpues eritematoso sistómi 

co la prolactina basal esta elevadp,-  y ósto puede dismi- 
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nuirse con cloroquina. Con todo ósto, es por lo cual se 

atribuye a las hormonas sexuales femeninas trastornos en 

la inmunoregulación. Pero hay que recordar que le LES por 

si mismo puede alterar la función endocrina, así tambión 

la terapia usada por el LES, con agentes alquilantes, inclu-

yendo la cielofosfamida puede causar aplasia de cólulas 

germinales (13). 

INFECCIOSOS: Se han estudiado ratones con cepas de NZB, 

con lupus eritematoso sistómico, refiriendo la presencia 

de virus de leucemia murina en tttuitoo elevados, evite no 

se ha reportado en humanos, se cree que estos virus pueden. 

convertirse en genes (virógenos), los cuales pueden manifes-

tarse en los ratones en determinadas circunstancia y volverse 

inmunowSnicos, conduciendo a la formación de anticuerpos 

antivirales. Por tanto se cree que el lupus murino es prima-

riamente de órigen genótico, y que el papel del virus es 

únicamente precipitante. Por otra parte, se sabe que los 

virus pueden interferir en el funcionamiento normal del 

sistema inmune; otros agentes que probablemente esten implica 

dos en la inducción o la activación del LES son los parásitos 

(tripanosoma), mycobacteriaá y retrovirus. además so ha 

relacionado con antecedentes do infección viral con la inhi-

bición transitoria de la coagulación, en presencia del anti 

coagulante• lúpico. Por otra parte, Wallace y óols. reporta 

como posible factor precipitante para la inducción de la 

enfermedad del tejido • conectivo, en particular al LES, 

a virus como: Myxocirus, reovirUs, virus del sarampión, 
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rubeóla, parainfluenza, parotiditis, Epstein-WIrr, onocirus 

tipo C y retrovirus tipo C; de las bacterias menciona que 

puede ser inductoras de ósea alteración las cólulas de la 

pared del estreptococo y el componente lipopolisacárido (1). 

MEDICAMENTOS: Se ha reportado una enfermedad similar al 

lupas eritematoso sistómico despuós do ingerir ciertos medi-

camentos, principalmente la hidralazina, otros medicamentos 

como: sulfonamidas, carbamacepina, procainamida, fenilbutazo-

na, isoniacida, tartrazina, colchinina, estrógenos, metildo-

pa, quinidina y la clorpromazina. El cuadro clínico general-

mente es de poca importancia y se resuelve al suspender 

el medicamento, Estas substancias pueden actuar como haptenos 

al unirse a las proteínas asodas al DNA u otras nucleoprotel-

nas precipitando a la enfermedad en un individuo genaica-

mente predispuesto (1,34,36). 

FOTOSENSIBIIIDAD: Se ha sugerido que la - radiación ultraviole-

ta causa citólisis y libera DNA inmunogónico, este a su 

vez puede aumentar la producción de anticuerpos anti-DNA 

causando exacerbación del LES, sobre todo en manifestaciones 

como fatiga artritis, exantema malar y miositis. Por lo 

cual se le considera a la luz ultravioleta más que etiología, 

un exacerbador o desencadenante de la enfermedad (27,40). 

AGENTES QUIMICOS: Las aminas aromáticas o hidrazinas se 

les consideran drogas que incrementan el riesgo para el 

lupues en pacientes expuestos. Estas drogas son. motabolisadas 

mediante la ruta acetilaci6n. Se ha . soportado estudios 

de drogas relacionadas con el lupues y la formación de anli-. 
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cuerpos, en donde su incremento se ha observado en individuos 

en quienes son geneticamente lentos aceLliadores. Estas 

substancias son consideradas agentes potencialmente incitan-

tes en el desarrollo del IES. La hidrazina y sus derivados 

se encuentran en. una gran variedad de compuestos utilizados 

en la agricultura y en la industria; principalmente actnan 

como intermediarios en la sIntesis de plásticos, anticorrosi-

vos, gomas, hervicidas, pasLicidas, suplementos fotográficos, 

preservativos, textíles, tintes y fármacos, pueden. encontrar-

se naturalmente en el tabaco, el humo del tabaco, champiñones 

y en el penicillium. 

Otros • agentes químicos se incluye a la cocaína, los 

metales como el mercurio, oro y cadmio, aceites comestibles 

adulterados con anilina o con acetanilida. Eosina contenida 

en la pintura para labios y usadas en laboratorio para colo-• 

rear telas, se han relacionado con rash por fotosensibilidad.  

y dermatitis por contacto en estos pacientes. Se ha reportado 

la relación de los injertos de parafina y silicones con 

enfermedad inflamatoria autoinmunes (1). 

FACTORES DIETETICOS: Se han reportado estudios realizados 

en monos femeninos de la especie cynomolgus rnacaques un 

síndrome parecido al LES, al comer dietas semipurificadas 

conteniendo 40Z de alfalfa, se relaciona al. aminoácido I - 

Canavaina (componente de la alfalfa) inducir este síndrome 

donde se encuentra anticuerpos antinucleares, elevación 

de los anticuerpos anti-DNA, cólulas LE, grados.  variables 

de hipocomplementaria , anemia, alopecia, dermatitis, 31.ndro- • 
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me nefrótico en presencia de enfermedad sistómica. En humanos 

se ha detectado anticuerpos antinucleares y pancitopenia 

en personas que ingieren alfalfa. El triptofano se ha rela-

cionado con el síndrome eosinofIlico en la patogenmsis do 

esta enfermedad (1). 

DIETA: La comida que contiene serolonos (apio, perejil, 

higo) potencialmente pueden incrementar la fotosensibilidad. 

Hidrazinas contenidas en los champiñones, algunos colorantes 

artificiales (tartrazina) la alfalfa y algunas legumbres 

se ha relacionado con LES (1). Estudios realizados en ratones 

con IES han mostrando que la: manipulaciones dietóticas 

pueden mejorar la enfermedad en un grado muy manifiesto. 

Puede haber varios mecanismos causantes, por ejemplo: la 

restricción en general de calorías proteínas y grasas pueden 

mejorar en un grado muy notable el período de vida, inhibir 

el desarrollo de una vasculitio o glomerulonefritip en los 

ratones NZB con tendencia al LES. Esto puede deberse a la 

restricción al acceso de un sistema inmunitario hiperactivo 

a los nutrientes utilizados para la elaboración de mediadores 

de la inflamación. 

Otro recurso para controlar el IES pn ratones por medio 

de la dieta, ha sido la administración de aceite do peseado 

con ácido eicosapentaenoco que es un análogo de un precursor 

de las prostaglandinas. 

En 'el reporte de Thenner y  col. en donde 	reGtring 

a la dieta. grasas poliinaturadas y lu enriqueció con grasa.. 

saturada llevada por 17 pacientes con LES eo un tiempo de 
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12 meses, reportó una reducción significativa en el número 

de pacientes con enfermedad activa y reducción en la inges-

tión de prednisona. 

Por otra parte, en dos estudios, uno de ellos realizado 

por Stei.nberg y cols., en donde a pacientes so les dió por 

6 meses 10 a 20 cápsulas de Max EPA diariamente, y no se 

detectó ningún beneficio (1,4,27). En la actualidad, la 

mejor recomendación que puede hacerse para un niño con 1ES 

os proporcionarle una dieta normal bión balanceada. Natural-

mente, puede indicarse dietas con restrinsión de sodio en 

los pacientes con enfermedad renal crónica significativa (27) 

OTROS FACTORES: Existe una relaci6n estrecha entre estress 

emocional y la activación de la enfermedad; trabajadores 

expuestos al vynil, asbesto o silica puede haber reactivación 

del 1ES. Ios tintes del cabello que contiene aminos aromáti-

cas reactivas, incrementan el riezgo para el lupus en pacien-

tes expuestos 1,4,40). 
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MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Fiebre inexplicable, malo sbar general y pérdida de 

peso son las manifestaciones.mlls comunes del. I.E3 en los 

niños y los adolescentes. 

Por lo tanto, estos síntomas pueden estar asociadas 

enfermedades sistómicas ctónicas, y los signos físicos 

que podemos encontrar son los siguientes: Artritis o rash 

fotosensible; hematuria o proteinuria, hipocomplementaria 

y algunas otras enfermedades puden ser encontradas, pero 

su presencia no tiene gran importancia como las ya mencionadas 

En la evaluación inicial, los pacientes y los familiares 

de óstos frecuentemente no describen algunso hallazgos como 

son la alopecia y la fotosensibilidad, a menos que se ].es 

pregunte específicamente, ya que no relacionan estos signos 

con las manifestaciones presentes. 

En contraste d 	 en e niños y adolescentes 	quienes cursan 

con enfermedad crónica, algunos niños y adolescentes con 

LES presentan una enfermedad aguda, manifestaciones por 

anemia aguda y grave, sicosis, uremia, hemorragia pulmonar 

6 septicemia corno manifestación inicial. 

El diagnóstico de LES en los niños y adolescentes se 

basa en los criterios formulados por la Asociación de Reuma-

tología Americana. En los adultos se requieren 4 criterios 

para hacer el diagnónico. 

La clasificación para el IES "definitiva", esta basado 

en reunir por lo menos 4 criterios, para el IES• no podría 
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ser automáticamente descartado en niños en quienes solamente 

reúnen 3 criterios. 

Los criterios de la Asocaición de Reumatología America-

na, son una guía beneficiosa, pero al contar con 3 criterios 

no excluye definitivamente al lupus eritematoso sistómico. 

El exámen de los anticuerpos antinucleares es útil, 

pero un exámen positivo no es suficiente para el diagnóstico 

del LES en niños (1). 

En la tabla 1 so presentan los hallazgos de Cassidy 

y King, representando dos series pediáLricas, estas series 

se comparan con la serie de Wallace hecha en adultos (1). 

Tabla 1 

PARAMETROS CASSIDY KINO WALIACE 
No. CASOS 1977 1977 1991 

Daño renal 86 61 28 

Hipertensión 28 - 25 

Signos músculo-esqulóticos 76 79 91 

Signos cutáneos 76 70 55 
Fotosensibilidad 	• 16 - 37 
Alopecia 20 31 
Ulcera nasal y oral 16 - 19 

Daño cardíaco 47 17 12 
Daño pulmonar 36 19 12 

Daño al SNC 31 - 11 

Anemia 47 30 
Leucopenia 71 - 51 
Trombocitopenia 24 - 16 

DATOS GENERALES: Anorexia, pórdida de peso, malestar general 

y fátiga se reportan practicamente en todos los casoa. La. 

tiobv0 0;; C01111'111 pero d be Llev dio 	de ínrucelono8 

concomitantes. 



DAÑO RENAL: El daño renal es evidente en aproximadamente 

dos terceras partes de niños y adolescentes con LES, otros 

autores reportan compromiso renal en LES de hasta 60 a 90% 

y refieren que puede ser la primera y única manifestación 

de la enfermedad (19). 

Se puede manifestar como una leve glomerülonefritis 

con sedimentos urinario normal o como una falla renal. súbita. 

Ios signos más comunes de daño renal son: hematuria, protei-

nuria e hipertensión; aunque en algunos niños puede presentar 

malestar general, cofálea, edema de pies y/o edema palpebral 

(en presencia de síndrome nefrótico). 

En los niños los signos de daño renal son comunmente 

silenciosos. Tambión se puede integrar un síndrome nefrítico, 

Síndrome nefrótieo e insuficiencia renal de diferentes gra-

dos. Particularmente en los pacientes pediátricos y en los 

varones de cualquier edad, el curso de la enfermedad renal 

es más temprano y más grave (19). 

Se recomienda practicar exámenes de laboratorio para 

valorar el funcionamiento renal en todos pacientes diagnosti 

cados con LES, y documentarse se procederá a la biopsia renal 

para determinar el daño renal histelógico, con fines pronósti-

cos y de trtamiento (1). 

MANIFESTACIONES DEI SISTEMA NERVIOSO CENTRAL: Esta puede 

ser la primera manifestación del TES, o presentarse durante 

su evoluciún, sicúsis, cambio súbito en la personalidad, 

corea, mielitis transversa, neuropatía perifórica y pdeudotu-

mora cerebral pueden estar manifestándose. en niños con LES. 

Cambios sútilea en el SNC incluyen. disminución de la memoría 



(a hechos recientes) y debilamiento en. laborar julcios, 

y son manifestaciones más comunes del SNC. Aunque estas 

manifestaciones pueden ser atribulbles a La terapia esteroi-

des ó a un estress emocional, se ha visto que ocurre con 

gran frecuencia en niños con LES que en los niños con enfer-

medad reumática que reciben la misma dosis de corticoesteroi-

des (1). Los adolescentes con TES frecuentemente presentan 

dificultades en el cumplimiento de su tratamiento ó en sus 

cuidados, debido al comportamiento propio de su edad, lo 

cual puede contribuir a cambios rápidos en la evolución 

de la enfermedad, presentando síntomas físicos agudizados 

y con consecuencias desastrosas. Wallace refiere, que un 

incremento en la dosis de corticoesteroides puede ser benifi-

closo en este tipo de pacientes y en. niños en los que el 

comportamiento se ha vuelto errático 6 no caracterizado, 

aún en ausencia de manifestaciones fundamentales (considera-

das: delirio, alucinaciones y coma en Los niños). 

Se reportan en algunas series, daño del SNC de un 20 

a 30% en niños; otros reportan cambios leves ante daño del 

SNC en un 45% en niños y adolescentes. pistener y colo des-

criben 6ste daño como "cerebritis" lo cual requiere la pre-

sencia de convulciones, psicosis, mielopaLla o enfermedad 

cerebro-vascular no explicable por causa diferente al LES, 

ó síndrome antifosfolípidos (5) Un posible mecanismo patog6- 

ele° de cuuplojw3 1J:1011110G en 	(1 	 1:Mo pev La 1.11:1- 

cia de IgM, igG y depósitos de
3 
 en los plexos corode. s 

tanto de humanos como ratones 11Z13/11ZW con IES. Otros mecanis- 



mos incluyen lesiones neuronales mediadas por anticuerpos 

antineuronales y vasculitis de vasos cerebrales. 

MANIFESTACIONES PUIMONARES: Pleuritis y derrame pleural 

son las manifestaciones pulmonares mtls comunes. algunas 

otras manifesteiones incluyen neumotórax, neumonía, enferme-

dad restrictiva crónica, hipertensión pulmonar y hemorragia 

pulmonar aguda. El dolor pleuritico torzleico, derrame pleural 

e infiltrado pulmonar crónico afectan de un 10 a 30% en 

los niños con I ES. En una serie de estudios en niños canadien 

ses con LES, el daño respiratorio se presentó en 17 niños 

de 24 (77%) (1), el daño pulmonar crónico puede resultar 

de una disminución progresiva ante una disfunción diafragmtli-

tica y onfermedadrestrictiva pulmonar. La disfunción diafrag-

mítica contribuye a frecuentes infecciones. la onfer~ 

restrictiva pulmonar puede estar preSentes en niños con 

radiografías normales. Ia complicación fatal fuls. común. en 

niños con IES es la neumonía. 

La hipertensión arterial se detecta por acentluación del-

segundo ruido cardíaco y frecuentemente es un dato que pasa 

desapercibido en. niños y adolescentes con LES, con una eva-

luación desastrosa, ya que desde que se establece la hipen-

tensión pulmonar esta progresa y consecuentemente hay falla 

cardíaca y muerte inminente 

pulmonar se puede encontrar 

pulmonar o sin ella, Abita e 

del padiente. La hemorragia 

en presencia de hipertensión 

inexplicable pálldez y taquip- 

nea frecuentemente indican el inicio de una hemorragia pulMo7  

nar. la muerte por neumonía en estos pacientes, donde los 



górmenes que predominan son la E. coli, Klebsioi].a o el 

S. aureus, indican la necesidad de administrar al paciente 

antibiótico de amplio espectro. pneumocitis carinii y Otros 

górmenes no bacterianos pueden estar presentes. (CMV y Asper-

gillus fumigate), con lavado broncoalveolar fácilmente se 

diagnóstica (47). 

Cuando ].a neumonia esta superpuesta ante una reactividad 

pulmonar lúpica, o cuando las alteraciones de la actividad 

lupica no pueden ser diferenciadas con certeza, los arti.bióti-

cos de amplio espectro y la dosis de corticoesteroides pueden 

ser incrementadas (1,12). 

MANIFESTACIONES MUSCULO-ESQUEIETICAS: Los síntomas articula-

res desde el inicio de la enfermedad son comunes, tales 

como artralgia, flogosis, rIgidez matutina.y limitación de 

los arcos de movilidad, lo cual crea sobre todo.  en • niños 

la sospecha diagnóstica de artritis juvenil. Para considerar 

un criterio, la artritis del. LES es generalmente no deforman-

te y responde muy bien al medicamento antiinflamatorio,-

debe afectar dos o más articulaciones. perifóricas y no causar 

erosión. 1.a artritis puede estar presente en los niños y 

adolescentes desde un 40 a 60% y puden padecerla alguna 

• vez en el transcurso. de la evolución hasta en un 80%. 

Usualmente la artritis afecta a pequeñas articulaciones.  

de manos y de pies, con hinchazon y dolor al movimiento, 

tambi6n puede presentarse derrame articular. La necrosis. 

avascular es la complicación más importante del t'ES en niños 

y adolescenteS, puede manifestarse inicialmente como una 

molestia progresiva. Algunos autores _refieren que la. necrosis 



26 

avascular es la resultante de la adainistración de esteroi-

des, pero éste punto aún no se ha esclarecido, y aún esta 

lejos de ser demostrado. 

Diversos estudios en diferentes grupos otarios, presen-

tan a la artritis como la manifestación clínica más común, 

con una frecuencia en promedio del 92% (5,6,38,42). Algunas 

veces se observa miositis lúpica, manifestada por mialgiaG, 

debilidad y fátiga muscular, y documentada por elevación 

de enzimas musculares o por biopsia. 

MANIFESTACIONES DERMATOLOGICAS: El rash so presenta frecuente 

mente en niños con LES, pero solamente en el 30 al 50% se 

presenta el típico rash en "alas de mariposa", y consiste 

en un eritema fijo, plano e :levado, sobre las eminencias mala-

res, con tendencia a no incluir a los pliegues nasolabiales 

El exantema discoide, raro en niños, cons:i.ste en placas 

eritematosas elevadas con deScamaeión queratósicas adherentes 

y tapones foliculares; puede producirse cicatrización atrófi-

cas con lesiones antiguas (50). El rash facial se puede 

acompañar de vasculitis en paladar duro. Las lesiones cutá-

neas pueden tomar la forma de urticaria recurrente, nódulos 

vasculares o ulceración crónica. 

Lesiones "vasculares", son frecuentemente una maniPesta-

Ción de la enfermedad activa. lesiones bulosas que nos recuer 

dan en penfigo bulas°, son las manifestaciones predominantes 

qn algunos niiios lesiones dermatológicas, pneden aparoocr 

o agravarse al exponerse a los rayos solares. la fótpsensibi-

lidad ocurre hasta un 16% el los niños, por lb que se zoco- 
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mienda aplicación de filtros solares y no exponerse al sol 

sin necesidad. Otras lesiones menos frecuentes son la alope-

cia (generalmente transitoria) y las manchas hipocromicas (1) 

MANIFESTACIONES CARDIACAS: Las manifestaciones cardíacas 

no son frecuentes en los niños y adolescentes con LES, aunque 

algunas veces llegan* a ser graves. Las lesiones más frecuen-

tes son la pericarditis, miocarditis y lesión leve valvular 

(1). Manifestaciones clínicas de pericarditis y miocarditis 

se presentan en un 10%, aunque en otras series reportan 

una frecuencia de hasta un 25% (42) de pericarditis presente 

en los niños y raramente evolucionan al tamponarle cardiaco. 

Algunos niños con LES estan anómicos y pueden presentar 

solplos cardíacos. La miocarditis puede conducir a insuficien 

ola cardíaca congestiva, disrritmias y defectos de conducción 

la endocarditis do Iibman-Scks, es una lesión valvular que 

puede desarrollarse una endocarditis verrugosa que predispone 

en gran frecuencia a una endocarditis bacteriana. Por tanto. 

se recomienda que en niños con. lesión valvular importante . 

es mejor cubrirlo con antibiótico ante un procedimiento 

dentak o una cirugía invansiva (1). Trastorno de la conduc-

ción y arritmias son raras en estos pacientes, aunque el .  

bloqueo cardiaco completo en los niños nacidos de madres 

quienes tuvieron anticuerpos anti-Ro cirudulantes ha sido 

notado (1,45). 

• Tambi6n puede haber infarLou de luartovia eovonapia. 



ALTERACIONES HEMATOLOGICAS: las manifestaciones hematológicas 

más frecuentes en niños y adolescentes con 1 ES es la anemia. 

Es un tipo de anemia microcítica de una enfermedad crónica, 

con reticuocitosis y sin presentar anemia hemolitica por 

Coombs 'positivo. Es común la trombocitopenia y la leucopenia. 

En niños, quienes se han detectado anticuerpos antinucleares 

y trombocitopenia, en el inicio de SU enfermedad, pueden 

etiquetarse como púrpura tromocitopenia idiopática. algunos 

niños con diagnóstico de PTI, pueden encontrarse anticuerpos 

anti-Ro, ami-Sm, Anti-la 6 anti-RNP y posteriormente algunos 

de ellos pueden desarrollarse 1ES. En algunos adolescentes 

la menorragia puede ser un signo inicial de un futuro LES. 

Sangrados crónicos o PTI prolongada, detectándose anticuagu-

lante lúpico tambión puede ser la manifestación inicial 

del LES en niños, en donde óstos signos hachacan a otras 

razones, estas manifestaciones solas no hacen. el diagnóstico 

de un LES. La presencia de anticuerpos anticardiolipina 

se asocia con un incremento en el riezgo de trombosis y 

alteración del SNC (1,16,24,51). 

MANIFESTACIONES VASCULARES: El fenome de Raynaud es un cambio 

trifásico de color (pálidez,•cianosis y eritema),•• por vasoes-

pasmo digital ocasionado como una reacción al frío o al 

estróss. Puede observarse en diferentes padecimientos del 

tejido conectivo, tales como el. LES, artritis reumatoide, 

esclerodermia o enfermedad mixta del tejido concetico. Su 

frecuencia en niños con 1.ES•es acerca del 10%, pero en adul-

tos puede observarse hasta un 25% (25,38). 
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La vasculitis necrozante puede aCeetar vasos de cual-

quier tamaño, particularmente arterias medianas y pequeñas 

y causar alteraciones cutáneas o necrosis y trombosis en 

otros órganos, provocando alteraciones abdominales, del. 

SNC, falla pancreática, falla de la función suprarrenal, 

insuficiencia renal, etc. Dentro de los factores condiconan-

tes se describen: vasculitis de arterias, arteriolas y venas 

pequeñas y de mediano calibre, depósitos de complejos inmunes 

ciruclantea, y altos niveles de anticuerpos antinucleares 

y anta-DNA, además estan implicados los anticuerpos antifos-

fólipidos, como el anticuagulante lúpico y en relación a 

éste los anticuerpos anticardiolipina, provocando un estado 

de hipercoaginabilidad, artritis a cualquier nivel, trombofle 

bítis• superficial, • trombosis profundas y secundariamente 

isquemias, infartos y necrosis (1,5,9,11,13,14,15,18,38). 

AFECCION GASTROINTESTINAL : Leves manifestaciones gastrointes-

tinales son comunes ,en niños y adolescentes con LES. Se 

diagnostican de un 30 a 40% de nepatomegalia o esplenomegalia 

se sigue dolor abdominal crónico, anoróxia y pórdida de 

peso. las complicaciones abdominales se consideran como 

una consecuencia al uso prolongado de esteroides, manifesta-

ciones como úlcera o gastritis. ,Sin mebargo, puede presentar-

se arteritis mesentórica con trombosis mesentérica; pancrea-

títis (que actualmente es causa de una mayor mortalidad), 

perforación intestinal; neumatosis intestinal y enterocolí-

tis necrozante, que es causa de muerte hasta el 50% de los 

pacientes que la padecen (1,18). En la radiografía de abdómen • 
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podernos encontrar: distensión de algunas asas intestinales 

(intestino delgado y grueso), edema de pared, niveles hidro-

aéreos y líquidro libre en cavidad sin aire libre suldiafrag-

m4ico. Los hallazgos radiológicos fácilmente se pueden 

confundir con materia fecal. El dolor abdominal agudo puede 

ser provocado por una pacreatitis inducida por el LES, tera-

pia corticoesteroidea, infarto del bazo, hemoperitoneo secun-

dario a trombocitopenia y actividad gastrointestinal lúpica 

(1,18), apendicitis, estrangulación de hernia o subeclusión 

intestinal. La laparatomía abdominal de urgencia ante una 

perforación abdominal, esta dentro del tratamiento del IES. 

Las aspienia funcional es una complicación que nos 

debe preocupar, ya que ésta alteración se asocia a un incre-

mento en la supceotibilidad a la infección, y un riesgo 

significativo a fallecer por septicemia principalmente per 

neumococo. 

Recientemente el Comité. de Enfermedades Infecciosas 

de la academia Americana de Pediatría, a recomendado que 

los niños conaplenia funcional pudieran ser incluido en 

la categoría de alto riesgo (mayores de 2 años), y quienes 

pueden recibir la vacuna del neumococo. la presencia de 

cuerpos de Howel-Jolly en sangre periférica debe alternarnos, 

pudiendo ser el inicio de una asplenia funcional, y es nece-

sario la hospitalización inmediata de les pacientes con 

fiebre sin olvidar la cobertura con antibiótico (1,20). 

La pancreatitis pude ser provocaca por corticoesterei 

des, por una disminución del flujo sanguíneo e isquemia, 

o por complejos inmunes; el dolor abdominal es el síntoma 



31 

principal, seguido de náuseas, vómitos, distensión abdominal 

e íleo como fue mostrado por Hoffman y katz. También se 

ha reportado pancreatitis fulminante ocasionando la muerte. 

Algunos reportan pancratitis en un 5/10% en adultos con 

TES, pero en niños e ha reportado de 1 - 2% con aumento 

de enzimas pancreáticas, en otro estudio se reporta hasta 

Un 45% de pacientes con elevación de dichas enzimas alguna 

vez en el curso do la enfermedad, en 10 años de estudios 

de datos pacientes (25). 

Los esteroides y la azatioprima estan dentro del trata-

miento de estas complicaciones (25). 

AFECCION ENDOCRINA: Los anticuerpos dirigidos al tiroides 

pueden producir una tiroiditis autoinmune, asi también los 

anticuerpos dirigidos contra los receptores de insulina 

conducen a una diabetes intensa y resistente a ésta hormona. 

Eberhard reporta hasta un 17% de alteraciones en tiroides 

en niños con TES; algunos con diagnóstico inicia]. de hipoti-

roidismo e hipertiroidismo, no se encontró gran relación 

entre los anticuerpos antinucleares, se cree que Ésta altera-

ción esdebida principalmente a el antígeno TILA clase 1B8 

y 11 DR 3 Locus asociado tanto con la enfermedad tiroidea 

y el LES, dob distintas entidades que pueden manifestarse 

en sujetos genónticamente predispuestos. ante la gran frecuen • 

cia se sugiere estar alerta ante esta alteración y regular.., 

Mente tomar exámenes del Pórfil tiroideo en• óSte tipo ñe 

.pacientes (35). 



32 

Se ha demostrado alteración en. el metabolismo de los 

minerales reflejada por la disminución de la Osteocaicina 

ósea, produciendo osteopenia, sobre todo en el ter. año 

del inicio de la enfermedad (20). 

Las anormalidades menstruales, incluyendo la amenorrea 

son. comunes en las adolescentes, sin embargo, ósto so debe 

representar una protección para no embarazarse, ya que el 

embarazo en pacientes con 1ES esta asociado con un aumento 

de muerte fetal y puede exacerbar la enfermedad, ya sea 

durante la gestación o despuós del parto. 

INFECCION: La infección es la mayor causa de muerte y morbili 

dad para los niños y adolescentes con LES. I a septicemia 

fue la que contribuyó al deceso en un 25 a. 85% en varias• 

series. El incremento de la frecuencia de ía Sepsis es la 

resultante de los efectos del LES y de las drogas usadas' 

contra la enfermedad. la frecuencia de la infección incremen-

ta con el aumento de la dosis de esteroides. En los últimos 

tiempos no solamente las infecciones bacterianas han hiere-

mentado, sino tambión se ha combatido las infecciones .por • 

microorganismos oportunistas como hongos, virus y organismos 

que son más comunes en los niños con LES. Las infecciones 

potencialmente fatales son dos: la endocarditis y la meningi-

tis, que se presentan. más frecuentemente de los esperado. 

La abpienia funcional, el decremento en la •fagocitosiS, 

pobre metabolismo del complemento y efectos de los corticoi-

des pueden contribuir e l'Jste problema (1). 
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DIAGNOSTICO: 

El lupus eritematoso sistómico, es una enfermedad clíni-

ca con expresión muy variable; así podemos ver a un paciente 

con importante involucro mucocutánoo y mínimo 'compromiso 

renal, mientras otros pueden presentar severa afecci6n neuro-

psiquiátrica asociada únicamente a fotosensibilidad. 

Se han propuesto criterios para su clasificación, Cohen, 

Reynolds y coas. emitieron los criterios preliminares esta-

bleciendo un total de 13, posteriormente, en 1982 son revisa-

dos por total de 13, posteriormente en 1982 son revisados 

por Tan Cohen, Fries y cols., y reducen los criterios a 

11, que son los acutalmenteVálidos para estbloder el. diagnós-

tico de IES. 

CRITERIOS REVISADOS EN 1982 PARA LA 

CLASIFICACION DE I.E.S.. 

1. Exantema malar. 

2. Exantema discoide. 

3. Foto sensibilidad. 

4. Ulceras bucales o nasales. 

5. Artritis no erosiva. ( que afecte a dos o mas articula-
ciones). 

6. Serosi.tis: 	a) Pleuritis 

b) PericardLLis 

7. Trastornos renales: a) Proteinuria (mayor do 0.5 gr/d1a) 

b) Cilindruria 
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8.- Trastornos neurológicos: a) Convulsiones 

b) Psicosis 

9. Trastornos hematológicos: a) Anemia hemolftica con reti-

culecitosis 

b) icueopenia (menor de 

4000/mm' totales en. dos ó -

más ocasiones) 

10. Trastornos inmunitarios: a) Cólulas LE positivas. 

b) Anti-DNA nativo en titules 

anormales. 

c) Anti-Sin 

d) Seroleutica falsa-pisitiva 

(confirmada) 

11.• Anticuerpos antinucleares: a) No asoclad¿s con medicamen.  

tos que producen lupus. 

El diagnóstico de IES en los niños y. los adolescentes 

se basan en los criterios formulados por la ARA, esta basado 

en reunir por lo menos 4 criterios, pero el LES no podría .  

ser automaticamente descartado en niños en.. quienes reúnen 

solamente 3 criterios (1,44). 

LABORATORIO Y GABINETE. 

HEMATOLOGOS: De los estudios más accesibles que brindan 

cuantiosa información está la blometría hemática completa, 

valorandol3e 1.a pre;oneln o no. ,jo: o.nomia, PeLinto'Gítol3ís, • 

eritrosedimentación elevada, leucopenia, linfopenia y trembo-• 

citopenia pruebas de coagulación incluyen: tiempo de protom-. 
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bina (TP) y tiempo parcial de promboplastina (TPT), deberá 

practicarse el anticoagulante lápico, ya que causa tipicamen-

te prolongación del TPT con un TP normal. Todos los estudios 

anteriores ayudan a valorar la actividad. de la enfermedad.(1) 

Otros estudios no siemspre disponebles en nuestro medio, 

incluyen niveles de antitrombina 3, y anticuerpos contra 

eritrocitos y plaquetas (1). 

NEFROIOGOS: Sin duda el exámen general de orina os un estudio 

de rutina en pacientes con LES, por la sencillez que repre-

senta y la valiosa información quo proporciona acerca del. 

compromiso renal, cualitativamente ovalun en cruces (1-) 

la proteinuria, y describe la presencia, námero y tipo de 

cilindros celulares (eritrocitos, hemoglobina, cófulas tubu-

lares o mixtas). 

Complementanto la evaluación debe practicarse una quími-

ca sanguínea (considerando especialmente la cifra de creati-

fina y de nitrógeno uróico), depuración de creatinina de 

24 hrs. y proteinuria cuantitativamente en el mismo lapso. 

La biopsia renal aunque es un procedimiento invasiVo, 

proporciona pruebas insustituibles sobre los glotórulos, 

intersticios y vasos, que influyen en la energía con que 

debe tratarse la enfermedad. De acuerdo en la calsificaci6n 

de nefritis lúpica propuesta por la Organización Mundial 

de la Salud (OMS) y modificada por Appe y cols. en 1978, 

se divide en 5 tipos: I) Normal, II) Mesangulal, III) Proli7 

ferativa focal, IV) Prolifeyativo difuso, y) Membranoso (37). 
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En bipsia de niños con nefritis lápica 'se encontró 

cambios mesanguiales en 38%, proliferativo difuso en 33%, 

proliferativo focal 17% y membranoso en 5%. El tipo más 

común en varones fue el proliferativo difuso (67%), y en 

mujeres el mesanguial (50%). La mayor ocurrencia de la enfer-

medad renal se ha reportado en varones, incluso el mismo 

patron hictologico renal, tiene una expresión más severa 

en varones (19). Por otra parte, Pistiner y cols. , definen 

a la nefritis como la presencia de cualquiera de los siguien-

tes: 1) Biopsia renal con histología II, III, IV ó V de 

acuerdo a la OMS, 2) 30% de la disminución de la depuración 

de cratinina en un año, 3) Proteinuria de 24 hrs. mayor 

de 1 gramo, 4) Por lo menos 3 de los siguientes datos deben 

de estar presentes en un período de 1 año: a) Albúmina sónica 

menor de 3 gramos/di., b) Proteinuria.  de 2-4 cruces, c) 

Cilindruria de eritrocitos, granulosos o hialinos y así 

como castos autores reportan la nefritis en 28% y 'constituye 

la coinpl:i.cación mas común de su serie (5). 

La glomerulitis leve es la forma más benigna, seguida 

de glomerulonefritis focal y segmentaria y la glomerulonefri-

tis membranosa. La glomerulonefritis proliferativa difusa 

tiene el más grande riesgo de producir ..falla renal (1,17). 

En algunas series se :reporta el hallazgo de glomerulonefritis 

proliferativa difusa en un 54% en niños quienes fueron biep-

siados ante• alteración del .sedimente: 42% de niños con •glome-

rnionefritis.  proliferativa difusa, 26% tuvieron leve glomern-

liAls o sin anormalidades, 25%. glomerulonefritis• focal 

6% glomerulonefritis meMbranosa11,48J. • 
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INMUNOIOGICOS: Los anticuerpos antinucleares (AAN) se encuen-

tran positivos en el. 1ES hasta en un 96% en fase activa 

de la enfermedad, sin embargo, no son específicos de óste, 

y pueden estar presentes en qtras enfermedades (del tejido 

conectivo, artritis, esclerodermia, etc.) y en procesos 

infecciosos causados por el virus Epstein-Barr. Además del 

titulo informado, el patron de inmunofluorescencia tambión 

puede indicar a que componente del nácieo esta dirigido 

el anticuerpo. Un patron en aro se correlaciona con anticuer-

pos contra DNA de doble banda; un patron homogéneo, con 

anticuerpos Sm. Una prueba cuantitativa para anticuerpos 

específicos es la de Anti-DNA de doble banda la cual es 

relativamente específica para LES y se relaciona con afecta.-

ción más severa como la renal. Anticuerpos contra proteínas 

moleculares RNA no ribosomales: Ro (SS--A), la. (33-13) y nuc-

leares RNP (DRNP) ocurrón con frecuencia en pacientes con 

LES y otros síndromes autoinmunes. Particularmente el Ro 

se asocia al Lupus neonatal y puede influir eh el desarrollo 

inmunológico del feto. Se ha correlacionado el desarrollo 

del LES en los varones de 10 anos con la presencia de Anti-

Ro en el suero materno (43). 

El complemento suele ser bajo en la enfermedad activa, 

reflejando la formación de complejos inmunes. El complemento 

hemolitico total (CH 50) aunque es tócnicameite difícil 

de valorarse para vcrifiear 	la vía to. W. c'st6 Intni n. 

La fracción C3 y C4. son uulp estables, debo recordarse que 

puede existir la hipocomplementaria hereditaria, y que el 
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nivel de complemento no siempre se correlaciona con la acti-

vidad de la enfermedad (3). 

Otros estudios menos específicos son.: Coombs directo, 

proteína C reactiva, inmunoglobulinas, factor reumatoide, 

crioglobulinas y Cólulas LE. Se han comunicado una mayor 

prevalencia de FILA B8 y DW3/DR3 en algunas series de pacien-

tes con LES (34). 

El anticoagulante lupus es una inmunoglobulina (IgG 

IgM) , que reacciona con los fosfolípidos de la pared pla-

quetaria (factor plaquetario III), prolonga las pruebas 

de coagulación que dependen de fosfolípidos, y puede dañar 

las plaquetas aumentando sita dhesividad y provocando trombo-

sis. 

Las mujeres embarazadas son particularmente vulnerables. 

En pacientes con LES y anticoagulante lupus Más del 90% 

tienen Anti-Ro (32). 

De acuerdo al sitio clínico afectado se deberá evaluar 

mediante estudios paraclínicos y así tenemos: 

PIEL: La prueba "banda de lupus" en la cual una pequeña 

muestra de piel se tiñe con tócnica inmunofluorescencia 

para detectar el depósito de inmunoglobulinas y complemento 

en la unión no roepidórmical  fue considerada antes como 

patognomónica de LES. Aunque es útil para confirmar el diag-

nóstico de pacientes negativos a AAN, ósta prueba puede 

ser positiva en otras enfermedades del tejido conectivo. 

CARDIOVASCULAR: La ecocardiografía es un mótodo no invasivo, 

muy valioso para detectar pequeños derrames cardíacos 
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anormalidades valvulares. El doppler es útil para definir 

trombosis venosas. Raramente se requiere de cateterismo 

cardíaco. 

PULMONAR: La radiografía de tórax es útil en demostrar el 

derrame pleural y las alteraciones intersticiales. Los estu-

dios de función pulmonar, inicuyendo volúmenes, capacidad 

de difusión presiones diafragmáticas y nivel arterial de 

gases sanguíneos son más sensibles en detectar afección 

pulmonar asintomática. 

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL: En caso do afección neuropsiquia-

trica por LES, el ICR puede demostrar una hiperproteirraquia 

y pleocitosis a expensas predominantemente de los linfocitos. 

Aunque óseo puede ser explicado por la activación de la 

enfermedad, deberá practicarse cultivos para bacterias y 

hongos. Se ha sugerido algunas alteraciones en C3 t C4, 

IgG e IgM en el. ICR pero no son convicentes. Estudios de 

EEG son útiles sobre todo en la presencia de convulsiones 

Aquellos de imágen como la TAC y RNM ayudan a esclarecer 

lesiones estructurales, de las que se encuentran principal-

mente las ocasionadas por vasculitis. Ios potenciales evoca-

dos y electromiografía proporcionan gran ayuda en problemas 

neuromusculares (1). 

GASTROINTESTINALES: La radiogrfia simple de abdómen es un 

instrumento útil para evaluar el buen funcionamiento y com-

plemento con ultrasonido y estudios baritados se podrá llegar 

generalmente a un diagnóstico. En algunos casos será neceSa, 

rio practicarse endoscopia (ejem. hemorragias). 
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El hígado y el páncreas, se evalua con pruebas do fun-

ción específica cuando se requiere, entre otras: Bilirrubi-

nas, TP, PFH, amilasa lipasa, biopsia hepática, enzimas, 

curvas para la glucosa 

el páncreas (1,18). 

MUSCUO-ESQUELETICO: 

y anticuerpos anti-insulina para 

la radiografía óseas podrán descartar 

la presencia de erosión en caso de artritis. Se debera consi-

derar alguna alteración producto de los esteroides, como 

son osteoporosis y necrosis avascular ósea. 

En caso de miositis, las enzimas musculares (CPK y 

ladolasa) apoyan el diagnóstico, pero se requiere de biopsia. 

(1). 
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TRATAMIENTO. 

El IES es una enferemdad que debe ser manejada por 

un grupo multidissciplinario de especialistas, inicuyendo 

Peddiátras, Internistas pediátras, según el caso tendrá 

que ser visto por Nefrológos, Cardiológos, Nuerólogos, Psico-

lógos, Infectólogos, etc. y dirigidos por un Reumatólogo 

o Inmunólogo pediátra. Dicha atención se llevará a cabo 

en un hospital de tercer nivel. Así tambión y de serposible, 

se darán instrucciones para mejorar las condiciones en el 

hogar, en la escuela o centro de trabajo y si existiera 

en la comunidad, acudir a Asociaciones especificas como  

es la Fundación para Artritis o la Sociedad para lupus. 

Entre las medidas generales, esta un programa de ejerci-

cios para conservar la condición física, atención a la dieta 

(baja en sodio y grasas, con restricción de líquidos en 

caso de hipertensión arterial e insuficiencia renal) y con-

servación del peso corporal ideal. 

Es necesario reducir al mínimo la exposición al sol, 

a menos que despuós de pruebas cuidadosas se encuentre que 

el paciente es más tolerable a la exposición .solar, y debe 

usarse ropa protectora y filtros de rayos solares (1,27,40). 

.Cuando solo hay manifestaciones de artritis y musculoes-

queletico en niños y adolescentes con IES, la aspirina y 

los antiiflamatorios no esteroideos pueden controlar los 

síntomas. Ia hidroxicioroquina y la plaquenil son utdlizadas 

rutinariamente en óstos pacientes. la hidroxicloroquina 
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a una dosis de 5 mg/kg. parece tener efectos acumulativos 

mínimos. El ácido acetilsalicIlico frecuentemente se usa 

a dosis bajas ( 5mg/kg/día) en niños con anticuerpos anti-

cardiolipinas. Como uso antiinflamatorio la dosis de aspirina 

es 'de 80 mg/kg/día, auque en los niño con IES tiene mayor 

relación a hepatotoxicidad inducida por los saliellatos, 

y esta contraindicado en caso de trombocitopenia, y como 

una alternativa estan los antiinflamatorios no esteroides°. 

En E.U., se recomienda en los niños el uso de Tolmetina 

sódica (Tolectin) a dosis do 20 a 30 mg/kg/día, sin emabrgo 

algunos reportes refieren alteración en la filtración glome-

rular por éste grupo de medicamentos y se recomienda su 

vigilancia (1). 

El uso de esteroides esta justificado en la mayoría 

de pacientes con LES, sobre todo en caso de manifestaciones 

generales intensas, como en enfermedades renales, cardiopul-

manares, hematológicas, SNC, pancreáticas, etc. Las dosis 

recomendadas de prednisona son 1-2 ,g/kg/día en dosis dividi-

das. La mejoría tanto en los parámetros clínicos y serológi-

cos indicará cuando reducir los esteroides. En términos 

generales, se requerirán dosis altas durante tres o cuatro 

semanas, seguidas por una reducción gradual y lenta para 

evitar rebote. En muchos pacientes la dosis puede reducirse 

gradualmente hasta alcanzar una sola dosis matutina baja 

de 5 -10 mgs, sin emabrgo, otros pueden tener exacerbaciones 

aún con dosis más altas. la eficacia de los esteroides para 

adminsitración de días alternos no se ha establecido en 

el LES de la infancia, aunque esta modalidad es desable 
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para prevenir efectos diversos de los esteroides, ósta moda-

lidad puede no ser adecuada para el control de la enfermedad 

activa (1). 

En caso de enfermedad activa. intensa, se recomienda 

el uso de esteroides parenterales en dosis altas (hidrocorti-

zona ó metiiprednisolona IV a 30 mgs/kg/dia por 3 días), 

con esta dodis aumenta el riesgo de alteración electrónica, 

así corno la funcion renal, endocrina y mayor suceptibilidad 

a infecciones (1,44). 

Los agentes citotóxicos tales como 1.3. azatiprina y 

ciclofosfamida, tanto por vía oral como intravenosa, han 

mostrado estabilización o mejoría en casos especialmente 

de afección renal. Su uso en enfermedad progresiva incontro-

lable o con efectos diversos irreversibles de los esteroides 

como marcado retraso del crecimiento, diabetes esteroidea 

u osteoporosis grave, esta indicado. Sin embargo, las compli-

caciones a corto plazo (supresión de módula ósea, aumento 

de la propensión a infecciones, cistitis hemorrúgica y neo-• 

plasias secundarias) requieren una consideración cuidadosa. 

Otros agentes citotóxicas empleados, pero con menor 

frecuencia son la mostaza nitrogenada y clorambucil. 

Metrotexate, ciclosporina y gamma globulina intravenosa 

estan siendo usadas en pequeñas series de nilos con LES, 

pero aún se encuentran en experimentación. Esta aumentando 

el reconocimiento de tratamiento prolongado del LES en ausen-

cia de enfermedad, basándose en que ósta alteración tiene 

un curso crónico y enfermedad recurrente. 
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la ciclofosfamida en los niños so inicia con 500 mgs/m' 

el siguiente mes ha 750 mgs/m', hasta llegar a 1 gramo/m' 

siemspre y cuando :la cuenta de leucocitos se mantengan por 

arriba de 2000 mm' y no haya ninguna molestia. También puede 

administrarse una dosis (máxima en niños de 1 m' o menos) 

de 875 mg/m', sin pasar de 40 mgs/kg, ya que altas dosisse 

asocia a cardiotoxicidad. 

los niños que responden bien a la ciclofosfamida por 

infusión, se administran 7 dosis mensualmente, posteriormente 

se continua cada 3 meses, cuando se completa 36 meses de 

tratamiento se toma una biopsia renal y si no se encuentra 

anromalidades se suspende el tratamiento. Algunos niños 

pueden reiniciar la enfermedad renal al suspenderse la ciclo-

fosfamida (disminución en la hemoglobina, completo y del 

clearramiento de la creatinina, con un incremento en la 

hematuria o proteinuria), entonces se puede administrar 

otras 3 dosis cada tercer mes. la reactivación aguda es 

manejada con. pulsos de metilprednisolona pro 3 días a dosis 

de 30 mgs/kg/dia l  a un máximo de 1000 mg si es necesario. 

Se ha utilizado hiperhidratación en los niños con LES 

cuando se adminsitra la ciclofosfamida y se ha observado 

reducción de los efectos secundarios (1,46). 

Se combinan los esteroides con los citotóxicos cuando 

el caso lo requiera. 

De acuerdo a cada caso se podrá utilizar atniconvulsi-

vantes, antihipertensivos, anticoagulantes, psicotrópicos, 

sedantes, esteroides tópicos, etc. 
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TERAPEUTICAS POSIBIES A FUTURO PARA El IES. 

TERAPEUTICA DIETETICA: 

- Restricción protéinica o calórica. (solo en casos 

seleccionados). 

2.- EIIMINACION DE SUBGRUPOS IINFOCITICOS NORMALES: 

- Estudios monocionales, conjugados con tóxinas (inmuno-

tóxinas). 

- A subgrupos de células B, (ejem. cólulas 

intervienen en la formación de anticuerpos. 

- A subgrupos de células T causante de una función auxi-

liar excesiva. 

3.- MANIPULACION GENETICA MOIECUIAR POR MECAMENTOS NUEVOS: 

- Inhibición intracólular de la síntesis de proteínas 

específicas causantes de anormalidades particulares 

(ej. producción de antiplaquetas) 

- Inhibición intracélularde la síntesis de mediadores 

inflamatorios. 

4.- TRATAMIENTO ANTIVIRAL: 

- Prevención de la incorporación de DNA viral en el 

genoma del huésped. 

- Inactivación de la expresión de DNA viral. 
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COMPLICACIONES. 

las complicaciones en un paciente con IES pueden deberse 

a la enfermedad misma, o al tratamiento instituido. Dentro 
J 

de la primeras podemos encontrar entre otras: Cerebritis 

(ej. convulsiones, psicosis, ataque cerebro-vascular, mielo-

neuropatía, etc.), infartos o vasculítis retiniana, miocardi-

tis, neumonitis, hemorragia pulmonar, hipertensión pulmonar 

y/o sistómica; vasculitis mesentórica, pancreatitis, hepati-

tis, nefritis (ej. síndrome nefrótico, síndrome nefrítico 

o insuficiencia renal), anemia hemolítica, trombocitopenia, 

tromboembolia y procesos infecciosos a cualquier nivel. 

Las complicaciones debidas al tratamiento dependen 

del farmaco empleado y como ya fue mencionado el ácido acetil 

salicílico es un antiagregante plaquetario y se relaciona 

a mayor hepatotóxicidad. Ios esteroides pueden producir 

hipertensión arterial desequilibrio hidroelectrolítico 

(hipokalemia, hipernatremia) supresión del sistema inmune 

(propensión o procesos infecciosos), trastornos gastrointeá-

tinales (náuseas, vómitos dispepsia, hematemesis, melena, 

gastritis, etc.), catarata subcapsular posterior, glaucoma, 

disminución del volúmen cerebral (reversible), síndrome 

de cushing, afección ósea (talla baja, osteoporosis y necro-

sis avascular), diabetes mellitus, psicosis y otros trastor-

nos mentales, ensanchamiento del medistino superior, dislipo-

proteinemia que se caracteriza por: aumento de colesterol, 



trigliceridos y de proteínas de baja densidad; equimosis 

en la parte distal de las extremidades; reacción maculopapu-

lar y urticarial de la piel; supresión del eje hipotalamo-

pituitaria-adrenal, esta complicación puede presentarse 

en pacientes con dosis de esteroides menores a 15 mgs/día 

y puede ser causa de muerte en caso de suspender el medicamen 

to o por no aumentarse la dosis (1,2). 



DIAGNOSTICO DIFERENCIA': 

El lupus eritematoso sistómico, es una enfermedad difí-

cil de diagnosticar por la diversidad de su expresión clíni-

ca, y por tanto incluye una gran lista de diagnósticos di-

ferenciales; así tenemos diversos procesos febriles y caren-

ciales, cardiopatías, nefropatias, enfermedades hematológi-

cas, linfoproliferativas, neuropsiquiátricas y de suma impor-

tancia aquellas del tejido coletivo tales como lupus discoi-

de, artritis reumatoide, periarteritis modosa, dermatiomiosi-

tis, esclerodermia, púrpura trombocitopónica y púrpura trom-

bocitopénica trombótica, síndrome antifosfolipidos y enferme-

dades míxtas del tejido conectivo. 

El diagnóstico de LES es predomiantemente clínico y 

apoyado en los estudios de laboratorio, tál y como fuó comen-

tado de 4 ó más de los criterios propueátos por la ARA, 

ya sea en forma simultánea o secuencial. 

48 
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PRONOSTICO: 

El pronóstico para niños y adolescentes con IES a mejo-

rado dramáticamente en los últimos 20 años. Al mejorar la 

terapia antiinflamatoria y el mejoramiento de los cuidados 

pediátricos, el 80% de los pacientes tienen una sobrevida 

de 10 años. Aunque aún un número importante de niños progresa 

a una falla renal crónica y/o muerte. 

INCIDENCIA DE COMPLICACIONES EN 72 NIÑOS CON LES 

COMPLICACIONES PORCENTAJE 

FAI I A RENAL 15 
ENFERMEDAD SEVERA DEI SNC 11 
TROMBOCITOPENIA CRONICA 7 
ENFERMEDAD CRONICA ACTIVA 56 
MUERTE 18 

Frecuentemente, los niños y adolescentes con LES pueden 

hacer poco ante su enfermedad, debido a la inexperiencia 

para ayudar de los familiares ante la cronocidad y las recaí-

das de la enfermedad, siendo ósta la primer desventaja para 

el paciente. 

Se requiere de una profunda relación entre el niño, 

la familia y el tratamiento. Se debe de remarcar la importan-

cia del tratamiento durante el LES controlado, la hiperten-

sión y las causas de morbilidad. 
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PREDICCION DE UN POBRE PRONOSTICO EN NIDOS CON TES 

1. Anemia persistente: Hb. menor de 10 gms por más do 6 meses. 

2. Hipertensión persistente: Diastólica mayor de 90 mmlig por más 
de 6 meses. 

3. Hematuria persistente: Mayor de 20 eritrocitos por campo, más 
de 6 meses. 

4. Admisiones frecuentes a Urgencias. 

5. Hipertensión pulmonar. 

Aparte de una terapia agresiva, existe un gran beneficio 

en la educación del paciente y de su familia por parte de 

un profesional de la salud, ellos podrían luchar y ayudar 

a los pacientes y a sus familiares a salir adelante en los 

períodos difíciles que normalmente se presentan, y aún en 

las circunstancias más difíciles (1). 

Otros factores son: edad, sexo y raza, y así tenemos 

que una enfermedad más severa en los niños, varones, raza 

negra y oriental. 

También debe de considerarse el involucro de diversos 

órganos y sitemas, ya sea el inicio o durante la evolución, 

son un factor determinante para el pronóstico. I.ehman y 

cols. refieren que la evidencia de la enfermedad renal al 

tiempo del diagnóstico es el mejor determinante de sobrevida 

independientemente de la edad (6). 

El advenimiento de mejores métodos diagnósticos y de 

vigilancia serológica para actividad de la enfermedad, el 

uso de nuevos tratamiento para su control y la terapéutica 



51 

complementaria específica, han contribulde a mejorar el 

pronóstico y la calidad de vida, reduciendo Y modificando 

las causas de muerte. (tabla 1) 

Tabla 1 

SOBREVIDA DE 804 PACIENTES CON I UPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

DURANTE :t; DECIDAS 

DECADA No. CASOS 5 AÑOS (g) 10 AÑOS (A) 

1950 — 1959 141 90 78 

1960 — 1969 234 88 78 

1970 — 1979 234 91 88 

1980 — 1989 195 97 93 



52 

OBJETIVOS._ 

Caracterizar la forma de presentación clínica del lupus 

eritematoso sistémico en pacientes pediátricos, tratados 

en el Hospital Infantil del Estado de Sonora, correlacionar 

y comparar su evolución con los reportado en la literatura, 

en cuanto al patron de la enfermedad, evolución, tratamiento 

y pronóstico. 

CRITERIOS DE INCIUSION.- 

Pacientes con diagnóstico de lupus eritematoso sistémico 

que cumplen con los criterios propUestos por la Asociación 

de Reumatología Americana, en el período comprendido de 

enero de 1980 a Diciembre de 1992, en el Hospital Infantil 

del Estado de Sonora. 

CRITERIOS DE EXCLUSION:- 

Aquellos que no róunen los requisitos enunciados en 

los criterios de la ARA, de inclusión. 
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RESULTADOS.- 

De un total de 8 expedientes de pacientes con diagnósti-

co de lupus eritematoso sistémico (LES), menores de 18 años, 

atendidos en el Hospital infantil del Estado de Sonora 

(MIES), desde 1980 a 1992, se obtuvó una relación de sexo 

7:1 a favor de sexo femenino. Tabla 2 

Tabla 2 

D ISTRIBUCI O N 

EDAD EN 
AROS 

SEXO 
ITMEN1NO/MASCUIINO 

No. DE 
CASOS 

10 1 1 

11 1 1 

12 1 1 

13 1 

14 1 1 2 

15 2 2 

16 1 1 

TOTAL 7 1 8 

Como 	se muestra en la tabla previa, la edad de inicio 

fue de 10 años, el promedio de edad fué 14. años. 
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PROCEDENCIA 

LUGAR DE 
PROCEDENCIA 

ESTADO 
No. DE 
CASOS 

AGUA PRIETA 	 SONORA 	 1 

SANTA ROSAIIA 	 BAJA CALIFORNIA SUR 	1 

CABORCA 	 SONORA 	 1 

GUAYMAS 	 SONORA 	 1 

HERMOSILLO 	 SONORA 	 3 

VICAM 	 SONORA 	 1 

TOTALES 	 8 

Los pacientes atendidos estuvieron a cargo del Servicio 

de Medicina Interna y Nefrologia. 

El tiempo de evolución al momento del diagnódticdfUé-

entre los primeros 2 meses en la mayor parte de los casos 

como se ejemplifica en la tabla 4. 

EVOIUCION PREVIA AI INGRESO 

MESES 	 No. CASOS 

Menos de 1 	 2 

1 	 2 

2 	 3 

3 	 0 

4 

TOTAL 	 8 



Todos los pacientes so diagnosticaron como IES en e]. 

Servicio de Medicina Interna hospitalización. 

Entre los diagnósticos ¿k)adirlisión, en 3 pacientes se 

sospechó de nefropatia iúpica, 1(m dem:1;3 se re firieron con 

diagnóstico diferencial para el IES, como lo ejemplifica 

la Tabla 5. 

Tabla 5 

DIAGNOSTICOS DE ADMISION 

DIAGNOSTICOS 	 No. DE CASOS 

PROBABLE NEFROPATIA LUPICA 	 3 
FIEBRE DE LARGA EVOLUCION 	 2 
HEPATOESPIENOMEGAIIA EN ESTUDIO 	 1-  
ANEMIA EN ESTUDIO 	 1 
ARTROPATIA EN ESTUDIO 

TOTAL 	 8 

Ningún familiar de los pacientes hubo antecedentes 

de LES, pero en A pacientes si se presentó antecedentes-

de familiares crónicas, en los otros 4 pacientes negaron 

antecedentes heredofamiliares de importancLa, como se enlista 

en la Tabla 6. 

Tabla 6 

ANTECEDENTES HERDO-FAMIIIARES 

DUAGNOSTMO 
	

No. CAMS 

DIABETES MELLITUS 
ARTRITIS REUMATOIDE 	 2 
FIEBRE DE I ARGA EVOLUCION 
MADRE ESPIENECTOMIZADA 
CARDIOPATIA 
NEGADOS  	 4. 	 
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Los signos y síntomas observados se eniTstan en la 

Tabla 7, mostrando aquellos al ingreso, y de los cuales 

el edema periférico, fi6bre, adenopatías y al:fique al estdo-

general ostan dentro de lo8 signos y síntomas más frecuentes. 

Tabla '7 

SIGNOS Y SINTOMAS MAS FRECUENTES 

SIGNOS Y SINTOMAS 	 No. DE PACIENTES 

EDEMA PERIFERICO 
FIEBRE 
ATAQUE AL ESTADO GENERAL 
ADENOPATIAS 
EXANTEMA MALAR 
MUDEZ 
BIPERTENSION ARTERIAL 
CEFALEA 
DOLOR ABDOMINAL 
HEPATOESPLENOMEGAIIA 
PERDIDA DE PESO 
ALOPECIA 
FOTOSENSIBILIDAD 
SOPLOS CARDIACOS 
ALTERACION DE LA CONDUCTA 

7 
6 
5 

3 
3 
3 
3 

2 
2 

2 

9 

En la Tabla 8; se comparan algunas manifestaciones 

observadas durante todo el curso de la enfermedad con los 

reportes de hospitales como son el INP y el IMÁN, además con-

series de Dubois y Pistiner en poblaciones de adultos. Se pue 

de observar que. existen diferencias 'significativas entre es•-

tas serios, siendo lo más importante un porcentaje mayor do -• 

edema perifórico, adenopatías. o liperLensi6n arterial; por el 

cwiLrario, 	a proporcii; de :B'Lf..1.11. 	 ( 	No e_ 

observó exantema discoide. 



Tabla 8 

COMPARACION DE SIGNOS Y SINTOMAS 

8--; I ON.C.)S Y • SINTOMAS RIES ( % ) 
1 9 80-1 99 2 

INP (PROP.) 
1 9 70-1 99 O 

IMAN (%) 
1 971-1 97 4 

DUBOIS ( %) 	PISTINER(%) 
1 9 50-1 9 63 	1 9 80-1 9 89 

• P--7,P1I7E.RI(70 	 87 	 - 	 68 	 - 

7-7.77-717-77 	 75 	 .88 	 88  

ADE:OPATIAS 	 69 	 .57 	 80 	 - 	 10 

T'AZ 7_1 Al_ E-STADO GE1TERAI 	 62 	 - 	 76 	
- -- 
	 - 

-z7 	 .61 	 c,,, 

	

.0 	 57 	 57 _, 
-D 
..., t
r, 	 .8 	 - 	 25 	 25 

37 	 - 	 79 	 - 	 - 
25 	 .89 	 -  

25 	 i : 	 16 	 21 	 31 

25 	 -34 	 - 	
, 

--_,,- 	
19 

25 	 .30 

	

68 	 ...-, , 27 

25 	 - ...,- 

	

-3,  .-.-:, 	 - 	 - 

12 	 -84 	 8 ,--. -, - 	 11 8

- »\\ DE RAYNATID 	 12 	 .15 	 16 	 18 	 21. 

77777V, L. DTQCOTDE 	 - 	 - 	 -  

i GIAS 	 12 	 -49 	 88 	 59 	 9 

12 	 - 
12 	 - 	 i r''', 

....- 1-4  
_ 	 - 

"F-77;-'77 \E SIOARTERIAL 

ALOPECIA 
1.7 07-77:1 7:N MUCOPA 
FC'TC:-.1INSIBIL 2:DAD 

PT EU:7..777S 

rr_LZ-' TAS 
?f-7='^r:",-1-!1 
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A continuación, analizaremos con mayor ,detalle las 

manifestaciones Neuro-psiquiátricas debido a su elevada 

frecuencia reportadas en otras series. 

De 8 pacientes 5 presentaron alteraciones a este nivel. 

Ia proporción de nuestra serie comparada con otras es más 

baja, ósto puede deberse a la poca cantidad de pacientes 

analizados. 

Tabla 9 • 

MANIFESTACIONES NEURO-PSWATRIOAS 

MANIFESTACIONES HIES % IMAN % IMP Pr. ADELMAN % 

CEPALEA 37 26 .50 64 
PSICOSIS 12 23 .50 60 
CONVULSIONES 12 8 .40 25 
PARAIISIS - .10 5 
SINDROME MENINGE° - - .10 - 
NERVIOS PERIFERICO 12 - .07. 12 
PARES CRANEALES - .03 23 
SINO. EXTRAPIRAMIDAL - - .03 y ) 

Loa exámenes de laboratorio se dividen pan GU análisis 

en 3 grupos: 1) Hematológicos, 2) Bioquímicos 3) inmunológi-

cos. 

A continuación, en la tabla 10, analizaremos los estu-

dios hematológicos realizados al ingreso y se anexa el valor 

de referencia de nuestra. institución (RIES). 

Come BO poden observar, es muy alta la proporción de 

oritrosedimentación elevada, al igual que la anemia, linfope-

nia y reticulocitos18; por otra part,e, la LrombuciLuppniu 

fue cnynrtuúu es una proporel6n muy baja. T.0 

ción elevada, la anemia y  linfopenia probablemente estuvieron 

en relación con diversos factores tples como, actividad. 
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de la enfermedad, empleo de esteroides y/o oitetóxicos y 

procesos infecciosos agregados. 

Tabla 10 

EXAMENES HEMATOIOGICOS INICIAIES 

EXAMEN 	 No. CASOS 

ERITROSEDIMENTACION ELEVADA (20mm/hrs.) 
ANEMIA (Hb. 	de 10 mgs %) 
IINFOPENIA ( 	de 1500 mm') 
IEUCOCITOSIS ( 	de 10000/mm') 
RETICUIOCITOSIS (corregido de 2%) 
IEUCOPENIA ( de 4000/mm') 
TROMBOCITOPENIA ( de 150000/mm') 
TP PROIONGADO ( 	de 70%) 

6/7  • 
5/8 
1;  /8 
3/8 
4/8 
2/8 
2/7 
1/5 

estan descritos 

de hiperkalemia, 

los pacientes se 

los exámenes bioquímicos al. ingreso 

en la tabla 11, siendo elevada la proporción 

hipoalbuminemia, hiponatremia y en todos 

presentó depuración de creatinina baja. 

Todas las alteraciones probablemente 

con la afección renal. 

se relacionan 

Tabla 11 

EXAMENES BIOQUIMICOS INICIALES 

EXAMEN 

HIPOAIBUMINEMIA ( de 3gr/d:l.) 
DEPURACION DE CREATININA BAJA ( 90m1/min/1.7m 
HIPERKAIEMIA ( 5.5 aq) 
HIPONATREMIA ( dp 130 mEq) 
HIPERNATREMIA ( de 145 mEq) 
HIPEROIICEMIA ( de 120 mg/di) 
HITOULEMIA ( de 3.6 mal)  

No. CASOS 

4/8 
8/8  
5/6 
4/7 
0/7 
0/7 
0/7 
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Los estudios inmunológicos al ingreso sp dividieron 

para su estudio en: específicos e inespecíficos (en relación 

al LES), mostrándose en las tablas 12 y 13. 

De los estudios específicos la hipocomplementaria (CH 

50, C3  y c1) ocupó la proporción mas elevada. 

Los anticuerpos antinucleares (AAN) estuvieron presentes 

en 5/8 pacientes. Los anticuerpos Anti-DNA positivos en 

3/8, y las cólulas LE positivas en 4/7 pacientes. 

En :Los estudios lumunológicos inespecíficos se observó 

solo proteína C reactiva positiva en 1/6 pacientes, el resto 

de estudios fueron negativos. 

wia 12 

ESTUDIOS INMUNOIOGICOS ESPECIFICOS 

ESTUDIO 	 No. CASOS 

HIPOCOMPLEMENTARIA 	 6/8 
ANTICUERPOS ANTI-NUCI EARES (.0 	 5/8 
ANTICUERPOS ANTI-DNA (•i) 	 3/8 

;;CÉLULAS LE (+) 	 4/8  

* Do baja especificidad. 

Tabla 13 

ESTUDIOS INMUNOIOGICOS INESSPECIFICOS 

ESTUDIO No. CASOS 

1/6 
0/6 
0/6 
0/6 

 

PROTEINA C REACTIVA ( 
VDRL (4-) 
COOMBS DIRECTO (+) 
LATEX (i-) 
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En la Tabla 14, so describe los resultada de biopsias 

renales efectuadas en 7 pacientes, dividióndolas de acuerdo 

a la clasificación propuesta por la. Organización Mundial 

de la Salud, Así mismo, se comparan los reportes de las 

series estudiadas por el TNP, IMAN y. Celemajer y cols., 

tanto en el sexo masculino y femenino (a excepto del. INP 

que solo estudió varones). 

Analizando las series se puede apreciar la mayor protec-

ción del patron histológico proliferativo difuso, le sigue 

el patron mesanguial y el proliferativo en' un padiente se 

reportó muestra insuficiente. 

Tabla 14 

BIOPSIA RENAL EN SITE PACIENTES 

CLASE 
HIES 

(%) 

INP 
(PROP) 

IMAN 
(1) 

CELMAJER 
(%) 

I NORMAL. 	 - 
II MENSANGIAL 	28 

III PROLIFERATIVO FOCAL 14 
IV PROIIFERATIVO DI100 	.- 

.06 

.13 

.26 

13 
13 
22 

16 
57 
27 
12 

- No CLASIFICADO 
MUESTRA INTEICIWINE 14 

.06 

.06 

Los estudios do gabinete realizados desde el ingreso 

y durante la evolución se analizan en la. Tabla 15, a todos 

los pacientes 1,;(3 les homó estudios radioIógicos, asi tambi6n 

a todos se les tomó Rayos X de tórax, observIndose 7/8 'Jadien 

1,e;; non derrfuw p1im1.•51, 	opéldade 	locail odas, 7/8 

adherencias pleurales y eiswrime pleural, esto puodn e8LfAr 

relacionado con la actividad iúpica. 
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Otros estudios de gabinete como son: electrocardiograma, 

pruebas de función respiratoria y ultrasonido cardíaco falta-

ron de realizarse en la mayoría do los pacientes para comple-

mentar el estudio cardiopulmonar. 

Tabla 15 

LESIONES CARDIOPUIMONARES 

ESTUDIO 	 No. CASOS 

RADIOGRAFIA DE TORAX 
- DERRAME PIEURAL. 	 8/8 
- OPACIDADES LOCALIZADAS 	 4/8 
- CISURITIS 	 2/8 
- ADHERENCIAS PLEURAIES 	 2/8 
- CARDIO.MEGALIA 	 1/8 
- NEUMATOCEI.E 	 1/8 
- NEUMOTORAX 	 1/8 
- CONDENSACION 	 1/8 
- ABCESO CON NIVEL HIDROAEREO 	 1/8 

A continuación en la Tabla 16 8e enlista el número 

de criterios propuestos por la. Asociación de Reumatología 

Americana para el IES reunidos al momento del ingreso. Un 

paciente presento menos de 4 criterios, que son los requeri-

dos para establecer el diagnóstico de la enfermedad, sin 

emabrgo el diagnóstico se estableció en el seguimiento en 

base a la biopsia renal y más de 3 determinaciones positivas 

de anticuerpos antinucleares y anticuerpos Anti-DNA. 
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Tabla 16 

CRITERIOS DE A.R.A. 

No. PACIENTES PUNTAZ REUNIDO/PACIENTE 

1 8 
2 7 
3 8 

4 5 
5 

5 

6 
7 4 
8 3 

El tratamiento instituído específico para el. LES se 

Muestra en.  la Tabla 17, como se puede observar todos los 

apcientes recibieron prednisona en algún momento de la evolu-

ción •y ésta •fuú combinada con algún medicamento citotóxico 

en 5/8 pacientes. 

En varios pacientes y de acuerdo a cada caso se utiliza-

ron drogas antihipertonsivas, anticonvUlsionantes, antimicro-

bianos y demás sintomáticos. 

A un paciente se ].e administró ácido acetilsalicílico 

tratándose al inicio corno una artritis juvenil. 

Se emplearon dietas específicas en casos...necesarios, 

con restricción de sodio y líquidos. 

En cuatro de los casos se efectuó tratamiento quirúrgico 

4 pacientes so colocó diálisis peritoneal, a uno de ellos 

se le efectuó fístula arterie-venosa 'para sesiones de homo- 

(Uálisis, y 9  Cd o pmele0,o 	lo coloc 	ndrt 

para sello de agua. Nindla palien Le iras La •et momento ha 

sido sometido a trasplante renal. 
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Tabla 17 

TRATAMIENTO 

• 
PREDNISONA 	 8/8 
GICIOFOSFAMIDA 	 5/8 
AZATIOPRINA 	 3/8 
CICIOSPORINA 	 1/8 

En la siguiente Labia se muestra la duraciómi del trata-

miento, observándose que 5  de los 8 pacientes recibieron 

tratamiento por menos de un año. 

Tabla 18 

DURAGION DEL TRATAMIENTO 

GRUPO 	 No. CASOS 

MEI= DE 1 MES 
2-3 MESES 	 1 
3-4 MESES 	 2 
4-5 MESES 
6-12 MESES 	 o 
1-2 M'OS 	 1 
MAS DE 4 AgOS 	 2 

TOTAL 	 8 

Las complicaciones del tratamiento se enlisLan en la 

tabla 19, siendo elevada proporein del síndrome de Cushinp:. 

No se consideraron otros efectos secundarios a parte 

de los mostrados, como sería detección del crecimiento y 

alteracion 	motabaHrt2 debido o que uc carece de informa-

ci6n suficiente para analizarlas. 

Todas óstas complicaciones son secundarias a los Oste-

roides. 
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COMPLICACIONES DEL TRATAMIENTO 

COMPLICACIONES 	 No. CASOS 

S.INDROME DE CUSHING 	 6/8 

ULCERA GÁSTRICA 
	

1/8 

MIOSMS 
	

1/8 

Las complicaciones infecciosas se observaron en 7/8 

pacientes, en algunos casos 2 6 . m:18 procesos ocurrieron 

en el mismo paciente. 

, 
En la tabla 20 se observa que la afección mas frecuente 

fue la infección crónica pulmonar, le siguió la peritonitis 

y la candidiasis. 

En 2 pacientes se sospechó de tuberculosis a su ingreso, 

los dos tuvieron COMBE positivo, por lo •cual se instituyó 

tratamiento profiláctico, poro nunca so demostró.  la infec-

ción. 

Tabla 20 

COMPLICACIONES INFECCIOSAS 

INFECCIUN No, CASOS 

13RONGONEUMONIA 5/8 

CANDIDIASIS 2/8 
PERITONITIS 2/8 
FARINGITIS 1/8 
NEUMONIA. 1/8 
SE1)8 18 1 /8 
INE1..;CCION CUTANI!A 1/8 
SINUSITIS 1/8 
INFECCION DE VIAS URINARIAS 1 	P - 
OT  
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Hubo un total de 3 fallecimientos, un paciente se dió 

de alta por mayoría de edad y dos pacientes abandonaron 

el tratamiento estando todos ellos sintomáticos, no se siguió 

la evolución de estos. 

Actualmente dos pacientes se encuentran en tratamiento, 

estan asintomáticos y con un seguimiento mayor de un año. 

En la tabla 22, se observa el tiempo desde el ingreso 

al fallecimiento, el paciente con mayor tiempo de evolución 

al deceso fue 8 afros. De un paciente no sabemos la fecha 

en que falleció, hecho ocurrido en otra institución. 

Tabla 21 

E V 0 I.. UCION 

 

No. CASOS 	SEdIJIMIENTO 
MENOR DE 	. MAYOR' £ 
UN 00 	 UN 00 

 

ESTADO ACTUAI 

 

EGRESO() POR MAYORIA 
DE EDAD: 
- SINTOMATIGO 
-- ASINTOMATICO 

ABANDONO EL TRATAMIENTO: 
-- SINTOMATICO 
	

2/8  
- ASINTOMATICO 

CONTINÚAN 
- SINTOMATICOS 
- ASINTOMATICOS 
	

278 

FALLECIDOS 	 3/8 



Tabla 22 

   

FALLECIMIENTOS 

EDAD AL FALLECER TIEMPO DESDE EL INICIO 	TIEMPO DESDE EL 
AL DECESO 	INGRESO Al FALLECER 

15 KI.OS 

20 00S 

 

5 ODS 3 MESES 	5 AÑOS 2 MESES 

8 ODS 1 MES 	 8 AÑOS 

las causas de muerte se enlistan en la tabla 23, se 

observó una ó más de las siguientes causan en un mismo paciera 

te: Edema agudo pulmonar, Insuficiencia renal terminal Y 

Derrame pericárdico. 

Solo en un paciente serealizó estudio de autopsia corro-

borándose la sospecha clínica que lo llevó a Ta muerte. 

Tabla 23 

CAUSAS DE MUERTE 

CAUSA 	 No. CASOS 

EDEMA AGUDO PUIMONAR 	 2/3 

INSUFICIENCIA RENAL TERMINAI 	2/3 

DERRAME PERICARDICO 	 1/3 
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CONCIUSIONES 

Se obtuvo una relación por sexos de 7:1 en favor del 

femenino, siendo similar a los reportes en grupos pediátricos 

Debido a que el HIES, es un hospital de concentración 

que atiende pacientes de Sonora y algunos otros Estados 

del Noroeste, se observó 7 pacientes que fueron del Estado 

y uno foráneo. 

Por otra parte, debido a que este hospital brinda aten-

ción módica a personas carentes de este servicio, la mayoría 

de los pacientes fueron catalogados de nivel socioeconómico 

bajo. 

Los 14 y 15 años representan la edad en la cual la 

mayoría de los pacientes iniciaron su padecimiento, óste 

puede estar relacionado a factores hormonales., como ya se 

ha mencionado. 

El tiempo de evolución transcurrido hasta el momento 

del ingreso, tuvo una variación de 1 mes a 3 meses. La mayo-

ría de los pacientes de nivel socioeconómico bajo. 

El antecedente familiar de lupus Eritematoso Sistómico 

no se obtuve en ningúno de los pacientes, predominando los 

antecedentes de diabetes mellitus y Artritis reumatoide. 

En 3 pacientes hubo la impresión diagnóática do LES 

al ingreso, en. los demás pacientes presentaron problemas 

diagnóstibos, casto puede ser debido a la dificultad que 

existe en precisarlo, ya que su expresividad fue variable, 

y por otra parte la falta de sospecha sobre ósta enfermedad. 



69 

Los datos generales como fiebre y-  ataTie al estado 

general fueron las manifestaciones más frecuentes, llama 

la atención que en la mayoría de los pacientes enrSaron 

con edema desde su ingreso y en el curso de la evolución, 

estando en relación probablemente cou la alteración renal 

y/o cardíaca. La mayoría de los sIntomas y signos tuvieron 

similutud con las series reportadas por Dubois y Pistinor 

en poblaciones de adultos, aunque estuvimos una mayor propor-

ción de pacientes con edema perifórico, adenopatias, ataque 

al estado general y pálidez, por el contrario la proporción 

de artralgias, mialgías y exantema malar fue inferior y 

no se obtuvo exantema discoide. En comparación con las series 

reportadas por el INP y el IMAN nuesUra serie tuvo una pro-

porción menor en los síntomas y signos a excepción del edema 

perifórico, 

la afección neuro-psiquiátrica estuvo presente eu la 

mayoria (6/8 pacientes), manifestada principalmente por 

cefálea, lo sigue psicosis y convulsiones, guardando simili-

tud a las series reportadas por IMAN, IMP y Adelman pero 

de menor proporción. 

Los exámenes de laboratorio, los hematológicos reporta-

ron eritrósedimentación elevadas, anemia, linfopenia y reti-

culocitosis que son las manifestaciones más frecuentes en 

este tipo de pacientes. 

De los exámenes bioquímicos iniciales llama la atención 

qup 	to.(ou los os., 	 a ro m 	dces rs.?...! 	d e 	e 	mina 

baja y  la mayoría presentó hiperkalemia, lo .cual. Indica 
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que hubo compromiso renal en diversos grados dede el ingre-

so, y se relaciona esta alteración con otros reportes que 

mencionan compromiso renal del 1ES hasta un 90%. 

De los estudios inmunológicos iniciales la proporción 

mayor la obtuvo la hipocomplementaria, proporción elevada 

a comparación con otros reportes los anticuerpos a Llnuelea-

res fueron positivos en. > pacientes, y en el curso de la 

evolución óstos últimos fueron positivos en todos los pacien-

tes, por otra parte las cólulas LE positivas se reportaron 

en un 50% proporción menor en relación a otras series, y 

aún el V[)RL, la proporción muy baja, siendo positivas en 

el curso de la evolución. los anticuerpos Antl-DNA consideran 

do más específico para el i S tuvo una proporción de positi-

vidad al ingreso del 37.0 , cifra muy baja de lo reportado 

por otros autores. 

Se realizó biopsia renal en 7/8 pacientes siendo el 

proliferalitvo difuso el tipo histológico más camón, acorde 

a los repsortes del INP y Celemar. 

A. todos los pacientes se les practicó radiografía de 

tórax y 7/8 pacientes presentaron lesiones pulmonares, algu-

nos desde su ingreso y otros en el curso de la evolución, 

siendo la lesión más predominante el derrame pleural, 

guardando relación con los reportes de otros autores 

Al ingreso, Solo un paciente presentó •menos de 4 crite-

rios que la ARA propone para establecer el. diagnóstico de• 

LES, sin cJiabarl;('J, ,,,LL: 	 l.i)1 critcrio:3 
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durante su evolución y seguimiento, estableióndose por 

medio de la biopsia renal y más de dos determinaciones de 

anticuerpos Anti-DNA y anticuerpos antinucleares. 

Como medicamentos específicos se obtuvo a la prednisona 

en Lodos los pacientes, y en combinación con diversos agentes 

ritotóxicos en 5/8 pacientes. In duracIón del tratamiento 

en la mayoría de los pacientes fue menor a un ano, y en 

tres pacientes fue mayor de un afio. 

Ias complicaciones atribuídas al tratamiento fue encabe-

zado al síndrome de Cushing que se presentó en 6/8  pacientes, 

otro paciente cursó con úlcera gástrica y otro miositis. 

Todas estas alteraciones fueron secundarias a los esteroides. 

Ne se reportaron alteraciones secundarias a citotóxicos. 

Otras complicaciones observadas fueron las infecciones, 

presentes a diferentes niveles en 7/8 pacientes. El primor 

lugar lo ocupó la bronconeumonía. le sigue la candiasis 

y peritonitis.. Otras complicaciones no infecciosas fueron 

encefalopatía hipertensiva, derramo pericárdico y neumonitis 

(por actividad lápica). 

El seguimiento por más de un año se pudo llevar a cabo 

en• 2 pacientes. Del total uno se egreso por mayoría do edad, 

dos pacientes abandonaron el tratamiento todos ellos sintomá-

ticos, y tres •yacientes fallecieron, 2 pacientes continuan 

en 

De los 3 pacientes fallecidos, se Llene una evolución 

(fti>e~› (n 1111 vanlf.0 	5 a 2 l'íos e 

otro paciente se desconoce.. 
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