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INTRODUCCION 

EL Lupus Eritematoso Gcncr.ili;,.ado (LEG) es una enfermedad autoinmunc cornplcja (1) .. se 
caractcri7...a por intlanmción gcncr •. tli;,--ada dc los vasos sanguíneos y del tejido conectivo y detección 
dc anticuerpos antinuclcarcs .. sus 111anifcstacioncs clínicas -son cxtrcnmdamcntc: vuriablcs y su 
historia natural es in1prcdcciblc. (2) 

ANTECEDENTES 

No sc ha aclarJdo por con1plcto la.." razones par..i dcnon1in~u- a este padecimiento bajo el tcm1ino 
de: lupus. que.: dcrivu dd latín y significa Jobo. En la revisión sobrc h1 historia del lupus critcrn.atoso 
n.:ali7..ada por S111ith y Cyr en 19SS. se sugicn.: qm.: 1 fcbcrno < .. h.: Turn.:s en el año 916 dC ti.Je quien 
crnplcó por prin1cra vc:z. el lcrn1ino para n:ti.:rirsc a algún tipo di.: lesión d~rn1ica. ndcn1ás en lus 
descripciones inicial1.:s 4uc semeja han a las heridas producidas por n1ordcdura de lobo; entre 185 J y 
JS52. Pi1.:rre Cazcnuvc inlrndujo el ti..!nninu .. Lupus eritcm:itoso··. 

En 1933. Lyon dcfiniú Ja asociaciún de púrpura tron1bocitopénica y lupus critcn1atoso y a In vez 
intOrn1ó sohn.: c:I t..11.:sarrollo dc este po~tcrior a csplcnccton1ia. La n:lución del lupus critcnmtoso 
gcncrali7 ... : .. u..lo y cl sistema imnunológico fue propuesto prin1cro por Coburn y l'vtourc._ quicnt:s 
inforniaron la presencia d..: hipcrgan1n1;.1globulincn1ia y sugirieron que el daiio orgánico podía ser 
consecuencia dc..:I (.h .. ·posihl tisular <le proteínas. St.: di::-ocrihicron las cé-lulas del lupus critctnatoso 
(LE). en 1950. por Hascrick el al. En 1957 Georg!.! Fril.1u identificó los anticucrpos untinucJcarcs. y 
Dc-ichcr. Holn1an y Kunkcl describieron los anticuerpos anti-DNi\ y en 1959 Biclchowsky 
n:conoció el desarrollo de ancrnia hcn1ulitica autoinrnunilaria csponlánca. (3) 
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IO:l'll>El\l IOLOGIA 

EJ lupus critc111;1to~ gcncrali:t' . .a<lo se cree poco frecuente en la priicticn pcdhítrica gcncrJI. Los 
Jatos previos cstitnaban que su prevalencia en niños variaba de cc.:ro ¡x1r I00 .. 000 mujeres blanca._.;; 
mcnun.:s de 2.5 años de cda<.t a 3 t casos por I00 .. 000 en nmjcrcs orientales de JO a 20 aílos de edad 
(4). Aproxirnadan1cntc 25o/ci de todos los casos de lupus gcncraliz.ado se inician en Ju edad 
pcdi:ítrica .. nunquc.: es raro antes <le los 5 años .. se va incrementando su fn:cucncia con Ja edad .. 33% 
de los niños inicia su padccin1icnto .:mtcs de los JO años y el n:sto en Ja adolcsccm::ia. (2) 

Dcntru de las alteraciones hcn1atológicas pn.:scntcs en pacientes con LEG la Tro1nlx1citopenia 
.-\utoinn1unc ocurre en un 25% de los casos .. esta puede ser sc,;cra (conteo plaquctario n1cnor de 
:20.000/Jnn13) en aproxinmdamcntc 5% de Jos casos. Los anticuerpos anti·núclco se encuentran 
presentes en un 3Qo/r, en los p;1cicntcs con Púrpura trornbocitopt!nica ldiopatica crónica (5) 

La ancn1ia hemolítica autoinrnunc es una causa poco común de ancrnia en pacientes con LEG. en 
una s~ril.! dc casos se dcrnostró que ocurre en aproxinu1damcntc del 7 al JO o 15':-'á de los pacientes 
cun LEG y puede sc.:r la tnanifCstación inicial en un 2 a 6~ó de Jos pacientes. (4) 

- -- ---~----------------------------------



ETIOLOGIA 

Las causas del LEG son desconocidas. n1icntr..is que Jos científicos creen que existe una 
predisposición genética parJ la cn:fcnm:dad. también es conocido que Jos Cactorcs ambientales 
tienen un papel muy irnportantc c:n Ja aparición del padccin1icnto. i\Jgunos de éstos factores 
ambientales son: infcccionl!s. antibióticos (especialmente los dcrivudos de las sulfüs y penicilinas). 
h1 luz ultraviolct~ el estrés en exceso y las hormonas. 

Aunque es conocido que c.:I lupus ~c: presenta en 1nicn1bros de una fiunilia. aun no se sahc si uno 
o varios genes son Jos rcsponsabh:s de la cntCnncdad. Solo el 10% de Jos pacientes con lupus 
tienen un fün1iliar cercano (padres o ht.:mlanos). que prcscnt:i o pueden desarrollar lupus. (6) 

Los factores atnbicntulcs inician Ja respuesta autoinmunc en las personas genéticamente 
susccptibh!s y dentro <le estos focton.:s desencadenantes del LEG se: encuentran ]os virus .. Jos cuales 
pueden ahcrJ.r Ja población de células T .. dentro de estos se consideran el virus de Epstcin Barr~ 
citomcgalovirus y el parvovin1s B 19. 

La luz solar y Jos rayos uttraviolc:ta pueden alterar la estructura del DNA en las ct:luJas situadas 
bajo Ja supcrflcic cutánea. 

Las hormonas .. en general Jos cstrógcnos potencian la producción de anticuerpos y pueden causar 
brotes .. n1icntras que Ja testosterona reduce su producción. (7) 
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MANIFESTACIONES CLINlCAS 

Las expresiones iniciales rnás frecuentes son fiebre .. artralgi:1s o artritis .. critcn1a en .. e.alas de 
tnaripos.."l·· y rnialgias. precedidos de síntomas constitucionales con10 1nalcstar general. ratiga y 
pt:n..lida de pcso .. dolor abdo111inal .. úlceras bucales. alopecia y ccthlca. entre 70 y 90% de los niños 
presentan fiebre la cual no tiene ningún p.:.itrón caructcristico. (2) 

;\1.anifcsr::1cioncs n1 úsculo-csquclétic:1s: Las urtru/¡:ius y/a urtritis constituyen la 
manifi.:stucj'-ln clínica rnás con1ún de.: LEG. ~1:1nifcstacioncs cutáneas: Estas son múlliplcs y la más 
fn.:cucntc y clásica cs el ··erite111u facial ... en alas Lk: 111ariposa .. otras Jr.:sioncs agudas incluyen 
critcn1a gcncruJi.,,.._u.Jo qw: pucdc o no sc:r fi.Hnscnsiti\'o. ;\Janifcst:.1cioncs rcn:ilcs:. Es una de las más 
con1uni:s y graves ya que no se identifica hasta que se rnaniliesta con10 sindro1nc ncfrútico 
avan7..udo o folla renal. (5) !\1:1nifcstacioncs Ncuro-psiqui:itricas: Entre 9 y 45% de Jos nirlos 
pn::->t.:ntun ultt.·raciuncs ncuropsiquiátricas en alglin 1nun1cnto de su cnti.:rrneda<l y en J 9'!-11 ha sido Ja 
primera y. en ocasiones única n1anifcstación inicial. (2) !\1anifcstacioncs can.Jiova~culurcs: La 
pc!ricarditb; es Ja pre~entación más común de la alteración cardiaca en pacientes con LEG. tiene 
una inciJcncia de :?0-30~'Ó. Se a..o.;ocian otras alteraciones como nliocurditis y erulacartlitis 
;\lanifcstacioncs Pulmon:1rcs: La pleuritis se reporta en un 30-60% de los puch:ntcs. puede 
presentarse derrar11e pleural. nc:ur11011i11 u 11eur1un1itb; intersticial difusa. hen1orrL1;.:it1 pu/J11oru1r .. 
así con10 1 {ipcnensiún Puln1onar (5) 

Anorni:tlidadcs lnmunoló~icas: El LEG es una cnt'Crmcdad con alteraciones en Ja rcguk1ción 
inmune con perdida de Ja tolcrJncia .. de n1odo qut: Jos pacientes desarrollan respuesta autoinrnune. 
c:-.ta sc caracrcri7.a por disn1inución de las células T citotó.xicas y T suprcsor..is (que nonnaln1entc 
inhibcn Ja respuesta inn1unc). uumcnto de las células CD4 cooperadoras. activación policlonal de 
cdulas B. dctCctos en la apoptosis y deficiencia del con1plcrncnto lo que conduce a una vida 
prolongada de la célula. au1ncnro en Ja producción de citocinas por células Tl J2. estos defectos en 
ca.scaüa 4uc inician con una dcgradacilin cc:Jular nonnal y tcrn1ina con la producción de anticuerpos. 
aumcnto de: citocin~L"> corno son IL 4 .. JL6. IL JO. im:ren1cntan las células autorn:activas lus que a su 
vi:z prolitl:ran y se diferencian para producir anticuerpos contra varios antígenos nucleares lhunados 
así autoanticucrpos. ( 7)(8) 

l.a rnayor parte de los autoanticucrpos en el LEO se dirigen contra Jos con1poncnh:S del núcleo 
c.:dular cncontró.ndosc en cJ 95% o nuis de los cnfcrnu.ls. así 1nis1110 se puede dirigir contra DNA. 
RNA y otras proteína...;; contenidas en Jos ácidos nucleicos. Los anti- DNA de doble cadena (Anti-ds 
DNi\.) en general solo se encuentra en cnJCnnos con Lupus. su potencial patogénico varía según el 
isoripo de inn1unoglobulinas y su capucidad para fijnr el cornplemcnto. Los anticuerpos Sin son 
nuclcoprotcinas pequeñas~ anticuerpo específicos y cst¡í.n presentes en la n1ayoria de Jos casos con 
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afi:cción renal. Los p'1cicntcs pu..:dcn ll>rmar tainbién anticuerpos dirigidos contra el con1plcjo 
IOslblipido 13ctu 2~glicoproh:irm. que activan las células endotelfah:s usi con10 las plaquetas e 
interfieren en la función norn1al de algunos anticoagulantcs naturJles. Los anticuerpos 
mllicardiolipina son una cornbinación de inn1unoglohulinas IgG. lgM e lgA. La clase lgG es Ju m,ís 
frecuente y se ha corr..:lacionado clinican1entc como un factor de riesgo par:1 sufrir eventos 
trornhóticos yu sea sccundó..lrio a con1prun1isu venoso o arterial. Ja presencia de estos anticuerpos 
indicu 4 veces n1.:is susccptihilidac.l para sufrir estos eventos que aquellos que no Jo poseen. 

El anticoagulantc lúpico es una inn1unoglobulina especifica que prolonga los tic1npos de 
coagulaciún y se presenta cn el 25~0 de: los pacientes. tan1bién se ha rclm.::ionado con las altcracioncs 
anteriores y un VDRL fiilso positivo. (9) 

i\1:tnifcstucioncs llcm:1tult··~ic:1s: Las anormalid'l.dL!'s hcrnatológicas son cxccsivarncntc con1uncs 
en d LEO v fh:cuentcrncntc- son Ja n1~1nifostación iniciul de Ja enfern1cd:.id. Aveces estas 
caractcristicas"' pueden scn1cjar discrasia sanguinea prirnaria y este desorden puede pasar 
desapercibido a menos que se considere al LEG dentro de Jos diagn1.lsticos difcn:nck1Jcs y si.: 
n:aliccn estudios c:-.pccificos para este diagnóstico. casi c) 85o/t. de pncicntcs con LEO experimentan 
probJe111as en este apartado. (JO) 

La a.111.:mia en el LEG puede ser clasificada en 2 grandes categorías de acuerdo al n1ccanis1no 
crnplcado: J) No innutnc.: e 2) Inn1um:. La no·inn1unc incluye ancn1ia por cnfcrrncduc.J crónica. 
c.Jcticicncia Je hierro~ etc. y la rncdiu<la por procesos inn1unológicos incluye Ancn1ia hcrnolítica 
autoi11111unc (.-\.1 IAI). ancn1ia hcn10Jitica inducida por drog,L"i .. ancn1ia uplásica. cte. En estudio 
prcHipcctivo dc 132 pach.:ntcs con LEG y anen1ia (l lcmoglohinu n1enor a 12gr/dl en 111ujercs y de 
1 J.Sgr/dl cn hornbres} se cncontró que la causa mtl.s con1ún fue Ja anemia por enfermedad crónic,1 
(3:¿~>. dcticicnci.:1 dc hic.:rro (361Yo) y Anernia llcn1olítica Autoinn1une (14%) y por otras causas 
(J.>,o). 

La Anemia lfcmolitica Autoinn1unc (.-\.1 IAI) es una causa poco cornún de anemia en pacientes 
cc..1n LEG. aproxirnudarncnte el 7 a 15o/o la desarrollan. La AH/\I puede ser la n1anifc.::st.o.ción inicial 
de LEG presc.:ntü.ndosc c...·n .2 a 6C}ó de los pacientes. en 5 de JO pacientes que fueron estudiados por 
ViJc1':ek. Ja "\.llAI ti.Je Ja rnanilCsHtcitln inicial v Ja car,1ctcristica clínica dorninantc de Ja 
cntCrmcd.::.id por ...-arios n1cses c incluso aiios antes de~quc otra n1aniJCstación de LEG aparecicrJ,. Ja 
.-\.J l.·\.I sc dcsarrnlJa durante cl curso del LECi en Jos otros pacientes. 

1 -~l .·\.I l.-\.1 pw.:J1..• ::-cr cbsificada cn Jos principales tipos con respecto a Jos anticuerpos 
auticritrocitarios y a la tcn1pcratun1 optima c.:n Ju que reaccionan los anticuerpos con los untigcnos 
1..k b superficie de los eritrocitos. Los de tipo caliente están rncdiadas por anticuerpos lgG. estos son 
capaces de reaccionar con el antigcno a tcrnperntura optin1a de 37ºC. Las aglutininas frias de Ja 
AJ IAI cs rm .. ·diada por lg~-1 que fija cJ comph:n1ento. con una optirn'1 unión a los antig~nos 
criti-oc..:itarios a 4ºC .. 

La Al I/\[ de mlticucrpos calientes es el tipo prcdon1inante en p~1cicntcs con LEG. Jos eritrocitos 
están cubiertos por anticuerpos calientes lgG y son rcliro<.Jos-dt!-la-circulación prin1ariameotc por 
:->ccuestro en el bazo. Los eritrocitos cubiertos de anticucrpbs sufrctifllii::l afti:ración de )¡1 1neñibrana 

( ,¡ • • • .. ~- ~ • •• j 
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in vivo resultando en la forn1ación de esfcrocitos los cuales son fagocitm.los cornplctarncntc por 
1nacrófügos del b.azo y en rncnor grJdo por las células endotcliaJcs de los sinusoides. 

Los sinto1nas y hallazgos clínicos en Ja Al IAI son diversos. son cornuncs los que se refieren al 
cstado ruiérnico con10 debilidad. vértigo y fiebre. En la evidencia de hcn1ólisis se puede encontrar 
ictericia y coluria .. hipcrhilirrubinen1k1. incrc:n1cnto de Ja deshidrogcnas.."1 J;ictica .. así como ht.!pato
csph.:no1negalia. La AllAJ en el n1arco del LEO se desarrolla gradualn1cntc en Ja nlayoria de los 
pacientes. pero ocasionalrnentc ésta puede presentarse como un::1 crisis hemolítica n\pidan1cntc 
progresiva .. con un grado significativo de hcn1úlisis se puede cncontr...u- frecucnterncnh.: en un frotis 
1. .. h.! sangre pcrifi:ric;.t anisodtosis y n1¡1crocitosis. en ocasiones se pueden encontrar eritrocitos 
poficro1natófilos y cuerpos <.h.! I lo"vcll-Jolly. La rnédula ósea esta hipcrplasica con desviación a la 
izquierda en Ja scric n1icloidc .. el conteo de rcticulocitos se encuentra numcntado. a..<;ociado con un 
grado significativo de hcrnólisis. Los niveles séricos de haptoglobinas norn1aln1cnh.: están reducidos 
durante la fo.se activa de: Ja hemólisis .. en presencia de infección o tratainicnto con cstcroides los 
nin:lcs de haptoglohinas se dcvan. 

Sokol et al.. encontraron que el 7% de 865 pacientes con Al-IAI quienes fueron referidos a un 
centro de transfi.Jsión s.anguínca tenían anticuerpos antieritrocitarios calientes JgG y fríos Igl\.1 y que 
anüx.>S muicucrpos contribuían a la hcn1tílisis. de los pacientes en este grupo 20'?.{J tenían LEG. La 
alta frecuencia c..Jc LECi ti.Je confirrnada por Shuhnan et al. quien c:ncontró que 5 de 12 pacientes 
(421?-ú) con Al-IAI con anticuerpos calicnh:s y fríos tenían LEO. (11) 

Para confirmar d origen autoinmunc de la hcrn<.llisis se dcn1uestra Ja presencia de anticuerpos 
contra Ja n1cn1brana de los critrl.lcitos n1edbntc la prueba de Coombs directo. (7) 

Los anticuerpos anticardiolipina (aCL) y anticoagulantc lúpico (LAC) representan subclases de 
antifOsfr>lipidos. Estos autoanticuerpos se han a..~ociado a trombosis arterial y trombocitopcnia. 
Va.ríos estudios to.m1bién han demostru<lo una correlación significativa entre Jos aCL o LAC y 
.-\.nc1nia he111nlítica con Coomhs positivo en pucicntc:s con LEG. La ancn1ia hcn1olitica en el LEG se 
halla m.:.is bien asocindo con aCL del tipo lg~1 que con aCL de isotipos lgG o con aCL de ambos 
isotipos. Sin cn1bargo. el papel de las aCL de ambos isotipos en la patogéncsis de las hcmóHsis 
autoinmune aun no es cntc:ndiblc. ( 12) 

Otras nlanifcstaciones hcn1atológicas incluyen: 

Leucopenia ( Leucocitos 111enor di.! 4 .. 000/1111113
) 

Linft..1peniu (Linfocitos menor de 1.500/m1113
) 

Tro1nbocitopc11iu ( Plaquetas menor de 100.,000/mm3
). (6) 
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La Púrpur.J Trontbociropénica fdiopatic.u (PTI) se can1cleriz.."lda por Ja presencia de.: 
disrninución pJaquctaria. de tipo primaria; secundaria a destrucción perifc.:riea por el sistema 
inn1une. y es una de las mayores complicaciones en pacientes con LEG con un rango de prevalencia 
d..: 7 a 30%. (13) 

La .. .;; plaquetas juegan un papd imponante en Ja hemostasia prirnaria .. involucrando la adhesión 
pluquctaria a la n1atriz de la pared subcndotcJial del vaso sanguíneo lesionado .. seguido por la 
activación plaquctarh1. Ja reacción de liberación de los gr-.1nuJos por exposición de Ja colagcna o Ja 
acción de Ja tron1bina activando la síntesis de prostaglandinas con fonnación de trornbox:ano A2 
liberando ..-\DP .. serotonina.. fibrinógcno. enzimas JisosonmJcs y factor ncutralizante (factor 4 
plaquctario) por dL-.n1inución del Al\·1Pc; así con10 la transJocacicln de Ja proteína sclcctina P que se 
adhiere a Ja superficie plaquetaria ( J 4 .. J 5). La hemostasia primaria se une con la fase secundaria al 
exponerse las cargas negativa .. "> provocando catali7..ación de Jos fosfolipidos en la superficie 
pluquetaria... en presencia de faclor V y VII. los cuales activ.an el factor X y por lo tanto Ja 
conversión de Protrombina en Trotnbinu. En condiciones patológicas los defectos en Ja función 
plaquctaria de cualquier origen. primario (hereditarias. Ej. Anemia de Fanconi) o secundario 
(.udquirida: por n1ccanisn1os inmunológicos Ej. PTI o LEG; o no inn1unológicos); interfiere con la 
hcn1osta.. .. ia en la prin1era o segunda tase de esta .. resultando clinican11.:nte sangrndos poco aparentes 
o hc111orragias que puedcn ser futaks corno las gastrointestinales o cerebrales y alteraciones 
trombótica._-.;. (15) 

Una variedad de proccsos patogénicos reportados en el dcsarroJJo de la trombocitopcnia por 
LEG son incrcrncnto en la destrucción de plaqueta.."> mediante anticuerpos antiplaquetarios. 
asociada a coagulución intravascular discn1inada 9 sindrorne hen1ofagocitico y sindromc 
antifosfolipidos. Todas estas condiciones están asociadas con un incremento en el consumo de 
plaquetas en Ja circulación pcriferica.. con n1cgacariocitos en medula ósea normales o aumentados y 
la producción plaquctaria nonnal. ( J 6) 

El diagnóstico de PTJ es por exclusión de otros procesos que puedan presentar tron1bocitopcnia. 
sóh.> el 5% de estos pucicntcs reúnen criterios para clasificarlos con10 LEO durante su C\'olución. 
(17) 

,__,..;... _____________ _,_ 
r:-· 
J _ :..J \_ \T 

FAL.I.J~ 
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.JUSTIFICACIÓN 

El Lupus Eritematoso Generalizado (LEO) es una enfermedad sistémica de etiología aun no 
conocida._ con divcrsidOJd de manifestaciones clínicas y de Jaborutoño incluyendo trombocitopcnia y 
anc111fa hemolítica .. las cuales en reportes mundiales revelan que-estas manifestaciones se presentan 
en un 15% y 5~1» respectivamente. 

En el Servicio de Rcun1atologia pcditltrica del 1-Jospital General CMN ""La Raza"" cS frecuente el 
ingreso de pacientes con diagnóstico de Lupus Eritematoso Gc0ernli7...ad0 con alteraciones 
I Jcn1atológicas por Jo que es m:ccsario resolver las siguientes preguntas: 

l.- Cual es Ja prevalencia del LEG con afección hematológica en niños hospitalizados en el servicio 
de Rcumatología del HG CMN "'La Ra7.a .. 

2.- Cual es Ja prevalencia de trombocitopenia co1no m3nifestación hematológica inicial en niños 
con LEG .. hospitali7...ados en el servicio de Rcumatologia Pediátrica del HG CMN "'"'La Razaº 

3.- Cual es la prevalencia de Anemia Hemolítica como manifestación hcrnatológica inicial en niños 
hospitalizados en t:I servicio de Rcu111atología Pediátrica del 1-IG C~ ... La Raza"" 
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OB.JETIVOS 

Generales: 

1.- Determinar Ja prcvulencia de manircstaciones hcrnatológica.."i iniciales del Lupus Eritema.toso 
GcncrJlizado en nifios hospitalizados en el servicio de Rcumatología pediátrica del CMN u La 
RU7...a'"'". 

2.- Conocer Ja prevalencia de Púrpura Tromocitopénica como manif"'cstación hematológica de 
Lupus EritcJtUJtoso Generalizado. 

3.- Conocer Ja prevalencia de anemia hemolítica corno maniCestación hcmatológica del Lupus 
Eritcrnatoso Generalizado 

Ohjcti,.·os Secundarios 

J.- Conocer Ja prevalencia de Ja afección hematológica de] Lupus Erite111atoso Generatlzado en 
ambos sexos. 

2.- Conocer la prevalencia de la afección hcmatológica del Lupus Eritematoso Gencrali7.ado en los 
diferentes grupos etarios 

3.- Determinar Ja causa mas :frecuente de mortalidad en !Os p:u:icntcs con Lupus Eritematoso 
generalizado con presentación hcmatológica 
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VARIAHLES DE ESTUDIO 

EDAD 

Definición conceptual.- Ticn1po trJllScurrido desde d nacimiento hasta Jos l 6 años. 

Definición operacional.- Ultin1a edad consignada en el expediente clínico .. a partir de Ja 
lecha de: nacin1icnto,. expresada en años. 

Escala de medición.- Cuantitativa 

Indicador.- Nun1cro de rulos cun1plidos 

SEXO 

Definición conccptuaL- Diferencias fisic:is y constitutivas del hombre y la mujer 

Dc-finición operacional.- Características fCnotípicas de Jos genitales externos .. que separan 
Jo n1asculino y Jo f'cn1enino. 

Escala de medición.- Nominal 

lndicador.-1\.tasculino. f"'cn1cnino 

TROM BOCITOPENIA 

Dt.:tinición conceptual.- Disrninución dd número de plaquetas en 53ngrc 

Definición operacional.- Cuenta de plaquetas n1cnor de 100 .. 000/ mm3• en 
.Ausencia de medicamentos que produzcan disrninución de estas 
(cloranfcnicol. sulfonamidas. DFH. Fcnilbutazona. Tiacidas. Cloroquina .. 
entre otros) 

Escala de n1cdición.- Cuantitativa 

Indicador.- Núrncro de plaquetas en n1ul.!Stra sanguínea 

IS 



ANE!\llA llE!\10LITICA 

Definición conceptual.- Disminución de Ja cantidad de eritrocitos y hcn1oglobina 
secundario a destrucción de eritrocitos. 

Dr.:finición operacional.- Hemoglobina n1cnor de 1 Jgr/dl. con rcticulocitosis e incremento 
de bilirrubin~ Prueba de Coon1bs directa positiva. 

Escala de n1cdición.- Cuantitativa 

Indicador.- Cw1tidad de hen1oglobina y de rcticulocitos 
Bilirrubina alta: Si o No 
Coombs: Positivo o Negativo 

LESIONES PURPURJCAS 

Definición conceptual.- HcmorT3gia espontánea de Jos capilares que da lugar a manchas 
rojiz.as en Ja piel y mucosas. debido a una alteración en fas plaquetas 

Dcfinición operacional.- Presencia de lesiones critcrnato-violáccas. 

Escala de medición.- Nominal 

Indicador.- Presente o ausente 

LESIONES PETEQUIALES 

Definición conceptual.-. Pequeñas manchas en Ja piel formada por Ja efusión de sangre. que 
no desaparecen a la presión. 

Definición operacional.- Manchas puntiforn1es de color rojo, en la piel o mucosas 

Escala de medición.- Nominal 

Indicador.- Presente o ausente. r -· . --·------,. 
'J.,.....,.··~TQ , ........ :·- l 

-' .j _ J '.....r ._ ..... J t 
1 ~;iJ_,L_.-. __ ·_-__ · ___ :J.:lE.fl J 
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L.l':SIONES EQUIMOTICAS 

Definición conceptual.- Infillrución de s::1ngrc en el tejido subcutáneo que colorea Ja piel 
por tn1nsparcncia 

Definición opcrncionnJ.- Coloración violácea de Ja piel secundario a infiltraciólt de sangre 
en el tejido celular subcutáneo~ que no desaparece a la dígito-presión. 

Escala de medición.- Non1inal. 

Indicador.- Presente o ausente. 

Pl~ESENCIA DE SANGRADOS 

Definición conceptual.- Salida de sangre de cualquier parte del organisn10 

Definición opcrncional.- Salida de sangre por narina (epistaxis) .. gastrointestinal .. cerebral o 
pulmonar. 

Escala de n1cdición.- Nominal 

Indicador.- Presente o ausente 

ICTERICIA 

Definición conceptual.- Pigmentación de Ja piel y mucosas secundario a Ja acumulación de 
biJirrubina en sangre a un nivel mayor de 2.Smg/dl 

Definición operacional.- Coloración amarilla de Ja pict mucosas. 

Escala de medición.- Nominal 

Indicador.- Presente o ausente 
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ESl'LENOJ\1 EGA LIA 

Definición conceptual: Crecimiento del b3ZO 

Definición operacional: A Ja exploración fisicn palpar Bazo. 

Escala de medición: Non1ínat 

Indicador: Presente o ausente 

IIEl'ATOJ\1EGALIA: 

Definición conceptual : Crecintiento anormal del hfg:ido 

Definición opcrJcional: A la Exploración fisica palpar Hígado nbajo del reborde costnl 

Escala de Medición: Nominal 

Indicador: Presente o :iusentc 

J\10RTALIDAD: 

Definición conceptual.- Núnlero proporcional de def'unciones en población o tiempo determinado 

Dcfinici6n operacional.- Número de def'unciancs de pacientes con LEO y manifestación 
hcmatológica inicial 

Escala de medición.- Cuantitativa 

lndjc::1dor.- Número de pacientes finados 
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LUGAR DE REALIZACIÓN DEL ESTUDIO 

Servicio de Rcunmtología Pediátrica 

I lospital GcncrJI Centro Médico Nacional ... La Raza•• 

Durante el periodo comprendido del 1 de Enero de 1995 al 3 J de Enero del 2003 
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TIPO DE ESTUDIO 

L- Invcstig:ición 

2.- Observacional 

3.- Transversal 

4.- Retrospectivo 

5.- Descriptivo 



CRITERIOS DE INCLUSIÓN 

1.- Edad de 5 a 16 rulos 

2.- A111bos sexos. genero masculino y fcmcnino 

3.- Pacientes hospituli7..ados en cJ servicio de Rcumatologfa Pediátrica durante el periodo 
comprendido del 01 de Enero de 1995 :.ti 31 Enero del 2003 con diagnóstico de Lupus Eritematoso 
Gcncn1lizado con afi:cción hcmatológica 

CRITERIOS DE NO-INCLUSIÓN 

J.- Aquellos pacientes con afección hematológica del Lupus Eritematoso Generalizado en quienes 
no se encontró el expediente en el Archivo clínico 

2.- Pacientes con diagnóstico de Lupus Eritematoso Gencrali7..ado con Leucopenia y/o Linfopenia 
cozno única nianifcstación hcmatológica. 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN: 

1.- Pacientes con diagnóstico de Lupus Eritematoso Gcncrali.,...ado con presentación hcmatológica.. 
cuyo expediente se encontró incompleto. 
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DESC!UPCION GENERAi. DEI~ ESTUDIO 

Se incluir.in a todos Jos pacientes pediátricos con diagnóstico de LEO ( que cutnplicran por lo 
menos con 4 criterios del Colegio Americano de Rcurnatología) .. que presentaron co1110 primera 
rnanitCstucii'ui altt:rncioncs hcnmtológicas ( .... '\nc1nia hc11101itica y/o Tron1bocitopcnia). que fueron 
hospitali¿r..ados en el servicio de Rcun1atología pcdi::itrica del Hospital General C~v1N ... La Raza ... 
durante el periodo con1prcn<lido del 1 de Enero de 1995 al 31 Enero del 2003 .. complementando 
con Ja n:visión de Jos expedientes en el Departamento de Archivo Clínico Jlcnándosc.: la hoja de 
n:colcccit':>n de datos Ja cuul incluye datos generales del pacicntc; nombre .. edad. sexo. diagnóstico 
di.: ingreso; rnanif"cstaciuncs hcmatológicas como petequias. cquin1osis .. cpista.xis. gingivorrugia~ 
sangrado de tubo digestivo, palidez. ictericia; y datos de: laboratorio incluyendo cuenta leucocitaria 
con difore:ncial.. cuenta plaqueturia... I lcn1oglobina. Rcticulocitos.. Bilirrubinas. Coornbs. si el 
pucicntc Jülfcció y cual fue la cuusa de la defunción. (anexo J J. 

TAJ\1.A.ÑO DEL,,.'\. i\IUESTl~A 

Se incluirán a todos Jos pacientes con diagnóstico de Lupus Eritematoso GcncraJi;.r..ado con 
prcscntaciún hcr11atológica que fueron hospitali7..ados en el servicio de Rcurnatologia pediátrica del 
1 IG Cl\.·1N ºLa Rlli'Ál·• durante.:: el periodo co111prcndido del 01 de enero de 1995 al 31 de enero del 
2003. 

METODO ESTADISTICO 

J.!studistica descriptiva (media. mediana, n1oda. desviación estándar) 

Tnsa de n1ortalklad 
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ASPECTOS ETICOS 

El estudio de investigación clínica ... es retrospectivo .. descriptivo y ob$Crvacional. por lo que no 
requiere para su rcali?.ación de una carta dc conscntilnicnto infornmdo .. ya que no ilnplica ningún 
riesgo para Ja salud. sin cn1bargo nos apcgmnos a todos Jos principios de investigación científica 
descritos desde 1947 en el código de Nun.:111bcrg. seguidas por Jus norn1as internacionales 
cstablccidus por Ja dcclar..ición de 1 Iclsinki en 1964. con sus respectivas revisiones en 1975 en 
Tokio. Japón: en J 983 en Venecia. ltali~ 1989 en J long-Kong .. las guias internacionales de J 993 y 
finaln1cntc por las normas intcrnacionah:s dc J¡L..; buenas practicas clínicas en 1999. (18) 

Apegándonos siempre a Ja.._.,. non1ms del rcglan1cnto de la ley General de salud en n1atcria de 
Investigación Je Jos Estados Unidos 1\-<fcxicanos. usi como a las norn1as de Investigación del 
Instituto i\.fexicano dc-1 Seg.uro Social .. y en todo momento se n1antcndrit Ja confidencialidad de Jos 
datos apcJrtados por c:J paciente al expediente clinico. 
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l~ECURSOS 

H.ccursos hum:1nos: 

Dra. Nonna Montes De Oca Garcja,. Médico residente de 4to año de Pediatría tvfédica.. 

cncarg::ido de la búsqueda y reducción de datos. 

Dra. Eunicc Solís VaJlcjo,. Jefa de Rcum¡:Uología Pediátrica. quien asesora en el discr1o 

1nctodológico y unálisis de los resultados obtenidos en la investigación. 

l~ccu rsos materiales: 

1) Expcdicntt:s clínicos 

2) Con1putadora 

3) Impresora 

Recursos financieros: 

Los gastos generados durante la investigación serán cubiertos por los investigadores. 
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FINANCIAJ\llENTO 

Todos Jos gastos generados durante Ja investigación scr.1.n cubiertos por los investigadores. ya que 
no in1plican un costo importante. 

Con10 la investigación será a través de Jos expedientes clínicos estos están disponibles en el archivo 
clínico_ 
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FACTIBILIDAD 

Debido a que esta investigación es de tipo retrospectiva y dcscriptiv_a es factible rcali?..arsc. 

ya que se cuenta con libreta de registro de los ingresos al servicio de rcuntatologin pcdiútrica. 

Totnando en cuenta que se tiene Ja accesibilidad al archivo clínico .. donde se encuentran los 

expedientes clínicos .. de por lo n1cnos Jos últimos 5 años. el costo generado por la invcstignción es 

n1inimo 
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES 

REVISION B113LIOGRAFICA 

ESTRUCTURACION DEL PROYECTO 

REVISION POR EL CO:l.HTÉ DE TNVESTIGACIÓN 

OBTENCION DE DATOS 

A.o"IALISIS DE RESULTADOS 

REALIZACION DE TESIS 

DIFUSION DE RESULTADOS 

TOTAL DE MESES 

2002-2003 NOV DIC 
REVISION X.X XX 
DIBLIOGRAFICA 
ESTRUCTUR.r\CI 
ON DEL 
PROYECTO 
REVISION POR 
EL C0!\11 IT~ DE 

~~~~~~~~~~,~~ ·------t--~---t-----+-----r----+.,-==~--t---~_,r-~~--t-~----i 
DA-JOS 
ANA LISIS DÜ 
RESlJLT .. \IX)S 

l 
JÜ:Al.Jz/\Cf<)7N~-+----
DE TESIS 
i51f:usruN DE l H.LSULTAD<>S 
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RF.SULTAIJOS 

Se incluyeron 206 pacientes con diagnostico establecido de LEO con nlá.s de 4 criterios de 
acuc:rdo al Colegio Atncricano de Rcum;:stologia para clasificación y diagnóstico hospitali:7..ados en 
c.:I servicio de rcu1natologia pediátrica durante el periodo de estudio .. de Jos cuales solo 57 pacientes 
(27.6%) iniciaron con rnaniCcstacioncs hcmatológicas. Veintisiete pacientes no Jucron incluidos. 24 
por fülta de expediente en archivo clínico y 3 paciente por presentar altcrucioncs hcmatológicas 
distintas a las del estudio: Leucopenia y LinfOpcnia (n=2). deficiencia de factor 11 de la coaguk1ción 
(n=l) 

Se estudiaron 30 pacicntcs, 26 n1ujcrcs (86.67%) y 4 hombres (13.33%) (Cuudro J). con un 
rango dc cdod de 8 a 16 afias. una rncdia 12.37 .. Mediana 12.5 .. Desviación Estándar+/- 2.17 y 
l\loda 1 O. (Grúfica 1) 

La trornbocitopcnia se.; presento en 2 I pacientes (70%) de Jos cuales 17 f'ucron n1ujcrcs (56.6%) y 
4 Hon1brcs ( I 3.3%). A.ncn1ia hcn10Jitica en 6 del sexo f'cn1cnino que corresponde al 20%: la 
Tron1hocitopcnia y Ja i\m.:rnia hcn101itica se presento en 3 pacientes (10%). 2 del sexo f'cincnino 
(6.6%) y l dd scxo n1usculino (3.3%) (Grática 2.3) 

L:L.;; n1anifi.!'staciones hcmatológica..~ que se encontraron con niayor frecuencia en el grupo de 
estudio fücron: Lesiones Purpuricas (63.3•Yo). Petequias (63.3%),. Equimosis (46.7%) y sangrados 
(56. 7~ú): sicm..lo Ja epistaxis d sitio más frecuente (Cuadro 2) .. Ictericia (36.7%) .. Esplcnon1cgalia 
(6. 7~'f,) .. I kp::1tonu:galia (26. 7 1~{1) (Gráfica 4). 

Lu n1ortalidad por Lupus hematológico es del cero por ciento.. sin embargo se presentó una 
<lcti.Jnciün (3.J<Yo) secundaria a choque séptico sin gcrn1cn aislado en una niña con trombocitopcnia 
(Grúfica 5) 
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l>ISCUSION 

La Púrpura Trombocitopénica Idiopatica es uno de Jos tr..tstomos hcrnatológicos rnás 
frecuentemente presentados en la edad escolar.. huy pocos estudios en la litcr..itur..i de esta 
1nanifcstación hcnuttológica y LEG~ Jos reportes n1cnciom1n que Ja púrpura tro111bocitopénica tiene 
un porcentaje de.:! 25% como manifestación inicial. 

Nosotros cncontr..tmos que en la población total de LEG (206 pacientes) Ja Púrpura 
trombocitopénica como rn:.initi.-:stación hcmatológica inicinl se presenta en el 10.19%. y Ja anc1nia 
hctnnJíticu cn el 2.9'!{.; en Ja población con LEG d&: inicio hcn1.atológico (57 pacientes) .. la Púrpura 
tr-ombtJcitopénica se presenta en el 70% y Ja .r\.ncrnia hcn1olítica en el 10-15%. estos datos n1ucstrm1 
quc nuestra población está por debajo de la reportada en la IitcrJ.tUrJ rnundial y nacional. 

La prevalencia repurtut..la en nuestro estudio sc encuentra disn1inuida según la litr.:ratura_ nosotros 
cncontr::nnos qur: estos datos cobrun in1portancia cn el n1on1cnto cn que ingrcsan1os u estos 
pacicntcs y no se hacr.: diagnóstico oportuno_ pues el prirncr contacto es a trJvés de pcdiatda 
n1édica. cs ncccsario que se cono;,_.ca el diagnóstico de LEG y sus n1anifcstucioncs hcrriatológicas. 

En cl estudio integral de la Púrpura tron1bocitopénica y Ancrnia hcn1olitica se deben considerar 
d diagm.lstico de LEG corno una causa principal para un trutun1icnto tcmprJno y mejor pronóstico. 

Este estudio es in1ponantc por que nos pcnnitc conocer el comportamiento del LEG de inicio 
hcrnatológico en una pobJución mexicana y poder diferenciar a la púrpurJ. trombocitopénica y 
Anc1nia hcn10Jitica con un fondo autoinmunc. 

TESTS CJI'J 
1 F ALLt.. ~: ~IGEN 
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CONCLUSION 

1) El Lupus Eritematoso Gcncn1Jizado de inicio hcmatológico tiene un con1portamicnto clínico 
dilcrcntc al conocido en Ja pobfación adulta. 

:::!) La púrpura tron1bocitopt!nica y r\.ncmia hemolítica como manifestaciones hc:matológicas de 
Lupus Eritematoso Gcnc:raJi7..ado son usocincioncs frecuentes en Ja pobln.ción pediátrica. 

3) Es necesario hacer estudios por más tiempo para poder conocer las n1anilcst.acioncs clínicas del 
Lupus Eritcniatoso Generalizado de inicio hcn1atológico. 
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ANEXO l. Criterios de el:1sificución pura LEG tic acucrtfo :.11 Colcg:io A1ncric:1no de 
Rcun1utología 

1. Eritema malar 
2. Lupus discoide 
3. Fotosensibilidad 
4. Ulceras nasales u orales 
5. Artritis no erosiva 
6. Serositis: 

a. Pleuritis 
b. Pericarditis 

7. Alteraciones renales: 
a. Proteinuria > 0.5 g/dia 
b. Cilindros celulares 

B. Alteraciones neurológicas 
a. Psicosis 
b. Convulsiones 

9. Alteraciones hematológicas: 
(Presencia en más de dos ocasiones de) 

a. Anemia hemolítica. 
b. Leucopenia < 4000/mm3 

c. Linfopenia < 1G00/mm3 

d. Trombocitopenia < 100 000/mm3 

1 O. Alteraciones Inmunológicas: 
a. Células LE positivas 
b. Anticuerpos anti-ADN nativo 
c. Anticuerpos anti-Srn 
d. VDRL falso positívo 

11. Anticuer-r-.r.s anti nucleares oositivos 
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ANEX02. 

HOJA DE RECOL.ECCION DE DATOS 

NO!\H3RE: ___________________ No. DE AFILIACIÓN---------

EDAD: _____ _ SEXO:M ___ _ F ____ _ 

FECI IA DE INGRESO ______ FECHA DE DIAGNÓSTICO------------

DIAGNOSTICOS: 

FINADO SI ____ _ NO _____ EDAD DE FALLECIMIENTO ______ _ 

DIAGNOSTICOS FINALES ______________________________ _ 

CUADRO CLÍ,V/CO 
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ANEX03. 

TABLA l. DISTRlllUCIÓN DE LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO 
DE INICIO llEMATOLOGICO EN RELACIÓN A SEXO 

SEXO 
SEXO n % 

F 26 86.67 

M 4 13.33 
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GRAFICA 1. 

5 

DISTRIBUCIÓN POR EDAD 

6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 

EDAD 
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40 
º/o 

30 

20 

10 

o 

DISTRIBUCIÓN DE MANIFESTACIONES 
HEMATOLÓGICAS 

lll TR01'1 BOCITOPEN IA 

•ANEMIA HEMOLÍTICA 

C1 TROMBOCITOPENIA +ANEMIA HEMOLÍTICA 

GRAFICA 2. Porcentaje de distribución de manifestación llemntológica., 
trombocitopenia 70%., Anemia hemolítica 20°/o., 
Trombocitopenia y Anemia Hemolítica10% 
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DISTRIBUCIÓN DE MANIFESTACIONES 
HEMA TOLÓGICAS POR SEXO 

TBC AH TBC+AH 

!ca FEMENINO l:IMASCULINO 1 

GRÁFICA 3. TBC: trombocito¡>enia. "\.H: anemia hemolítica., TBC +AH: 
trombocitopenia y Anemia hemolítica 
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GRAFIC..-'\. 4 .. Lesiones purp1íricas y pclcquias (63 .. 3°/n),. hen1orragia (56.7'Yr•) .. 
equin1osis (..a6.7'Yr•) .. 

FALL.c. 
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CUADR02. 

SITIOS MÁS .FRECUENTES DE SANGRADO 

TIPO DE S;\NGRADO " 
•yo 

EPISTAXIS 16 94.l 
A) GINGIVORRAGIA 2 12.5 
B) STV* 1 6.25 
GINGIVORRAGIA 1 5.88 
~MELENA 

• STV: Sangr:1do trans"·n~in.nl 
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MORTALIDAD 

100 

50 º/o 

O DEFUNCIONES O VIVOS 

GRAFICA S. Porcentaje de defunciones con LEG hematológico 
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