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l. ANTECEDENTES 

El Lupus Eritcn1atoso Sistén1ico (LES) es una cnfen11cdad autoinmune. infla111atoria. y 

n1ultisistémica. Se caracteriza por una inflan1ación generalizada del tejido conectivo y de 

los vasos sanguíneos. adc111ás de la presencia de anticuerpos antinucJearcs (ANAs). y 

cspccíficmncnte anticuerpos contra DNA nativo o doble cadena (Anti-dsDNA). Tiene 

111anifcstacioncs clínicas cxtren1adar11entc variables dependiendo del órgano u órganos 

nfcctados. y una historia natural de la cnfern1cdad irnpredecible. Sin trata111iento es 

progresivo y altarnentc n1ortal ( 1 ). 

El tém1ino lupus deriva del latín lobo. con el que se describían las lesiones del erite111a y 

ulceraciones en región 111alar. 

En 1997 el Colegio Arncricano de Rcmnatología {ACR por sus siglas en irlglés) 9 

n1odificó los criterios originales para la clasificación del LES~ revisados en 1982 (2 y 3) 

(cuadro J ). 

Cuadro J. CRITERIOS PARA LA CLASIFICACIÓN DEL LUPUS ERITEMATOSO 
SISITÉMICO (ACR 1982). 

1. Eritema malar (en alas de mariposa) 
2. Lupus discoidc 
3. Fotoscnsibilidad 
4. Úlceras mucocutllncas orales o nasales 
5. .-\rtrills no erosiva 
6. Nefritis 

Protcinurrn > O.Sgr/d 
Cilindros celulares 

7. Enccfalopatia 
Convulsiones o psicosis 

8. Pleuritis o pericarditis 
9. Citopcnias 

Anemia. leucopenia. linfopcnia. trombicitopcnia. 
1 O. Anticuerpos antmuclcarcs positivos (ANAs) 
11. lnmunoscrología positiva 

Anticuerpos Anti-DNA nativo 
Anticuerpos anti Sm 
Prueba scrológica para sífilis falsa. positiva por al menos 6 meses y confinnada 
por inmovilización de Treponema palJidum o por inmunoíluorccencia 
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La incidencia del LES en adultos en Estados Unidos, se ha esthnado de 2.0 a 7.6 por 

100.000 habitantes por año' (un l 5o/o inicia antes de los 16 años). Es rara en niños 

111enores de 5 años. aunque se han reponado casos en niños de 1-2 años. El pico de 

presentación es en Ja pubertad. En niños se ha reportado una incidencia anual de la 

cnfennedad que va de 0.36 a 0.9 por 100,000 habitantes. dependiendo del país en donde 

se haya hecho el estudio. En Estados Unidos se reporta una incidencia de 0.53 por 

100,000. por año. El LES es n1ás frecuente en 111ujcres .. con un rango de 5: l a 1O:1. 

aunque se sabe que esta diferencia es más rnarcada en adultos, que en los niños ( 1 y 4). 

La etiología del LES es desconocida. pero se ha asociado a factores genéticos, 

relacionándose al crornosoma 1 ( 1 q31 a l q42) corno un área potencial de susceptibilidad 

al LES (1). 

Se han asociado a genes del con1plcjo 111ayor de histocon1patibilidad clase 11 (CMH 11). 

con10 DR2. DR3 en blancos y DR2. DR7 en afroarnericanos; así tan1bién al CMH clase 

111 por deficiencia genética de C2. C3. C4A. Clq. CI r. CI s etc (1. 5 y 6). 

Aden1ás. en este huésped genéticamente susceptible. 111uchos factores pueden actuar 

con10 disparadores de la cnfern1cdad. corno: alteraciones en la regulación innume, 

alteraciones honnonalcs y factores ambientales co1110 infecciones. (7) 

Alteraciones de la regulación inn1une incluyen: defectos en la función de linfocitos T 

CDS y células .. natural killcr .. (NK) para suprimir Ja actividad de linfocitos B. 

facilitando con esto la producción de autoanticuclllos. defectos del sisten1a 

rcticulocndotclial para rcrnover con1plejos imnuncs del suero y de los tejidos .. activación 

del comp1en1ento durante la cnfern1cdad activa. linfopcnia de células T CD4. 

alteraciones en la apoptosis. etc ( 1 ). 

Con10 se rncncionó prcviarncntc. las 111anifcstaciones clínicas son n1uy extensas. desde 

sintornas constitucionales. hasta signos y sinton1as orgánicos (cuadro 2) (8). 
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Cuadro 2. MANIFESTACIONES EN LUPUS ERITEMATOSO SISTI~MICO (8). 

Constitucionales 
Cutáneos 

Musculocsquclét1cos 
Vasculares 

Cardiacos 
Pulmonares 
Gastrointestinales 
Neurológicos 

Oculan:s 
Renales 
J lcmntológicos 
Inmunollígicos 

MORBILIDAD 

Fiebre. malestar. pérdida de peso 
Eritema malar. lupus discoidc. t.•ntcma pcnungucal, fntoscnsibilidad. 
alopcci<i. úlceras ornlcs. kcratocnn;un11 ... 1t1s s1cc01. urticaria. 
Artrnlgms, artritis. tenns1nov1t1s. n11np:.itia. 
Fenú111cno de Raynaud. livc..•Uo rct1cularis. tnln1hos1s. cntron1clalgia. 
lupus prnfundus .... ascul1t1!'-. lesiones purpüncas. 
J>cncarJit1s, derrame. n11oc;in..ht1s, cndocard1t1s de L1bn1an-Sacks 
Plcuntis, ncun1on1t1!. ba!->!la1·. atdcctasw. hcmurragtu. 
Pcntomtis, d1sfuncu'm esofLig1ca. col111s, hcpato y csplenomegalia. 
Síndn .. 1111c orgo.inico ccn:hral. convuls1oncs. ps1cos1s. corca, accidente 
vascular cerebral. pol1ncunt1s. neuropatía. pscudotumor ccrcbri. 
Exudados, pap1lcdcma. rctmopatia. 
Gh:u11t.-ruloncfnt1s, sindromc ncfrót1cn. urcn11a. hipertensión. 
Anc111ia. leucopenia. 1rn111boc1topcn1:.1. 
ANA, Ant1-<lsDNA, Ant1-RNP. Ant1-S111. Anti-Ro. Anti-La. 
hipocomplcmcntem1a 

Dentro de todo este grupo de problenrns n1uhisistén1icos. el determinar cuando la 

cnfenncdad se ha reactivado no es fácil. por lo que se han desarrollado un grupo de 

escalas de nledición de actividad de la cnfem1cdad. por ejen1plo: el Lupus Activity lndex 

(LAI}, el Systcmic Lupus Et")~hcmatosus Discasc Activity Indcx (SLEDAI), el Systemic 

Lupus Activity l\.1casurc (SLAI\.1). y el British Jslcs Lupus Asscsstnent Group {BILAG). 

Todos estos ya utilizados en niños con buenos resultados. (9) 

Así también. el Systcmic Lupus Inten1aciono:ll CoJlaborating Clinics (SLICC) Dan1agc 

Indcx p:.iru LES. es una rncdidu utilizada para predecir el daño orgánico acumulado y no 

reversible por la cnfcnncdo:1d y/ o por otras condiciones. con10 la ateroesclerosis. la 

hipcrcoagulabilidad. la hipertensión. y/ o el tratan1icnto utilizado (1 O. 11 ). Dicha escala. 

tan1bién ha sido validada en niños. ( 12) 

En niños con LES. se han descrito varios factores de riesgo para 1norbi~1nortalidad. por 

cjcn1plo: menor edad al diagnóstico. el sexo masculino. la raza no blanca (negros. 

asiáticos. e hispanos). y la trornbocitopcnia aguda; sin cn1bargo para algunos autores 

estos factores aun son controvcrsiales. La presencia de anticuerpos antifosfolípidos en el 
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LES ha sido relacionada a trombosis recurrente, apoplejía, trombocitopenia. y 

cnfcnncdad cardiaca. y con 'esto a un peor pronóstico. Lu hipertensión anerial secundaria 

a esteroides. y a nefritis ll1pica (y de estas la glomcrulonefritis clusc IV de la OMS). 

también son asociadas a peor pronóstico. ( 12) 

La sobrevida de pacientes Júpicos dentro del an1plio contexto del LES. conte111pla todas 

las co1nplicacioncs por Ja enfcnncdad n1is111a. así co1110 las con1plicacioncs a largo plazo 

de los agentes terapéuticos usados para trutar la cnfcn11cdad. ( 13) 

Las con1plicacioncs n1ús in1portantes en niilos. se rcsun1en en el cuadro 3. 

El SLICC/ACR es un instrumento que sirve para documentar el daño orgánico 

relacionado a la 111orbi-n1ortalidat..I. En el se miden los can1bios no reversibles y no 

relacionados a inílamución que ocurren durante la evolución del lupus. dividiendo el 

daño por órgano afectado (ocular, ncuropsiquiátrico. renal., puhnonar, cardiovascular .. 

vasculur periférico. gastrointestinal. 111usculoesquelético, dcrnultológico. gonadal y la 

aparición de diabetes y/o neoplasias. 

Al aplicar el SLlCC/ACR en adultos. se encontró que las áreas más afectadas son la 

niusculocsquclética (22cY'o). ncuropsiquiátrica (20%}. renal (lSo/o), ocular (13%). 

cardiovascular (9o/u). y puln1onar. (13) 

El daño puhnonar y renal se ha asociado a peor pronóstico de sobrcvida ( 13). 

En estudios rct.11iz;Idos en niños, los órganos o áreas más afectadas son la 

111usculoesquclética. ocular. ncuropsiquiútrica y renal. considerándose en dichos 

estudios. que la cnfcnncdad acumulada por tic111po fue el mayor prcdictor de daño 

orgánico (R2 0.30). considerando también con10 posibles facton:s de riesgo: al 

tratamiento con cstcroidcs. la presencia de anticuerpos antifosfolipidos. y la 

trombocitopenia aguda; proponiéndose con10 posibles protectores de daño al uso de 

agentes inmunosuprcsorcs. por su efecto ahorrador de csteroidc ( 12). 

A pesar de que el uso de estcroidcs lm rnejorado el pronóstico de los pacientes con LES. 

tanto la dosis acmnulada. con10 el uso prolongado y u dosis altas fueron los factores más 

asociados a duflo orgúnico ( 12). 
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Cuadro3. MORl31LIDAD EN NIÑOS CON LUPUS ERITEMATOSO 
SISTÉMICO (ll 

RENAL 
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

CORAZÓN 
INMUNE 
r>1USCULOESQUELÉTICO 
OCULAR 
ENDÓCIU~O 

J lipcrtcns1ón, d1>ilis1s, 1ranspl01n1c. 
Sindron1c orgiuuco ccrchral, convulsiones, psicosis, 
disfunción cogmttva. 
Atcroesclcros1s, inforlo. cardmmiopatia, cnf. valvular. 
Infecciones recurrentes, asplcnia funcional, nmhgnidadcs. 

Osleopcnia. fracturas. ustconccrosis. 
Cataratas, glaucon1a. 
diahetes. obesidad, falla en el crccinuento, infertilidad da1io 
fetal. 

Las infecciones recurrentes. son causa itnportantc de 111orbilidad y mortalidad en 

pacientes con LES. ocurriendo en hasta en 11-23o/t1 de todas las hospitalizaciones en 

E.U.A .• y se considera que por Jo menos n1ás de la n1had de todos Jos pacientes con LES. 

desarrollan una infección nlayor que requiere hospitalización durante el curso de la 

cnfcm1edad. (14) 

l\.:1uchos factores contribuyen a infecciones en los pacientes con LES. corno el uso de 

csteroidcs a dosis n1ayorcs de 20 n1g de prednisona por día ( o su equivalente). sin 

embargo. defectos de la función inn1une inherentes a la enfermedad. como: defectos en 

la quimiotaxis .. anom1alidadcs en la actividad fagocitaría de neutrófilos y rnonocitos. 

disn1inución en el .. aclaramientoº de complejos inmunes.. asplenia funcional. 

anorn1alidades en la expresión de receptores del con1plemento .. y deficiencias de factores 

de complemento, también pueden contribuir como riesgo para infecciones. (14) 

l\lORTALIDAD. 

El LES es una enfcnnedad reumática con tendencia potencialmente fatal. En las pasadas 

décadas. y con el advenimiento de nuevas terapéuticas. los reportes de la sobrevida de 

pacientes con LES ha 111ejorado significativan1ente. (13) 

En un estudio en Mincsota. Uran1oto y cols. compararon la sobrcvida de pacientes con 

LES en 2 cohortes en diferentes periodos de años. una de 1950- t 979 y otrn de t 980-

i _ TRStS _ C:Or~ ~I 
· · .·. _:-. ·~·'-'--~·GEN. 
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1992. la media de edad al diagnóstico fue de 49.2 años (rango 10.7- 85.6) para la prin1er 

cohorte y de 46.4 años ¡;ara la segunda (rango 17.8-74.2) .. e11os encontraron un 

incren1cnto significativo en la incidencia de la cnfcnnedad. de 1.51 por 100 .. 000 

habitantes en la primer cohorte .. a 5.56 por 100.000 habitantes en la segunda. pero con un 

n1ejor porcentaje de sobrcvida u 1 O años .. 50°/o contra 80% (P= 0.024}. concluyendo que 

la sobrevida del LES ha mejorado en las úhin1as décadas .. pero la incidencia de la 

enfcnnedad ha incre111cntado a casi el triple .. postulando dichos resultados a un mejor 

reconocimiento de la cnfcn11edad en etapas ten1pranas y una mejoría en la terapéutica de 

ésta (15). 

Las causas que influyen en la rnorhilidad. son tmnbién factores de riesgo para 

mortalidad. Se ha encontrado un peor pronóstico de sobrevida en pacientes con daño a 

órgano pulmonar y renal al aplicar el SLICC/ACR ( 13). 

Las cuusas de 111ucrtc variun con el curso de la enfermedad .. ya sen al inicio o al final. En 

una cohorte de 408 pacientes con LES .. 144 fallecieron a 11 at1os de seguin1iento .. con 

edades al estudio de entre 1 1 a 80 años. las causas de n1uerte 111ás frecuentemente 

encontradas fueron: el LES en 49 pacientes (34°/o). infecciones en 32 pacientes (22%). 

enfem1edad cardiovascular n=23 (16%). neurovascular n= 8 (6%) y cáncer n=S (6%). 

Las nluertes por infecciones ocurrieron n1ús en pacientes jóvenes. y las nluertes por 

cáncer en viejos, El n1¡1yor riesgo de n1uerte ocurrió en los prin1cro 3 ailos del 

diagnóstico. ( 16) 

Ade111f1s \Vard M.l\.1. ha reportado en varias ocasiones. como la experiencia de un 

hospital especializado en el tratamiento de enfennedadcs poco con1unes como el LES. 

puede iníluir en la n1ortalidad de estos pacientes; encontrundo que los paciente que 

ingresan de urgencia a un hospital especializado. tienen un menor riesgo de mortalidad 

intrahospitalaria que los que ingresan a un hospital con poca experiencia (mortalidad 

3.So/r, vs 5.3%; ¡¡justado por OR (odds radio) 0.72. intervalo de confidencia 95'Yo. de 

0.50· 1.04) ( 17). y sugiere que estas diferencias son debidas especificmncnte a Ja 

experiencia en el 111anejo~ los trata111icntos utilizados. y a la calidad de los cuidados 

otorg<iúos. ( 1 S) 

10 
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Un incren1cnto en la prevalencia en indios norteamericanos cotnparada con no indios fue 

encontrado en un estudio por Pcschkcn C.A y Esdailc J.M en Canadá (casi el doble). 

donde elJos aden1ás encuentran un n1ayor puntaje de SLEDAI al mon1ento del 

diagnóstico. n1ayor frecuencia de vasculitis y de afección renal. que requiere mayor 

agresividad en el trutan1icnto, tnayor daño acumulado y con todo ello un in1portante 

incremento en la mortalidud. En este estudio se incluyeron niños y adultos, y la 

frecuencia de LES en niños indios fue mayor que en los no indios. ( 19) 

Vnriaciones geográficas parecen tan1bién incrementar la 111ortalidad en pacientes con 

LES. En un estudio. \\'alsh S.J. y DeChello L.M. (20) encontraron que en un periodo de 

1 O al1os de 3.1 1 1 ciudades de los Estados Unidos. 4 ciudades (Alaban1a. Arkansas. 

Louisiana y Nuevo ~1éxico) tuvieron un incrc111ento en Ja n1ortalidad de 41-65% a la 

esperada, en con1p~1ración con ciudades como Minncsota. Ven11ont. Virginia y 

\Vashington. que tuvieron una 111ortalidad de 32-44% tnenos a lo esperado. postulando 

que esto es debido a patrones geográficos, estado sociocconón1ico preponderante en la 

comunidad y una n1ayor distribución de hispanos en las iircas de n1ayor mortalidud. 

En niños también son 111uchos los factores asociados a la mortalidad. sin embargo. 

algunos de estos factores aún son controversiales. debido a que no se cuenta con estudios 

n1ulticéntricos ( 12). 
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11. JUSTIFICACIÓN 

El Jupus eritematoso sistémico es una enfem1edad autoinn1une poco con1ún. pero que es 

frecucnten1cntc fatal { t 7) 

Son 111uchos Jos factores que se han asociado con la n1ortalidad de pacientes adultos con 

LES. incluyendo tercera edad. raza no-blanca, sexo n1asculino. estado sociocconón1ico 

bajo. afección renal o cardiopulmonar. vasculitis. ancn1ia. incre111ento de Ja creatinina. 

hallazgos encontrados en la biopsia (alta actividad y alta cronicidad). citopenias. y 

algunos otros parún1etros inn1unológicos (por ejcn1plo, niveles bajos de complen1ento). 

(21) 

En niños con LES tmnbién se han descrito factores de riesgo para 111orbi-n1ortalidad 

co1110 aparición ten1prana. el sexo masculino. Ja raza no blanca (negra. asiáticos, e 

hispanos). la tron1bocitopcnia aguda, la presencia de anticuerpos antifosfolípidos 

(relacionada a lrornbosis y apoplejía), la enfem1edad cardiaca. la hipertensión arterial 

secundaria a cstcroides, y la nefritis lúpica (y de estas cspecífican1cnte la 

glon1erulonefritis clase IV de la OMS) (l. 12). sin c111bargo algunos de estos aún son 

controvcrsialcs (22). 

Lchn1an T.J.A y cols (22) .• en un estudio en Los Ángeles Cal de EE.UU .• Jos niños con 

LES que habían iniciado antes de los t O años, comparados con otro gnJpo que inició 

entre Jos 10-20 años. no encontró diferencias significativas en la distribución por sexos. 

raza. historia familiar. 111odo de inicio. nlorbilidad. ni n1ortalidad de entre los dos grupos. 

Con el advenimiento de la terapia con cstcroides en los años cincuentas. el pronóstico de 

sobrevida de los pacientes con LES ha n1ejorado drm11ática111enlc en la últin1a década. 

En 1955 se reportaba una sobrevida a 5 años menor ni 50(Yo de los adultos con LES. En 

contraste, estudios n1as recientes de 665 adultos con LES. Urowitz MB y Glad111an DD. 

han reportado un incrc1ncnto en la sobrcvida de estos pncientcs tan alta corno 93, 85. 79 

y 68o/u a los 5. 1 O. 15 y 20 años respectivmncntc. con una disminución del porcentaje de 

niortali<lad estudiad" en los periodos de 1970-77. 1978-85 y 1986-1994 de 10.1, 4.8 y 

3.3%1 respectivamente. (23) 
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En el Cuadro 3 (24 ) .. se 111uestra la in1portante mejoría en la sobrcvida en los pacientes 

adultos con LES. con un reporte de 51 % a 5 años en Jos aí\os cincuentas. hasta un 93o/o 

en 1999. En este niis1110 cuadro se aprecia con10 tan1bién en los años cincuentas el 90o/o 

de las defunciones ocurrían por actividad de la cnfen11edad. con un total can1bio actual e 

inversión de las causas de niortalidad a 67u/o por infecciones y solo el 33o/c, por actividad. 

(24) 

,_.uadro 3. SOBREVIDA Y CAUSAS DE MUERTE DE PACIENTES ADULTOS 
CON LES (24) 

ESTUDIO LUGAR PERIODO PACIENTES/ SOBREVIOA% .__A USAS DE 
MUERTES '.\1UERTEº/.1 

;'a toa 15a LES INFECC ECV 

!\1crn:ll y USA SIJ-1953 1913 l 51 
Shul111an 
1955) 

Kellumy llSA 194'>-1960 299/86 ú<J 54 'º llascnck 
1964) 

Estcs y t'SA SIJ-19ú9 150153 77 5q 73 14 
·hri~uan 

1971) 
Rosner y col!. USA 1965-1978 1103/222 77 71 33 "'3 6 
1982) 

\Vallas y col!-. LISA 1950-1979 ú09/128 SS 79 74 34 .,1 'º 1981) 

Rc ... 1c1lk y lTS:\ 197:<-1985 J89/89 S9 83 79 16 fl7 ll 
·oh, ( 19901 
DrcnkarJ y \1é:\ SD-1989 658/4Q )6 J2 
·ols ( 1994) 
Mok y cols "h1na 199:?-1999 182/9 >3 33 ~7 
2000) 

!v1c.Cun.ly D.K. y Lchn1an T.J.A .• rcponaron en 1992 con10 los niños con 

glorncruloncfritis pro1ili:rativa difusa (clase IV de la 01\1S}. tenían un nlayor riesgo de 

progresión a falla renal tcnninal y a peor pronóstico. En este estudio. con 71 niños con 

LES. 16 pacientes llegaron a insuficiencia renal tcn11inal. de los cuales 9 fallecieron. 4 

por lupus fulminante y 5 por scpsis. (25) 
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Estudios de sobrevida n1ás recientes~ se ha reportado una n1ejoría en eJ pronóstico de 

niños con LES (Cuadro .i). Esta mejoría ha sido in1pJicada al uso de nuevos 

medican1entos. y a una mayor agresividad en el tratarniento de pacientes con factores de 

mal pronóstico. 

Cuadro 4. SOBREVIDA EN NINOS CON LES. (26 y 27) 

ESTUDIO PORCENTAJE DE SOBREVIDA 

5 ailos 10 ailos 15 arios 

Mcislm and Rothficld ( l 9úS) 42'~.-.. 20·~·· 

\\lalravcns y Chasc ( 197(•) 75·~·· 

Gliddcn et al ( l 9.S3) .SS"., 

McCunly DK. Lchman y cuis ( J<J92) 7S'!u 2s·~1, 

Yang y cnls ( )994) --------,=-,------------------i 
C) 1 ·~ ;, 

1 lagclhcrg s. Let.• Y. y cols (2001) t~71 94'!1. lJl'!'(, 

En la actualidad. las cuusas de 111ucrte más frccucnten1entc encontradas en niilos son las 

infecciones y de c11as la scpsis. seguidas por falla renal tenninal. enfen11edad cardiaca~ 

sangrado de tuvo digestivo (perforación). hen1orragia intracraneal y hcn1orragia 

pultnonar (26 y 27). 

Esta predisposición a las infecciones graves se ha relacionado a n1uchos factores~ como a 

algunas deficiencias de co1nplcn1ento (C 1. C4~ C2). y de algunas proteínas 

opsonizadoras con10 la lccitina ligada a la n1anosa (28). a asplenia funcional (29), a 

polin1orfisn1os de receptores para inn1unoglobulinas (30). y al tratan1icnto con csteroides 

e inn1unosuprcsorcs (31 ). 

Dcsgraciadmncntc en niños. Jos repones de n1orbi-n1ortalidad son n1uy escasos y 

li1nitados~ y n1uchos de ellos son poco recientes. 

Hay algunos estudios que tratan de detem1inar los factores relacionados a mortalidad en 

este tipo de pacientes. pero algunas conclusiones aún tienen que ser evaluadas. 

Estudios de sobrevida y n1ortalidad en pacientes con LES en !\1éxico. siguen siendo 

escasos. y si se trata de pacientes pediátricos. el núrncro se reduce a casi nulo. 

! TESIS CON 
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La 1nayoria de Jos estudios realizados en los países desarrollados. son poco aplicables a 

paises como el nuestro. dadas las diferencias socioeconó111icas y culturales. 

El creciente nlunero de pacientes con este tipo de enfem1edades. nos obliga a detectar a 

tiempo cualquier factor de riesgo. para tratar <le e,•itar desenlaces fatales. 

Aunque sabc111os que la infonnación especifica de cada centro hospitalario. unicarncnte 

nos ayuda n conocer las características propias de los pacientes de dicha institución, la 

itnportancia de un trabajo n1ulticéntrico nos daría una visión general de estos 

padccin1icntos en nuestro país. 

Estas diferencias estndísticas nos ayudan a conocer lo que está pasando con nuestra 

población en especial. y con ello, poder tornar las n1cdidas adecuadas para nuestros 

pacientes. 

Con este estudio en especifico, intentamos describir lo que está pasando con referente a 

la morbi-mortalidad, y Jos factores asociados en niños con lupus eritematoso sistén1ico, 

en el Hospital Infantil de México Federico Gón1ez, considerado un hospital de 

concentración pura este tipo de pacientes en la zona conurbada de Ja ciudad de México. 

TESiS r.011.T 
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111. OBJETIVOS 

1. Analizar los factores asociados a n1ortalidad. en niños con lupus eriten1atoso sistémico 

que fallecieron en la clínica de enfennedadcs por daño inn1unológico del Hospital 

Infantil de México Federico Gón1ez. un hospital de tercer nivel de la ciudad de México. 

2. Describir las causas de 111uertc n1ás frecuentes en niños con esta enfcm1edad. 

IV. l\IATERIAL Y l\IÉTODOS 

a) Diseño._ periodo y Jugar del estudio 

Se realizó un estudio retrospectivo. de los pacientes con diagnóstico de LES que 

fallecieron entre enero de 1990 y julio de 2003 . en el Hospital Infantil de México 

Federico Gómez (HIM. FG). en la Cd. de México D.F. 

b) Población 

La población estudiada fue: todos los niños fallecid"os :· con·--__ d~~Snósiico de LES. 

registrados en el HIM. FG. en el periodo con~prcridido en-líe··¡~90 y.2003. 

e) Muestra 

La n1ucstra estudiada fueron todos los pacient~s fallecidos y registrados con diagnóstico 

de LES entre 1990 y 2003. 

d) Criterios de inclusión 

Se incluyeron a todos los nii\os con diagnóstico de LES de acuerdo a los criterios del 

Colegio An1cricano de Rcun1atologia (ACR) (2 y 3J. con edad n1cnor a IS años y que 

fueron valorados en el Hospital Infantil de México~ en el periodo con1prendido entre 

t 990 y 2003. Espccificarncntc solo se tomaron a tos que fallecieron en el misn10 

periodo. 
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e) Criterios de exclusión 

Se excluyeron a aquellos pacientes con edad 111ayor o igual a 18 años; los que no 

cumplían con al 111enos 4 de los 11 criterios del ACR para LES; y a aquellos pacientes 

que presentaban npartc del LES~ otra enfem1cdad in111unológica o no (por eje1nplo 

cnfcm1edad 111ixtu del tejido conectivo o sobreposición~ diabetes 111ellitus. cardiopatia 

congénita~ ncfropmia o ncumopntia previa) y que pudiera condicionar o coadyuvar para 

la muerte del paciente. 

También se excluyeron a aquc11os pacientes fallecidos en dicho periodo de estudio. pero 

que por alguna razón no definida sus expedientes no contenían los datos suficientes para 

la realización del estudio. 

1) Definición de variables 

Variables demográficas: 

Edad expresada en ai\os cu111plidos al momento del diagnóstico y género expresado en 

masculino y fcn1cnino. 

Lugar de origen: estado de la república de donde procedia el paciente. 

Nivel socioeconón1ico. el cual fue considerado de acuerdo al capital de ingreso y egreso 

familiar~ y tornado de acuerdo al nivel de pago calculado por trabajo social. 

Antecedentes fmniliares: considerando como importante la presencia de algún familiar 

con alguna enfennedad reu111atológica. 

Tiempo de evolución previo: tiempo transcurrido desde el prin1er sínton1a, hasta el 

cumplirniento de cuatro criterios para el diagnóstico de LES~ y expresado en n1cscs. 

Scgui111icnto: tie111po que fue visto en el hospital expresado en 1neses. 

Manifestaciones de la cnfcmtedad: 

Las utilizadas con10 criterios por el ACR en 1982(2)y1nodificados en 1997 (3). 

Además se consideró afección puln1onar cuando presentaban: Pleuritis (dolor y frote 

pleural. n1ás dcrrmnc dcntostrado por radiografia de tórax u otro estudio e.Je ilnagen). 

hemorragia pultnonar (hemoptisis. disnea. lavado bronquial cotnpatiblc y/ o estudio 

histopatológico co1npatiblc). ncun1onitis (tos. disnea y lavndo bronquialveolar o estudio 
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histopatológico compatible). hipertensión arterial pulmonar (datos clínicos n1ás presión 

pulmonar elevada para la ed~d del paciente). 

Afección cardiaca se consideró si presentaba: pericarditis (dolor. frote. y derrarne 

pcricftrc.lico dernostrado con radiografia de tórax y/o estudio ccocardiográfico). 

n1iocarditis (taquicardia persistente. arrit111ías. y ecocardiogra111a compatible). 

Afección renal se consideró a los pacientes que tenían rnanifcstaciones clínieus. más un 

reporte de biopsia renal de acuerdo a la elasiílcaeión de la OMS. Manifestaciones 

clínicas de daño renal se consideró: elevación de la creatinina por arriba de la cifra 

perccntilada para su edad y/ o disminución en su aclaración; albu111inuria. cilindruria y/ o 

n1icrohe111aturia (tnás de 1 O eritrocitos por campo en el examen de orina). y/ o 

protcinuria persistente en rangos significativos (de 4-40 111g/n12/hr) o ncfróticos (n1ayor 

de 40mg/1112/hr). 

Afección neurológica se consideró a los pacientes que presentnban: crisis convulsivas. o 

alteraciones ncuropsiquiátricas como corea, psicosis o deterioro de las funciones 

n1entales superiores. y a los cuales se les descartó otras causas secundarias que pudieran 

provocarlas cmno: urc111ia. hipertensión arterial. alteraciones hidroelcctrolíticas o 

infecciones. 

Los sinto111as y signos se dividieron en: al inicio (aquel sínton1a que se presentó solo 

inicialmente y desapareció para siempre), persistente (el que nunca desapareció), e 

intern1itentc (aquel que aparecía y desaparecía en varias ocasiones). 

Actividad de la enfcrn1edad. se consideró si presentaba un puntajc de SLEDAI mayor de 

2. y se rnidió al inicio de la cnfcrn1edad. a los 6 n1eses de tratamiento. en la recaída. y en 

el último n1es antes de la defunción. cuando la evolución de la enfennedad así lo 

pcn11itió. 

Presencia de sindro111c de anticuerpos anti fosfolipidos secundario. se consideró si 

presentaba un dato clínico más uno de laboratorio de acuerdo a los criterios. (trombosis 

fue confin11ada por estudio de ultrasonido doppler o histopatología) 

Tro111bocitopcnia severa se consideró a un conteo plaquctario n1cnor de 50.000/ mn13. 

Hipertensión arterial se deílnió por la elevación de Ja tensión arterial rnayor o igual a la 

perccntil 95o/t, para J;.1 edad del paciente. 



Sindron1c hen1orragiparo se consideró a la presencia de petequias. epistaxis. 

gingivorragia o sangrado por algún otra mucosa. 

Con respecto al tratamiento se in\'cstigó el uso esteroides como prednisona. o cualquier 

otra sal utilizada co1no equivalente dividiéndose en los que tenían <losis nlcnorcs y Jos 

que tenían 111ayores de 20111g al día. Jos que utilizahan pulsos de rnctilprednisolona. así 

corno pacientes que recibieron otro tipo de drogas con10 azatioprina. cloro4uina. 

hidroxicloroquina, 1nctotrcxatc. ciclofosfa111ida (en pulsos u oral). antiagrcgantcs 

plaquetarios (aspirina o dipiri<lamol). anticoagulantcs (heparina. '\\!arfarina o 

acenocumarina). Antiinflmnatorios no cstcroidcos. y otro tipo de terapias como diálisis 

pcritoncal, hctnodiálisis. plasn1aféresis. gmnn1aglobulína intravenosa. y/o transplante 

renal. 

Infección severa se consideró a toda aquel proceso infeccioso localizado o sisté111ico, que 

requiriera hospitaJización pan.1 su manejo. 

Recaída se definió. como Ja presencia de signos de actividad de la enfern1edad, después 

de que este ya había sido controlado. 

Sobrevida fue definida co1110 el intervalo de tien1po entre el diagnóstico de LES, y la 

tnucrtc del paciente. 

Duración de la cnfcn11cdad se consideró desde el momento que cun1plió los 4 criterios. 

hasta el morncnto de la defunción. 

g) Estudios de laboratorio 

Los anticuerpos antinuclcares fueron dctcm1inados por técnica de inmunofluorecencia 

indirecta. Los anticuerpos Anti-dsDNA se deten11inaron por n1icro-ELISA de alta 

sensibilidad. Los niveles de con1plc111cnto C3 y C4 se determinaron por técnica de 

ncfelon1ctria. Los anticuerpos anticardiolipinas (aCL} de isotipos IgG e Igl\.1 fueron 

medidos por ELJSA y la precipitación de anticuerpos cxtraibles del núcleo (ENAS) que 

incluye Ro(SS-A). La(SS-B). U 1-snRNP. y Sm. fueron detectados por micro-ELISA de 

alta sensibilidad. 
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h) Descripción general del estudio 

Se realizó un estudio. retro~pcctivo y transversal de los reportes de casos de pacientes 

menores de 18 años. que fallecieron entre enero de 1990 y enero de 2003. 

Para el estudio. la recolección de datos se llevó a cabo con una hoja de registro y la cual 

fue llenada por un solo médico recolector. donde se recolectaron datos como. nombre, 

nt'1111cro de registro del hospital. edad al diagnóstico. sexo. nivel socioeconó1nico. 

antccctlcntcs de en fcn11cdad rcmnática. n1eses desde el prin1er sínton1a al diagnóstico, 

ticn1po de scguirnicnto. fecha del diagnóstico. fecha de egreso. manifestaciones 

encontradas del LES. las cuales se dividieron por ticn1po de presentación. al inicio, a los 

6 n1cscs. a la recaída y al mon1ento de la defunción. cuando asi lo pern1itía la evolución 

del paciente. 

Se revisó a<lcn1ás los tncdicarncntos utilizados para el tratan1iento durante toda la 

evolución de enfenne<la<l. así corno la presencia y el nt'm1cro total de infecciones 

presentadas. graves y no graves. dividiéndose por órgano afectado. gen11en aislado. etc. 

Se buscó. la presencia de co111plicacioncs por la cnfcnnedad o secundarias a tratan1iento 

con10 lo son: hipertensión arterial. osteoporosis. citopenias inducidas por drogas .. 

cataratas. diabetes o intolerancia a la glucosa. insuficiencia renal crónica terminal. 

pancrcatitis. cnfcrn1edad ácido péptica. sindron1e de depresión. etc. 

Se buscó ta111bié11 el nún1cro de recaídas del LES. el tic111po transcurrido a In recaída. el 

apego al tratan1icnto. las causas de defunción y la actividad de la cnfern1edad. 

i) Análisis estadístico 

Se realizaron frecuencias sin1ples y proporciones de las variables analizadas, utilizando 

el paquete estadístico SPSS versión 11.0. 

j) Factibilidad y aspectos éticos 

Este estudio por su tipo. no in1plica aspectos éticos. ya que solo se revisaron los registros 

de expedientes de los pacientes fallecidos por LES. Es factible. ya que no requiere de 

recursos nlatcriales sofisticados para su rea1ización. 
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V. RESULTADOS 

Se buscaron todos los pacientes que tenían diagnóstico de Lupus Eritematoso Sistémico 

(LES) en el archivo clínico del Hospital Infantil de México Federico Gómez. Se 

encontraron un total de 330 pacientes con dicho diagnóstico. de los cuales se tenían 

registrados 30 pacientes co1110 defunciones dentro del periodo de enero de 1990 a julio 

de 2003, se excluyeron 3 pacientes debido a que sus expedientes estaban extraviados. 

De los expedientes encontrados se encontraron las siguientes ~ariables: 

Variables den1ográficas 

La edad 111cdia de presentación de la enfermedad fue de_; 11.11 año( (rango de 4 a 17 

años). (Cuadro 1 y Gráfica 1) 

En la distribución por sexo se encontraron 23 r:a1ujercs (s~~·i,*°)_.;::~~ hon1bres (14.8%). 

(Rango 5. 7 a 1 ). (Cuadro 2) 

Con respecto al lugar de origen de los pacientes9 se encon~~~-·~~-~·:t~\:,~~rten-~~ía·n ·~ t.a Cd. 

de México D.I' (37%). 9 al Estado de México (33.3%), l La) de'·Hldalg~· (11.1%), 2 
. . .. ~- - ' 

provenían de Michoacún (7.4%1), 1 paciente de Veracruz .. (3~?_%).~l_~dC Guaniijuato-(3.7%) 

y 1 de Guerrero (3.7%). (Cuadro 3) ···:.::>;.•.:'.'· · · ·· 
De acuerdo al nivel socioeconón1ico encontran1os qÚ.c 2~paéiC~il-té·~~¿7·~-4%)"-pC~CñCcian a1 

nivel n1cdio 9 8 pacientes (29.6%) al nivel n1edio~bajo .. ;; 1·7~p~cié[-:¡-l~S~'(63~o%)_ al nivel 

bajo. En este estudio no cncontran1os ningún pa~ic~t-~:.· cn-~::.~l ;·rliVel socioeconómico 

rnedio-alto~ ni alto. (Cuadro 4) 

Ticn1no de evolución 

El tiempo transcurrido desde el prin1cr síntoma hast¡fel:.dia~ós:tÍ~O de LES. transcurrió 

con una n1edia de 5.38 n1escs (rango de 0.5. a 27 meses). 

El tien1po de seguin1iento de tos pacientes tuvo Una'nledia 'de.16.24 n1eses (rango de 1 a 

109 n1escs). 

Manifestaciones n1ucocutáncas (Cuadro 5) 
'· Eritcn1a malar se presentó en 19 pacientes (?0.4%). 13 solo al inicio de la enfem1cdad 

desapareciendo posteriormente (48.1 %). 3 lo presentaron en forn1a persistente ( 1 1.1 %). 
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2 en fom1a intermitente: al inicio y al fallecimiento (7.4%). y 1 intermitente al inicio. a la 

recaída y al fallecimiento (3.7%}. 

Etiten1a discoidc solo se presentó en 1 paciente (3.7%). el cual fue intem1itente 

reactivándose al inicio. a Ja recaída y al fallecin1iento. 

Fotosensibilidad se presentó en 6 pacientes (22.2%}. de los cuales: 4 pacientes lo 

presentaron solo al inicio de la enfcn11cdad ( 14.So/o}, l en fom1a persistente (3.7°/o) y 1 

inten11itcnte al inicio. recaída y fallecin1iento (3. 7%). 

Úlceras orales se presentó en 8 pacientes (29.6%}. de estos. 7 pacientes ya lo tenían 

desde el inicio de la enfem1edad (25.9%). el otro paciente tas presentó intem1itente al 

inicio y a la recaída (3.7o/o). 

Manifestaciones en serosas 

Artritis se presentó en un total de 15 pacientes (55.6o/o). en 12 de estos solo se presentó 

al inicio (44.4%). desapareciendo posterionnente. en 1 paciente solo a los 3 y 6 nleses 

(3.7o/o). 1 paciente Jo presentó persistcnten1cnte (3.7%). y 1 último paciente intermitente 

al inicio y a la recaída (3.7°/o). 

Pleuritis se presentó en 17 pacientes (63°/o). en 9 de estos se manifestó solo al inició y 

desapareció (33.3%). en 5 se presentó solo al fallecin1iento ( J 8. 5%). en 1 fue 

intennitentc al inicio y Ja recaída (3.7%). en otro al inicio y al fallccin1iento (3.7%) y en 

un último, a la recaída y al fallecimiento (3. 7%). 

Pericarditis se presentó en 5 pacientes ( 18.5%)? en 2 de estos fue solo al inicio de la 

cnfcm1edad (7.4'X,). en l se presentó solo al fallecimiento (3.7%). en 1 fue intermitente 

al inicio y al fallecimiento (3.7o/o). y en otro a la recaída y al fallecimiento (3.7%). 

Manifestaciones renales 

Las n1anifcstaciones renales ocurrieron en 23 pacientes (85.2%). de Jos cuales un total de 

20 debutaron con ellas (74o/o}? 13 de ellos las n1anifcstaron solo al inicio .. desapareciendo 

con Ja evolución (48.1%). en 2 pacientes pern1anccicron persistentemente (7.4%). en 2 

se presentaron solo al inició a los 3 y 6 nlcscs (7 .4%). en 2 se presentaron 

intermitentemente tanto al inicio. recaída y al fallecimiento (7.4%). y en 1 intennitente al 

inicio y al fhllecimicnto (3.7%). (Cuadro 6. Gráfica 2) 
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Los tipos de lesión renal. clasificadas por los criterios ~e !a OMS fueron: en 7 pacientes 

de clase IV (25.9%), en 4 de clase llb (14.8%), en 3 de clase 111 (1 t.1%), y 9 no se 

lograron clasificar (33.3o/o). Solo 4 pacientes (14.8%) no n1anifestaron alteraciones 

renales en ningún mon1ento del seguimiento. 

Maní festacioncs Neurológicas 

Crisis convulsivas se presentaron en 6 pacientes (22.2%), en 3 de estos solo se 

n1anifestaron al inicio ( 1 1.1°/o). en l solo a Ja recaída (3. 7%). en l a Ja recaída y al 

fallecin1iento. y en J (3. 7 1Yu) al inicio, recaída y fülleci111iento. Las alteraciones 

neuropsiquiátricas (corno alucinaciones visuales, auditivas, ideas de muerte etc.). se 

presentaron en 5 pacientes ( 18.5%). 

Manifestaciones hcm~1tológicas 

La ancn1ia hcn101iticu se presentó en un total de 24 pacientes (88.9%). 22 pacientes 

debutaron con ella (8 l .41Yo). de los cuales en 15 pacientes (55.6%) solo se presentó al 

inicio y desapareció. en 2 pacientes (7 .4%) fue persistente, en 1 paciente solo se presentó 

al fallecin1iento (3. 7o/o). en 3 pacientes se presentó intermitente al inicio y al 

fallecin1iento ( l 1. 1 %). en un paciente al inicio. recaída y fallecimiento (3. 7%), en l 

paciente a Ja recaída y fallccin1iento (3.7%). y en 1 último paciente al inicio y a Jos 6 

meses (3.7%). 

Leuco-linfopenia se presentó en 21 pacientes (77.7%), 15 pacientes solo la manifestaron 

de nianera inicial y n1cjoraron (55.6%), en 2 pacientes se n1antuvo siempre persistente 

(7.4%). en 1 paciente solo estuvo presente al fallecimiento (3.7o/o), en 2 pacientes fue 

intermitente al ~ .. icio y fallccin1icnto (7.4%). y en 1 paciente al inicio y 6 meses (3.7%). 

Tron1bocitopcnia grave (n1cnor de 50 000 plaquetas), se encontró en 8 pacientes 

(29.6o/t1) .. en 5 de estos solo se manifestó al inicio (18.5%), en l paciente solo al 

n10111cnto del fallecimiento (3.7°/t,), en 1 fue intcnnitente al inicio y a la recaída (3.7%). y 

en un paciente al inicio y fallccin1icnto (3. 7%). 

Maní fcstacioncs inn1unológicas 

El anticuerpo anti-DNA se encontró positivo en 19 pacientes (70.3o/u). en 13 pacientes 

solo se presentó al inicio ( .tS. J %). en 2 pacientes estuvo positivo persistentcn1cntc 
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(7.4o/t1) .. 2 pacientes Jo positivizaron inten11itenten1ente al inicio y a Ja recaída (7.4%). y 

otros 2 pacientes al inicio y ai fallecin1iento (7 .4%). 

Anlicardiolipinas y/o prueba VDRL se encontraron positivas en 21 pacientes (77.So/o). en 

G pacientes se presentó solo al inicio (22.2%), J paciente solo Jo presentó al 

faJJccin1icnto (3. 7%) .. y 1 paciente fue intern1itente tanto al inicio como al fallecimiento 

(3.7%). 

Con1ple111cnto C3 y C4 se encontraron consumidos en 24 pacientes {88.9%). 12 

pacientes solo al inicio de Ja enfem1edad (44.4%) recuperándose posterionncnte .. 2 

pacientes lo consun1ieron pcrsistenternente {7.4%), en J paciente solo estuvo bajo en el 

111on1cnto de la recaída (3.7%), en 1 paciente se consumió solo al fallecirniento (3.7%), 

en l paciente el con1plemcnto bajó intcrn1itenten1entc al inicio y la recaída (3.7%) .. y en 

2 pacientes al inicio y fallecimiento (7.4%). Otro últin10 paciente lo consumió 

intem1itentcn1cnte al inicio. a la recaída y al fa11ecirniento (3.7%). 

Anticuerpos antinucleares (ANA) se encontraron positivos en todos los pacientes en 

algún nlon1ento de la enfcnncdad (100%) 

Sinton1as generales incspccificos 

Pérdida de peso se presentó en 5 pacientes ( 18.So/o). fiebre en 1 G (59.2%) .. astenia. 

adinan1ia e hiporcxia en 15 pacientes (55.5°/o). 

Púrpura vascular se presentó en 1 O pacientes (37%). livedo reticularis en 4 (14.8%). 

fenón1cno de Raynaud en 2 pacientes (7.4o/o). y trornboen1bolisn10 en 2 pacientes (7.4%). 

Adcnon1cgalias se encontraron en 5 pacientes ( 18.5%), hepatomcgalia en 6 (22.2%), 

alopecia en 10 pacientes (37'%). y exanten1a n1aculo-papular en 2 (7.4%). Síndron1e 

hcn1orragíparo lo presentaron 9 pacientes (33.4%). 

Tratamiento (Cuadro 7) 

Con respecto ni tratmnicnto al mo111cnto del fallecimiento. 26 pacientes tuvieron 

prcdnisona oral (96.3%). de esos pacientes. solo 2 tenían n1cnos de 20n1g ni día (7.4%), 

y 24 p;1cientes n1ás de 20n1g (88.9%). Un paciente no recibió prednisona. 

Pulsos de nlctilprcdnisolona se indicarón en 11 pacientes (40. 7%) y de ciclofosfamida en 

13 pacientes (48. l 'Yo) 

---¡ 
24 



Cloroquina o hidroxicloroquina se indicó en 3 pacientes ( 1 1. J %). Otros n1edican1entos 

como ácido acctil salicílico se usaron en 3 pacientes ( 11.1 %)9 anticoagulantes tarnbién 

en 3 ( 11. J ~1). y antiinflan1atorios no estero ideos en 2 (7 .4%). 

Se utilizó diálisis pcritoneal en 8 pacientes 29.6%. y hen1odiálisis en J solo paciente 

(3.7o/o). Transplante renal no se utilizó en ninguno de ellos. 

Plasmafércsis se usó en 1 paciente. y gan1n1aglobulina en otro (3.7°/n cada uno}. 

Problemas médicos asociados (Cuadro 8) 

Infecciones graves se encontraron con una frecuencia de 1. 15 infccc.iones por.paciente 

(rango de O n 7 ). 

El 33u/o tuvieron al 111enos 1 infección grave (9 pacientes}. 3.7% dos (1 paciente)9 3.7% 

tres ( 1 paciente). 7.4% cinco (2 pacientes). y 3.7 siete infecciones que requirieron 

hospitalización ( J paciente) (Gráfica 3) 

De las infecciones de i111portancia encontran1os que 37% de los pacientes presentaron 

neumonías (10 pacientes). de las que en 3.7% se aisló Staphy/ococcus aureus. en 3.7% 

Klchsiclla p11e11111011iae~ y en otro 3.7% Cándida. En el 25.9% no se aisló ningún germen. 

Infecciones de vías urinarias se presentaron en 44.4o/o de los pacientes (12 pacientes), 

aislándose a Cundida albicans como gern1en causal en 22.2%. Klebsiella p11c11111011it1c en 

3.7o/o. y Escherichil1 co!i en J.7%. En el 14.4% no se aisló el germen. 

Scpsis se presentó en 7.4% (dos pacientes), aislándose a Staphylococcus a11reus en 3.7%. 

y a Eschcrichia coli en el otro 3.7% restante. 

Peritonitis se presentó en 4 pacientes ( 14.So/CJ}. aislándose a Streptococcus p11e11111011iac 

en 2 pacientes (7.4°/o) y a E11terococc11s sp en 1 paciente (3. 7%). 

Como consecuencia de la enfcnnedad y/o por el tratamiento se encontró hipertensión 

urtcrial en 18 pacientes (77. 7lYo)._ rclacionii.ndose al uso de esteroides en l O pacientes 

(37 1Yo) y no relacionándose estos en S pacientes (29.6%). 

Insuficiencia renal crónico tcn11inal se encontró en 6 pacientes (22.2%). diabetes o 

intolerancia a la glucosa en 2 pacientes (7.4%), catarata en 1 paciente (3. 7%). síndrome 

depresivo en 3 pacientes ( 1 1 .1 o/u) .. y pancrcatitis en 4 pacientes ( 14.8%). 

t ,.. . . rrrm~ r,nN 
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Se presentó al nienos una recaída en 7 pacientes (25.9-X,). donde l paciente llegó a tener 

7 recaídas. 2 pacientes hastá 5. un solo paciente 4 recaídas. otro 3. y los 2 últimos 1 

recaída. 

El tien1po transcurrido desde el diagnóstico a la recaída tuvo una n1edia de 13.14 111cses 

(rango de 4 a 23 111cses. desviación estándar de 7.946) 

Mortalidad 

Las causas de rnuerte se dividieron en dos: las provocadas Por infecciones. con un total 

de 16 pacientes (59.3%). y las causadas por actividad del LES. con un total de 11 

pacientes (40.7°/o). (Cuadro 9. Grí1fica 4) 

Dentro de las niuertes causadas por infección. el proceso infeccioso se localizó en 

pultnón en 2 pacientes (7.4%). a nivel cardiaco en 3 pacientes (11.1 %). y a nivel 

sistén1ico en 11 pacientes (40.7%). 

Los génnenes aislados con10 causa de 111uerte fueron: Staphylococcus aureus en 2 

pncientcs (7.4-X,). cocos grmn positivos en 2 pacientes (7.4%). y Streptococcus 

p11e11111011iae, E11terococc11s sp. Klebsie/la p11e11mo11iae, Pseudomonas aeruginosa, 

Nocardia. Ca11tlidt1 ulhicans, Muconnicosis y Alycobacreri11111 tuberculosis en 1 paciente 

para cada uno (3.7u/i, en cada caso). (Cuadro 10. Gráfica 5) 

Dentro de las causo.is directas de la 1nuerte en los pacientes fallecidos por LES. se 

encontró hc111orragia puhnonar en 5 pacientes { 18.So/o). insuficiencia renal en 1 paciente 

(3.7°/o). sindron1c de anticuerpos antifosfolípidos en 3 pacientes (11.1 %), y afección 

neurológica severa en 2 pacientes (7.4o/o). 

Se dctenninó corno causa de n1ucrte en la autopsia al síndrome de anticuerpos 

antifosfolipidos catastrófico (SAAF) en 1 paciente (3.7%). 

El índice de actividad <le la cnfenncdad para lupus eriten1atoso sistémico (SLEDAI) tuvo 

una n1cdia de 24.52 puntos al inicio de la enfem1cdad (rango de 11 a 39 desviación 

estándar de 6.513 ). de 6. 7 puntos a los 6 niescs del diagnóstico (rango de O a 19 puntos. 

desviación estándar de 5.87). de 14.7 puntos al n1omcnto de la recaída (rango de 6 a 26 

puntos. desviación estándar de 7.847). y de 21.04 puntos al fallecin1icnto (rango de 4 a 

39 puntos. desviación estándar de 8.864). 
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Al co111parar el indice de actividad o SLEDAI, con las causas de la 111uerte, se encontró 

que de los 1 1 pacientes que fallecieron por causa del LES todos tenían un SLEDAI 

n1ayor de 2 al n10111ento del fallccin1icnto (rango rnenor de 19 puntos, y n1ayor de 28). 

Sin cn1bargo, 13 de los pacientes que fallecieron por infecciones tenían tan1bién datos de 

aclividad (SLEDAI mayor de 2, rango de 4 a 39 puntos). aunque la causa directa de la 

n1ue11e no fue el LES. 

Al con1parar las causas de rnucrte que ocurrieron en el periodo contprendido entre 1990 

a 1995, con las que ocurrieron de 1996 al 2003, se encontró, que en el periodo inicial de 

1990-95 hubo un tolal de 9 defunciones. de las cuales 5 fueron causadas por infecciones 

(55.S•Yn). y 4 secundarias al LES (44.4o/o). En el segundo periodo de 1996-2003. hubo un 

total de 18 defunciones. de las cuales l l ocurrieron por infecciones (61 %). y solo 7 

ocurrieron por el LES (38.So/o). 

Al contparar el total de los pacientes con diagnóstico de LES registrados en el hospital, 

se cncon1ró una 111ortalidad de 9. l o/t, para la enfermedad, lo que indica un indice de 

sobrcvida del 90.9o/u a 13 años de scgui111icnto. 
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VI. CONCLUSIONES 

En este estudio se describen la frecuencia. y las características clínicas de los pacientes 

follccidos por LES en un periodo de seguin1iento de 13 años en el Hospital lnfantil de 

México Federico Gómez. así con10 otros problemas médicos asociados a la 111ortalidad. 

rangos y co.1usas de 111ucrtc de la cnfcnnedad. 

En diversas publicaciones se definen la edad de presentación de la cnfem1edad. y Ja 

relación por género fcrncnino: n1asculino ( 1 y 4). En nuestro estudio. no hay una 

diferencia irnportante con lo ya reportado. teniendo resultados similares con una n1edia 

de edad de presentación de la cnfcnnedad de 1 1.1 l años. y una relación n1ujer: hon1bre 

dc5.7al. 

En nuestro estudio solo se incluyeron pacientes hispanos. todos de características 

n1estiza. pero se incluyó a un gn1po con variables den1ográficas in1portantes. donde 19 

provcniun de la Cd. de México y la zona urbana periférica a esta (70.3o/o). pero el resto 

provenían de otros lugares con características de tipo n1ás rural (29.6%). 

Aún así. el nivel sociocconón1ico no varió. encontrando en nuestro estudio un 

predon1inio por un nivel sociocconómico bajo y medio-bajo (92.6o/o). el cual en diversos 

estudios ya se ha dctenninado corno probable factor de n1al pronóstico para morbi

monalidad (20 y 21 ). 

No cncontran1os alguna asociación entre el antecedente de enfennedad reumátic~ solo 

una paciente con un hcnnano con la n1isn1a enfennedad. 

El ticn1po de evolución desde el primer síntoma al diagnóstico definitivo de LES. tuvo 

n1ucha variabilidad. con un rango de O.S a 27 meses. pero esto no se correlacionó con la 

evolución a la rnucrtc por LES. 

Así 111isn10 el tic111po de scguin1ienlo de la enfermedad tan1bién tuvo 111ucha variabilidad. 

pcrO tan1poco se pudo correlacionar con la n1uertc por LES. 

La fon11a <le presentación de la enfem1edad varió en fonna muy in1portante con la 

evolución del padecimiento. encontrando pacientes que solo presentaban alguno de los 

signos o sínto111as de LES en algún n1on1ento dado. otros en el que dicho síntoma era 

intcm1itcntc. y otros en el que el n1isn10 sinton1a era persistente. Pero en general. llama 
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la atención la frecuencia de presentación de nefropatía, que resultó ser tan alta como el 

85.2º/o, y la cual se considera como un factor de n1al pronóstico para LES, sobre todo la 

de clase IV. En nuestro estudio el predon1inio de la nefropatia clase IV fue solo de 

25.9º/o, difiriendo bastante con lo reportado en estudios más grandes. ade111ás 

encontrando en este estudio una in1portante frecuencia de nefropatia clase Ilb ( 14.8°/o) y 

de la 111 (11.lo/o). pero no hubo tan1poco una correlación directa con la causa de Ja 

rnuerte por LES. Sin ctnbargo. aquí puede existir un sesgo en las frecuencias .. debido a 

que 33.3% de Jos pacientes que faJJccieron tenían datos de nefropatía pero no se logró 

clasificar por diversas razones no especificadas. 

Llan1a tan1bién la atención ta elevada frecuencia de con1ple1nento consun1ido (88.9%). lo 

que se correlaciona con la elevada frecuencia de nefropatía en nuestro gn..ipo de 

pacientes. coincidiendo con lo ya escrito por otros autores. 

Ninguna de las variables. ni el con1plen1cnto consun1ido, ni el tratruniento utilizado para 

Ja enfen11cdad. ni los problcn1ns asociados al LES y/o su tratamiento. ni el número de 

recaídas. se correlacionaron con la nlucrte por LES. 

La gran n1ayoria de los pacientes tenían esteroides a dosis n1ayores de 20mg al día, 

excepto un paciente en el que no se adn1inistr6 ningún medicamento por que el niño 

estaba en Ja unidad de terapia intensiva pediátrica (UTIP), en donde decidieron no usar 

ningún tipo de inn1unosupresor por el estado séptico del paciente, pero ni final de 

cuentas falleció. 

Solo un paciente recibió tratan1iento con tnetotrexate, pero este paciente inicialmente se 

había diagnosticado con10 artritis reun1atoide juvenil de inicio sistémico, pero al 

completar criterios para LES y ver que no n1ejoraba se le cambió por azatioprina. 

Las causas de muerte se dividieron en dos gn..ipos. infecciosas y por LES, ya que en 

nuestro estudio no tuvin1os defunciones por otras causas con10 las reportadas por otros 

autores (1nalignidades. obstétricas. suicidas etc). 

Los génncnes itnplicados en et fallecimiento de nuestros pacientes. fueron tanto 

gérn1cncs de la connmidad con10 estafilococo y neun1ococo, con10 a un gran nún1ero de 

gérn1cncs oportunistas de pacientes inmunodeprimidos con10 cnterobacterias (K/cbsicllu 

p11c11mo11iac, Psc11clomo11as acruginosa), Entcrococos. Nocardia. y hongos (Candida. 

1 'rn!=:T~ rnw 
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Muconnicosis) y en un paciente se asoció M. tuberculosis. Otros estudios reportan un 

grupo parecido de génnencs ¿_saciados a infecciones fatales en adultos con LES (31) 

Las muertes por infecciones ocurrieron en 16 pacientes (59.3%). las causadas por 

actividad del LES en 1 1 (40. 7o/o). Llamando la atención con10 con el transcurso de los 

años. las rnucrtcs por infecciones son más frecuentes .. disminuyendo las causadas por 

actividad de J;:1 cnfcn11cclad.. esto debido al advcnin1iento de nuevas terapias 

inmunosuprcsoras p¡1ra en LES. en un paciente que de por si ya es inn1unocon1prometido 

( 14). Esta rnejoría en la sobrevida por LES coincide con Jo reportado (24). 

En nuestro estudio el porcentaje de fallecin1icntos por LES y el porcentaje de 

fallecin1ientos por infecciones como se 1nenciona. es n1uy similar a Jo reportado en otros 

hospitales por otros autores. siguiendo ht n1isma tendencia tan1bién de n1ortalidad y de 

sobrcvi<la. n1ientras que HngcJbcrg S. y cols reportnron una sobrevida de niiios con LES 

en Toronto Canadá de 94. 91 y 88% a 5, 10 y 15 años respectivan1ente (27), en el 

presente estudio. nosotros estan1os reportando una sobrevida de 90.9% a t 3 años, Jo que 

nos habla del buen control de ta enfem1edad en nuestros niños. a pesar de todos los 

factores adversos que reinan en los paises en desarrollo como el nuestro. 

Nos lla1na la atención también ta imponantc elevación del índice de actividad de ta 

enfcnncdad (SLEDAI), tanto de los pacientes fallecidos por LES 9 con10 de los pacientes 

fallecidos por causas infecciosas, lo que debe hacernos pensar que un paciente lúpico 

con una infección grave, no solo requiere de una buena elección del tratamiento 

antibiótico, si no también de una adecuada terapia inn1unosupresora. 
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VIII. ANEXOS 

Cuadro 1. Ec.lad de nacientes fallecidos oor LES 

Edad del paciente al 
lctiannóstico (años\ 

Media 

95°/o Intervalo de Limite 
confidencia para la infenor 
Media 

5°/o Medra 
Tnmmed 
Mediana 
rvananza 

Limite 
Suoerior 

estadlstica Error 
estándar 

11.11 .602 

~.87 

12.35 

11.15 

11.00 
9.795 
3 130 1-----------~~:.~~ón estándar _____ F.--=~---t------1 

6 

4 

,\]1 
u 2 
e: 
Q) 

" u 
~ u. o 

Maxima 17 
Ranao 13 
Ranoo intercuartila 5.00 

simetria .111 
Curtos is .381 

Gráfica 1. 

Histograma 

4.0 6.0 8.0 10.0 12.0 14.0 16.0 

Edad del paciente al diagnóstico en años 

18.0 

.448 

.872 

Sld. Dev =3.13 

l\tlean = 11.1 

N = 27.00 
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Cuadro 2. Sexo del oacicntc 

!Validez emenino 
nasculino 
olal 

IFrequencia !Porcentaje Porcentaje Porcentaje 
1 1 válido acumulado 
123 185.2 B5.2 B5.2 
14 114.8 14.8 100.0 
127 1100.0 100.0 

Cuadro 3. Lugar de origen 
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje 

álido cumulado 
validez D.F 10 37.0 37.0 37.0 

Edo de 9 33.3 33.3 :70.4 
México 
Hidalno 11.1 11.1 31.5 
Michoacán .4 .4 38.9 
Vera cruz 1 3.7 3.7 )2.6 
Guanajuat 1 3.7 3.7 )6.3 , 
Guerrero 1 13.7 13.7 100.0 

otal 127 100.0 100.0 

Cuadro 4. Nivel sociocconómico 
Frecuancia Porcentaje Percentaje Porcentaje 

élido acumulado 
Validez medio .4 .4 .4 

Medio ba'o 29.6 29.6 37.0 
Baio 17 63.0 63.0 100.0 
rrotal t27 100.0 100.0 
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Cuadro S. Manifestaciones clínicas del LES 
NUmcro Porccnlajcº/., 

Eritcnta n1alar 19 70.3 

cn1cn111 d1sco1dc J.7 

Fo1oscns1b1l1daJ 6 22.2 

Úlceras orales 2Q h 

Ar1r111s 15 55.h 

Afección puln1 Plcur111s 17 '" Ncun10111tis () o 
lfcn1orrag111 pulmonar 3.7 
HT pulmonar () o 

Afccc. Can.haca rcr1card1t1s 18.5 

l\11ocard1l1s () o 
Afrcc. Renal 5111 clasificar 9 33.3 

11 4 14.8 

fil 3 11.1 

IV 25.9 
V o o 
VI o o 

Ali .ncurolóp.1ca~ Convulsiones 6 22,2 

!'-:••t1r<•P"l•111.hneas 5 18.5 

Ali. l-lcma1ológ.1 Ancn11J 24 88.9 

Lcuco-l1nfopcn1J 21 77.8 

'l'ro11nluu:1l<>nc.•111.1 ~O-lOOr111I 29.6 

'l'rnn1h<H."ll•• -.c.·nta <SOt111l 29.6 
lnmunol6g.1cos Antt-DNA (+) 19 70.3 

aCL / '\'DRL B 29.6 
CJ y C4 bajos 20 74 

ANA Pos111vo {+l 27 100 
Otros Pénhd.i de peso 1 s.s 

Fiebre 16 5'1.2 

Hiporexia, astenia. ad1nan11 15 5S.6 

Vascul1t1s 10 37 
Adcnomcp:al1as 5 18.5 
Jlcpa10111cgal111 6 22.5 

OTROS Alopecia 10 37 
Sindron1c hcmorraglparo 9 33.3 

r:rw 1 
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Cuadro 6. CI ase de ne ronatrn 

1 
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje 

Válido acumulado 
validez ~in 4 14.8 14.8 14.8 

efrooalia 
llb • 14.6 14.8 29.6 
111 3 11.1 11.1 40.7 
IV 25.9 25.9 66.7 

~in ~ 33.3 33.3 100.0 
lasificar 

!Total 27 100.0 100.0 

Grúfica 2. 

Clase de nefropatía 

4 

"' ·¡:; 
2 e: 

"' a 
~ o u. 

Clasificación de la OMS 
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Cuadro 7. Truta111icnto de pacientes con LES. 

TRATAMIENTO 

Prcdnisona (111us 201111!/d) 
(lllCllOS 20111~/d) 

MPS en pulsos 
CFl\1 en pulsos 
Cloroauina o Hidroxi 
Azationrina 
Metotrcxatc 
Acido accti1 salicílico 
Anticoagulantcs 
Antiinllan1atorios no 
cstcroidcos 
Diálisis 
J-lc111o<liálisis 
PlasnHlfércsis 
Gm11111¡1~lobulina 

NUMERO PORCENTAJE 'X. 

2-1 88.9 
2 7.-1 
11 -10.7 
l l -10.7 
3 l l. I 
7 25.'J 

3.7 
l l. l 

3 1 1.1 
2 7.-1 

8 29.ú 
3.7 
3.7 
3.7 

Cuadro S. Problcn1as asoci41dos en pacientes con LES. 

PROBLEMA NUMERO PORCENTAJE o/o 

Infecciones graves 
Neun1onias 10 37 
Infección urinuria 12 -1-1.-1 
Scnsis 2 7.-1 
Peritonitis -1 l-1.S 

J-Jincrtcnsión arterial 18 77.S 
Insuficiencia Renal (> 22 
Crónica 
Diabetes o intolerancia 2 7.-1 
Cat;:ir;.ua 3.7 
Depresión 3 1 1.1 

IJiancrcatitis 4 l-1.8 

f--.1~ ~ T(' ¡:::-;:::;;:--.L',,... ., 

L PALL_. 1 ,;.,. 'N 
·-·~-'-- - ... 11:!, 
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Gráfica 3. 

NÚMERO DE INFECCIONES GRAVES 

3 

Infecciones graves 

Cuadro 9. Fallecimiento r>or LES 
~rccucncia Porcentaje Porcentaje Porcentaje 

~álido :acun1ulado 
Validez INFECCIOSA 16 59.3 159.3 59.3 

LES 11 40.7 140.7 100.0 

rotal :1.7 100.0 100.0 
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Grúfica 4. 

Fallecimiento por LES 

10 

i 
~ u. o.._ __ _ 

Fallecimiento por LES 

Cuadro 1 O. Génncncs asociados a 111ortalidad cn LES 

Gcm1cn Frecuencia %1 Porcentaje Porcentaje 
válido acumulado 

!No infeccioso 11 1-!0.7 140.7 .10.7 
!No aislado 1-l 1.1.S 14.S l55.6 
lStanh. aurcus .2 7.4 7.4 163.0 
Pncun1ococo 3.7 13.7 <i6.7 
K. oncumoniac 13.7 3.7 70.4 
Pscudomonas 3.7 3.7 7.1.1 
lacruginosa 
C. alhicans 1.7 3.7 77.S 
Cocos grarn 7 . .1 7 . .1 85.2 
tnositivos 
Nocar<lia 11 3.7 3.7 ISS.'> 
l\1uconnicosis 11 3.7 3.7 '92.b 
Entcrococcus sn 11 3.7 3.7 ~J<>.3 
:\1. tuberculosis 3.7 3.7 1100.0 
rotal 17 100.0 100.0 
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Gráfica 5. 

Gérmen causal del fallecimiento 

M. tuberculosis 

Enterococcus sp 

MJcornicosis 

Nocardia 

no infeccioso 

C. alblcans 

Pseudomonas aeu 

K. pneumoniae 

Pneumococo 

Staph. aureus 

no aislado 

TRRTc: .-.; .. ·~ ..... 
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