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Antecedentes

Han pasado 16 afios desde el primer reporte de casos realizado por
Hinchey y cols’, los cuales denominaron el sindrome como Leucoencefalopatia
Posterior Reversible. Desde su publicacion ha existido controversia acerca del
nombre correcto de este sindrome?, basado en el hecho de que no siempre afecta
la circulacién posterior, la sustancia gris también es afectada y en algunos casos
la lesion no es reversible. El termino PRES por sus siglas en ingles (Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome) desde el 2000 remplazé al previo siendo
todavia confuso®. Este ultimo tiene sus ventajas: es facil de pronunciar y puede
hacer referencia a la palabra presién que es uno de los factores desencadenantes
mas importantes®.

Por definicidon el sindrome es clinico-radioldgico, caracterizado por cefalea,

alteracién del estado de alerta, encefalopatia, alteraciones visuales y

convulsiones. Por parte de la imagen hay presencia de edema vasogénico en la
sustancia blanca en las regiones posteriores predominantemente’.

Se han descrito sintomas prodrémicos como cansancio y debilidad
generalizada. La instauracion es rapida en unas horas llegando a su pico en 12-
24h del inicio®. Sin lugar a dudas el sintoma mas frecuente son las convulsiones
reportado en varias cohortes*’ superando el 80% de los pacientes y el estado
epiléptico como presentacion ha sido reportado en un 13% por Kozak y cols® y
18% por Fugate y cols®. El resto de los sintomas de presentacion tienen
frecuencias variadas (Tabla 1).

Tabla 1. Sintomas durante la presentacion

Estudio Convulsion | Estado Cefalea Encefalopatia | Alteracién

n(%) Epiléptico n(%) n(%) Visual
n(%) n(%)

Fugate y cols® | 84 (74) 20(18) 29(26) 32(28) 23(20)

n=120

NiJy cols® 22(91.7) 20(83.3) | - 7(29.2) 15(62.5)

n=24

Roth y cols’ 22(88) 0(0) 13(54) 14(56) 15(60)

n=27

Lee y cols’ 33(87) 1(2) 20(53) 35(92) 15(39)

n=38

Desde el punto de vista imageneoldgico la tomografia cerebral es el primer
estudio utilizado en pacientes con alteraciones neuroldgicas, pero solo en el 45%




de los casos puede identificarse lesion’. En la actualidad la resonancia magnética
(IRM) es el estandar de oro para hacer el diagndstico. Existen diferentes patrones
de afeccion, reportados en la literatura. La mayoria coincide en que la afeccion de
la region parieto-occipital es la mas afectada (Tabla 2).

Tabla 2. Presentacion Imageneoldgica

Estudios | P-O F T Cb GB Tallo SC C SBP
Fugatey | 108 |88 74 61 (53) | 39 (34) |31 114 12 46
cols’ (94) | (77) | (64) (27) | (99) (10) | (40)
n=120

NiJy 21 13 4 | 3(12.5) | 1(4.2) |24 | |-
cols® (87.5) | (54.2) | (16.7) (100)

n=24

Rothy |- p] o SR p— 4(15) |4 (15) 6(22) |20 14 |-
cols’ (74) (74%) | (52)

n= 27

Bartynski | 134 93 | -——-- 41 (32) | 19 17 | | - 25
ycols®® | (98) | (68) (13.9) (12.5) (18.3)
n=136

P-O (Parieto-occipital), F (Frontal), T (Temporal), Cb (Cerebelo), GB (Ganglios
Bases), SC (Subcortical), C (Cortical), SBP (Sustancia Blanca Profunda)

Existen muchas condiciones o gatillos asociados al desarrollo del sindrome.
Los mas descritos son los siguientes 1) Hipertension arterial 2) Funcion renal
alterada 3) Pre-eclampsia/Eclampsia 4) Inmunosupresores (ciclosporina y
tacrolimus) 5) Trasplante (MO o células madre) 6) Enfermedades autoinmune 7)
Infecciones (gran positivos)*'". La tabla 3 muestra como se comportaron estas
condiciones en diferentes cohortes.

Tabla 3. Factores asociados

Estudios | Hipertension | Falla Pre-e/e | Inmuno | Trasplant | Autoinm | Infeccién
n(%) renal
Fugatey | 97(86) 64(57) | -----—-- 47(42) | -me—--- 51(45) | --------
cols’
n=120
NilJy 22(91.7) 3(12.5) | 5(20.8) | 10(41.7) | -------- 8(33.4) | --------
cols®
n=24
Rothy | 26(68) 17(45) |4(11) | 8(22) 1P N p—
cols’
n=27




La patogénesis de la enfermedad aun no esta clara, pero algunas
conclusiones se pueden sacar de los hallazgos actuales. La primera es que esta
es una enfermedad de la vasculatura cerebral. Los procesos a los que se ha
asociado el sindrome son sistémicos'2. Habiendo dicho esto, las tres teorias mas
aceptadas son la de Hipertension, autorregulacion fallida e hiperperfusion que es
la mas popular pero su mayor falla es el no poder explicar el 30% de los pacientes
que presentan el sindrome y no desarrollan hipertension. El dano endotelial difuso
que se presenta en las condiciones de base y su posible asociacion a la
extravasacion es la segunda teoria. Por ultimo y la mas antigua, pero la que esta
ganando mas popularidad es la de vasoconstriccion, hipoperfusion e isquemia® .
Estos mecanismos parecen llevar a la disfuncion de la barrera hematoencefalica
independientemente de cualquiera que sea’.

Las enfermedades autoinmunes representan uno de los grupos importantes
en la etiologia del PRES, dentro de ellas el Lupus Eritematoso Generalizado (LEG)
es el mas reportado. En el primer reporte de casos de la enfermedad, dos de los
16 casos eran pacientes con LEG'. Las alteraciones neuropsiquiatricas descritas
en LEG se agrupan en 19 sindromes (Tabla 4) con definiciones cada una de ellas
dadas por el Colegio Americano de Reumatologia'. Dentro de los mismos no se
encuentra el PRES y esta es una de las grandes interrogantes en este grupo de
pacientes, ya que el sindrome se ha visto relacionado a otras condiciones como
hipertension, falla renal y uso de inmunosupresores que hacen pensar que es
secundario a estas y no primariamente al lupus. Pero hay pacientes en los cuales
no estan presentes ninguna de estas condiciones y si LEG activo que produce
dafio citotoxico y podria ser la causa primaria del PRES™.

Tabla 4. Sindromes Neuropsiquiatricos en LEG

Central Periférico

Meningitis aséptica Sindrome Guillain Barre
Enfermedad Cerebrovascular Neuropatia autondmica
Sindrome Desmielinizante Mononeuropatia
Cefalea Miastenia Gravis
Trastorno de Movimiento Neuropatia craneal
Convulsiones Plexopatia

Mielopatia Polineuropatia

Estado confusional aguda

Trastornos de Ansiedad

Alteracién cognitivas

Trastornos del Humor

Psicosis




Desde el primer reporte por Hinchey y cols hasta la actualidad se han
reportado varias series de casos de pacientes con LEG y PRES en total se han
descrito 68 eventos. En cada una de estas series se han descritos diferentes
factores asociados. La tabla 5 describe estos factores

Tabla 5. Factores asociados a PRES en LEG

Variable Barber y cols (n=7)'® | Resumen *® (n=37) Baizabal y cols™
(n=22)

Edad 31 28.4 24.918.6

Género (F:M) 7:0 35:2 20:1

HAS 6/7 25/34 18/22

Enfermedad Renal 6/7 34/35 16/21

Ciclofosfamida 0/7 13/29 3/21

Prednisona 1mg/kg | 4/7 20/23 | e

Diagnodstico de LEG | 4/7 2/21 Duracion del LEG

con el Evento 61.8+53.6 meses
antes del
diagndstico

Desde el punto de vista radiolégico los reportes en pacientes con PRES y
LEG son mas escasos. En la tabla 6 presentamos las caracteristicas de las dos
series mas grandes publicadas.

Tabla 6. Caracteristicas Imageneoldgicas del PRES en LEG

Localizacion Leroux y cols'’ (n=46) Baizabal y cols™ (n=22)
Occipital 43 (93.5) 18 (81.8)
Parietal 28 (60.8) 13 (59)
Temporal 14 (30.4) 9 (40.9)
Frontal 19 (41.3) 8 (36.3)
Cerebelo 11 (23.9) 12 (54.5)
Tallo 2 (4.3) 4(18.1)
Ganglios Basales 1(2.2) 2 (9.0)
Hematoma | e==mmem- 2 (9.0)
Restriccion de la Difusion =~ | =====--- 3(13.6)
Involucro cortical | =m=mmem- 21 (95.5)

Por ultimo en cuanto a la fisiopatologia del sindrome en este grupo de
pacientes, las tres teorias mas aceptadas caben. Pero si hay algunas cosas que
se pueden agregar como son el papel de la hipertensién por ejemplo, no todos los
pacientes estan bajo monitoreo continuo de la presion durante el evento, por ende
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es dificil saber la presion arterial en el momento exacto y es por esto que no
podemos saber si la hipertensidn es una respuesta al evento o forma parte de la
fisiopatologia. La lesidon endotelial es conocida en pacientes con LEG sobre todo
con actividad de la enfermedad. También la vasculopatia de los pacientes con
LEG y la vasoconstriccion puede contribuir como la mas antigua de las teorias. En
conclusion muchos de los pacientes tienen una combinacion de estas teorias que
hacen a esta poblacion muy susceptible para presentar el sindrome.

El tratamiento es de sostén en la mayoria de los casos, con manejo
agresivo de la presion arterial y el uso de Anticonvulsivantes para evitar la
recurrencia de las crisis. Un punto importante en el tratamiento es el suspender o
no el uso de inmunosupresores en estos pacientes ya que su uso se ha asociado
a la presencia del sindrome, pero por otro lado la gran mayoria de los pacientes
que presentan el sindrome se asocian a nefritis e hipertension secundaria a la
misma, como también indices altos de actividad de la enfermedad. En estos casos
se continua el uso de inmunosupresores.

Planteamiento del Problema

El PRES es una entidad clinico-radioldgica rara, que requiere de una alta
sospecha clinica para hacer el diagndstico. En los pacientes con LEG es
importante hacer el diagnostico preciso dado que su manejo temprano conlleva a
menos complicaciones. En este grupo es importante por el aumento de la
mortalidad.

La escasez de casos reportados hace que en la actualidad no esté clara la
fisiopatologia del sindrome y esto hace que sea dificil tomar medidas para evitar el
desarrollo de la misma.

Justificaciéon

El PRES es una entidad rara y poco conocida, es importante describir sus
caracteristicas clinicas y radiolégicas. El conocer el sindrome y sus caracteristicas
es importante para poder estableces medidas terapéuticas tempranas que eviten
las complicaciones que a su vez aumenten la mortalidad de este grupo.

El establecer las caracteristicas del sindrome también es importante para
poder entender la fisiopatologia de esta entidad la cual todavia no esta clara y asi
poder contribuir a desarrollar medidas de prevencién.



Pregunta de Investigacion

¢, Cuales son las caracteristicas clinicas y radiologicas de los pacientes con LEG y
PRES en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador Zubiran?

Hipodtesis Alternativa

Las caracteristicas clinicas y radioldgicas de los pacientes con LEG y
PRES en nuestro instituto son diferentes a las reportadas en otras series de
casos.

Objetivo Primario

o Describir las caracteristicas clinicas y radioldgicas de los pacientes con
LEG y PRES en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricién
Salvador Zubiran en el periodo de enero de 2005 al Julio del 2012.

Objetivos secundarios

e Presentar los valores de ANA, C3, C4, ADN doble cadena, perfil de SAF
durante el PRES

e Reconocer las caracteristicas atipicas por imagenes de los pacientes con
PRES

¢ |dentificar los tipos de Nefritis Lupicas y el rango de proteinuria de estos
pacientes

Disefio del Estudio

Descriptivo, retrolectivo, observacional

Metodologia

Se identificaron los pacientes con diagnéstico de LEG, con cuadro clinico e
imageneoldgico compatible con PRES desde marzo de 2010 hasta julio del 2012
en el departamento de urgencias y hospitalizacién. Del periodo de enero del 2005
a febrero del 2010 se realizé una busqueda en los expedientes clinicos de



pacientes con LEG y crisis hipertensiva, encefalopatia y crisis convulsiva. Como
también en los registros de la seccion de Neurorradiologia en busqueda de los
pacientes con diagndstico de PRES y LEG de enero del 2008 al febrero del 2010.

Una vez identificados los casos se paso a revisar los expedientes de cada
uno de los casos. Todos los pacientes debian contar con el diagndstico de LEG
por los criterios de la ACR. Todos los resultados de laboratorios reportados fueron
realizados en nuestra institucion. Los ANA de isotipo IgG se midieron mediante
inmunofluorescencia indirecta (IFl) usando como sustratos células HEp-2. El resto
de los autoanticuerpos fueron determinados por el método de ELISA.

Las imagenes por resonancia magnética (IRM) fueron realizadas por un
resonador (Sigma Infinity 1.5 T, Twin Speed with Excite, G.E, Medical Systems;
Milwaukee, W1, USA). Las tomografias cerebrales fueron realizadas por un
tomoégrafo (Sensation 64, Siemens, Erlangen, Germany). Estas imagenes fueron
interpretadas por expertos neurorradiologos de donde se tomaron las
caracteristicas imageneologicas previo a una nueva revision por los mismos.

Pacientes
Criterios de Inclusion

e Pacientes de > 18 afios
e Diagnostico de LEG por ACR
e Cumplir Criterios clinicos y Radiolégicos para PRES

Anélisis Estadistico

La descripcion general de las variables principales se realizara mediante
medidas de tendencia central (promedios, para valores distribuidos normalmente;
mediana, para valores no normales) para variables cuantitativas y frecuencias
relativas (porcentajes) para variables nominales.
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Resultados:

El total de eventos registrados de enero del 2005 a junio del 2012 fueron 16
en 14 pacientes. La media de edad fue de 29.7518.5 afios. En cuanto al género 12
(86%) de nuestros pacientes fueron mujeres.

En los 16 eventos la actividad de la enfermedad por érganos se comporto
de la siguiente manera. En 13(81.2%) habia actividad renal, seguido por actividad
hematoldgica en 8(53.3%), muco-cutanea en 7(43.75%), articular en 6(37.5%) y
de serosas en 3(18.75%). La nefropatia lupica mas frecuente fue la tipo IV (difusa
proliferativa) en 7(43.75%) y la IV+V en 5(31.25%). En cuanto a la terapia de
remplazo renal en 2(12.5%) de los casos estaban en didlisis aguda. En 5(31.25%)
dialisis cronica, de estas 2(12.5%) hemodialisis y 3(18.75%) dialisis peritoneal. La
mediana de creatinina fue de 2.3 mg/dL(1.17-5), la creatinina basal de los paciente
su mediana fue de 1.5 mg/dL(0.73-2.5).

La hipertension arterial estuvo presente en 15(93.7%) de los eventos. Con
una media de 1651£31.83 mmHg de PAS y 99.37+12.37 mmHg de PAD. El uso de
prednisona estuvo presente en 14(87.5%) de los eventos. De estos 14, en 7(50%)
la dosis de prednisona fue de 1mg/kg. En cuanto a la ciclofosfamida 3 pacientes la
usaron durante el evento, de estos los 3 también usaban dosis de 1mg/kg de
prednisona. Otros inmunosupresores presente durante los eventos fueron
azatioprina en 2 con dosis de 2mg/Kg/dia y micofenolato mofetil en 3 con una
dosis promedio de 2150 mg/dia. En 3 de los eventos, aunado al diagndstico de
LEG se confirmd infeccion durante los eventos 2 sepsis urinaria y en el otro
infeccion por herpes diseminada.

Las caracteristicas clinicas de los eventos las crisis convulsivas fueron el
sintomas de presentacion mas comun con 13(81.25%) de los eventos
presentandolos, el resto de los sintomas de presentacion se presentan en la Tabla
7. En 3(18.75%) pacientes fue necesario intubacién endotraqueal. En 4(25%) hubo
recurrencia de crisis. No se registrdé ninguna muerte durante el periodo de
seguimiento de los pacientes que fue de 26.5 (9.5-32.5) meses. La mediana de
dias intrahospitalarios fue de 11 (7-23).

Las imagenes disponibles revelaron que en 13(81.25%) de los casos se
realizd una tomografia cerebral simples. De estas 13 en 11 revelaron alguna
anormalidad en el reporte del neurorradiologo. La resonancia magnética se realiz6
dentro de las primeras 24 horas en 10(62.5%) de los eventos. La resonancia de
seguimiento solo se realizé en 15 de los eventos, el unico evento que no cuenta
con la resonancia de control fue por pérdida del seguimiento.
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Tabla 7. Caracteristicas clinicas

Sintomas 16 episodios n(%)
Convulsiones 13 (81.25)
Cefalea 11 (68.75)
Alteraciones Visuales 10 (62.5)

2 0 mas crisis 9 (56.25)
Encefalopatia 8 (50)

Estado epiléptico 3 (18.75)

La afeccién parieto-oocipital bilateral fue la afeccion mas comun, presente
en los 16 casos, el resto de las caracteristicas de la imagen se presentan en la

tabla 8.

Tabla 8. Caracteristicas imageneoldgica

Localizacion del edema

16 eventos n(%)

Parieto-occipital 16(100)
Simétrico 15(93.75)
Frontal 11(68.75)
Simétrico 6(54.5)
Temporal 9(56.25)
Simétrico 6(66.7)
Cerebelo 5(31.25)
Tallo 3(18.75)
Ganglios Basales 2(12.5)
Sustancia Gris 14(87.5)
Hemorragia 2(12.5)
Reversible 12(80)
Restriccion en Difusién 5(31.25)

Los valores de proteinuria de los pacientes durante los eventos no fueron
posibles de recolectar. Como también los valores de ANA y VSG. Si fue posible
fueron los valores de anti ADN de doble cadena cuya mediana fue de 95.7 (24.6-
1147.9) y de C3 y C4 con medianas de 27.75 (19.6-55) y 7.56 (4.09-20).
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Discusion

El PRES es un sindrome raro que requiere de la sospecha clinica para
poder hacer el diagnostico, aunado a la posibilidad de tener imagenes por
resonancia magnética que es parte fundamental del diagnéstico. Las
enfermedades reumatoldgicas han sido asociadas al desarrollo de este sindrome
desde sus primeros reportes, de estas el LEG es el que se ha relacionado con
mayor frecuencia.

En nuestra serie la media de edad de 29.75+8.3 afios y la razén de mujer a
hombre de 7:1que repite el mismo patron observado en las otras dos series de
casos tanto la de Baizabal y cols' como la de Barber y cols'®. Esto es de esperar
siendo el LEG una enfermedad que afecta predominantemente el sexo femenino y
durante su edad reproductiva.

La actividad de la enfermedad es una de los posibles factores de riesgo
asociados al desarrollo del sindrome, evidenciado por Baizabal y cols™ los cuales
reportaron un indice de SLEDAI de 25.7+6.2. Si bien por el disefio retrolectivo de
nuestro estudio no podemos calcular el indice de actividad de la enfermedad
durante el evento, si pudimos documentar la actividad de la enfermedad en
diversos 6rganos durante el evento. Siendo la actividad renal la mas frecuente
durante la presentacion en un 81.2%, seguida de la actividad hematologica que se
presenté en el 53% de los eventos. En la serie de Barber y cols'® 39 de 41
pacientes tenian enfermedad renal. Existe la teoria que propone a la enfermedad
renal como la causante del PRES en pacientes con lupus, sobre todo por la
hipertension arterial y la retencion de volumen. Pero por lo expuesto antes la
actividad de la enfermedad en la gran mayoria de los pacientes asociado a los
factores que implicitamente trae la nefropatia lupica como lo son la hipertensién
arterial y la sobre carga hidrica parecen ser los responsables, no exclusivamente
la nefropatia.

El tipo de nefritis lupica al momento de la presentacion es un dato que no
ha sido reportado en series previas. En la nuestra el 75% de los casos el tipo de
nefritis fue difusa proliferativa (tipo 1V). Siguiendo en esta linea los pacientes en
terapia de remplazo renal fueron 7 pacientes, dos de ellos en agudo el resto
cronicamente. No hay datos para comparar este resultado con las series
previamente publicadas. Lo que si podemos compara es el valor de creatinina que
en nuestro casos la mediana fue de 2.3 mg/dL, evidenciando el grado de afeccion
renal en este grupo. Baizabal y col' en su serie el 75% de los se presentaron con
un valor de creatinina mayor de 1.5 mg/dL.
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Como mencionamos previamente la hipertension arterial desde los primeros
reportes ha estado muy relacionada al sindrome y en el caso de los pacientes con
LEG no es la excepcion. En 15(93.75%) de los 16 eventos los pacientes estaban
hipertensos, Barber y cols'® reportaron 25 de 34 eventos asociados a hipertension
arterial y Baizabal y cols'® en 18 de 22 eventos. En series mas grandes como la de
Fugate y cols® que incluyen diferentes factores precipitantes el 86% de los
pacientes al momento del evento estan hipertensos. Actualmente no esta claro el
papel de la hipertension en el desarrollo del sindrome, una de las hipodtesis en la
actualidad es la alteracion de la autorregulacion vascular del SNC y le
hiperperfusion, que si es sustentable con la hipertension arterial como el factor
principal. Pero la teoria de la hipoperfusion también es valida, ya que la isquemia
puede inducir la falla en la regulacion vascular y la hipertension ser una respuesta
a la injuria mas que el agente causal. En nuestra serie solo un paciente no estaba
hipertenso al momento del evento en otras series al igual son minoria los que
estaban normotensos.

Los inmunosupresores son muy usados en los pacientes con LEG, de estos
la prednisona y la ciclofosfamida los mas comunes. De los 16 eventos 14 estaban
utilizando prednisona al momento del diagnostico de estos 7 con dosis de
1mg/kg/dia y 3 ciclofosfamida concomitantemente. Barber y cols '®si bien solo
tenian informacion disponible en 30 eventos de estos 24 estaba usando
prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia.

Las caracteristicas clinicas son muy similares a las reportadas en series de
pacientes con multiples causas, en pacientes con LEG no es la excepcién. Siendo
las convulsiones el sintoma mas frecuente de presentacion en nuestra serie el
81% de los casos. De estas crisis el 50% de las veces fueron 2 0 mas crisis
durante las primeras 24 horas. Por otro lado 3 de los pacientes desarrollaron
estado epiléptico convulsivo. El prondstico de esto pacientes ha sido bueno ya que
no tuvimos muertes asociadas al evento, 4 pacientes recurrieron sus crisis y de
estos solo un paciente desarrollo epilepsia sintomatica que no fue secundaria al
PRES sino otra lesion estructural. En cuanto a la recurrencia del PRES 2
pacientes recurrieron, llama mucho la atencién que en los segundos eventos de
ambos la actividad de la enfermedad no era un factor determinante, mas bien el
descontrol de la hipertension.

Cabe senalar que en las imagenes la tomografia en nuestra serie fue de
gran utilidad. De los 13 pacientes con tomografia fue posible identificar
anormalidades en 11 de los mismos algo que no habia sido reportado en otras
series, ya que la sensibilidad reportada de la misma en otras serie fue de 50%'°.
Por parte de la IRM la region parieto-occipital fue la mas afectada en el 16(100%)
de los casos, seguidos por el Iébulo frontal y el temporal con 11(68%) y 9(56%)
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respectivamente. Los hallazgos atipicos como asimetria del edema se presentaron
con mayor frecuencia en el I6bulo frontal donde de los 11 eventos que afectaron
este I6bulo 5 eran asimétricos en el caso del temporal 3 de los eventos registrados
fueron asimétricos, esta asimetria en el I6bulo frontal difiere de lo reportado por
Baizabal y cols'. La afeccion del cerebelo vy tallo fue de 5 (31%) y 3(18%) con una
diferencia importante con respecto los reportado en cuanto a la afeccion del
cerebelo por Baizabal y cols. La afeccion de la sustancia gris, la restriccion de la
difusion y las hemorragias fueron similares en ambas series.

Los marcadores serolégicos de LEG van de la mano con la actividad de la
enfermedad durante los eventos. En el caso de del AND de doble cadena la
mediana del mismo fue de 95.7 Ul/ml (24.6-1147.9) y de C3 y C4 con medianas de
27.75 (19.6-55) y 7.56 (4.09-20).

Uno de nuestros objetivos secundarios fue describir los valores de
proteinuria de los pacientes al igual que el perfil de SAF de los pacientes al
momento de los sintomas, pero por falta de datos no seran reportados.

Las limitaciones de nuestro estudio estan dadas por su enfoque retrolectivo
y la falta de datos en algunos de los pacientes y esto hace necesario un nuevo
protocolo con un enfoque prolectivo. Por otro lado el numero limitado de paciente
hace que la aplicacién de los hallazgos sea con cautela y propone la necesidad de
continuar el reclutamiento de pacientes y asi poder aplicar estos resultados a otras
poblaciones. Las ventajas es que es una patologia poco comun y en pacientes con
una enfermedad rara como el LEG hace dificil reclutar pacientes y poder sacar
conclusiones y realizar analisis mas complejos. Esto hace tan valiosa esta
informacion y nos permite identificar ciertos factores predisponentes en esta
poblacion y que en caso de estar presentes requiere tomar medidas para evitar
desarrollar el sindrome y sus complicaciones.
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Conclusiones

De nuestra investigacion podemos concluir que el sindrome afecta
predominantemente mujeres jovenes con el diagnostico de LEG, con enfermedad
activa y de predominio afeccion renal severa. El papel de la hipertensién en el
desarrollo del sindrome es importante pero no indispensable, como lo es el uso de
inmunosupresores. Clinicamente tiene una presentacion aparatosa en muchos de
los casos pero su prondstico a largo plazo es bueno tanto en cuanto a la
morbilidad y a la mortalidad. La tomografia puede ser de utilidad en este grupo en
la ausencia de IRM y su comportamiento por resonancia magnética respeta mucho
el patrén original descrito posterior, reversible afectando sustancia blanca y gris.
Las caracteristicas atipicas son poco frecuentes.
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Anexo:
Hoja de recoleccion de Datos

Nombre: Registro:

Edad: Sexo: Fecha del Evento:

Afeccién durante el evento
Articular: Si__ No
Mucocutanea: Si __ No ___
Raynaud: Si __ No __
Renal: Si__ No
Gastrointestinal: Si_ No
Pulmonar: Si__ No __
Hematologica: Si_ No
SerosaSi_ No

Infeccion Si__ No___

Tipo de Nefritis Lupica: Hematoldgico

1. Mesangial Minima (1) Trombocitopenia:
2. Mesangial Proliferativa (ll) Leucopenia:

3. Focal (lll) Anemia:

4. Difusa (IV) Linfopenia:

5. Membranosa (V) Leucocitosis:

6. Esclerosante avanzada (VI) Trombocitosis:
Prednisona dosis: Otros:

<150

<4000

<1500

>400000

Ciclofosfamida dosis:

Azatioprina dosis:

Dialisis aguda Si __ No __, Dialisis CronicoSi__ No __ ,DP Si __

No_ ,HDSi__No__
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PRESENTACION CLINICA

Convulsiones Si__ No__, EncefalopatiaSi __ No_, >6=2crisisSi__No _,
Alteraciones visuales Si__ No  Estado Epiléptico Si__ No_

Recurrencia de Crisis Si__ No __ (Fecha:
PAS PAD PAM
Dias Intrahospitalarios:

Fecha de Ingreso al hospital

Fecha de Egreso del Hospital

)

Intubacién endotraqueal: Si__ No___

Muerte Si__ No___

Laboratorios

Creatinina: , ANA: , ADN ds: , C3:
, VSG: , Anticardiolipinas IgG , IgM

Anticuagulante Iupico, B2 Micro Ig G ,IgM

EGO: Proteinuria Si____ No___, valor de proteinuria:

Imagen

TAC:Si__ No__ Anormal Si_ No

Afeccion:

Dias para realizar la IRM desde su ingreso al hospital:

Parieto-occipital: Si__ No__, Bilateral Si__ No
Frontal: Si__ No __, Bilateral: Si__No __
Temporal: Si __ No__ Bilateral: Si__ No ___
Cerebelo Si __ No__, Bilateral

TalloSi__ No__

GangliosdelaBase Si__ No __

Sustancia Gris Si ___No ___

, C4:

CefaleaSi____ No___
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Hemorragia: Si__ No__, Ubicacion
Reversible Si_ No_

Dias para realizar segunda IRM luego de la primera:
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