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CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO TRATADOS
EN EL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION

ANTECEDENTES

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad de base genética y patogenia autoinmune de
evolucién crénica. Si bien es una afeccion de baja prevalencia en nifios y adolescentes, 20-30% se
inician en esta etapa de la vida. El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmune compleja de
origen desconocido caracterizado por la produccién de numerosos anticuerpos (ac) contra diversos
antigenos (ag) propios del individuo. La diversidad de los sintomas clinicos, serologicos e
inmunoldgicos son el resultado de la activacion de mecanismos inmunes, diferentes genes y vias de la
inflamacién que compromete los diferentes 6rganos y sistemas. ' El Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) es una enfermedad inflamatoria crénica que afecta multiples érganos y se caracteriza por la

produccién de autoanticuerpos.

La enfermedad afecta predominantemente a mujeres en edad reproductiva, sin embargo 10-20% de
los pacientes debutan en la infancia, siendo una de las patologias mas frecuentes en este grupo,

abarcando el 51% de las enfermedades reumaticas en la infancia. 2

Existen pocos estudios en el extranjero, especialmente literatura norteamericana y algunos estudios en

Sudameérica, que describen calidad de vida de acuerdo a escalas preestablecidas.

Algunas investigaciones revelan que la edad de inicio de la enfermedad puede modificar la expresiéon
clinica de la misma.? El LES que inicia en la infancia y adolescencia tiene un peor pronéstico, en
comparacion con el de inicio en la edad adulta.®”® En general los nifios tienen una enfermedad mas
activa al inicio y durante el seguimiento. Ademas, cursan con una mayor incidencia de dafo renal que

progresa rapidamente como lo muestra un estudio en Tailandia, con una incidencia de afeccién renal



de 80% en adultos vs 53% en nifios. Esto explica el uso de tratamientos mas agresivos y el mayor

dafio acumulativo asociado a dosis altas de esteroide en este grupo de edad.?®

El prondstico mejora cuando se usan racionalmente tratamientos mas agresivos, como lo es el caso de
un estudio chileno, en donde se compara el tratamiento de dos cohortes de nifios con LES, una con
uso de ciclofosfamida intravenosa y otra soélo con esteroides. El ultimo grupo tuvo una supervivencia
mas baja.’> La mayor actividad en la adolescencia se puede explicar por los cambios hormonales que

se presentan en esta etapa y la falta de balance en el sistema inmune.?

Los factores socioecondémicos tienen impacto en el prondstico del LES. La accesibilidad a un seguro
médico se relaciona con la calidad de vida y tiene impacto en el diagnostico oportuno y el tratamiento

optimo.

Actualmente, la expectativa de vida a 5 afios en nifios con LES es mayor en paises desarrollados.
Miettunen, en Canada, reporté una supervivencia a 5 afios de 100% en el 2004.* Algunos paises en
vias de desarrollo presentan una tendencia al incremento en la supervivencia, como en Chile (2005),

donde se mostré un incremento de la supervivencia de 68 a 95% entre 1964-1980 y 1984-2000.>™

El LES es un desorden del sistema inmunitario el cual, normalmente, funciona protegiendo el
organismo contra infecciones y virus. En el LES, dicho sistema inmunitario es hiperactivo y se
producen importantes cantidades de anticuerpos anormales que reaccionan con los tejidos del propio
paciente, afecta a todos los organos y sistemas, primordialmente las articulaciones, musculos y piel,
pero tambien aunque en menor grado a estructuras internas como los pulmones, corazon, rinones y
cerebro (Camargo, et al., 2005). La inflamacién se refiere a una reaccion que provoca: dolor; calor;
enrojecimiento e hinchazon. Casi la mitad de las personas con lupus sistemico padecen de una forma
que afecta los organos internos principales, especialmente los rinones. En la otra mitad de los
pacientes con lupus sistemico, estan afectadas principalmente la piel y las articulaciones (Gomez, et
al., 2005). Por consiguiente, el desarrollo de una enfermedad como el LES puede alterar la calidad de
vida del paciente, asumiendo que el concepto de “calidad de vida” es complejo, global, inclusivo y
multidisciplinario (Schwartzmann, 2003). Este concepto aparece hacia los anos cincuenta y tiene una
gran expansion a lo largo de los anos ochenta, su origen proviene principalmente de la medicina y se

amplia rapidamente a la sociologia y la psicologia, desplazando a otros terminos dificiles.

El Lupus Eritematoso Sistémico como patologia autoinmune multisistemica de baja incidencia en
comparacion con otro tipo de patologias en nuestro pais , ha requerido en los ultimos afios ponerle
atencion ya que con el aumento de recursos para el Diagnostico, Tratamiento y manejo de la
incapacidad de esta patologia, asi como aumento de la sobrevida independientemente del grado de
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afeccion y tipo de afeccién , es necesario y fundamental tener en cuenta la calidad de vida que tienen
estos pacientes asi mismo su sentir ante la vida diaria con una patologia no curable hasta este punto
de la vida solo controlable, por lo que en nuestro medio no se cuentan con apoyos diagnosticos de este

tipo, a nivle internacional solo se mencionan algunos estudios en el extranjero °

Lo que mas afecta la calidad de vida de estos pacientes es el hecho de saber que existen
complicaciones donde ellos pudiesen perder la funcionalidad de algun érgano o sistema y hasta la
propia vida, asi como el hecho de ingerir medicamentos de manera indefinida y el efecto secundario
que provocan estos ya sea de manera sistémica asi como en muchos casos a nivel de su imagen
corporal, otro problema que afecta la calidad de vida de estos pacientes es la convivencia con
personas de su edad donde se ven afectados para poder ser integrados en un grupo y adquirir una

identidad y personalidad , principalmente en adolescentes.>*



MARCO TEORICO

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad de base genética y patogenia autoinmune de
evolucion cronica. Si bien es una afeccion de baja prevalencia en nifios y adolescentes, 20-30% se
inician en esta etapa de la vida. El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmune compleja de
origen desconocido caracterizado por la produccién de numerosos anticuerpos (ac) contra diversos
antigenos (ag) propios del individuo. La diversidad de los sintomas clinicos, serologicos e
inmunolégicos son el resultado de la activacion de mecanismos inmunes, diferentes genes y vias de la
inflamacién que compromete los diferentes 6rganos y sistemas.” El Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) es una enfermedad inflamatoria crénica que afecta multiples 6rganos y se caracteriza por la

produccién de autoanticuerpos.

Dentro de las enfermedades de tejido conectivo, el LES es el que genera mas dificultad diagndstica,
debido a las variaciones en su presentacién. Sin embargo cuando se cumplen cuatro de los once
criterios diagnosticos publicados por el Colegio Americano de Reumatologia, hay una sensibilidad y

especificidad del 96% de hacer un diagnéstico preciso '

El LES ocurre en 1 a 6/100,000 ninos, dependiendo de la composicién de los grupos étnicos de la
poblacion. La prevalencia es mas baja en caucasicos; las personas de raza negra o hispanica tienen

una frecuencia un poco mayor, y los orientales la mas alta 2

AuUn no se esclarece la patogénia del LES; sin embargo, varios factores parecen influir en la expresion
de la enfermedad. Alrededor de 12% de los pacientes tienen uno o mas familiares de primer grado
afectados, lo que indica un fuerte componente hereditario. Los estudios de haplotipo de HLA
demuestran el vinculo entre HLA-DR2 o DR3 y el LES en la nifiez. Los anticuerpos Ro y LA se
relacionan con DR2 y DR3, que se correlacionara en la clinica con el lupus eritematoso cutaneo
subagudo, LES neonatal y sindrome de Sjogren. Mas aun, la delecién del alelo C4A (doble C4 nulo) se
observa en 10 a 15% de los pacientes con LES y en menos de 2% de la poblacion normal. La
heterocigocidad para deleciones de C4A ocurren en 50 a 80% de los pacientes de raza blanca con

LES, casi dos veces la cifra que se encuentra en la poblaciéon normal (3-5). 8

Factores ambientales, hormonales y genéticos han sido involucrados en la patogenia. Los genes
relacionados corresponden a los genes de la apoptosis, presentacion de antigeno y activacion

linfocitaria.



Se han reconocido polimorfismos en genes de clase lll, TNFa y proteinas del complemento (C). 3

La deficiencia genética de C1q ha sido identificada como un factor de riesgo aislado para el desarrollo
de LES, de inicio temprano, siendo la manifestacién cutanea y fotosensibilidad la forma mas comun de

presentacion en estos pacientes. 4

Los polimorfismos en el alelo TNFa se asocian a fotosensibilidad en Lupus Eritematoso Cutaneo
Subagudo, en genes del rTNFa I y Il y el polimorfismo del nucle6tido en gen C19A se relaciona con
LECSA y bajos niveles de C1q en suero. Los pacientes con autoanticuerpos anti C1q presentan mayor
riesgo de nefritis.El lupus eritematoso cutaneo (LEC) es una enfermedad inflamatoria cronica,
autoinmune, que tiene diversos patrones clinicos, con evolucion y prondstico variables, y que puede o

no presentarse junto con una enfermedad sistémica.5
El lupus eritematoso sistémico posee criterios clinicos de importancia como son los siguientes:

Criterios revisados en 1997 de la American College of Rheumatology para la clasificacion del lupus

eritematoso sistémico

1. RASH MALAR: Eritema fijo, plano o elevado sobre las eminencias malares, que no compromete los

Surcos nasogenianos

2. LUPUS DISCOIDE: Placas eritematosas, elevadas con escamas adherentes y taponamiento

folicular, atrofia cicatrizal en lesiones antiguas.

3. FOTOSENSIBILIDAD:Eritema en piel como resultado de reaccion inusual a la luz por historia del

paciente u observacion del médico.
4. ULCERAS ORALES: Ulceracion oral o nasofaringea , indolora observada por el médico 9

5. ARTRITIS: Artritis no erosiva que compromete 2 o mas articulaciones periféricas caracterizada por

edema, tension o derrame.

6. SEROSITIS:a) Pleuritis-historia de dolor pleuritico o frote auscultado por el médico o evidencia de

derrame.
b) Pericarditis-documentada por ECG, frote o evidencia de derrame pericardico.
7. ALTERACION RENAL: a)Proteinuria persistente mayor de 0.5 gr/24hs o mayor de 3

b) Cilindros celulares de gldbulos rojos, hemoglobina, de tipo granular, tubular, o mixtos.



8. ALTERACION NEUROLOGICA: a) Ataque, pérdida conocimiento, en ausencia de medicamentos o

alteraciones metabdlicas: uremia, cetoacidosis, o disbalance electrolitico.

b) Psicosis, en ausencia de medicamentos o alteraciones metabdlicas: uremia, cetoacidosis, o

disbalance electrolitico.

9. ALTERACION HEMATOLOGICA: a) anemia hemolitica, con reticulocitosis.
b) Leucopenia, menor de 4,000/mm3 total en dos 0 mas ocasiones

c¢) Linfopenia, menor de 1,500/mm3 en dos 0 mas ocasiones

d) Trombocitopenia, menor de 100,000/mm3 en ausencia de medicamentos
10. ALTERACIONES IMMUNOLOGICAS:a) Presencia de Anti-DNA nativo.
b) Presencia de Anti-Sm.

c) hallazgo positivo de anticuerpos antifosfolipidos basados en :

1) niveles elevados en suero de anticuerpos

anticardiolipinas IgG or IgM

2) test positivo para anticoagulante lupico

3) Test en suero para sifilis falso positivo por 6 meses y confirmado por pruebas de inmovilizacion del

treponema o absorcion de anticuerpos fluorescentes. 10
11. ANTICUERPOS ANTINUCLEARES.

Las caracteristicas clinicas y la afectacion de los diferentes érganos varian dependiendo de la edad de
presentacion, el sexo y la raza. En general, los nifios con LES desarrollan formas mas graves de la
enfermedad con un curso clinico mas agresivo en comparacién a los adultos con LES. La tasa de
afectaciéon de los diferentes 6rganos implicados en la enfermedad es también superior en nifios con
LES6

Al inicio, el 40-90% de los nifios se manifestaran con sintomas constitucionales (fiebre, cansancio o
pérdida de peso), el 20-82 % con afectacion renal, el 20-74 % con sintomas musculoesqueléticos, el
22-74 % con eritemamalar, el 15-45% con linfadenopatias y el 15-74% con visceromegalia?.
Observando que es un porcentaje importante de manifestacion de artritis podemos ver que la artritis

ocurre en mas del 75 % de los pacientes pediatricos con LES. Puede ser variable, habitualmente se
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presenta como una poliartritis simétrica, no erosiva, muy dolorosa, que afecta a articulaciones grandes
y pequenas y rara vez se asocia con cambios radiograficos. En general, la artritis IUpica responde al
tratamiento convencional. Ciertamente, la artritis puede ser la Unica manifestacion del LES y, aunque
algunos pacientes son inicialmente diagnosticados de artritis juvenil segun los criterios del American
College of Rheumatology (ACR), posteriormente cumplen los criterios diagndsticos clinicos vy
serologicos de LES. Entre el 20 y el 30 % de los pacientes presentan mialgias, aunque el desarrollo de
verdadera miositis es menos frecuente. 8Las manifestaciones musculoesqueléticas también pueden
ser secundarias a efectos adversos de los diversos tratamientos utilizados. Se han descrito
complicaciones musculoesqueléticas derivadas del tratamiento como necrosis avascular, osteoporosis

y retraso del crecimiento.9

Entre las manifestaciones articulares de el Lupus Eritematoso Sistémico tenemos la Artritis (que en
mas del 90% de los casos no es erosiva, ni deformante) que afecta principalmente las articulaciones:
interfalangicas proximales, metacarpofalangicas, carpos, codos, rodillas. Son infrecuentes las

deformidades “en cuello de cisne” Y la la artropatia de Jaccoud 10
Incidencia

La incidencia del LES varia de forma importante en diferentes grupos étnicos y poblacionales, con

tasas de incidencia anual en adultos que oscilan entre 1.9 y 5.6 por 100,000. ™

Los datos pediatricos sugieren que la incidencia del LES con un inicio antes de los 19 afios es de 6 a
18.9 casos por 100 000 en mujeres de raza blanca y es mas alto en mujeres de raza negra (20-30 por
100000). Las tasas de incidencia son superiores en hispanos, negros, nativos americanos y personas

del sudeste y sur de Asia.™

Es mas comun en el sexo femenino que en el masculino, con una relacion femenino: masculino de 2-
3:1 a 9:1, dependiendo del estudio.’ Se ha reportado que la relacién hombre:mujer cambia de 4:3
cuando el inicio es en la primera década de la vida a 4:1 en la segunda década y 9:1 en la etapa

adulta, disminuyendo a una relacién 5:1 cuando el inicio es después de los 50 afios.''®

La edad promedio al diagnéstico es de 12.2 afios,™ sin embargo se han reportado casos de LES en

27,28

menores de 2 afos, el lapso entre el inicio de los sintomas y el diagndstico varia de un mes a 3.3

afios (media 4 meses)."

Patogenia
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Aunque la patogenia del LES continua sin conocerse, la susceptibilidad a padecer esta enfermedad se
atribuye a una combinacion de factores ambientales, hormonales y genéticos. Entre los factores
ambientales asociados al desarrollo del lupus el mas conocido es la luz ultravioleta, la cual origina una
erupcion cutanea fotosensible que puede desencadenar una exacerbacién generalizada de la
enfermedad.’® También existen cada vez mas pruebas de que algunas infecciones, como la
ocasionada por el virus de Epstein-Barr (VEB), podrian ser el desencadenante de las respuestas
autoinmunitarias especificas del lupus. Se ha descrito una incidencia mas elevada de infeccion por el

VEB, titulos mas elevados de proteinas anti-VEB y una carga viral por encima de lo normal.'"’

Numerosos farmacos como la procainamida, hidralazina, cloropromazina, isoniazida, propiltiouracilo y
anticonvulsivantes pueden originar un sindrome clinico similar al LES. Por otro lado, la alimentacion
parece ser también un elemento a considerar; son especialmente importantes alimentos que contienen
psoralenos (higos, pereijil, apio), L-canavanina (legumbres) y las hidracinas (setas, hongos y humo de

tabaco) se han asociado a la induccién de LES." "2

Factores genéticos

Los datos epidemioldgicos, la fuerte agregacion familiar del LES vy la tasa de concordancia conocida de
la enfermedad en gemelos sugieren la existencia de factores genéticos que predisponen al desarrollo
del LES. Existe una mayor concordancia entre gemelos homocigotos comparada con heterocigotos
(60% vs 9% respectivamente). Pero el hecho de que el 90% de pacientes carezcan de historia familiar
lupica confirma el hecho de que coexisten otros factores ademas de éstos. Aunque la predisposicion
genética en el desarrollo del LES parece evidente, la mayoria de genes de susceptibilidad todavia se
desconocen. Se ha observado una asociacion del LES con antigenos HLA clase Il (HLA DR2 y DR3),

asi como que la deficiencia de componentes del complemento, especialmente C4A."%™
Alteraciones inmunoldgicas

El LES se puede deber a alteraciones inmunolégicas diversas que requieren de la contribucién de
linfocitos T, linfocitos B, células dendriticas y otras células no linfoides. Las alteraciones inmunolégicas
que se observan con mas frecuencia son: produccion de autoanticuerpos patolédgicos, activacion
anormal de los linfocitos T y B y eliminacion defectuosa de cuerpos apoptéticos e inmunocomplejos por

el sistema inmunoldgico.'
Linfocitos T

Aunque se han descrito numerosas alteraciones en la funciéon de los linfocitos T en el LES no se

encuentran de forma constante en todos los pacientes. Existe evidencia de:
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1. Linfopenia a expensas de linfocitos T, muchos estudios demuestran la reduccion de los
linfocitos T CD8+, mientras que otros estudios describen una reduccion en linfocitos T
CD4+.

2. Defectos funcionales, como una disminucién de la actividad citotoxica de los linfocitos T
CD8+50 y una menor capacidad de controlar la produccion de autoanticuerpos por los

linfocitos B.
3. Activacién sostenida de linfocitos T CD8+ y produccién anémala de citocinas. '

Los linfocitos T de los pacientes con lupus exhiben respuestas aberrantes a estimulos como por
ejemplo una mayor produccién de calcio y menor secrecién de interferén-a (IFN-a) e IL-2."® Estos
linfocitos también expresan marcadores de activacién como los antigenos DR+52 y son capaces de
facilitar la produccion de inmunoglobulinas por parte de los linfocitos B.'" Se piensa que los linfocitos T
lupicos utilizan mecanismos diferentes de supervivencia ante la coestimulacion comparado con los
linfocitos T normales. Se ha descrito recientemente que los linfocitos T activados de pacientes con LES
son mas resistentes a la anergia y la apoptosis debido a un aumento en la expresién de la
ciclooxigenasa-2 (COX-2), la cual, en cambio, aumenta c-FLIP (homdlogo celular de la proteina
inhibidora viral FLICE) y atenua la sefial de FAS, uno de los mediadores de apoptosis. Sin embargo,
Unicamente ciertos inhibidores de COX-2 parecen poder inducir apoptosis de linfocitos T autorreactivos
y suprimir la produccién de autoanticuerpos anti-ADN patolégicos en ratones propensos a padecer

lupus.™
Linfocitos B y autoanticuerpos

Los linfocitos B desempefian un papel importante en la patogenia del LES por ser responsables de la
hipergammaglobulinemia y produccién de anticuerpos contra el antigenos nucleares y de superficie
celular, una de las anomalias inmunoldgicas mas prevalentes en el LES. El desarrollo de algunos de
los autoanticuerpos, como los anticuerpos anti-ADN de cadena doble, se correlaciona estrechamente
con el inicio de la enfermedad * mientras que otros anticuerpos, como los anticuerpos antifosfolipidos
(AAF) y anti-Ro, pueden ser detectados meses o afios antes de la presentacion de sintomas clinicos
de LES.* Los pacientes con LES sufren intensa linfopenia B que afecta tanto a los linfocitos B virgenes
como a los de memoria, mientras que las células plasmaticas precursoras oligoclonales se encuentran

muy expandidas en sangre periférica.’
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Estudios genéticos en individuos sanos han demostrado que los linfocitos B en la médula ésea y los
recientemente emigrados a sangre periférica expresan anticuerpos autorreactivos. Sin embargo, la
mayoria de los linfocitos B autorreactivos son eliminados del repertorio de linfocitos B maduros en dos
estadios de su desarrollo.' Estos puntos de control son defectuosos en los pacientes con LES. El 25-
50% de los linfocitos B virgenes de pacientes con LES producen anticuerpos autorreactivos aun antes
de su participacion en la respuesta inmunolégica contra antigenos externos, comparado con sélo un 5-

20 % en la poblacién control.™

Células dendriticas

Los individuos con LES muestran importantes alteraciones en la homeostasia de las células
dendriticas. Se ha observado que estos pacientes producen un exceso de IFNa, el cual induce la
diferenciacion de monocitos CD14+ de sangre periférica en células dendriticas maduras capaces de
capturar células apoptoéticas y presentar sus antigenos a linfocitos T y B autorreactivos, lo que da lugar

a una alteracion en la tolerancia hacia estos antigenos.'®"

A pesar de que solamente una fraccién de los pacientes con enfermedad activa presentan valores
elevados de IFN-a circulante, recientes analisis sobre la expresion global de genes (microarrays) han
demostrado la presencia de genes inducidos por el IFN-a en las células sanguineas mononucleares de
los pacientes con LES.*' Estos estudios también demostraron que grandes dosis de glucocorticoides
revierten la expresién de los genes inducidos por IFN. Estudios preliminares parecen indicar que estos
medicamentos inducen la apoptosis de las células productoras de IFN o células dendriticas
plasmacitoides. Por tanto, es posible que una de las acciones mas importantes de los glucocorticoides

en LES se produzca a través de la inhibicién de la secrecion de IFN-a.'?
Apoptosis

Una caracteristica comun de los autoantigenos del LES es que estan expuestos en la superficie de las
células apoptdticas, donde pueden ser detectados por el sistema inmunitario. Hay pruebas recientes de
que los cuerpos apoptoticos son eliminados en condiciones normales por las células dendriticas
inmaduras y presentados para inducir tolerancia en linfocitos T. La deficiente eliminacion de células
apoptdticas podria proporcionar una carga excesiva de antigenos nucleares a las células dendriticas
maduras, extremadamente inmundgenas, y como consecuencia estos antigenos serian presentados a

los linfocitos T, facilitando la rotura de tolerancia y el desarrollo de LES.">™

Factores Hormonales.
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Se considera que los estrogenos desempenan un papel importante en la etiologia de la enfermedad, ya
que exacerba, facilitando la produccién de anticuerpos anti-DNA y de inmunocomplejos circulantes.
Existe evidencia de afectacion hormonal por la mayor incidencia femenina, especialmente en la etapa
de la vida en que estan elevados. Asi mismo, el estudio de niveles de hormonas sexuales en varones

con LES arroja cifras elevadas de estrégenos en sangre y bajas en andrégenos. "'*

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los nifios y adolescentes con LES suelen presentar sintomas constitucionales sistémicos como fiebre,
pérdida difusa del cabello, fatiga, pérdida de peso y evidencia de enfermedad difusa, como demuestra
la existencia de linfadenopatias y hepatoesplenomegalia, manifestaciones que se observan durante el
curso de la enfermedad. La piel, el sistema musculoesquelético y el sistema renal son los 6rganos que
se afectan con mayor frecuencia. Las importantes decisiones terapéuticas se basan principalmente en
la evidencia de afectacion grave de los drganos, incluyendo nefritis, enfermedad neuropsiquiatrica y
enfermedad hematoldgica importante. La afectacion gastrointestinal, incluyendo la afectacion hepatica

significativa, la miositis y la miocarditis, son raras en los nifios."'*

Al inicio, el 40-90% de los nifilos se manifestaran con sintomas constitucionales (fiebre, cansancio o
pérdida de peso), el 20-82 % con afectacién renal, el 20-74 % con sintomas musculoesqueléticos, el

22-74 % con eritema malar, el 15-45% con linfadenopatias y el 15-74% con visceromegalia.'®
Manifestaciones cutaneas

La piel se afecta con frecuencia en el LES. Se han descrito diversas manifestaciones cutaneas en
nifos durante la evolucién de la enfermedad incluyendo: eritema malar (22-74 %), ulceras orales (26-
48 %), erupcion vasculitica (10-52 %), fotosensibilidad (16-50%), alopecia (7-48 %), lesiones discoides

(5-19 %) y fenémeno de Raynaud. 57%°

Manifestaciones musculoesqueléticas

La artritis ocurre en mas del 75 % de los pacientes pediatricos con LES. Puede ser variable,
habitualmente se presenta como una poliartritis simétrica, no erosiva, muy dolorosa, que afecta a
articulaciones grandes y pequefas y rara vez se asocia con cambios radiograficos. En general, la
artritis lupica responde al tratamiento convencional. Ciertamente, la artritis puede ser la Unica
manifestacion del LES y, aunque algunos pacientes son inicialmente diagnosticados de artritis juvenil
segun los criterios del Colegio Américano de Reumatologia (ACR), posteriormente cumplen los criterios

diagndsticos clinicos y seroldgicos de LES."™
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Entre el 20 y el 30 % de los pacientes presentan mialgias, aunque el desarrollo de verdadera miositis
es menos frecuente. Las manifestaciones musculoesqueléticas también pueden ser secundarias a
efectos adversos de los diversos tratamientos utilizados. Se han descrito complicaciones
musculoesqueléticas derivadas del tratamiento como necrosis avascular, osteoporosis y retraso del

crecimiento.
Alteraciones hematolégicas

Hasta el 39 % de los nifios con LES desarrollan alteraciones hematologicas durante el transcurso de la

enfermedad. %

La trombocitopenia autoinmunitaria es la manifestacion inicial en el 15 % de los casos pediatricos,
aunque puede preceder en varios afios a la apariciéon de LES.%"*' Se ha sugerido que entre el 20 y el
30 % de los nifos con purpura trombocitopénica idiopatica y anticuerpos antinucleares positivos en
suero, desarrollaran posteriormente LES.° En el 27-52% de los casos pediatricos se observa
leucopenia, principalmente debido a la disminucion del numero de linfocitos totales. La

granulocitopenia también es comun.'®

Las alteraciones en la coagulacion son hallazgos frecuentes. La prueba de Coombs es positiva en
aproximadamente el 30-40% de los pacientes; sin embargo, menos del 10 % desarrollaran hemdlisis.™
En el 75 % de los pacientes se detectan anticuerpos antifosfolipido.'? Los pacientes pediatricos con
LES y AAF, especificamente el anticoagulante lupico (AL), corren riesgo de desarrollar fenémenos
tromboembodlicos. La incidencia de tromboembolismos en pacientes con AL positivo es del 54%." Por

tanto, se debe considerar la anticoagulacién de por vida después del primer episodio tromboembdlico.
Manifestaciones cardiacas

La afectacion cardiaca por lupus en nifios es similar a la de adultos con LES. Las formas principales
son cuatro: pericarditis (la forma mas comun de afectacion cardiaca), miocarditis, enfermedad valvular
y enfermedad coronaria secundaria a arteritis coronaria o aterosclerosis.” Las alteraciones cardiacas
asintomaticas se ven con frecuencia en estos pacientes. De hecho, la isquemia miocardica se ha

descrito en el 16 % de los nifios asintomaticos. °

La afectacion cardiaca se reconoce hoy en dia como una de las principales causas de morbilidad y
mortalidad en esta poblaciéon. Los nifios con LES presentan tasas mucho mayores de enfermedad
coronaria que la poblacién control. Este aumento en la incidencia de enfermedad coronaria se explica
en parte por el incremento en los factores de riesgo cardiacos convencionales.' Estos factores de

riesgo incluyen: dislipidemia, concentraciones elevadas de homocisteina, presencia de AAF, AL,
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hipertension arterial, hiperinsulinemia, proteinuria en rango nefritico, expresion aumentada del ligando

del CD40 y obesidad secundaria al uso de esteroides. '
Manifestaciones neuropsiquiatricas

El LES neuropsiquiatrico (LES-NP) se produce en el 20-45% de nifos y adolescentes, y constituye la
tercera causa de mortalidad en esta poblacion.'*'*'® A diferencia de otras manifestaciones de la
enfermedad, existe afectacion del sistema nervioso central (SNC) entre el 75 y el 80 % de los
pacientes durante el primer afio tras el diagndstico. Las manifestaciones del LES-NP son diversas, y
varian desde una disfuncion global del SNC con paralisis y convulsiones, hasta sintomas mas leves o
focales como cefalea o pérdida de la memoria."? La presencia de AAF se asocia a trombosis y

accidente cerebrovascular.™

El diagnostico del LES-NP continda siendo un reto debido a la falta de pruebas serologicas
especificas.'? Aunque en general las pruebas de neuroimagen suelen ser de bastante utilidad clinica, el
analisis del liquido cefalorraquideo, el electroencefalograma, la tomografia computarizada y la
resonancia magnética pueden ser completamente normales en estos pacientes.’* Por otra parte, las
pruebas funcionales de neuroimagen pueden presentar alteraciones en pacientes por lo demas
asintomaticos lo cual complica su interpretacion.’ Se han estudiado diversas modalidades radiolégicas
para determinar si existe relacién entre el estado clinico y las anomalias radiolégicas del SNC, sin que

exista consenso en la actualidad."
Afectacién pulmonar

En el LES el rango de afectacién pulmonar es muy variable (5-77 %) segun las diferentes series

publicadas hasta el momento.”%'%""

Las manifestaciones pulmonares varian desde alteraciones
subclinicas hasta formas mas complicadas que pueden llevar a la muerte. Las formas mas frecuentes
de afectacion pulmonar incluyen pleuritis (forma mas comun), neumonitis, neumonia, neumotdrax,
enfermedad intersticial difusa, hipertensién pulmonar y hemorragia pulmonar; complicacion infrecuente
pero potencialmente letal."’ La mayoria de los nifios desarrollan manifestaciones pulmonares en algin

momento de la evolucion de la enfermedad.'®

La afectaciéon pulmonar asintomatica o subclinica puede ser mas comun de lo que se piensa. Hasta en
el 40 % de los pacientes sin evidencia clinica o cambios radioldgicos de afectacion pulmonar, se han
encontrado pruebas de funcién pulmonar alteradas.’? El patrén de enfermedad pulmonar que se

observa con més frecuencia es la enfermedad pulmonar restrictiva.’*'® A pesar de que las pruebas de
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funcién pulmonar no se correlacionan con las manifestaciones clinicas, proporcionan una

cuantificacion objetiva del tipo e intensidad de la lesién funcional observada.™

Afectacion renal

La afectacién renal no solo representa la primera manifestacion de la enfermedad en el 60-80% de
pacientes con lupus, sino que también determina el pronéstico de los pacientes.''® Aproximadamente
el 80 % de los pacientes que desarrollan alteraciones renales presentaran las alteraciones durante el
primer afio de enfermedad." Debido a que las manifestaciones clinicas no se correlacionan con los
hallazgos histolégicos, la biopsia renal es necesaria con el objetivo de establecer un diagnéstico
preciso y decidir el tratamiento especifico." En 1982, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
clasifico la nefritis lUpica en seis categorias, basandose en los hallazgos histolégicos.™ La nefropatia
mas comun es el grado IV y es la que mas comunmente se asocia con el desarrollo de enfermedad

renal terminal o mortal.

Los episodios de exacerbacion de las alteraciones de la funcidon renal son comunes durante la
evolucién de la nefritis lupica y con frecuencia se detectan por aumento de la proteinuria. La presencia
de hipertension arterial y edema periférico usualmente se asocian con las nefropatias en grados Il y
IV." El prondstico de los nifios con nefritis lipica depende principalmente de la intensidad de las
lesiones histopatolégicas segun la clasificacion de la OMS. A pesar de que la mayoria de los centros
determinan el tratamiento a seguir dependiendo del grado histoldégico de nefropatia, el prondstico a

largo plazo contintia siendo dificil de predecir.™

El prondstico de la nefritis lupica ha mejorado en gran medida en la ultima década. La tasa actual de
supervivencia a los 5 afios para los nifios afectados varia entre el 78 y el 92%'° y la tasa de

supervivencia renal desde el momento del diagnéstico oscila entre el 44 y el 93%.'*'°

DIAGNOSTICO

La naturaleza heterogénea del lupus hace que sea un reto médico diagnéstico. Debido a que no existe
un sintoma o hallazgo exclusivo para hacer el diagndstico de la enfermedad, el ACR ha establecido
criterios clinicos generales para la evaluacion inicial de los pacientes con sospecha de lupus. Las
normas, creadas en 1982 y actualizadas en 1997 (tabla 1), combinan 11 criterios (clinicos y de
laboratorio) que permiten establecer el diagndstico de LES cuando cuatro o mas criterios estan

presentes.'*"®
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TRATAMIENTO

El tratamiento del LES depende de las manifestaciones clinicas y de la presencia/ausencia de
afectaciéon de érganos vitales. Aunque los corticoides constituyen una causa importante de morbilidad,
contintan siendo parte fundamental del tratamiento debido al dramatico y rapido impacto que tienen
sobre las exacerbaciones de la enfermedad. Su efectividad en el tratamiento del LES ha sido
reconocida desde 1950. La metilprednisolona (MPS) intravenosa (V) en forma de bolo se ha usado
para tratar con éxito la afectacién de dérganos vitales y/o ciertas manifestaciones que conllevan una
elevada mortalidad.™ Los antipaltdicos son efectivos para tratar manifestaciones mas leves y, a su vez
mejoran la densidad 6sea y la dislipoproteinemia.'® La ciclofosfamida (CYC) permanece como primera
linea de tratamiento para la afectacién de érganos vitales. Se ha demostrado que reduce la morbilidad
y mejora la mortalidad de pacientes con lupus. Desde entonces, el tratamiento estandar para la nefritis
lupica siguen siendo los bolos IV mensuales de CYC durante 6-7 meses, con glucocorticoides
concomitantes a dosis elevadas, seguido de una fase de mantenimiento de 2 afos (CYC cada 2-3

meses).">

Todo paciente que recibe CYC y altas dosis de glucocorticoides también debe recibir trimetoprima-
sulfametoxazol profilactico con el fin de prevenir la infeccion oportunista mas comun en pacientes con

LES, la neumonia por Pneumocystis jiroveci." '

El tratamiento del LES no es solamente farmacoldgico. Otras medidas son asimismo muy importantes,
como la educacion del paciente, la proteccion contra los rayos ultravioletas, el tratamiento y la
prevencion de las infecciones y de los factores de riesgo cardiovascular, y el tratamiento de otras

complicaciones como por ejemplo la osteoporosis.’"*

A pesar de que el pronéstico ha mejorado de manera considerable durante los ultimos afos, sigue
siendo una enfermedad que plantea grandes retos, sobre todo en casos de respuesta parcial al
tratamiento donde el riesgo de complicaciones graves es elevado. A medida que se comprenda mejor
la patogenia del LES se desarrollaran nuevos tratamientos mas eficaces y menos toxicos, de lo cual se

beneficiaran sin duda los pacientes con LES, especialmente a la poblacién pediatrica.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El Lupus Eritematoso Sistémico es una patologia de autoinmune multisistemica de baja incidencia y
aun asi menor en nifios, gracias a los avances en tratamientos médicos la sobrevida ha aumentado
hasta el 90% en los primeros 10 afios de vida , pero es necesario saber cual es la calidad de vida que
tienen estos pacientes durante la evolucion de la misma ya que se ve afectada en muchos aspectos de

la vida cotidiana asi como por factores relacionados a pertenecer a un pais en vias de desarrollo.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cual es la calidad de vida que poseen los pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico tratados en el

Hospital Infantil de México Federico Gomez?

21



JUSTIFICACION

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad de base genética y de patogenia
autoinmune, de evolucion cronica, poco frecuente en el nifo. Su reconocimiento, tratamiento

precoz y adecuado mejoran el prondstico de esta enfermedad multisistémica.

En el nifio y el adolescente son mas frecuentes las formas graves de presentacion, con
manifestaciones nefroldgicas, neuroldgicas, respiratorias, cardiovasculares, hematoldgicas, 1o
que conlleva la necesidad de tratamientos inmunosupresores habitualmente enérgicos y

prolongados con el fin de mejorar el prondstico de vida y calidad de la misma

Existen varios estudios y evaluaciones con respecto a la calidad de vida en pacientes adultos
con Lupus Eritematoso Sistémico, sin embargo no existen estudios similares en poblacion
pediatrica, haciendo de suma importancia el conocimiento de la calidad de vida de los pacientes
pediatricos con Lupus Eritematoso Sistemico ya que va relacionado con el pronostico de vida

de la Enfermedad.
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OBJETIVOS
GENERAL:

Evaluar la Calidad de vida en los pacientes pediatricos con Lupus Eritematoso Sistémico.

ESPECIFICOS

Describir las principales causas que generan mala calidad de vida en los pacientes con Lupus
Eritematoso Sistémico

Describir porcentajes de nuestros pacientes con Muy buena, buena, regular, mala o muy mala
calidad de vida.
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HIPOTESIS

La calidad de vida en general es buena en los nifios con Lupus Eritematoso Sistemico tratados

en el Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez

La Calidad de vida es mas buena en los nifios que en las nifas con Lupus Eritematoso

Sistemico tratados en el Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez
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METODOLOGIA

Se incluyeron todos los pacientes con diagnéstico de lupus eritematoso sistémico, con
seguimiento en le Clinica de Enfermedades por Dafo Inmunoldgico (CEDI), del Hospital Infantil
de México Federico Gémez, durante el periodo de Octubre 2013 a Marzo del 2014. A quienes
se les aplico la evaluacién de calidad de vida (SMILY-lliness) — Version para los padres El
diagndstico de LES se realizé si el paciente cumplia al menos 4 de los criterios propuestos por
el Colegio Americano de Reumatologia, revisados en 1997 o criterios segun SLICC 2012. Se
excluyeron pacientes con diagnéstico de lupus incompleto, enfermedad reumatolégica

sobrepuesta u otras enfermedades Reumatologicas.

Coleccion de datos

Se revisaran los expedientes clinicos de estos pacientes, registrando los siguientes parametros:
edad, sexo, criterios diagndsticos, se les aplico la evaluacion de calidad de vida SMALY en la

consulta de Reumatologia

Disefio

Cohorte prospectiva, descriptivo , observacional
Sujetos

Todos los nifios con diagndstico de lupus eritematoso sistémico con seguimiento por la Clinica

de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico (CEDI)
Se incluyeron 280 pacientes de los cuales 232 fueron mujeres y 48 hombres

Las edades se dividieron en dos grupos con 56 pacientes entre 5 y 8 afnos y 224 pacientes

entre 9y 17 afios

Criterios de inclusién
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e Pacientes con diagnéstico de LES en base a los criterios del Colegio Americano de

Reumatologia 1997
e Cualquier género
e Expediente clinico completo

e Pacientes con diagnéstico de LES en base a los criterios de SLICC 2012

Criterios de exclusion

e Lupus incompleto
¢ Enfermedad reumatoldgica sobrepuesta
e Otras enfermedades Reumatologicas

e Pacientes en pulsos de medicamento mensual

Variables

o Sexo : Condicion organica que distingue a los machos de las hembras , definido como
Masculino o Femenino (Variable cualitativa)
e Edad : Tiempo que ha vivido una persona u otro ser vivo contando desde su
nacimiento. Definido en dos escalas de 5 a 8afios y 9 a 17 afios(Variable cuantitativa)
e 26 diferentes preguntas segun cuestionario de SMALY.
Andlisis estadistico

Las variables categodricas (cualitativas) se informan como porcentajes ,Se realizé analisis
univariado de cada una de las variables de interés y andlisis bivariado de cada una de ellas .Las
variables categéricas se analizaron con prueba de X? o con la prueba exacta de Fisher. Las
variables continuas se analizaron con la prueba de T-Student. Se consideraron significativas
aquellas diferencias con un p < 0.05.

Para el analisis estadistico se utilizé el paquete estadistico SPSS 15.0 para Windows (SPSS
Inc., Chicago, IL, EUA).
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RESULTADOS:

En la encuesta realizada podemos observar que se incluyeron 232 mujeres y 48 Hombres asi
mismo de estos las edad predominante fue en un 80% por arriba de 9 anos hasta los 17 que es
la edad pediatrica medica, y 20% por debajo de esta edad, asi mismo podemos observar los
resultados en los siguientes graficos numerados y comparativo entre ambos sexos con cada

una de las variables incluidas en el cuestionario de calidad de vida SMAILY
e —~ ~~ o~ S
00 @0 o6 [ /@9 \ ([ 4%~

1. MUY BUENA, MUY BIE
2. BUENA, BIEN

3. REGULAR

4. MALA, MAL

5. MUY MALA, MUY MAL
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DISCUSION

El Lupus Eritematoso Sistémico como patologia autoinmune multisistemica de baja incidencia
en comparacion con otro tipo de patologias en nuestro pais , ha requerido en los ultimos afos
ponerle atencion ya que con el aumento de recursos para el Diagnostico, Tratamiento y manejo
de la incapacidad de esta patologia, asi como aumento de la sobrevida independientemente del
grado de afeccion y tipo de afeccién , es necesario y fundamental tener en cuenta la calidad de
vida que tienen estos pacientes asi mismo su sentir ante la vida diaria con una patologia no
curable hasta este punto de la vida solo controlable, por lo que en nuestro medio no se cuentan
con apoyos diagnosticos de este tipo, a nivel internacional solo se mencionan algunos estudios
en el extranjero, por lo que al aplicar esta encuenta de calidad de vida de pacientes con Lupus
Eritematoso Sistémico SMAILY, un formato de facil desarrollo para padres de estos pacientes

pudimos encontrar los siguientes datos de impo9rtancia .

Podemos Observar que como lo marcan la epidemiologia son mas pacientes mujeres 5 veces a
1 por hombres en esta patologia, que por lo general en la literatura universal se menciona
misma incidencia con respecto al sexo, asi mismo en el grupo etario pediatrico nuestra
incidencia es mas en edaddes de 9 a 17 afios con tendencia a aumentar en mujeres en edad

joven.

En la aplicacién de esta encuentra de calidad SMAILY se bordan principalmente tres grandes
rubros como son, realmente como es la calidad de vida del paciente, como se ha sentido con
las actividades de su vida cotidiana en el ultimo mes y como se siente el paciente con respecto

a su vida social y desenvolvimiento en todas las facetas de su vida

Podemos observar que la calidad de Vida de los pacientes con Lupus Eritematoso Sistemico
tratados en el Hospital Infantil de Mexico en general es buena en mas de la mitad de los casos
tanto para hombres como para mujeres con respecto al resto de los encuentados donde se

refieren a una calidad de vida en general regular en ambos sexos.

Asi mismo la mitad de los pacientes en estos momentos de la enfermedad se sienten de
manera Regular tanto en hombres como en mujeres con respecto a una minoria que se
encuentran bien y mal respectivamente, Es de suma importancia hacer notar que al poseer la
enfermedad ninguno de los nifios respondié sentirse bien por tener la enfermedad si no la

mayoria esta regular o mal por tener la misma.
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Al ir a la escuela se manifesté que la gran mayoria se encuentra de manera regular , habiendo
respuestas encontradas de bien y mal en porcentajes similares. A si mismo nos damos cuenta
que en la mayoria de las ocasiones no se trata de una patologia incapacitante, solo en algunos
casos donde se encuentra predominio de afeccion musculoesqueletica , la mayoria de los
pacientes tratados en HIMFG se encuentran bien y muy bien al realizar actividades como el

vestirse.

Una de las situaciones que toma mucha importancia en este tipo de patologia son las
manifestaciones cutaneas que puede en la mayoria de las ocasiones o no producir la
enfermedad asi mismo algunos efectos secundarios ocasionados por el mismo tratamiento,
como cambios de coloracion de la “piel , aumento de peso, erupcion de acné, secundario y
todos los datos clinicos secundarios a uso de esteroides, en este rubro llama la atencién que el
grupo masculino se encuentra en mejores condiciones animicas con respecto a las mujeres que
si es bien sabido que en ellas por factores hormonales suelen ser mas sensibles a los efectos
secundarios de la enfermedad como de los farmacos utilizados en el control de la enfermedad

que los hombres y ellas se sienten la mayoria mal..

En este tipo de enfermedades donde desafortunadamente no se tiene cura de la enfermedad si
no solo se logra llegar a un control de la misma que puede ser por afios 0 no, se manifiesta en
algunos pacientes como una afeccion en el poder ser capaz de lograr lo que las demas
personas sanas hacen encontrando aqui una afeccion importante en el sexo femenino
sintiéndose mal por ellos mismos, y en los hombres solo un pequefio porcentaje con estos
resultados. Pudiéndose decir que un factor aunado a ello puede ser la misma cultura y sociedad

que nos envuelve.

Al ser una patologia de baja incidencia, poca informacion , con muchos tabues que la acoparnan
y ser confundida con otras muchas como algunas neoplasias, es resultado de darnos cuenta
que es muy dificil hablar de la misma sin que cree confusion o conflicto el simple hecho de

mencionarla encontrando a la mayoria de los pacientes con un sentir malo con respecto a esto.

Obviamente es una enfermedad con muchos momentos de descompensacién que requieren
manejos hospitalarios que tienden a ser en algunas ocasiones largos , lo cual lleva a estos
pacientes a tener entre 1 a 4 ingresos por afio a los distintos Hospitales lo cual no los hace

sentir nada bien en ninguno de los casos descritos.

Afortunadamente en nuestro medio a pesar de tener un control de la enfermedad en la mayoria
de los pacientes con un porcentaje de 30% en manejo intenso la mayoria de los pacientes no
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se encuentran con un resultado favorable en lo que piensan con respecto al futuro de su vida al
poseer la enfermedad y el sexo femenino aun mas se encuentra con resultados negativos en

este sentido.

Como se ha mencionado al ser una patologia sin cura, que el control de la misma se logra casi
en su totalidad no en menos de 3 afios con un apego al tratamiento adecuado asi como el
seguimiento del paciente estrecho, es importante mencionar que una gran mayoria de los
pacientes se encuentran de regular a mal al saber que deben de tomar los medicamentos de
manera indefinida asi como se encuentran mal al saber que estos les producen efectos
secundarios que algunos de ellos les llevan a la toma de aun mas medicamentos y se ve

afectado su estado fisico como principal causa de mal apego al tratamiento.

Con respecto a la familia si podemos observar que hay en la mayoria de los casos una buena
relacion de los padres hacia los hijos, encontrando que en mayor proporcion se encuentran

estos bien, siendo apoyados por las familias y al saber que tienen la enfermedad.

Es un grupo de pacientes que la mayoria se encuentra en edad adolescente, donde el grado de
redescubrirse, el deseo de pertenecer a un grupo y ser aceptado es grande e importante se ve
afectados en estos pacientes ya que el tipo de actividades al aire libre asi mismo el propio
deporte lleva a que estos pacientes por exposicion solar , bien sabido que es un mecanismo
adecuadamente descrito como activador de la enfermedad se les prohibe asi mismo el hecho
de no poder estar en todas las ocasiones dispuesto a la realizacion de alguna actividad ya que
en algunos pacientes la enfermedad posee una manifestacion importante como son las

musculoesqueleticas, con predominio de afeccion articular.

Siendo en esta edad un punto importante la compafia y las amistades con otras personas
viéndose afectado en la mayoria de las ocasiones tanto para los nifios como para las nifias

sientiendose en mas de tres cuartas partes de regular a mal por ello.

La mayoria de nuestros pacientes se encuentran en edad escolar y adolescentes donde la
educacién basica es primordial, sin embargo podemos observar que los nifios tratados en
nuestra institucion en la mayoria de las ocasiones no se ha visto afectado su desarrollo escolar
, Si podemos mencionar que no poseen una asistencia del cien por ciento a sus escuelas, pero
en base a sus actividades estas se encuentran cumplidas con promedios regulares en la
mayoria de las ocasiones, si es posible decir sin ser motivo este estudio que aquellos en los

que se ve afectado ese rubro de su vida es en la mayoria de las ocasiones por actividad intensa
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de la enfermedad que requiere hospitalizacion, asi como responsabilidad de los padres en otras

muchas.

Con respecto a la realizacion de las actividades recreativas, de diversion y esparcimiento que
debe tener cada uno de los seres humanos que hacen llevar a los sujetos a una salud e las tres
esferas , podemos observar que nuestros pacientes se encuentran con un sentimiento de
inconformidad ya que en las mayoria de las ocasiones estan se realizan con esfuerzos mayores
de tipo fisico asi como bajo ambientes que no son los mejores para mantener la homesotasia y

control de la enfermedad.

Este estudio que consto de una aplicacion de Calidad de vida de pacientes con el Diagnostico
de Lupus Eritematoso Sistemico, podemos observar que por lo menos los nifios tratados en
Hospital Infantil de Mexico en mas de dos tercios de los casos se encuentran con buena calidad
de vida , hay muy pocos estudios con respecto a esto en Mexico , comparando con paises de
primer mundo como Estados Unidos y paises Europeos como la Liga ltaliana donde se
encuentran estos pacientes con buena calidad de vida a pesar que nuestro pais se encuentra
en vias de desarrollo no se poseen los medicamentos de terceras lineas de tratamiento
accesibles en cuanto al costo asi como la cultura es un factor negativo para obtener factores de

riesgo y de comorbilidad para afectar la calidad de vida de nuestros pacientes
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CONCLUSIONES:

Con el trabajo antes mencionado podemos concluir que la calidad de vida expresada por el
cuestionario SMAILY en los pacientes con diagnostico de Lupus Eritematoso Sistemico, es por
lo general bueno, a pesar de las condiciones econdmicas y culturales de los pacientes que se
tratan en el Hospital Infantil de México, asi como todo el resto de factores que pudieran

involucrarse en que se modificara esta.

Podemos observar que en estos pacientes poseen la mejor calidad de vida en cuanto
aceptacion de la enfermedad, el futuro que conlleva la misma, los cuidados que requiere, asi
como el apoyo de la familia de cada uno de ellos asi como las actividades de la vida cotidiana
que no se ven afectadas. Asi como en la mitad de los casos no se ve afectado su

desenvolvimiento escolar.

Lo que mas afecta la calidad de vida de estos pacientes es el hecho de saber que existen
complicaciones donde ellos pudiesen perder la funcionalidad de algun 6rgano o sistema y hasta
la propia vida, asi como el hecho de ingerir medicamentos de manera indefinida y el efecto
secundario que provocan estos ya sea de manera sistémica asi como en muchos casos a nivel
de su imagen corporal, otro problema que afecta la calidad de vida de estos pacientes es la
convivencia con personas de su edad donde se ven afectados para poder ser integrados en un

grupo y adquirir una identidad y personalidad , principalmente en adolescentes.

Por lo que este estudio no ayuda a darnos cuenta cuales son las principales causas de que
nuestros pacientes no posean una calidad de vida adecuada o aun mejor de la que llevan ,
pudiéndonos enfocar en apoyo psicolégico, asi como difusiéon de informacion sobre la
enfermedad en escuelas y familiares, asi como todo un apoyo multidisciplinario donde puedan

mejorar estos pacientes la calidad de vida , asi como implementar estrategias para ello.
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CONSIDERACIONES ETICAS

En todo momento se guarda el anonimato de los pacientes incluidos, y debido a que el estudio
no influyé en el manejo de los pacientes no se requirid de consentimiento informado para su

inclusion.
LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Hubo limitacion en el numero de pacientes incluidos en el estudio debido a falta de

disponibilidad por parte de algunos padres para responder la encuesta
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