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Antecadentes higtbricos @

El Lupus Zritematoso Siatémico ¢ una oaférmedad de origem~=
iaflematordo y ceusa dosconocida, que puode pfectiar varios hrgenos,

£1 término Lupug derlva dol latfs (lobo), haciemdo refercm--
cia a ip naluralezs erosiva da la enferaednsd; depotando ulcsraciomes-
facinlos degtructivon o Agvoolvas que semojon el daflo producido porew
um 1obo haokmrieato. (1), (2).

EL térmimo "eritcan comtrifuge” fue introducido en 1533 ¥y --—
cpablado por Cazemave am 1352 a "Lujpup orltecatoso'; el "rash" facial
en alae de mariposa fus deacrivo em 1445,

Sa consiguld un mayor avance cupndc Hebra y 'apounl distingul
srom entre Tupus discoide y 1ln forms siotboica.

Zatre 1495 y 14035 #illipa Goler weacivnd lag complicacionag-
vigcerples, notamdo la aguclipeidn de pariritis, endocarditie, pericar—
ditia, crisls gostrolntestinoles, hemorragise, wnpnlfestaclonve del =
slptexa nerviooc cemtral y nofritic,

La pglomerulomefritis crfnica fue refurlda cn 4 paclentes Com
lupus eritusatogo en 1Y22, ¥ en 1935 tples leglcnes fuervm descritas-
como em ‘‘naa do alaabre". (1), (3).

En 1923, Libkmsn ¥y Sacks notaron que plguodg paciontes pra -
eamntaban algums foruwa de endocarditis; so pensl entonces que surginp -
usap cugva enfermedsad, poro pronto ae reconocld qu: muchos do wstos =
paclentss docarrcollabam tanbiin artralgiag, '"rogh" déraico y emforme-
dad pulmonar,

tn 1935, s8 recooucif gue también presentaban dafio renal y=
en 1440 ls enfarmedad, ilniciglmeate reconccids come primarin de plel -

fud entoncoes recoavcida cumo cistézica. (3).
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lilemperer y cuks, introdojeron el téradiun "enferwedad dafuca
de la colagesoa ' aa 194l.

Fatre 1420 ¥ 1935 los hellazgue diagabsticos laciuyerum YNRL
positivo, cuerpos teiiidos con heantoxilinp, cuerpos citoides en la
ratinps, legiomes ¢n "ana de alambre" y endocardltis de Zibzpm =~ Sg
ekg. {(1l}.

Em 1948, wargraves devcubrid leucocitos pecullares ea la mb-
duls Sasa, los cuplec fucerem delinidos cumo clélulam LE lo que cumg
tituyS el primer avamce inmupoquiaico del fupug eritematoso silgthe-
alco. El doscubrimiuvato de dichas células sigalfich un impulso pa-
ra los clinices,

vostericraenta se nizo ua uuavukavance. gl identificsar el =
‘factor respulsable de la existeacia de cilulas LE que pudt:.i.u Gger -
clunfil:-ndo cooo un antlcuerpo {IgG} ¥ cuyo materisl celular podri
a sor copglderado un antfigemo (DYNA). (3),

En 1952, Conley y Hartzaan descubrierom 1lp exigtencla de um
amticoagulante circulpato en 2 paclientes c¢on Lupus aritemntoso slg
témico, que progaentarcmn una dijstogis besurrégica pecullar caracte=
rizada por un "inhitlder LOpico" de la coagslacifn, prolongsade -
los tieapos de cuagulnclbu ¥y el tiewpu de protroabiaan,

El término 'anticoppulante 1hGpice" fue latroducide por Fein
steim y Reppapurt oa 1972 (4).

Hollor ¥ colo. degcubrierom que lop depSultos en las sean -
del capilar glomerular incluyem Caaza globulinae,(l).

De 1970 a 1984, fuerun lavestigndos 24 pacleates cua Lupus-
eritonatoss sigtémico en vl Departpasnto de Hafrologla dol Yoepl -
tal Wecker ea Paris, cocontrindooe que el 28% de ellus preseataban
un inhibidor ndquirids de la ccagulacifm, con actividad satipre -
trombinass. (5},



Ems 1933, Harrle v cols, utilizarun cardiolipica purificada
para desarroller una fase s6lida de radiviozupncencaye o la doeteg
ci8n de anticuerrcsz osnticardiclipion. (G6}.

El anticoegulante llpico ha sldo ideatificadeo en varlos pa
duciziontos, lacluyendo : enfermedod cixtn del btejldo cokectivo,-
vagculitia sistbalca, poliarteritls noduca, hipertensiln pulaonar
aindromse primaric de Sicca, Tupus eritecntoso gistbueico y digeol-
de, sfindrone de Behcut, escloruveis simtézica y sneala heaolitica-

autoingune. {Elig-Zldor, 1%84; Schlelder, 1Y76). (7).



Epideaiulcgla

Las obgervacioacs epidesiuvllgicas indican que 91 Lupus eritemp
tosc sigtimico ¢s privariamunte un padecialente de aujerso, evn Ve =
pico de nhxina imcldencim em la juventud; sino oabargo, el hombre pue=
do desarrollar lo enfermedad, tumalumdo vae reloclin de saxes dn 10 a-
usd. Lon imdividuog de raza GOErn sco von chs cosunmente afectndoo quo
los mieabros de otras razac.

Lo dlstribucibn en clerta cdod ¥ sexc cugteure ua ifupurtants pa
pel hornonnl en la patogbnocls de la emfermednd, aungQue o0 ba cugeri-
do tnablém upn compopente hereditario. La incidoncin ha audenindu en =
low 0iticos pfioe, en awsciazifa com us CUrmc momos Guvero o la eafnp
cedad,

El Lupus eritematogo aletémico puede cer fuloinpmte y rapides -
mento maortsl; sdn esbargo, en la actualidad ostas forsas oo son {re -
cuentes y on la mayorin de log cesve lo gnfernedad tlenas evuluciba -
crimica irregulsr, ea la cual lon parildos de actividad s alterman -
con larges peribdop de remigibm, (3}, (93, (10).

los ¢riterios prelixinarec de la claoificocidn deol lupus eritg
matoso cistémico, presentados em 1971, ee bacaban en 1l zasifestacio-
mos clinicas, posturicrmente el Anerican Rheumatisn pAssociatiom Dlag-
rostic ‘therppeutic Criterip Coamitée hize unn revieidn de dichos cri-
torios, comvinlendo en la poraletencls de cblo ‘omee de ellos, los cug
les son! examtezs naler, oxumtump discolde, {otoscasthilided, Olceras
orales, artritis, serositig, transtornus reunles, trenstorovs nervio-
80s, tramstorous hewatoléglcon, trpnstornos insunitprics y anticusrpu
antisiclearss. rara ofeciuar el diaszbstico de Lupus eritountuso slg-
téaico, e requiere qus so reansn 4 & ghs de egtos 11 criterios, on -
serte o sinultpagamento, durantg cualquiers de lus porl&dop de vbeer-

vacibla.



Z6ta revipléa did mapyor izportamcia a las plteraciones de ti=
po inmunolbgleo. (2).

El Tupua eriteaatoso slethnlco se clagifica dentro del grupo-
de enfercedades del tejide conectivo {taibific conocide comp emfermaedg
deg da la colbgena), junte con la artritis rouwsatoide, puliarteritise
sodoce, cuclervdefaim, anfermadnd mixts dol tojido consctiva, fiehra-

roumftica y dermatopaliaicnitis. (8).



ETIVLOGIA ¥ PATUGZIIA DEL LUvUS ERITEMATOSO

SISTEMICO,
GEH;.'TIC.[ ————cim e e m e BUDUCRI A,
(BB.DRI‘E.DRW)) Hormonas Sexuaples Fele—
Alnzal.
AHMBISNTAL, T T T T s TAROLICA,
Luz ultravioletis. ' Don.c.tonn- de Comple -
Fhruacos. neato C:I.l, cq,ca,
Agentea Infeccionog (7). C3F, 05- Cé
Defecto del Ietnholiun
de lom Acidom nuclel -
com (7).

ACTIVACIOL DE LAS CELULAS B,
DEFEC'I‘OS DE REGULACIOH DE LAS CELS, T,
0O AMBAS,.

YR

AUTO ANTICUERrOS.
Ref. &6),



Patulogla

Entre loo datos mia carncterieticos ce encuentran los ''cuer
poe deo hoaatoxilina", que congisten en macpe globulares homogéneas—
de material nuclear que se tifie en azll plrpura con la hesatouxilina
' Otra alteracién temprara es la vpsculitip, caracterizada
por infiltracidén celular de pequerdes arterins.

Lox depfsiton de fibrinoilde contlenen inounocomple Jog, =
constituldos en parte por DNA, anti DNA (IgG) y coxponentes del cop
pleamonto, Eo el bpzo estas lesioneas vasculpres adquleren la forma -
de fibrogis concéntrica periarterisl (lesifn en "bulto de cebolla')

En ¢l cerebro puede haber coanbiocs mintape o infiltrados-
facales perivesculares y microhemorraglas.

Z1 tino muestra grados variablea de atrofia, contiene cf
lulas plasmbticos y ocasionalaente centros germinales.

La endocarditip verrucoea esth precente en cpol todos ~
loa pacientes eozetidos a nearopeia, lo forma tipican oo un diagnbn-
tico anstomopatolfgico.

El aspecto histolbglico de lao legloneg cutfneae o8 va -
riable, puede encontrarse vasculitis y angeitis leucocitoclastica.

Cami todos log paclentes ¢obn Luplun eritematogo olstbmi-
¢o tlenen alteraciones inaunopatolfiglcas ¢ ultroestructurales en ri

Bones.,(2),

Patogenia :

Puede ser diffcil precisar el comlenzo del Lupug eritemato
ac glstbmico, con Irecuencia al paso de mesee & &flos, una serle de=-
enforzodades alsladac al parecer, pueden coavertirge en ol cuadro =

carocteristico del padecimiento. (1l).
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Ls hipbtesis de que factores gendticos juegah wn papel ip
portante &n gl degarrallo ¥y expresifo del Lupus sritesatoss aietbai-
co, ho sldo fortalecida en la Gltima dfcada (1975-85); la ocurrencia
del Lupus eritematooe en mhs de un mienhro de unp femilia ha gido -
frecuentemente reportadn, mpnteniendn la predileccldn femeplioa del -
padecimliento, la aayoris pon combinpciones mpdre-hijn & wodre- hermp
na.

Los datos faniliares sugieren fuertements que un cardcter
Moodeliano dominante, Bo ligado a HIA, ¥ un defucto inmunoregulador-
gon comunes en lp enfermedad.

£l FLA por si 5610 no pueds explicar la ousceptibilidad;-
laa psoclaciomes HLA con ciertos putoanticueorpos sugleren que ol ma-
yor ccmplelo de hiatocompatibilidad pugde emtar determipado y/o am -
plificado por variase respuestine ipmunes, taleo como sguellas para =
PHA ¥ Ro. (12),

E1 paralelirmo entre los halleazgos en los nodelos experi-
nenta&.ea ¥ la enfermedad en el humano, asl como la pressncig de ung-
gran variedad de autpanticuerpos contra tejldos y antigenos nuclea -
ras en ol Lupus, ademhs de la precencia de inmunoeomplejos circulas-
tos en el subro de los paclentes con Lupus eritematogo, augleren fip
memante el posible origen iopaunitaric dol padecimiento. (2),.

' La naturaleza del estimuloc antigénico en el Lupus eritema-
togo continfta slendo un misterio; uns etioclogla ¥iral ha asido sospe-
chada. (23).

El nfimerc de cblulas secretoras de inmunoglobulings o8 ma-
yor en la sapngre ¥y mbduls Osea de pacientes con Lypus eritematoso, -
aente nfmerds s& correlaciuna com 1s actividad de la enfermedad,

Loa nlveles de anticuerpos para DHA estin ascciados con el

aloantigeno HLA-DRZ y antlcuerpos pars el antigeno ouclear SSA/Ro eg



-1l -

thn apocimdos con HLA - DR3 y HLA - DR2.

Laa cflulas supregoras inducidas por el virus Zpsetein-Earr
8e ban encontrado defetuosas en estos pncinnt-.ea. lca virus han sido -
conplderados serlanente en la patogbnosis del Lupus eritematoso sistd
wico; antigenos oncormavirug tipo C han sido detectados en algunog te

Jidos afectados por el Lupus eritecatoso. (13).

Inmunglogia :

log factorss pmklentalos, genbticoo,virales y hormchales -
contribuyom a la exprewidn final de loe transtornos Anmunplbgicoa del
Lupug eritesatoso sistbzico, (lu).

Log anticuerpoc antinucleares (ANA), son encontrados vir-
tualments en todos 1lo0s pacientes con Lupus erltematoso, su ocurrencia
pareces mer uo svento centrsl en la patogénepls de lps ¢anfermedad y ha-
sido atribuids a factorge comur activacifn paliclonal de linfocitos B
regulncifin de desorden inmute y monelo de antigenos especificos. (15}

Log apticuerpos paras el DNA mativo, la ribonucleoproteina
5m; son amboa Eeneralmente considerados como disgodstico de Lupus erd
tematono. (16}.

El susro de los pacleantes con Lupus eritematoso contiene-
auchos anticuerpos, ontre elloms esthn loa de doble banda (Native), &-
ds una s0ls banda (deammturalizade) ol heldo desoxirribonuclelco (DNA
nieclooproteinans, histonas, ribonucleoprotoina nuclear y otros cunsti-
tuyentas del nlcleo; estos anticuerpos pod Llemades coleckivanente an
ticuerpos amtinuclearns (ANA).

Leg anticuerpos tambiéo pusden encontrarse cootra antige-
noé citopliemicos (RNA,Rlbosoman),factores de la coagulpcién (lupus, -
anticoagulantes', aotigenos de cblulps circulantes (eritrocitos,neu -
tréifiloe,plaquetas, linfocitos T y B), Antigono Sz /protefina nuclear-

ficida) y cardlolipina,
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Purante ls faoe activa del Lupus eritessioso, bay disal-
nucibn del complemento abrico. (17).

Las alteraciopes ipmunitarias husoralos mhs destacadas -
en el Lupug Eritematooo gon la hipergazaaglobulinemia, la aparicibo
de mOltiples autoanticuerpds y la hipocomplowucntemla. (2).

~Anormalldadea Ipmunollgicas Subyacentes on el

Lupus Eritematoss Sistémico:
g} Defecto de chlulas B,
Activacibn Policlonal.
Produccibn de autcaatlcuerpos.
b) Defecto de chlulas T.
Himero de gupreodores dicminuido.
Produceifn dlpminufda de Ipterleuwkina 2.
c) Deaphatto de coaplejos imnsunes,
d) Dofio tigular debido a productos inflamntorios.

Hoy dop Arems de anormelidad quu 69 correlacionan con =-
1lap homopag sexunles femeninss en el Lupus: defecto del metatolip-
mo de eptrbgenom y la habilidad de lan hLormonos sexuples f{omeninne-
pars ocelersr ol desarrcllo de enfermedad nutoinmune. (18).

La deficlencisa del sogundo componente del complexcnto es
la mhs frecuente deficiencia d#l complemento huzana hereditario.

La deficiencia del complemonto cOwmo parte de una enfermg
dad vascular colhgena fue recoacclda por primera vez ea 1970; log -
conpongntes del couzplemento &oan proteinas, que cusndo son secuencls
almentie activadas, jJuegon un importante papel en la genoracifn de -
una rospuesta inflsmatoria,

Clinicmmente lus estados de deficiencia se manifieptan =
¢om0 una respuesta anoraal a infecciones, y oBtOos pacientus ¢ursean-

con infacciones bacteriamas recurrentes.
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La presencia de varlos tipos de lesicues en la picl ha si-
do reportada eo pacientes com C2d, ln prevalencia de C2d en pacien =
tes con enfermedades reuahtices, en particular el Lupus eritematoca,

esth significativanente increwantads on ln poblacife normal. (19).

Menl feptaciones ¢linlcas ¢

¥o hay un patrln caracteristico de lng maonlfestaciones cli
niend cuando coatenza ¢l Lupus oritezatousc, nl coherencin en lo ovo-
lucién de la enfermedad; al principic puede haber un sflo Srgano —-
afectado o varioo olistedas orginicos simultfneamente conprumetidoa.

Algunos aintompa cofatitucionales como flobre,debilidad, -
fatiga & pbrdida de peso pueden ser lons primerss manifostacivoes de=
la enfermedad. (2).

l Se ¢ree qua lag manifentaclones clinieas eon secundorizg -
al atrappmiento do coapleJos antfgeno anlicusrpo en loo capilarea de
las estructurasg visceralea. (10),

Los dolores articulares suelen ser mipratorios y pueden o-
nop fatar peocipdos m coabios objetivos. El curse clinico estd usgual-
montes caracterizado por periddoa de remiamddn alternando con peribdos
de actividad; gin eabarge, en algunos cascs el procesc es fulminante
¥ 1la nuerte Ocurre en poOchA GEOOADas

La nefrosisg idiophtica, glomerulonofritie, anemlia hemoli-
tica, pOGrpura, pleuresia ¢ pericarditis pucden eveatuslmente Gor re-
conocidas como compomnentes de Un papdecimiento aultististémico,

IL.am célulag LY ce presenton en aproximodameante el 25% dew
pacientes con artritis reunmatoide atipca, ostos pacientes tienden a-
presantar un tipo erosivo deformante de artritis, raramente visto e¢a
el Lupus Eritematoso gistémiceo. (20),

La afeecién articular es la mbs comGa en el Lupus Eriteap
togw, en 93¢ de pacientos pa encuentran artritis y/o aprtralglas, la-
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afeccibn es bagtante pimbtrica. Las articulaclones mas comunmente -~
afectadas son: interfalbngicas{proxisales),rodillas,codoe ¥y articulg
ciones metacarpofalangicas.

En un 2% ce procentan miplgles ¥ en ocaSiones puede exlyg
tir miosltls, los monlfestaciones dol lupug que ocupsn el sogundo 1
&ar en frecuencia ¥y que apprecen wn un 35, afecten piel, mucosas y -
cobello (eritema en "alae do zariposa", mhculag en palmas y plantan,
lepifn de lupus discoide crénico, logiones vasculitican, slopecin, -
Glceras sucospu, exapntena por exposicibdn aclar}; la nofritio ocurre-
sproximadazente on un 50%;.

Otras manlfestaciones mewos frecuentes pon: derrame pley
ral, nsumonitis lGpica, hemorrngis pulmonar maslva, pericarditis, -
fenbmeno de Rwaynpud, hopatoosplenoaegelin, adenomegaliae, dolor abdp
minal ¥y slteraciones neurclbgicag. (23.

Lag logiones disccides crinicps gon uns uenifestaclép -~
iniclal del Twpus Eriteantosa plstémico en ol 11% y puedan ocurrir ~
durante el cursc de la enferzedad en 297 de los pacientes.

Se ka sugerido que la presoncia de lupus erltematoso dig
coide ¢n pacisntes con Lupus simstbaico sigolfica un mejor prondeti -
co. {21}.

Aunque las nmanifostaciones cuthneas fueron lae que dieron
e]._nunbra a ln enfermedad, pueden sstar asugentea en un 205 de los ca
s80g, coonstituyondo el “Lupus slo Lupug, (22},

1.o5s n6dulos eritenatoms evanescentes de los pulpejos de-—
loe dedos de los manos y las lesiones uUlcerosnn pequefian y punteadasn
coure todo de dsdos y palmns roflejan la exdstencla de vasculitis -
subyacente,

Ea ocomglones el Lupus erltecatosc &e agdoclo a Tirciditis
de Haghiuoto, se ha descriio unp asoclacibn entre Lupus ¥ artritis -
reunatolide conatituyendsuna nueva entidad "Rupus",



enfermedad son e pponthnens, cungue en algunos casus e hpan citado co-

mo factores decencadenantes: infecclén intercurrente, zadminlstroclén-

- 1Y -

La zazer parte de crisip recurrentes de actividad de la-

de fhrmaces y tenpién emocional grave. (11),

Sistémico

eriterios; para efectuar ¢l gdlagnSstice dol padecimtento se requiere-

qiie un paciente reunn cuatro &6 mhs de wvstog eriterios, en serie o gi=-

Los criterias para clesiflicacifan del Lupuo Hrltenntoso -

fueron revigsados en 1982, dicha clasificatilin se basa en 11

aultanenzente, durante cunlquiern de lus perlfiduc de obaervacibn:

L.-

Exantens malar. Sritema fije, plane o elevado, sobre la
eminonclo malar, ¢on tendencia a sabarcar los pliecgues na-
nolablales.
“spoteup dipcoide. ‘anchas eritecatocas elevadng con en-
comaa queratopleas adherentes o tapones foliculares; a -
vecan, rotraoccién atrffica en lau lecionec antlpuac.
rotosensibilidad., Ixantems cutineo cumo resultado de -
reaccifn anommal a la luz goler, segln nlstorla climica
o exfmen fisico,
Vlceras orales. dlecraclin bucal o npcofaringos, habl -~
tugliente doloroca, observeada en el cxfimen fisico,
Artritis. Artritis no eréclvac cn dus o nbe articulacio-
nea perifbrices, carpcterizadan por hijercensibilided al
tpcta, hiachazbn o derrame articular.
Soroslitig., a) ‘'leuritis; historia convincente de dolor
pleurftico o frote pleurnl auscultsado por el
&dico ¢ evidencir do derrase sleural,
b) “ericerditis, Mocwaentede con ING, frote

pericérdico o evidencla do derrame perichrdico,
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7;— Tragtornoa reanles.

a) Protelauria perglatente mayor de 0.9 gre. & mayor de 3
cruces sl no se cuantifice.

b) Cilindrog celulares de eritroci tos,bemoglobina, graou-
lares, tubulapres & mixtos.

8.- Trastoroos neuroldglcos.

a' Convulslones en avgencigs de toxlcidad medicamentosa y-
digturbios metabllicos conpcidom; pur ¢jemplo: wremia
cetoacidonin y desgoquilibrio nidro electrolitico.

n) Peicoois en pusencia de toxdelidad medicpzentoes y dis-
turbvios wotabblicos conocidos, por ejemplo; ureala, -
coetoacidosle ¥y desequiliorio hidroelectrolitico.

9,= ‘Tremtornos hematollgicos.

a) freomip hemolitica con reticulocivosis.

b) Leucopenia, menos de 4 mil/mn® on 2 O mhs ocnglonen.

¢) Linfopenia, mencs de 1,500/mm3 en & & nfis ocasionea.

d) Trombocltopenia, menoa de 100,000/am3 on ausencia do-
citotoxicidad medicomentmss.

10.~ Trastornos innunitsrios.

a) Chlulae LE positivanm,

b) Aanticuerpos anti DNA, para o1 DNA nativo en titulaclio=
Deganorual éa.

¢) Amtichaerpus antd Sm, psra el antigeno oucloar Sa,

d

—

Pruebas sbricae fnlsC popitivas para Sifiligm durante =
por 10 mepoa 6 meges consecutivos, confirmadaa por la-
prueba deo inmovilizacién del Treponeza pallidun o por-
la prueba de abeercidn de Ac fluorescentes para Trapo;

nsma.
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1l.- Aaticuerpoe antioucleares,
T{tuloc anomal de anticuerpos natioucleares por ine-
munofluorescentdis o por pruebs equlvalente, ea cual
quior momentc ¥ en gusencla de medicacifn implicada
an el Slpdrome de Lupus inducide por medicaneantos.
(2}.

Dipgnbetico 3

En la primera parte del Siglo XX, el Lupus Eritezmatoso ora-
diaghoaticado principalmente deaspubs de la muerte, posteriormente ha-
aldo diagnosticado con mayor frecueucin en pacientes vivos a partir =
de loc afloms 60'p.(1l).

" Loo patientes quo tienen la enfermedad multisintémica clhsi
ca y unma prucha positiva do las cblulpe LE 6 anticuerpos popitivos ao
cfrecon dificultad en el dimgnfstico, cin embarge, ests no es la for-
ma hatitual de presentaclda,

) Las chblulas LE tienen mucho valor en el diagnisticao, pero =
eata prueba resulta negativa hanta en 204 de pacicntes, un resultado-
negativo no descarta el dliagndastico de Lupus eritematoso.

La presencla de antlcugrpos contra el DNHA nativo & contra-
¢l antigeno nuclear Sm, perece proporcioner la mayor evidencia serold
ghca de Lupus eritematoso. Los anticuerper contra DNA esthn prescentes
2610 on BO¥X de los paciontes con Lupus oriteaatopo clinicamante acti-
%0. N0 es infrecusnte la eohreposiclén de monifeotacicnes clindlcas y-
meroléglcas antre Lupus eritematosc y otras enfermedades reunfiticans,-
tales comoc dermatopolimiositis, esclerosis sisgtfmica progresiva y ar-
tritis reumatoide.

. El Lypua eriteaptoso discoide ee una afeccidn dermatolfgl-

ca confin (platas rojam descamstivas con tapones foliculares y ntrofia
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central); ea genoral el Lupus aritemapoco Diacoide ea unp enferme-—
dad benlgons gue oe puede dip tingulr del Lupus eritematoso sistbai
co por la ausencia de wanlfestaciones clinicom extracutinese y al-
teraciones de laboratorio. (2).

Loe criterion ciinlicos y de laburatorio para el Lupus --
eritematogo gistinmico han nldo afinpdos y actualmente definen la -
enformadad ¢oh una senpibilidad y vopecificidad del Y6x (1986); -
aungque la experiencin goneral ha desostrpdo pltos nivelon de anti-
cuerpos anti DRA y complejos immunes circulantes nsl coso tenden -
cin a 1a digminucién do.las fracclones 3 y 4 del Complemento para-
su correlaclén con la actlvidad de ln eafermedad, dicha correlacl-
6n no c¢s5 de suficliente valor en el paciente en forma individual,

La geveridad de la enfermednd depende no pblo del grado-
de actividgd del procepo innunollpico sino taxbifn de las canifoes-
taclones orghnlces en cada caso particular. (7).

La detegeldn de anticucrpos para el antifeno Sm pon altg
eonte diagnogticas de Lupue eritematosoj la identificacibn de iomy
noglobulinas un la menbrona basal de biopoia de piel nommal y le -
slonada (pruebsa de la bandas) por inmunofluorescencia directa, ec =
un procedimicvngo Glil en el dliagnfgtico. Las elevacliones de gamma-
¢globulinas en el liquido clfalo raquideo wcurren durante la afec -
cibn del Sistema oervioseo tentral.

La vapculitis y el dopdelte de fibrinolde por moecanicmos
inmunolbgicos son los hollazges mas couunes en citios inflapmntori-
©8 tales como la pleura, pericardio, sinovia, leslones dbérolecas y-
endocarditig verrucosa no bacterlann de Tibman-Sackno. {23).

Negda el punto deo vista histopatollgieo, las lociones -
mheo ceractoristicas del Lupus eritezatoco oaon:

a} Cucrpos de hematoxilinm.

b) Lesicnes eo “capes de cebolla', oncontradas en el,..



- 22 -
bazo y en foliculog linfoldes.

c) Lesiones glemerulnres en “"nos de alpabra™,

Lags doB primeras con vigtuplmente patognocfnicas, 1la OL-

tima ocurre tanbién en otras formas de nefritis.

El Lupus srltemptoso sistdmico “es un gran imitasdor",

lop pacientes mse oncuentran mfc enfernos y menos artriticon que en-

lp artritis reoumatolde clasica; los Guerpom cltoides en la retina,-

gon exudadoo superflclalen blancos que pucden confundiree con log
exudndog proplos de la retinupatia hipertensiva.

Loo cupdros c¢linicos de "pgeudifiebre reumfitica"," fic
bre do origen lodetorminado™ & "artritis reusstoide febril" debon

sugerir ol disgnlctico de Tupus eriteaatono.

-Hollazgoe de Fiopola en el lupus Critematopo:

biel : Inmunoflucroscencia de Tumunoglobullna G.
Hipergueratosic.
N6dulos Linfaticos:

Hiporplasia de cblulas linfoldens y reticulares,
Ccopionaplmente necrobivoplo con dogenerascibn colular
plcnopls y formncifin de cusrpos de hemptoxilina.

- ufigculot Degenerscifn focal no uspecifica o infiltracibnm
celular parivescular,

~ Rifibn: Olonerulonofritip cembranossa focnl, preliferativo
¥/0 necrotizante.
Carlorrexis y cembios fibrincidec.
Cuarpos de heastoxllina raros, pero dlagnfstlicos
cuando esths prosentes.
Inmunofluorescencis directp positiva para IgG,

Tusunoglobulinas en el gloshrilo renal, (24).
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Los hallpzpos hokituples en €l laboraterio son: ancmia, por-
lo geoeral de tipo noruccitice y noraocrémica; en mfg & menos la mi-
tad de log pacientes se eacuentra l:ucopenia ademhs de trombocitopp-
ole con & sin pGrpurn.

La velocidad de sedimentacibn plobulpr suele estar eluvadaj-
los niveles de alblzine sbrica eon bajos mlentros que lus de gamaa--
globulina se elevon.

Algurnos pacientes presentan glonerulonefritis con hematu-
ria, cilindros, pluria, dismninucide de¢ la tasa de filtracibn glomp--
rular y proteinurio.

Un rasgo reloevante es la presencla de huworosac altorpcle-
onen inaunolbgicas, ospecleluente loo anticuerpos; la pruvba de Coo-
mbs es o mehudo positiva, alin en pusencia de gnemia homolitica,

106 anticuerpos antilinfociticoa cun comunes y estén acep
pafiados de linfopenia; hoy anticuerpoa coatro neutrffilus ¥y plague =
tas, El fpctor reutmntolde catd presente en un 15%, anticuerpos con -
tra factores de coagulocién (TF y TPT proluengndos), Ac contra virus-
elevpdoe, cblulas LE positivae, anticucrpos eatli DNA y contra &m.

Anticuerres antinuclenres positivos en un 957, sienda el
patrén mhs comfin du estos el difuso (homogbnco', exioten oiroa: peri
firico {anular 8 circular}, moteado y nucleolar.

) £l nivel de complemento sérico dismipufdo (CH5Q,C4) en =
forma leve y C3,C4,CH50 en nefritis lOGpica. lug deocencos del complg

mento & monudc precoden & brotes clinicos de lp enfermedad. (2),

Disgnégtico Ai ferencial

Loe principales psdecimienton que deten diferencipraoce del-
Lupuz eritematoso sisténico son: cnfermedod mixts del tojido comect)
vo, artritis reunetolde, [figbre rcusabtica, sindrome de Felty, dermas

titis modicpaentosa, plrpurn trombocitopénia idiopftica, anenis hemg



1itica, leucopenin de otrz caguca, dernateopolimlosnitis,escleroderaia,=-
sindroze de Rayoaud, lupus medicoawnatoss, accidonte vascular cerobral
epllepsin, poicoels y pulisrteritis nodcsa.

La artritls gotusa debe cer consideradn en paciuvntes con-
Lupug eritemnatono sistémico, qulenes presentan wono U cligoartritls.
Fl?). (24).

Lupus fritezatoso indueldo por liedlcasmentos :

Algung drogas puedvh producir menlfestacicnes Bizilares al
lLupus eritematoso sietbalco, teles como la hidralasing, procaioonoida,
grisecfulving y né6s raromente las cul fonanldas, penicilina, contraceg
tivos orales, guenoxhn y fenilbutazcnn, (8).

Dende que aparecleron an 1953-54 loG primerog informes so-
bre ¢l denominndec sindrome de hidralazing, ho venldo ausentando couns-
tontemento el nlwerc de publicaciones que describea la induccién por-
nodicamentos de sindromes gimilaraes al Lupus.

Loe sindromaes wle investigados y whs s6lidamente establoch
dos son los que aparecen despubs del empleo de hidralazins, procaina-~
mida y anticonvulsivantes.

Los anticuerpos que ge presentsn en los pacientos tratados
con hidralazina estén dirigidos contra las aucleoprotoinse, cspeclal-
meghte cobtra la histona o contra el DAA de una hélice. Se ha demnostrg
do que ¢l fenotipo de lps enzimps apcetilantes en log individuos quo -
reciben procalnamida, hidralaziona & isonliacida influys en 8l deserro=-
11lc de¢ 1oz anticuerpoes anélnucleares. Fetos pe presontan princlpaluep
te en log actlladores Lentos. (2).

Genarplpnente los ANA en poclentes con Lypus eritematosn -
originade por hidralazins esthn dirlgidos en contrs de histonns.

"a afaeceldn otorrinolaringélépica es una manifestpcilo del

fupus inducido por drogas, ls menbranp mucusa esth pfectada comunsenw

te en el Lugus eritczrtigo sigtémico espoaténeo, psro esto ocurre rao=
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ramenta en Lupus induclde por drogon. lLa enfermednd greruloantocoa de-—
be foraar parte del diagafstico diferonclai.

El Lupugs induclido por proCainamidn o8 un gindrome blien raco
nocli do ¥ rolativaments raro, recientemente se hes observado qua la clg
6o de ipnunoglotulina ¥ la especificidad de snticuorpos anti higtona-
en pacicntes tratades con procainpgmida quienes perunnccen agintomfiti=
cosg, son dllferentos de aquellos anticuerpos en pacienten con Lupus in
ducido por procalnamida,

Cuatro caracteristicas distinguon &b Lupus inducido por me=-
dicazentos del Lupus de aparicibn csponténea:

1la) En el pindrome inducido por medicamentos, el cociente de

Bex06 06 cegl el mlgao.

2a) La nefritia y las caracteristicas del nistoma nerviosc-

control habituplmente no estin precentes.

3a} T1 complemonto deprimido del puerc y los anticuerpos -

contra DNA nativo entén nusentes.

4a) Las ceracteristicas clinlcas y log snomalins de los aoh

lielp de 1sboretorio, regrespn a lo normal cunndo el mg

dicamento ofsncor es suspendido, (10},

.

Complicacicnes

. I.- Cardificag:

Oaler, (1895-1904) noté endocprditio y pericarditia co-
mo0 parte de las manifeptaciones recurrentes dol Meritema exudativo".

La enfermedad perichrdica es 1o manifeatacibn cardioveg
cular mis frecuente en el Lupus eritematono. La evidencia de pericap
ditia hn-sida encontrada en autcpein eh alrededor del 62Y en paclien-
tes 1fipicos, pero sblo on 2%) en casoo manifieatos clinicaments,

La pericarditis puruleatn es una rara complicacifn, ha-

tdéndose hpllado Staphylococcup aureus y TB.

Tor 1o men0s dos estudice han proporcionade evidencila ~
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quo 8,0¥e el concento de “cardiumlopatia 1lpica primarint.

“tppuer y colm, eccncluyeron que ln cardicmiopatfa lOptca --
puode existir cin signos y sintonas clipicoo de disfuncién cardibca y-
puede representar anorualidadea de lpc prupivdodes de relajecibn y con
tracecidn intrinsecps del wlocardio., Varins ctiovlogias han alde propues
tab para 1la cardiomiopatia lhpica; Das y Caosidy detectarun anticuvrpo
antlcardificc en pacientos con Lupus eritecatoso y prupusieruvn que eg -
tog podrian estsar involucradas en la gonenis de 1o disfuncido niuchrdl
ca lfiptea.

Bidonl y cols. demostraren comglejon iosunes en el alvcardio
en autopelag, s¥gitriendo a estos comu lp cnusa dol dadiv,

Tofermedad valvular: las vegetaclonsso verruccsas de Libman -~
Jacks son lag lesionckE potogooménican del ".upue eriteasntusc, ante diag
nbstico es primariemente becho por autopols. La incidencia aparente de
enfermedad arterial coronarian en el "upus oritomatuso ha idc incremen-
tandecco.

fatolbgicomente el lupus erite:rtone entd earncterizedo por-
pancarditis, en soriec de autopgla 1lp pericarditis ha elido encontrada-

eh un 100% y la miocarditis en 8 o 78 . (27), (6l).

1.~ Hpuropeiguifitricag :

Ea 1903, Neler degcribid sfintomas del siotemn nervioso-
cenirsl incluyendo delirlo, afssia , hemlplejia. lac manifcstpciones =
neurapaiquifitricas se han reportade en ol Tupus oritematoco con wna -~
frocuencia de 14 a 757 lns menifestaciones clindicas incluyen:

Déficit motor agudo, ccuvulglopes, sindrome mental pro-
grecivo erdnico, disfuncién aguda de nerviuc crancales, cefeclla migra-
Aoea gevera, accldente vpocular cerebral, hesorcagia subaracnoiden, -
mielitip trancversn, desordenes hipotalémicon pituitarios, wilelopatia,

neuropatia songitiva y motors, delirio, pelcosis sevesa, foblas y do -

presidn.
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£n general, las convulgiones son consideradas menifuptacio-
nes prisarias del Lupus eritenptoso, pelv pueden ser cuncecuencls de -
la enfoercoedad como uremim, hiportonsibn O tratamiontc esterolde.

funque rara, ha sldo descrite en el Lupus eritcpatopo, una-
variedad de degordenes motorces que incluyen Corea, hemibaliswmo, ataxia
cerebeloen tipo Parkingoon y disfoglao.

g ha ougerido que la patugbnesis de las alteraciones neu=-
ropetquihtricas en el lupus con debldas o depbslto de complejos inauw =
nes antigenn antlicuerpe sovlubles en 1o plexos corvldes; factores humg
rrles han sldo tpabl6n sugerides eon la potofislologia del padeciaten -
to, (2d).

Sxigte alguan ovidencia agcerca uye gue factores neurvendbcri-
nos pueden afectar el sistema inmune; la teotosteronp puede dissinuir-
€l desarrcllo neuronanl en el howigforio cerebral izgquierdo con afecci-
6n miomultanen del desarrollo inoune; lo anterior, sin eabsrgo no ce ha
coaprobado. (29).

Yos hallazpon de Felnglacs ¥ cols, mucoctran que ¢l Tupus -
eritematosc afecta el sistemra nervioro central, msenifeatando rasgop -
clinicos aproximadsmente a los 12 meges del diggnbptico, La decostra -
clén de atrofla cerebral por medio de TAC oripgine lo pregunta ccerca =
de 8! la lesifn es adquirida por el 'upus, pur lo terapia ccroide 4 -
ambas; 1o anterior no se ha podido aclarn~ a pesar de log eatuldiosn da-
Gaylisns y Carstte.

En otro eptudi¢ atericpno fe ha notado une asociaclin entre
ls presencia do ahticuerpos anti 5m y el decerrollo do enferaudaod dele

elstesa nerviose central. (30),
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III.~ Pulacnareg :
La afeceidn del aparato pulmonar en el Lupus arltemg
toso ha recibdda poca atencifn relativamente; no fue sino hasta 1950
en que varlos cases reportados acerca de canbios pulmonares egpeciri
cog en ol Lupug eritematoso fueron publicpdos:
a) Relacionados o 12 enfermedadt
“leuritlie con 6 Bin derrame, neumonitis 1hGplca, -
enformedad intersticial difuse, hlpertenplifn pul-
aonar, diefuncidn diafragnfitica, atelectasia, hew
oorragla pulzonalb'.

b

—

Asocindos a la enfcvrmednd:
Infeccifn, edema pulmonar urécoico, embolismo pul-
nonar, neemotirex, peeudelinfoms,sarcoidosis.(31)
" El deparrelleo eGhito de infiltrado pulmonar difuso en paci-
entes can Lupus eriteaantoso puede represeatar dificultad diagnbstica-
Y problems terapbutlco; numecrescs procesos patolégleos pueden preasen=
taroe en ecte perifdo,incluyenda infeccidn, insuficlencie cardiéca =
ct;naeat:l.vu. uremla, reaccldn o drogas, neuzonltis lGpica con 6 sln he
morraglsa pulzonar.

La dipnon severa, fiehre, estertores difucos ¥y hemoptipisn,
aon los hallnzpgon comunes; la hemorragla pwlanonar bn sido reconocida-
como caupa de finfiltrade pulnonar difusc en pacisntes con Lupus.{32).

La hemorragia pulmonar maslva es una complicacibn poco frg
cuonte; en algunos ¢osoe as la nanlfestacibn inlctal, ¥ e&n estos ca =
698 la biopsla pulmonar es frecuentenente cacontrada como mbtodo de -~
diagnfotico. (33).

Dus princlpales teorian pcerca de la patoghneais de la he-
morraglia pulmobar lfipica son usualpento pceptadas:

la) Inounoléglea.

2a) “fyltifactorinl.
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Despoyers ¥ cols. han propuesto Una tercera teoria, que -
consigte en disfuncién de la mcmbrans capilar alveolar con degensra-—
clfn sdyacenta de las cllulaa endoteliales. (34).

He sido mencionads la necesidnd de efectuar microscopia -
alectrénica ¢ fumunpfluorescencia para dintinguir hecorragla pulmo -
nar lnducldas por Lupuc eritezatopp de lag de otra causa,

El Sindrome de Goodpngture, ls bemoclderogisg pulmonar -
idiopitica, la gronulomatosls de Weguner y ol Lupus eritematcas gom-
cousas rarns de hemorragia pulacn:r maciva.

La microangefitins aguda necrotizante notada en casos de hg
morragla pulsonsar maslva, oc sugestiva de lupun; esta alteracifn ha-
sidc tambifn notada en plrpura de Aénoch Schinlein, cindromo de Eeh=
cet, poliarteritie nodoga y crioglobulinenmin. (33),

IV.~ Haphticng :

La enferncdad hephitica vono oclugsiva (EHVO}, ez ua -
padecimiento raro, caracterizpdo por hepatomegalia y ascitls, aunque
clfnicanente oo indiatinguible del gindrome de Budd Chiari; la EHVO,
68 el rosultapdo de una lesibéa obliterante de lasg venas central y cub
lobular sin tromboois venosa.

5 bn reconocido que este padecimicente se asccia a ls
admini stracién de varlion sgentes quimiloterapbuticos, irrediacifn he~-
patiea, transplante de mfduln 8sea, inmunodeficiencis fomiliar, saotl
congeptivog orples y Lupus erltezatoso sigténico.

Otra variedsd de lcalones hophticas han elde reportadas
en asacinecién con el Lupug eritesmstoso: Cirrosis hephtica, epatitis
perolstente y crénica, hepatitis granulomatosa y estentosls. (35).

Una hepatitis crfinica ha aido descrita en mujeres jowe-
nes, la cual se ha debominndo ¢cao "hopatitis lupolde" por pu asoecig
cidn con chlulas LE an algunos pacioentes. (20).
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Vo= 2t hits ¢

Las coupas de muerto sfibits encomtradas on el Lupug =
eritematoco sisténico eoi: enfermedad arteriasl coronaria, cabolipno=
pulmonar, dorrame perir~"rcdico, snoeurisma digecente, endomlocsrditing-
lGpica (prolapso de vhlvula oitral), hipokslemia origlnada por el -
ug? crdnlco de esteroldes, hipoadrenccortlicismce origloado por Buspep
gidn brusca de egtoroldes, hescrrapla intorna oaslva (subaracnoidea,
perdchrdica, pulnmobar). (36).

Wna complicecidn del lLupuo eritemptoco ¢o le necrosls
taen Lpqubzica de la cabezm del fimur, originada por la adainistro -
clfn de esteroldes; otrec ceusac de mucrte suelen reoultar de afec =
¢iGn del sigtemn mervioso ceatral, incuficiencie ronnl y cardifica, -

cathptrofon abdomicales agudas e infeccilones ihtercurremtes, (1),

VI.- Hofritda lfpics
La nofropatia ea unn de las complicaclones mhs (ro -
cuontes del Lupus oritematono sisténico.

' 51 el teJlido renpgl s exanlonds por medio de inmuno-
fluoreecencia & do microocopia electrfnica es poclble demostrar altg
raciomes en ol 1007 de los enfermoa, lcarncterizadun por dopfaolto de-
ipmusoglobulinae, complemonto & deplisltos electrodensos en ol glocbe
rulo.

Coh bages en la Clacgificacidn de la Organizacifn Mun-
disl de la Salud, se proponen 5 tipos do lealdo ronal:
I.=- Normal,
Il.~ Caxblos mesanglaleg.
I1Tl.= Qlomeruwlonefritis proliferativa foecal.
IV.~ Olomerulonefritls proliferativa difusa.

Ve~ Glozmerulonefritis membraoosa.
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Appel ¥ colE, oncoatrarcn que loa paclentes con Rlop-
ein tipo IY tienen sobrevivencia en 853 a 4 afloe, el de tipo III 42340
a 4 afioe, porcentaje muy simllar al tipe IV y 1os de tipo V 88% a 4 -
afio G.

Los migoes de actividad hallados son:! camhios prolifg
rativoas, ¢flulns en medina lupn, necrocls gegmmntaria, infiltracibén -
leucocitaria, inflpmpcibn interaticial, cuerbos hialinos, cardorrexis
troabos, depScltos subendoteliasles, cuerpos hewatoxdllinicos y prolifg
racifn extracapilar,

Por otra parte log signoc de cronieldad: glomérule -
esclerbtico, madia luna fikroea, strofia tubulpr y fibroeie interoti-
cial,

La actividad nlgtfmica del Lupus eritematoso y la hi
portensibn artorizl son copsces de ioflulr en la progregién de la Re-
fropatia lGplca y au prosencia mhs que ol tipo de leclfin hictolbglca,
es indice de mal pronbstico. (9}, (60), (63).

La leslén renal mas comfin 65 1lp glomerulonefritis con cam=
ticgs fibri noldes, engrosomiento focel de la mewbrana basnl y leve ip
crements de la celularddad; estos cambios han sldo detectados en pa -
clenten con ausencia clinlca de enfermedad. (23).

En la era previs a los ostoroides, los pacientes zorian de
"Lﬁpuu téxico agudo”, esnton pacientes no vivian lo guficiente para dg
sarrollar inpuficiencia ronal; ¢on la intmoduccifn de estos medicamepn
tos el paciente mejora su gobrevida pero llega o desarrollar ingufi -
ciencia reanl. (1),

Se ha sugerldo que la elevacidn alrica de la deshidrogenm—
8a lhctica on pacleates con Lupus erltematoeo refleja lon camblos pa-
toléglcon renales debidos a nefritis ldpica; asf miomo puede indicar—

dafic tigular de varios origenes; su valor em paclentes con lupus asth
influenciado por el patrén de involucraclén arghnica tal como noumony
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tig, hepatitig y niogitisa,.

) Eu una gran moyoria de paclentes con Lupus e:::l.temntoao ag
tivo, sin embargo, la raséin de sU aumento en inclerta. lHa sldo egta -
blocide que la concentracidn de onticuerpos anti DNA y 1o concentra -
cifn sbrica de C3 con buenoe indices de iovolucracific renal on el lu-
pus erditesntoso sictbzmice activo,

Lao igcenzimas DHL 1 y 2 parecen estar pha estrechamente-
correlacionndas con la activided de lp mefritic lGplca. Loc igovnzi -
moe DIL 1 ¥y 2, oon loso componcntes mayoras de la DHL en 4iidn, eritrp
citog ¥y mGeculo cardifico; mientras que en prostata, tiroides, suprarg
Aales, pulmfin, bazo, mbduln &sea, leucocitos, phacreas, plel e higado
PAL 3,4 ¥ 3 son los componpntop dominantes.

La npoociacidn patogbnica de 1ag ploquetas con nafritio 14
plen ha sido pugerida, aungque po e hno comprobado. {(37).

La protelnuria do pltn densidad es confin en 6l Lupus eri-
tematoge y puade produclr sindrome nefrdtico; esie pusde mejorsr cco-
ol upo de eswroides, porc lnp proteinurip no sivmpre doSaparcce.

El glodrome nefrltico es rarc enh la glomerulonefritic me ~
sappiol llpica y ha sldo viste eblo on 2 de 70 cacos reportadosn,(38).

La hopsia renpl en paclentos llpicos ¢g ucualmente afoc -
tusda durante o) proceed de dlagnbotico y mancjo para asistir en lp =
astimpeidn propSoticn; clertos potroces hictolbplcos esthn asocindos-
¢on un pobre proofstico para supervivencla rennl a largo plazo; cier-
tos ampectos de los daton obtenldoo a partir do ln bhiopela ronal de -
pecientes con nef-itis lhGpica, aunndos a log d;atoa clinicoe ¥ de labg
raterie pueden predecir conbios oo 1o funclla renal; sunque esto no =
esth afin del todo aceptado. (39). ’

Friea y cols. han puntualizado que la bilopaia Trenal es un

"procadinliento invasivo relativonente formidable', con una mortplidad

de 0,1% y morbilidad manifiegta por procedimlentos quirfirglcos pdiclig
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neles, trancfugiones sanguiness y hogpitalizacibn proloognda,

El principsl componente de la bWopsla renal oath consti-
tulde por la esclerosis del glocbrulo; la informaclén proporcionmnda-
oo clempre epth lncorprorada por los Roumatflogos en cl jproceso de dg
ciglén clinlen. Es probahlemente razonnble ol limitar el uoo de lo -
hicpgia renal on aquellds cacecs on los cuales e6 escenclal diatin -
gulr entre phrdida de 1a funcibno renal debidn a fibrosis (la cual egp
presumiblenente irrevercible) y la phrdida de funcldn renal debida o
inflamaclbn (la cual es poteoclalmente reversibled. (40),041).

La longevidnd de paclentes con mefritis lfipica ho aumen-
tado por mejores cuidpsdes médicos y partlicularente por ol uso de an
tinibticos, medicamentos derivados de la cortlevnn ¥y drogas antihi -
pertonsivag.

Lan Gnicas estructurns a nlvel renal patogunoombnlcac do 1y
pus eritenatoso son los cugrpoc de hooatoxilina, con pin embargo rae
rooanote encontrados on la nafritls llpica cevern ¥ 5OR MAE COLURMEN=
te vistos en mpteoricl postmortem. (13).

. Algunas drogng cltotbxicas hon sldo utilizadag parn el ~-—
trotgmiento del T,upug y especificmuente de la nofxitip llplca, 80 =
han cneontrado poquellao ventajns en paclentes que recihen azathicpri
Ba y/0 clclofoafamida por via oral apregndos a un progrenn do predni
sona, comparado con aquellos que rociben gblo prednisona.

bos regimonss fucron introducldoo en Enero de 1973, uno -~
¢ la infugiln IV de grondes domls de ciclofonfrmlda cadn 3 meses y-
el otroc es la combinnclién de clclofosfomidn ¥ azothioprioa por via «
oral, anbos en dosis no mapyorepn de lang/kg de peso corpornl. (42).

unatomparacién de ciclofosfanida, mothrotexate, 6 mercap-
topuringa y clorgabucil; muestra que lo ciclofosfamlda ez 1la nfis cfug

tiva en supriair la producciia espocificn de anticuarpon.
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La imunoncdulacidn ¥ oliglea y/o farmacoléglica porece ofrg
eer Una congiderable promesa’en sl manejo fuinro de la mefritls 16pl-
cae (13).

Epstein ¥y Grausz hon uesdo clorambucil en lz nefritis 16pi~
cp pers disminuir la actividad de la enfermedad cunndo la predoisons-~
gfla ha slde insuficlente; su uso enth juotificado sflocuando hay pe-=
1igro de gerias complicaciocnas. (38).

La lasuticiencls renal en estadio finpl @o deoarrolln coa-
menror frecusnocla en pncicntes tratados con "infucionoes iatermitentean
IV de ciclofosfamida que en casdc de pacienteg trotados ablo com preg
wlgona.

Hosta la focha, 1la cistitia homorrfigica y la onfermedad mp -
1ligna no se han desarrollado en paciohtes tratados con ciclofoafamidn
IV, en contraste con aquellos que recibon & ariamente por VO drogas =
cltotdxicas. (43).

En 1974, Frien y cols, mogtraron diominucifn de la actividad

earcliglea y climica on pacientes lhplcos con oefritip; aungue la 1i-
teratura se ha enfocsdo gobre 1la actividad en loo dos agpectos mencigo
npdos en pacisntes lfiplcos com onfermedad renpl en ectadio finsl quig
psa reciben bhemodifilisia, poco ha mido escrito acerca de su curso du=
rante difdlisis peritoneal & largo plazo,
. La iasuficiencia remal ¥/0 la hemodidlisis parecen asoclarse
inactividad del lupus eritematono sin necegidad de tratemiento egte =
rolde 5 ipmuncemprescr. Al parecer 106 pacleates llpicon que recibem—
difligls peritomesl intermitente, mantienen €l mimnc nivel da actiwle
dad de 1la enfermedad, ¥ requieren do vateroides. (i4).

Log pacienten con bDafritis lhpica y severa inguficiencia re-
hal, progresan a IRCT a pesar deo la terapis agresiwa pora suprinir la
funcifn inmunoifigica; Kiaberly ¥ colg. reportarca 17 de 41 paclemtes-—

€On nofritis lfipica quienes recuperarvm funcifn ronal suficiemte para
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suspender el tratomiento con diflisio,

Una edad mennr de 24 nlos, soX0 dasculinon y concentrscibn
gérico de creptipina elevada predicen un mpl pronbstico, Algunos pa-
cientess con Lupus erltcuantogo pucden teoner necrosis tubuler apuda la
cunl puede mejorar con el traotamlento, oodificagndo la regpuesto inmy
ne.

Ctra compliacifn llpica, independlente de la nef,itis -
progiacente dichan o5 lo coexistencia de gots y lupus eritouatoso, la
cual ek rara; lo vcpeculpcidn de estas correlacidn hegotiva entro am-
bas bo mldo sugordda; exiptlendo tres factores: uno eos la disper dig
tribuciln de edad y sexu entre embos padeciaolenton, otro ec la hipo~
conplezentemia on el tupus ceriteaatuso, 1z cual pucde toner un gfoce-
to protoector lizmitando la reanccifn ioflamptoris pora cricteles de -
urato monosbdico; ¥ la tercera es la terapia inmunocupresora quo prg
viene la acunulpcibdn de neutrdfilos polisorionuclearem o inuibe au -
funcién y esto previene lz inflamncibn,

=} desarrollo de gota en ppclenteg lfiplcos no se praovie-
ne con 21 uno crbnico de corticostoroldes y cuanndo ce presonta puede

per de particular diflcultad su treotos’. onto. (59).

VII,- = i :
' El Lupuc cn los nifios es generalmente mbhs ppudo ye
coverc que en log adultos.

Conienza en la infancio on el 20" de los casus, =
ugualaento on nifion weyoren de § afios; el ".upur diccoldo es roro one
nifice.

FonSmeno de upuc un el Zecldn npcido: Loc reciébn nacit -
dos de aadres con “upuc eriteantoso pueden tener ronifentacicnes -
troncitories de Lupus en el peribfdo noeonatel, presuaslblemento ocdla-

do vor fpectores trancplacentorion.



- 35 -

. Lag prucbac de anticuerpos ANA pomdilvas transitoriamento,
goh lasg anormalidades ohs frecuentes, habltuplmente m0 so psocian a—
moni festacionen clinicasn.

Las onnlfestacionens ¢linlcpams mic frecuentes consicten en-
un "ragh dérmico" que ¢& clinlca ¢ histoldgicanente sugestivo de Lu-
pun discolde, ocacionalmente hay troobocitopenin, znexin hemolfitica-
¥ leoucopenia, 7

El bloqueo cardifco congfnlito y 1a fibroelostosio endochr
dicn hon oldo reslst.rml_on en nlfios de madres lGpicaa. (68).

Sindrome Anticardiolipina y Anticoagulante Lfipico @

Loa anticuerpos anticardioclipinag tienon una buena correla
ciln con la determinnciln in witro dol anticoapulente lfpleo. (45).

Pgrace per que el anticuworpo anticerdicliplng represento-
8610 un miembro de unn fanilin de snticuerpos que pueden unirse a -
nntigenoa de fosfolipidog,

l.os anticuerpos naticardiolipina han sido detectadoe on —
aproximadazento 40 a 60% de pacicotes ¢on Lupusc eritematoss por téc-
ulca de slectrolnmuncensayo; las manifeotaciomes clinlcas son: trome
boels recurrents, aborto recurrente, muorte lntrauterina, trombocito
penla, coreas, ceombg directe positivo, epllepasla, necuropatfa de Jamp
ico, accidente voaoscular cerebral, mieclitie trancverca, oindrome de -
Guillain-Barrhk, migrafia, hipertensifn pulmopar, livedo reticularip,-
slndroma de Heheot, flcoras de plerna, icquenia cuthnen distal, ne--
crocles cutines generelizpdn, enfermodnd de Dego, enfermodad ondochr-
dlea (7), demencia progreciva (?), bomorragin pulponar (Plirpura, me=
nometrorragin, equimonie ). (6), (46).

En paclentes con [upus eritematoss y docordenes avtoimmu-

nas relaciongdos han sl1do encontrados antlcuerpos circulpntes que rg
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accionnn con fosfollpidos con cnrga negativa (eopeciaslsente cordio -
lipina) ¥ han sldo correlaclonados con trombogls arterial & vonocaa,-
trombocltopenia y pérdida fetal recurrente.

Se ha sugerido que debte ser de valor teropbutico el remo-
vor loo anticuerpos soticardiolipina por innunosuprecléin ¢ plamanfh-
rasia. (47).

"05 paclentes con pindrome anticardicliplpa pueden desa ~
rrollar cindrene de BHudd Chipri; 2 acocianciones sen particularmente-
llamativas: troaboslc corebral y trombosic da la arteria retinmlann,-
1a troabocitopenin, un rnsgo no predictible pucde ger agudno y prood-~
nente, ¥ tanbién anteceder n los otros ragos por afoc.

Les antlcuurpos han slido encontrodog en hae clapea: Ig G,
Ig M e Ig A; los releclonsdos a Ig O parocen per los nhs fuortemente
implicados on la enfermedad eclinica. (h8).

Una nueva fase sblidn de rodioinmunoensayd paran detecclén
de anticuerpos antlcardiolipinn es 200 a LDO whs ponolible que ol mb-
todo do precipitacidn del VDRL. (49).

Hay un pequefio grupo de prortadoras habtltuples sn quienes
log mnticuerpos antlfoefolipido juecgnn un papel, &in embarpo, la inl
cincibn inzodiata de prednisona y popirine para asbortadoras habitup-
les quienesg tiemen anticuerpag antifosfolipldo no oothn parantlzadasg
(50},

La livedo reticularie conclate en un patrfn percistente -
de piel retlculadn cocontrada en lps extremidpdes y sl troncojes cay
sada por ostancamlento de gangre en capilaresg superficiales dllata -
dos y wlnulas.

Inplica cambioa patolbgicos en voeos profundos y ocurre —
en padsecioientas del tejido conectivo teles couo el Lupus oritemato-
80, degtrdenes trombSticos como plirpura trombocltopéntca trombétlica, -

trombocitopenin Ldlopitica y enfermedad vascular atoromntoca.
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Lo psociscién de titulosn olevados de anticuerpos noticar-
dlolipina, permite especulsr que la ocurronclia de livedo roticularlse
en ol Lupus erltemptoso es secundnria a trombosis de los vacos subya-
cuntes. (51).

El significado clinlco del anticopgu’ nte lGplce y anticu-
erpus antifosfoliplde rolaclonados, taoles como antlcuerpos anticapdig
lipinn, es su apociaclidén propuegta con fenfumenos trombbticoa, blper -
tensién pulmonnr y sbortes cppontaneos.

Una actividad prolengads del tiempo de trombaplasting pal
clal ha sido utilizada como parte del cotudio. :studios reciontes han
sugorido quo 1p activacién de la protefna C og dependionte de foofolf
pldeo & inhibida por el antlicoagulante llpico.

La proteina C paroce ger un izmportante regulador antitrom-
b&tlco porque unn reduccifin en cu concentracifn e¢sth assocliada con pre
digpogelcibn a trombocis. Finalmente, la vasculitis por sf cfla puedes=
predisponer a trombosic. (52).

La patogénegls do la trombooln ¢n el Lupus eritematoou eo=
Probabl emonte multifacterial; en vista de Ylp estrecha acocigeifn en =
contrada entre anticoagulante 1lfipico y VDRI trlso pogltivo; ecto cri-
terio dobe tensr nayor utilidnd diagnbotica. (53).

La preveloncia r;portadn del anticoogulante 1fiplco en paciw
entes con Lupug erlitenatoso varism de 5 a 270.

Qcurre prolongacibn en la cuagulacldn en todao les pruebag
do coagulaclbéo dependientes de fosfolfpidos. 51 enticoagulsnto lGpico
parece cer un snticuerpo (usualnente IgG, pero puede ser Igv) que pro
longa la coapgulacidn de fosfolipldes por unién de epitopes cobre la -
porcifn fosfolipidica de la protrosbinaca.

raradbjicomente la ocurrencia do anticoagulants 1liplco neg

clado a trombosic ya sea venooa & arterial es mucho mfie frecuente gue

ol sangrado; esto fue raportado por Bowle en 1963,



Uy reporte publicodo roclentescnte guglere que la modicidn
de anticuerpog antlcardiclipina ec uno foraa cenclilla porra predecir-
muerts fetal eo e] TLupug pritematogo.

ntrag ocvclaciones del anticoagulante lfpico incluyen: ocy
rreaclia fadliar, hipertensifn pulmonar, bloqueo cardifcc congénico.

Otra poclble explicacién para la calidad trombdtica del apy
ticoagulante 1fipico es gu actividad inhibi toria sobre proctaciclinag
(PGl2), el nfis potoate inhibidor in vive de lp agregacidn plagueta -
ria. (4)a

Las principeles coapliccociohes vbstétricas son: aborios es-
pontaocom recurrenteys y nmuerte intrauterina en ol tercer triuwestro -
del cmbarazo; el oxémen ldstopatolépico uuwestra vasculopatia de 1o -
decidua o infarte extengo que hou sido descritos como caracteristi -
Cos en casos ¢n lou cuales ¢l anticoegulante lfiplcu materno estg  ~—
presente.

Su ha detectado tpmbifn por ultracvnido retrasn en el cres
cimicoto fetal introuterino., Kl anticoagulante lbpico prolemga la ==
coagulocién depondiente do fosfolipldos pur unién de la porelbn foa-
folipida del complejo activador de protrombina Factor X (Activada),-
fpetor V, protrombiba, colcle y fosfolfpidog. (54).

Con clertas drogao taleo como fenotliazinas y porticular ~-—
mente clorpromazina, hay una alta lncldencia de anticoagulante 1Opl-
co, despubn de tratamiento prolongado. Niveles altoo de anticerdiolf
plna habh pide detectados por rodioinmuUncenpayc en 90% de pacientes =
con Lypus eritematoso y enticoagulante lGpica.

El sfudrcae de Soulier Foffa 6 anticuerpe antifosfolipldo,
presentn las manifesteciones clinicas propinc del sindrome anticor -
diolipina,’

La agocipcién de necrosis cuténoa generplizcoda con anticop

Gulonte lGpico fue recientcmente reportada; lag filcerss dolorosasn de
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pierna, roclstentos a trataziento, asocladcs o livedo, luquemia cuth=
apa dlatpl y necrosie cutbnea generalizadsn deb?n ger congideradac na-
nifustaciones del anticomgulante lGpico. {7), (55).

21 mapejo teraplutico afin no osté bien dofinldo; en ocasig
ues el anticoppulante 1Gplco decapgrece espontancanente o0 por sedlo =
de tratauionto ecterocide; cuando ge presonta trowbogisn hon sido efec=
tivan Heparing, Cowspdina, Dipiridamol, balas dosis de dcide acetdl -
salicflica, mzathioprina, AWKGROD {enzima lipadn a tromolna). (4).

La reduccifin ¢ desaparicidem de ls actividad anticoagulante
ha sldoc demustrada con tiatamiento coieroldo. (Feingstein y Rappaport,
1972; Conyen, Herdmpn y Sridges; 1968). (7).

Tratsolento

No oxiste tratamiento eopecifico para el Lupuc eritematosg
el actual esth dirigldo hatla los sintomagrelovanton acl como a preveg
nir la progresifa de la obforoedad. (1).

El coucepto algo nebuloeo de "onctividad de lo enfermednd"
e5 la guln prioecipal para el tratamicato,

El manejo del lupus orlteontoco dicecolde puede ofectuarse
por medio de corticosteroides tépleos y pntimalhiriceos, de egtog Glti-
mos destacon: dlfoefato do cloraquina 2 dosia de 250 ungs./dia; sulfa—
to «de hldroxicloroguina 200 a 400 ngs/dfa y quinacrina 100 nga/diajcen
circunstancias aspeciples ce utilizan corticosteroidez via oral en dp
cis bajoz, mgentes citotbxicos ¥y dapsone. (56),

El meconlsme execto de acclén de los antimalhriecod alin -
permanece incierto, min ezbargd se ha propuesto €omo meeanismo:unibi-
a nuclesoproteinns, estabilizacifn de lisoconas, efectic inmunosupresor
6 antiviral y efoctos fotoprotoctores. (21).

Log estesroides son asduinlatrados para inducir la remigiba

¥ curaclén en pacientes con recafdas frecusnteg, (383,
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T.oe corticosterolides ndrenalas, esyoctlalmeonte cuandds co mi-
ministran per primera vez, tleaen un ofecto dranhtico sobre la enfer-
wedad; deoe comentorct ¢on prodaimcna a razbn de 0.5 s 1 my/kg/dia, -
supleamdo dosls dividides. La roduccifn de la dosls no deke iniclarse
hnsta que la enfermedad e encuentre cagi por completo asintovdtica «
durante 2 & mho cemnnao. Deppubo de¢ varios moesco de sefulalento y co-
noclondo la reactividad del paclente un buen mbtodo de reduccibn cone
ciste en alternar los dools diarias. (2).

Laog indicaclonos principales para la sdeinistracifn de es-
teroldes en el lupuc eritematoso son: anesdle hemolitlca, troobocltopg
ala, nafropatia plgmificeotiva, poricarditis, involucracifa del siste-
ma nervioso central, participacifn miochrdica y puimonar. (11),{506).

Desde haco vordoo aflon se hon weado bolog de metilprodnlsa
lons para inoducir remiglén en la actlvidad renal del Lupus eritconto-
po (un gramo/dian/ tres dfae IV); aupnue parece oer que dichs modali -
dad de trotamionie no ofrecue mayop ventanla que ol tratamicnto conven~
ciooal deserito. (60), Eoth on cotudio la utilidad de 1la plogmaflro -
5io en la leolén reaal. (2).

Los medicamontos utilizadoa en el tratoamicento de la nefri-
tis lfipica s0n: corticostorvoides, azathioprina, ciclofosfemida y otro
agentes alqullantes como mogtaza nitrogenada y clorambucil; en foso -
exparimental ectan la ploonafbresis yan aenclonnda, la anticoagulacidn
¥ la irradiacifn ondsl total. (1),

£l Acido acotil salicilico debe usarso en dogis anti inflp
matorias altao {4 granor/ dia & mis), cozo fhrmaco de eleccidn en ca~
goe de fiebre, artroigio § nrtritis, asl como on la afecclbn de las -
goroeas. Ninguno de loc nuevos fhrmacos antl inflanstoriog no coteroi
decn (AIND'a) tlenen dentro de sus indicaociomen al Lupus uriteaatoso,
air embarge ectos G6e usall anpllomente ccomo gustitutos del £5A cupndo-

hay intolergncio,
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So pueden llegar o utillzapy heata dogic deo 8 gramos diardos
de fAcido acotil salicflico. {2), (56).

Loo paclentes con fotosenslullidad, artralglas o leslones -
cutfnens sarec.n responder particularnente blen a lono antimsliricog.
(561,

Lo& inounosupresores son nedicamontos alin en fame de oxpord
martpeldn y deben per usadoo oblo por investlpndores experimentadoa; -
antlgetabolitos tales cowe 6 mercaptopurinn y la pzpthloprinn; agentes
alquilpntes cozo la ciclofownfanlda y ln mesteza nitrogenndn; ontaponig
tas del Acldo félico tales como el “lethrotexate hrr sido utilicodos.

fia ol tratsziento de la glomerulopefritis lfipica activa efin
osth pogo ¢lara la amclocifn de pdrenccorticoides y drogas citotbxicea

Cuando la nefritig del Lupus ha pruprecade a Incuficlenciae
renpl en estadlo finpl, el wnnolo mBdico es inefectivo y no mojora lp-
tfuncibn rennl; toles patichtes generalmente requieren do pregronps de-
diblielc porituncal crbnica y 8l troncplonte repal ha stdo utilizadd -
en plgunog paclentes, (56).

El inteprcambic plaoafitico puede ger efectiwo en el Tupus erd
teaptogo, se han utilizado haota 6 intercanhdos diarios; la mo joria —-
despuls de placzafirecls puede ir gcompafiada de disminucibn de coople-
jos inmunes y asticuerpos egpecificec en el Lupus. {(57).

Eu un snhlisis de 140 pacientes con trombocitopenio inmune,-
un subgrupo de & paclentes con Lupus eritesnuono rezpondid a predniso-
na y esplonectomina subsecuente, en una forma que fue indictinguible de
aquelles pacientes con 1a variedad idlophtica. (u8}).

M gunos consejos Gtiles sn el uanejo del Lupus gon: ovitar-
la expoeicién e la luz scvlar, es preferihle evitar ol embornzo, ec De—
cesarla en ocasiomes 1o terapbutica antibipertensiva, pueden requerire

Be aatijcldos; o5 neceparia una informacldn razonable y roaligta por -

portoe del rbdico. - (2),
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Foglble tratamionto futuro del Lupus Zritematoco @

- Tei‘npia con dletn,

Reatriecidn caldricn o protoica {(oblo on cosos oelectos).

Iuhibidores de proastaglandinss (fcido eicopapentaensica)l.
~ Remoclbn de linfocltos ancrmales.

Anticuorpos oonoclonales, conjupacidén do toxipnpa(inmuno -

toxinoe}, conjugacidn de chiulas T y B.

- Manipulaciéo genbtica nmolecular por nucvos zedicaomentos.
a) Tuhiblcifn intracolulsr de cintesic de nratelnas ecpe-
cificns reoponcables de anommalidades partlculores (por
ejenplo: produceién de antiplaquetarios).

b) Iohikiclbn intracelular de cintegis de modiaderes in-
flamatorios.

=~ Tratamiento antiviral.

Proveacibn de iucarporaciém del DNA wiral dentru del genoan

del hubigpod; iuactivaclfn o 1o exproctbo del DHA viral. (18).
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Pronfutico

El preafstice actual psra pamlemtes coa Lupus sritematoso sis-
thmice parece ser codsiderablements mejor que ol uanifestado por los
aatiguos reportes. (10).

Los cdlcules afic recienter indican qua sl 775 de pacisntes com
Lupus oritematoso sobrevivea por 5 afios. (17).

Antac de la iscarporacifa de los amiibidticos ¥ la terapia os-
teroids, las iufecciemes imtercurreates eron la causs de musrte mas-
{recueate; actualmente lss lesloaeu remsles crimicas tumam aze papsl
¥ ae coagidera de mal proxfslico la preseacia progresiva y persistea
te de proteinuria, (4).

Antos da 1940, la cufermedad progreeaba en forma muy riplda e
imvgriablemente ¢l promfutico era mourtal a corto plazo, &im easbargs,
car el acceac a log esteruides ocurrido a partir de la fechs asncle-
nada, me ha modlficado al proalistico y ha pacado a.sSor uma saferme =
dad crémica como la Diabetes Mellitus.

El pacieate puede llevar uma vida acrmal, furmar ua hegar y -
proarsar hijes, afin cusamdo la saferaeded por temer bpaes genfticaw -
se hersda ea forma egporfidica y aparece ea 2 6 nfis aivabrag de uma -

faxilia, 10 cusl wes poco frecuente.
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" Bealmente es-posible que el Lupus Eritematoco
Sigttmico no sca una obis enfermedad, ploo mfs
bien un afimers lindtado de padocloieaton, intica-
mentoe relacionpdos entre i, con diforontes fun-

domentos gendticos, inmunltprios y patbgenos Y,

(2)
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Ko oxiste ux estudio previc sisllar que ncve permita comucer
la frecuemcia con que el Lupus eritematosu aisgtéaico octrre en lm -
poblacidés que acude regularzeate al Hocpital General Hapuel Ges COom
zilez; como #% biea comocido, ests poblacids emth comstitufda basi-
cameite por gemts de bajOs recursos aocio scoalmicos y culturales,-
lo que puede slgaificer alguna caracterigtica importante desde el -
punts de vigta de su expresider clinics,

Lo amterior augiril 1p pecegidad de efectuar este estudioc -
de imvestigacidn, que nos permitira condecor la frocuencia del LES «
an Auestr0 modio, asl como valorar, coaccer Y comparar sus sani feg-
tacioaes clinicas.

Em el Dapartamonto de Madiclos Iuterms =0 ve cono releativa -
frecuencia aate padecimiaento y se han encomtrado dificultades diag-
nfigticas ¥ terapbuticas, asl como em la evaluaciém de la sparieidn-
ds complicacicmss y proafietice, condiciomado esto por la poca expe-
riencia ¥ a la carencia do un estudlio previo quo oriente al respec~
to.

De lo saterlor, podemocg deduclr fque los priocipales objeti=
vyos en el prosente estudio som;

a) Defiair la frecuencia con que ¢l LES ae presenta en la -
poblacibn del Departumento da Medicima Intersa del Hospital Genersl
Mamusl Ges Gomzilez.

b) Eetimar loo datos epidemiolégicos gue lo caracterizan; y

¢) Valorar los rasgos clipicos, evolucids y reaspuusta al -
tratamiento de paclentes 1Gpicos ¥ compararlon o au vez con 1o dea-
crito en la litepgturs.

ifatarial y Mbtodog: El universo de estudlo esth constitulco
por los expediontan de pacleatea l1Gpicos que acudierom al Daparta -

mento de Medicina Interna (Comgulta Exteraa ¥ Hospital) durante los
fltimos 7 ados, { 1981 a 1987 ) .
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S5e trata de um estudio clinico, epidemiolbglce, retrospectivoe,

observacionsl, descriptivo y tramcvercal.

Los criterios de seleccidn sonm @

A) Criterios de Toclucida: Facientes que reunen un nipime de &
de los 11l criterics psra LES cnunclados por la Acoclaclbn Asericana-
de Reumatologis: exantema malar, exantema disceide, fotosengibilddad
llceras orales, artritis, serocitls, trastornos rehales, neurolfgl -
coe, hematolégicon e inmunitorios, ademéis de anticuerpos asntinuclea-
reo.

B) Criterioc de exclusiGa: Algucoc datoc no aom confiabloc de-
bide a que ol sstudic eés retroapectlvo y no fuerom inveatigados in ~
tencionadamente, por lo que no B¢ incluyercon los sigwientes datos =~
clinicos: atague al estado genersl, pbrdida de peso, hipertermia, bhg
patocasplenomegnlia, adenomegalias; agl como tpmpoco se utdlizd la dag
purscibn de creatinina comuv indice de funcibn rennl debido a que no-
todoa los pacleates reuncn ege criterio,

C) Criterion de eliminacibm: Expedientes incompletos asl como-
enfermododes que tienen nlgln parecido al LES y que pueden plgolfi -
car alghn diegnbstico difsrcacial ¢om el misfo, principalments las -
enforzedades del tejido conective.

Lag varlables en estudio son: frecuencia del LES ¥y manifeata =
¢lones clinicae, las dependientes son: gravedad y tleapo de evoluci-
&m sl como olmero de criterios reunidoa; slendo lam independienten:
sexo, sdad, antecedenteg famllinres y enfermedades coscezituntas,

Con la finalidad de proporciomsr meyor veracidad al estudio, ¥
evitar al maximo moncionar datog fulsos o mal imterpretadeg, todop -
loa expediontosn sa analizaron sblo por el investigador primcipal.

Los parfmetros de mediciém fusrom principalmente log 11 crite

rive de la Asoclaciém Americans de Reumatologia; evalundcg de meuer-
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do & su presencla & augenclia algunos y otros en relacién & 105 re -
gultados de laboratorio habitunles avraales.

Exantema aalarr, exantema discolde, fotosensibilidad, Glceras
orales, artritig, gercsitls ( pleuritls, pericarditig, hemorragia -
pulmpaar, abdoninal ), manlfestaciomes remalee { edema, proteilnuria
reteneidn de elementos azoados, hematurias, c¢ilindruria, biopsia re-
nal ); menlfostacicavs nueurelbgicae ( crisls coanvulsivas, pslcoals,
corea ), asnifustaciones hematoldgicas (apnemia, headllicis, troabocl
topeaia, leucopenin, VSC mcelsrada, TP y TPT alargados, vasculltis-
clinica, hipcalbuminemia e hiperglobulicemia); monifostaciones inmu
aolbglcas ({ chlulas LE, Ig0 (Ac artl DNA), anticusrpos antinuclea-
res, fraccliomes 3 y 4 del cozplemeonto, conplemento hemolitico 50 ,=
VDRL (aglutinecidn) y factor reumatoidse )).

Otros pardmetroc a identificar sum: manifestacionos diferem
tes de los criterios de la A.R.A, : diefagla, alapecia, cabello cop
to frontal, fenbmemn de Haynaud, hipertensilsn arterisl alstémica, =~
infeccibn gobreagregeda.

Adeshs de saxo, odad, ovoluclidén, antocedentes familimres, -
defuncioneg, lugar do origen, afioc de ingreco, lafeccionos mgregades
Y moedicamentos utilizados en el trataaiento.

Ei inveotigador represent$ el principal recursc humano, apg
Yado por un coordingdor; siemdo el Departsmento de Piocestadistica y
Archivo, los recurscs saterialeo.

La velidsciin de datos se efectud a travbs del uso de eata-

distica degcriptiva oxtrapolada a graficas.



ResSuvivabusg,
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RESULTADGS :

La frecuemcla del LES en el Departsacnto de Medicima Iater-
Ba del Hosgpltal Gemeral Manuel Gea GonzZilez durante el perfade 198l1-
a 1987 fub la clgulente ;

El nlaecro total de ingreeos n) Hospital fue de 75, 217 pa =~
cientes, de los cuales 8,264 correspoadieron al UDepartpaento de Medl

cina Ioterea y de ellos 80le 20, a pacientem coa Lupug eritematoso,

Ao : Depio. de Med. Iuturaa : Lupus Eriteastoso :
1931- 919 pacientes. 1 pacicnte,
1982 1008 " 2 "

1983 1084 " 0 "
1984 1224 " 5 "
1985 1265 " ) 4 "
1986 1455 " 3 "
1987 1310 " 5 "
total: 8,269 pacientes. 20 pacientesn.

De lo anterlior, ge obticme uea frecuencia proagdio anual ds -
0.24% de pacieates com LES, en relacifm al total de pacieates imgre-
sados por primera vezr en sl Departanento de Medicina Iaterana, lo quas
& Eu vez reprecents un lngreco promedioc anual de 2 & 3 pacilemtssg 1fi-
picoa, habléndome emcontrado uma mayor incidencia durante lous afios -

1984 y 1987. (Grhfica 1).
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.

INGRESQO ANUAL DE PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO.

{1g81 a 1987).

5 -
4 |-
5 -
NUMERO
DE INGRESOS
a {-
P
T 8% 10 ™% 23 % 20% 15 Y 25 %
1981 1982 1983 284 1989 1986 1987 ~

NOTA! N0 se fomaron en cuenta reingresos de un mismo paciente.

Griflca No, L.

HGMGG

1968

aRo
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Los gitlos de procedeccia miisg ususles fueron el Distirito Fede-

ral y el Eatsdu de México, representandc awbos un 65%; la edad mds -~
fracuemteaente afectads se ancontrd ontre la segunda ¥y quinta décadas
de la vida, predoainasdo la tercera, y.la rolacién ontre sexox fub de
9 mujares por cada hombre. (Grhficas 2 y 3).

Le evolucli6m miis encontrada ful lo crimica, 80 Um 956, Ein ems
bargo, uma paciente de gexo femenino proscntd una evolucido fululasn-
te (5¢), bablendo fallecido tam s0lo 2 meges despulls de honher inicla-
do eu padecimiento, giemdo la causa de zaugrte, insuficlieacla ronal -
aguda ocoxlonada por hemorragla pulmonar aasiva, (Grhfice §).

Lom priocipalea parametros de evaluacibn climica fueron los =~
critsrica de la Ascclacifn Americama de Reusatologla, habiéndose in =~
cluido en la investigacibn sSlo aquellcs pacientes que reuniercn un -
ninimo de 4 criterios em forma siaulténea, cmcoxtrimdoce en msyor por
centaje log siguientes: exantema malar, trastornos homatoldgicos, re-
nales ¥y articulares, asl como pogitividad de célulse LE y anticuerpoa
antinuclearss. (Grhfica 5).

Eg importante menciomar que a peear de¢ ques oo gom considerados
critariocs por la A.H.A.,8e identificaren alopecia y fonbmeac do Rayag
ud em porcentajes sigaificativea,

Lae principalss mamifegtaciomes c¢linicas diferenteas de los cri
terios do la A.R.A. emcuntradas fuerom: altc porceataje de imfeccio =
oes agregadas (probablemento ocaglomados por el tratamiento estsrocide
e immunosupresor), disfagla e hipartensila arterial. (dr&fica bB).

Eatre lus alterscicoaes hesatoldgicase mlo frecuemtea ge identi-
ficaéoaAvalocidad de sedimentacibm globular acolerada, anemia ¢ hipo=
albuminemin; estas dos Gltizaa probablesente a cunpecuencia de facto-
rea nutriciomples y no sblo ocasiongdas por las alteracionss renaleg-

propias del lupus. {(Grhflca 7).
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Los trastornon de tipo meuroldglco fueron rarea, ocurriends =

principalmente crisis convulaivas (30¢); debe menclosarse que niMgu-
»o de nuestros pacientes tuvo manifogtaciomes &imilares antes de inl
ciar el cupdro clinlco de LES. (Gréfica 8).

Aungues 1x blopaia rebal gblo se efectub en ¢l 404 de loa pa -
c¢clentea, mosird uma gron frecuencio (604%) de glomerulonsfritis oem -
brano preliferativa difusa ¥, decde el punto de vigia de laboratorio
la alteraciba remsl ahs frecucnte fub la proteisurin ea un 90%, coRe
up porcentaje global de afecclén renal del 70%.

El 50Y¥ del total de loa paclentes cursé con lesicnes dbrmicasz
de tipo lupus diacolde, {Grhficas 9, 10 y 11),

Los microorganieacs ahs frocusntements aiclados fusrom Staphy
lococcus sureue ¥ Cardida alblcans (euaamdo un 65i), siendo el sitic
aln afectads el aparato resplratorio ek um 15L. (Grifica 12).

Con regpecte a lop estudios inmunolfgicos, cabe menciomar que
aueatro lakoratorio no cuenta com los reactivosn amecesarios para efeg
tuarlos, por lo que upuslmemte &o solicitian a laboratorion externos,
Y 8510 = aquellos paciemteas Gua tienam poelibllidpd econbalce de cos-
tearlos, cabe gefialar guo esto mo es usual, por tal motivoe, ebdlo ua-
pequeilo porcestaje de nnestres pacientes cuenta con elloas, hablendo-
sobresmlido: posltividad de chlulas LE, amticuerpos antimuclearcs y-
factor reumatoide. (Grafica 13).

5610 um 25% de log paciemtes tuvierca antecedantss familizres
de tipo reumitice {primcipalments eunfermedad articulay degemerativa-
y artritis reumateolide), pero bo existloron familiares con LES; tres-
do las pacientes lmicipron su padecimiento dursate la geatacifm y no
&8 identificarom casos de Lupus inducido pur medicamentos,

El porcentale de dafio & memkranas serossa fud del 303, deata -

cendo la plguritis, (Grhfica 14},
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Em rolacifn al tratasiento, le predniscna se empled en el
100% de los cawos, utilizkndose como medicpmentos alternativos: la-
cloroqguina s casos de afecclém dimcolde (en um 3%:}, cl &cido ace-
til ealicilico eom actividad articular {ea um 3%0%),y 5510 en porcem-
tajes aemcrea al 25%, los titotéxicos lnmunosupresoras (tipo cielo-
fosfamida y azathloprima) en casos de actividad 1Gpica severs com -
sala respuesta al tratsmiento esterocide; algoe slailar ocurrid con -
loe pulges de metiipredninclona. {Gr&fica 15).

Follecid el 207 del total (4 pacientea); 2 de sexc masculy
Bo, lo que equivale al 100¥% ¥ 2 de sexo femenino equivelente & un =
11%, lo cual mps mUestra muy mal prondstico pera el pexo mascilinoo.
(Grhificas 16 y 17).

Hay colncidencia en lo reportadc em la literaturs «n rela-
ciém a mayor mfaccilin ds grticulaciomes, piel ¥ rifiones; sin sabar-
&0, e¢m nuestra imstitucidm destacarca slopecia, exootema malar, fl-
ceras orales & bhipoalbuminoemia.
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CRITERIOS DE LA ASQCIACION AMERICANA DE FEUMATOLOGIA FRESENTES EN
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MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS EN PACIENTES CON
LUPUS - ERITEMATOS0.
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HALLAZGOS EN BIOPSIAS RENALES EN PACIENTES CDi’tl LES.
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. HALLAZGOS EMN PBIOPSIAS DE PiEL EN PACIENTES CON LES.
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SEROSITIS EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO
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. MEDICAMENTOS WTILIZADOS EN EL TRATAMIENTO DEL LES.
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Discupdién :

El LES 65 um padecimiento de apariciféa univergal, de origen
inflamatorio y svolucibn créoica, que euele cursar cos peribdos al-
ternos de activided y remigifm, slendo mdas frecuente en el &exo fa=-
menine y sobre todo dursnte la Jjuveotud.

Lo anterior ga cumple enm auestra serie en términos genera -
les. Ux satudio retrogpectivo del Haiser Parmaneat Health Plan of -
San Frencisco, roveld usa incidencia anual de 7.6 casos por 100,000
bobi tamtes, datos alailares al 6.4 casos por 100,000 habltantes in-
foramdos previamente en Rochester, “inegecta.

Em nuestra poblacidn no coatasos con datos estndisticos o--
mnejantes. Em sl Hospital General Manuel uea Gonzhlez encoantramos un
porcentaie de 20 pAaclentes lhOpicos por cada 8,269 pacientes LnErosg
dox =1 Departamento de Medicina Ipterna, 1o cual slignifica un promg
dio anual de 0.24%, (1981-87).

Todos log paclentep insluidos en el estudlo cumpliercn con-
el raquisito de rounir por 1o menos 4 de 108 criterdos de la Ascclp
clfn Americana de Heumatologia oo el alemo lapgso de tiespo; dichkos-
datos s® obtuvierom por medioc de la revisibla de expedientes de to -
don los paclentes dlagnucticados coso lhpicos durante el perfodv -
comprendido de 1581 a 1987.

Nog encontramps atbte algumos lmpoaderables por tratarse ue-
un eatudio retrogpectivo, como, expedieates incompletos, augsncis -
de regultados de laboratorio e ianterrcogatorioo mal dirigidos hscia=
manl fustaciones clioicas del Lupus, motivando lo antericr que s =
elizinaran 18 expedientes de lop 38 origingles, rectandoc sfle 2C

Eg importacte mencionar que la alopecia ¥ sl fenlaenoc de -

Rayaaud fueron considerado& criterios por la Ascclacibo Americanp ~
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™ Reumatologia en su primera clasificacibtn, habiendo sido exclufdos
-en revislén pogterior. Cabe sefialar que nouegtra poklsacida wostrd por

centajes slgoificativos de ambag maplfestaclones,

Muy prokbablemeste los factores nutriciomales ccaclonados pore
ls tomdicidn goclio esconfmica ¥ cultural de nuestra poblacién, puedan
explicar el grao porcentaje de paclentes con apeala o hipoalbumine -
mia enccatradoas, y nc ntribulrle asbas cltuaclones sflu al dafic re -
sal propic del padecimiento.

Lam principelen manlfuataciones clinicas detectados, guardam -
uns relacifn relativa con lo publicado on la literatura, sohre todo,
em 10 que se rafiere a alteraciones dbraicas, renalos ¥ srticulares;
ain embargo, eancontramos come principal diferencia altos porcemtajes
de examtems mplar, aplopecia, anemin e hipoalbumineaia que oo guardan
aimilitud com laog publicaciomes previas; ests a4 U veZ puaede elgnlfi
car ung forma de exproeibn clinice de Lupus eritematosc, propia de -
nuentra poblacibn. { Tabkla 1).

Podomog comclulr que existe gimilitud emtre el paclente 1fipico
refarido en la literatura y el emcontrado an el Hogspital General Ma-
nuel Ges Uomzhlex.

Lag manifeataciones halladea con mayor frecusncla en el preses
te oatudio pueden crientarmos al establecimlento prechz del diagnba~
tice, lo que debs redundar en un mejor procbstico para el paciente y
disslouir el nfzero de dias-cana, lo que me traduclri en un meaor =-
costo. Ojalhk el presente estudic cause imquietud en lae generacionom
futuras snte ls posihilidad da un wstudio prospectivo que puoeda aclp

rar 1las dudas ocaslonadas por nuestra investlgacitn,
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Conclusiomea :

La frecuencla del LES eh ¢l Departpaento de Medicina Intorna del
Hospital Uemeral Maauel Osa Uonziles durante sl perdiode 1981 a -
1987 fue de 0.24% promedic anua),ea relacibo a) total de paclen-

tes lagrosados por primera vez a dichu departaaeato,

Hay gran. siamilitud con 1o publicada en la literatura rospecto a-
mayor fracueaclas en sexo femenimo, en pacieates jévenes, con avg
luclién c¢crdnica y prodominic de mapnlfestaclomes articulares, ronj
les y dEraicas.

La principal difersncia presemte emn mucstra poblaciSa es el gran
porceataje encontrado de exantemg malar, ancmig, hipoalbusinemia

¥ alopecia.

En relacién al tratamiento, un gran porcectale de nuestros paci-
eates respondi® a Fredmisona, no giendc con frecuencia mecesari-

om 106 iDmUBOgURTraa0les.

n pronfistico fud mucho mig grave parn el sexo masculisn,



H.jer de 30 aifos de edad, ln cual padoca
Lupus Eritematoso Sistémlco crbnico; prescnta-
absceso mosarlio izquierdo favorecido por la in
mauaosupresifn esteroclde. se aiglpron ¥scheri-
chin coli y Candida albicans); &ste Gltimo es-
un ;brmen opor tunista frecuente en estos pa -

cientean,



Fpciente nfectada por Lupua Eritematogo,
la cual prezeantz lesiones equindticas locald-
zadas en wleabros superioresn e laferiores, -

originpdas vor tronmbocitosenie.



Yacientc masculinc jovea,

afectndo por Lupus Sritematoco

Siztéoico,
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Mcoras dv plerna, ocaslemadas por wasculitiyg ca un

pocicate magsculine con lwupus Sritez;tosu Sloténicu.
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Bl wuritewn polaar debido a vasculitia y los hematunag
J egquimusis ocopsionados por trozboeltepenia, preoaontes

e paclentos com Lupus Friteaatéso.

-




Mujer joven, que preseatp lesiones
carncterfigticas de Tupus NMecoide crdni
co; olectnurde principcluente la cara y-

on manor grodo la "v'" deol egeot:,



Rl erditenz palmar consecusacio da
vasculitls, c& unn leclidn propla del Tu

pu. Uritematosu Sisuizico,



2u onta paclente lfiplea, podemos obser-
var la tipics faycles de Cughing condiclona
do por ¢l tratamien.o crénico con gstercl -
des; rsf mismo se aprecia love eritema fo -

cial on ambao ne jillps.
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