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“CARACTERISTICAS CLINICAS, DE LABORATORIO E IMAGEN EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO DE INICIO EN EDAD PEDIATRICA”

RESUMEN

INTRODUCCION: El Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica (LESp), abarca el 20% de la poblacion
afectada con lupus. La mayoria de estudios realizados en este grupo etario, reportan altas frecuencias de presentacion, en
el género femenino; principalmente en la adolescencia, con manifestaciones clinicas diversas, que van desde sintomas
generales inespecificos, hasta las propias de los érganos afectados. Sin embargo, el compromiso renal y de sistema
nervioso central son los mas comunmente identificados, que a su vez traducen altos puntajes en los instrumentos de
evaluacion de actividad de la enfermedad (SLEDAI: Systemic Lupus Erythematous Disease Activity Index) y de dafio crénico
(SLICC: Systemic Lupus International Collaboring Clinics). En comparacion con la poblaciéon adulta, la severidad de la
enfermedad del LESp, es mayor tanto al inicio, como durante su evolucién, lo que empobrece su pronéstico.

OBJETIVOS: Describir las caracteristicas clinicas, por laboratorio e imagen de los pacientes con LESp.

METODOLOGIA: Tipo de estudio: transversal, descriptivo, observacional.

Se revisaron los expedientes de los pacientes atendidos de enero a junio del 2013 en el servicio de Reumatologia
Pediatrica de la UMAE del CMN la Raza, para la seleccién de nii@s menores de 16 afios portadores LESp, diagnosticados
por el servicio y con seguimiento en la consulta externa minimo de 6 meses. A través de una hoja de recoleccion de datos,
se obtuvo la informacién referente a las caracteristicas clinicas, de laboratorio e imagen presentes al momento de su
diagnostico y de la ultima evaluacion realizada en la consulta externa, ademas, del calculo de los indices de actividad y
cronicidad de la enfermedad por los instrumentos de evaluacién SLEDAI y SLICC.

ANALISIS ESTADISTICO. Estadistica descriptiva, reportes de promedios con rangos y desviaciéon estandar para variables
numéricas; frecuencias y porcentajes para variables nominales.

RESULTADOS. Se incluyeron a 50 pacientes con LESp, 44 mujeres (88%) y 6 hombres (12 %), relacién mujer-hombre 7:1,
la etapa escolar fue la mas afectada (60%), con edad promedio de presentacion de 10 afios (rango de 4-15 afios). El tiempo
entre inicio de sintomas y diagnéstico fue de 11.8 meses (rango de 4 meses a 4.7 afios). Se observo una gama amplia de
manifestaciones, sintomas constitucionales en el 98% de los casos, con afeccion del sistema hematoldgico (98%), seguido
del articular (46%) y renal 38%, con baja frecuencia de afeccién gastrointestinal (20%) y cardiopulmonar (4%). La
determinacion de anticuerpos fue la principal herramienta para confirmar el diagndstico (98%), mientras que los estudios de
imagen permitieron evaluar el tipo y grado de dafio, principalmente en la afeccién renal, sistema nervioso y pulmonar.

La actividad al inicio de la enfermedad fue severa (SLEDAI promediol4.3 puntos), con mejoria durante el seguimiento de la
enfermedad (SLEDAI promedio: 2.8). El indice de cronicidad SLICC fue de 0.42 puntos (rango de 0-5) de forma global, y
0.80 puntos en el grupo preescolar, documentado en pacientes con afeccion renal y neuroldgica.

CONCLUSIONES. En nuestra poblacion el LESp, afecta principalmente nifias en etapa escolar, la mayoria presenta
sintomas generales, asociados a compromiso hematolégico, renal y/o de sistema nervioso central, la principal herramienta
para fundamentar el diagndstico fue la determinacion seroldgica de anticuerpos, mientras que los estudios de imagen e
histopatolégicos fueron realizados para la evaluacion del tipo y grado de dafio a 6rgano y/o sistema. La etapa preescolar fue
la de mayor actividad lUpica, sin embargo, se observé disminucién de la misma en todos los grupos, una vez instaurada la
terapéutica, mientras que el puntaje de dafio crénico fue bajo; esperado por el corto tiempo de seguimiento en la unidad,
(hasta los 16 afos) y la baja frecuencia de estados comorbidos. Otro punto importante fue el retardo en el diagndstico, en
1° y 2° nivel de atencién, con derivacion tardia a nuestro servicio, por lo que consideramos necesario sensibilizar a la

comunidad médica, para que esta entidad sea considerada en etapas mas tempranas de la nifiez.



MARCO TEORICO

El Lupus Eritematoso Sistémico es una enfermedad autoinmune caracterizada por
el dafio a multiples 6rganos, de predominio en el género femenino y de rapida progresion.
La incidencia reportada por afio en la edad pediatrica oscila entre 0.36 y 0.9 casos por
cada 100 000 nifios comparado con el reporte en edad adulta de 3 casos por cada 100
000 adultos [1,2]. De forma global el lupus diagnosticado en la edad pediatrica representa
del 15-20% de los pacientes, con inicio antes de los 16 afios [3,4]. La distribucion hombre
— mujer durante la primera década de la vida es de 4.7:1, con incremento hasta de

5.2:1 en los siguientes afos. [5,6].

El Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica (LESp) es aquel que se
presenta en pacientes menores de 18 afos [2, 7,8]. La edad promedio de aparicion es de
11 afos con un rango que oscila de los 8.6-13.5 [8]. El debut en los primeros 5 afios de
vida es raro, pero de mayor severidad y peor prondstico [5, 9, 10]. En el estudio realizado
por Jia y colaboradores en el 2013, clasificaron a los pacientes en 3 grupos de acuerdo a
la etapa de desarrollo en la que inicia la enfermedad: preescolar (1-6 afios), escolar (7-11
anos) y adolescente (12-18 afios); y observaron que ésta ultima es la mas afectada (en
47%), sin embargo, la etapa preescolar es la de mayor morbi-mortalidad con incremento

en el riesgo de afeccion neuropsiquiatrica [1].

En poblacién pediatrica, también se han documentado diferencias de presentacién de
acuerdo a la raza. Gedalia y colaboradores en 1999, observaron lesiones discoides,
eritema malar, fibrosis pulmonar y pleuritis en nifios afroamericanos en comparacioén con
ninos latinoamericanos que presentaron mayor frecuencia de fotosensibilidad, livedo
reticularis, y anticuerpos positivos para DNA, Sm (Smith), y RNP (ribonucleoproteina)

[11].



El tiempo promedio de inicio de los sintomas al diagndstico es variable y comprende
desde el mes hasta los 3.3 afos dependiendo de las manifestaciones constitucionales u
organicas y la severidad de las mismas [9.12]. Los criterios de clasificacién del American
College of Rheumatology (ACR) [Anexo 1] establecidos por Cohen (1997), han sido
utilizados para homogeneizar los grupos de estudio al solicitar la presencia minima de 4
de 11 criterios para su inclusién; cabe aclarar que éstos no son para el diagnéstico, ya
que pueden presentarse al inicio o completarse durante la evolucién de la enfermedad
[2, 13, 14]. Entre las limitantes para la aplicacion de éstos criterios en la edad pediatrica
se encuentra: la afecciéon cutanea que no incluye purpura vascular, livedo reticularis y
fendmeno de Raynaud; en la afeccion neurologica, toma en cuenta solo psicosis y
convulsiones excluyendo otros sindromes neuroldgicos, lo cual restringe la exploracion e
inclusion de otras manifestaciones; asi mismo, no contemplan la afeccion de otros
6rganos y sistemas (ej. gastrointestinal). Estos no han sido validados, sin embargo, Ferraz
y colaboradores reportan sensibilidad del 96% y una especificidad del 100% cuando se

aplican en la poblacion pediatrica. [15].

Las manifestaciones clinicas en general, son muy variables, desde sintomas
constitucionales, caracterizados principalmente por la presencia de fiebre, fatiga,
anorexia y pérdida de peso. Las artralgias y las lesiones cutaneas son frecuentes al inicio
de la enfermedad. Puede presentarse también artritis, la cual suele ser poliarticular,
simétrica, dolorosa, que afecta tanto a las grandes como a las pequefias articulaciones y
raramente se asocia con cambios radiologicos. Otras caracteristicas clinicas que
traducen el proceso inflamatorio asociado, son la linfadenopatia y hepatoesplenomegalia

que pueden encontrarse al comienzo o durante la evolucion de la enfermedad.



La afectacion cutdnea se ha descrito en el 50 al 80% de los pacientes en el momento del
diagnostico y hasta en el 85% en el curso de la enfermedad. Incluye exantema malar,
erupcion cutanea fotosensible, lesiones cutaneas vasculiticas con nddulos y ulceracion,
eritema palmar/plantar, fenémeno de Raynaud, y con menor frecuencia lupus discoide o
lupus profundo y alopecia. La afectacién de la mucosa oral y nasal varia desde hiperemia

y exantemas hasta ulceraciones indoloras [2,3,14,16].

Las alteraciones hematoldgicas en pacientes con LESp se encuentran en el 50-75%,
entre ellas: anemia normocitica-normocrémica (50%), trombocitopenia (30%) y leucopenia
(20-40%). También puede encontrarse linfopenia (30%) y en algunos casos se considera
ésta un marcador sensible de actividad general de la enfermedad. El test de Coombs es
positivo aproximadamente en el 30 al 40%. Las anomalias de la coagulaciéon son
frecuentes en el LESp; el LAC (anticoagulante lupico) es positivo en el 20-30% vy su
presencia aumenta la probabilidad de trombosis venosa central o tromboembolia. Otras
anomalias de la coagulacién son la deficiencia de protrombina y, raramente, una

deficiencia adquirida del factor de von Willebrand. [14]

La afeccién renal fue reportada en el 50-75% al inicio de la enfermedad, la cual puede
estar presente como uUnica manifestacion (sindrome nefrético). De los pacientes que no
presentan afeccion renal inicial, casi un 90% tendra nefritis durante el segundo afo de
evolucién [18,19]. En cuanto a la histologia se utiliza el sistema de clasificacion propuesta
por la WHO (World Health Organization) para la estadificacién de la nefritis lUpica, la
clase IV (glomerulonefritis proliferativa difusa) se presenta en un 40-50% de los casos,
seguida por la Clase Il (glomerulonefritis mesangial) 15-20%, Clase V (glomerulonefritis

membranosa) 20% vy la clase Il (glomerulonefritis proliferativa focal) 10-15% [17].
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En el 2008 Hiraki y colaboradores comentan que el 55% de los casos presentan
sedimento urinario activo, hipertension, azoemia y ademas la biopsia renal fue clase Il a
IV predominantemente, asociada con afeccion a SNC en 27%, enfermedad
cerebrovascular y dafo organico [ 2, 14,20 ]. Las manifestaciones neuroldgicas se
presentan en un 20-30%. En 1999, el ACR clasific la afectacién neuropsiquiatrica en 19
entidades nosoldgicas separadas. Los trastornos como la cefalea, disfuncion cognitiva y
psicosis son los mas frecuentes; la primera de ellas, obedece a multiples etiologias por lo
que se debe diferenciar la cefalea de tipo tensional con aquella verdaderamente causada
por patologia intracraneal secundaria a trombosis venosa o hipertensién intracraneal. En
los trastornos de movimiento, la corea se encuentra relacionada con la presencia de
anticuerpos antifosfolipidos. ElI 70-80% de los pacientes con LESp neuropsiquiatrico
presentan signos y los sintomas iniciales durante el primer afio. La neuropatia craneal y

periférica es poco frecuente. (1%) [2, 14, 16]

En lo que respecta a afectacién cardiaca, la manifestacion mas comun es la pericarditis
(15-25%) con derrame pericardico. Con menos frecuencia se encuentran endocarditis,
miocarditis o enfermedad valvular y, raramente, cardiopatia isquémica como resultado de
una vasculitis de las arterias coronarias. La cardiopatia valvular se puede asociar con la
presencia de anticuerpos antifosfolipido o endocarditis no infecciosa de Libman-Sacks.

La principal morbilidad cardiaca asociada con el LESp es la aterosclerosis prematura.

La afectacion pulmonar es frecuente en el LESp y se produce en el 25 al 75% de los
casos. El espectro clinico incluye pleuritis, neumonitis, neumonia, hemorragia pulmonar,
hipertension pulmonar y neumotdérax. Las manifestaciones poco frecuentes son: la
afectacion diafragmatica, vasculitis y embolia pulmonar. Los pacientes suelen tener

sintomas respiratorios, dolor toracico o cursar asintomaticos.
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La afectacion gastrointestinal se produce en el 20 al 40%, el dolor abdominal puede
deberse a inflamacion peritoneal (serositis), vasculitis, pancreatitis, malabsorcion, pseudo-
obstruccién, ileo paralitico o afectacion directa de la pared intestinal. La pancreatitis es
poco frecuente y su incidencia global es inferior al 5%. Puede reflejar una enfermedad
activa, una complicacion infecciosa, o ser secundaria al tratamiento farmacolégico. La
esplenomegalia, que se encuentra en el 20 al 30% de los casos, refleja el estado
inflamatorio generalizado. La hepatomegalia se presenta en el 40 al 50% de los pacientes.

[14]

En el estudio descrito en el 2004 por Alsaeid y colaboradores, en 35 pacientes pediatricos
se reporto afeccién hematologica en 34%, (predominado anemia y trombocitopenia), con
otras afecciones: renal en un 29% y sistema nervioso central (SNC) en el 14%. El 100%
de los pacientes tuvieron anticuerpos antinucleares (ANA) positivos [10.17]. De acuerdo al
trabajo del Grupo Latinoamericano de estudio de Lupus (GLADEL) en donde se reportan
230 nifios de 7 paises latinoamericanos incluido México con 55 casos, la artritis se
presentd en un 90% con caracteristica simétrica, no erosiva, poliarticular con afectacion
de pequeias y grandes articulaciones; la segunda afeccion es la hematoldgica,
manifestada comunmente por trombocitopenia (25%) y anemia hemolitica (16%) por

ultimo las manifestaciones cutaneas con presencia de eritema malar (70%) [18].

En el 2013, Jia realizé un estudio el cual describe las caracteristicas clinicas y por
laboratorio de 88 pacientes chinos con LESp de acuerdo a su grupo etario, dividido en
tres grupos principales: escolar, preescolares y adolescentes. Las manifestaciones
clinicas mas comunes encontradas fueron: fiebre (90.9%), eritema (63.6%),

hepatomegalia (63.6%) y crisis convulsivas (27.7%) en el grupo preescolar.
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En escolares y adolescentes el porcentaje de manifestaciones mostré similitud en cuanto
a la presentacion. Las caracteristicas predominantes fueron: eritema (90.4 vs 90%), fiebre

(68 vs 81%), artritis (51 vs 54%) respectivamente en ambos grupos. [1].

A través de estudios retrospectivos, varios autores de diferentes continentes, se han dado
a la tarea de describir las principales manifestaciones clinicas de los pacientes; en la gran
mayoria, coinciden las formas de presentacion. Una vez establecida la sospecha de
LESp en base a las manifestaciones clinicas, los estudios de complementacion
diagnodstica (de laboratorio, gabinete e histoldégicos) nos permiten descartar otras
entidades (infecciosas, metabdlicas o0 neoplasicas), que por su presentacion

multisistémica pueden simular lupus.

En el contexto clinico de las enfermedades autoinmunes en la edad pediatrica, también es
necesario establecer el diagnéstico diferencial con otras patologias de expresion
sistémica; como: Artritis idiopatica juvenil, Purpura trombocitopénica idiopatica, Anemia
hemolitica autoinmune y Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario, entre otras.
[12, 13, 14]. Para ello es importante la busqueda intencionada de las proteinas del
complemento y la determinacion de anticuerpos contra componentes nucleares, ya que

son punto clave para establecer el diagndstico de certeza.

Se sabe que la activacion de complemento se encuentra relacionado a dafio tisular, con
participacién tanto de la via clasica como alterna. La disminucion predominantemente de
las fracciones C3 y C4 se ha aprobado como marcador de dafio renal en pacientes con
lupus. En el 2010 Birminham y colaboradores citan la relacion entre la disminuciéon de
C3 y C4, al inicio de la enfermedad y durante la evolucion como predictor de recaida

desde 2 meses antes de presentarse manifestaciones clinicas. La activacién de C4 es
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fundamental para el inicio de afeccién renal, mientras que la activacién de C3 conlleva
dafio tisular extra-renal, determinados ambos por la variabilidad genética de cada
individuo. [21]. Dentro de los criterios de clasificacion de ACR, se encuentran los
anticuerpos antinucleares (ANA), anti ds-DNA (doble cadena), anticuerpos extraibles del
nucleo (Anti Sm, anti-Ro, anti-La) y anticuerpos antifosfolipidos (anticardiolipinas IgG IgM,
anti-B2 glucoproteinal) entre otros. En cada uno se ha investigado su relacién con dafio a
organo, sin embargo, el mas sustentado es la relacion entre anticuerpos anti DNA vy
nefropatia lupica. En el caso de los anticuerpos antifosfolipidos se han relacionado con
mayor frecuencia con afeccidon neuroloégica y hematoldgica [3, 9]. Hiraki encontré en
poblacion pediatrica con dafo renal mayor frecuencia de anticuerpos contra La, Ro, Sm,
RNP; y menor frecuencia con anti — DNA, mientras que los anticuerpos anticardiolipinas
se presentaron mas en la afecciébn de sistema nervioso, comportamiento similar al

observado en poblacion adulta. [20].

Dentro de los hallazgos seroldgicos por grupo etario, Jia reportd que todos los pacientes
independientemente de la edad tuvieron ANA positivo; los anti ds-DNA estuvieron
presentes de un 40 a 67.6% y anti Sm 14.8 al 25.9% con predominio en adolescentes y
anti- Ro de 40 a 44.4% en preescolares. En lo que respecta a otros estudios de pacientes

con LESp, se describe un comportamiento similar.

EVOLUCION

El LESp tiene una presentacién mas grave y un curso clinico mas agresivo, cuando se
compara con los adultos. En cuanto a la actividad de la enfermedad se usa la aplicacion
de la escala SLEDAI (SLE Disease Activity Index) que explora 24 caracteristicas en 9
organos y sistemas midiendo asi la actividad de la enfermedad los diez dias previos; con

un rango entre 0-105 puntos. (Anexo 2). [4]. Brunner reporté mayor puntaje de éste
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indice en pacientes pediatricos en comparacion con los adultos, (16.8+10.1 vs 9.3 +7.6,
respectivamente) con relevancia estadisticamente significativa. Recientemente tomando
en cuenta la version SLEDAI 2k, en el estudio de Jia y colaboradores se reporta un mayor
indice de actividad; de 18.88 (+8.2) en adolescentes, 17.51 (+8.97) en escolares y 15.
36 (+ 9.28) en preescolares, sin mostrar diferencias significativas [1]. En 1996 Gladman
propuso el indice SLICC (Systemic Lupus International Collaboring Clinics) como
instrumento de evaluacién de dafo cronico de un érgano o sistema, que se cuantifica por
el curso de la enfermedad o por los efectos secundarios del tratamiento; por medio del
analisis de 12 sistemas, el paciente debe tener un minimo de 6 meses de evolucion para
su aplicacion. Aunque inicialmente fue validado para su uso en poblacién adulta, se ha
demostrado su utilidad para establecer dafo irreversible en diferentes cohortes
pediatricas [22] (Anexo 3). En el 2006, Gutiérrez y colaboradores, en un estudio
multinacional (36 paises incluido México), proponen una version pediatrica del indice de
SLICC, que agrega a la version original, dos dominios uno para evaluar retardo puberal y
el otro para determinar falla en el crecimiento, en pacientes con LESp. [7] Por otro lado,
Hiraki refiere en su cohorte que el 34% de los pacientes tuvieron indice >1 en un

seguimiento de 3.5 afos, con afeccidon predominantemente renal y a SNC [20].

No conocemos en forma exacta cual es el comportamiento de la poblacion pediatrica en

cuanto a las manifestaciones clinicas del LESp, motivo por el cual pretendemos elaborar

este estudio.
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Il. JUSTIFICACION:

El LESp es la segunda causa de atencidn en el servicio de Reumatologia Pediatrica de
ésta unidad después de la Artritis Idiopatica Juvenil y primera causa de hospitalizacién,
ya sea por las manifestaciones clinicas iniciales o por las complicaciones durante su

seguimiento.

A pesar de que se han realizado estudios acerca de las manifestaciones clinicas y la
severidad de las mismas en pacientes pediatricos de otras poblaciones, las variaciones
en cuanto a raza y a carga genética hacen dificil extrapolar estos resultados para el resto

del mundo.

En la actualidad, en nuestro pais, no contamos con un estudio que describa el

comportamiento clinico, por laboratorio e imagen de pacientes pediatricos con lupus.
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[l PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

¢ Cuales son las manifestaciones clinicas, por laboratorio e imagen de los pacientes con
Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica, en el servicio de
Reumatologia Pediatrica del Hospital General Gaudencio Gonzalez Garza, UMAE La

Raza en pacientes que acuden a consulta externa de enero a junio 2013?
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V. OBJETIVOS

OBJETIVO PRIMARIO
1. Describir las caracteristicas clinicas, por laboratorio e imagen de los pacientes
con Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica, en el servicio de
Reumatologia Pediatrica del Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza que

acuden a la Consulta Externa del periodo de enero — junio 2013

OBJETIVOS SECUNDARIOS

1. Identificar los principales sistemas involucrados al momento del diagnéstico y
durante su evolucion.

2. Describir las caracteristicas clinicas, por laboratorio e imagen de los pacientes
con LESp, de acuerdo a grupo etario.

3. Evaluar la actividad de la enfermedad mediante la aplicacion del indice de
actividad de la enfermedad (Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index
SLEDAI).

4. Evaluar el dano cronico de la enfermedad mediante la aplicaciéon del indice de

cronicidad (Systemic Lupus International Collaborating Clinics / American College

of Rheumatology, SLICC).
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V. MATERIAL Y METODOS:

Tipo de Estudio:

Transversal, observacional y descriptivo.

Poblacién de Estudio:

Pacientes con diagnéstico de LESp atendidos en Consulta Externa en el servicio de
Reumatologia Pediatrica en el Centro Médico Nacional “La Raza”, Hospital General Dr.
Gaudencio Gonzélez Garza” durante el periodo de enero a junio 2013.

La edad de los pacientes comprendio de 0 a 16 afios, puesto que es el rango marcado

por los estatutos institucionales como etapa pediatrica.

Criterios de inclusién:

e Pacientes portadores de LESp diagnosticados en base a criterios de ACR
(anexo1) vy atendidos en el servicio de Reumatologia Pediatrica del Hospital
General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza, CMN La Raza.

e Pacientes de 0-16 afios de edad de ambos sexos.

e Con un tiempo de evolucién del diagndstico de LESp mayor o igual a 6 meses.

Criterios de exclusion:

e Pacientes con expediente clinico incompleto.

Muestreo:

No probabilistico y por conveniencia.
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Variables de Estudio: Se incluyeron variables demograficas y de desenlace, basadas en
las manifestaciones clinicas, parametros laboratorio y gabinete, asi como, los valores
obtenidos a partir de los instrumentos de evaluacion para actividad (SLEDAI) y cronicidad

o dafio acumulado de la enfermedad (SLICC). (Ver Anexo 4)

Descripcion del estudio:

Del registro de hospitalizacion y consulta externa del servicio de Reumatologia pediatrica
de la UMAE del CMN la Raza, se identificaron pacientes portadores de LESp, atendidos
de enero a junio del 2013, de los que cumplieron los criterios de inclusién, se realizo la
revision de los expedientes correspondientes; cabe mencionar que la exclusion de

pacientes fue en caso de expediente ausente o cuando este fue incompleto.

A través de la hoja de recoleccién de datos (Ver anexo 5), se obtuvo la informacion
referente a las caracteristicas clinicas, de laboratorio e imagen presentes al momento de
su diagnéstico y en la ultima evaluacion realizada al paciente en la consulta externa,
ademas, del calculo de los indices de actividad y cronicidad de la enfermedad por los

instrumentos de evaluacion SLEDAI y SLICC (Ver anexo 2y 3).
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VI.

ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizé estadistica descriptiva, con calculo de promedio desviacién estandar y
rango en variables numéricas, asi como, la determinacion de frecuencias y
porcentajes para variables nominales.

Se utilizé el programa Microsoft Excel 2010 para la captura de los datos de cada
paciente. Mediante el programa SPSS versidbn 20.0 se realizé el andlisis

estadistico de los resultados.
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VII. RESULTADOS.

Datos Demograficos

Se revisaron 70 expedientes de pacientes con diagnéstico de LESp, sin embargo, se

descartaron 20 por no cumplir los criterios de inclusion. De un total de 50 pacientes, 46

(92%) de ellos fueron del género femeninoy 4 (8 %) del masculino, con una relacion

hombre-mujer de 1:7.3, la edad promedio al diagnéstico fue de 10 afios, por grupo etario,

la etapa escolar fue la méas afectada al inicio de la enfermedad en un 58% de los casos y

la preescolar la de menor frecuencia con 8%; el tiempo transcurrido entre la aparicién de

los primeros sintomas y el diagndstico de la enfermedad fue en promedio de 11.8 meses,

mientras que el tiempo promedio de vigilancia en general fue de 3.32 afios. El resto de

las caracteristicas demograficas de los pacientes se reportan en Tabla 1.

Tabla 1.- Datos demograficos

Edad al diagnéstico.
(media, DE, rango) afios

Tiempo entre el inicio de los
Sintomas y el diagndstico.
(media, DE, rango) meses

Tiempo de vigilancia de la evolucion de la
enfermedad. (media, DE) afios

Grupo etario (n, %)
Inicial /Ultima evaluacion
Preescolares
Escolares
Adolescentes

Total (n=50)

10.09 +2.69
(4-15)

11.88 +13.08
(1- 56.4)

3.32+26

5(10)/1(2)

29(58)/7(14)
16(32)/42(84)

Mujeres (n=44)

10.13 +2.77
(4-15)

11.76 +2.10
(1-56.4)

3.19 +1.19

4(80) /1(100)

27 (93)/7(100)
13(81)/36(85)

Hombres(n=6)

9.62 +3.40
(4-12)

12.6 +6-36
(3.9-24)

4.70 £3.2

1(20)/0(0)

2(4)/0(0)
3(6)/6(14)

Fuente: Expedientes clinicos del archivo hospitalario. DE: Desviacién estandar, n: total de casos
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CARACTERISTICAS CLINICAS

e SINTOMAS CONSTITUCIONALES

Al analizar las manifestaciones clinicas, los sintomas constitucionales se presentaron en
49 pacientes (98 %) al diagndstico, en el siguiente orden: fatiga (82%), artralgias (70%) y
fiebre (32%) principalmente. Durante la Ultima evaluacibn en Consulta Externa, los
sintomas constitucionales se identificaron en 15 (30%), las mas frecuentes fueron

fotosensibilidad en 8 nifios (16%) y artralgias en 6 (12%).

e AFECCION A ORGANO Y/O SISTEMA:

La afeccién hematoldgica fue la principal manifestacion inicial en 49 pacientes (98%), los
hallazgos més frecuentes, fueron linfopenia y trombocitopenia en 26 casos (56%),
seguida por anemia no hemolitica en 22 pacientes (44%). Se identificd un paciente con
enfermedad de Von Willebrand y otro con sindrome de activacion de macréfagos, como
parte de las manifestaciones hematoldgicas asociadas a lupus de presentacion rara.
Durante el seguimiento las manifestaciones hematoldgicas persistentes fueron linfopenia
en 18 pacientes (36%) y anemia no hemolitica en 8 (16%). Cabe mencionar que se realizo
aspirado de médula 6sea en 6 pacientes, con la finalidad de definir el origen de las
citopenias, en su mayoria se document6 hiperplasia de la linea afectada y sélo en un

caso, se demostré hemofagocitosis.

Las alteraciones renales se identificaron en 16 pacientes (32% del total), manifestadas
en orden de frecuencia por hematuria (94%), proteinuria en rango nefrotico (87%),
cilindros granulosos (75%) al inicio de la enfermedad. Mas de la mitad de los pacientes
con alteraciones renales debutaron con sindrome nefrotico (52.6%). De la poblacion total
referida, se les realizé biopsia renal a 13 pacientes, con predominio de la lesién de tipo
proliferativa difusa Clase IV de la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud, en
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9 pacientes (56%) Clase Ill, en 31% (5 pacientes) y Clase Il en 12.5% (2 pacientes) del

total de pacientes con alteraciones renales.

Las alteraciones neurolégicas fueron reportadas en 13 pacientes (26%), con afeccién del
SNC en su totalidad; cefalea lupica (12%), crisis convulsivas (4%), desordenes del animo
(4%) y disfuncion cognitiva (4%) respectivamente al inicio de la enfermedad. Los estudios
de gabinete se efectuaron en 10 pacientes de los cuales, en 7 de ellos se realizd
tomografia por emisién de fotones (SPECT) con alteraciones en el 100% con reporte de
enfermedad vascular cerebral con datos de hipo-perfusion e isquemia a distintos niveles,
al resto (3 pacientes) se les realiz6 Tomografia Craneal y Resonancia magnética, sin

reporte de alteraciones.

Las alteraciones gastrointestinales se encontraron en 10 pacientes (20%) del total de
poblacién estudiada de forma inicial; todos presentaron hepatitis lUpica con predominio
en la elevacidon de transaminasas. S6lo un paciente de forma concomitante presentd
pancreatitis. Entre los hallazgos de histopatologia que sélo se realizé a 5 pacientes (50%)
encontrandose hepatitis autoinmune en 3 (30%) y esteatosis hepatica en 2 (20%). La

trasaminasemia se presento hasta la Gltima evaluacion en 3 pacientes.

Al inicio, la afeccién pulmonar se encontré en 2 pacientes (4%, con la presencia de
neumonitis lupica y fibrosis pulmonar respectivamente) . En ésta ultima el diagnostico se
realizd por medio de radiografia convencional, pruebas de funcionamiento pulmonar y

Tomografia de alta resolucion pulmonar (TAC-AR).

La afeccion cardiaca se manifestd en 2 pacientes (4%), un caso con valvulopatia y otro
con hipertrofia ventricular. Tanto la afeccion pulmonar como cardiaca no se identificaron

en ningun paciente en la Ultima evaluacion. En la Tabla 2 se reportan las manifestaciones
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clinicas constitucionales y 6rgano especifico de forma general y por grupo etario en los

pacientes de éste estudio.

Tabla 2.- Caracteristicas clinicas, de laboratorio e imagen de pacientes con LESp.

Ultima evaluacién

Poblacion Total: 50 pacientes Inicial
Variable n (%) Inicial / Ultima Pre-E Escolar Adoles Pre-E Escolar Adoles
evaluacién 5(10) 29(58) 16(32) 1(2) 7(14) 42(84)

Sintomas Constitucionales  49(98) / 15(30) 5(100) 28(96) 16(100) 1(100) 5(71) 9(21)
Fatiga 41(82) / 5(10) 4(80) 23(82) 14(87) | 1(100) 2(40) 2(22)
Pérdida de peso 12(24) / 2 (4) 2(40) 7(25) 3(18) 0 2(40) 0
Fiebre 14(28) /2 (4) 3(60) 8(28) 3(18) 0 1(20) 1(11)
Artralgias 35(70) / 6(12) 4(80) 20(71) 11(68) 0 3(60) 3(33)
Afeccion Muco-cutanea
Eritema Malar 11 (22) / 5(10) 3(60) 6(20) 3(18) 0 1(20) 4(44)
Eritema Discoide 3(6) /1(2) 2(40) 0 1(6) 0 0 1(11)
Fotosensibilidad 17(34) / 8(16) 3(60) 9(31) 5(31) | 1(100) 1(20) 6(66)
Purpura vascular 13(26) /0 0 9(31) 4(25) 0 0 0
Ulceras orales 9(18) /3(6 2(40) 5(17) 2(12) 1(100) 1(20) 1(11)
Afeccion Musculo-Esquelética
Artritis 23(46) /0 3(60) 12(42) 8(50) 0 0 0
Afeccion Hematolodgica

49 (98) / 18(36) 5(100) 28(96) | 16(100) | 1(100) 4(57) 13(30)
Anemia No Hemolitica 22(44) / 8(16) 3(60) | 12(42) 7(43) 0(0) 1(25) 7(58)
Anemia Hemolitica 11(22) / 1(2) 1(20) 7/25) 3(18) 0(0) 1(25) 0(0)
Leucopenia 15(30) / 9(18) 1(20) 7(25) 7(43) 0(0) 3(75) 6(46)
Linfopenia 26(52) / 18(36) 2(40) 15(53) 9(56) | 1(100) | 4(100) | 13(100)
Trombocitopenia 26(52) / 2(4) 4(80) 13(46) 9(56) 0(0) 1(25) 1(7)
Aspirado de médula dsea inicial

6 (12) 1(20) 3(10) 2(12)
Otras:
Enf. de Von Willebrand 1(2)/0 0 1(3) 0 0 0 0
Sindrome de activacidon de macréfagos

1(2)/0 0 1(3) 0 0 1(25) 0(0)
Afeccion Renal 16(32) / 10(20) 2(40) 14(48) 3(18) 0 1(14) | 10(100)
Proteinuria rango nefrético 14(28) / 2(4) 2(100) 10(71) 2(66) 0 0 1(10)
Proteinuria rango no nefrético 5(10) / 10(20) 0 4(28) 1(33) 0 1(100) 9(90)
Hematuria 15(30) /4(8) 2(100) 11(78) 2(66) 0 0 4(40)
Presencia de cilindros 12(24) / 2(4) 2(100) 8(57) 2(66) 0 0 2(20)
Azoemia 10(20) / 1(2) 1(50) 6(42) 3(100) 0 0 1(10)
Hipertensién 10(20) / 1(2) 1(50) 6(42) 3(100) 0 0 1(10)
Sindrome nefrético 9(18)/0 1(50) 6(42) 3(100) 0 0 0
Falla renal 0(0) / 1(2) 0 0 0 0 0 1(10)
Biopsia renal Inicial 13(26)/ 0 2(100) 9(64) 2(66)
Mesangial (Clase Il) 2(4)/0 0(0) 2(14) 0(0)
Proliferativa focal (Clase Ill) 5(10)/0 1(50) 4(28) 0(0)
Proliferativa difusa (Clase IV) 9(18)/0 1(50) 6(42) 2(66)
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Continuacion Tabla 2

Poblacion Total: 50 pacientes Inicial Ultima evaluacién
Variable n (%) Inicial / Ultima Pre-E Escolar Adoles Pre-E Escolar Adoles
evaluacién 5(10) 29(58) 16(32) 1(2) 7(14) 42(84)
Afeccion Neuroldgica
13(26) / 1(2) 2(40) 7(24) 4(16) 0 0 3(7)
Sistema Nerviosos Central 2(100) 7(100) 4(100) 0 0 3(100)
Cefalea Lupica 6(12) / 1(2) 1(50) 3(42) 2(50) 1(33)
Psicosis 1(2)/0 0 1(14) 0 0
Disfuncidn cognitiva 2 (4)/1(2) 0 2(28) 0 1(33)
Crisis Convulsivas 2(4)/0 1(50) 1(14) 0 0
Desdrdenes del animo  2(4) / 1(2) 0 0 2(50) 1(33)
Sistema Nervioso Periférico 0 0 0 0
Estudio de imagen con alteraciones
realizados : 10(20) / 1(2) 1(20) 6(20) 3(18) 0 0 1(2)
Resonancia magnética cerebral normal 0 2(28) 1(25) 0
TAC craneo normal 0 2(28) 0 0
SPECT (enfermedad vascular) 1(100) 4(57) 2(50) 1(100)
Afeccidn Gastrointestinal
10(20) / 3 (6) 4(80) 4(13) 2(12) 0 1(14) 2(5)
Hepatitis Lupica 10(20) / 1(2) 4(100) 4(100) 2(100) 1(100) 0
Transaminasemia 10(20) / 3(2) 4(100) 4(100) 2(100) 1(100) 2(100)
Pancreatitis 1(2)/0 0 1(25) 0 0 0
Biopsia hepatica Inicial 5(10) 2(50) 3(75) 0
Esteatosis 2(4) 1(50) 1(33) 0
Hepatitis Autoinmune 3(6) 1(50) 2(66) 0
Afeccion Pulmonar 2(4)/0 0 1(3) 1(6) 0 0 0
Neumonitis 1(2)/0 0 0(0) 1(100) 0 0 0
Fibrosis pulmonar 1(2)/0 0 1(100) 0(0)
Afectacién Cardiaca 2(4)/0 0 2(7) 0(0)
Valvulopatia 1(2)/0 0 1(50) 0 0 0 0
Hipertrofia ventricular 1(2)/0 0 1(50) 0

Fuente: Expedientes clinicos del archivo del hospital Pre-E: preescolar. Adoles: adolescente. n: total de casos, TAC: Tomografia axial
computarizada. SPECT: Tomografia por emision de positrones.

Caracteristicas de Laboratorio

La presencia de auto-anticuerpos evaluados por serologia, se encontraron en 48
pacientes (96%). presencia de ANA positivos por quimioluminiscencia en un 46%, niveles
bajos de complemento C4 en 41%, de complemento C3 en 36%. La presencia de ANA
por método de inmunofluorescencia se identific6 en un 62.5% predominado el patron

homogéneo (24%) y moteado fino (20%).
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La presencia de Anti- DNA fue del 76% y del dsAnti DNA en un 46% respectivamente.
Se identificé la presencia de anticardiolipinas positivas en 32 pacientes (64%), en su
mayoria en edad escolar (25 pacientes) y subtipo IgM (14 pacientes escolares). Para la
dltima evaluacion persistio la presencia de ANA en 15 (30%), en su mayoria
adolescentes; Anti DNA en 11 (22%) y la disminucién de C4 en 12 (24%) del total de la
poblacion.

En la Tabla 3 se resumen los hallazgos seroldgicos por grupo etario.

Tabla 3.- Caracteristicas por laboratorio (serolégicas y auto-anticuerpos) de pacientes con LESp.
Poblacion total: 50 pacientes Inicial Ultima evaluacién
Variable n, % Inicial/ Ultima evaluacion Pre-E Escolar Adolesc Pre-E Escolar Adolesc
5(10) 29(58) | 16(32) 1(2) 7(14) 42(84)
Alteraciones Seroldgicas 48(96) / 20(40) 5(100) 27(93) 16(100) 0 4(57) 16(19)
ANA (CLIA) 46(92) / 15(30) | 5(100) 25(92) 16(100) 0 4(100) 11(68)
ANA (IF) 29(58) / 3(6) 4(80) 16(59) 9(56) 0 0 3(18)
Anti DNA 38(76) / 11(22) | 4(80) 22(81) 12(75) 0 2(50) 9(56)
Anti dsDNA 23(46) / 1(2) 1(20) 12(44) 10(62) 0 1(25) 0
Anti Sm 6(12) /0 1(20) 3(11) 2(12) 0 0 0
Anti Ro 6(12)/0 1(20) 3(11) 2(12) 0 0 0
Anti La 4(8)/0 0 3(11) 1(6) 0 0 0
RNP 3(6)/0 1(20) 1(4) 1(6) 0 0 0
VDRL 6(12) /0 1(20) 4(15) 1(6) 0 0 0
AL 15(30) /0 0 12(44) 3(18) 0 0 0
aClL IgG 14(28) /0 0 11(40) 3(18) 0 0 0
aCL IgM 18(36) /0 0 14(58) | 4(25) 0 0 0
TTP prolongado 16(32)/0 0 13(48) 3(18) 0 0 0
C3 bajo 36(66) / 10(20) | 3(60) 22(81) 11(69) 0 2(50) 8(50)
C4 bajo 41(82) /12 (24) | 3(60) 27(100) | 11(69) 0 2(50) 10(62)

Fuente Archivo clinico del hospital. n: total de casos. Pree-E: preescolar. Adolesc: adolescente.

ANA(CLIA) anticuerpos antinucleares por quimioluminiscencia, ANA(IF) anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia, Anti DNA:
anticuerpos contra DNA por ELISA, Anti ds DNA: anticuerpos contra DNA doble cadena, Anti Sm: Anticuerpos anti Smith, RNP:
Anticuerpos contra ribonucleoproteinas, VDRL : Venereal Disease Research Laboratory, AL: anticoagulante IUpico, aCL: anticardiolipina,
TTP: tiempo de tromboplastina, C3: complemento fraccién C3, C4 complemento fraccion C4.
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Actividad de la Enfermedad

En relacion al indice de actividad evaluado en forma inicial, la mayoria de los pacientes se
reportd6 SLEDAI-2k con puntaje promedio de 14.38 +12.03 (rango de 1-53 puntos) que
corresponde a severidad (>10puntos). Al momento de recabar los datos para este estudio
y tomando en cuenta la Ultima evaluacion encontramos disminucion en el indice de

actividad hasta 2.8 +4.3 (rango de 0-19 puntos) de forma global.

El grupo preescolar fue el minoritario, conformado por 5 pacientes (10%) presentando
afeccion hematoldgica y renal principalmente; el SLEDAI-2k inicial en estos pacientes fue
el mas alto de los 3 grupos de poblacién calculado en 17.6 puntos (rango de 0-33 puntos)
al inicio de la enfermedad. El grupo de escolares fue el mayoritario, predominado como
manifestacion la hematolégica y alteraciones serolégica con presencia de auto-
anticuerpos en un 89.6%, posterior de las alteraciones renales en 48.2% y neurol6gicas
en 27.5% respectivamente. El puntaje de actividad SLEDAI-2k oscilo entre 3-53 puntos
al diagnoéstico. Por dltimo, el grupo de los adolescentes (32%) mostré afectacion
hematolégica en un 98% respectivamente, seguido de las alteraciones neuroldgicas
(25%) y renales (18.7%); el indice de actividad SLEDAI- 2k oscil6 entre 2-30 puntos. En
la dltima evaluacién el grupo de escolares obtuvo el mayor puntaje (3.06+3.06) en cuanto

a la actividad de la enfermedad.

Daflo acumulado

Al evaluar el dafio acumulado, por SLICC observamos un rango de 0-5 puntos con
promedio de 0.42 puntos global y de 0.80 en el grupo de los preescolares, que
corresponde al de mayor puntaje entre los grupos etarios. Solo un paciente preescolar

obtuvo 5 puntos por presencia de secuelas neuroldgicas y renales. Tabla 4.
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Tabla 4.- indices de actividad y cronicidad de los pacientes con LESp por grupo etario.

Variable, n (%) Al diagnéstico Ultima evaluacién

Pre-E Escolar | Adolesc | Pre-E Escolar | Adolesc
SLEDAI
Media 17.6 15.65 11.96 2.4 3.06 2.62
DE +15.25 | +13.07 | +9.42 +3.2 +3.06 +3.72
Rango 0-33 3-53 2-30 0-8 0-19 0-12
SLICC
Media 0.80 0.57 0.06
DE +0-07 +0-5 +0.25
Rango 0-2 0-5 0-1

Fuente Archivo clinico del hospital. n: total de casos. Pre-E: preescolar. Adolesc: adolescente. SLEDAI Systemic Lupus Erythematous
Disease Activity Index. SLICC Systemic Lupus International Collaboring Clinics. DE: desviacién standar




VIl DISCUSION.

El Lupus Eritematoso Sistémico en la edad pediatrica es una entidad autoinmune
caracterizada por el dafio a multiples 6rganos, de predominio en el género femenino y de

rapida progresion.

En nuestra poblacién se encontré que la edad promedio para el inicio de la enfermedad
corresponde a los 10.09 (rango de 4 a 15 anos), dato que concuerda con lo reportado en
la literatura mundial; con una relacion hombre: mujer de 1:7.5. El tiempo entre los
primeros sintomas y el diagnéstico se estimé en 11.8 meses, (rango de 1 mes a 4.7
afos)) considerandose tardio para el diagndstico, aunque debemos enfatizar que es
necesario el excluir patologias mas frecuentes ya sea infecciosas o neoplasicas para
corroborar el diagnéstico definitivo. El grupo etario méas afectado al inicio de la
enfermedad fue la edad escolar (58%), lo que contrasta con los datos encontrados en el
estudio realizado por Jia en el 2013, en el que se refiere predominio en adolescente al

diagnéstico de la enfermedad.

Entre las manifestaciones constitutivas que se presentaron con mayor frecuencia
encontramos: fatiga, artralgias y fiebre respectivamente; cuando comparamos nuestros
resultados con lo reportado en estudios previos en los cuales predominan otras
caracteristicas clinicas no especificas como la pérdida de peso y linfadenopatia
observamos que nuestra poblacion tiene una evolucion diferente, pues durante la ésta y
hasta la ultima valoracion de los datos clinicos la presencia de artralgias es la que mas
observamos. Cabe mencionar que la presencia de purpura vascular la encontramos en
13 pacientes (26%) como manifestacion inicial, lo cual no ha sido reportado en otras
cohortes previamente, predominado ésta en escolares y adolescentes, lo cual no es

frecuente entre la poblacion pediatrica. (Tabla 5).
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En cuanto a las alteraciones a érganos y sistemas, las hematoldgicas las encontramos
como alteracion principal, manifestadas como linfopenia y trombocitopenia, después de
la anemia no hemolitica; lo que contrasta con los datos obtenidos en el estudio realizado
por Benseler en el que se encontr6 el predominio de anemia no hemolitica,

trombocitopenia y leucopenia.

Las alteraciones neuroldgicas corresponden a la segunda observada por orden de
frecuencia son crisis convulsivas, disfuncion cognitiva y cefalea lipica; de los estudios
de imagen que se realizaron fueron TAC craneal, resonancia magnética y SPECT, en el
70% se evidencié presencia de enfermedad vascular cerebral con hipo-perfusién e
isquemia por ésta Ultima técnica. En los criterios de clasificacién de ACR no se toman en
cuenta la presencia de éstas dos Ultimas manifestaciones como parte de la afeccion
neuroldgica, por lo que en la edad pediatrica podria estar subestimada éste tipo de
afeccion. Por otro lado, las alteraciones renales se presentaron en un 38% de los
pacientes (en tercer lugar por orden de frecuencia); datos que son similares a lo
reportado por Hiraki del | 15- 47%; la nefropatia proliferativa difusa Clase IV predominé
en las biopsias de rifién, seguido de la Clase lll. La afeccion gastrointestinal se encontro
mas elevada en los estudios previos, en nuestra poblacién solo la encontramos en el
20% manifestada por hepatitis lUpica y elevacién de transaminasas. En el reporte
histopatolégico de biopsia hepatica encontramos hepatitis autoinmune y esteatosis
hepatica respectivamente. La afeccion pulmonar y cardiaca se encontrd solo en el 4%.

(Tabla 2).

Se encontré la presencia de autoanticuerpos y alteraciones serolégicas como ANA
positivos y Anti ds DNA positivos por quimioluminiscencia, complemento bajo en ambas

fracciones; éstos ultimos relacionados sobre todo con la afeccion renal.
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Cabe mencionar que solo 48 pacientes tuvieron positividad a anticuerpos al inicio de la
enfermedad ya que en 2 de ellos fueron identificados meses después del inicio de los
sintomas por falta de reactivo, corroborandose el diagndstico Entre otras alteraciones se
encontraron la presencia de ACL (+), aCL IgM (+) y TTP prolongado sin establecerse

relacion con afeccion neurologica.

En nuestra poblacion el tiempo de evolucién fue de 3.32 afios (rango de 1 a 11 afios)
pero al concluir la recoleccion de datos las manifestaciones clinicas, de laboratorio e
imagen nos mostraron que la persistencia de alteraciones constitucionales corresponde
principalmente a las artralgias la afeccibn hematolégica, renal y la presencia de auto-

anticuerpos e hipocomplementemia son las que persistieron hasta el final de este estudio.

El indice de actividad SLEDAI -2k al diagndéstico se encontré en 14.38 puntos, lo que nos
refleja una mayor actividad de la enfermedad, durante la evolucion y a través del tiempo
este indice disminuyd hasta 2.86 puntos, lo que nos habla del control de la enfermedad y
datos muy importantes que influyen de forma directa con la calidad y sobrevida; los
pacientes preescolares fueron los que reportaron un SLEDAI-2 k mas alto de forma
global al inicio de la enfermedad con una media de 17.6+15.25 puntos. Durante la
evolucion y ultima evaluacién los escolares fueron los que presentaron un actividad mas
alta 3.06+ 3.06 puntos El indice de cronicidad (SLICC) oscil6 entre 0-5 puntos, lo que nos
habla de la evolucién de la enfermedad con cronicidad moderada. El puntaje mas alto se
de forma global se encontr6 en pacientes preescolares (0.80 puntos en éste grupo),
relacionado con alteraciones neurolégicas y renales predominantemente, lo que coincide

con la literatura acerca de la severidad de la enfermedad a menor edad del paciente.

32



En la Tabla 5 y 6 se mencionan comparativamente las diferentes cohortes realizadas en

pacientes pediatricos con LESp y sus caracteristicas clinicas y por laboratorio al inicio de

la enfermedad.

Tabla 5. Caracteristicas clinicas de pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica

Zeferino- Lin Lan Hiraki GLADEL Plucchinotta Carrefio Font
Angeles Chiang | 2008 [21] | 2008[12] 2007(6] 1999 [10] 1998 [9]
2013 2012[11] Canada Latino- Italia Espafa Espafia
México Japon américa
No. Pacientes 50 96 256 230 53 49 34
Sintomas
Constitucionales (%) 98
Fiebre % 32 NE 39 63 NE 10 41
Fatiga % 82 NE 50 NE NE NE NE
Pérdida de peso % 24 NE 29 NE NE NE NE
Linfadenopatias % 18 9.3 19 NE 47 NE 6
Aparatos y Sistemas
(%)
28 72 61 70 58 85 44

Muco-cutaneo% 46 57 61 83 56 85 65
Musculoesquelético % 38 50 95 49 68 67 20
Renal % 26 4 16 ¥11 26 36 0
NP LES % 20 6 NE NE 41 NE NE
Gastrointestinal % 98 81 ©29 60 « 35 ™55 ©12
Hematolodgico % 4 7 *30 17 11 *16 NE
Cardioldgico % 4 Q10 Q20 17.4 22 Q28 0

Pulmonar %

NP LES: Lupus eritematoso sistémico neuropsiquiatrico NE: No evaluado

~Trombocitopenia, T leucopenia [ linfopenia *pericarditis Q pleuritis ¥ crisis convulsivas
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Tabla 6.- Reportes seroldgicos de pacientes con

Lupus Eritematoso Sistémico de inicio en la edad pediatrica

Zeferino- Lin Lan Hikari GLADEL | Plucchinotta Carrefio Font
Angeles Chiang 2008 2008 [12] 2007[6] 1999 [10] | 1998 [9]
2013 2012[11] [21] Latino- Italia Espania Espafia

México Japén Canada | américa
No. Total pacientes 50 96 256 230 53 49 34
Porcentaje
C3 bajo 77 81 NE NE 71 NE NE
C4 bajo 85 82 NE NE 58 NE NE
ANA + 95 93 NE 96 98 100 97
ADNA + 23 82 72 67 73 89 85
Anti-SM 6 11 34 51 NE 46 11
Anti-Ro 6 9 27 NE NE 46 14
Anti-La 4 9 13 NE NE 18 5
aCl 33 7 26 51 34 NE 6
AL 31 2 9 34 15 NE 29
VDRL 12 NE NE 31 NE NE 18

NE: No evaluado. C3: Fraccion 3 del complemento, C4: Fraccion 4 del complemento, ANA: Anticuerpos antinucleares,
ADNA: Anticuerpos anti DNA, aCl: Anticuerpos anticardiolipina, AL: Anticoagulante lapico, VDRL: Venereal disease

research laboratory.
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IX. CONCLUSIONES.

En nuestra poblacion el LESp, afecta principalmente nifias en etapa escolar, la mayoria
presenta sintomas generales, asociados a compromiso hematoldgico, renal y/o de
sistema nervioso central, la principal herramienta para fundamentar el diagnéstico fue la
determinacion serolégica de anticuerpos, mientras que los estudios de imagen e
histopatologicos fueron realizados para la evaluacion del dafio a 6rganos y/o sistema. La
etapa preescolar mostrd actividad con mayor severidad, con disminucion de la misma una
vez instaurada la terapéutica, mientras que el puntaje de dafio cronico fue bajo; en parte
esperado por el corto tiempo de seguimiento en la unidad, (hasta los 16 afios) y baja

presentacién de comorbilidades.

Otro punto importante fue el retraso en el diagndstico, por lo que es necesario sensibilizar

a los médicos de 1° y 2°nivel, para que sea considerada esta entidad en etapas mas

tempranas y no solo en la adolescencia y juventud.
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XI. ANEXO 1

Criterios de Clasificacién del American College of Rheumatology (ACR) para Lupus

Eritematoso Sistémico de 1997.

Eritema Malar

Eritema fijo, plano o elevado sobre las eminencias malares que
respeta el surco nasogeniano

Lupus Discoide

Placas eritematosas elevadas con escamas queratdsicas adherentes
y tapones foliculares que dejan cicatriz

Fotosensibilidad

Rash cutdneo como resultado de reacciéon anormal a la luz solar,
segun historia clinica o examen fisico

Ulceras Orales

Ulceracién oral o nasofaringea habitualmente indolora observada
por un médico

Artritis Artritis no erosiva que afecta a 2 o mas articulaciones periféricas
con la presencia de dolor, inflamacién o derrame articular
Serositis Pleuritis: historia de dolor pleuritico, frote o derrame pleural

0
Pericarditis: Alteraciones en el electrocardiograma, frote o evidencia
de derrame pericardico

Trastornos Renales

Proteinuria persistente mayor a 0.5 gr/dia o si no se cuantifica +3
o}
Cilindros celulares: hematicos, granulares, tubulares o mixtos

Trastornos Neuroldgicos

Convulsiones o psicosis: en ausencia de toxicidad por
medicamentos y alteraciones metabdlicas conocidas (cetosis,
uremia, trastornos electroliticos)

Trastornos Hematoldgicos

Anemia hemolitica con reticulocitosis

Leucopenia menor de 4000/mm3 en 2 0 mas ocasiones
Linfopenia menor de 1500/mm3 en 2 o mas ocasiones
Trombocitopenia menor de 100 000/mm3 en ausencia de drogas
conocidas como causa de trombocitopenia

Trastornos Inmunoldgicos

Anticuerpos antifosfolipidos positivos

Anticuerpos anti-DNA nativo en titulo anormal

Anticuerpos anti-SM positivos

Serologia positiva para sifilis por al menos 6 meses con pruebas de
inmovilizacién de Treponema negativas.

Anticuerpos Antinucleares

Cualquier titulo anormal por inmunofluorescencia o un ensayo
equivalente en cualquier momento en ausencia de farmacos
relacionados a “Lupus inducido por drogas”
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ANEXO 2

SLEDAI 2K Systemic Lupus Activity Disease Index 2000

Puntuacion

Descriptor

Definicion

Convulsiones

De comienzo reciente. Excluir causas infecciosas, metabdlicas vy

farmacos.
8
o Habilidad alterada para la funcion diaria debido a alteraciéon grave en la
Psicosis percepcion de la realidad. Incluye alucinaciones, incoherencia, asociaciones
8 ilégicas, contenido mental escaso, pensamiento desorganizado y
. . Funcion mental alterada con falta de orientacion, memoria, u otras funciones
Sindrome  organico- intelectuales, de comienzo rapido y manifestaciones clinicas fluctuantes. Incluye
cerebral disminucion del nivel de conciencia con capacidad reducida para focalizar, e
8 inhabilidad para mantener la atencién en el medio, mas, al menos dos de los
siguientes: alteracidon de la percepcion, lenguaje incoherente, insomnio o mareo
. Incluye cuerpos citoides, hemorragias retinianas, exudados serosos y
Alteraciones R . e e K . L
8 Visuales hemorragias en la coroides, o neuritis dptica. Excluir HTA, infeccién o
fadrmacos.
Alteracion de ) . .
8 De reciente comienzo, motor o sensitivo.
Pares craneales
- Grave, persistente; puede ser migrafiosa pero no responde a
8 Cefalea lupica ' P P & P P
lanalgésicos narcoticos.
8 ACV De reciente comienzo. Excluir arteriosclerosis.
Vasculitis Ulceracion, gangrena, nédulos  dolorosos  sensibles, infartos
8 periungueales, hemorragias en astilla o biopsia o angiografia que
a Miositis Debilidad proximal/dolor asociado a elevacion de las CPK/aldolasa o EMG
sugestivo o miositis comprobada por biopsia.
4 Artritis M4ds de dos articulaciones dolorosas y con signos inflamatorios.
4 Cilindros urinarios Cilindros hematicos o granulosos.
4 Hematuria >5 hematies/c. Excluir litiasis, infeccién u otras causas.
. > 0.5 g/24 h. De reciente comienzo o aumento de la proteinuria ya
4 Proteinuria . ,
conocida en mas de 0.5 g/24 h.
4 Piuria > 5 leucocitos/c. Excluir infeccién.
2 Exantema nuevo IComienzo reciente o recurrente. Exantema inflamatorio.
2 Alopecia De comienzo reciente o recurrente. Pérdida difusa o en placas.
2 Ulceras bucales De comienzo reciente o recurrente. Ulceras bucales o nasales.
2 Pleuritis Dolor pleuritico con roce o derrame, o engrosamiento pleural.
. " Dolor precordial con al menos uno de los siguientes: roce, derrame, cambios
2 Pericarditis L X ) . .
electrocardiograficos o confirmacidén ecocardiografica.
2 Complemento Descenso de CH50, C3, C4 por debajo del limite inferior del laboratorio.
2 Anti DNA > 25%. Técnica de Farr o por encima del valor habitual del laboratorio.
1 Fiebre > 382C. Excluir infeccion.
1 [Trombocitopenia < 100.000 plaguetas/mm3.
1 Leucopenia < 3.000 células/mm3. Excluir farmacos.

ACV: Accidente vascular cerebral.
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ANEXO 3

SLICC/ACR (Systemic Lupus International Collaborating Clinics/American College of Rheumatology) Damage Index for

Systemic Lupus Erythematosus

Organo o sistema Puntaje Puntuacion
Ocular (ambos ojos , por evaluacion clinica)

Catarata 1
Cambios en la retina o atrofia dptica 1
Neuropsiquiatrico

Afeccion cognitiva (déficit de memoria, dificultad en el célculo,  dificultad para 1
la concentracidn, dificultad con el lenguaje escrito o hablado, deterioro en el nivel

de adaptacidn) o psicosis mayor.

Convulsiones que requiriesen tratamiento durante 6 meses 1
AVC (score 2 si >1) 1(2)
Neuropatia craneal o periférica (excluir neuropatia optica) 1
Mielitis Transversa 1
Renal

Filtrado glomerular medido o calculado <50% 1
Proteinuria mayor de 2.5 gr/ 24 hrs 1
Enfermedad renal terminal (independientemente de didlisis o transplante) 3
Pulmonar

Hipertensidn pulmonar (aumento del VD o refuerzo de P2) 1
Fibrosis pulmonar (examen fisico y radioldgico) 1
Pulmén encogido (rx) 1
Fibrosis pleural (rx) 1
Infarto pulmonar (rx) 1
Reseccidn por causa distinta a neoplasia 1
Cardiovascular

Angina o bypass coronarios 1
Infarto miocardio (score si 2 si > 1) 1(2)
Miocardiopatia (disfuncién ventricular)

Enfermedad valvular (soplo sistélico o distélico > 3/6) 1
Pericarditis durante 6 meses o pericardiectomia 1
Sistema vascular periférico

Claudicacién durante 6 meses 1
Ulceracidn con pérdida de partes blandas 1
Pérdida de tejido significativa y permanente ( por ejemplo pérdida de dedos o 1(2)
miembros) Score 2 si >1 localizacidn.

Trombosis venosa con tumefaccidn, ulceracion o estasis venosa 1
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Organo o sistema Puntaje Puntuacion
Gastrointestinal
Infarto o reseccion de duodeno “terminal” , bazo, higado o vesicula biliar por 1(2)
cualquier causa Score 2 si >1
Insuficiencia mesentérica 1
Peritonitis crénica 1
Estenosis o cirugia del tracto gastrointestinal superior 1
Musculoesquelético
Atrofia muscular o debilidad 1
Artritis erosiva o deformante (incluyendo deformidades reductibles, y excluyendo 1
necrosis avascular).
Osteoporosis con fractura o aplastamiento vertebral ( excluyendo necrosis 1
avascular)
Necrosis avascular score 2 si >1 1(2)
Cutaneo
Alopecia crénica cicatricial 1
Cicatrices cutaneas extensas 1
Ulceras cutdneas (excluyendo tumores) durante > 6 meses 1
Fallo gonadal prematuro 1
Diabetes (indistintamente del tratamiento) 1
Malignidad (excluyendo displasia 2 si >1) 1(2)
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ANEXO 4

DEFINICION DE VARIABLES

Variable Definicion Conceptual Definicién Operacional Indicador Tipo de
variable
VARIABLES DEMOGRAFICAS
Edad Tiempo de vida de un individuo desde su Numero de afios, meses o dias Afos/meses Cuantitativa
nacimiento hasta la actualidad. que tiene un individuo hasta el numeérica
momento actual del estudio. continua
Tiempo transcurrido desde el nacimiento Numero de afios, meses o dias
Edad al diagnoéstico hasta el momento de diagnéstico. que tiene un individuo desde el Afios/meses Cuantitativa
nacimiento hasta el momento del numérica
diagnostico. continua
Género; Constitucion organica que diferencia al Nominacién de género a través Masculino o Nominal
hombre de la mujer. del aspecto externo femenino Dicotémica
Grupo Etario Grupo de edad en la que se divide una Grupos de edad en que se divide | Grupo de inicio Cualitativa,
poblacién. la poblacion pediatrica de preescolar (1-6 ordinal
acuerdo al crecimiento y afios), escolar ( 7-11
desarrollo y que comparten afios) y adolescente
caracteristicas fisiolégicas en (12-18 afos)
comun.
VARIABLES DE DESENLACE
Tiempo de evolucién Periodo de tiempo transcurrido desde el Tiempo expresado en meses o Afos/meses Cuantitativa
al diagnostico inicio de los sintomas hasta el afos desde el inicio de la Continua
establecimiento del diagndstico sintomatologia hasta que se
realiza el diagnéstico.
Tiempo de evolucién Periodo de tiempo transcurrido desde el Tiempo expresado en meses o Afos/meses Cuantitativa
al momento de la establecimiento del diagndstico hasta el afios desde la realizacion del Continua
evaluacion momento actual (Ultima evaluacion) diagnéstico hasta el momento de
la Ultima valoracion
Fiebre Sintoma clinico manifestado por aumento Es la elevacion de la Ausente /presente Cualitativa
de la temperatura corporal. temperatura corporal por arriba nominal
de 38.30 C. dicotémica
Fatiga Determinado de forma subjetiva de Disminucion de la vitalidad y Ausente/presente Cualitativa
cansancio, astenia o adinamia actividad fisica reportada por el nominal
paciente. Dicotdmica
Artralgias Definido como dolor articular sin datos de Dolor articular referido por el Ausente/presente Cualitativa
inflamacién (rubor tumor o calor) paciente, nominal
acompafiante. Dicotémica
Pérdida de peso Cantidad de peso perdido en un tiempo Disminucion de la masa corporal Ausente/presente Cualitativa
determinado mayor 2kg en un mes o > del nominal
10% en 6 meses Dicotémica
Linfadenopatia Afeccion inflamatoria a nivel de la red Aumento de volumen de Ausente/presente Cualitativa
ganglionar linfatica. ganglios linfaticos, con un nominal
diametro mayor a 1.5cm, en Dicotomica
cualquier parte de la red
ganglionar
Erttema malar Eritema fijo, plano o elevado sobre las Lesion cutanea caracteristica Ausente/presente Cualitativa
eminencias malares que respeta el surco naso- determinada al momento de la nominal
geniano exploracion fisica o por historia Dicotomica
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clinica

Eritema discoide Eritema crénico y recurrente caracterizado Lesion crénica cutéanea Ausente/presente Cualitativa
por la aparicion de placas , descamacion determinada al momento de la nominal
dérmica, y zonas de atrofia epitelial. exploracion fisica o por historia Dicotémica

clinica

Fotosensibilidad Rash cutdneo como resultado de reaccién Lesidon cutdnea caracteristica Ausente/presente Cualitativa
anormal a la luz solar, segun historia clinica o determinada al momento de la nominal
examen fisico. exploracion fisica o por historia Dicotémica

clinica

Ulgeras orales Ulceracién oral o nasofaringea habitualmente | Bajo observacion directa a la | Ausente/presente Cualitativa
indolora observada por un médico exploracién fisica al momento del nominal

ingreso Dicotdmica

Artritis - . . . S _—
Artritis no erosiva que afecta a 2 o mas | Presencia de dolor a la movilizacion | Ausente/presente Cualitativa
articulaciones periféricas con la presencia de | activa o pasiva o la presencia de nominal
dolor, inflamacién o derrame articular derrame articular. Dicotémica

Serositis Pleuritis: historia de dolor pleuritico, frote o Antecedente de dolor de tipo | Ausente/presente Cualitativa

derrame pleural pleuritico por historia clinica o a la nominal
[¢) exploracion fisica. Radiografia de Dicotomica
Pericarditis: Alteraciones en el térax con datos radioldgicos
electrocardiograma, frote o evidencia de compatibles con derrame pleural.
derrame pericardico Presencia de dolor toracico no
pleuritico, la presencia de frote
pericardico a la exploracidn fisica,
alteraciones electrocardiogréficas o
la presencia de derrame pericardico
por ecocardiograma.

Alteraciones Presencia de convulsiones o psicosis: en Realizar por exclusion y Ausente /presente Cualitativa

Sistema Nervioso ausencia de toxicidad por medicamentos y secundario a LES los siguientes nominal
alteraciones metabdlicas conocidas 19 sindromes: cefalea, Dicotomica
(cetosis, uremia, trastornos electroliticos) disfuncion cognitiva, crisis

convulsivas, desordenes del
Se tomaran en cuenta los 19 sindromes animo, psicosis, ansiedad,
neurolégicos presentes para la realizacion estado confusional, mielopatia,
de diagnéstico de lupus neuropsiquiatrico. desérdenes del movimiento,
sindromes desmielinizantes,
enfermedad cerebro vascular,
meningitis aséptica, Sindrome
de Guillian Barré, desérdenes
autondémicos, mononeuritis,
Sindromes Miasténicos,
plexopatia, polineuropatia.

Alteraciones Anemia hemolitica con reticulocitosis Disminucién de las cifras de Ausente/presente Cualitativa

Hematolégicas Leucopenia menor de 4000/mm3 en 2 6 hemoglobina por debajo de los nominal
mas determinaciones. limites para la edad y de Dicotémica

Linfopenia menor de 1500/mm3 en 2 6
mas determinaciones.

Trombocitopenia menor de 100 000/mm3
en ausencia de drogas conocidas como

causa de trombocitopenia

acuerdo al valor de referencia de
laboratorio, con la presencia de
reticulocitosis y prueba de
COOMBS positiva.

Cifra total de leucocitos en
biometria hematica menor a
4000 en 2 o mas
determinaciones

Cifra total de linfocitos en
biometria hematica menor a
1500 en 2 0 mas

determinaciones
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Cifra total de plaquetas en
biometria hematica menor a 100
000

Alteraciones Renales Proteinuria persistente mayor a 0.5/dia o Determinacion de proteinuria en Ausente/presente Cualitativa
mas de 3+ con tira reactiva orina de 24 hrs o determinacion nominal
Proteinuria en rangos nefréticos mayo de semicuantitativa en tira reactiva. Dicotémica
40 mg/m2 en nifios. Presencia de cilindros celulares
Presencia de cilindros celulares: hematicos, granulares, tubulares
hematicos, granulares, tubulares o mixtos. o mixtos observados en el
Eritrocituria de mas de 4 eritrocitos por examen del sedimento urinario
campo. mediante microscopia de luz.

Leucocituria: mayor de 10 leucocitos por Leucocituria o eritrocituria.
campo. Alteraciones histopatolégicas

Afeccion Alteraciones a nivel del tracto digestivo, en Presencia de alteraciones a nivel Ausente/presente Cualitativa

gastrointestinal su estructura y funcion, con traduccion gastro-intestinal identificadas por nominal
clinica especifica. métodos de gabinete, laboratorio Dicotémica

6 histopatolégico.

Afeccion pulmonar Alteraciones anatomo-funcionales del Presencia de alteraciones a nivel Ausente/presente Cualitativa
sistema respiratorio que pueden abarcar respiratorio identificado por nominal
desde la via superior hasta las unidades métodos de gabinete o pruebas Dicotémica
de intercambio de gases, con traducciéon de funcién pulmonar.
organica.

Afeccion Alteraciones a nivel miocardico que Presencia de alteraciones a nivel Ausente/presente Cualitativa

cardiovascular comprometan la estructura o funcién de valvular secundario a la nominal
éste 6rgano enfermedad por accién Dicotémica

inflamatoria, corroborado por un
experto.

Anticuerpos Presencia de titulos por arriba de los Titulos de ANA positivos de Ausente/presente Cualitativa

antinucleares valores de referencia de acuerdo al acuerdo al tipo de método nominal
laboratorio por técnica de utilizado, en el caso de IF se Dicotomica
quimioluminiscencia , inmunofluorescencia considera titulos significativos
(IF) o un ensayo equivalente en cualquier mayores de 1:160, con patrén
momento en ausencia de farmacos moteado fino. Titulos altos de
relacionados a “Lupus inducido por anticuerpos (>12 UL) por
drogas” método de quimioluminiscencia.

Presencia de titulos anormales por método
de quimioluminiscencia

Anticuerpos anti DNA Anticuerpos dirigidos contra el acido Titulos mayores a los valores de Ausente /presente Cualitativa

desoxirribonucleico celular. referencia indicados segun el nominal
laboratorio ya sea por método de Dicotémica
quimioluminiscencia o ELISA.
(ej: >20UL por
quimioluminiscencia))

Anti Sm Anticuerpos contra la proteina ribonucleica | Titulos mayores a los valores de Ausente/presente Cualitativa
denominada anti Smith por el apellido de la | referencia indicados segun el nominal
persona en que se describié por primera laboratorio y el método utilizado. Dicotémica
vez.

Anti Ro Anticuerpos antinucleares que reconocen Titulos mayores a los valores de Ausente/presente Cualitativa
proteinas celulares con pesos referencia indicados segun el nominal
moleculares de 52 a 60kdal. laboratorio y el método utilizado. Dicotémica

Anti La Anticuerpos antinucleares que reacciona Titulos mayores a los valores de Ausente/presente Cualitativa
contra la fosfoproteina nuclear de 46kdal. referencia indicados segun el nominal

laboratorio y el método utilizado. Dicotémica
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Anti RNP Anticuerpos que se unen a proteinas (69 a Titulos mayores a los valores de Ausente/presente Cualitativa
70kdal) que contienen solamente ARN U1 referencia indicados segun el nominal
una proteina que interviene en el corte- laboratorio y el método utilizado, Dicotémica
empalme del ARN nuclear heterogéneo reportado como positivo.
para formar ARN mensajero.

Anticardiolipinas 1gG Anticuerpos de tipo IgG e IgM dirigidos Titulos mayores a los referidos Ausente/presente Cualitativa

e IlgM contra los fosfolipidos de membranas como rango de referencia y nominal
celulares. dependiendo del método de Dicotémica

laboratorio, reportado como
positivo.

Anti B2 glucoproteina Considerado anticuerpo antifosfolipido Titulos mayores a os rangos de Ausente/presente Cualitativa

1 especifico que al ser glucosilado con otras referencia reportados por el nominal
proteinas de la membrana celular, crean laboratorio ya sea por método de Dicotomica
un complejo apto para unirse a radioinmunoensayo o ELISA.
anticuerpos, siendo éste reconocido como Con reporte de positividad.
antigeno.

VDRL Técnica seroldgica dependiente de Técnica treponémica de Ausente/presente Cualitativa
cardiolipina para detectar anticuerpos aglutinacién, representada de nominal
antitreponémicos inespecificos producidos acuerdo a titulacion. Para fines Dicotémica
por un individuo ante una infeccién del estudio solo se tomara en
sifilitica. cuenta si se encuentra positiva o

negativa de acuerdo al
laboratorio.

Consumo de C3 Disminucién de los niveles de la fraccion Cifras de complemento menor Ausente/presente Cualitativa
de proteina C3 de complemento sérico de los indicados por laboratorio nominal

(C4 90-150 UL) Dicotémica

Consumo de C4 Disminucién de los niveles de la fraccion Cifras de complemento menor Ausente/presente Cualitativa

proteina C4 del complemento sérico. de los indicados por laboratorio nominal
(C4 15-40 UL) Dicotémica

SLEDAI-2000 (2k) Este instrumento contiene una revisién por Puntaje minimo: 0. Valor expresado en Cuantitativa
sistemas (examen fisico, interrogatorio y « El puntaje mayor es 105 numero arabigo. Nominal
pruebas de laboratorio) puntos. Cuanto mas alto el discreta
y determina con cierta certeza el grado de puntaje, mas extensivo sera el
actividad o la intensidad del brote de la dafio. La actividad leve a
enfermedad lUpica en un momento dado, moderada se relaciona a puntaje
que precisa manifestarse al menos 10 dias | <10, y severa a >10.
antes de su realizacion.

SLICC indice de dafio que considera la lesion La actividad leve o inactiva Leve (2-4) Ordinal
tisular irreversible, resultado de la actividad | muestra una puntuacion baja Moderada (5-8) Discreta

de la enfermedad acumulada presente por
lo menos los 6 meses previos a la
evaluacion, producto de la enfermedad o

tratamiento.

(principalmente en los
parametros 2 al 4), mientras que
la actividad moderada fluctuara
entre 5 y 8.

La actividad severa tendra un

puntaje >8

Severa (>8)
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ANEXO 5

NOMBRE DEL PACIENTE:

NO. DE AFILIACION:

Edad: . Género: MASCULINO (

Edad al diagnéstico:

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
CENTRO MEDICO NACIONAL U.M.A.E“LA RAZA”
HOSPITAL GENERAL “GAUDENCIO GONZALEZ GARZA”

) FEMENINO( )
Tiempo de evolucidn al diagnéstico:
Tiempo de evolucién al momento de la evaluacién:

Grupo etario: preescolar( ) escolar ( ) adolescente( )

HALLAZGOS
Sintomas INCIO ACTUALMENTE
constitucionales Ausente/ Presente  Ausente/Presente
Fatiga: () () () ()
Pérdida de peso: () () () ()
Fiebre ()C) () ()
Artralgias () () ()
Linfadenopatias () () () ()
INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente Ausente/Presente
ERITEMA MALAR ()) ()
ERITEMA DISCOIDE ()() ()
FOTOSENSIBILIDAD ()() ()
Otras
ULCERAS ORALES ()) ()
ARTRITIS (1) (1))
SEROSITIS ()() ()
Especificar sitio:
INICIO ACTUALMENTE
ALTERACIONES Ausente/ Presente Ausente/Presente
RENALES ()() () )
Otros hallazgos:
SISTEMA NERVIOSO INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente Ausente/Presente
()() ()C)
Especificar:
ALTERACIONES
HEMATOLOGICAS INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente Ausente/Presente
Anemia no hemolitica ()() ( ) ()
Anemia hemolitica ()() ()C)
Leucopenia ()() ()
Linfopenia ()() () (
Trombocitopenia ()() () ()
Otros (ej AMO)
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ANTICUERPOS INCIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente  Ausente/Presente
ANA ()() ()()
Anti DNA ()() ()()
Anti Sm ()() () ()
Anti Ro ()() ()()
AntiLa ()() () ()
RnP ()() () ()
VDRL ()() () ()
ACL I1gMm ()() () ()
ACL 1gG ()() ()()
anti b2 glucoproteina 1 ()() ( ) ()
Otros (especificar)
ANTICUERPOS Titulos: Patrén: () ()
IF1 Método:
COMPLEMENTO INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente  Ausente/Presente
Consumo de C3 ()() () ()
Consumo de C4 ()() () ()
AFECCION INICIO ACTUALMENTE
PULMONAR Ausente/ Presente Ausente/Presente
()() ()C)
Especificar:
GASTROINTESTINAL INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente Ausente/Presente
()() ()C)
Especificar:
CARDIOVASCULAR INICIO ACTUALMENTE
Ausente/ Presente Ausente/Presente
() () ()
Especificar:
SLEDAI:
Al inicio Al momento de la altima evaluacién.

SLICC al momento de ultima evaluacion:
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