UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADC

HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

TESIS

ESTADO PSICOPATOLOGICO DE PACIENTES CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO Y ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

PARA OBTENER EL TITULO DE ESPECIALISTA EN:
REUMATOLOGIA PEDIATRICA

PRESENTA:

ANDRES NOE RODRIGUEZ GARCIA

TUTOR DE TESIS:
DRA MARIA DEL ROCIO MALDONADO VELAZQUEZ

DRA. HILDA PATRICIA CERVERA SILVA

J[,_‘ : ' Mexico, D.F, Febrero, 201£



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



Hoja De Firmas

/Aﬁ’.«’ O s oo 2

DRA. MARIA DEL ROCIO MALDONADO VELAZQUEZ
Asesor de Tesis
Jefe del Servicio de Reumatologia Pediatrica

Hospital Infantil de México Federico Gomez



indice

Marco Telrico Y Antecedentes.........ccoviiiiiiiiiiiiiiiiiiceeee e 3

Planteamiento del problema...........cocoiiiiiiiiic e 22
JUSHITICACTON et 22
ODjJELIVOS .uiuiiniieiiiiraeiasiarierassasaasansassasanransasansansansanansansansnssnsanrnnnn 22
Material y MEtodos........cccuiiiiiiiiii e 23
Definicidon operativa de variables. .............cccoiiiiiiiiiii e 26
ReSUltados ......ccoeieiiiiii 29
CONCIUSIONES.....cuiiiiiiiiii e s e n e 29
ANEXOS ..uiieieiiiii e 33

Bibliografia.......ccouveiiiiiii 43



Antecedentes
Instrumentos de evaluacion clinica en nifios y adolescentes

La evaluacion clinica del comportamiento en la infancia y la adolescencia se ha
cimentado a partir de la evaluacion de la poblacion adulta, heredando los mismos
problemas y limitaciones. Hasta bien entrados en el s. XVIIl el nifio era
considerado como un adulto en miniatura, incluso desde marcos tedricos
diferentes se ha considerado al nifio como sujeto a las mismos principios que el
adulto. Sélo sera a partir de los afilos 70 cuando esta manera de entender al
infante cambie, reconociendo las peculiaridades propias del desarrollo infantil,
aunque las tareas de evaluacion infantil permaneceran durante largo tiempo
centradas fundamentalmente en la clasificacion y el diagnéstico. Es a partir de los
afios 80 cuando la evaluacién se dirige a la planificacién y verificacion de los

resultados del tratamiento.*

En general, tanto la evaluacion clinica adulta como la infanti han sido
conceptuadas desde perspectivas que defendian presupuestos distintos a la hora

de entender los distintos trastornos psicolégicos. 2

Entre la evaluacién tradicional y la evaluacion conductual existen mdultiples
diferencias. Una de estas diferencias se refiere al modo de conceptuar la conducta
y al tipo de variables explicativas sobre el origen y el mantenimiento del
comportamiento problema. Desde marcos conceptuales distintos se ha de esperar
que las técnicas de evaluacion generadas sean cualitativamente distintas. Desde
la aproximacion tradicional se aboga por la evaluacion de constructos de
personalidad para averiguar las causas de las conductas alteradas. Desde este
punto de vista, la conducta tiene un valor de “sintoma” que reflejaria causas
subyacentes. Desde esta perspectiva, la valoracion de la psicopatologia se ha
realizado a partir de una serie de técnicas indirectas de evaluacion en las que se
englobarian: las técnicas proyectivas, test, técnicas subjetivas, etc. Este tipo de
instrumentos se han construido sobre el presupuesto de que la conducta es

consistente respecto a la variabilidad del contexto.



La evaluacion conductual se considera un proceso en el que el clinico toma
decisiones sobre las variables que se suponen relevantes en el mantenimiento del
problema, a partir de las cuales desarrolla el plan de intervenciéon. Las
caracteristicas fundamentales sefialadas a la evaluacion conductual son: a) uso de
la observacion sistematica; b) orientada a detectar la naturaleza, desarrollo y
valoracion del cambio conductual; c¢) entiende la conducta como una muestra del
repertorio del sujeto; d) concibe el proceso evaluativo como un proceso continuo
en el que se recogen medidas antes, durante y después de la intervencion; y e)

interpreta los datos desde un nivel de inferencia minimo.

Desde una perspectiva conductual-funcional, la informacién recogida a partir de la
entrevista inicial no sélo se centrard en el comportamiento problema sino que
también se obtendrd informacion sobre los aspectos positivos del repertorio del
nifio. La evaluacion del comportamiento infanto-juvenil con vista a intervenir se

centrara en obtener informacién detallada de distintas areas o aspectos:

1) Descripcion del problema consultado a dos niveles: global, a través de
entrevistas abiertas, y especifico, a través de observacion; a fin de delimitar
los eventos antecedentes, los pardmetros de la respuesta, las

consecuencias reforzantes y las relaciones de contingencia.

2) Funcionamiento global del nifio (rutina semanal), repertorio social y
académico, tendencias personales (reacciones ante situaciones de
frustracion, espera, autocontrol, etc.) y motivacionales, estado biolégico
general y funcionamiento intelectual. Esta informacién puede recabarse a
través de entrevistas y si se estima oportuno mediante escalas y

cuestionarios.

3) Historia de los comportamientos problematicos, es decir, datos de los
déficit o excesos comportamentales (momento y forma de su deteccion, por
quién, etc.). Estos datos se obtendran mediante entrevista mas o menos

estructuradas en funcion de los recursos y del tiempo disponible.



4)

5)

Informacion relativa a las creencias, actitudes y reacciones de los padres,
profesores y otras personas implicadas directamente en el comportamiento
problema. Esta informacion se recabaria a través de entrevista y se

complementaria con registros de observacion.

Informacion acerca de las condiciones fisico-contextuales (condiciones de
habitat, aspectos sociodemogréficos, recursos disponibles en la familia,

etc.) que puede ser obtenida a través de entrevista.?



Marco Teérico Conceptual

Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

Es una enfermedad crénica autoinmune de afectacidbn multisistémica relacionada
con la presencia de autoanticuerpos, caracterizada por una gran variabilidad en su

presentacion y una evolucion episédica entre remisiones y exacerbaciones. "®

El Diagnéstico de LES incluyendo a los pacientes pediétricos se realiza al tener 4
de los 11 criterios de clasificacion propuestos por el Colegio Americano de
Reumatologia (ACR) modificados en 1997 (cuadro 1). &

Recientemente se establecen nuevos criterios validados para el diagnéstico de
lupus eritematoso sistémico en adultos. Estableciendo 17 criterios divididos en
dos apartados; criterios inmunoldgicos y criterios clinicos. Fueron desarrollos por
Las Clinicas de colaboracion Internacional de Lupus Sistémico (SLICC),
representan un esfuerzo de 8 afios de revision clinica, consensos y analisis
estadisticos. En los criterios finales el paciente debe satisfacer al menos 4
criterios, incluyendo al menos un criterio clinico y uno inmunolégico o el paciente
debe tener una biopsia compatible con nefritis Lapica, con presencia de
anticuerpos antinucleares o anticuerpos anti-DNA. El Lupus Eritematoso Sistémico
es finalmente una enfermedad clinica dirigida por autoanticuerpos. El diagndstico
no se fundamenta anicamente con criterios clinicos, ni la presencia Unica pruebas
serolégicas positivas. Estos criterios de clasificacibn para Lupus eritematoso
estan validados para adultos y cuentan con una Sensibilidad del 97% con una
especificidad del 84% (ambos con una P<0.0001). (Cuadro. 2) °

La fisiopatologia es desconocida, probablemente es la combinacion entre
susceptibilidad genética y factores ambientales, incluidos exposicion a la luz solar,
infecciones, farmacos y quimicos. Estad caracterizada por la desregulacion del

sistema inmune inato y adaptativo, produciendo pérdida de la tolerancia,



generando autoanticuerpos ante la generacion de auto antigenos en las

superficies celulares posterior a apoptosis.
Las caracteristicas clinicas se describen brevemente en el cuadro 3.

Con respecto a las manifestaciones Neuropsiquiatricas en LES que pueden
integrar el criterio de Neurolupus se describen 19 distintos sindromes

neuropsiquiatricos, mencionados en el cuadro 4.

Ningun estudio de laboratorio es especifico para realizar el diagndstico de LES. El
uso de laboratorio juega un papel importante en la evaluaciéon y seguimiento del

paciente pediatrico con LES.

1. Los reactantes de fase aguda como son la Velocidad de Sedimentacion
Globular y la Proteina C Reactiva se encuentran elevadas en la enfermedad
LUpica activa o con proceso infeccioso agregado.

2. En la Biometria Hematica:

- La Anemia mas comun en LES es la que caracteriza a la enfermedad crénica
(microcitica- normocromica. La anemia relacionada a actividad IUpica es la
hemolitica, caracterizado por un descenso brusco en la cifra de hemoglobina,
elevacion de bilirrubinas a expensas de la indirecta, incremento de la
deshidrogenasa lactica (DHL) y prueba de Coombs directo positivo. (30 a 40% de
los pacientes con LES pueden tener Coombs directo positivo, sin embargo solo 10

a 15% de estos pacientes cursa con hemoalisis).

- Leucopenia (<4000) asociada especialmente a linfopenia (<1500) vy
Trombocitopenia (< 100,000) son datos de actividad de la enfermedad Lupica,
también se presentan como efecto de tratamiento inmunosupresor (azatioprina,

ciclofosfamida, etc.)

3. Examen General de Orina: En pacientes con afeccion renal se puede

encontrar:

Un sedimento urinario activo



- 5 0 mas eritrocitos por campo de alto poder en orina.

- 10 o0 mas Leucocitos por campo fuerte.

- Cualquier numero de cilindros de cualquier tipo.

Proteinuria con huellas, especialmente con proteinas mas de +++.

4. Inmunoglobulinas suelen estar elevados especialmente a expensas de
Inmunoglobulina G. Sin embargo, la magnitud de la elevacion de estas proteinas
no estan relacionadas con el grado de severidad de la enfermedad. Los niveles
de complemento suelen encontrarse bajos especialmente C3 y C4, asociados a la

presencia de actividad de la enfermedad Lupica.
5. Autoanticuerpos:

- Antinucleares (ANA) son sugestivos de enfermedad autoinmune cuando se
encuentran persistentemente presentes, en titulos altos junto con manifestaciones

clinicas de la enfermedad. Son tiles en el monitoreo de actividad Lupica.

- Anti doble cadena de DNA (Anti-DNA) son raramente encontrados en individuos
sanos y son altamente especificos para LES observados en el 84-95% en
pacientes pediatricos. Los titulos de los Anti-DNA pueden ser empleados para
monitorizar la actividad de la enfermedad. Se han observado titulos altos de anti-

DNA en pacientes con nefritis lUpica.

- Anti-Sm son autoanticuerpos dirigidos contra un grupo complejo de proteinas que
conforman el RNA pequefio nuclear (snRNA), son altamente especificos para LES
(cerca del 99%), pero muy poco especificos (presente solamente en el 20% de los
pacientes con LES).

- Anti-nucleosomas (Anti-NCS): Recientemente han demostrado relacion con la
severidad de la enfermedad en LES, tanto en pacientes pediatricos como en
adultos. Los Anti-NCS son superiores en sensibilidad y pueden ser mas utiles
como herramienta diagndéstica para LES, que los Anti-DNA. Tienen sensibilidad del
61% y hasta 98% de especificidad en LES.



Tratamiento:

El tratamiento especifico en LES, debe ser individualizado y basado en la

extension y severidad de la enfermedad.

- Antinflamatorios no esteroideos (AINES): Ocupados principalmente en el
manejo de sintomatologia musculo-esquelética (Mialgias, artralgias o artritis). Los

AINES han sido asociados con meningitis aséptica en pacientes con LES.

- Hidroxicloroquina/cloroquina: Se emplea para mantenimiento, mas que para
inducir a la remision de la enfermedad. Empleada en pacientes con enfermedad
leve, incluyendo enfermedad sistémica, afeccion a piel o musculo-esquelética,
incluso, para lupus incompleto. La cloroquina puede ser empleada si la
Hidroxicloroquina no es tolerada. Ambos farmacos se han asociado a mejoria del
perfil lipidico.

- Glucocorticoides: ElI 90% de los pacientes pediatricos con LES, seran
manejados con glucocorticoides en algin momento, en la evolucion de la
enfermedad. La dosis, via de administracion y la duracion dependeran del érgano
afectado, actividad de la y severidad del LES; Asi como, de la respuesta al

tratamiento.

- Inmunosupresores: Empleados para afeccion hematolégica, afeccion renal
severa (nefritis lUpica Clases Il y IV) y en Neurolupus. Son empleados también
como agentes sinergistas de manejo con esteroides. Existe una gran variedad de
estos farmacos como son: la azatioprina, ciclofosfamida, metotrexate, ciclosporina

y Mofetil-micofenolato.
- Terapia Bioldgica: Ejemplos de terapia bioldgica empleada en LES son:

Gammaglobulina Intravenosa: Empleada generalmente para manejo de
Citopenias, afeccion renal, afeccion de SNC, actividad lupica con infeccion,
refractariedad a tratamiento de primera eleccion y sindrome de activacion

macrofagica.
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Rituximab: Anticuerpos monoclonales anti-CD20, efectivo en pacientes con LES
asociado a Citopenias, Nefropatia refractaria, Neurolupus con resistencia a

tratamiento convencional.

- Plasmaféresis: Generalmente reservado para emplearlo en complicaciones

severas agudas como en la hemorragia pulmonar.

- Trasplante de Médula Osea: Se ha empleado en adultos y pacientes
pediatricos con LES, sin embargo su efectividad y seguridad a largo plazo aun es
desconocido. Solo existen reportes de caso de trasplante de médula Osea

alogénica exitosa y de células madre mesenquimatosas en adultos.

El uso de todos estos farmacos debe ser indicado por el Reumatélogo Pediatra,
individualizado a las condiciones de cada paciente.

Con respecto a su evolucién y prondstico, aproximadamente del 15 al 20% de los
casos de Lupus Eritematoso Sistémico debutan antes de los 19 afios. La
incidencia y la prevalencia varian por el origen étnico, siendo mas elevadas en
razas afroamericanas e hispanos. Es mas comun en pacientes femeninos. Se
reporta una prevalencia de inicio de la enfermedad de 6 a 18.9 casos por cada
100,000 en pacientes femeninas menores de 19 afios de edad de raza blanca. Los

indices hombre-mujer reportados en poblacion pediatrica son de 1:2 a 1:5.

En pacientes con LES pediatrico, se reporta una sobrevida a 5 afios de mas del
95%, la sobrevida a 10 afios es de 86%. Las tasas de mortalidad se han
relacionado con el estado socioecondmico, al acceso individual a la atencion
médica, bases educativas, origen étnico, actividad de la enfermedad, afeccion

renal, del sistema nervioso central e infecciones sistémicas’.
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Artritis Idiopatica Juvenil

La artritis se define como el derrame articular solo o con la presencia de 2 0 mas
de los siguientes signos: limitacién del rango de movimiento, dolor o incremento de

la temperatura de una o mas articulaciones.

La Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ) es la artritis de una 0 mas articulaciones durante
al menos 6 semanas en nifios menores de 16 afios de edad. Es un diagnostico de
exclusion. No hay prueba diagnostica para la AlJ. Muchas condiciones deben ser

excluidas antes del diagnéstico. (Cuadro 5).

Se clasifica en 7 diferentes subtipos, establecido por la Liga internacional de
asociaciones para reumatologia (ILAR) en 2001 (Cuadro 6). Esta clasificacién
facilita la investigacion para el entendimiento de prondstico y tratamiento. Los
subtipos se diferencian de acuerdo al nimero de articulaciones afectadas, patréon
de marcadores serolégicos especificos, y manifestaciones sistémicas presentes

durante al menos 6 meses de la enfermedad.

La causa de AlJ no es bien entendida, pero se cree que es influenciada por
factores genéticos y ambientales. Hay concordancia entre gemelos monocigotos
entre 25 y 40%, y en hermanos de pacientes afectados hay una prevalencia de AlJ
de 15 a 30 veces mayor a la poblacion general. Se ha reportado el papel de alelos

de HLA clase | y Il en la patogénesis de diferentes subtipos de AlJ.

La mayoria de las caracteristicas de AlJ sistémica son parecidas a sindromes
autoinflamatorios, forma parte de los sindromes febriles, tal como Fiebre Familiar
Mediterranea; se encuentra una débil asociacion entre este subtipo y genes HLA,

por lo cual debe considerarse como una entidad separada.*®**

La inmunidad celular y humoral juega un papel en la patogénesis de AlJ. Las
células T liberan citocinas proinflamatorias: factor de necrosis tumoral alfa (TNF-
a), interleucina-6 (IL-6), e interleucina 1(IL-1), las cuales son encontradas en altos
niveles en pacientes con AIlJ poliarticular y la de inicio sistémico. Las

articulaciones inflamadas de pacientes con AlJ han mostrado altos niveles de
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células T productoras de IL 17 que induce la produccién de otras interleucinas y

metaloproteinasas que estan involucradas en el dafio articular.

El papel de la inmunidad humoral es por los niveles incrementados de
autoanticuerpos, tal como anticuerpos antinucleares (ANA) e inmunoglobulinas,

por activacion del complemento y la presencia de complejos inmunes circulantes.

Otros posibles factores implicados son la disregulacion inmunolégica, estrés

psicoldgico, trauma, anormalidades hormonales y disparadores infecciosos.

Todos los subtipos comparten sintomas comunes: rigidez matutina que mejora
durante el dia, inflamacion articular, limitacién de actividades por dolor y periodos

caracterizados por remision intercalados con recaidas. 4%

AlJ de inicio sistémico:

De forma temprana pueden presentar fatiga y anemia. Se caracteriza por fiebre de
al menos 2 semanas de duracién acompafiada de artritis; la fiebre es mayor de
39°C diariamente o dos picos al dia, usualmente durante la tarde o noche, de
forma cotidiana. El exantema es evanescente, maculas color salmén durante los
periodos febriles. Es no pruriginoso, cominmente en tronco, extremidades

proximales, regiones axilares e inguinales.

Otras  manifestaciones incluyen hepatoesplenomegalia, linfadenopatias,
enfermedad pulmonar tal como fibrosis intersticial, y serositis tal como pericarditis.

Los periodos febriles y sintomas sistémicos podrian preceder el inicio de la artritis
por semanas o meses. El diagndstico definitivo no puede ser realizado hasta que

la artritis sea detectada en la exploracion fisica.

Tipicamente se observa anemia, leucocitosis, trombocitosis, transaminasemia,
elevacion de reactantes de fase aguda como velocidad de sedimentacion globular

(VSG) y proteina C reactiva (PCR) y ferritina.

Los titulos de ANA son usualmente negativos y no son utiles para el diagndstico

para AlJ de inicio sistémico.
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Complicaciones: incluyen infeccidn por terapia inmunosupresora, alteraciones del
crecimiento, osteoporosis, enfermedad cardiaca, amiloidosis y Sindrome de
activacion de macrofagos el cual ocurre en 5-8% de los nifios con este subtipo de

artritis.

El diagnostico de AlJ sistémica involucra exclusion de otras condiciones como
infecciones, malignidad y enfermedades vasculares de colageno, y fiebre

reumatica.l
AlJ Oligoarticular

Inicia a edad temprana antes de los 6 afios, asimétrica, con afeccién de grandes
articulaciones, con predileccion en sexo femenino, con alta frecuencia de ANA, y
alto riesgo para uveitis. Generalmente tienen buena apariencia y tipicamente
presentan artritis que afectan las extremidades inferiores. En 30-50% de los casos
solo una articulacion esta afectada en la presentacion, siendo la rodilla en 89%. La
cadera es raramente afectada. El dolor tiende a empeorar en las mafanas o
después de permanecer en una posicién por un tiempo extendido. Posterior a 6
meses del inicio de la enfermedad; si continua con 4 o menos articulaciones
afectadas se define como oligoarticular persistente, y de involucrar 5 0 mas

articulaciones se define como extendida.

Alteracion del crecimiento podria resultar de artritis prolongada de una articulacion,
resultando en un incremento del flujo sanguineo en la placa de crecimiento, lo cual
lleva a sobre crecimiento. Esta complicacion es la mas comudn en artritis de rodilla

y lleva a la pierna a crecer con discrepancia.

Més tarde en el curso de la enfermedad, alteraciones del crecimiento pueden
resultar también del dafio de la placa de crecimiento o la fusion prematura de las

placas epifisiarias, llevando al subcrecimiento de la extremidad afectada.

Este subtipo de artritis tiene el mejor prondéstico, los que desarrollan una
enfermedad mas complicada como disminucion del espacio articular, erosion 0sea

y contracturas de flexién, son los que pareceran tener un curso poliarticular.
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AlJ Poliarticular

Los pacientes con factor reumatoide (FR) positivo tienden a desarrollar una artritis
similar a la artritis reumatoide del adulto, con un curso més agresivo. Tiende a ser
simétrica, involucra pequefias articulaciones de ambas manos y pies, y pude
afectar articulaciones de columna cervical y temporomandibular. Nodulos
reumatoides y una enfermedad erosiva mas grave caracterizada por deformidades
articulares, (por ejemplo Boutonniére y contracturas en cuello de cisne) también

puede ocurrir en pacientes con FR positivo.

Pacientes con FR negativo tienden a tener involucro de menos articulaciones y
tienen un resultado mejor en cuanto a funcionalidad. Presentan rigidez matutina,
inflamacion articular y limitacion de arco de movilidad de las articulaciones
afectadas. También  fatiga, alteraciones en el crecimiento, elevacion de

marcadores inflamatorios, y anemia de enfermedad crénica.

El diagnostico diferencial de poliartritis incluye infeccion, malignidad u otra
enfermedad de la colagena, tal como LES. Poliartritis en una nifia adolescente

puede ser la primera manifestacion de LES.
Artritis Psoriasica juvenil

Caracterizada por artritis asimétrica que puede afectar articulaciones grandes y
pequefias. En estos nifios también podria encontrarse que son ANA +y HLA B 27

positivo, especialmente cuando hay inflamacién de esqueleto axial.
Artritis relacionada a entesitis.

Es caracterizada por la presencia de entesitis o inflamacion de sitios de insercion
del tendén en el hueso. Tipicamente tienen dolor, rigidez y pérdida de la movilidad
de la espalda baja y pueden presentar con artritis de articulaciones de
extremidades inferiores. Las articulaciones sacro iliacas pueden estar involucradas
en la presentacion. Muchos pacientes afectados tienen historia familiar de
enfermedad relacionada a HLA B 27, tal como enfermedad inflamatoria intestinal,

psoriasis o espondilitis anquilosante.*®4*°
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TRATAMIENTO

Es multidisciplinario e incluye terapia fisica y ocupacional, terapia farmacoldgica e

intervenciones psicosociales.

La Sociedad Britdnica de Reumatologia Pediatrica y del Adolescente (BSPAR)
hace énfasis en el cuidado de los niflos con artritis con el reconocimiento

temprano y envio a subespecialista para tratamiento y cuidado multidisciplinario.

El objetivo de la terapia temprana es prevenir la morbilidad asociada con el
manejo del dolor, mejorar movilidad articular, prevenir deformidades, alteraciones

del crecimiento y recuperar la funcion.

No hay cura para AlJ, pero terapias comunes incluyendo el uso de biologicos ha

mejorado el prondstico de esta condicidén de forma significativa.
TERAPIA FARMACOLOGICA

Antiinflamatorios no esteroideos (AINES): son de primera linea, solo sintomaticos,
incluyen ibuprofeno, naproxeno, e indometacina (Aprobados por la FDA en nifios).
Pueden ser suficientes para artritis leve. El uso de acido acetilsalicilico debe

usarse con precaucion por el riesgo de presentar sindrome de Reye.

Corticoesteroides: Intraarticulares son efectivos en el control de la artritis limitada
como en oligoartritis persistente. Via oral o intravenosos son usados
principalmente para manifestaciones sistémicas, y en algunos casos, poliartritis
grave. Dosis bajas de esteroide pueden ser indicadas para obtener alivio
sintomético del dolor mientras las drogas de segunda linea empiecen a ser
efectivas. Efectos adversos de esteroides, son observados mas comunmente con
dosis mayores (por ejemplo >20 mg/dia) e incluyen: inmunosupresion, supresion
adrenal, incremento de apetito y peso, acné, cambios de animo, osteoporosis y
necrosis avascular, cataratas, incremento de la presion intraocular, caracteristicas

cushingoide y diabetes.
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Farmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad: retardan la progresion
radiologica de la enfermedad y son requeridos por 2 terceras partes de los nifios.
Estos incluyen metotrexate (es seguro y efectivo, considerado el gold estandar en
la terapia para niflos con AlJ), sulfasalazina, azatioprina, hidroxicloroquina,

Leflunomide, ciclosporina.

Agentes biolégicos: han mejorado la morbilidad asociada, con riesgo de

inmunosupresion y Citopenias. Incluyen:

INHIBIDORES DEL FACTOR DE NECROSIS TUMORAL ALFA:
Etanercept, Infliximab, Adalimumab

INHIBIDORES DE INTERLEUCINAS:

Anakinra (Antagonista del receptor de IL1)

Rilonacept (Anticuerpo Anti IL-1)

Canakinumab (Anticuerpo Anti IL1-b)

Tocilizumab (Anticuerpo antireceptor de IL-6)

TERAPIA CON BLANCO A CELULAS T Y B:

Abatacept (Inhibidor de la via coestimuladora de células T)

Rituximab (anticuerpo monoclonal que induce apoptosis de células B y causa
deplecion de células B CD 20)

Trasplante de células madre autologo: en AlJ refractaria a otros tratamientos.
4.6 COMPLICACIONES

Uveitis es una inflamacion no granulomatosa que afecta el iris y el cuerpo ciliar y
es comunmente asintomatica. Tiende a ocurrir en niflas con AlJ oligoarticular a
edad temprana, quienes tienes titulos de ANA positivos. Evaluacién oftalmolégica

de tamizaje es imperativa en todos los nifios con AlJ, en especial aquellos con tipo
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Oligoarticular con ANA +. Si se dejan sin tratamiento, las complicaciones incluyen
cataratas, queropatias por bandas, sinequias, glaucoma y pérdida visual. El
resultado depende del diagnostico y tratamiento tempranos.

Alteraciones del crecimiento (discrepancia de longitud, anquilosis, con retraso del

crecimiento local)

Micrognatia.

Osteopenia y osteoporosis

Discapacidad fisica con limitacion funcional en artritis no controlada.

Factores psicosociales: Ansiedad, depresién, ausentismo escolar en enfermedad
con curso prolongado.

El resultado y prondstico son variables de acuerdo a los diferentes subtipos de la
enfermedad. Aproximadamente 50% de los nifios con AlJ continuaran con
enfermedad activa hasta ser adultos y puede haber discapacidad significativa con

deformidad articular, anormalidades en el crecimiento, uveitis, limitacion por dolor.

La tasa de mortalidad en AlJ en Estados Unidos y Canada es de 0.29 por 100

pacientes y la mayoria ocurre en pacientes con AlJ sistémica.®
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Entrevista para Sindromes Psiquiatricos en Nifios. (Children’s Interview for

Psychiatric syndromes, ChIPS)

La Children’s Interview for Psychiatric syndromes (ChIPS) es una entrevista
altamente estructurada, basada en los criterios del DSM-IV y desarrollada para
establecer el diagnostico en sujetos con edades comprendidas entre los 6 y los 18
afios y que muestren un CI mayor o igual a 70. La entrevista esta compuesta de
tres secciones. La primera seccion del protocolo contiene diversas preguntas
relativas a la: descripcién del motivo de consulta y el lugar en que se produce
(casa, colegio, con compafieros), relacion familiar y responsabilidades del nifio en
el hogar, relacibn y rendimiento escolar, relacibn con sus compafieros y
tratamientos previos. La segunda seccion pretende recabar informacién sobre los
20 trastornos incluidos en el Eje |, excepto retraso mental, problemas de
aprendizaje (lectura, escritura, etc.) y problemas de personalidad. En cada
trastorno se especifica el comienzo de los sintomas, la duracion y el deterioro o
nivel de interferencia a tres niveles en casa, en el colegio y/o en la relacion con
sus compafieros. La tercera seccion se obtiene informacién sobre estresores
psicosociales a dos niveles: abuso y abandono infantil, y otros estresores en
general (clima familiar, problemas econdémicos, problemas familiares y extra
familiares, etc.). Las preguntas relativas a los trastornos estan disefiadas en
formato de arbol, de modo que si el sujeto responde de forma negativa a las
preguntas principales, el entrevistador pasara a la siguiente seccion. En cambio,
las preguntas relativas a las secciones de los estresores psicosociales se deberan
realizar de forma integra. Algunas de sus caracteristicas: a) esta diseflada para
ser administrada por entrevistadores legos que previamente hayan sido
entrenados; b) las preguntas estan formuladas en un lenguaje sencillo con un
formato de estructura corto, a fin de favorecer la comprension de las preguntas y
la cooperacion del sujeto, c) existe una Unica version para nifios y/o adolescentes
y una version paralela para padres, d) diferentes estudios han mostrado la validez
del instrumento en sus dos versiones, e) puede ser administrada en cualquier

contexto; y f) el tiempo de administracion es relativamente breve, entre 20 a 50
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minutos, caracteristica que es de destacar frente al tiempo invertido en otras

entrevistas.>*°

La entrevista estructurada (ChIPS) puede ser utilizada para multiples objetivos:

Como instrumento de registro (screening).

- Como medio de contrastar la eficiencia del clinico.

- Como herramienta para establecer un diagnostico psiquiatrico en estudios
de investigacion clinica.

- Como instrumento para establecer el diagnostico psiquiatrico en

profesionales de la salud mental.”
Funcionalidad Familiar

Es la capacidad del sistema familiar para enfrentar y superar cada una de las
etapas del ciclo vital y las crisis que atraviesa, basandose en la forma que se
organiza el sistema de acuerdo a jerarquias, alianzas, comunicacion, territorio y

geografia asi como tipo de familia y ciclo vital por el que cursa.

El instrumento empleado para medir la funcionalidad familiar es desarrollado a
partir de una investigacion en la Universidad Nacional Autonoma de México
(UNAM), donde se conformd una entrevista estructurada para evaluar familias que
se conoce como “Escala de Evaluacion Familiar’. Este instrumento ha sido
empleado en distintas investigaciones en nuestro Pais asi como en otros paises
de Latinoamérica. Durante sus diferentes aplicaciones este instrumento ha sufrido
modificaciones hasta alcanzar mediante el andlisis factorial de validacion

obteniendo una alfa de Cronbach= 0.91.

La Escala de Funcion Familiar esta conformado por 40 reactivos que investigan
nueve areas y evalian el funcionamiento dinamico, sistémico y estructural de la
familia, éstas son: autoridad, orden, supervision, afecto, apoyo, conducta
disruptiva, comunicacion, afecto negativo y recursos; los cuales a su vez estan

determinados por los siguientes elementos: territorio, centralidad, alianzas, roles,
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jerarquia, limites, modos de control de conducta, alianzas, afectos y patologia,

incluyendo familiograma y datos sociodemograficos.

La calificacion de la prueba, es evaluando cada reactivo en una escala ordinal de

cuatro categorias, asignando:

-Cuando el aspecto evaluado es disfuncional: 1.

-Cuando el aspecto evaluado es poco funcional: 2.

-Cuando el aspecto evaluado es medianamente funcional: 3.
-Cuando el aspecto evaluado es funcional: 4.

-Cuando una pregunta no se responde se califica con: 5.

Esta asignacidon se hace por medio de la observacion de los terapeutas familiares,
que evallan, tomado en cuenta tres aspectos importantes: el ciclo vital de la

familia, la clase socioecondmica y la estructura familiar.

Ya calificados los reactivos, se procede a poner en la hoja de calificacion, las
puntuaciones obtenidas en cada reactivo. Se hace la suma horizontal
obteniéndose la puntuacién para cada area y se continta la graficacion en la de

perfil de funcionamiento familiar. Las nueve areas son:

- Autoridad: Evalta la eficiencia de la autoridad dentro de la familia.
Considera como mas funcionales a aquellas familias donde la autoridad
reside en el subsistema parental y es compartida por ambos padres.

- Orden: Evalla como se manejan los limites y los modos de control de
conducta. Considera como mas funcional a las familias con limites bien
establecidos y respetados.

- Supervision: Evalia la funcionalidad de la vigilancia de normas y
comportamiento.

- Afecto: Evalla como se presentan las muestras de sentimientos y

emociones entre los miembros de la familia.
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Apoyo: Es la forma en que los miembros de la familia se proporcionan
soporte social, dentro y fuera del grupo familiar.

Conducta Disruptiva: Evalla el manejo de conductas no aceptadas
socialmente como las adicciones, problemas con la autoridad o alguna otra
situacion emergente.

Comunicacion: Evalua la forma de relacion verbal o no verbal que se da
dentro de la familia.

Afecto negativo: Evalla la funcionalidad de la presencia de sentimientos y
emociones de malestar dentro de la familia.

Recursos: Se refiere a la existencia de potencialidades instrumentales vy
afectivas asi como a la capacidad de la familia para desarrollarlos y

utilizarlos. ©
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Actualmente no existen estudios que determinen la prevalencia de psicopatologia
en pacientes pediatricos asociada enfermedades reumatoldgicas. Se desconoce
cuales son los factores asociados a los mismos, incluyendo la funcionalidad
familiar. Por lo que surge la pregunta de investigacion: ¢ Cual es la prevalencia de
psicopatologia en pacientes pediatricos con diagnoéstico de Lupus Eritematoso
Sistémico y Atrtritis Idiopética juvenil, su estado de funcion familiar asociada y que
factores de riesgo existen para su desarrollo?

JUSTIFICACIONES

- La psicopatologia se presentan comunmente en enfermedades cronicas de
la edad pediatrica.

- Existen muy pocos estudios previos en nuestro medio de la prevalencia de
los distintos sindromes psiquiatricos en edad pediatrica asociada a
enfermedades cronicas.

- No existen estudios que describan la psicopatologia cominmente asociada
a enfermedades reumatoldgicas.

- El estudio puede ser utilizado como referencia para estudios futuros

relacionados con el tema.
OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL:
El objetivo principal del presente trabajo consiste en describir la prevalencia de la
psicopatologia en pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico y Artritis Idiopética
Juvenil.
OBJETIVOS ESPECIFICOS:
- Evaluar la funcionalidad familiar de cada paciente que integre esta cohorte.
- Describir cuales son los sindromes psiquiatricos mas comunmente
asociados a la Artritis Idiopatica Juvenil y al Lupus eritematoso Sistémico.
Identificar factores asociados a la enfermedad de base que pueden tener relacion

con el desarrollo de sindromes psiquiatricos.
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MATERIAL Y METODOS
DISENO DEL ESTUDIO
Estudio descriptivo, transversal y observacional.
LIMITE DE ESPACIO

Paciente pediatricos menores de 18 afios que cumplan los criterios de clasificacion
para Lupus Eritematoso Sistémico (LES) y Artritis Idiopatica Juvenil con
seguimiento en la consulta externa de la Clinica de Enfermedades por Dafio

Inmunoldgico (CEDI) del Hospital Infantil de México Federico Gomez.
DESCRIPCION DEL ESTUDIO

Se revisaron e incluyeron los pacientes con LES y AlJ que acudieron a la Consulta
externa de la Clinica de Enfermedades por Dafio inmunol6gico (CEDI) y que los
padres o tutores autorizaron participar en este estudio de Marzo a Julio de 2013.

Los pacientes incluidos fueron evaluados por el servicio de psiquiatria infantil de
Hospital Infantii de México Federico Gémez, donde se aplicé la Children’s
Interview for Psychiatric syndromes (ChIPS), para establecer el diagnostico

psicopatologicos y la Escala de Evaluacién Familiar de los pacientes incluidos.
UNIVERSO DE TRABAJO

Fueron sujetos a este estudio todos aquellos pacientes con diagnostico de LES y
AlJ que acudieron a seguimiento en la consulta externa de la Clinica de
Enfermedades por Dafio Inmunolégico (CEDI) del Hospital Infantii de México
Federico Gémez durante el periodo de tiempo de estudio y que aceptaron

participar en el estudio, de acuerdo a los siguientes criterios de inclusion:
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Criterios de Inclusion:

1) Pacientes menores de 18 afios de edad.
2) Pacientes de cualquier género.

3) Pacientes con diagndstico de LES, segun los criterios del Colegio Americano de
Reumatologia (ACR), 1982 modificados en 1997 y pacientes con diagnostico de
AlJ segun los criterios de ILAR 2001.

Criterios de exclusién:

1) Pacientes con diagnéstico de LES incompleto, enfermedad reumatoldgica con
sindrome de sobreposicion o Enfermedad Mixta de Tejido conectivo asociado con
artritis idiopética juvenil.

2) Pacientes que no acepten participar en la entrevista por el servicio de

Psiquiatria infantil.

Plan de Analisis Estadistico

INSTRUMENTO DE INVESTIGACION

Se utilizé una base de datos disefiada para ello, en la que se vaciaron los datos

para su posterior andlisis estadistico.

Se aplicé la Children’s Interview for Psychiatric syndromes (ChIPS) y la Escala de
Evaluacion Familiar para establecer el diagnostico psicopatolégicos de los

pacientes incluidos.
LIMITE DE TIEMPO

Abarcé del 01 de marzo del 2013 al 22 de Julio del 2013.
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DISENO ESTADISTICO

Por tratarse de un estudio descriptivo se utilizaron medidas de tendencia central y
desviacion estandar, asi como tablas de frecuencia y porcentajes. Se utilizd para

el andlisis el programa estadistico SPSS 20.0.
IMPLICACIONES ETICAS

Debido a que se trata de un estudio descriptivo que implico recoleccion de
informacion a partir de cuestionarios que no llevan ningun riesgo para la salud, no
presentd implicaciones éticas. La informacion recolectada sera utilizada solo para

fines de la investigacion manteniendo la confidencialidad de los datos.
ORGANIZACION

Esta estuvo a cargo de:

- Tesista: Andrés Noé Rodriguez Garcia.

- Asesoras: Dra. Maria del Rocio Maldonado Velazquez. Dra. Hilda Patricia

Cervera Silva.
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DEFINICION DE LAS VARIABLES
DEFINICION CONCEPTUAL Y OPERATIVA DE VARIABLES
1. Sexo: Distincién de acuerdo a las caracteristicas fenotipicas.
Escala: Cualitativa nominal.
Unidades: Hombre y Muijer.

2. Edad: Numero de meses cumplidos desde su nacimiento hasta el momento de

ingresarse al estudio.
Escala: Cuantitativa continua.
Unidades: Meses.

3. Condicidn cronica prexistente: Determina la presencia de enfermedad
reumatoldgica de base que padece el paciente previo a la aplicacion de la

entrevista por Psiquiatria.
Escala: Cualitativa Discreta.
Unidades: dos causas.
- Lupus Eritematoso Sistémico
- Artritis Idiopatica Juvenil

4. Tiempo de Evolucién previo a su diagndéstico: Hace referencia al nUmero de
meses que pasaron entre el inicio de los sintomas que caracterizan la enfermedad

reumatolégica y su diagnostico.
Escala: Cuantitativa continua.
Unidades: Meses.

5. Edad al diagnéstico: Hace referencia al nUmero de meses desde su
nacimiento hasta la fecha del diagndstico de la enfermedad de base.

Escala: Cuantitativa continua.
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Unidades: Meses.

6. Condicion Crénica asociada: afeccién organica asociada a la patologia

Reumatolégica de base que influye en el prondstico y calidad de vida del

paciente.

Escala: Cualitativa Discreta.

Unidades: tres condiciones.

Afeccion Renal.

Afeccion Neuroldgica.

Secuelas articulares.

Refractariedad a tratamiento convencional: hace referencia a aquellos
pacientes que a pesar del tratamiento farmacoldgico de eleccién de primera
linea a dosis y tiempo adecuados, no se logra la remision de la enfermedad,

por lo que se emplearon terapia bioldgica.

Escala: cualitativo dicotbmico

Unidades: Si o No.

Apego a Tratamiento: Determina la conducta del paciente con respecto a
la adecuada administracion de medicamento empleado, ejercicios de
rehabilitacion y seguimiento por los diferentes servicios que ofrece la

institucién tratante.

Escala: Cualitativa dicotomica

Unidades: Si o No.

9. Psicopatologia: Hace referencia a los sindromes organicos identificados

por medio del instrumento de evaluacion Psiquiatrica Children’s Interview
for Psychiatric syndromes (ChIPS), en base al DSM-IV.

Escala: Cualitativa Discreta

Unidades: 12

Trastorno depresivo mayor
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- Trastorno de ansiedad generalizada

- Distimia

- Fobia social

- Trastorno de estrés postraumatico

- Trastorno de estrés agudo

- Anorexia

- Bulimia

- Trastorno por déficit de atencion e hiperactividad
- Trastorno oposicionista desafiante

- Trastorno de conducta

- Trastorno por uso de sustancias
10.Funcionalidad Familiar: Hace referencia al grado de funcién familiar

obtenido en la Escala de Evaluacion Familiar.
Escala: Cualitativa Discreta
Unidades: cuatro.

- Disfuncional
- Poco funcional
- Medianamente funcional

- funcional
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Resultados

Se lograron evaluar un total de 80 pacientes, de los cuales se obtuvo una
distribucién por género de 60% del total fueron pacientes femeninos. La edad
media obtenida fue de 12 afos (144 meses) con un rango de edad de 60 a
221meses. Con respecto a las patologias de base se identificé que el 60% de los
pacientes pertenecian al grupo Lupus Eritematoso Sistémico (n=48) y el 40
restante en el grupo de Artritis Idiopatica Juvenil. (n=32). La media de edad en
meses en que se integro el diagnéstico Reumatologico fue de 134 (11 afios). Con
respecto al tiempo de evolucién de la patologia de base y el diagndstico de la
enfermedad reumatoldgica la media fue de 4 meses, sin embargo el rango va
desde un mes hasta 3 afios. Con respecto a la condicion cronica asociada a la
enfermedad reumatolégica de base en las pacientes con LES se identificé que el
30% (n=24) cursaban con afeccion renal, 20% con afeccion neurolégica (n=16).
En los pacientes con Atrtritis Idiopatica Juvenil el 25% (n=20) cursa con secuelas
articulares. En el total de los pacientes se identificaron que el 35% (n=28) no
respondieron a tratamiento convencional. El apego al tratamiento se identificd en

el 90% de los pacientes.

La psicopatologia fue identificada en el 80% de los pacientes, en la gréfica 1, se
describe la frecuencia de los sindromes Psiquiatricos identificados. Donde el
trastorno de conducta fue identificado en un 30%, seguido por la Distimia y el

trastorno depresivo mayor con 20 y 15% de total, respectivamente.

La funcionalidad Familiar fue evaluada en el 100% de los pacientes, la grafica 2,

muestra los grados de disfuncion encontrados en los pacientes.
Conclusiones

Podemos concluir que las psicopatologia es una entidad pocas veces reconocida,
gue se encuentra en un porcentaje importante de los pacientes pediatricos con

enfermedades cronicas, especificamente con en Antecedentes

Instrumentos de evaluacion clinica en nifios y adolescentes
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La evaluacion clinica del comportamiento en la infancia y la adolescencia se ha
cimentado a partir de la evaluacion de la poblacion adulta, heredando los mismos
problemas y limitaciones. Hasta bien entrados en el s. XVIIl el nifio era
considerado como un adulto en miniatura, incluso desde marcos tedricos
diferentes se ha considerado al nifio como sujeto a las mismos principios que el
adulto. Sélo sera a partir de los afios 70 cuando esta manera de entender al
infante cambie, reconociendo las peculiaridades propias del desarrollo infantil,
aunque las tareas de evaluacion infantil permaneceran durante largo tiempo
centradas fundamentalmente en la clasificacion y el diagndstico. Es a partir de los
afios 80 cuando la evaluacion se dirige a la planificacién y verificacion de los
resultados del tratamiento.1

En general, tanto la evaluacion clinica adulta como la infantii han sido
conceptuadas desde perspectivas que defendian presupuestos distintos a la hora

de entender los distintos trastornos psicolégicos. 1,2

Entre la evaluacién tradicional y la evaluacion conductual existen mdultiples
diferencias. Una de estas diferencias se refiere al modo de conceptuar la conducta
y al tipo de variables explicativas sobre el origen y el mantenimiento del
comportamiento problema. Desde marcos conceptuales distintos se ha de esperar
gue las técnicas de evaluacién generadas sean cualitativamente distintas. Desde
la aproximacion tradicional se aboga por la evaluacion de constructos de
personalidad para averiguar las causas de las conductas alteradas. Desde este
punto de vista, la conducta tiene un valor de “sintoma” que reflejaria causas
subyacentes. Desde esta perspectiva, la valoracion de la psicopatologia se ha
realizado a partir de una serie de técnicas indirectas de evaluacion en las que se
englobarian: las técnicas proyectivas, test, técnicas subjetivas, etc. Este tipo de
instrumentos se han construido sobre el presupuesto de que la conducta es

consistente respecto a la variabilidad del contexto.

La evaluacion conductual se considera un proceso en el que el clinico toma
decisiones sobre las variables que se suponen relevantes en el mantenimiento del

problema, a partir de las cuales desarrolla el plan de intervencion. Las
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caracteristicas fundamentales sefialadas a la evaluacion conductual son: a) uso de
la observacion sistemética; b) orientada a detectar la naturaleza, desarrollo y
valoracion del cambio conductual; ¢) entiende la conducta como una muestra del
repertorio del sujeto; d) concibe el proceso evaluativo como un proceso continuo
en el que se recogen medidas antes, durante y después de la intervencion; y e)

interpreta los datos desde un nivel de inferencia minimo.

Desde una perspectiva conductual-funcional, la informacion recogida a partir de la
entrevista inicial no sélo se centrard en el comportamiento problema sino que
también se obtendra informacién sobre los aspectos positivos del repertorio del
nifio. La evaluacion del comportamiento infanto-juvenil con vista a intervenir se

centrara en obtener informacion detallada de distintas areas o aspectos:

1) Descripcién del problema consultado a dos niveles: global, a través de
entrevistas abiertas, y especifico, a través de observacién; a fin de delimitar los
eventos antecedentes, los parametros de la respuesta, las consecuencias

reforzantes y las relaciones de contingencia.

2) Funcionamiento global del nifio (rutina semanal), repertorio social y
académico, tendencias personales (reacciones ante situaciones de frustracion,
espera, autocontrol, etc.) y motivacionales, estado  biolégico general y
funcionamiento intelectual. Esta informacion puede recabarse a través de

entrevistas y si se estima oportuno mediante escalas y cuestionarios.

3) Historia de los comportamientos problematicos, es decir, datos de los déficit
0 excesos comportamentales (momento y forma de su deteccién, por quién, etc.).
Estos datos se obtendran mediante entrevista mas o menos estructuradas en

funcién de los recursos y del tiempo disponible.

4) Informacion relativa a las creencias, actitudes y reacciones de los padres,
profesores y otras personas implicadas directamente en el comportamiento
problema. Esta informaciébn se recabaria a través de entrevista y se

complementaria con registros de observacion.
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5) Informacion acerca de las condiciones fisico-contextuales (condiciones de
hébitat, aspectos sociodemograficos, recursos disponibles en la familia, etc.) que
puede ser obtenida a través de entrevista.2
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Anexos

Cuadro 1. Criterios de clasificacién de 1982 para Lupus Eritematoso Sistémico

revisién de 1997.

Criterio:

Definicién:

Eritema Malar

Eritema fijo, plano o sobreelevado, sobre las eminencias malares,
que tienden a respetar los pliegues nasolabiales.

Eritema discoide

Placas eritematosas sobreelevadas con descamacidén queratdsica
adherente y obturacién folicular: puede haber cicatrices atrdéficas
en lesiones antiguas.

Fotosensibilidad

de una reaccidén inusual a la
descrita por el paciente o por observaciédn

Eritema cutdneo como resultado
exposicién solar,
médica.

Ulceras Orales

Ulceracién oral o nasofaringea,
el médico.

usualmente indolora, observada por

Artritis Artritis no erosiva, que compromete dos o més articulaciones
periféricas, caracterizadas por dolor, tumefaccidn o derrame.
Serositis -Pleuritis (historia convincente de dolor pleuritico o roce pleural

auscultado por un médico o evidencia de derrame pleural.
-Pericarditis (documentada por electrocardiograma, roce pericardico
o evidencia de derrame pericéardico).

Alteracién Renal

-Proteinuria persistente mayor de 0.5g/dia o mayor de (+++) si no
se ha cuantificado.
-Cilindros celulares (pueden ser eritrocitarios,

granulares, tubulares o mixtos.

de hemoglobina,

Alteracién Neurolégica

-Crisis convulsivas en ausencia de farmacos que las justifiquen o
alteraciones metabdlicas conocidas (Uremia, cetoacidosis,
desequilibrio electrolitico).

-Psicosis en ausencia de féarmacos que las justifiquen o
alteraciones metabdlicas conocidas.

Alteracién
Hematolégica

-Anemia hemolitica con reticulocitosis.

-Leucopenia menor de 4000/mm3 totales en 2 o mas determinaciones
-Trombocitopenia menor a 100,000/mm3, en ausencia de farmacos que
lo justifiquen.

10. Alteracién
Inmunoldégica

a) Anticuerpos anti-DNA positivos contra DNA nativo en titulos
anormales.
b) Presencia de anticuerpo nuclear, anti-Sm.

c) Identificacidédn de anticuerpos antifosfolipidos positivos basados
en:

1. Nivel sérico anormal de anticuerpos anticardiolipinas IgG o
IgM.

2. Resultado positivo en la prueba de anticoagulante lupico
utilizando el método estandar.

3. Prueba seroldgica falsamente positiva vy confirmada por
inmovilizacidén de treponema pallidum o prueba de absorcidén de
anticuerpo treponémico fluorescente.

11. Anticuerpos
antinucleares

Un titulo anormal de anticuerpos antinucleares por
inmunoflorescencia o ensayo equivalente en cualquier momento y en
ausencia de farmacos conocidos que pueden asociarse con sindrome de
lupus inducido por farmacos.

Updating the American College of Rheumatology revised criteria for the classification of systemic

lupus erythematosus, Arthritis Rheum 40:1725,

1997.
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Criterio:

Definicién:

Eritema Malar

Eritema fijo, plano o sobreelevado, sobre las eminencias malares,
que tienden a respetar los pliegues nasolabiales.

Eritema discoide

Placas eritematosas sobreelevadas con descamacién queratdsica
adherente y obturacién folicular: puede haber cicatrices atréficas
en lesiones antiguas.

Fotosensibilidad

de una reaccidén inusual a la
descrita por el paciente o por observaciédn

Eritema cutdneo como resultado
exposicidén solar,
médica.

Ulceras Orales

Ulceracidén oral o nasofaringea, usualmente indolora,

el médico.

observada por

Artritis Artritis no erosiva, que compromete dos o mas articulaciones
periféricas, caracterizadas por dolor, tumefaccién o derrame.
Serositis -Pleuritis (historia convincente de dolor pleuritico o roce pleural

auscultado por un médico o evidencia de derrame pleural.
-Pericarditis (documentada por electrocardiograma, roce pericdrdico
o evidencia de derrame pericardico).

Alteracién Renal

-Proteinuria persistente mayor de 0.5g/dia o mayor de si no
se ha cuantificado.
-Cilindros celulares (pueden ser eritrocitarios,

granulares, tubulares o mixtos.

(+++)

de hemoglobina,

Alteracidén Neurolégica

-Crisis convulsivas en ausencia de farmacos que las Jjustifiquen o
alteraciones metabdlicas conocidas (Uremia, cetoacidosis,
desequilibrio electrolitico).

-Psicosis en ausencia de farmacos que las justifiquen o
alteraciones metabdélicas conocidas.

Alteracién
Hematolégica

-Anemia hemolitica con reticulocitosis.

-Leucopenia menor de 4000/mm3 totales en 2 o mas determinaciones
-Trombocitopenia menor a 100,000/mm3, en ausencia de farmacos que
lo justifiquen.

10. Alteracién
Inmunolégica

a) Anticuerpos anti-DNA positivos contra DNA nativo en titulos
anormales.
b) Presencia de anticuerpo nuclear, anti-Sm.

c) Identificacidédn de anticuerpos antifosfolipidos positivos basados
en:

1. Nivel sérico anormal de anticuerpos anticardiolipinas IgG o
IgM.
2. Resultado positivo en la prueba de anticoagulante lupico
utilizando el método estandar.
3. Prueba seroldgica falsamente positiva vy confirmada por
inmovilizacidn de treponema pallidum o prueba de absorcidn de
anticuerpo treponémico fluorescente.

11. Anticuerpos
antinucleares

Un titulo anormal de anticuerpos antinucleares por
inmunoflorescencia o ensayo equivalente en cualquier momento y en
ausencia de farmacos conocidos que pueden asociarse con sindrome de
lupus inducido por farmacos.

Updating the American College of Rheumatology revised criteria for the classification of systemic

lupus erythematosus, Arthritis Rheum 40:1725,

1997.
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Cuadro 2. Criterios clinicos e inmunolégicos empleados en el Sistema de
Clasificacién de la SLICC.

Criterios Clinicos:
1. Lupus cutédneo agudo, incluye:
- Eritema malar Lupico (descartado si es malar discoide).
- Lupus Bulloso.
- Necrolisis epidérmica téxica variante de LES.
- Eritema maculopapular lupico.
- Eritema fotosensible Lupico.
En ausencia de Dermatomiositis
O Lupus cutédneo subagudo (Lesiones psoriasiformes no induradas y/o lesiones
policiclicas anulares que resuelven sin dejar cicatriz; aunque ocasionalmente con
telangiectaisas o despigmentacién postinflamatoria.
2. Lupus cutaneo crdénico, incluye:
- Eritema discoide clésico
Localizado (arriba del cuello)
Generalizado: (arriba y debajo del cuello)
- Lupus Hipertrdéfico (verrucoso)
- Paniculitis Lupica (profunda)
- Lupus Mucoso
- Lupus Eritematoso tumido
- Lupus Sabafién
- Lupus Discoide/sobreposicién liquen plano
3. Ulceras orales:
- Paladar
Bucal
Lingual
O Ulceras nasales
En ausencia de otras causas, como vasculitis, enfermedad de Behcet, infeccidn
(herpes virus), enfermedad inflamatoria intestinal, artritis reactiva,
alimentos dcidos.
4. Alopecia no cicatrizal (adelgazamiento difuso o fragilidad del cabello con
cabellos rotos visibles).
En ausencia de otras causas como es alopecia areata, fdrmacos, deficiencia de
hierro, alopecia androgénica.
5. Sinovitis que afecta 2 o mas articulaciones, caracterizado por aumento de
volumen o derrame articular
O dolor en 2 o mas articulaciones y al menos 30 minutos de rigidez matutina.

6. Serositis:
- Pleuritis tipica por mas de un dia
O derrame pleural
O frote pleural
- Dolor pericardico tipico (dolor que mejora con el decubito, senténdose
inclinado hacia adelante) por mas de un dia.
O derrame pericardico
O frote pericardico
O pericarditis por electrocardiografia
En ausencia de otras causas como es la infeccidén, uremia y pericarditis de
Dressler.
7. Renal:
- Relacidén proteina-creatinina urinaria (o proteinas en orina de 24 horas)
representando 500mg de proteina en 24 horas.
O cilindros eritrocitarios.
8. Neuroldbégicos:
- Convulsiones
- Psicosis
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- Mononeuritis multiple
En ausencia de otras causas conocidas como vasculitis primaria
- Mielitis
- Neuropatia craneal o periférica
En ausencia de otras causas conocidas como vasculitis primaria, infecciones o
diabetes mellitus
- Estado confusional agudo
En ausencia de otras causas incluyendo metabdlicas/toxicas, uremia y fdrmacos
9. Anemia Hemolitica.
10. Leucopenia (<4,000/mm®> al menos en una ocasién)
En ausencia de causa conocida como sindrome de Felty, fdrmacos o hipertension
portal.
O Linfopenia (<1000/mm® al menos una ocasién)
En ausencia de una causa conocida como por corticoesteroides, farmacos e
infeccidn.
11. Trombocitopenia (< 100, 000mm®) al menos en una ocasién
En ausencia de otra causa conocida como, fdrmacos, hipertensidn portal, purpura
trombocitopenia idiopdtica.

Criterios Inmunolégicos:

1. Niveles de ANA por arriba de los rangos de referencia del laboratorio.

2. Niveles de anticuerpos Anti-dsDNA por arriba de los rangos de referencia (o dos
veces mayor que el rango de referencia si se realiza con ELISA)

3. Anti Sm: presencia de anticuerpos contra el antigeno nuclear Sm.

4. Positividad de anticuerpos antifosfolipidos determinado por alguna de las
siguientes:

- Anticoagulante lupico positivo

- Falso positivo para reagina rédpida en plasma

- Titulos medios o altos de anticuerpos anticardiolipinas (IgA, IgG, & IgM)

- Prueba positiva para Anti beta , glicoproteina I (IgA, IgG, & IgM)

5. Disminucién del complemento:

- C3 bajo

- C4 bajo

- CH50 Dbajo

6. Coombs directo positivo en ausencia de anemia hemolitica

SLICC: Sistemic Lupus Internacional Collaborating, ANA: Antinuclear antibody, Anti-dsDNA: Anti-doble-straned
DNA; ELSA: Enzyme-linked inmunoabsorbent assay.

Michelle Petri, ANA-Maria Orbai, Graciela S. Alarcédn, et.al Derivation and Validation of the Systemic Lupus
International Collaborating Clinics Classification Criteria for Systemic Lupus Erythematosus. Arthritis
Rehum 2012;64:2677-2686.
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Cuadro 3. Frecuencia de manifestaciones clinicas en nifios y adolescentes, al
afio del diagnéstico y durante cualquier tiempo de la enfermedad.

Manifestacién clinica | Al primer afo | Cualquier tiempo
Sintomas constitucionales o inespecificos:
Fiebre 35-90% 37-100%
Linfadenopatia 11-45% 13-45%
Hepatoesplenomegalia 16-42% 19-43%
Perdida de peso 20-30% 21-32%
Afeccién de érganos:
Artritis 60-88% 60-90%
Miositis <5% <5%
- Cualquier afeccién en piel: 60-80% 60-90%
Eritema malar 22-68% 30-80%
Eritema discoide <5% <5%
Fotosensibilidad 12-45% 17-58%
Ulceracidén en mucosas 25-32% 30-40%
Alopecia 10-30% 15-35%
Otros eritemas 40-52% 42-55%
- Renal:
Nefritis 20-80% 48-100%
- Sistema Nervioso:
Afeccidén neuropsiquidtrica 5-30% 15-95%
Psicosis 5-12% 5-47%
Crisis convulsivas 5-15% 5-57%
Dolor de cabeza 5-22% 10-95%
Disfuncién cognitiva 6-15% 12-55%
Estado confusional agudo 5-15% 8-35%
Afeccidén nervio periférico <5% <5%
- Cardiaco:
Pericarditis 12-20% 20-30%
Miocarditis <5% <5%
- Pulmonar:
Pleuritis 12-20% 20-30%
Hemorragia pulmonar <5% <5%
Neumonitis <5% <5%
- Abdominal:
Peritonitis estéril 10-15% 12-18%
Pancreatitis <5% <5%
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Cuadro 4. Sindromes Neuropsiquiatricos observados en LES.

Sistema nervioso Central Sistema nervioso Periférico
- Meningitis aséptica - Poliradiculopatia
- Enfermedad cerebrovascular desmielinizante aguda
- Sindrome desmielinizante inflamatoria (sindrome de
- Cefalea Guillain- Barré)
- Desordenes del movimiento - Desordenes autondmicos
(corea) - Mononeuropatia unica o
- Mielopatia maltiple
- Desordenes convulsivos - Miastenia gravis
- Estado confusional agudo - Neuropatia craneal
- Desorden de ansiedad - Plexopatia
- Disfuncidén cognitiva - Polineuropatia
- Desordenes del estado de
animo
- Psicosis
American College of Rheumatology: nomenclature and case definitions for
neuropsychiatric Lupus syndromes. Arthritis Rheum 1999; 42:599-608.
Cuadro 5. Diagnésticos diferenciales de artritis.
Reactiva Postestreptococica
Fiebre reumatica
Enfermedad del suero
Sindrome de Reiter
Inflamatoria Artritis idiopéatica juvenil
Sarcoidosis
Enfermedad inflamatoria intestinal
Infecciosa Artritis séptica
Sinovitis toxica postinflamatoria
Viral (VEB, parvovirus)
Enfermedad de Lyme
Osteomielitis
Sacroileitis bacteriana
Discitis
Sistémica Lupus eritematoso sistémico
Purpura de Henoch Schénlein
Enfermedad del suero
Dermatomiositis
Enfermedad mixta del tejido conectivo
Esclerosis sistémica progresiva
Sindromes de fiebre periddica
Psoriasis
Enfermedad de Kawasaki
Enfermedad de Behcet
Malignidad Leucemia
Neuroblastoma
Tumores Oseos malignos (Osteosarcoma, sarcoma de
Ewing, Rabdosarcoma)
Tumores 6seos | Osteoma osteoide
benignos Osteoblastoma

Inmunodeficiencia

Inmunodeficiencia comun variable

Trauma

Hemartrosis, esguinces, luxacién

Adaptado de: Weiss JE,
N Am. 2007; 33:441-470

Ilowite NT. Juvenile idiopathic arthritis. Rheum Dis Clin
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Cuadro 6 Clasificacién de subtipos de AIJ establecido por ILAR.

Categoria Definicién Edad, sexo y | Ocurrencia de | Otras
frecuencia uveitis caracteris-
de las AIJ ticas

SISTEMICA Artritis en 1 o més | INFANCIA Rara <1%

articulacién con o | F=M
precedido de fiebre
de al menos 2 semanas | 4-17%
de duracién que es
documentada como
diaria por al menos 3
dias y acompafiada por
1 o mas de los
siguientes: 1) rash
(evanescente), 2)
linfadenopatia, 3)
hepatomegalia o
esplenomegalia, 4)
serositis
OLIGOARTICULAR | Artritis que afecta | Infancia Comun (30%) | ANA + en
de 1 a 4 | temprana especialmente 60-80%
articulaciones (edad pico | si tiene ANA
durante los primeros | 2-4afios) positivo
*PERSISTENTE 6 meses de la | F>M Usualmente
enfermedad: asintomética
*No afecta més de 4 | 27-56%
articulaciones en el
*EXTENDIDA curso de la
enfermedad.
*Afecta mas de 4
articulaciones en el
curso de la
enfermedad.

POLIARTICULAR Distribucidn
bifésica:

*FACTOR Artritis que afecta 5 | Temprana: 2- | Comtn (15%) ANA + 25%

REUMATOIDE o mas articulaciones | 4 afios. Simétrica

(FR) NEGATIVO en los primeros 6 | Tardio: 6-12

meses de la | afios.
enfermedad, con FR | F>M
negativo 11-28%

*FACTOR Infancia Raro < 1% ANA 75%

REUMATOIDE tardia vy Nédulos

(FR) POSITIVO Artritis que afecta 5 | adolescencia reumatoides

articulaciones o méas | F>M
en los primeros 6| 2-7%
meses de la
enfermedad, con FR

positivo en al menos
2 ocasiones con 3
meses de diferencia.
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ARTRITIS Artritis y psoriasis, Distribucidn Comun (10%)
PSORIASICA o artritis y al menos | bifésica:

2 de los siguientes: | Temprano: 2-

1) dactilitis, 2) 4 afios,

puntilleo de ufias, 3) Tardio 9-11

historia familiar de | afios.

psoriasis en primer | F>M

grado. 2-11%
ARTRITIS Artritis o entesitis | Infancia
RELACIONADA A | con al menos 2 de los | tardia y
ENTESITIS siguientes: 1) adolescencia

Afectaciédn sacro | M>>F

iliaca o dolor | 3-11%

lumbosacro, 2)

Presencia de HLA B27,

3) inicio de artritis

en masculino mayor de

6 afios de edad.4)

uvelitis anterior

aguda, 5) Historia

familiar en primer

grado de enfermedad

asociada a HLA B27.
ARTRITIS Artritis que no | 11-21%
INDIFERENCIADA | cumple <criterios de

ninguna categoria o

con 2 o mas criterios

de las categorias ya

mencionadas.

F=Femenino,

histocompatibilidad.

Adaptado de Ravelli A, Martini A, Juvenile idiopathic arthritis.

(767-768)

M=Masculino; ANA= anticuerpos antinucleares;

HLA=Antigeno mayor de

Lancet 2007;

369
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Gréfica: 1.
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Gréfica 2.
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