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Resumen

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmune de evolución crónica con períodos de
exacerbación y remisiones. Puede afectar a todos los tejidos
del organismo, dando origen a muy diversos cuadros
clínicos.
El 20% de los LES se presentan en la edad pediátrica con
cuadros clínicos que en general son de mayor gravedad
que en adultos.
El objetivo de este estudio es describir las características
clínico-serológicas y evolutivas de 39 casos de LES
controlados en la Policlínica de Colagenopatías del Centro
Hospitalario Pereira Rossell en el periodo octubre de 2003-
mayo de 2014.
El 84,6% fueron de sexo femenino. con relación
femenino/masculino 5,5/1.
El 80% fueron de raza blanca. El promedio de edad fue de
11 años con un rango 3-15 años. 10% tuvieron antecedentes
familiares de LES. El 97,4% pertenecieron al grupo de LES
grave. EL 82% presentaron manifestaciones generales y
cutaneomucosas, 72% hematológicas, 67% articulares, 51%
compromiso renal, 41% respiratorio. Las manifestaciones
cardiovasculares se observaron en el 28%, las neurológicas
en 21%, las gastrointestinales y hepáticas en 18%.
Se realizó un seguimiento promedio de 3 años 6 meses. Se
logró la remisión total o parcial en 67% de los pacientes.
El tratamiento fue en base a corticosteroides,
hidroxicloroquina; en la gran mayoría de los casos se asoció
un inmunosupresor como azathioprina, micofenolato,
ciclofosfamida de acuerdo al cuadro clínico.
La mortalidad fue de 5%. Las complicaciones más
frecuentes fueron las infecciosas.
Un diagnóstico temprano, un tratamiento y seguimiento
adecuado son importantes para mejorar el pronóstico de
esta severa enfermedad.
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Summary

Systemic lupus erythematosus is a chronic autoinmune
disease that evolves in relapses and remissions. It can
affect every tissue of the body producing diverse clinical
manifestations. Twenty per cent of SLE begin during
childhood and are generally more severe than in adults.
The objective of this study is to describe 39 patients with
SLE controlled in the Connective tissue diseases clinic of
the Pereira Rossell Hospital between October 2003 and
May 2014.
84.6% were female with female ratio 5.51. 80% were
Caucasian. Mean age at diagnosis was 11 years. Ten
percent had family history of SLE. 97.4% of SLE were
severe. 82% presented constitutional symptoms and
mucocutaneous manifestations, 72% had hematological
compromise. Arthritis was seen in 67%, renal involvement
in 51%, respiratory tract was affected in 41%. 28%
presented cardiovascular compromise and 21% had
neurological involvement. The liver and gastrointestinal
system was affected in 18%.
Mean patient follow up was 3.6 years. Complete or partial
remission was accomplished in 67%.
Treatment included corticosteroids and
hydroxychloroquine; other inmunosupressives as
azathioprine, mycophenolate and cyclophosphamide
were elected depending on the clinical pattern.
Mortality was 5%. Infections were the most frequent
complication.
Early diagnosis, an adequate treatment and follow up are
needed to improve the outcome of this severe illness
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Introducción
El lu pus eri te ma to so sis té mi co (LES) es una en fer me-
dad cró ni ca au toin mu ne que afec ta di fe ren tes ór ga nos
dan do ori gen a di ver sos cua dros clí ni cos con la pre sen-
cia de au toan ti cuer pos con pre do mi nio de los an ti nu-
clea res (AAN) .En este gru po los an tiDNA do ble ca de-
na (dsDNA) y anti Sm son los más específicos.

En su pa to ge nia in ter vie nen fac to res ge né ti cos, in-
mu no ló gi cos, hor mo na les y ambientales.

Si bien es una en fer me dad po co fre cuen te en el ni ño
un 20-30% de los LES se ini cian en la pri me ra o se gun da
dé ca da de la vi da(1,2).

La in ci den cia anual apro xi ma da en EEUU ha si do
es ti ma da en 0,6 ca sos / 100.000 ni ños con una pre va len-
cia de 5-10/100.000 ni ños(2,3).

La in ci den cia va ría mu cho con la et nia; en los afroa-
me ri ca nos, asiá ti cos, in doa me ri ca nos la fre cuen cia es
tres ve ces ma yor. La edad es tam bién muy im por tan te
cons ta tán do se un au men to fran co en la niñas en la edad
puberal.

Se ve más fre cuen te men te en el se xo fe me ni no:
80%; la me dia de edad del diag nós ti co es en tre 11-12
años sien do ra ro su co mien zo an tes de los 5 años(4,5).

Si bien la en fer me dad es me nos fre cuen te que en
adul tos los ni ños tie nen ge ne ral men te cua dros más gra-
ves con más afec ta ción de ór ga nos no bles y peor pronós-
ti co(2,5,6).

Estos en fer mos re quie ren en su aten ción de un equi-
po mul ti dis ci pli na rio así co mo el uso pro lon ga do de in-
mu no su pre so res pa ra me jo rar la so bre vi da. Los con tro-
les clí ni cos y se ro ló gi cos pe rió di cos y una bue na ad he-
ren cia al tra ta mien to son fun da men ta les pa ra una evo lu-
ción sa tis fac to ria en una enfermedad con frecuentes
complicaciones.

Objetivo
Des cri bir los ca sos de LES aten di dos en la Po li clí ni ca
de Enfer me da des Co lá ge no vas cu la res del Cen tro Hos-
pi ta la rio Pe rei ra Ros sell en tre oc tu bre de 2003 a mayo
de 2014.

Material y método
Se rea li zó un re gis tro pros pec ti vo de una base de da tos
pre co di fi ca dos ela bo ra da para este es tu dio de 39 pa-
cien tes con LES aten di dos en la Po li clí ni ca re fe ri da.
Los da tos se fue ron com ple tan do en el cur so de la evo-
lu ción. Se ana li zó sexo, et nia, edad de pre sen ta ción,
ma ni fes ta cio nes clí ni cas, serología, evolución y com-
pli ca cio nes.

El diagnó sti co de LES se rea li zó se gún los cri te rios
del Ame ri can Co lle ge of Rheu ma to logy (ACR) de

1997. Pa ra el diag nós ti co de LES el pa cien te de bía reu-
nir cua tro cri te rios si mul tá neos o su ce si vos(7).

Se in clu yó un ca so de lu pus li ke o lu pus in ci pien te
con tres cri te rios: clí ni co: trom bo ci to pe nia se ve ra,
inmu no ló gi co: ANA y AntiSm po si ti vos. Este pa cien te fa-
lle ció, ra zón por la cual pue den no ha ber se com ple ta do los
cri te rios diag nós ti cos y pre sen ta ba an ti cuer pos an tiSm de
al ta es pe ci fi ci dad.

Se gún los nue vos cri te rios de Syste mic Lu pus Inter na-
tio nal Co lla bo ra tion Cli nics (SLICC) la exis ten cia de ne-
fro pa tía más un cri te rio in mu no ló gi co (ANA o
AntiADNds) se ría su fi cien te pa ra el diag nós ti co. En otros
ca sos las exi gen cias diag nós ti cas en cuan to al nú me ro de
cri te rios es si mi lar a los del ACR aun que es tos es tán in cre-
men ta dos de 11 a 17 pre ten dien do lo grar una ma yor sen si-
bi li dad en el diag nós ti co, 97% ver sus 83%. La es pe ci fi ci-
dad en cam bio des cien de: 84% ver sus 96% (8).

Los AAN y DNAds se de ter mi na ron por in mu no-
fluo res cen cia; C3 y C4 por ne fe lo me tría; los an ti car dio-
li pi nas y an ti be ta2 gli co pro teí na I por ELISA, el an ti-
coa gu lan te lú pi co (AL) por el test de Russell sim pli fi ca-
do.

La pun ción bió psi ca re nal se rea li zó ba jo con trol
eco grá fi co en ca sos de sos pe cha de le sión re nal por la
clí ni ca o la bo ra to rio y ba jo con sen ti mien to informado.

Las glo me ru lo ne fri tis se cla si fi ca ron se gún el cri te-
rio de la So cie dad Inter na cio nal de Ne fro lo gía y la So-
cie dad de Pa to lo gía Re nal (ISN/RNS 2004)(9).

Se con si de ró re mi sión a la au sen cia de sig nos clí ni-
cos de en fer me dad así co mo exá me nes de la bo ra to rio
nor ma les: DNAds, C3, C4, fun ción re nal y ori na nor ma-
les en el úl ti mo con trol del paciente en Policlínica.

Re mi sión par cial de la ac ti vi dad lú pi ca: au sen cia de
ma ni fes ta cio nes clí ni cas con per sis ten cia de al te ra cio-
nes me no res de los exá me nes de la bo ra to rio pe ro con
me jo ría res pec to al ini cio, mi crohe ma tu ria y/o pro tei nu-
ria le ve, leu co pe nia, lin fo pe nia, le ve au men to de
DNAds y dis mi nu ción de C3 en el último control del pa-
cien te en policlínica.

Se gún Du bois se de fi nió co mo LES le ve aquel que
te nía ma ni fes ta cio nes cu tá neas, ar ti cu la res, de rra me
pleu ral y/ o pericárdico leve.

El LES se con si de ró gra ve en aque llos pa cien tes que
pre sen ta ban com pro mi so de ór ga no no ble: neu ro ló gi co,
car dio vas cu lar, re nal, res pi ra to rio, digestivo.

Resultados

En lo que res pec ta al sexo 84,6% fue ron de sexo fe me-
ni no con una re la ción fe me ni no/mas cu li no de 5,5/1.

80% de los pa cien tes fue ron de raza blan ca, cua tro
afroa me ri ca nos y cua tro indoamericanos.
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La edad pro me dio fue de 11 años, con un ran go de
3-15 años (fi gu ra 1).

Un ca so que aún se con tro la ba en la Po li clí ni ca a los
19 años pre sen tó a esa edad un sín dro me de su per po si-
ción con una der ma to mio si tis gra ve que re qui rió tras la-
do a CTI.

Pro ce den cia: 64% del in te rior, 36% de Mon te vi deo.
Se de tec ta ron an te ce den tes fa mi lia res de LES en el

10%.
Co mo an te ce den tes a su en fer me dad dos ca sos pre-

sen ta ron un púr pu ra trom bo ci to pé ni co in mu no ló gi co
(PTI) 8 me ses y tres años an tes, un ca so una en ce fa lo-
mie li tis un año pre vio, otro un sín dro me de Sjögren sie te
años an tes, un ca so epi so dios de dia rrea di sen te ri for me y
rec to rra gia en los 2,6 años pre vios, un ca so sín dro me an-
ti fos fo li pí di co con un año de intervalo (probable SAAF
catastrófico).

El diag nós ti co se rea li zó con 4 a 9 cri te rios en 38 en-
fer mos, con un pro me dio de 6 cri te rios.

La fre cuen cia de los sín to mas y sig nos pre sen tes al
ini cio o en la evo lu ción se ob ser va en la fi gu ra 2.

Des de el pun to de vis ta in mu no ló gi co, los an ti cuer-
pos an ti nu clea res (AAN) fue ron po si ti vos en 36/39 ca-
sos, en un ca so ne ga ti vo, en dos ca re ce mos de da tos.
Con es tos da tos se es ti ma una fre cuen cia de AAN
positivos entre 92%-97%.

Los an ti cuer pos an ti DNA do ble ca de na o na ti vo
fue ron po si ti vos en 31/39 ca sos: 79,5%.

C3 se de tec tó dis mi nui do en 29/39 y C4 en 27/39 en
un ca so se ca re ce de da tos pa ra am bos de lo que se in fie-
re una fre cuen cia de C3 dis mi nui do 74%-77%, C4 dis-
mi nui do 69%-72%.

Los an ti cuer pos an ti fos fo li pí di cos (AAF) fue ron po-
si ti vos en 20 pa cien tes, ne ga ti vos en 14, ca re ce mos de
da tos en cinco pacientes.

Las com pli ca cio nes in fec cio sas se pre sen ta ron en el
41%, al gu nas fue ron le ves: cu tá neas, res pi ra to rias, con
bue na evo lu ción ex cep to en un ca so de es ta fi lo coc cia
cu tá nea re bel de al tra ta mien to aso cia da a pe di cu lo sis re-
cu rren te. En un ca so la sep sis com pli có un em pu je lú pi-
co que de ter mi nó el fa lle ci mien to del en fer mo. Se ob ser-
va ron otros dos ca sos de sep sis con bue na evo lu ción,
una a pun to de par ti da de una neu mo nía con em pie ma.
Los es tu dios bac te rio ló gi cos de es tos ca sos fue ron ne ga-
ti vos.

El sín dro me de Cus hing se ve ro se ob ser vó en el 47%
de los pa cien tes, ma ni fes tán do se fun da men tal men te por
cam bios corporales.

El au men to de la pre sión ocu lar se de tec tó en cua tro
pa cien tes.

Se ob ser vó un ca so de dia be tes es te roi dea in su li no-
de pen dien te de 6 me ses de evo lu ción; un ca so de he mo-
rra gia di ges ti va por gastroduodenitis.

La leu co pe nia con neu tro pe nia se ob ser vó en un ba jo
por cen ta je de pa cien tes, me jo ran do con la dis mi nu ción
o su pre sión de la in mu no su pre sión: azat hio pri na, mi co-
fe no la to.

El sín dro me an ti fos fo li pí di co (SAF) se ma ni fes tó en
dos pacientes.

Se cons ta ta ron dos ca sos de le sio nes ver te bra les
leves.

El se gui mien to pro me dio fue de 3 años 6 me ses (2
me ses-8 años).

En 20/39: 51% se lo gró la re mi sión to tal; en 6/39:
16% la re mi sión par cial, 13/39: 33% per sis tie ron en ac-
ti vi dad.

Fa lle cie ron dos pa cien tes. La mor ta li dad fue de 5%.
Pa sa ron a po li clí ni ca de adul tos 10 pa cien tes, ocho

en re mi sión y dos en ac ti vi dad.
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Se per die ron de se gui mien to 8 pa cien tes, 50% en re-
mi sión.

Discusión

El LES es una en fer me dad au toin mu ne poco fre cuen te
en ni ños, en ge ne ral gra ve, con com pro mi so de ór ga nos
no bles como se evi den cia en el 97,4% de esta se rie aun-
que son pa cien tes re fe ri dos lo que pue de dar un ses go a
la mues tra. Es una en fer me dad de ma yor gra ve dad en
ni ños y ado les cen tes tan to en su ini cio como en la evo-
lu ción con una po si bi li dad de em pu je ma yor que en
adul tos(2,6) La se ve ri dad es aún ma yor en afro des cen-
dien tes, asiáticos, indoamericanos.

Esta mues tra es tá cons ti tui da por pa cien tes re fe ri dos
a un Hos pi tal Pe diá tri co de aten ción ter cia ra, úni co Hos-
pi tal Pe diá tri co del país.

Pue de tra tar se de una mues tra se lec cio na da, co mo
re fie ren otros au to res(10), ya que prác ti ca men te no ve-
mos LES le ves ya sea por que no se iden ti fi can co rrec ta-
men te o no se en vían a Centros de Referencia.

Esta cons ti tu ye la se gun da co mu ni ca ción na cio nal
de LES sis té mi co en ni ños y adolescentes.

En lo que res pec ta a la edad de pre sen ta ción, el pro-
me dio de 11 años es tá de acuer do a lo ci ta do en la li te ra-
tu ra (4,11).

El ne to pre do mi nio de la ra za blan ca (80%) es dis tin-
to al de otras se ries la ti noa me ri ca nas, lo que evi den cia-

ría una dis tri bu ción ét ni ca di fe ren te en nues tra po bla-
ción. En la se rie la ti noa me ri ca na de Gla del, 44% fue ron
indoamericanos, 15,2% afroa me ri ca nos y só lo 40,4%
blan cos(2).

Un 23% de bu tó an tes de los 10 años, co mo es tá des-
cri to por otros au to res(11), el ma yor por cen ta je (77%) se
ve en ma yo res de 10 años

El LES es ra ro an tes de los 5 años(4), en es ta se rie se
pre sen ta un ca so de una ni ña de 3 años que de bu tó co mo
un sín dro me an ti fos fo li pí di co con is que mia dis tal de
miembro inferior.

La re la ción F/M de 5,5/1 se ase me ja a la re la ción
4,5/1 que se ña lan Ca me ron(11) y otros au to res(12). Sin
em bar go, hay tra ba jos que en cuen tran una re la ción
su pe rior en los ni ños de 10 años o ma yo res con ci fras
que al can zan 8/1, 10/1(13,14), en es ta se rie la re la ción
fue de 6.5/1 en esa fran ja eta ria. Ca me ron(11) no en-
cuen tra di fe ren cia en es ta re la ción en las di fe ren tes
eda des.

La edad de pre sen ta ción con su ma yor in ci den cia en
la edad pu be ral, el pre do mi nio fran co en el se xo fe me ni-
no, el 10% de an te ce den tes fa mi lia res de LES apo ya la
par ti ci pa ción de fac to res ge né ti cos y hor mo na les en su
pa to ge nia(15,16).

So bre es ta ba se ge né ti ca y hor mo nal ac tua rían fac to-
res am bien ta les co mo ra yos ul tra vio le tas, in fec cio nes,
dro gas, to xi nas que po drían dis pa rar la en fer me dad oca-
sio nan do la pro duc ción de au toan ti cuer pos(17).
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38/39 ca sos (97,4%) fue ron LES gra ves, el 41% re-
qui rió en al gún mo men to de su evo lu ción tras la do a cui-
da dos intensivos.

El LES pue de te ner en sus an te ce den tes ma ni fes ta-
cio nes de ca rác ter in mu no ló gi co a ni vel de di fe ren tes
sis te mas or gá ni cos co mo se se ña la en es ta ca suís ti ca.
Ca bría dis cu tir si es tos son an te ce den tes o son ma ni fes-
ta cio nes ini cia les de la en fer me dad ya que sín to mas in-
ter mi ten tes pue den pre ce der en me ses o años a la en fer-
me dad y re mi tir es pon tá nea men te sin tra ta mien to(18).

El sín dro me fe bril y de re per cu sión ge ne ral con as-
te nia, ano re xia y adel ga za mien to se ob ser vó en 82%.
Otros au to res (4,11,19) se ña lan una fre cuen cia que os ci la
en tre 60%-90%, coin ci den te con una se rie na cio nal
(89%)(20).

Las ma ni fes ta cio nes cu ta neo mu co sas se ob ser va-
ron en 82%, con un fran co pre do mi nio del eri te ma ma lar
(61,5%) y fo to sen si bi li dad ca si igual a otra se rie na cio-
nal (61%) (19,20). Otros au to res re fie ren ran gos muy am-
plios (22%-85%) (2,4,15).

Las le sio nes de vas cu li tis se vie ron en 28%. Otras se-
ries re fie ren una fre cuen cia de 10%-20%(21). Estas le sio-
nes pue den lle gar a pro du cir ne cro sis en de dos de ma nos
y pies u otras lo ca li za cio nes. No son fá ci les de dis tin guir
de las le sio nes cau sa das por mi croan gio pa tía trom bó ti ca
aso cia da o no a SAAF cuan do los an ti cuer pos son po si ti-
vos, lo que pue de plan tear di fi cul ta des te ra péu ti cas. La
biopsia cutánea podría diferenciar entre ambas en ti da-
des.

La alo pe cia se ob ser vó en 13%. Petty y Cas sidy la re-
fie ren en tre 10-30% de los ca sos(15).

Las úl ce ras ora les se vie ron con ba ja fre cuen cia
(2,5%) fren te a la re fe ri do por otros au to res: 25%-
30%(15), 45% en una se rie sue ca que es ti ma ba no so lo la
le sio nes ul ce ra das si no le sio nes eri te ma to sas del pa la-
dar(22). La ba ja fre cuen cia de es ta se rie pue de de ber se a
una fal ta de ade cua da se mio lo gía o a to mar contacto con
enfermos fuera de su debut.

Se ob ser vó un ca so de lu pus dis coi de en un pa cien te
afroa me ri ca no, con se ve ras ma ni fes ta cio nes sis té mi cas.
El lu pus dis coi de es muy ra ro, es tá re fe ri do en un 5% de
la se rie de Ben se ler(21); se ca rac te ri za por su for ma re-
don dea da y oca sio nar ci ca tri ces blan que ci nas que fue-
ron ostensibles en este paciente afroamericano.

Las ma ni fes ta cio nes ar ti cu la res se cons ta ta ron en
67% con ar tral gias y ar tri tis ase cu la res de pe que ñas y
gran des ar ti cu la cio nes, si mi lar a lo ci ta do en la li te ra tu ra
(75%)(11,15,20).

Los dos ca sos de aplas ta mien to le ve de la pla ta for ma
ver te bral diag nos ti ca da por to mo gra fía com pu ta da tu-
vie ron una evo lu ción fa vo ra ble con el uso de bi fos fo na-
tos. En su gé ne sis es ta ría el uso de cor ti coi des pe ro tam-
bién la ac ti vi dad inflamatoria crónica del LES.

Las ma ni fes ta cio nes he ma to ló gi cas fue ron muy
fre cuen tes (72%); otros au to res se ña lan una fre cuen cia
aún ma yor 50%-100%(4,21).

Pre do mi na la ane mia no he mo lí ti ca nor mo cí ti ca nor-
mo cró mi ca en ge ne ral le ve aun que en al gu nos ca sos de
es ta se rie se ve ra pro pia de la en fer me da des in fla ma to-
rias cró ni cas. En es ta se rie se cons ta tó en 36% de los ca-
sos, otros au to res se ña lan una fre cuen cia de 47%(15).

La ane mia he mo lí ti ca es po co fre cuen te .En es ta se-
rie se ob ser vó en 15%, por cen ta je si mi lar al se ña la do por
otros au to res: 5%(15), 10%-15%(2,4).

Den tro de es ta ca suís ti ca se pre sen ta una pa cien te
con ane mia he mo lí ti ca gra ve a an ti cuer pos fríos que
plan teó im por tan tes pro ble mas trans fu sio na les. Estos
no son los an ti cuer pos más fre cuen tes en el LES, si no los
anticuerpos calientes.

Se des ta ca que el test de Coombs pue de ser po si ti vo
en 30%-40% de los pa cien tes, pe ro so lo 10% ten drán
ane mia he mo lí ti ca(21).

Se re fie ren tam bién dos ca sos, uno muy se ve ro, de
ane mia con hi po pla sia de la se rie ro ja. Estos ca sos pue-
den ser in mu no me dia dos por dis mi nu ción del fac tor de
cre ci mien to pro du ci do por las cé lu las del es tro ma me-
du lar y de pre sión de las cé lu las pre cur so ras me du la res.
Tam bién po dría ser cau sa do por su pre sión de la eri tro-
po ye sis por los lin fo ci tos T au to rreac ti vos sin evi den cia
de un in hi bi dor hu mo ral(23).

La leu co pe nia se ob ser vó en 18% de los pa cien tes,
in fe rior a lo re por ta do por otros au to res 35%-40%(12,15).

Obser va mos lin fo pe nia en 16%, mien tras que otros
au to res re fie ren en tre 24%-28%(12,15).

La trom bo ci to pe nia se ob ser vó en 21%, con cor dan te
con otros es tu dios(2,12,15).

Tres pa cien tes co men za ron co mo un PTI cró ni co,
su man do en la evo lu ción ele men tos de LES. Eran pa-
cien tes con AAN po si ti vos. Está des cri to que es tos pa-
cien tes tie nen más pro ba bi li dad de evo lu cio nar en un
pla zo va ria ble al LES en un 20%-30% de los ca sos(24).

Uno de los ca sos que fa lle ció pre sen ta ba una trom-
bo ci to pe nia se ve ra que cau só he mo rra gias in coer ci bles
con cur so rá pi da men te evo lu ti vo. El mie lo gra ma mos tró
es ca sos me ga ca rio ci tos, o sea que era una trom bo ci to pe-
nia de ori gen cen tral muy pro ba ble men te in mu no me dia-
da ya sea por mecanismo humoral o celular.

Nin gún tra ta mien to fue ca paz de re ver tir la trom bo-
ci to pe nia: gam ma glo bu li na I/V, me til pred ni so lo na, ri-
tu xi mab, plas ma fé re sis, esplenectomía.

Las anor ma li da des de la coa gu la ción son fre cuen tes
en el LES. El an ti coa gu lan te lú pi co es po si ti vo en
20%-30% (21). Estos pa cien tes tie nen ma yo res po si bi li-
da des de trom bo sis, so bre to do ve no sas, las ar te ria les
son más ra ras. Si ade más se su man los an ti cuer pos an ti-
car dio li pi nas, la hi per coa gu la bi li dad au men ta, así co mo
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la po si bi li dad de even tos trom bó ti cos cons ti tu yen do un
SAF. En es ta se rie de be mos des ta car un ca so de una ni ña
con trom bo sis ar te rial que lle vó a la pér di da de par te del
tar so y de dos del pie. El se gun do ca so pre sen tó una
trom bo sis ve no sa fe mo ro po plí tea con bue na evo lu ción,
es ta úl ti ma lue go de un es ta do de hi po coa gu la bi li dad
con epis ta xis y gin gi vo rra gias se ve ras, di fí ci les de con-
tro lar. Este pa cien te te nía un tiem po de pro trom bi na
muy ba jo (23%), dé fi cit se ve ro de fac tor IX (8%) y al te-
ra cio nes muy mar ca das de la agre ga bi li dad pla que ta ria.
Es un caso excepcional que obedecería a la existencia de
anticuerpos antifactores de la coagulación, a lo que se
agregó una alteración funcional plaquetaria.

Exis te un sín dro me de an ti coa gu lan te lú pi co-hi po-
pro trom bi ne mia muy po co fre cuen te en el que pue den
pre sen tar se trom bo sis y pre do mi nan te men te san gra dos
se ve ros (25). Este au tor re fie re ocho ca sos, se ña lan do en
la li te ra tu ra de 1960-2011 un con jun to de 74 ca sos. Los
san gra dos se ven en el 89% mien tras que la trom bo sis en
me nos del 13%. El ries go trom bó ti co aumenta con la
mejoría de la hipoprotombinemia.

Este ca so su pe ra lo re se ña do por que se su ma al dé fi-
cit de fac tor IX la dis fun ción pla que ta ria.

Las ma ni fes ta cio nes car dio vas cu la res se ob ser va-
ron en 28%, si mi lar a lo re por ta do (25%-60%)(4,26).

Estas es tu vie ron re pre sen ta das fun da men tal men te
por la pe ri car di tis (15%) que fue le ve y des cu bier ta oca-
sio nal men te por eco gra fía en un 10% o gra ve con ta po-
na mien to car día co. De ellos un ca so se re sol vió con pe ri-
car dio cen te sis, mien tras que el otro (pe ri car di tis he mo-
rrá gi ca), re qui rió pe ri car dio to mia pa ra su eva cua ción
con bue na evo lu ción pos te rior. El de rra me es un exu da-
do; pue de ser se ro fi bri no so, se ro san gui no len to o aún
hemorrágico como en este último caso, aunque es poco
frecuente.

La mio car di tis es muy po co fre cuen te, en es ta se rie
se ob ser vó so lo en un ca so (2,5%), de ter mi nan do una in-
su fi cien cia car día ca. Otros au to res la ob ser va ron en me-
nos del 10% (21,27). De be re cor dar se que es ta pue de ser la
manifestación inicial de un LES.

Otros au to res (18) la ob ser va ron en 5%-15%, te nien-
do en cuen ta ca sos con in su fi cien cia car dia ca pe ro otros
asin to má ti cos con car dio me ga lia o ta qui car dia, al te ra-
cio nes hu mo ra les de lesión miocárdica.

La en do car di tis del LES pue de dar una en do car di tis
ve rru co sa (Lib man Sacks) o un en gro sa mien to val vu lar
con o sin re gur gi ta ción. El en gro sa mien to val vu lar es la
for ma más fre cuen te de ma ni fes tar se la en do car di tis lú-
pi ca(26,27). Las vál vu las tie nen de pó si tos de com ple men-
to e in mu no glo bu li nas y AAF si es tán pre sen tes, lo que
ava la la pa to ge nia in mu no ló gi ca de la val vu lo pa tía(27).
Afec ta en or den de fre cuen cia las vál vu las mi tral, aór ti-
ca y tri cús pi de. Se aso cia ha bi tual men te a la pre sen cia

de AAF. En es ta se rie se ob ser va ron cua tro ca sos de en-
do car di tis le ve con en gro sa mien to val vu lar, en dos de
esos ca sos los AAF fue ron po si ti vos (50%). El ca so más
gra ve que de ter mi nó des truc ción val vu lar con hi per ten-
sión pul mo nar se ve ra que obli gó al re cam bio val vu lar
te nia an ti cuer pos an ti fos fo lí pi dos ne ga ti vos. So lo el
21% de los ca sos AAF ne ga ti vos te nían com pro mi so
val vu lar con tra el 48% AAF po si ti vos. La ma yo ría de
los ca sos son asin to má ti cos, des cu brién do se por eco car-
dio gra fía co mo fue en la ma yo ría de nues tros ca sos. So lo
el 4%-6% de los casos desarrollaron insuficiencia
valvular severa que requirió recambio valvular en el
50% de los casos (28).

No se ob ser vó en do car di tis ve rru co sa con el eco car-
dio gra ma trans to rá ci co.

Tam bién se han re fe ri do oclu sio nes co ro na rias,
trom bos in tra car dia cos(29).

El com pro mi so he pa to cí ti co fue le ve en dos ca sos,
con mo de ra do au men to de las tran sa mi na sas que pu die-
ra ser por el LES sin po der des car tar efec to se cun da rio a
la me di ca ción. Tres en fer mos pre sen ta ron he pa toes ple-
no me ga lia con au men to mar ca do de las tran sa mi na sas
ob ser ván do se en la biop sia una he pa ti tis cró ni ca ac ti va
cla se II-III. Los mar ca do res vi ra les fue ron ne ga ti vos así
co mo los de he pa ti tis au toim mu ne pri ma ria (an ti LKM,
an ti múscu lo li so) Se plan teó en ton ces una he pa ti tis en el
cur so de un LES co mo un com pro mi so or gá ni co más(4).
No siem pre es sen ci llo di fe ren ciar la he pa ti tis au toim-
mu ne pri ma ria de la del LES(18,30).

La as ci tis mar ca da se ob ser vó en tres ca sos; en su gé-
ne sis po dría in ter ve nir la hi poal bu mi ne mia, una se ro si-
tis lú pi ca o am bas. La as ci tis es una de las ma ni fes ta cio-
nes ab do mi na les más fre cuen tes del LES(31).

El com pro mi so gas troin tes ti nal es ra ro en el LES
(4,15,32). La en te ro pa tía per de do ra de pro teí nas se ha re-
por ta do so lo en 22 ca sos y de esos so lo tres en ni ños, co-
mo re fie re el tra ba jo de Mo li na(33).

En es ta se rie ob ser va mos dos ca sos (5%) ca rac te ri za-
dos por dia rrea con hi poal bu mi ne mia, ede mas, cons ta tán-
do se una ele va ción sig ni fi ca ti va de la al fa 1 an ti trip si na en
ma te rias fe ca les. No exis tió evi den cia de pér di das re na les
o al te ra ción fun cio nal he pa to cí ti ca. Pa ra un diag nós ti co
más exac to de be ría con tar se con es tu dios más es pe cí fi cos,
co mo el clea ran ce de al fa 1 an ti trip si na y/o la de ter mi na-
ción la eli mi na ción de al bú mi na mar ca da con Tc99. La
evo lu ción fue fa vo ra ble con el tra ta mien to cor ti coi deo.
Esta se ría se cun da ria a vas cu li tis me sen té ri ca o trom bo sis,
en cu yo ca so hay que es tar aler ta acer ca de una po si ble per-
fo ra ción in tes ti nal. En otros ca sos po dría ser so lo una dis-
fun ción en do te lial con au men to de la per mea bi li dad ca pi-
lar sin ele men tos de vas cu li tis.

Las ma ni fes ta cio nes res pi ra to rias se ob ser va ron
en 41% de la ca suís ti ca.
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Las al te ra cio nes sub clí ni cas evi den cia das por es tu-
dios fun cio na les res pi ra to rios se ve rían en 60%(15).

El de rra me pleu ral fue la pa to lo gía do mi nan te ob ser-
ván do se en 27%, por cen ta je si mi lar al re por ta do por
otros au to res (20%-30%)(15,18). Kea ne(34) se ña la una fre-
cuen cia su pe rior a 50%. Son exu da dos, ex cep to en los
ca sos de sín dro me ne fró ti co. En ge ne ral son le ves a mo-
de ra dos y ex cep cio nal men te re quie ren dre na je. En es ta
serie retrocedieron rápidamente con el tratamiento.

La neu mo ni tis lú pi ca agu da se ob ser vó en el 13%.
Petty y Cas sidy re fie ren una fre cuen cia si mi lar de
10%-15% (15). Se ob ser va ron in fil tra dos uni o bi la te ra-
les. Pa ra otros au to res (34) su fre cuen cia es in fe rior
1%-4%. Se ña lan que mu chas neu mo ni tis lú pi cas se rían
in fec cio sas, as pi ra ti vas, por dis fun ción mio cár di ca en-
tre otras, ba san do es ta consideración en una amplia
revisión de necropsias.

No es sen ci llo en un pa cien te con una ra dio gra fía pa-
to ló gi ca con in fil tra dos uni o bi la te ra les di fe ren ciar lo
que pue de co rres pon der a una neu mo ni tis lú pi ca de una
in fec ción pul mo nar bac te ria na, vi ral, pa ra si ta ria, o mi-
có ti ca, lo que obli ga en pa cien tes gra ves a rea li zar una
am plia co ber tu ra an ti bió ti ca jun to a la inmunosupresión
y una fibrobroncoscopía diagnó sti ca.

La he mo rra gia pul mo nar fue de diag nós ti co clí ni co:
he mop ti sis jun to con ra dio gra fía con in fil tra dos pul mo-
na res bi la te ra les, pre sen tes en tres ca sos. En otro ca so
con ane mia se ve ra y si mi lar ra dio gra fía la fi bro bron cos-
co pía con fir mó el diag nós ti co, mos tran do la pre sen cia
de he mo si de ró fa gos. Estos cua tro ca sos de he mo rra gia
pul mo nar com pren den a un 10% de es ta po bla ción si mi-
lar a lo re fe ri do por otros au to res: 6% (15). La he mo rra-
gia pul mo nar es un even to muy gra ve en es tos pa cien tes
y re quie re de una in mu no su pre sión enér gi ca pre fe ren te-
men te con ci clo fos fa mi da I/V. Uno de los ca sos cons ti-
tu yó un sín dro me re no pul mo nar: glo me ru lo ne fri tis lú-
pi ca se ve ra con he mo rra gia pul mo nar, en ti dad con al tí-
si ma mor ta li dad. La ra pi dez en el ini cio del tra ta mien to
de ter minó una evolución favorable del punto de vista
vital; el enfermo persiste con elementos de nefropatía
activa con muy mala adherencia al tratamiento.

El re co no ci mien to tem pra no de es tos pa cien tes es lo
que pue de me jo rar el pro nós ti co. En es ta se rie tres pa-
cien tes tu vie ron una evo lu ción fa vo ra ble, el cuar to que
se de sa rro lló en el cur so de un lu pus ac ti vo aso cia do a
una pro ba ble sep sis co rres pon de a uno de los ca sos fa lle-
ci dos. Es de des ta car que la mor ta li dad de la he mo rra gia
pul mo nar es de 50%-90% se gún lo ci ta do por Kea ne(34).

La hi per ten sión pul mo nar (HP) se ve ra, con va lo res
su pe rio res a 60 mmHg de pre sión ar te rial pul mo nar se
ob ser vó en un so lo ca so de in su fi cien cia mi tral gra ve.
Per sis tió a pe sar del tra ta mien to va so di la ta dor de sa pa re-
cien do lue go del re cam bio val vu lar. Los AAF eran ne-

ga ti vos. En es tos ca sos la vas cu li tis lú pi ca de los va sos
pul mo na res, trom bo sis, va so cons tric ción pul mo nar
pue den par ti ci par en la gé ne sis de la hi per ten sión. En es-
te ca so jun to a los va so di la ta do res (aun que no se dis pu so
del va so di la ta dor de elec ción co mo el Bo sen tan) se in di-
ca ron an ti coa gu lan tes en un pa cien te ya in mu no su pri-
mi do. El pro nós ti co es ma lo con una mor ta li dad a 2 años
de 50%(34). Otros au to res (35) también señalan un mal
pronóstico de esta patología con una sobrevida a 5 años
de 16,8% frente a 68,2% de la HP primaria.

El pa cien te re fe ri do en es ta se rie, lue go de dos años
del re cam bio val vu lar man tie ne una pre sión pul mo nar
nor mal y se en cuen tra en remisión.

Si bien es ta pa to lo gía es po co fre cuen te el uso sis te-
má ti co del eco car dio gra ma con la me di da de pre sión
pul mo nar (HP > 40 mm) ele va su fre cuen cia a 14%. No
se en con tró una re la ción sig ni fi ca ti va de la HP con los
AAF po si ti vos (36).

La ne fro pa tía lú pi ca (NL) se ob ser vó en el 51% de
los ca sos si mi lar a lo des cri to en la li te ra tu ra aun que los
ran gos son muy am plios: 50%-86% (4,15,37,38).

La in ci den cia de es ta se rie pu do ha ber si do ma yor
da do que en tres en fer mos pa si bles de PBR es ta es tu vo
con train di ca da por tras tor nos de la cra sis, pla que to pe-
nia, anticoagulación.

En otra se rie ana li za da en nues tro país, pe ro que in-
cluía fun da men tal men te pa cien tes aten di dos en una po-
li clí ni ca ne fro ló gi ca, la in ci den cia fue de 89% (20).

La NL se ma ni fes tó en ge ne ral des de el ini cio de la
en fer me dad en 19/20 en fer mos.

En re la ción a la for ma de pre sen ta ción, la ma yo ría lo
hi zo con al te ra cio nes uri na rias me no res (mi crohe ma tu-
ria y/ o pro tei nu ria le ve, 70%); el sín dro me ne fró ti co se
ob ser vó en 20%, el sín dro me ne frí ti co en un ca so. La in-
su fi cien cia re nal (IR) se pre sen tó en 20%, uno de ellos
con (IR) rá pi da men te pro gre si va que evo lu cio nó a la IR
terminal. Un caso presentó examen de orina normal.

En re la ción a las for mas ana to mo pa to ló gi cas pre do-
mi na ron las le sio nes pro li fe ra ti vas gra ves: 90%; 60%
NL cla se III, 30% cla se IV, si mi lar a lo ci ta do en la li te-
ra tu ra(2,11). Se ob ser vó un ca so de NL cla se III con com-
po nen te de cla se V. Dos ca sos fue ron de cla se II. El ca so
con exa men de orina normal tenía una NL cla se III.

Es de des ta car que las al te ra cio nes uri na rias me no res
pre sen ta ron NL cla se III-IV en un al tí si mo por cen ta je:
93%. Aun que pue de ser sen ci llo pre de cir la cla se his to-
ló gi ca en pa cien tes con sín dro me ne fró ti co o ne frí ti co en
ca sos me nos gra ves no es así, de ahí la im por tan cia de la
PBR que es la que va a decidir la conducta según la
lesión hallada.

To dos los ca sos con sín dro me ne fró ti co o ne frí ti co
con o sin IR te nían NL cla se III-IV.
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No hu bo ca sos de NL ais la da co mo co mien zo de la
en fer me dad.

Esta si tua ción clí ni ca nos obli ga a re plan tear nos el
te ma de la in di ca ción de la biop sia re nal. Hay au to res
que biop sian to dos los en fer mos con LES.

Sta men co vic (39) rea li zó biop sia sis te má ti ca a una
po bla ción mix ta de adul tos y ni ños con una me dia de
edad de 28,5 años en con tran do un 39% de NL cla se
III-IV. Den tro de esta ca suís ti ca ha bía ca sos de ne fro pa-
tía si len te con le sio nes se ve ras en 8% de los ca sos. Otros
au to res más re cien te men te han es tu dia do la PBR de pa-
cien tes con SLE sin ma ni fes ta cio nes ne fro ló gi cas en-
con tra do un 64% de ne fro pa tía cla se II y 7,7% de cla se
IV. Con si de ran que la sig ni fi ca ción pronós ti ca de es tos
ha llaz gos si gue sien do mo ti vo de con tro ver sia. La ne fri-
tis si len te, que pre sen ta en esta se rie mar ca do res in mu-
no ló gi cos con an ti cuer pos po si ti vos, con su mo de com-
ple men to, re pre sen ta ría el es ta dio tem pra no en la his to-
ria de la ne fri tis lú pi ca(40).

Hay au to res que pien san que la ne fri tis si len te así
pre sen te una le sión se ve ra tie ne buen pro nós ti co y por
eso biop sian so lo los ca sos con al te ra cio nes uri na rias,
sín dro me ne frí ti co o ne fró ti co, in su fi cien cia re nal (41,42)

mien tras que otros pien san que de ben diag nos ti car se y
so me ter se a tra ta mien tos igual men te agre si vos que los
ca sos con ma ni fes ta cio nes clí ni cas(39,43). Sta me no vic se-
ña la que con es ta con duc ta ob tie ne una so bre vi da re nal
de 94,7% a los 8 años, su pe rior a la ma yo ría de las se-
ries;: sin em bar go re por ta que con es te es tu dio no pue de
con cluir se cla ra men te cuando biopsiar y a quien tratar
por la ausencia de un grupo control no tratado.

En es ta se rie el tra ta mien to se rea li zó se gún la le sión
his to pa to ló gi ca, in de pen dien te men te de las ma ni fes ta cio-
nes clí ni cas. A des ta car que la PBR se rea li zó en pa cien tes
que pre sen ta ron al te ra cio nes uri na rias. So lo se biop sió un
ca so con exa men de ori na nor mal, pre vio al con trol en la
po li clí ni ca, que mos tro una NL cla se III (A) un ejem plo
más de la di so cia ción clí ni co ana to mo pa to ló gi ca.

En cuan to a la evo lu ción con un se gui mien to pro me-
dio de 3 años 6 me ses (16/20, 80%) es tán en re mi sión to-
tal (uno de ellos con tras plan te re nal) o par cial; uno fa-
lle ció con cua dro mul ti sis té mi co de ac ti vi dad lú pi ca y
pro ba ble sep sis, tres ca sos están en em pu je por aban do-
no o ma la ad he ren cia al tra ta mien to. La sobrevida de la
función renal fue de 95%.

La NL es una cau sa im por tan te de mor bi mor ta li dad
en el LES. Esta es más fre cuen te y gra ve en ni ños don de
tam bién se ob ser van las for mas más severas de LES.

Es fun da men tal un tra ta mien to in mu no su pre sor
enér gi co pa ra me jo rar el pro nós ti co de es tas for mas gra-
ves de nefropatía.

La diá li sis es en ge ne ral mal to le ra da por pa cien tes
con LES(3).

El tras plan te re nal tie ne una bue na evo lu ción en pa-
cien tes con LES co mo lo se ña la una se rie pu bli ca da(44).
El ca so de nues tra se rie ha te ni do una ex ce len te
evolución.

Las ma ni fes ta cio nes neu ro ló gi cas son tam bién un
fac tor de mal pro nós ti co.

En es ta se rie se ob ser va ron en el 21%, si mi lar a lo re-
fe ri do por otros au to res (3,4,18,45); Levy se ña la en cam bio
un ran go muy am plio: 15%-95%(4).

Los por cen ta jes tan va ria bles se ex pli can de acuer do
al ti po de pa cien te in clui do: al te ra cio nes le ves o cua dros
neu ro ló gi cos más ob je ti va bles(46). Si se in clu yen las ce-
fa leas, que pue den ser una ma ni fes ta ción ini cial de LES,
pe ro que son muy ines pe cí fi cas el porcentaje será más
alto.

Un es tu dio mul ti cén tri co fran cés (12) se ña la una fre-
cuen cia de 17%, la ma yo ría de la cual co rres pon de a ce-
fa leas y tras tor nos del áni mo; so lo un ter cio pre sen tó en-
ce fa lo pa tía con con vul sio nes, co rea o enfermedad
cerebrovascular.

El lu pus neu ro si quiá tri co, jun to con la ne fro pa tía lú-
pi ca, cons ti tu yen fac to res im por tan tes de mal pro nós ti-
co en estos enfermos.

Se ex clu ye ron de con si de ra ción en es ta se rie ma ni-
fes ta cio nes le ves y más ines pe cí fi cas co mo ce fa leas,
tras tor nos del áni mo, trastornos cognitivos.

Se ob ser va ron ca sos de en ce fa lo pa tía lú pi ca gra ve
en 10% que se pre sen ta ron con con vul sio nes, co ma, al-
te ra cio nes ima ge no ló gi cas en la to mo gra fía y/o re so-
nan cia mag né ti ca. Un ca so pre sen tó alu ci na cio nes au di-
ti vas y vi sua les; otro de pre sión sensorial y síndrome
meníngeo con LCR normal.

Se ob ser vó un ca so de neu ri tis óp ti ca, con bue na
evo lu ción, y una uveítis.

Los AAF fue ron po si ti vos en cua tro de es tos en fer-
mos.

Los dos ca sos de ni ñas con co rea se acom pa ña ron de
gra ve com pro mi so mul ti sis té mi co y de AAF po si ti vos.
Este cua dro clí ni co es muy po co fre cuen te: 5% de nues-
tra se rie, 3% de la de Cas sidy(18). La co rea se ve más fre-
cuen te men te en ni ñas, en 1%-3% de los pa cien tes(46). Se
ha aso cia do a AAF que cau san múl ti ples in far tos de los
gan glios ba sa les. La fa lla de con trol ta lá mi co oca sio na
los mo vi mien tos anor ma les. Algu nos au to res pro po nen
el uso de an ti coa gu lan tes en pa cien tes con co rea y AAF
po si ti vos. Esta fue la con duc ta adop ta da en los dos pa-
cien tes de la se rie con es ta pa to lo gía. Más ra ra men te se-
rían cau sa dos por an ti cuer pos an ti neu ro na les que se ob-
ser va rían en 30%-92% de los casos con neurolupus(46).

La evo lu ción de es tos ca sos fue fa vo ra ble con agre-
si va in mu no su pre sión, sin se cue las. So lo un ca so de ex-
tre ma gra ve dad, ya analizado, falleció.
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En lo que res pec ta al en fo que te ra péu ti co de es tos
en fer mos es te se rea li zó en for ma in di vi dua li za da se gún
el cua dro clí ni co de pre sen ta ción des ta can do que en
97,4% fue ron for mas clí ni cas gra ves con afec ta ción sis-
té mi ca. Los cor ti coi des vía oral o I/V se uti li za ron en to-
dos los pa cien tes así co mo los in mu no su pre so res. Se in-
di ca ron se gún la si tua ción clí ni ca azat hio pri na 24/39,
mi co fe no la to 22/39, ci clo fos fa mi da I/V 14/39. En va-
rios ca sos se ini ció el tra ta mien to con un in mu no su pre-
sor y luego se cambió a otro para el mantenimiento o por
ineficacia del primero.

To dos los pa cien tes re ci bie ron hi dro xi clo ro qui na;
es ta dis mi nui ría la ac ti vi dad de la en fer me dad, tie ne un
efec to an ti trom bó ti co, dis mi nu ye la pér di da de ma sa
ósea y co rre gi ría las dis li pe mias(47-49).

Se rea li zó plas ma fe re sis en tres pa cien tes con cua-
dros clí ni cos de ex tre ma gra ve dad aun que su efi ca cia es
dis cu ti da (47,48) ex cep to en ca sos de sín dro me an ti fos fo lí-
pi do ca tas tró fi co y púr pu ra trom bó ti co trom bo ci to pé ni-
co, am bas en ti da des de muy ba ja fre cuen cia (48).

El ri tu xi mab se usó en dos ca sos, sin efi ca cia. El ca so
de la trom bo ci to pe nia con san gra dos irre duc ti bles que
fa lle ció y en otro ca so con en fer me dad lú pi ca di fí cil de
con tro lar. La efi ca cia de es te fár ma co es dis cu ti da, acep-
tán do se su uso en ca sos re frac ta rios a otras me di ca cio-
nes(48).

En sie te pa cien tes uti li za mos in mu no glo bu li na I/V,
ca sos con pro ce sos in fec cio sos y em pu je lú pi co con co-
mi tan te, trom bo ci to pe nia, ca sos de fal ta de res pues ta a
va rios in mu no su pre so res. Es un tra ta mien to de se gun da
lí nea, su efi ca cia en los ca sos de es ta se rie es di fí cil de
eva luar. La efi ca cia de los tra ta mien tos con in mu no glo-
bu li na I/V es tán ci ta dos por al gu nos au to res (50) en casos
como los mencionados así como en casos de SAF.

Los an ti coa gu lan tes (he pa ri na de ba jo pe so mo le cu-
lar) se in di ca ron en sie te pa cien tes (17,8%): ca sos de
SAF, hi per ten sión pul mo nar gra ve, co rea, pro ba ble mi-
croan gio pa tía trom bó ti ca. La in di ca ción de an ti coa gu-
lan tes en la co rea lú pi ca es un te ma de de ba te aún con
AAF po si ti vos. En ge ne ral se rea li za tra ta mien to sin to-
má ti co y an tia gre gan tes pla que ta rios; en ca sos ais la dos
se uti li zan los anticoagulantes como en los de esta serie
que tuvieron buena evolución.

En lo que res pec ta a la evo lu ción hu bie ra si do de sea-
ble rea li zar la eva lua ción de la ac ti vi dad de la en fer me-
dad se gún los ín di ces de ac ti vi dad lú pi ca (SLEDAI), lo
que cons ti tu ye una de bi li dad del tra ba jo jun to con la au-
sen cia de de ter mi na dos mar ca do res inmunológicos en
algunos casos.

En lo que res pec ta a la mor ta li dad, és ta fue de 5% en
un se gui mien to pro me dio de los en fer mos de 3 años 6
me ses. Otros au to res (18) re por tan una so bre vi da de más
del 95% a los 5 años y de 86% a los 10 años.

En ni ños, el ob je ti vo es lo grar una so bre vi da de va-
rias dé ca das(3).

El ma ne jo de ni ños y ado les cen tes con LES es di fí cil
y de be rea li zar se en un cen tro es pe cia li za do por un equi-
po mul ti dis ci pli na rio, con de ri va ción tem pra na de los
en fer mos a es tos cen tros de re fe ren cia(47,51).

La mor ta li dad es ta ría aso cia da a la gra ve dad de la
en fer me dad, des ta can do la exis ten cia de com pro mi so
re nal o neu ro ló gi co, fac to res ra cia les, si tua ción so cioe-
co nó mi ca y cul tu ral, ad he ren cia a la me di ca ción, ac ce so
a los sis te mas de sa lud(1,3,52).

Conclusiones
El LES es una afec ción cró ni ca gra ve en ni ños, y muy
pro tei for me en sus for mas de pre sen ta ción.

Se ob ser vó un al to por cen ta je de LES gra ves
(97,4%), con una mor ta li dad de 5%.

El pre do mi nio en la ra za blan ca in di ca una di fe ren cia
ét ni ca en la com po si ción de nues tra po bla ción res pec to a
otros paí ses latinoamericanos.

El com pro mi so car dio vas cu lar, neu ro ló gi co y he ma-
to ló gi co de ter mi na ron si tua cio nes de al to ries go vi tal en
estos enfermos.

El com pro mi so re nal fue uno de los más fre cuen tes.
Pre do mi na ron las ne fro pa tías pro li fe ra ti vas cla se III-IV.
La ma yo ría se ma ni fes ta ron co mo al te ra cio nes uri na rias
me no res. La sobrevida renal fue de 95%.

El tra ta mien to de es tos en fer mos es muy pro lon ga do
y re quie re en la ma yo ría de los ca sos de in mu no su pre so-
res aso cia dos a los cor ti cos te roi des e hidroxicloroquina.

El pro nós ti co es tá con di cio na do en par te por la gra-
ve dad de la en fer me dad pe ro tam bién por la ad he ren cia
del pa cien te al tra ta mien to lo cual su po ne un de sa fío pa-
ra el mé di co y la fa mi lia bus can do re ver tir el al to ín di ce
de de ser ción. Es fun da men tal un ade cua do so por te so-
cial y si co ló gi co al en fer mo y a su fa mi lia an te una en fer-
me dad cró ni ca que requiere permanente monitoreo
clínico y de laboratorio.
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