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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN PEDIATRIA. ¢,SIGUE SIENDO UN DESAFIO? A
PROPOSITO DE UN CASO.

SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN PEDIATRIC. IS IT STILL A CHALLENGE? A CASE.

Minijay Lépez Calderdnt? Ruth Salas!? Marbelis Zurita?

ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune 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. In order to analyze a clinical case and to make a review on the subject. It is a 12-year-old
female adolescent, with current illness due to weight loss, hair loss, joint pain. Physical examination: tachypneic, tachycardic,
asymmetric photomotor and consensual reflex, ROT decreased, little collaborator with irritability. Paraclinics were requested, with
the following results: Hb: 7 g / dlt Hct: 32% Leukocytes 31000 VSG 63, total proteins 5.9 albumin 2.6, normal urine test, feces test:
blastocytis hominis. Chest X-ray: evidencing: bilateral interstitial infiltrate. No cardiomegaly. Special tests: Anti-DNA 7.1 (normal),
ANA 1.7 (high) C3 and C4 normal. IgG, IgA IgM and IgE without alterations. The case was discussed and evaluated jointly with
several specialists and concluded with the following diagnoses: systemic lupus erythematosus, optic neuritis secondary to SLE,
metal poisoning to be ruled out, disorders of the emotions and acquisition behavior in childhood, probably secondary LES,
hypochromic microcytic anemia (outdated) and intestinal parasitosis: Blastocytis hominis (outdated). Finally, it emphasizes the
importance of an early diagnosis and adequate treatment to improve the prognosis of this autoimmune disease.

Key Worbs: systemic lupus erythematosus adolescent, autoinmunity.

REsuUMEN

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune de evolucién crénica con periodos de exacerbacion
y remisiones, que puede afectar a todos los tejidos del organismo, dando origen a diversos cuadros clinicos, 20% de LES se
presenta en edad pediatrica con cuadros clinicos que en general son de mayor gravedad que en adultos. El objetivo del presente
estudio fue analizar un caso clinico y realizar una revisidn sobre el tema. Se trata de adolescente femenina de 12 afios de edad,
con enfermedad actual dada por pérdida de peso, caida del cabello, dolor en articulaciones. Al examen fisico present6 taquipnea,
taquicardia, reflejo fotomotor y consensual asimétrico, ROT disminuidos, poco colaboradora con irritabilidad. Se solicitd
paraclinicos, con los siguientes resultados: Hemoglobina: 7 g/dIt Hematocrito: 32% Leucocitos 31000mm3 VSG 63mm/h,
proteinas totales 5,9g/dL albumina 2,6 g/dL. Exdmenes especiales: Anti ADN 7.1 (normal), ANA 1.7 (elevado) C3 y C4 normales.
1gG, IgA IgM e IgE sin alteraciones. Examen de orina normal, examen de heces: Blastocystis sp. Radiografia de térax: Infiltrado
intersticial bilateral. El caso fue discutido y evaluado en conjunto con varios especialistas y se concluyé con los siguientes
diagndsticos: LES, neuritis 6ptica secundario a LES, intoxicacion por metales a descartar, trastornos de las emociones y del
comportamiento de adquisicion en la infancia, probablemente secundario a LES, anemia microcitica hipocromica (superada) y
parasitosis intestinal: Blastocystis sp. (Superada). Finalmente, se destaca la importancia de un diagnéstico temprano y tratamiento
adecuado para mejorar el pronostico de esta enfermedad autoinmune.

PaLaBrAs CLave: lupus eritematoso sistémico, adolescente, autoinmunidad.

INTRODUCCION antinucleares (ANA), especialmente antiADN de doble
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El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una cadena.

enfermedad autoinmune sistémica y episodica con un .

amplio nGmero de manifestaciones clinicas, El LES afecta fundamentalmente a mujeres
caracterizada por la inflamacion vascular generalizaday ~Jovenes (relacion mujeres: hombres 9:1) desde la
del te“do conectivo y por la presencia de anticuerpos adolescencia hasta la qUinta década de la vida; la media
de edad del diagndstico es entre 11-12 afios siendo raro
su comienzo antes de los 5 afios. ¢ Solo 20-30% de los
LES se inician en la primera o segunda década de la
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Las tasas de incidencia y prevalencia difieren
dependiendo de las zonas estudiadas. Asi, en los Estados
Unidos se ha estimado una incidencia de 5,1/100.000
habitantes por afio y una prevalencia de 52/100.000
habitantes/afio.® Sin embargo, las cifras varian en la
poblacion infantil y asi observamos una incidencia
estimada anual aproximada en EEUU de 0,6 casos/ 100.000
nifios con una prevalencia de 5-10/100.000 nifios. 8%

En paises de Europa Occidental la incidencia
oscilaentre 2,2 a 4,7/100.000 habitantes/ hasta 22/100.000
habitantes/afio en individuos de raza afro-caribefia que
habitan en el Reino Unido. Con respecto a la prevalencia,
en el oeste de Europa las tasas varian entre 28 a 71/100.000
habitantes. Las diferencias en incidencia y prevalencia
entre los diversos estudios pueden ser debidas a varios
motivos: 1) los criterios de inclusion utilizados, 2) la morbi-
mortalidad diferente por causas socioecondmicas y 3)
diferencias reales por razones genéticas o
medioambientales.®

El LES es conocido desde hace méas de cinco
siglos, pero su denominacién ha sufrido diversas
variaciones a lo largo de los afios debido al mejor
conocimiento e individualizacion de la enfermedad. En
las primeras descripciones de los siglos XV y XVI se
utilizaba el término "lupus" (lesién parecida a la mordedura
de lobo) para referirse a unas ulceraciones faciales que se
extendian de forma progresiva y destructiva.!**2 En el afio
1833, Biett individualizo estas lesiones cutaneas de otras
parecidas (lupus tuberculoso) e introdujo el término
"eritema centrifugo", que corresponde a la forma discoide
de la enfermedad.*® Veinte afios después, Hebra adopto
por primera vez la denominacién "lupus eritematoso” y
sefialo el predominio de la enfermedad en el sexo femenino
asi como la afeccidn articular.**

Posteriormente, en 1872, Kaposi describié las
lesiones faciales "en vespertilio" (murciélago),
caracteristicas de la enfermedad, asi como la posibilidad
de afectacion sistémica grave.’® Entre 1895 y 1904,
Jadassohn en Viena y Osler, en Baltimore describieron
diversas complicaciones viscerales de la enfermedad y
su caracter crénico.'® Baehr, Klemperer y Schifrin, en
1935, recogieron una serie de casos con la finalidad de
realizar un andlisis clinico y anatomopatoldgico
combinado. En este estudio, que es la descripcion mas
completa de la enfermedad en la época, surge el concepto
de LES como enfermedad progresiva y grave, en ocasiones
mortal, que afecta principalmente a las mujeres en edad
fértil.2

A partir de 1941, la atencion de diversos
investigadores se centra de forma especial sobre las

manifestaciones sistémicas del LES, tras introducir
Klemperer, Pollack y Baehr el concepto de "enfermedad
del colageno" al considerar que el trastorno
fundamental de estas afecciones asentaba en el tejido
conectivo.®® Para 1948, afio en el que tuvo lugar avance
de singular importancia, Hargraves describe la celula
LE, como uno de los elementos de mayor importancia
en el diagnostico de la enfermedad.?

Otro descubrimiento importante para el
diagndstico de la enfermedad lo constituyd la
determinacion por Friou de los anticuerpos
antinucleares (ANAs) mediante inmunofluorescencia.?
A partir de los afios 60 se empezaron a identificar los
anticuerpos dirigidos contra el DNA en pacientes con
afeccion renal o con actividad clinica; 2 y en los
afios 70 se reconocieron diversos anticuerpos dirigidos
contra antigenos extraibles del nicleo (anti-ENA). 27

La descripcion en los afios 80 de los
anticuerpos antifosfolipidicos ha aumentado el abanico
de autoanticuerpos con interés clinico y patogénico
que aparecen en esta enfermedad.?*°

Los criterios clasificatorios, segin el Colegio
Americano de Reumatologia (ACR) incluyen, criterios
clinicos: Eritema malar, lupus discoide, fotosensibilidad,
Ulceras orales, artritis, serositis, compromiso renal,
compromiso neuroldgico y hematolégico. Criterios
inmunologicos: ANA positivo, Anti ADNdc, Anti Sm,
aPL, Anti B2 Glicoproteina, ambos con isotipos. IgM/
IgG AL, falso VDRL (+). % Con la introduccion de estos
criterios fueron muchos los centros que publicaron
series de 100 o mas pacientes con LES, por loqueen la
actualidad esta enfermedad no s6lo ha dejado de ser
rara, sino que se trata de una afeccion de diagndéstico
relativamente frecuente en el medio hospitalario.
Incluso, en determinados paises de Extremo Oriente,
como China o el sudeste Asidtico, el LES es una
enfermedad muy comun, por lo que se ha convertido
en la enfermedad autoinmune sistémica mas
diagnosticada. En la poblacién infantil tienen mayor
probabilidad de presentar cuadros mas graves con mas
afectacion de 6rganos nobles y peor pronostico.®32%

A pesar de los avances cientificos en el
diagndstico y manejo de la enfermedad, la naturaleza
heterogénea del LES hace que sea un reto médico,
debido a que no existe un sintoma o hallazgo exclusivo
para hacer el diagnostico, el ACR ha establecido
criterios clinicos generales para la evaluacion inicial
de los pacientes con sospecha de LES. Por otra parte,
el diagndstico antes de los 10 afios de edad, no es
comun y la patogenia continua sin conocerse, la
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susceptibilidad a padecer esta enfermedad se atribuye a
una combinacién de factores ambientales, hormonales y
genéticos.® En este contexto nos planteamos analizar
un caso clinico, previo el cumplimiento de las normativas
del Comité de Etica del Hospital Universitario "Dr. Angel
Larralde" en Valencia, estado Carabobo, donde se llevé
acabo el diagndsticoy el abordaje del pacientey, realizar
una revision del tema.

Caso CLinico
Identificacion: GB

Se trata de adolescente femenina de 14 afios de
edad cuya abuela refiere inicio de enfermedad actual
hace 1 mes, cuando presenta fiebre intermitente que
atendia con acetaminofen concomitantemente artralgias,
artritis migratoria asimétrica de fuerte intensidad, pérdida
de peso aproximadamente 8 kilos y caida del cabello
asociado al peinado. Acudid a centro hospitalario, donde
permanecio durante 3 dias con el diagnéstico de
infeccion del tracto urinario germen a documentar
egresando con antibioticoterapia empirica en vista de
persistir la sintomatologia, solicita de nuevo atencion
en este centro hospitalario, donde se evalla y se decide
su ingreso.

Examen fisico: Signos vitales: Frecuencia
cardiaca: 124 latidos por minuto, frecuencia respiratoria:
32 por minuto, Tension arterial: 100/60 mmHg Peso:38
Kg (p25-50) Talla:152 cms (P50) Febril temp: 38,5-39 °C,
palidez cutaneo mucosa acentuada llenado capilar menos
2 seg, glandulatiroides sin particularidad, térax simétrico
normoexpansible, taquipneica, ruidos respiratorios
presentes sin adventicios, ruidos cardiacos ritmicos
normofonéticos taquicardicos, abdomen blando
depresible no doloroso. Tanner V. Neurologico:
consciente orientada en tiempo, espacio, persona.
Glasgow 15/15 pts. Reflejo fotomotor y consensual
asimétrico disminuido en ojoderecho. ROT II/1V aquiliano
rotuliano 1/1V, Fuerza motora 1V/V en las cuatro
extremidades. Paciente quien se encuentra poco
colaboradoraal interrogatorio y al examen fisico.

Exdmenes paraclinicos de ingreso:
Hemoglobina: 7 g/dIt Hematocrito: 32% Leucocitos 31000
mm3 VSG 63 mm/h, proteinas totales 5,9 gr/dL albumina
2,6, gr/dL. Examen de orina normal, examen de heces:
Blastocystis sp. Radiografia de torax: infiltrado
intersticial bilateral. Sin cardiomegalia.

Entre los diagndsticos de ingreso: 1) Sindrome
febril prolongado 2) Sindrome Poliarticular 3) Anemia
microcitica hipocromica. 4) Parasitosis intestinal.
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Se administré concentrado globular y
antibioticoterapia. Durante su hospitalizacién, fue
evaluada por diversos especialistas y fue discutido el
caso en revista médica:

* Desde el punto de vista nutricional: Se plante6 indicar
suplemento nutricional de preferencia Ensure, control
de peso diario, dieta normoproteica normocalorica,
hiposddica a base de 1500 kcal/dia. Actualmente sin
criterios de desnutricidn pero con un alto riesgo para
ello.

« Infeccioso: Se mantuvo febril durante la hospitalizacion,
con leucocitosis que posteriormente fue descendiendo,
se solicito: HIV Elisa 4ta generacidn: negativa, serologia
para Epstein barr: negativa, PPD: negativo, determinacion
de bacilo de Koch (BK) de esputo: negativo.
Hemocultivo, coprocultivo y urocultivo: negativo.
Recibid: Ceftazidime con metronidazo.' Luego se rotd en
vista de que empeor6 el cuadro clinico por lo que se
cambid a meropenem, vancomicinay azitromicina.

* Neuroldgico: en vista de presentar alteracion de reflejo
fotomotor y consensual asociado a pérdida de peso y
caida del cabello se plante6 probable intoxicacién por
metales pesados los cuales fueron solicitados pero no
se pudieron realizar, en vista de que no lorealizan en la
institucion hospitalaria y los padres no cuentan con los
recursos econdémicos. Por otra parte, se sospecho de
neuritis optica en estudio. Se realiz6 ademas
electromiografia que report6: miopatia inflamatoria.
Enzimas CK, CKmb normales.

* Endocrinoldgico: Se solicitd TSH, T4 libre, glicemia
basal y 2 horas postpandrial, cortisol 8 am,
encontrandose dentro de los valores de referencia.

* Evaluacion por oftalmologia: normal, por lo que se
descart6 neuritis optica.

« Cardiovascular: Electrocardiografia (EKG) yradiografia
de térax: normal, sin cardiomegalia. No se pudo realizar
ecocardiografia por no contar en la institucion.

* Nefrologico: examen de orina: positivo proteina 2
cruces, sin cilindros, resto sin alteracion. Creatinina
0,3mg/dL BUN 10 mg/dL.

» Hemato-oncoldégico: aspirado de medula 6sea (MO) y
puncién lumbar con los siguientes resultados: MO con
hiperplasia mieloide reactivay arresto en su maduracion
sin criterio de malignidad. Tiempo de Protrombina (PT)
Tiempo parcial de Tromboplastina (PTT) dentro de los
valores de referencia.
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 Evaluacion por psiquiatria: por tratarse de una
adolescente de alto riesgo y con dificultad para obtener
la informacion, mostrandose poco colaboradora.
Concluyéndose con trastornos de las emociones y del
comportamiento de adquisicidn en la infancia.

* Inmunologia: Anti ADN 7.1, ANA 1.1 (normal) C3y C4
normales. Sin embargo, se repiti6 ANAy antiADN por
IFI, se planted en un inicio enfermedad de Still con
indicacion de Solumedrol. Se solicit6 IgG, IgA IgM e IgE
sin alteraciones. Anti ADN negativo, ANA: 1.4 (positivo).
En vista de hallazgos se descarté enfermedad de Still y
se concluye con el diagnéstico: Lupus Eritematoso
Sistémico. Se asocia Toplaquinol 200 mg. Con evolucién
clinica satisfactoria. La mejoria estuvo dada por ausencia
de dolor en articulaciones, sin toque del estado general,
afebril. Por lo que se egresa con los siguientes
diagndsticos:

1 Lupus eritematoso sistémico.
2 Intoxicacion por metales a descartar.
3 Trastornos de las emociones y del

comportamiento de adquisicion en la infancia,
probablemente secundario a LES.

4) Adolescente en edad media.
5) Anemia microcitica hipocrémica (superada)
6) Parasitosis intestinal. (superada)

Se realiz6 un plan de trabajo para el egreso:
Continuar con evaluacion y seguimiento por pediatria,
inmunologia, neurologiay psiquiatria. Interconsulta con
toxicologia.

DiscusioN Y CONCLUSIONES

El LES es una enfermedad autoinmune poco
frecuente en nifios, en general grave, con compromiso
de 6rganos nobles. Es una enfermedad de mayor
gravedad en nifios y adolescentes tanto en su inicio
como en la evolucién con un compromiso mayor en
comparacion con la poblacion adulta.®®

En este caso clinico, se trataba de una
adolescente femenina de 14 afios de edad, coincidiendo
con las caracteristicas descritas en la literatura
internacional, con un rango entre 11 hasta 15 afios,
siendo raro su comienzo antes de los 5 afios de edad.>®
Adicionalmente, se reporté del sexo femenino,
coincidiendo con diversos estudios, entre los que
destaca el articulo de 34 casos, donde predomino el sexo
femeninoen 84,6%. 3%

En el presente caso, no existen antecedentes
de importancia con la enfermedad actual, difiere con la

relaciéon que reportan autores® quienes consideraron
que sobre una base genética y hormonal act(ian factores
ambientales como rayos ultravioletas, infecciones,
drogas, toxinas que podrian desencadenar la enfermedad
ocasionando la produccidn de auto anticuerpos.

Segun los criterios del American College of
Rheumatology (ACR) de 1997, para el diagndstico de
LES el paciente debia reunir cuatro criterios simultaneos
0 sucesivos.®® Sin embargo, cuando se consideran los
nuevos criterios de Systemic Lupus International
Collaboration Clinics (SLICC) laexistencia de nefropatia
mas un criterio inmunoldgico (ANA 0 AntiADNdSs) seria
suficiente para el diagnéstico. En otros casos las
exigencias diagnosticas en cuanto al nimero de criterios
es similar a los del ACR aunque estos estan
incrementados de 11 a 17 pretendiendo lograr una mayor
sensibilidad en el diagndstico, 97% versus 83%. La
especificidad en cambio desciende: 84% versus 96%. ©

En el presente caso, la paciente debutd con
sindrome febril de un mes de evolucion asociado a
pérdida de peso (aproximadamente 8 kg en 1 mes), con
un proceso infeccioso; sin embargo, durante su estancia
hospitalaria no presenté mejoria clinica a pesar de recibir
antibioticoterapia. Adicional, se le realizé varios
examenes en el d&mbito infeccioso encontrandose
negativo. Por tanto fueron investigadas otras causas,
concluyéndo con el diagndéstico de LUS. Estos hallazgos,
coincide con diversos estudios donde el sindrome febril
con repercusion general: astenia, anorexia y

adelgazamiento se observé en la mayoria de los casos.
5,35,36,41,42

Entre las manifestaciones cutdneo-mucosas: La
caida del cabello estuvo presente como parte de la
enfermedad actual. Sin embargo, no llego a presentar
alopecia. En este sentido, la caida del cabello, se describe
en 13 % de los casos en el momento del debut de la
enfermedad.®“2 Debido probablemente a que se
desarrollan cambios histolégicos que incluyen la
vacuolizacion de la capa basal de la epidermis con
engrosamiento de la membrana basal, como resultado
de los mecanismos fisiopatoldgicos involucrados en el
proceso.

En el caso descrito, se presentd durante la
enfermedad actual y en su hospitalizacion, las artralgias
yartritis migratoria asimétrica, siendo esta manifestacion
frecuente con 67% de artralgias y artritis de pequefias y
grandes articulaciones.®® Sin embargo cifras mas
elevadas, de hasta 75% son reportadas en la literatura.®#?

Entre las manifestaciones hematologicas, se
evidencié anemia normocitica normocromica no
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hemolitica. Observaciones similares fueron realizadas por
otros autores con una frecuencia de 72% e inclusive
mayores pudiendo llegar e a estar presente en el 100%
de los casos.5#® Otras alteraciones hematologicas estan
descritas en la literatura como la leucopenia, linfopenia
con variaciones desde 15%, hasta 28% vy
trombocitopenia en un 21%.%%3 Sin embargo, en el
presente caso clinico no se evidencio otra alteracion
hematoldgica. Por el contrario hubo una leucocitosis a
predominio de neutrdfilos probablemente por la
asociacion con los procesos infecciosos.

Las anormalidades de la coagulacion son
frecuentes en el LES. El anticoagulante lGpico es positivo
en 20%-30% de los casos, segun cifras reportadas por
Benseler y Silverman,* estos pacientes tienen mayores
posibilidades de trombosis, sobre todo venosas. Si
ademas se suman los anticuerpos anticardiolipinas, la
hipercoagulabilidad aumenta, asi como la posibilidad de
eventos trombdticos. Adicionalmente, existe un
sindrome de anticoagulante lipico-hipoprotrombinemia
muy poco frecuente en el que pueden presentarse
trombosis y predominantemente sangrados severos,
seglun Mazodier.* Este autor refiere ocho casos,
sefialando en la literatura de 1960-2011 un conjunto de
74 casos. Los sangrados se ven en 89% mientras que la
trombosis en menos de 13%. El riesgo trombético
aumenta con la mejoria de la hipoprotombinemia. Sin
embargo, ningln evento relacionado con alteracion de
la coagulacion fué reportado en el presente caso.

Durante la hospitalizacidn, la paciente fué
evaluada por cardiologia infantil, por hallazgo compatible
de ANA positivo (diagnéstico de LES) pero sin
manifestaciones relacionadas a la esfera cardiovascular.
Los resultados de electrocardiograma y radiografia de
térax: sin alteracion, quedo pendiente por motivos
institucionales realizar ecocardiograma. En este sentido,
la literatura reporta que las manifestaciones
cardiovasculares estan presentes entre 25% y 60%.5346
Estas estuvieron representadas fundamentalmente por
la presencia de pericarditis (15%) que fue leve y
descubierta ocasionalmente por ecografia en 10% de los
casos; 0 grave con taponamiento cardiaco.®® La
miocarditis es muy poco frecuente, existiendo diferencias
en las publicaciones con variaciones que oscilan entre
2,5% hasta 10%.%47 Otras alteraciones descritas, como
la endocarditis del LES pueden estar presentes, la
denominada endocarditis verrucosa (Libman Sacks) o
un engrosamiento valvular con o sin regurgitacion. El
engrosamiento valvular es la forma més frecuente de
manifestarse la endocarditis lGpica.*64’
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Las manifestaciones respiratorias estuvieron
presentes en el siguiente caso, con signos de dificultad
respiratoria y con la radiografia de térax donde se
evidenci6 un infiltrado intersticial bilateral, sin derrame
pleural. En este sentido, se reporté la presencia de
manifestaciones respiratorias en 41% de su casuistica.®
La neumonitis ltpica aguda se observo en 13% segun
reportes de Caggiani.®

En el caso expuesto, no se evidencio nefropatia
lapica (NL).5%4Sin embargo, laforma de presentacion
que se ha reportado en la mayoria de los casos fueron
alteraciones urinarias menores (microhematuria y/ o
proteinuria leve, 70%); el sindrome nefrético con
frecuencia de 20%y el sindrome nefriticoen un caso. La
insuficiencia renal (IR) se presentd en 20%, uno de ellos
con IR rapidamente progresiva que evoluciono a la IR
terminal. Un caso presentd examen de orina normal. Con
respecto a las formas anatomo-patoldgicas: las lesiones
proliferativas graves son las mas frecuentes le sigue la
NL clase Il yen menor frecuencia la clase IV,

En relacion a la forma de presentacion, Caggiani
en su casuistica reporté que la mayoria lo hizo con
alteraciones urinarias menores (microhematuria y/ o
proteinuria leve, 70%); el sindrome nefrético se observd
en 20%, el sindrome nefritico en un caso. La insuficiencia
renal (IR) se present6 en 20%, uno de ellos con (IR)
rapidamente progresiva que evolucionda la IR terminal.
Un caso presentd examen de orina normal.® Con
respecto a las formas anatomo-patoldgicas: las lesiones
proliferativas graves son las mas frecuentes le sigue la
NL clase Il yen menor frecuencia la clase IV,

Las manifestaciones neurolégicas estan
descritas en pacientes con LES. En el presente caso, la
adolescente presentd alteraciones neuroldgicas
importantes como: Reflejo fotomotor y consensual
asimétrico disminuido en ojoderecho. ROT I1I/1V aquiliano
rotuliano I/1V, Fuerza motora 1V/V en las cuatro
extremidades. Adicionalmente, la paciente se encontraba
poco colaboradora al interrogatorio y al examen fisico.
En este sentido, se ha reportado que las manifestaciones
neuroldgica y psiquiatricas son un factor de mal
prondstico,* las cuales estan presentes en 21% de casos
similares, segin observaciones reportadas en otros
estudios.>*°

Un estudio multicéntrico francés, sefialaron una
frecuencia de 17%, la mayoria de la cual corresponde a
cefaleas y trastornos del animo; solo un tercio presentd
encefalopatia con convulsiones, corea o enfermedad
cerebrovascular.®” Segun, Caggiani, el lupus



Lupus Eritematoso Sistémico en Pediatria ¢Sigue siendo un desafio? A propdsito de un caso.

neurosiquidtrico, junto con la nefropatia lupica,
constituyen factores importantes de mal prondstico en
estos enfermos.®

El grupo de trabajo de EULAR (European
League Against Rheumatism) considera realizar anélisis
de liquido cefalorraquideo y resonancia magnética
(RMN) de craneo en pacientes con estado neuroldgico
de confusion; y de sospechar de neuritis Optica se
deberia realizar estudio por oftalmologia, potenciales
evocados visuales y RMN. Mientras que otras guias
recomiendan la evaluacion de la atencidn, concentracion
y memoria para las alteraciones cognitivas.***

El manejo de nifios y adolescentes con LES es
dificil y debe realizarse en un centro especializado por
un equipo multidisciplinario, la mortalidad estaria
asociada a la gravedad de la enfermedad, destacando la
existencia de compromiso renal o neuroldgico, factores
raciales, situacion socioeconémica y cultural, adherencia
a la medicacion, acceso a los sistemas de salud, entre
otras.5 Por lo tanto, surgid la iniciativa de evaluar y
comparar diferentes escalas o indices de diagndstico y
seguimiento para pacientes con LES; de esta manera
comparan las escalas sugeridas por grupos de trabajo
reconocidos a nivel mundial. Entre los que destacan:
British Isles Lupus Assessment Group Index (BILAG),
European Consensus Lupus Activity Measurement

(SLAM), Lupus Activity Index (LAI), Systemic Lupus
Erythematosus Activity Questionnaire (SLAQ) entre
otros; concluyendo que todas las escalas han sido
validadas, las mismas se han desarrollado para uso por
especilistas o personal experto sobre el tema, sin embargo
no se han desarrollado para el cuidado cotidiano del
paciente. Los autores sugieren que para el monitoreo
con variables cuantitativas, en el cuidado rutinario del
paciente, sea mejor la aplicacién de cuestionarios
practicos donde el paciente o el familiar lo responda,
con una duracién de 5-10 minutos y que no interfiera
con el acto médico de consulta.®

Se puede concluir con que el LES, es una
afeccion cronica grave en nifios, y con diversas formas
de presentacién. Por lo que a pesar de los avances
cientificos sigue siendo un desafio para los médicos
pediatras, sobre todo si existen otras variables que
dificulten la posibilidad de diagnostico. Por otra parte,
el prondstico esta condicionado en parte por la gravedad
de la enfermedad pero también por la adherencia del
paciente al tratamiento lo cual supone otro desafio para
el médicoy la familia buscando revertir el alto indice de
desercién. Es fundamental, desde el punto de vista de
salud publica, considerar un adecuado soporte social y
sicoldgico al enfermo ya su familia ante una enfermedad
cronica que requiere permanente monitoreo clinico y de
laboratorio.
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