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RESUMEN

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria, multisistémica,
cronica, autoinmune de etiologia desconocida de distribucién mundial. Los datos pediatricos
a nivel mundial sugieren que la incidencia de aparicion de LES antes de los 19 afios es de 6
a 18.9 casos por cada 100,000 individuos.

La razén del estudio es conocer el comportamiento de Lupus Eritematoso Sistémico en los
pacientes atendidos en el Hospital Infantil Manuel de JesUs Rivera “La Mascota” Managua.
Se realizd un estudio descriptivo, retrospectivo de corte transversal, se estudiaron un total de
50 nifios a través de un muestreo probabilistico por conveniencia. Los datos fueron recogidos
al llenar una ficha de recoleccion de datos en base al expediente clinico de los pacientes; el
andlisis de dicho estudio se realizé con el programa estadistico SPSS version 20, con un
intervalo de confianza del 95%, que facilitd el analisis de los resultados obtenidos, y el

programa Microsoft Excel 2013 para la realizacion de las tablas y los gréaficos.

Entre las caracteristicas sociodemograficas se encontré que el 88% de los pacientes eran
nifias, edad promedio entre 9-12 afios, procedentes de area urbana. Los criterios diagnosticos
de la ACR, los mas frecuentes fueron las alteraciones inmunoldgicas con 68%, artritis 66%,
enfermedad renal 62% Yy anticuerpos antinucleares 50%. Las complicaciones mas frecuentes
fueron las renales con 50%, gastrointestinales 38%, infecciones 32% y cardiovasculares 12%.
La situacion de los pacientes indica que el 88% sigue el tratamiento, fallecidos 10% y el 2%
firmo abandono. Las manifestaciones clinicas mas comunes fueron Artralgia 90%, Artritis
66% y Nefritis Lupica 62%. Los analisis de laboratorio que presentaron mas alteraciones son:
niveles alterados de Anti-DNA con 62%, ANASs 54%, Transaminasas 48% y proteinuria 38%.

El 100% de los pacientes recibid tratamiento con glucocorticoides, y AINES. EI 80% utilizo

inmunosupresores, el 44% de los nifios recibié Antipalidicos.
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l. INTRODUCCION

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria crénica, auto
inmunitaria y multisistémica que se caracteriza por una gran variabilidad en sus
manifestaciones clinicas y un curso clinico impredecible. La etiologia de la enfermedad
permanece desconocida, aunque se cree que sea multifactorial, como resultado de la

interaccion compleja de factores genéticos, hormonales y ambientales.

El objetivo del tratamiento es obtener el méximo control de la enfermedad con la menor
morbilidad debida a efectos toxicos de la medicacion. Debe individualizarse en cada

paciente, en funcion de las manifestaciones clinicas.

En Nicaragua no existe un reporte oficial que indique cuantos enfermos de lupus hay, el
calculo que la fundacion de lupus eritematoso sistémico en Nicaragua (FLESNIC) tiene esta
basado en parametros internacionales que establecen que, de cada 1,200 personas, una de
ellas padece lupus, es decir que aproximadamente 5,000 personas estan enfermas de lupus en

el pais.

En el afio 2004 FLESNIC realiz6 la primera convocatoria en donde se presentaron 41
enfermos, y ahora tiene reportados 245 pacientes. La asociacion nicaragiiense Pro Lupus
Eritematoso Sistémico (ASONILES) en el afio 2010 reportaron 350 miembros incluyendo 60

ninos.

A pesar de ello, no existen estudios recientes sobre la aparicion del lupus en edad pediatrica,
por lo cual en este trabajo se describe el comportamiento de esta enfermedad en los pacientes

atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera.



1. ANTECEDENTES.

El Lupus Eritematoso Sistémico es una enfermedad reconocida, de aproximadamente siete
siglos, aungue se cree que 400 afios antes de Cristo, ya habia sido descrito por Hipdcrates; se
sabe que en1833 fue Biett Laurent que hizo la primera descripcion de la misma, calificAndolo
como un eritema centrifugo en 1851. Pierre Alphee Cazenabe le adjudicé a esta enfermedad
el término de Lupus (del latin Lupus que significa lobo) debido a la semejanza del aspecto

cutaneo de la enfermedad con los rasgufios provocados por lobos.

En 1856 Ferdinam Von Hebra describe el eritema malar o en alas de mariposa, y
posteriormente su pupilo, Isidor Neuma en 1863 arroja todo sobre los aspectos microscopicos
de la enfermedad. Luego en 1872, Moritz Caposi descubre las variantes sistemicas y
subdivide al Lupus en discoide y sistemico. Siete afios después, en 1879 Hutchinson refiere
la presencia de fotosensibilidad e introduce la comparacion entre rash en alas de murciélago

y rash malar.

En una revision de 42 casos de LES en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez”
entre 1970 a 1982, se encontro que el 85% de los casos eran mujeres, con una relacion mujer:
hombre de 5:1; la edad promedio fue de 12 afios para ambos sexos. El sintoma mas comun
fue la fiebre prolongada; y los criterios de ARA-2 mas comunes fueron: alteraciones

inmunoldgicas, hematoldgicas y renales.

En el Hospital Manuel de Jesus Rivera, entre enero 1998 a diciembre 2000, se analizaron 21
casos de pacientes con lupus, encontrado mayor incidencia en nifias, manifestaciones mas
frecuentes fueron artritis, alteraciones hematoldgicas, renales, pericarditis y derrame pleural.
(22)

Entre enero 1999 a febrero 2002, un nuevo estudio en el Hospital Infantil de Nicaragua
“Manuel de Jests Rivera”, busca la correlacion clinica e histopatologica de la nefritis lupica

en 29 nifios con diagndstico de LES, en donde se encontrd: predominio de sexo femenino



(relacion 9:1), edad més frecuente entre 11-16 afios, las manifestaciones clinicas mas
frecuentes fueron: alteraciones dermatoldgicas, artritis y alteraciones renales. En cuanto la

nefritis lUpica, la mas frecuente fue la clase 11, seguida de la clase IV. (21)

En el afio 2007, Ruiz E. estudia el comportamiento del LES en nifios atendidos en el Hospital
Infantil Manuel de Jesus Rivera en Nicaragua, estudiandose a 73 nifios, donde la edad méas
frecuente fue de 10 a 14 afios, predominio del sexo femenino. Las manifestaciones clinicas
mas frecuentes fueron la fiebre, fotosensibilidad, eritema malar, artritis, pericarditis; la

neumonia fue la complicacién mas frecuente. (18)

Rodriguez y cols, estudiaron a 150 pacientes con LES entre 2014-2016 en el Hospital Infantil
de Meéxico, encontrando edad media al diagndstico de 11 afios, 87% eran nifias. Las
manifestaciones clinicas méas frecuentes fueron: mucocutaneas (75%), hematoldgicas (56%)
y musculoesqueléticas (40%). EI tratamiento inmunosupresor mayormente utilizado fue la
ciclofosfamida (66%), azatioprina (54%). (17)



1. JUSTIFICACION

El LES es una enfermedad que es definida por sus caracteristicas clinicas y por la presencia
casi invariable cantidad de anticuerpos en la sangre dirigidos contra uno 0 mas componentes
de los nucleos celulares. Algunas manifestaciones parecen estar asociadas con la presencia
de dichos anticuerpos y con determinados marcadores genéticos, lo cual hizo pensar que él
LES pudiera ser una familia de enfermedades.

Sin embargo, las formas de presentacion clinica frecuentemente se superponen y actualmente
existen evidencias no concluyentes de que él LES es una sola enfermedad con una amplia
gama de manifestaciones, cuya expresion puede estar influida por factores genéticos del

paciente.

Debido a los pocos estudios realizados, este documento servira de referencia a otros
profesionales de la medicina que deseen profundizar sobre esta enfermedad en futuras

investigaciones.



IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad que en los Gltimos afios ha incrementado

su incidencia tanto en etapa adulta como en la nifiez y adolescencia.

Cada afio se diagnostican mas nifios y adolescentes con lupus eritematoso sistémico, pero a
pesar de ello son pocos los estudios realizados en los cuales se describan los datos clinicos

de la presentacion del lupus en edad pediatrica.

Por tal razon, el presente estudio tiene la finalidad de describir ¢(Cuél es el comportamiento
clinico y epidemiologico del lupus eritematoso sistémico en nifios atendidos en el Hospital

Infantil Manuel de Jesus Rivera?



V. OBJETIVOS

Objetivo General:
Conocer el comportamiento clinico y epidemiolégico de Lupus Eritematoso
sistémico en nifios atendidos en el rea de reumatologia en el Hospital infantil Manuel
de Jesus Rivera "La Mascota’, en el periodo enero 2016-diciembre 2017

Obijetivos Especificos:

v Mencionar las caracteristicas socio demograficas de los nifios con Lupus Eritematoso

Sistémico.

v'Identificar los criterios clinicos utilizados para el diagnéstico de LES

v" Describir las manifestaciones clinicas mas frecuentes del LES.

v Reflejar la evolucion clinica de los pacientes atendidos en el centro asistencial.

v Exponer las alteraciones mas frecuentes en los analisis de laboratorio utilizados en el

monitoreo de Lupus.

v Conocer el tratamiento farmacoldgico que se utilizé en los nifios estudiados.



VI. MARCO TEORICO

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad de base genética y de patogenia
autoinmune, de evolucion crdnica, de etiologia multifactorial y que afecta a un gran nimero
de oOrganos y sistemas del cuerpo, es decir se caracteriza por ser multisistémica y
multiorganica. Su reconocimiento, tratamiento precoz y adecuado mejoran el prondstico de

esta enfermedad.

El 20-30% de los LES se inician en la primera o segunda década de la vida. Es una
enfermedad autoinmune de caracter crdnica, que se presenta con mayor medida en mujeres.
Tiene una incidencia mas alta en personas de origen africano y asiatico. En el nifio y en el
adolescente son mas frecuentes las formas graves de presentacion con manifestaciones:
musculoesqueléticas, nefrologicas, neuroldgicas, respiratorias, cardiovasculares,
hematoldgicas; la enfermedad se presenta de una forma mucho mas aguda y agresiva que en

los adultos y con variaciones en la incidencia.

La baja frecuencia en nifios y el hecho de que sea una enfermedad con mayor porcentaje de
pacientes adultos hacen que el manejo clinico de estos pacientes sea complicado y se

requieren medidas especiales y especificas, diferentes a las de los adultos.

1. Epidemiologia

El LES en la infancia puede aparecer a cualquier edad con un pico de incidencia a los 12
afios, siendo menos frecuente, la aparicion de la enfermedad antes de los 5 afios. La edad
promedio al diagnosticar LES pediatrico es 12.2, sin embargo, se reportan casos de LES en
menores de 2 afios, el lapso entre el inicio de sintomas y el diagnostico varia de 1 mes a 3.3
afios. Los datos pediatricos sugieren que la incidencia de aparicion de LES antes de los 19
afios es de 6 a 18.9 casos por cada 100,000 individuos y es mas alto en mujeres de ascendencia
africana (20-30 por cada 100,000). Las tasas de incidencia son superiores en hispanos,
personas de ascendencia africana, nativos americanos y personas del sudeste y sur de Asia.
(14)



Las secuelas y la mortalidad del LES pediatrico se asocian con varios factores de riesgo: edad
temprana al diagndstico, sexo masculino y raza no caucésica (afroamericana, asiatica e
hispana). En la poblacidn afroamericana la afectacién renal y neuropsiquiatria (LES-NP)
tiene tendencia a ser mas grave. De los afios 1995 a 2004, la tasa de supervivencia a los 5
afios ha aumentado del 50 al 90 % en pacientes con LES pediéatrico. (8)

2. Etiopatogenia

Aunque la patogenia del LES continGa sin conocerse, la susceptibilidad a padecer esta
enfermedad se atribuye a una combinacién de factores ambientales, hormonales y genéticos.
También existen cada vez méas pruebas de que algunas infecciones, como la ocasionada por
el virus de Epstein-Barr (VEB), podrian ser el desencadenante inicial de las respuestas

autoinmunitarias especificas del lupus.

Se puede explicar la naturaleza multifactorial de la enfermedad, admitiéndose la hipétesis de
que tanto el Lupus Eritematoso Sistémico (LES) como Lupus Eritematoso Cutaneo (LEC)
son trastornos de los mecanismos de inmunoregulacion, con una fuerte base genética,
influencia hormonal y una serie de factores exdgenos entre los que se incluyen infecciosos y

ambientales. Todos éstos se explicaran a continuacion

3. Factores de Riesgo

No se conoce con exactitud la causa de la enfermedad, se han identificado algunos factores
de riesgo para que la predispongan. El lupus esta fuertemente asociado a hormonas, por lo
que afecta méas frecuentemente a las mujeres y la enfermedad aparece en la edad reproductiva.
Sinembargo, en la edad pediatrica, la incidencia en mujeres no es tan marcada, lo cual sugiere

que las hormonas no juegan un papel tan importante como en el adulto.



Se ha descrito la aparicion de lupus en edad pediatrica, en nifios que tienen antecedente
heredofamiliar de LES o enfermedad de tejido conectivo en familiares de primer grado. Lo

cual evidencia la existencia de una base genética para el desarrollo de esta enfermedad.

4. Mecanismos patoldgicos

Trastorno de los mecanismos de inmunoregulacion

Esta respuesta auto inmune desordenada conlleva a una activacion de linfocitos B de forma
policlonal, evidenciandose por la hiperganmaglobulinemia y por la abundante presencia de
anticuerpos (AC), entre éstos, los anticuerpos linfocitotéxicos que cumplen un rol en la
activacion de la inmunidad celular con especificidad para los antigenos (AG) de superficie
de las células T, estos anticuerpos pueden ser liberados de la superficie de los linfocitos bajo
la forma de inmunocomplejos, depositandose en la union dermoepidérmica cutanea, en el
rifidén no cualquier otro tejido, produciendo activacion del complemento y consumo del
mismo, por lo tanto hipocomplementemia y la subsiguiente inflamacion con destruccion

tisular.

En ocasiones no es facil determinar si la disminucion de fracciones del complemento C2 o
C4 es debido a una ausencia o un déficit genético o ésta se debe a un consumo por la actividad
sistémica de la enfermedad. Por afadidura, parece existir una disminucion de la funcion
supresora y una excesiva actividad de las células T colaboradoras que dejaran a las células B

fuera de control, produciendo mayor cantidad de anticuerpos. (Marcano, 2004)
- Inmunidad Humoral y celular
Los linfocitos B desempefian un papel importante en la patogenia del LES por ser

responsables de la hipergammaglobulinemia y produccion de anticuerpos contra antigenos

nucleares y de superficie celular.



Los linfocitos T de los pacientes con lupus exhiben respuestas aberrantes a estimulos, como
mayor produccion de calcio y menor secrecion de interferon alfa e interleucina 2. Estos
pacientes de caracterizan por cursar con linfopenia, produccion andémalas de citocinas,
activacion sostenida de linfocitos T CD8+, disminucion de la actividad citotoxica de los
linfocitos B.

- Células dendriticas

Los individuos con LES muestran importantes alteraciones en la homeostasia de las células
dendriticas. Se ha observado que estos pacientes producen un exceso de IFN-a, el cual induce
la diferenciacién de monocitos CD14+ de sangre periférica en células dendriticas maduras
capaces de capturar células apoptoticas y presentar sus antigenos a linfocitos T y B

autorreactivos, lo que da lugar a una alteracion en la tolerancia hacia estos antigenos.

- Apoptosis

Una caracteristica comun de los autoantigenos del LES es que estan expuestos en la
superficie de las células apoptoticas, donde pueden ser detectados por el sistema inmunitario.
Hay pruebas recientes de que los cuerpos apoptoticos son eliminados en condiciones
normales por las células dendriticas inmaduras y presentadas para inducir tolerancia en
linfocitos T. La deficiente eliminacion de células apoptdticas podria proporcionar una carga
excesiva de antigenos nucleares a las células dendriticas maduras, extremadamente
inmunicenlas, y como consecuencia estos antigenos serian presentados a los linfocitos T,

facilitando la rotura de tolerancia y el desarrollo de LES.

Otros factores vinculados a la patogénesis del LES y que podrian ejercer un efecto sobre la
apoptosis estan representados por los estrogenos, los rayos ultravioletas, las infecciones y los

propios autoanticuerpos. (13)



5. Manifestaciones clinicas

En el lupus, los anticuerpos van dirigidos no contra uno solo, sino contra muchos
componentes normales del propio organismo. Especialmente, contra el material de los
nacleos de las células (&cidos nucléicos). La union de anticuerpos aislados o el depdsito
vascular de inmunocomplejos se pueden producir sobre cualquier 6rgano y, por lo tanto, los

sintomas de la enfermedad pueden ser muy numerosos

- Efectos sistémicos:

Aproximadamente el 90% de los pacientes con lupus sistémico eritematoso experimentan
fatiga. La artralgia y la mialgia son también muy frecuentes y suelen ir acompafiadas de
malestar general. La pérdida de peso y la fiebre persistentes son sintomas menos frecuentes,

pero méas graves del lupus.

a. Efectos musculoesqueléticas: Casi todos los pacientes muestran artralgias y mialgias,
siendo las articulaciones mas afectadas la interfalangeas proximales, las
metacarpofalangeas, las mufiecas y las rodillas. En un 10% de los casos, la artritis es

la consecuencia de una inflamacion peri articular. (15)

b. Manifestaciones cutaneas: se describen en el 50-80% de los pacientes al diagndstico
de la enfermedad y en el 85% durante el curso de esta. El eritema malar es
caracteristico, y aparece tras la exposicion solar. Puede presentarse alopecia y otras
lesiones cutaneas y mucosas como: Ulceras orales, Lupus timidus, Urticaria,
Vasculitis, Eritema multiforme, Liquen plano, Purpura, Nodulos subcutaneos,
lesiones pioderma-like, Paniculitis (lupus profundo), Calcinosis, Lesiones

ampollosas. (16)



Manifestaciones renales

La mayor parte de los enfermos de lupus sistémico muestran depdésitos de inmunoglobulinas

en los glomérulos, pero sélo un 50% muestran nefritis, definiendo como tal proteinuria.

Anatomopatolégicamente, la nefropatia lGpica se clasifica segin la OMS en seis tipos

(algunos autores subdividen algunos de estos en varios subtipos:

tipo I: rifibn morfoldégicamente normal o con cambios minimos. Se presenta en el 2-

25% de los casos.

tipo I1: glomerulonefritis mesangial progresiva: se presenta en el 10-20% de los casos
de nefropatia lupica. La microscopia optica es normal, pero la inmunofluorescencia
y la microscopia electronica muestran depositos de 1gG y complemente en el

mesangio.

tipo 11I: glomerulonefritis focal proliferativa: su prevalencia es del 10-30%. Se
presentan areas de segmentarias de proliferacion endocapilar y/o extracapilar en
menos del 50% de los glomérulos renales. La proteinuria y microhematuria son

frecuentes y a veces pueden dar lugar a un sindrome nefroético.

tipo 1V: glomerulonefritis proliferativa difusa: es la forma mas comun (30 %) y grave.
Las anomalias son semejantes a las del tipo Il1, pero en este caso afectan a mas del

50 % de los glomérulos.

tipo V: glomerulonefritis membranosa: la forma membranosa representa un 10-25%
de los casos. Se observa un engrosamiento homogéneo, difuso y generalizado de la

membrana basal glomerular con escasa proliferacién celular.

tipo VI: Glomeruloesclerosis: entre los pacientes con lupus eritematosos sistémico es

poco frecuente el hallazgo de una nefropatia en estadio final o esclerosis glomerular.



Independientemente de esta clasificacion, en numerosas ocasiones existen formas mixtas, y
también es posible la transformacion y la evolucidn de un tipo histolégico a otro de forma

espontanea o inducida por el tratamiento.

Los vasos renales también pueden estar afectados en parte como consecuencia de
hipertension arterial y/o de vasculitis. La presencia de vasculitis necrotizante comporta un
pronodstico grave en los pacientes con nefritis lUpica. Estas lesiones son similares a la
arteriolitis necrotizante observada en la hipertension maligna, en el sindrome
hemoliticourémico o en la arteritis necrotizante genuina. Aparecen en el 10% de las series y
se consideran un factor que agrava el prondstico de la nefropatia. La presencia de lesiones
arterioscleréticas es un indicador morfoldgico de la presencia de hipertension, uno de los
principales factores de morbilidad del lupus eritematoso sistemico. (20)

- Manifestaciones neurologicas

La frecuencia de la afectacion del sistema nervioso se sitUa alrededor de un 50% (incluyendo
todas las formas, desde leves a intensas). Hace cincuenta afios se consideraba que estas
manifestaciones eran unas complicaciones muy graves (tercera causa de mortalidad en el
lupus), pero, con los avances actuales en el tratamiento, la mortalidad de origen neuroldgico

ha llegado a ser practicamente nula.

La afectacion de nervios periféricos es la mas frecuente de las complicaciones de este tipo y,
de ellas, la mas comdn es la compresion del nervio mediano por inflamacion de los tejidos
de la mufieca (se denomina sindrome del tdnel carpiano). Como expresion de afectacion
cerebral, puede haber episodios de inflamacion difusa (encefalitis) o limitada a las meninges
(las membranas que envuelven el cerebro, de forma semejante a la pleura en el pulmén o el

pericardio en el corazdn: meningitis) en un 3-4%.

Se pueden producir convulsiones transitorias, semejantes a una epilepsia. Otras veces, se
observan alteraciones llamativas, también pasajeras, del caracter o del comportamiento

(psicosis).



Se han identificado y clasificado hasta un total de 19 manifestaciones neuropsiquiatricas en
él LES:
v’ Cefalea: la mas frecuente, de caracteristicas migrafiosas o inespecificas, si bien es
controvertida su relacion con actividad lUpica
v’ Alteraciones del &nimo (ansiedad y depresion)
v Disfuncion cognitiva: relacionada con la presencia de lesiones isquémicas cerebrales
y anticuerpos antifosfolipidico.
v Sindrome organico cerebral agudo lupico, donde entrarian los cuadros psicoticos,
excluidos los asociados a corticoides
v Enfermedad cerebrovascular.
v/ Otras manifestaciones menos frecuentes: psicosis, estados confusionales agudos,
convulsiones, parkinsonismos, sindrome desmielinizante, corea, meningitis aséptica,
mielopatia, mono o polineuropatia de nervios craneales o periféricos, neuritis optica,

plexopatia, disautonomia y miastenia gravis.

- Manifestaciones cardiovasculares

En el 60% de los casos de lupus eritematoso sistémico, se detectan manifestaciones
cardiovasculares, pudiendo ser afectada cualquiera de las estructuras cardiacas. La lesion mas
frecuente es la pericarditis (40%) de los enfermos, de intensidad leve o moderada, siendo por

lo general, la primera manifestacion de la enfermedad.

El miocardio también se puede afectar en forma de miocarditis, caracterizada por taquicardia,
cambios no especificos de la onda T o ST en el electrocardiograma y la presencia de alguna
de las siguientes alteraciones: ritmo de galope, insuficiencia cardiaca congestiva, y

cardiomegalia sin derrame pericardico con elevacion de las enzimas cardiacas.

Las alteraciones en el ECG se han descrito en el lupus sistémico eritematoso con una
prevalencia del 30-70% de los casos. Lo més frecuente es una taquicardia sinusal debida a

la fiebre, anemia, sepsis, hipertiroidismo o disfuncién miocardica. Las arritmias



supraventriculares o ventriculares con trastornos de la repolarizacion se presentan con

relativa frecuencia en el curso de pericarditis 0 miocarditis lupicias.

- Manifestaciones del aparato respiratorio

La pleuritis, con o sin derrame asociado, es la manifestacion del aparato respiratorio mas
frecuente en el lupus sistémico eritematoso. La afeccion parenquimatosa es menos frecuente
y se ha descrito en forma de neumonitis lupica aguda, hemorragia alveolar, enfermedad
intersticial difusa crénica y obstruccion de las vias aéreas (bronquiolitis).

En el caso de la neumonitis lUpica, producida por la inflamacién de los capilares por
depdsitos de inmunocomplejos, la radiografia de torax muestra infiltrados alveolares uni o
bilaterales, de predominio en I6bulos inferiores. La hemorragia alveolar es probablemente,
una forma grave de la neumonitis lupica aguda, siendo esta una complicacion poco comadn.

El cuadro clinico se caracteriza por hemoptisis y la disminucion de la cifra de hemoglobina
La afectacion de la vasculatura pulmonar puede producir cuadros de hipertension pulmonar,
de tromboembolismo pulmonar, relacionados sobre todo con la presencia de anticuerpos

antifosfolipidos, y de hipoxemia aguda reversible.

- Manifestaciones gastrointestinales y hepaticas

Las manifestaciones gastrointestinales del lupus sistémico eritematoso son las menos

conocidas, debido sobre todo a su baja frecuencia. Se mencionan:

v’ Lesiones eritematosas, indoloras y planas que se localizan en el paladar duro.
v’ Lesiones discoides, que pueden ser dolorosas y duras a la palpacion.

v" Ulceras, poco profundas, de presentacion dolorosa.

Estas lesiones pueden coexistir en el mismo paciente. Los sintomas gastrointestinales pueden
incluir nduseas, vomitos, reflujo gastroesofagico y dolor abdominal por peritonitis aséptica.

Las complicaciones digestivas mas importantes y potencialmente mas graves ocurren en el



intestino delgado y grueso, siendo la vasculitis intestinal la etiologia mas frecuente, seguida

de la trombosis.

- Manifestaciones hematoldgicas

La anemia, trombocitopenia y leucopenia se encuentran en el 50-75% de los pacientes con
LES pediatrico. En la patogenia de la anemia pueden intervenir multiples alteraciones: la

inflamacidn, la insuficiencia renal, las pérdidas sanguineas y la hemolisis.

Otras alteraciones hematolégicas habituales son la linfopenia, que afecta tanto a las células
B como T, la anemia normocrémica y las alteraciones de la coagulacion, como la presencia

del denominado anticoagulante lipico.

Los trastornos en la coagulacion son frecuentes en el LES pediatrico, el anticoagulante lupico
es positivo en el 20-30% de los pacientes y se relaciona con la presencia de tromboembolia

en la mitad de ellos.

- Manifestaciones oculares

El LES puede afectar cualquier estructura del ojo, de manera que las manifestaciones
vasculares retinianas son la forma mas comun de afectacion oftalmolédgica en estos pacientes.
En la mayoria de las ocasiones, consisten en exudados algodonosos producidos por la
obstruccidn de las arteriolas retinianas capilares que, por lo general, no suponen una pérdida

de agudeza visual.

La enfermedad oclusiva retiniana es una complicacion grave que puede producir ceguera
transitoria o permanente. Incluye oclusidn de la arteria central de la retina y de la vena central
de la retina, y cuadros localizados con oclusiones de rama tanto arterial como venosa. En
estos casos, el prondstico visual es malo. En el polo anterior ocular se ha descrito también la

aparicion de conjuntivitis y epiescleritis en periodos de actividad clinica.



6. Diagndstico

El diagnostico en él LES no es facil. La mayoria de los nifios presentan fiebre, artralgias,

artritis, erupciones cutaneas, mialgia, fatiga y pérdida de peso.

El colegio americano de Reumatologia (ACR) ha establecido criterios clinicos generales para

la evaluacion inicial de los pacientes con sospecha de lupus. Las normas creadas 2n 1982 y

revisadas en 1997, combinan criterios (clinicos y laboratorio) que permiten establecer el

diagnostico de LES cuando cuatro o méas criterios estan presentes. Los criterios son los

siguientes:
v’ Eritema malar.
v" Erupcion discoide
v' Fotosensibilidad
v Ulceras bucales
v’ Artritis
v’ Serositis:

o Pleuritis: historia de dolor pleuritico, roce o evidencia de derrame pleural.
o Pericarditis: comprobada por electrocardiograma o frote o signos de derrame
pericardico.
Trastorno renal:
o Proteinuria persistente mayor a 0,5g/dia 0 mayor de 3 cruces.

o Cilindros celulares: eritrocitos, hemoglobina, granulares, tubulares o mixtos.

Trastorno neuroldgico:
o Convulsiones: en ausencia de medicamentos o alteraciones metabdlicas
o Psicosis: en ausencia de medicamentos o alteraciones metabdlicas.
Trastorno hematoldgico:
o Anemia hemolitica

o Leucopenia: menos de 4.000/mm3 en dos 0 en mas ocasiones



o Linfopenia: menos de 1.500/mm3 en dos 0 mas ocasiones

o Trombocitopenia: menos de 100.000/mm3 en ausencia de farmacos que
produzcan esta alteracion.

v" Trastorno inmunitario:

o Anticuerpo Anti-DNA elevado

o Anticuerpo Anti-Sm positivo

o Anticuerpos antifosfolipidos positivos basados en: anticardiolipina 1gG/IgM,
anticoagulante lupico, falso positivo en prueba seroldgica de sifilis

o Anticuerpo antinuclear positivo
7. Tratamiento
El manejo terapéutico de nifios con LES es aun controvertido, ya que hay muy pocos estudios
controlados en estos pacientes. En muchas ocasiones son similares a los el objetivo es mejorar
el control de la enfermedad y disminuir la morbilidad en relacion con los efectos toxicos del

tratamiento.

Medidas generales

- Informacion a los padres y al paciente

- Cremas fotoprotectoras

- Inmunizaciones reglamentarias.

- Inmunizacion contra el virus de la gripe.

- Control de factores de riesgo cardiovascular

- Tratamiento de las complicaciones.

Tratamiento farmacoldgico

= Antipaludicos: Farmacos utilizados para tratar manifestaciones menores de la
enfermedad, como astenia, artritis, pleuritis y eritema. Tienen un importante efecto
sobre la actividad de la enfermedad, previniendo el dafio irreversible y con un efecto

muy consistente sobre la mortalidad.



= Antiinflamatorios no  esteroides (AINEs): uso en  manifestaciones

musculoesqueleticas o serositis leves.

= Glucocorticoides: Los glucocorticoides han sido durante afios la base del tratamiento
del LES. Son medicamentos con potentes efectos antiinflamatorios e
inmunosupresores. La indicacion mas importante de los glucocorticoides, en estos
pacientes, es el control de la inflamacion aguda de 6rganos vitales (cerebro, rifiones,
corazon o pulmones). Actualmente, para este tipo de lesiones, se tiende a administrar

dosis muy altas, por via intravenosa, durante pocos dias.

= |nmunosupresores: Se deben reservar para tratamiento de formas graves y/o
refractarias de la enfermedad, como por ejemplo la nefropatia lipica. Se utilizan en
pacientes con enfermedad muy activa que ya se estan tratando con glucocorticoides.
La eficacia de estos medicamentos contrasta con los importantes efectos perjudiciales
que pueden aparecer con su utilizacion (dificultad de defensa contra infecciones,
depresion de la médula Osea y alteraciones en la fertilidad, entre las mas importantes

para todos ellos; alteraciones hepaticas, con el metotrexato).

Las indicaciones también varian, si bien la respuesta individual puede ser muy variable,

destacando como generalidades:

v La ciclofosfamida en forma de pulsos iv. quincenales o0 mensuales se reserva para
situaciones de afeccion organica grave (nefropatia proliferativa, psicosis, hemorragia
alveolar)

v" El micofenolato (mofetilo o sodico), es una alternativa a la ciclofosfamida en
determinados casos de nefropatia lGpica, y también se ha usado en formas graves o
refractarias de la enfermedad.

v' El metotrexate esta particularmente indicado en pacientes con clinica cutanea y

articular



v' La azatioprina es un buen ahorrador de glucocorticoides y una alternativa a
metotrexato. Asimismo, es el farmaco habitual en terapias de mantenimiento tras
tratamientos con ciclofosfamida.

v Los inhibidores de la calcineurina (ciclosporina y tacrolimus) son poco utilizados en
él LES, pero pueden ser de utilidad en nefropatias proteindricas refractarias.

8. Evolucion y pronostico

El curso de la enfermedad se caracteriza por exacerbaciones y remisiones. En muchas
ocasiones, es dificil diferenciar la inflamacién activa de los sintomas por dafio acumulado o
de los efectos secundarios del tratamiento. En cada visita debe realizarse una detallada
historia clinica y un examen fisico exhaustivo. La determinacion de la actividad de la

enfermedad es crucial para la toma de decisiones terapéuticas.

Los titulos de anticuerpos anti ADN de doble cadena se correlacionan directamente con el
riesgo de afectacion renal y con la actividad de la enfermedad. Disminuir sus valores puede

ser un objetivo terapéutico.

En los ultimos afios, la supervivencia de los pacientes con LES ha mejorado
espectacularmente gracias al diagnéstico temprano, el reconocimiento de la enfermedad leve
y a la mejora de los tratamientos utilizados. La nefritis lupica es el determinante de la
mortalidad. En 1968 la supervivencia a los 5 afios oscila entre 78 y 94%. A pesar de todo, el
prondstico continta siendo grave, especialmente en nifios que no responden o responden
parcialmente a los tratamientos y la mortalidad de los pacientes con LES es de 2 a 5 veces

mayor que la de la poblacién general.

La morbilidad, causada por las secuelas de la enfermedad y los efectos secundarios de la
medicacidn, esta aumentando en nifios y adolescentes a consecuencia de haber mejorado su

expectativa de vida. Su calidad de vida esta afectada a medio y largo plazo.



Es un hecho que la supervivencia a 5 afios en pacientes con LES ha incrementado en los
ultimos afios. Sin embargo, existen factores de riesgo asociados con un mal prondstico como
son la afeccion renal y neuroldgica, el origen étnico y la falta de accesibilidad a servicios
medicos adecuados. El tratamiento debe estar encaminado no solo a prevenir la muerte sino

a reducir el dafio permanente en diversos drganos vitales.

La principal causa de muerte en pacientes con LES que habitan en paises en vias de desarrollo
siguen siendo las infecciones, por lo cual el uso de esteroides e inmunosupresores debe ser
cauteloso. En la mayoria de los estudios las tres principales causas de muerte son la actividad

lipica asociada a la insuficiencia de algin 6rgano, infecciones y enfermedad cardiovascular.



VI. DISENO METODOLOGICO

Tipo de estudio
La investigacion realizada corresponde a un estudio de tipo descriptivo, retrospectivo de corte
transversal, realizado en el Hospital Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”, de la ciudad de

Managua.

Area de Estudio
El estudio se realiz6 en el area de Reumatologia del Hospital Manuel de Jests Rivera “La

Mascota

Universo y Muestra
El universo y la muestra corresponden a 50 nifios con Lupus Eritematoso Sistémico que
fueron atendidos en el area de Reumatologia del Hospital Manuel de Jests Rivera “La

Mascota”, durante el periodo comprendido entre enero 2016 a diciembre 2017.

Tipo de muestreo
Se realiz6 un muestreo probabilistico por conveniencia, en donde se utilizaron los siguientes

criterios de inclusién:

* Nifos diagnosticados con Lupus Eritematoso Sistémico Yy que fueron atendidos en el
area de Reumatologia de Hospital Manuel de Jesus Rivera "La Mascota™ durante el periodo

de estudio.

Fuente
Para obtener la informacién se utilizé6 una fuente secundaria, como son los expedientes
clinicos de cada nifio con Lupus Eritematoso Sistémico, de ellos se extrajeron los datos de

interés para el estudio.



Aspectos éticos

Se solicito la autorizacion al director del hospital para la revision de los expedientes clinicos
previa explicacion del objetivo de dicho estudio dandose a conocer que los datos obtenidos
fueron solamente para el uso investigativo presentando sigilo y ética profesional.

Instrumento de recoleccion de la informacion

La informacion fue recopilada a través de una ficha de recoleccion de datos disefiados
especialmente para obtener informacién valida para el cumplimiento del estudio a través de
la obtencion de algunos datos de los nifios por medio del expediente clinico, tales como:
caracteristicas sociodemograficas, antecedentes patolégicos, manifestaciones clinicas,

andlisis de laboratorio y tratamiento.

Procedimientos de la Recoleccion de la Informacion

Para lograr con éxito la recoleccion de la informacion se visito la seccion de informatica del
hospital donde se solicitd el nimero de expedientes de todos los nifios con Lupus Eritematoso
Sistémico atendidos por el area de reumatologia en el periodo de estudio. Posteriormente se
visito la seccion de admision donde se le solicito al personal el acceso a cada uno de los
expedientes clinicos de los nifios en estudio, cada expediente fue revisado exhaustivamente

para anotar cada uno de los datos de interés para la investigacion.

Procesamiento de la informacion

Se utilizo el programa Microsoft Word para la digitacion del informe final. La informacion
fue organizada a través de una base de datos que se realizé con el programa SPSS Stadistic
version 20, con un intervalo de confianza del 95%, que facilitd el analisis de los resultados

obtenidos, y el programa Microsoft Excel 2013 para la realizacion de las tablas y los gréaficos.



OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

VARIABLES SUBAVARIABLE INDICADOR VALOR
Edad 1-4 afios Si
5-8 afios No
9-12 afios
13-16 afos
17-20 afos
Sexo Masculino Si
Femenino No
Procedencia Region I “Las Segovias” Si
Region II “Occidental” No
Caracteristicas Region III “Managua”

sociodemograficas
Region IV “Sur”

Region V “Central”
Region VI “Norte”

Region VII “Autonoma
Atlantico Norte”

Region VIII “Autonoma

atlantico sur”

Region IX “Rio San Juan”

Eritema Malar Si

Eritema Discoide No




Criterios

Diagnosticos

Colegio Americano

de Reumatologia

Fotosensibilidad

Ulceras Orales

Artritis

Serositis

Enfermedad Renal
Alteraciones neuroldgicas
Alteraciones hematoldgicas
Alteraciones Inmunolégicas

Ac. Antinucleares

Evolucion clinica de

los pacientes

Antecedentes

Patoldgicos

Diabetes Mellitus
Tuberculosis
Nefropatias
Cancer
Cardiopatia
Asma
Colagenopatias

Otros

Si

No

Complicaciones

Infecciosas

Renales

Cardiacas

Gastrointestinales

Si

No




En tratamiento

Situacion Abandono Si
Fallecido No
Erupcion malar Si padecen-
o No
Erupcion discoide
. ] padecen
Inespecificas Alopecia
cutaneas Livedo reticular
Fendmeno de Raynaud
Fotosensibilidad
Ulceras orales y nasales
Manifestaciones Afecciones Artritis Si padecen-
- , ) No
Clinicas mas musculo Artralgia
. . padecen
frecuentes esqueléticas Debilidad muscula
Si padecen-
: L No
Compromiso Nefritis Lapica
L padecen
Renal Insuficiencia renal
Si padecen-
) . No
Compromiso Neuropatia lupica
o o padecen
neurologico Psicosis
Compromiso Anemia




Manifestaciones

Clinicas mas

frecuentes

hematoldgico Trombocitopenia Si padecen-
_ No
Leucopenia
padecen
Néauseas Si padecen-
) ) ) No
Gastrointestinal VVomito
o padecen
Regurgitacion
gastroesofagico
Esteatosis Si padecen-
L . No
Hepatico Hepatoesplenomegalia
o padecen
Hepatitis
Vasculitis Ulceraciones espontaneas Si padecen-
No
padecen
Compromiso Miocardiopatia Si padecen-
] o No
cardiaco Taquicardia sinusal

padecen




Cardiomegalia

Otros

HTA
Candidiasis oral
Micosis
(AV4U)
Faringitis

Neumonia

Si padecen-
No

Padecen

Pruebas

hematicas

BHC
Leucopenia
Plaguetopenia
Linfopenia

Hipocomplementemia

Si-No

Pruebas

Renales

EGO

Proteinuria

Creatinina

Urea

BUN

Si-No




Anélisis de

Electrolitos
laboratorio Pruebas
utilizados en el reumaticas FR
monitoreo de LES PCR
ASO Si-No
AC. Urico
VDRL
Pruebas
inmunologicas ANA’s
Anti-DNA Si-No
Anti-Smith
Anti-Ro
Pruebas Anticardiolipina
cardiacas Anticoagulante lupico Si-No
Procalcitonina
Pruebas TGO?
hepéticas TGP 1 Si-No
Hep. B
Hep. C
Prednisona

Glucocorticoide

Metilprednisona

Recibe




Tratamiento

Prednisolona No recibe
Cloroquina
Antipaludico Hidroxicloroquina Recibe
Quiroquina No recibe
Omeprazol
Ciclooxigenasa Recibe
Aines Aspirina No recibe
Diclofenaco
Naproxeno
Ciclofosfamida
Inmunosupresores Azatioprina Recibe
Metotrexato No recibe

Micofelonato




VIl. RESULTADOS

El presente estudio fue realizado con base a la revision de 50 expedientes clinicos
correspondientes a igual nimero de nifios que asistieron a las consultas médicas brindadas
por el area de reumatologia del hospital Manuel de Jesus Rivera “La Mascota". Los resultados
obtenidos reflejan los aspectos que evidencian el comportamiento del Lupus en los nifios en

estudio.

En relacion a las caracteristicas sociodemograficas de los nifios con LES, se encontro que el
sexo predominante fue el femenino con un total de 44 casos (88%), contra 6 pacientes (12%)
del sexo masculino. EI 40% de los nifios tenian entre 9-12 afios de edad, siguiendo los rangos
de edad entre 13 a 16 afios en 17 pacientes (34%), de 5 a 8 afios en 16 pacientes (32%), de 1
a4y de 17 a 20 afios se encontraron 2 pacientes (4%) cada uno, cabe mencionar que los dos
pacientes en el ultimo rango de edad ingresaron al hospital desde edades mas tempranas y

siguen siendo atendidos a estas edades. (Grafico N°1)

En relacion a la procedencia, el 52% (26 pacientes) proceden de la Regién III “Managua”,
seguido de la Region IV “Sur” y la Regidon VI "Norte” con 8 pacientes (16%) cada una de
ellas, la Regidn I “Las Segovias™ presentd 5 pacientes (10%) Yy finalmente las regiones Il
“Occidental”, V "Central” y VII "Auténoma Atlantico Norte™ con 1 paciente (2%)

respectivamente. (Grafico N°2)

Los criterios diagndsticos méas frecuentemente encontrados en el grupo de estudio fueron las
alteraciones inmunoldgicas presente en 34 paciente (68%), seguido de la artritis en 33
pacientes (66%) y la enfermedad renal en 31 pacientes (62%). Otros criterios diagndsticos

encontrados son los anticuerpos antinucleares en 25 pacientes (50%) y las alteraciones



hematoldgicas en 16 pacientes (32%). Y en menor porcentaje estan el eritema discoide en
14pacientes (28%), ulceras orales en 12pacientes (24%), fotosensibilidad en 1lpacientes
(22%), serositis en 10pacientes (20%), eritema malar en 9pacientes (18%), y alteraciones
neuroldgicas en 6 pacientes(12%). (Grafico N°3)

En el graficoN°4 se refleja la frecuencia de antecedentes patologicos encontrados en los nifios
en estudio. En esta podemos observar que un 14% de los pacientes tenia algin antecedente
patoldgico. Los mas frecuentes fueron: el Asma y la Diabetes Mellitus en 2 pacientes (4%)
y también la Tuberculosis y Colagenopatias en 1 nifio (2%) cada uno. (Gréafico N°4). Las
complicaciones mas frecuentemente encontradas fueron las complicaciones renales en 25 de
los nifios, a estas la siguen las gastrointestinales con 19 casos, infecciones 16 casos y
cardiovasculares en 6 casos. (Grafico N°5)

Durante el periodo de estudio, fallecieron 5 pacientes (10%), 1 paciente firmo abandono, y

el 88% de los pacientes se encuentran en seguimiento. (Grafico N°6)

Las manifestaciones clinicas mas comunes son las musculoesqueléticas, 35 nifios (70%)
presentO artralgia, 33 nifios (66%) artritis y 17 nifios (34%) debilidad muscular; a estas
manifestaciones les sigue el compromiso renal donde en 31 nifios (62%) se encontrd nefritis
lupica y en 9 (18%) de ellos insuficiencia renal. Las manifestaciones inespecificas cutaneas
con mayor frecuencia fueron: el eritema discoide en 14 nifios (28%), las ulceras orales en 12
nifios (24%), fendmeno de Raynaud y, fotosensibilidad en 11 nifios (22%) respectivamente,
eritema malar en 9 nifios (18%) y alopecia en 5 nifios (10%). Entre las complicaciones
gastrointestinales, 19 de los nifios (38%) presentaron nauseas, 19 nifios (38%) esteatosis

hepatica, y 9 (18%) de ellos con hepatomegalia. (Grafico N°7)

El compromiso hematoldgico presentd la siguiente frecuencia: Anemia hemolitica
autoinmune en 13 nifios (26%), leucopenia en 12 nifios (24%), plaquetopenia en 9 nifios
(18%) y en menor porcentaje la linfopenia en 8 (16%) de ellos. Entre las complicaciones

vasculares se encontraron 5 nifios (10%) con  vasculitis, 5 nifios (10%) presentaron



miocarditis. También se encontraron otras como Hipertension arterial (HTA) con 16 casos
(32%), la serositis 10 casos (20%) y diarrea sin deshidratacion 9 casos (18%). (Grafico N°7)

Entre las alteraciones hematoldgicas encontradas en los andlisis de laboratorio, las mas
frecuentes fueron: la anemia hemolitica presente en 13 nifios (26%), Leucopenia en 12 nifios
(24%) y Coombs Directo positivo en 11 nifios (22%). De los analisis uroldgicos la alteracion
mas hallada fue la Proteinuria en 19 nifios (38%). Las pruebas reumaticas alteradas méas
frecuentes fueron: PCR positivo y Factor Reumatoide Reactor, presentados en 13 nifios
(26%) cada uno. Un mayor porcentaje de nifios presentd pruebas inmunoldgicas alteradas,
las més frecuentes fueron: Anti-DNA en 31 nifios (62%) y ANA’S en 27 nifios (54%), Otras
pruebas que se presentaron alteradas en un porcentaje alto fueron las transaminasas elevadas
en 24 nifios (48%). (Grafico N°8)

Entre los farmacos administrados en el tratamiento del LES en edad pediéatrica; se encontro
que el 100% de los nifios se les administran Glucocorticoides y AINES; siguiendo los
Inmunosupresores a 40 nifios (80%) y finalmente los antipalidicos a 22 nifios (44).

Los glucocorticoides administrados fueron: la Prednisona a 36 pacientes (72%), la
Metilprednisona a 18 pacientes (36%) y la Prednisolona a 8 pacientes (16%).Cabe mencionar
que a 2 pacientes (4%) se les retird el tratamiento con glucocorticoide por reacciones
adversas. Por su parte los AINEs administrados fueron: Aspirina a 10 nifios (20%), en
menores porcentajes también se encontraron: la Ciclooxigenasa, Diclofenaco y Naproxeno,
utilizados en 7(14%), 4 (8%) y 3 nifios (6%) respectivamente. (Grafico N°9)

Los inmunosupresores mas usados fueron: el Micofelonato enviado a 20 nifios (40%) y la
Ciclofosfamida al8 nifios (36%), encontrandose en menores casos la Azatioprina y el
Metotrexato en 7(14%) y 2 nifios (4%) respectivamente. La familia de farmacos menos
administrados fueron los Antipaltdicos de estos se encontraron: la Hidroxicloroquina,
Cloroquina y Quinacrina utilizadas en 14(28%), 8 (16%) y 5nifios (10%) respectivamente.
(Gréfico N°9)



VIIl. ANALISIS DE LOS RESULTADOS

El presente estudio fue realizado con base a la revision de 50 expedientes clinicos, los
resultados obtenidos reflejan los aspectos que evidencian el comportamiento del Lupus en

los nifios en estudio.

El predominio fue entre las edades de 9 a 12 afios, y con este resultado afirmamos segun un
estudio realizado por Jiménez S, y Cervera R, (2008), que el lupus infantil puede manifestarse
a cualquier edad, pero presenta un pico de incidencia a los 12 afios, siendo el promedio de
edad infantil 12.2, y siendo menos frecuente la aparicion de LES en nifios menores de 5 afios.
(12)

También obtuvimos que, del total de pacientes, predomino el sexo femenino con 44 casos y
solo 6 del sexo masculino. Comprobando con dichos resultados que él LES tiene mayor
prevalencia en el sexo femenino, de cada 10 casos, 9 son mujeres, esto es afirmado por las
asociaciones ASONILE y FLESNIC en Nicaragua. Nuevo Diario, (2014) y por un estudio
realizado por Jiménez S, y Cervera R, (2008) (5)

Como se ha demostrado a lo largo de los afios, cualquier persona puede tener lupus, esta
enfermedad es mas comun en las mujeres afroamericanas, hispanas, asiaticas e indigenas
americanas gue entre las mujeres caucasicas. Es interesante sefialar que, si bien la frecuencia
de LES parece ser alta en los individuos de raza negra de paises del Caribe, sin embargo, en
paises de Africa central y del sur tales como Nigeria o Sudafrica el LES parece ser una
enfermedad rara. Estas diferencias de prevalencia del LES en individuos de raza negra con
diferente ascendencia geografica pueden deberse a diferencias genéticas entre estas
poblaciones. Por ende, las zonas geograficas o procedencia de los pacientes no es factor
predisponente de la enfermedad, en este estudio es posible que la mayoria de los casos
ubicados en Managua sea porgue dicho Hospital se encuentra en esta region, y tienen mas

facil acceso a este. (26)



Los criterios diagndsticos del Colegio Americano de Reumatologia (ACR) que se valoraron
son 11, y con los resultados obtenidos se demuestra que la frecuencia diagnostica es similar
a la frecuencia de criterios diagnosticos encontrados en otros estudios como Arteaga D,
(2007) y Jiménez S, (2012). La artritis se da en un porcentaje poco mayor en nifios como lo
refiere Belmonte M, (2013).

El Asma, y Diabetes Mellitus, se presenté en mayor porcentaje, sin embargo son pocos
pacientes los que presentan antecedentes patologicos y de estos no se encontro ni se demostré
alguna asociacion significativa con la mayoria de las manifestaciones clinicas descritas por

los pacientes que padecen Lupus.

Las complicaciones mas encontradas fueron las renales, esto se debe a que la enfermedad
renal es una de las mas frecuentes en los pacientes con LES, otras complicaciones como las
gastrointestinales e infecciones son manifestaciones clinicas que se presentan en menor
proporcion en pacientes con dicha enfermedad, también pueden deberse a efectos
secundarios del tratamiento como lo refiere Marcano M, (2004). Es meritorio que el proceso
de tratamiento y prevencion de complicaciones se establezca a lo inmediato del diagnostico
y mantener un monitoreo de la evolucion de estos ya que como observamos la mayoria de
los pacientes presentaron alguna complicacion, debido a esto la terapia debe adecuarse
individualmente a la actividad de la enfermedad y a la gravedad y extension del compromiso

organico.

Como ha sido demostrado anteriormente de los afios 1995 a 2004, la tasa de supervivencia a
los 5 afios ha aumentado del 50 al 90 % en pacientes con LES pediatrico Jiménez S, y Cervera
R, (2008). Durante la ltima década, la expectativa de vida de las personas con Lupus ha
mejorado notablemente, la mayoria de las personas afectadas de Lupus lo presenta en forma
leve y su curso es benigno. La supervivencia de los pacientes que padecen lupus sistémico
se considera del 90% pasados los 20 afios del diagndstico a como lo expresa Lijarcio A,
(2016) en la Revista Con Salud.



Enrelacion a los resultados obtenidos en cuanto a las manifestaciones clinicas, Los resultados
obtenidos son similares a otros encontrados en estudios como el de Estrada V, y Flores D,
(2010) en el Hospital Roberto Calderén G. o el de Selva G, (2013) en el Hospital Bertha

Calderdn Roque.

Se observo ademas que de acuerdo a un adecuado tratamiento y monitoreo de la enfermedad,
se evitd un aumento considerable en pacientes con afectaciones multiorganicas, cabe
mencionar que hubo disminucion de los casos con HTA, esto se debe a que esta se presenta
en las primeras 6 semanas en pacientes con nefropatias a como lo refiere Rodriguez J, (1998)

en su estudio de Nefropatias Glomerulares.

Como se conoce las pruebas pueden dividirse en especificas del lupus, como el test anti-ADN
una prueba inmunologica y las que reflejan cambios mas generales de la enfermedad como
el recuento sanguineo prueba hemaética. Estos analisis realizados dependen en gran parte del
tipo de enfermedad que tenga el paciente, aunque ha sido una préactica durante muchos afios,
cuando se remite un nuevo paciente con lupus, debe ampliarse la investigacion haciendo
todas las pruebas sanguineas posibles en la muestra inicial, asi como solicitar un “protocolo”
rutinario de investigacion. De esta manera, se puede hacer al principio una valoracion
razonablemente exacta del alcance de la enfermedad y mejorar el tratamiento y calidad de

vida de los pacientes.

Es posible que las pruebas que se encontraron alteradas en mayor porcentaje, tales como: el
Anti-DNA, ANA’S, las Transaminasas, Proteinuria, se deba a que son analisis que se envian
a la mayoria de estos pacientes, son pruebas frecuentes para monitorear la actividad de la
enfermedad, a diferencia de otras que se encuentran en menor proporcion, enviadas para el

seguimiento de manifestaciones menos frecuentes.

Cabe mencionar gue por la amplia cantidad de manifestaciones clinicas que presenta el LES,
estas pruebas deben acompanarse de otras pruebas como: Bioquimica con funcion renal,

Electrolitos, Orina elemental, con sedimento y cuantificacion del cociente Creatinina, valorar



cada seis meses la realizacion de orina de 24 horas. Anticuerpos: anti-Sm, anti-Ro (SSA),
anticardiolipina 1gG-IgM y anticoagulante lipico, serologia VHB y VHC, previendo
vacunaciones y medicacién inmunosupresora posterior. Se deberia hacer a mayoria de

pacientes Inmunoglobulinas y niveles de complemento: C3, C4.

Ademas otras pruebas complementarias segin 6rganos afectados como: la presion arterial,
Ecocardiograma basal para valoracion de afeccion valvular y célculo de la presion arterial,
Pruebas de funcién respiratoria que incluyan difusion del mondxido de carbono si hay
sospecha de afeccion pulmonar; en caso de alteracion, Biopsia renal si se sospecha
glomerulonefritis lGpica, Biopsia cutanea en caso de lesion dudosa, electromiograma cuando
se sospeche afectacion de sistema nervioso periférico o muscular, Determinacién de vitamina

D y densitometria 0sea entre otras a como esto lo refiere T. Pedraz, y Penalva P, (2008).

El uso de corticoides ha sido durante afios la base del tratamiento del LES. Son medicamentos
con potentes efectos antiinflamatorios e inmunosupresores, en nuestro estudio al igual que
en otros se ha muestra que actualmente los glucocorticoides contintan siendo el tratamiento
mas importante y efectivo para los brotes agudos de la enfermedad, y ademas ha demostrado
una reduccion en la mortalidad asociada a su uso esto es referido ademas por Gomez D,
Palallo N, y Carrera B, (2012), sin embargo, sus elevados usos a largo plazo resultan muy

téxicos.

Hay alternativa de otros farmacos como los AINES que se utilizan generalmente para el
tratamiento de la artritis, problemas musculoesqueléticos, fiebre, y serositis en los pacientes

con LES con o sin bajas dosis de corticoides o drogas antimalaricas.

Otra alternativa son los Inmunosupresores, estos farmacos actan mas lentamente que los
corticoesteroides, por esta razén no son Utiles en periodos agudos de la enfermedad e

inicialmente deben administrarse con prednisona esto es referido por Giménez S, (2012).

Otros farmacos que se utilizan son los antimalaricos, clasicamente han sido farmacos

utilizados para tratar el paludismo o malaria. No obstante, algunos de estos se usan



frecuentemente en el tratamiento de algunas enfermedades reuméticas como las artritis
reumatoides, Lupus eritematoso sistémico, reumatismo palindrémico, Sindrome de Sjogren,
artritis psoridsica, sarcoidosis 0 la osteoartrosis estos son utilizados en manifestaciones

menores tales como astenia, artritis, pleuritis y eritema a como lo refiere Pallarés (2016).

Estas otras opciones de farmacos son administrados debido a una respuesta insuficiente de
los corticoides 0 son tomados como tratamiento primario y al no tener respuesta suficiente
se administra los corticoides, por lo general se ha requerido de uso conjunto de estos farmacos
para contrarrestar las diversas manifestaciones que presentan los pacientes con Lupus,
nuestros resultados obtenidos son similares a los encontrados por Estrada V, y Flores
D,(2010) en un estudio en el Hospital Roberto Calderén G.



IX. CONCLUSIONES

Una vez analizados los resultados, se han llegado a las siguientes conclusiones:

1. El rango de edad més afectado en los nifios en estudio fue entre 9 a 12 afios con
un 40%; el 88% de los pacientes eran del sexo femenino y el 52% provenia de la I11

Region "Managua”.

2. Segun los criterios de la ACR 1997, con los cuales se establecid el diagndstico de
LES, se evidenci6 que los méas frecuentemente encontrados fueron: alteraciones
Inmunoldgicas en el 68%, Artritis 66%, Enfermedad Renal 62% y Anticuerpos Antinucleares

en un 50%.

3. EI'88% de los pacientes se encuentran en seguimiento de su enfermedad, y un 10%

de los pacientes fallecio.

4. Las manifestaciones clinicas mas comunes encontrada en los nifios fueron:

Artralgia presentada en el 70% de los nifios, Artritis en el 66% Yy Nefritis lupica en el 62%.

5. Los analisis de laboratorio que se presentaron en mayor porcentaje alterados
fueron: el Anti-DNA en el 62% de los nifios, ANA’S en el 54% de los nifios, las

Transaminasas en el 48% de los nifios, y Proteinuria en el 38 % de los nifios.

6. La terapia con AINES y Corticoides se envio al 100% los pacientes, pero se

presenta también uso de inmunosupresores y antipaltdicos.



X. RECOMENDACIONES

A los médicos residentes, realizar historias clinicas completas para lograr identificar las

manifestaciones clinicas sugerentes de lupus eritematoso sistémico.

Al hospital, apoyar los estudios de investigacion de pregrado y posgrado, para asi reconocer

el comportamiento y evolucion de la enfermedad.

Al MINSA, establecer un sistema de educacion hacia la poblacion para que se dé a conocer
mas de ésta y otras patologias importantes, para que ante posibles primeros sintomas, pueda

darse una deteccion precoz y tratarse antes de causar dafios significativos.

Mejorar el sistema de registros de pacientes con LES en el pais, ya que no existe un nimero

exacto de personas que presentan esta patologia.
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ANEXOS



Grafico N°1
Distribucion por edad y sexo de los nifios con LES en el Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera, durante Enero 2016-Diciembre 2017
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Fuente: Tabla N°1



Gréfico N°2
Procedencia geogréfica de los pacientes pediatricos con LES que fueron atendidos en el
servicio de Reumatologia en el Hospital Infantil Manuel de JesUs Rivera.
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Fuente: Tabla N°2



Grafico N°3
Frecuencia de los criterios diagndsticos segin el Colegio Americano de Reumatologia, en
los nifios con LES atendidos en el servicio de Reumatologia, en el Hospital Manuel de
JesUs Rivera. Enero 2016-Diciembre 2017
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Fuente: Tabla N°3



Grafico N°4
Frecuencia de los antecedentes patolégicos personales de los nifios con LES atendidos en el
Hospital Manuel de Jesus Rivera. Enero 2016-Diciembre 2017
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Fuente: Tabla N° 4



Grafico N°5
Complicaciones presentadas en los nifios con LES atendidos en el servicio de Reumatologia
del Hospital Manuel de Jesus Rivera. Enero 2016-Diciembre 2017
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Grafico N°6
Evolucidn clinica de los pacientes con LES.
Enero 2016- diciembre 2017
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Grafico N°7
Frecuencia de las manifestaciones clinicas de los nifios con LES en estudio.
Enero 2016- Diciembre 2017
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Fuente: Tabla N°7



Grafico N°8
Frecuencia de las alteraciones de laboratorio encontradas en los nifios con LES del Hospital
Manuel de Jesus Rivera. Enero 2016-Diciembre 2017
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Grafico N°9

Tratamiento farmacoldgico de los nifios con LES en el servicio Reumatologia del Hospital

Infantil Manuel de Jesus Rivera. Enero 2016-Diciembre 2017
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