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RESUMEN

Introduccion: el lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune e inflamatoria multisistémica que afecta a todas las edades, el 20%
de los casos comienzan en la infancia y adolescencia. Las manifestaciones clinicas van desde lesiones cutaneas, hasta compromiso renal, hematoldgico
0 neuroldgico. EL curso clinico se caracteriza por brotes y remisiones, y el prondstico es impredecible. Objetivo: describir las caracteristicas clinicas
e inmunoldgicas de los pacientes con LES atendidos en el Roberto Gilbert E. Metodologia: se trata de un estudio monoceéntrico y retrospectivo. Se
revisaron 75 historias clinicas electronicas de la base de datos del hospital Roberto Gilbert Elizalde, de julio 2014 a enero 2018. Se recolectaron datos
clinicos, de laboratorio, y el SLEDAI 2K (Systemic Lupus Erytematous Disease Activity Index 2K) (inicial y final). Los datos se analizaron con STATA
12.0. Las variables categdricas fueron analizadas usando Chi cuadrado. Resultados: se analizaron 71 historias clinicas, se excluyeron &, por tener
historia incompleta o completar criterios para sindrome de superposicion; las restantes completaron criterios SLICC 2012. Las manifestaciones clinicas
mas frecuentes fueron: cutaneas (66,2%), artritis (43,6%), compromiso renal (47,85), serositis (35%) y alopecia (32%). Los casos de LES familiar
representaron el 11,9%. Conclusiones: el sexo femenino, el compromiso renal y la hipoalbuminemia se encontraron asociadas a SLEDAI alto inicial.
Ademas el compromiso renal se asocio a SLEDAI alto final, y a mortalidad. A los 4 afios la supervivencia fue de 95,7%. La remision completa se logro en
28% de pacientes, y un 5% presentaba actividad grave.

PALABRAS CLAVE: lupus eritematoso sistémico, nifios, hipoalbuminemia, sledai, proteinuria, mortalidad.
ABSTRACT

Introduction: systemic lupus erythematosus (SLE) is a multisystemic autoimmune and inflammatory disease that affects all ages, 20% of cases begin
in childhood and adolescence. The clinical manifestations range are from skin lesions to renal, hematological, or neurological involvement. The clinical
course is characterized by flare-ups and remissions, and the prognosis is unpredictable. Objective: describe the clinical and immunological characteris-
tics of the patients with SLE treated at the Roberto Gilbert E. Methodology: this is a retrospective, monocentric study. 75 electronic medical records were
reviewed, from the Roberto Gilbert Elizalde Hospital database, from July 2014 to January 2018. Clinical, laboratory data, and the SLEDAI 2K (Systemic
Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2K) (initial and final) were collected. The data were analyzed with STATA 12.0. The categorical variables
were analyzed using Chi-square. Results: 71 medical records were analyzed, 4 were excluded due to having an incomplete history or completing
criteria for overlap syndrome; the remaining ones completed the 2012 SLICC criteria. The most frequent clinical manifestations were cutaneous (66.2%),
arthritis (43.6%), kidney involvement (47.85), serositis (35%), and alopecia (32%). Familial SLE cases represented 11.9%. Conclusions: female sex, renal
compromise, and hypoalbuminemia were found associated with initial high SLEDAI. Besides, renal involvement was associated with high-end SLEDAI
and mortality. A 4 years survival was 95.7%. Complete remission was achieved in 28% of patients, and 5% had severe activity.

KEYWORDS: lupus erythematosus sistemic, child, hypoalbuminemia, SLEDAL, proteinuria mortality.

RESUMO

Introdugao: o Lipus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca autoimune e inflamatoria multissistémica que afeta todas as idades, 20% dos casos
comegam na infancia e na adolescéncia. As manifestacdes clinicas variam desde lesdes cutdneas até comprometimento renal, hematoldgico ou
neurologico. 0 curso clinico é caracterizado por surtos e remissdes, e o prognostico é imprevisivel. Objetivo: descrever as caracteristicas clinicas
e imunoldgicas dos pacientes com LES atendidos no hospital Roberto Gilbert E. Metodologia: este & um estudo retrospectivo e unicéntrico. Foram
analisados 75 prontuarios eletrdnicos do banco de dados do Hospital Roberto Gilbert Elizalde, de julho de 2014 a janeiro de 2018. Foram coletados dados
clinicos, laboratoriais e o SLEDAI 2K (Systemic Lupus Erytematous Disease Activity Index 2K) (inicial e final). Os dados foram analisados com o STATA
12.0. As variaveis categdricas foram analisadas pelo Qui-quadrado. Resultados: foram analisados 71 prontuarios, 4 foram excluidos por apresentarem
historia incompleta ou preenchimento de critérios para sindrome de sobreposicao; os demais preencheram os critérios do SLICC 2012. As manifestacdes
clinicas mais frequentes foram: pele (66,2%), artrite (43,6%), envolvimento renal (47,85), serosite (35%) e alopecia (32%). Os casos familiares de LES
representaram 11,9%. Conclusdes: sexo feminino, comprometimento renal e hipoalbuminemia foram encontrados associados ao SLEDAI inicial elevado.
Além disso, o envolvimento renal foi associado a SLEDAI de alto nivel e mortalidade. Aos 4 anos, a sobrevida foi de 95,7%. A remissao completa foi
alcancada em 28% dos pacientes e 5% apresentavam atividade grave.

PALAVRAS-CHAVE: lupus eritematoso, sistémico, infantis, hipoalbuminemia, SLEDAL, proteinuria, mortalidade.
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INTRODUCCIGN
Ellupus eritematoso sistémico es una enfermedad
autoinmune e inflamatoria multisistémica que
afecta todos los grupos etareos, es mas comun
en adultos y solo el 20% de los casos comienzan en
la infancia y adolescencia. La mayor parte de los
pacientes en pediatria debutan enla adolescencia
con un franco predominio en el sexo femenino
(10:1).! Su forma de presentacién es muy variable
y para suidentificacién precoz se requiere un alto
indice de sospecha; las manifestaciones clinicas
van desde lesiones cutaneas, tlcerasorales, hasta
compromisorenal, hematolégico o neurolégico. El
curso clinico se caracteriza por brotes y remisiones
y el pronéstico es impredecible.!

La mayor parte del conocimiento de la enferme-
dad se basa en la experiencia en adultos, existen
pocos datos epidemiolégicos del lupus juvenil ¢

METODOLOGIA
Estudio de cohortes, mono-céntrico, retrospecti-
vo, el periodo de enrolamiento de los pacientes fue
desde julio 2014 hasta enero 2018. Se revisaron 75
historias clinicas electrénicas de la base de datos
del hospital Roberto Gilbert E. Se excluyeron 4 his-
torias clinicas, una por incompleta, y 3 por com-
pletar criterios para sindrome de superposicion.
Todas las historias clinicas restantes completaron
criterios SLICC 2012 con una edad de inicio antes
delos 18 anos.

Lasvariables clinicas y de laboratorio, asi como los
parametros de actividad se definieron en conjunto
por 2 reumatoélogos pediatricos, y 1 nefrélogo
pediatrico. Los datos se recolectaron de febrero a
marzo 2018.

Los datos demograficos incluian edad de inicio,
sexo, antecedentes familiares de autoinmunidad
y raza, que fue clasificada en: mestiza, afro-
ecuatoriana, blanca, asidtica o con ascendencia
asiatica, e indigena. Dentro de las manifesta-
ciones clinicas incluyeron las cutaneas agudas
(rash malar, ampolloso, necroélisis epidérmica
tdxica, rash fotosensible), cutdneo crénico, aftas
orales, alopecia, compromiso articular, Sjogrén
secundario, compromiso pulmonar (con datos
clinicos, y TAC-AR pulmonar compatible), anemia
hemolitica autoinmune, poliserositis, compro-
miso renal (con proteinuria y/o hematuria) y
compromiso neurolégico (convulsiones, psicosis,
corea). Se revisaron los datos de laboratorio del
debut: hemograma completo, PCR, VSG, TGO,
TGP, albiumina, globulina, complemento, orina

general, proteinuria en orina de 24 horas e indice
proteina/creatinina en orina parcial. La técnica
para obtener los ANA y el anti DNA fue por ELISA
o por inmunofluorescencia indirecta. Los anti
ENA (anti Smith, anti RNP, anti Ro, anti La) fue
evaluado por ELISA o por LIA (inmunoensayo
lineal). Los anticuerpos antifosfolipidicos al ser
unexamen que serealiza fuera del hospital, nose
pudieron realizar en todos los pacientes.

Elindice de Actividad lapica usado fue el SLEDAI-
2K (Systemic Lupus Erythematosus Disease
Activity Index 2000). Para evaluar la respuesta al
tratamiento se analiz6 el SLEDAI al debut y en la
fecha detltima consulta. Los resultados se expre-
saron en 4 variables: remisién/actividad minima
(SLEDAI 0-2), actividad leve-moderada (SLEDAI
mas 3), actividad alta (SLEDAI 12 o mds) y muerte.
Los datos se analizaron con STATA 12.0. Las
variables continuas fueron expresadas como
media +/- desviacion estandar, y las categoricas
en porcentajes. Las variables categéricas fueron
analizadasusando Chi cuadrado.

RESULTADOS
En la presente cohorte la distribucién por sexo
fue masculino 14.08 % (10 pacientes) y femenino
85,92% (61 pacientes). La edad de presentacion
fue de 4 a 17 afios, con una media de 12,19 y una
desviacién estandar de 2,98. De los pacientes, el
11,27% (8 pacientes) tenian antecedentes de fami-
liares con lupus y el 15% (11 pacientes) tenfan au-
toinmunidad en familiares de primer o segundo
grado. Lamayoria eran deraza mestiza 95,7%(68),
2,82%blancos, y 1,4% negros. Todos completaban
los criterios SLICC 2012; y el 81,69%, los criterios
ACR1997.

TABLA 1. DATOS EPIDEMIOLGGICOS DE LOS PACIENTES

Ntmero total de pacientes A
Edad (Media, Desviacion standar) 12.19 (+ 2.988)
Dias al diagnéstico (Media, Desviacion standar) 95.95 (£118.17)
Sexo Femenino 61 Masculino 10
Radio Femenino/masculino Masculino: 14,08%
Porcentaje Femenino: 85,92 %

Antecedentes patoldgicos personales (valor 8(11.27%)
absoluto/ porcentual)
Mestizos 68 (95.77%)

Raza (valor absoluto/ porcentual) Negro 1(1.41%)

Blanco 2 (2.82%)
Criterios ACR (valor absoluto/ porcentual) 58 (81.69%)
Criterios SLICC (valor absoluto/ porcentual) 71(100%)
Meses seguimiento (valor absoluto/ porcentual) 18.74 (+13.06)
Meses de enfermedad (valor absoluto/ porcentual) 29.02 (+20.05)
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Dentro de las manifestaciones clinicas encontra-
das, las mas frecuentes fueron: cutaneas 66,2%,
renal 47,8%, artritis 43,66%, alopecia 32,3%,
serositis 35,2%, AHAI (anemia hemolitica auto-
inmune) 21,4%, aftas orales 18,3%, compromiso
neurologico 12%. Dentro de las manifestaciones
cutdneas, hubo 1 paciente con lupus ampollar y
uno con Steven Johnson (Sindrome de Rowell).
Dentro de las manifestaciones infrecuentes, un
paciente tuvo déficit transitorio de factor VIII
como manifestacion inicial del lupus, y una pa-
ciente tenfa Sindrome de Mc Cune Albrigth como
comorbilidad.

TABLA 2. MANIFESTACIONES CLINICAS DE LOS PACIENTES

PR FRECUENCIA (VALOR
MANIFESTACION CLINICA ABSOLUTO/ PORCENTUAL
Cutaneo 47 (66,2%)
Ampollar 1(0,71%)
Aftas orales 13 (18,3%)
Alopecia 23 (32,3%)
Artritis 31(43,66)
Sjogren 2(2,8%)
Compromiso pulmonar 4 (5,71%)
Serositis 25 (35,2%)
Renal 34 (47,8%)
Neuroldgico 9. (12%)
AHAI 15 (21,4%)
Tiroiditis 3(2,13%)
Parotiditis 3(2,13)
Epiescleritis 1(0,71%)
Vitiligo 1(0,71%)
Deficit transitorio de factor VIII 1(0,71%)
Steven Johnsons (Rowell) 1(0,71%)

En el laboratorio inicial se encontré que el 7,04%
de los pacientes tuvieron cilindruria, 39,44%
hematuria, delos cuales el 8,45% era hematuria
pura; el 39,44 tuvo proteinuria y 8,45% proteinu-
ria pura. E1 57,7% de pacientes tuvieron anemia,
21,4% fue hemolitica autoinmune, y el 28,17%
tuvieron coombs positivo. E1 30% de los pacientes
tuvieron plaquetopenia, 84% de tuvo hipocom-
plementemia. El ANA fue positivo en el 83,1%
delos pacientes y los anti ENA en el 93%. El valor
promedio de PCR fue 3,2 (valor referencial 0-3) y
la eritrosedimentacion 32 (valor referencial 0-25
mm/h). Los anticuerpos antifosfolipidicos fueron
positivos en el 11,27 % de pacientes, negativos en
61.97%y no se pudieron realizar en el 26,27% de
los pacientes, (Tabla 3). Desafortunadamente
del total de 30 pacientes con compromiso renal,
solo a 10 pacientes se les realizé biopsia renal, de
ellos 5 tenian Clomerulonefritis clase IIB (50 %
de lasbiopsias), 3 pacientes clase I11(30%), y 2 pa-
cientes estadio IV (20%). Al resto de pacientes no
se les pudo realizar la biopsia renal por motivos
econdmicos o por falta de consentimiento de los
padres.

Enellaboratorioinicial se encontré que el 7,04% de
los pacientes tuvieron cilindruria, 39,44% hema-
turia, delos cuales el 8,45% era h maturia pura; el
39,44 tuvo proteinuria y 8,45% proteinuria pura. El
57,7%de pacientes tuvieron anemia, 21,4% fue he-
moliticaautoinmune, y el 28,17% tuvieron coombs
positivo. E1 30% de los pacientes tuvieron plaqueto-
penia, 84%de tuvo hipocomplementemia. EIANA
fue positivo en el 83,1% de los pacientes y los anti
ENA en el 93%. El valor promedio de PCR fue 3,2
(valor referencial 0-3) y la eritrosedimentacion 32
(valor referencial 0-25 mm/h). Los anticuerpos
antifosfolipidicos fueron positivosenel 11,27 % de
pacientes, negativos en 61.97% y no se pudieron

realizaren el 26,27% de los pacientes.

TABLA 3. DATOS DE LABORATORIO DE LOS PACIENTES EN SUVALORACIGN

INICIAL

PARAMETRO

VALOR

Porcentaje de pacientes con cilindruria

Porcentaje de pacientes con hematuria

Porcentaje de pacientes con proteinuria

7.06%

39.44%

Solo hematuria 8,45%
39.44%

Proteinuria mg/m2/h(media/desviacion Salo protenuria 8,43%
estandar 77.29 (+56.08)
et tom e s
Albumina g/dL (media/desviacion estandar) 3.24(£1.16)
Globulina g/dL (media/desviacion estandar) 374 (£1.04)
TG0 UI/L (media/desviacion estandar) 109.59 (+230.62 )
TGP UI/L (media/desviacion estandar) 81.78 (+181.08)
Anemia (absoluto/porcentual) 41(57.75%)
Coombs positivo (absoluto/porcentual) 20 (28.17%)
Hb (media/desviacion estandar) 9.56 (+2.83)
Leucopenia (absoluto/porcentual) 15 (21.13%)
Leucocitos (media/desviacion estandar) 717126 (+3986.04)
Linfopenia (absoluto/porcentual) 12 (17.16%)
Linfocitos (media/desviacion estandar) 1,878.54 (+1059.83)
Plaquetopenia (absoluto/porcentual) 22(30.99 %)
Plaguetas (media/desviacion estandar) 227957.7 (+11,7136.8)
Hipocomplementemia (absoluto/porcentual) 60 (84.51%)
C3 (media/desviacion estandar) 56.63 (+31.78)
C4 (media/desviacion estandar) 7.64 (+6.03)
PCR (media/desviacion estandar) 3.20(+6.72)
VSG (media/desviacion estandar) 32.42(£20.33)
Positivo 59 (83.10%)

ANA (absoluto/porcentual) Negativo 5 (7.04%)
No realizgdo 7(9.86 %)

Anti ENA (absoluto/porcentual) T;;g;%g; ((3322;
Anti Smith (absoluto/porcentual) 51(71.83 %)
Anti DNA (absoluto/porcentual) 52(73.26 %)
Negativos 44 (61.97%)

Antifosfolipidicos (absoluto/porcentual) Positivos 8 (11.27%)
Desconocido 19 (26.76%)

~ | REV. MED. FCM-UCSG « VOL. 22 « N.02 « 2018. « 73-79
<7 ISSN: 1390-0218 e-ISSN: 1390-8464



~ | REV. MED. FCM-UCSG « VOL. 22 « N.02 « 2018. « 73-79
1 1SSN: 1390-0218 e-ISSN: 1390-8464

HERRERA, C., ETAL

Respecto al tratamiento: E1 100% de los pacientes
recibi6 hidroxicloroquina como inmunomodula-
dor, 52% recibi6 azatioprina, 45% micofenolato de
mofetilo, 25% ciclofosfamida, 12,6% metotrexate,
9,8% Inmunoglobulina endovenosa, y 7% rituxi-
mab. Cabe sefialar que el 56,3% de pacientes (40)
recibieron 1 inmunosupresor, 33,8% % pasaron
por 2 inmunosupresores, 5,6%“ por 3 inmunosu-
presores y 2,8% (3) por 4 inmunosupresores, s6lo
en 1 paciente con nefritis lipica se necesité un
protocolo de doble inmunosupresién (rituximab-
ciclofosfamida en los dias 0-1, 14-15) (Lehman et
al. 2014)1por haber sido refractaria previamente
a micofenolato de mofetilo, ciclofosfamida
mensual, rituximab 4 dosis, y ciclofosfamida
bimensual.

TABLA 4. TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR USADO EN LOS PACIENTES
DURANTETODO SU SEGUIMIENTO

Hidroxicloroguina 100 % (71)
Azatioprina 52% (37)
Micofenolato de Mofetilo 45% (32)
Ciclofosfamida 25% (18)
Metotrexate 12,6% (9)
Rituximah 7% (5)
Inmunoglobulina endovenosa 9,8% (7)

De los pacientes el 53,52% estaban en remision
completa o actividad minima de la enfermedad
(SLEDAI 0-2) en la dltima cita, el 46,48% estaba
en actividad continua, y de ellos el 5,63% tenia
actividad grave. EI SLEDAIinicial promedio fuede
10,59, y el SLEDAI promedio en la tiltima visita fue
de 3,51. El nimero de reactivaciones fue de 1,61
+/-0,83. El niimero de meses de enfermedad delos
pacientes fue de 29 meses en promedio, con un
promedio de seguimiento en nuestra institucion
de 18 meses. El porcentaje de mortalidad a los 4
anos fue 4,23%(3 pacientes), de los 34 pacientes con
compromiso renal 3 fallecieron, esdecirel 8,87 .

TABLA 5. RESPUESTA DE LOS PACIENTES AL TRATAMIENTO
INMUNOSUPRESOR

ACTIVIDAD LOPICA
Remision completa ( N/porcentaje)
Actividad minima (N/porcentaje)

VALOR
20 (28,17%)
18 (25.35%)

33 (46,48%), leve- moderada 29
(40,85%), Grave 4 (5,63%)

1= 40 (56.34 %); 2=21
(29.58%); 3=7 (9.86 %); 4=3

Actividad continua (N/porcentaje)

Numero de brotes (N/porcentaje)

(4.23%)
Dosis de corticoide en tltima consulta
(mg/Kg/dia) (media/ desviacion estandar 0.34(<0.37)
SLE,[]AI inicial (media /desviacion 10.59 (+4.50)
SRR, lta (media/
Alen tima consulta (media 351(:389)
ﬁeswacw %standar), dia/
umero de Reactivaciones (media 161 (0.83)

desviacion estandar)

Se analizaron las variables categdricas con el test
Chi cuadrado, y se encontrd que el sexo femenino
estaba asociado con actividad lipica alta al inicio
de la enfermedad con p significativa, asi mismo
el compromiso renal y la hipoalbuminemia. El
compromiso renal se asocié a riesgo de mortalidad
conunap 0,065.

TABLA 6. ANALISIS ESTADISTICO BIVARIADO DE LAS CARACTERISTICAS
CLNICO EPIDEMIOLGGICAS Y SU RELACION CON LA ACTIVIDAD DE LA
ENFERMEDAD.

ASOCIACIONES ENTRE:

|

Sexo femenino # actividad lpica alta 0.015
APF # actividad ldpica alta 0.369
Anti Smith # actividad lpica alta inicial 0.876
ANA # actividad lUpica alta inicial 0.534
Anti ENA # actividad lipica alta inicial 0.347
Albumina # actividad ltpica alta inicial 0.0001
Cutaneo agudo # actividad baja inicial 0.0380
Renal # actividad alta inicial 0.0001
Renal # actividad alta final 0.033
AHAI # actividad alta inicial 0.23
AHAI # actividad alta final 0.85
Neuroldgico # actividad alta inicial 0.192
Neuroldgico # actividad alta final 0436
Hipocomplementemia # hematuria 0.3726
Hipocomplementemia # proteinuria 0.1192
AHAI #mortalidad 0.1192
Neuroldgico #mortalidad 0.5031
Renal #mortalidad 0.065

APF = Antecedentes patoldgicos familiares. ANA= Anticuerpos antinucleares. Anti
ENA= Anti Antigenos extraibles del nticleo. AHAI =Anemia hemolitica autoinmune.

DISCUSION
La incidencia anual del LESj reportada en
otros paises como USA es de 10 por cada 100,00
ninos(Hiraki et al. 2012).* En nuestro pais aun
no se hanrealizado estudios epidemiolégicos que
permitan determinar su incidencia y prevalen-
cia. En el repositorio de la Universidad Catélica
Santiago de Guayaquil se publicé una cohorte
ecuatoriana de pacientes adultos con LES,° pero
ninguna juvenil. El presente estudio es retrospec-
tivo, monocéntrico y la n es pequeiia; pese a esas
limitaciones, representa la realidad de los pacien-
tes con LESj que habitan en la costa ecuatoriana,
heahilarelevancia del estudio.

El punto de corte respecto a la edad en el LESj no
esta establecido, en las cohortes publicadas difiere
segtn los paises (antes de los 14, 16 o0 18 afios), el
valor de corte de este estudio fue de 18 afios (edad
maxima de atencién pedidtrica en nuestro hos-
pital). La edad media al diagnéstico al igual que
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en otras series fue de 12 afios.?%8 Solo 2,8% de los
pacientes tenian menos de 6 afios igual que en
otras cohortes, excepto en la cohorte brasilenia
que tuvo 4.6% pero el estudio era multicéntrico con
una N de 847. Como en otras series el porcentaje de
mujeres afectadas es alto 85%y la relacion mujer/
hombreesde6,1:1.47:8,

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes en
este estudio fueron: cutaneas (66,2%), artritis
(43,6%), compromiso renal (47,85), serositis (35%),
alopecia (32%) y AHAI (21%). Otras cohortes de
LES;j reportaron entre 21 al 46% de pacientes con
compromiso del SNC y un 46-65% de pacientes con
nefritis lipica. La serositis y la alopecia se encon-
traron en igual porcentaje que en otras series.
Llama la atencién que en esta cohorte el nimero
de pacientes con compromiso neuroldgico no fue
elevado (12%).

Por otro lado, el lupus discoide es muy raro en
nifos, en la presente casuistica ningtn paciente
lo presenté. La mayoria de cohortes reportan
pocos o ningun paciente con lupus discoide, salvo
en la cohporte brasilefia de Gomes y col.”” En la
cohorte ecuatoriana de pacientes adultos con LES
reportaban porcentajes mucho mas elevados de
compromiso hematolégico (87%), renales (76%),
articular (76%) y neuropsiquidtrico (33%), si bien el
enfoque de esta cohorte era orientado a pacientes
hospitalizados en area critica. El compromiso
cutaneomucoso fue similar que en este estudio
(61%).°

Por lo general los casos familiares de LES repre-
sentan el 10%. En este estudio fue muy similar,
el 11,9% de pacientes tenian algiun familiar de
ler 0 2do grado (padres, hermanos, tios, abuelos)
con lupus eritematoso sistémico. El tener ante-
cedentes familiares no se asocié con un SLEDAI
alto, distinto a locomparado por tinico estudio de
Abdwanietal.!

Respectoallaboratorio, la incidencia de LES ANA
negativo ha sido estimada en 1-5% de pacientes, en
el presente reporte el 5% los de pacientes era ANA
negativo y esto se debe a una falla en la técnica
atrapamiento de ANA en complejos inmunes cir-
culantes.’ La albumina baja se encontrd asociada
a actividad lapica alta, igual que ya se ha repor-
tado en LES en adultos.!? El compromiso renal se
asocio con SLEDAI alto inicial y final, y también
con mortalidad, con una p significativa, como
también lonotaron en otras series.

Contrariamente a lo encontrado en otras
cohortes, en la presente el compromiso neuro-
l6gico no se asocié ni con SLEDAI alto, ni con
mortalidad.®’

El tratamiento de lupus eritematoso en nifios
estd basado en series pediatricas son pequenas?
o por la extrapolacién de los estudios rando-
mizados realizados en adultos.!3!* Estudios a
granescala en nifios son dificiles por 2 razones,
porque el lupus y mas el lupus juvenil esun gru-
po minoritario y por falta de financiamiento.
Durante el transcurso de los afos la terapéutica
ha cambiado y mejorado.!8 1

Enel 1960 las terapiaseran limitadasy téxicasy
50%de los nifios morian en los 2 primeros afos.
Hoy en dia existen mds inmunosupresores
que en el pasado, y los actuales han reducido
la toxicidad, mejorando el pronéstico. Actual-
mente, la supervivenciaalos 5afiosesdeun 95
a97%y de los pacientes renales excede el 90%.2°
Si bien en el pais no existen todas las terapias
bioldgicas, el uso de micofenolato de mofetilo
y de Rituximab ha mejorado los resultados en
los pacientes con LESj refractarios a terapias
convencionales como la azatioprina o la ciclo-
fosfamida.

Eneste estudio la supervivencia a los 4 afios fue
de 95,7%. La remision completa se logré solo
en un 28% de pacientes, menos que en otras
cohortes; Cabral et al reporté 32% de remisién
en pacientes con LESj enun seguimientode 5,5
(+/-5,4) afios. Pese a esto la mitad de los pacien-
tes estaba en el grupo de actividad minima/
remision completa, y sélo un 5% presentaba
actividad grave.

CONCLUSIGN Y RECOMENDACIONES
Las manifestaciones clinicas mas frecuentes
fueron: cutdneas (66,2%), artritis (43,6%), com-
promiso renal (47,85), serositis (35%) y alopecia
(32%). La hipocomplementemia estuvo presente
en el 84,5% de pacientes, el ANA positivo en
83,1%y los anti ENA en el 90%. Los casos de LES
familiarrepresentaronel 11,9%, el LES familiar
no se asocié con SLEDAI alto inicial.

El sexo femenino, el compromiso renal y la
hipoalbuminemia se encontraron asociadas
a SLEDAI alto inicial. Ademas el compromiso
renal se asocié a SLEDAI alto final, y a morta-
lidad.
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A los 4 anos la supervivencia fue de 95,7%. La
remision completa se logré en 28% de pacientes,
la mitad de los pacientes estaba en el grupo de
actividad minima/remisiéon completa (53,52%),
46,48% tenian actividad continua, y solo un 5%
presentaba actividad grave.

Esta es la primera cohorte de Lupus eritematoso
sistémico juvenil presentada en nuestro pais,
en el futuro se espera poder contar con estudios
multicéntricos que permitan evaluar la situacion
global del pais.

Posteriormente también se deberia analizar el
apego de los pacientes al tratamiento y la pérdida
de pacientes durante el seguimiento y como estas
2 variables pueden influir en el pronéstico de la
enfermedad.
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