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INTRODUCCION

EL LUPUS ER ITEMATOS O SISTEMICO(LES) continda sien-
do un a enfermedad de causa desconocida, con evidencias de
cierta selectividad hacia el grupo femenino. Presenta dentro de
sus manifestaciones clinicas la caracteristica de ser una enferme-
dad que ataca varios sistemas.

Por el hecho de ser una enfermedad multisistémica, se trata
de un cuadro patoldgico que presenta una complejidad clinica
exiraordinaria desde el punto de vista diagnéstico, tratamiento
y curso de la enfermedad.

Se pretende con este frabajo de tesis, realizar una revisién
detallada y concienzuda de los pacientes a quienes se les haya
detectado Lupus Eritematoso Sistémico en los servicios de Medi-
cina Interna del Hospital Roosevelt durante 5 afios.

Por medio de esta revision se busca demostrar de manera
secuencial los avances en cuanto a diagnéstico y manejo de
este tipo de pacientes. Asimismo, se tratard de evaluar personal-
mente el estado de salud mental del pacient e a modo de consta-
tar objetivamente los resultados del plan terapéutico, seguimien-
to y educacional.

Desde ya se pide disculpas a todas las personas que lean es-
te trabajo por los errores que en él pudieran haber, agradecien-
do cualquier sugerencia mra mejorarlo,

ANTECEDENTES:

En relacion a esta enfermedad, en la Facultad de Ciencias
Médicas de la Universidad de San Curlos de Guatemala, se sa-
be que existe un trabajo de tesis presentado en el afio de 1958,
el cual fue |mp05|ble de obtener ya que no se encontrd ni en Ia
biblioteca ni en los archivos de la Facultad; ademés existe una



1976 en la que sus conclusiones, entre otras, son:

A~

El Lupus Eritematoso Sistémico es una enfermedad
frecuente en nuestro medio (mds de lo que se diag-
nostica), cuya principaly mas temida complicacion
es la Insuficiencia Renal Cronica.

No en todos los pacientes con diagnéstico de Lupus
Eritematoso Sistémico se aprecian los catorce crite-
rios de la ARA (Asociacién de Reumatologia Ameri-
cana).

El sinfoma mads frecuente al ingreso de un paciente

es la ARTRALGIA.

Por Gltimo existe un trabajo de tesis presentada por

Edgar Rodolfo Duarte en junio de 1978, habiendo estudiado
el mismo problema pero en el Hospital General del 1GSS;
sus principales conclusiones fueron:

A.-

D.-

El Lupus Eritematoso Sistémico es una enfermedad
que afecta principalmente a gente joven.

Los criterios diagndsticos que mas se apreciaron
fueron la artritis sin deformidad yllas células LE
positivas.

El cambio més notable que se enconird en la Biop-
sia renal fue Glomerulonefritis membrano prolife-
rativa focal y difusa.

El Lupus se vio més en el sexo femenino que en el
masculino.

GENERALIDADES:

Definicion:

El Lupus Eritematoso Sistémico es una enfermedad de causa
desconocida en la que la causa principal parece ser una reacti=
vacién inmunoldgica alterada. Afecta cualquier organo o siste=
ma, sdlo o en combinacién. Esta enfermedad con frecuencia es
intermitente con perfodos de remision de muchos afios. .

Frecuencias:..

No es una enfermedad rara. Su frecuencia real se ha con-
siderado igual a la de los linfomas. Las mujeres son afectadas
de 6 a 8 veces més que los hombres; la mayor frecuencia ocurre
entre las mujeres de 20 a 40 afios.

Antes del desarrollo de la célula LE del Lupus Eritematoso
Sistémico, examinado por Graves, se pensd que LES era una
aguda yirara enfermedad. La habilidad para demostrar el feno-
meno de la célula LE y més recientemente el desarrollo de
exémenes de anticuerpos antinucleares, han ido ampliando el
concepto de la enfermedad desde el punto de vista clinico;
asimismo se ha reconocido la enfermedad en sus formas mas in-
dolentes. Reportes recientes sugieren que hay un aumento en
sus acontecimientos.

Angatomia Patolégica:

Las alteraciones morfoldgicas en el Lupus Eritematoso Sis—
témico tienen cardcter principalmente microscopico, en algu-
nos casos hay alteraciones macroscopicas de la indole de peri-
carditis o vegetaciones valvulares patentes, pero incluso en
estas circunstancias el diagnostico se hace fundandose en cam-
bios microscopicos. Las alteraciones histologicas siguen cua-
dros bastante netos y pueden presentarse en cuatro formas, que
son:




A
Degeneracion Mucoide:

Denota acumulacién de substancia funda-
mental en focos de tejido conectivo. Este aumento
corresponde, en parte, a edema focal de la substan=-

cia fundamental por Ifquido rico en proteinas. A me-

nudo acompafa a necrosis fibrinoide.

Degeneracion Fibrinoide:

Diversos autores consideran que se frata
de colégena despolimerizada, substancia fun damental
alterada del tejido conectivo, nucleoproteina degra=
dada, fibrina precipitada.o gamma globulina precipi-
tada. Valiéndose de técnicas inmunohistoquimicas se
han identificado las tres Gltimas substancias mencio=
nada en focos de degeneracion fibrinoide.

Se supone que la substancia fibrinoide
corresponda a un cambio histolégico producido por la
precipitacion de fibrina o gamma globulina a causa
de diversas formas de lesion.

Vasculitis Aguda:

Se trata de un dato destacado en el LES;
a menudo se presenta en forma de necrosis fibrinoide
de vasos de pequefio calibre, sobre fodo los de glo-
mérulos renales y piel, aunque puede atacar a cual-
quier otro tejido u organo de la economia.

Cuando la necrosis fibrinoide de la pa-
red vascular es extensa, el interior del vaso puede
experimentar trombosis, Estas lesiones fibrinoides
pueden circunseribirse a-arterias de'pequefio calibre
o-arteriolds, pero 4, veces atacan'vasos-de catibte it
mediano. Las venas no suelen ser afectadas. La pro-
liferacion vascular fibrobldstica a veces disminuye
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mucho el calibre vascular.,

4. Hialinizacién y fibrosis Colagena:

La secuela Oltimd de lor nécridsis fibringide y. la vidscu=-
 Hitis.aguda consiste en hialinizacion y colagenofibrosis de las
zonas que presentan ataque agudo. Se advierte infiltracion
concomitante difusa o focal de leucocitos mononucleares. Por
lo general, la colagenizacidn en el LES es focal, a diferen=
cia de la esclerosis mas difusa observada en trastornos de la
indole del Esclerodermia.

Ademés de estos sitios hay ataque de cavidades sero=
sas de la economia.

Pericarditis y ataque de otras cavidades serosas:

La inflamacién de las membranas serosas de revestimiento
puede ser aguda, subaguda o cronica. En la fase aguda las su=
perficies mesoteliales en ocasiores estan engrosadas, opacas y
revestidas de tejido fibroso desgarrado, que puede ocupar par-=
cial o totalmente la cavidad. Incluso, cuando el saco pericar-
dico Hene aspecto normal por inspeccion macroscopica, pueden
descubrirse datos microscépicos de las cuatro lesiones basicas
descritas. En las zonas de ataque agudo se advierten zonas de
degeneracién mucoide y dreas de necrosis fibrinoide que a ve=
ces poseen cuerpos de Hematoxilina. Estas transformaciones
agudas a veces son substituidas con el tiempo por proliferacion
fibropléstica combinada con infiltracion difusa o focal de lin=
focitos y células plasmaticas.

A. Corazén:

Las alteraciones endocardicas (Endocarditis verrugosa no
bacteriana o (Endocarditis de Libman Sacks),
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cuando® se. presentan, son uno, de :los
cuadros anatémicos més notables del LES. En la Valvula Mi=
tral y en la TricUspide se producen pequefias vegetaciones,
friables de semejanza a mora y de material amorfo, cuyo
diémetro varfa de 1 mm a 3 6 4 mms. En casos raros las vege~-
taciones se extienden més allé del endocardio mural de las
cavidades o a las cuerdas tendinosas. '

Las vegetaciones en la endocarditis verrugosa deben dife-
renciarse de las formadas en la endocarditis bacteriana vege-
tante y en la endocarditis reumética aguda. En la endocardi-
i1s bacteriana las vegetaciones suelen ser bastante mayores
(0.5 a 2 cm) que las de LES. Las vegetaciones bacterianas
suelen presentarse aisladamente o en dos o tres focos discre=
tos; es excepcional que se produzcan detrds de las valvas. En
la endocarditis reumatica las vegetaciones son pequefias y se
circunscriben a la Ifnea de cierre de las hojuelas en la super=
ficie expuesta al flujo sanguineo retrégrado; casi nunca se
extiende mas alld de la valvas,

En la endocarditis de Libman Sacks la alteracion histolo-
gica caracteristica se observa en la porcién subyacente a las
vegetaciones, los cambios inflamatorios consisten en aumento
de la substancia fundamental, necrosis fibrinoide, en etapas
ulteriores, aumento de la vascularizacidn proliferacion fi-
broplastica e infiltracion de mononucleares y neutrofilos. La
vegetacién esta formada en parfe de fibrina, pero es carac=
terfstica que conste de restos necrbticos, material fibrinoide
y células fibroplasticas inflamatorias atrapadas en desintegra-
cidn. Los vasos miocdrdicos también pueden presentar necrosis
fibrinoide y reaccion inflamatoria parietal aguda, pero las
fibras miocérdicas son lesionadas por la isquemia solo en los
casos agudos gque se acompafian de lesidn vascular grave.

e

B. Rifiones:
Pueden tener aspecto microscopico normal. Por lo general
[ Ll L] -
son algo mds pesados y voluminosos que lo normal y tienen ma=.
teado irregular pardo rojo, a veces acompafiado de pequefias
hemorragias.

El engrosamiento acidéfilo de la membrana basal de los
penachos de los capilares glomerulares produce la llamada
lesién: EN ASA DE ALAMBRE. El engrosamiento a veces es
focal y ataca todo el glomérulo. Las necrosis focales se ad-
vierten en lesiones esparcidas dentro de los glomérulos y es-
tas éreas a menudo presentan trombosis o son ocupadas por ma-
terial fibrinoide. Estos cambios se acompafian de exudado neu=
trofilo agudo.

C. Bazo:

En el sentido histolégico, uno de los datos mas constantes
y caracteristicos del LES es la FIBROSIS PERIARTERIAL, con-
céntrica, laminada, de las arterias centrales y peniciladas. 3
En el engrosamiento puede producir un collar ancho y de te-
jido coldgeno alrededor de la luz vascular, que tiene muchas
veces el digmetro de la misma.

D. Ganglios Linfaticos:

Pueden estar aumentados de volumen y presentar foliculos
hiperdctivos ademds de células plasmaticas.

E. Articulaciones:

La participacion articular suele presentarse en forma de

.’ . . - L3
tumefaccién inespecifica é infiltracién de células mononuclea=

res en la membrana sinovial, a veces acompafiada de acumula-

L
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cién focal de substancia fundamental mucoide y de areas de
i - ¥
necrosis fibrinoide.

Mecanismos Patolégicos y Fisiopatologia:

El mecanismo mejor estudiado en el LES es la llamada en-
fermedad por complejos fmmunitarios™.. En él se combinan el
antigeno y el anticuerpo y forman complejos circulantes con
la participacion del complemento. El depdsito de los comple=
jos se hacen en sitios especificos, pero en especial en un pla-
no adyacente a la membrana basal glomerular. Después del
depbsito se desencadenan procesos inflamatorios que originan
lesion tisular. Sin embargo, los mecanismos autoinmunes pue=
den actuar en otras formas menos conocidas. La anemia hemo-
Iftica autoinmune, la plrpura trombocitopénica idiopética, la
tiroiditis de Hashimofo, y otras manifestaciones parecen en=
trafiar la participacién de autoanticuerpos histoespecificos,
esto es, con especificidad tisular, cuando menos en algunos
cOs0s.,

En fechas recientes se ha enfocado la atencidn en los fe-
némenos vasculares en las Gltimas etapas del Lupus Eritomato-
so Sistémico. En el curso clinico tardio de la enfermedad sue-
le predominar la arterosclerosis acelerada, la hipertension ar-
terial y la nefropatia IGpica teminal y no se acompafian de
una enfermedad activa, por complejos inmunes. De estos feno-
menos no se tiene explicacion clara, y pueden guardar rela-
cién con los efectos tardios del deposito temprano de comple=
jos inmunes de los vasa vasorum, o de los efectos aterbgenos
de la administracion de los corticosteroides.

Por Oltimo, algunos signos de la enfermedad pueden re-
querir de la participacion de otros mecanismos. El individuo
con LES es un huésped con disminucion de sus defensas inmu-
nolégicas, extraordinariamente susceptible a las inféociones,
incluso sin los problemas agregados que causa el tratamiento,
a menudo se observan defectos en la sintesis del complemento,

?

en la produccién de eritrocitos y en la albimina sérica, lo cual
subraya la toxicidad sistémica que acompafia al Lupus Eritemato-
so Sistémico.

Los pérrafos anteriores se incluyeron basicamente para sefialar
el riesgo que en clinica supone aceptar un solo mecanismo fisio=-
patolégico en una enfermedad con miltiples mecanismos de pro-
duccion.

Pseudo-Lupus : Drogas precipitantes:

Los medicamentos que provocan Lupus pueden dividirse en
dos categorias:

A.- Les que suelen ocasionar exantema lGpico.
B.~ Los medicamentos que originan exacerbaciones de LES,

En el primer grupo est=an las HUDRACIDAS (Hidralazina e
Isoniacida), ANTICONVULSIVOS (Dilantin) y PROCAINAMI-
DA. Mas del 50% de los sujetos que toman Procainamida desa-
rrollan anticuerpos ANTINUCLEARES; el 25% aproximadamen=
te, presentan sinfomas y signos de Lupus. Son frecuentes artral=-
gias, pleuritis con derrame, fiebre, pérdida depeso, etc., pero
no se observa enfermedad renal ni hipocomplementemia. Los
sintomas suelen desaparecer en pocas semanas después de inte=
rrumpir el medicamento, aunque los ANTICUERPOS ANTINU=
CLEARES persisten por varios meses.

Los pacientes con el sindrome de Lupus por Hidralacina pue=-
den presentar artritis, serositis, dermatitis, leucopenia, anti-
cuerpos antinucleares y anticuerpos anti-DNA, pero raramente
manifiestan enfermedad renal o del sistema nervicso central.
Lossintomas suelen desaparecer después de interrumpir el medi-
camento. Otras drogas, incluyendo Penicilina, Sulfamidicos y

. .
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Anticonceptivos Orales, se acompafian de exacerbaciones de
Lupus y en casos raros originan sintomas de tipo lipico, o anti=

cuerpos antinucleares en otros sujetos; toda la sintomatologia
desaparece al interrumpir el medicamento.

.FS L] ¢ 8 ;

Las caracterfsticas clinicas de la enfermedad son la crono-

cidad, con perfodos de remision y de actividad, y su natura=-
leza multisistémica. La evolucién puede ser fulminante ocu-
rriendo la muerte después de unas cuantas semanas, pero mds
a menudo es crénica por muchos afios, Durante los perfodos

de actividadua menudo hay fiebre, malestar general, anore=
xia, debilidad y pérdida de peso; puede haber actividad mf-
nima con signos de menoscabo del estado general, y la vague-
dad de las molestias puede dar al clinico la impresion de psi-
cosis.

Ta

Piel y Membranas Mucosas:

Las lesiones cutdneas se presentan durante alguna
fase de la enfermedad en el 85% de los pacientes.
Pueden aparecer solas o sumadas a manifestaciones
sistémicas y han sido confundidas con liquen plano,
seborrea, sarcoidosis, esclerodermia, eritema multi-
forme, dermatomiositis, exeema, rosacea y reaccio=
nes a férmacos. Las erupciones pleomorficas, eritema-
tosas, maculopapulares, a menudo simétricas, apare-
cen con més frecuencia en la cara, el cuello y las ex-
tremidades. La lesién tipica en alas de mariposa en la
region malar es menos frecuente. Muy caracteristicas
del lupus son las regiones vascularizadas alrededor de
los lechos ungueales y de los pulpejos de los dedos, con
adelgazamiento y atrofia de la piel en tales sitios. A
veces hay edema localizado, con ampolla y vesiculas,
en ocasiones hemorragias, o en dreas pequefias de ulce-
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racion. En las lesiones cronicas la piel se vuelve gruesa, escamo-
sa y atréfica; la urticaria, la alteracién en la pigmentacion y la
alopecia son comunes, El eritema nudoso y la plrpura son frecuen-
tes. La enfermedad afecta las membranas mucosas durante los pe-
riodos de exacerbacion; en estos casos hay ulceracion o hemorra-
gia focal,

La biopsia de las lesiones cuténeas no es muy. Gtil para el
diagnéstico y las alteraciones muchas veces no son especificas.

EL FENOMENO DE RAYNAUD a veces precede por varios

afios a otras manifestaciones del LES, aunque ésto es mas frecuen-

te en la esciziodermia.

En el 10% de los pacientes con Lupus Discoide se llegan a
manifestar signos de Lupus Eritematoso Sistémico.

2 Linfaficos v bazo:

La linfadenopatia sobre todo axilar y cervical, a veces
es tan intensa que se llega a DIAGNOSTICAR LINFOMA
o adenitis tuberculosa, con frecuencia hay ligera espleno=
megalia, pero pocas veces es exagerada.

Es raro que el LES evolucione sin afectar sistemas y ar-
ticulaciones, ya que ésta es a menudo la Unica anormali=
dad que a veces se presenta durante perfodos prolongados.
La poliartritis migratoria aguda simula fiebre reumatica,
incluso en su respuesta espectacular a los salicilatos. Tam-
bién ocurre artropatia deformando articulaciones que es
muy dificil distinguir de la artritis reumétoidea. En muchos
pacientes no se descarta la coexistencia de LES y enferme~-
dad reumatoidea. Las articulaciones pueden ser el sitio de

| S s
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phd infeccion sobreagregada, con mayor frecuencia por Estafi-
cocos Y en especiql cuando el paciente se encuentra con trata—
miento de esteroides.,

Las alteraciones fisicas que produce tal infeccion pueden
minimas, inespecificas y faciles de confundir con la enfermedad
basica. Es imperativo hacer el diagndstico por artrocentesis.

La atrofia muscular y la debilidad pueden llegar a ser tan
intensas que se sospeche la presencia de dermatomiositis o dis-
trofia y en ocasiones es muy dificil o imposible distinguir el
LES de la dermatomiositis.

En el Lupus Eritematoso Sistémico a veces se produce necrosis

aséptica del hueso, principalmente en la cabeza del fémur. El
‘tratamiento prolongado con esteroides parece intervenir en es-
ta afeccién como etiologia. El dolor de la cadera, el muslo y
la rodilla puede aparecer muchos meses antes de las alteracio=
nes radiologicas.

4,  Ojos:

No son raras las hemorragias retinianas no especificas
y los exudados; la conjuntivitis es comin. De mayor ayuda
ara el diagnostico es el hallazgo de pequefias opacidades
Elqnqueqdas, redondas u ovaladas, adyacentes a los vasos

en el fondo de ojo; se presentan en el 10-20% de los ca~
sos. Se cree que estos cuerpos citoides” representan fo-

cos de ciegenafdcién neutral retiniana secundaria a la
oclusién de pequefios vasos, y pueden acompafiar cual=
quier trastorno en que ocurra este proceso, como vascu=
[itis, aumento de la presion intracraneana, anemia, dia-
betes, septicemia, macroglobulinemia e Hipertension
grave con arterosclerosis.,

Cuando la enfermedad afecta la cérnea produce lagri-

1.3

meo, dolor punzante y sensa cidon de cue rpo extra fio.

8.

Pulmones v Pleura:

Es comin la pleuritis. los derrames pleurales por lo gene=
ral son pequefios; ‘el hidrotorax de ‘consideracion sugiere una
complicacion infecciosa como la Tuberculosis.

Los infiltrados pulmonares en especial en los segmentos
basales suelen ser el resultado directo de la enfermedad y
si tienen mayor extension simulan una Tuberculosis Mili-
tar o Carcinomatosis Linfangitica y llevan a la insuficien-
cia respiratoria o cor pulmonale. En estos casos, ninguna
lesion respiratoria pulmonar debe ser aceptada como pri-
maria del LES hasta que se haya descartado la posibilidad
de una infeccion. Los infiltrados pueden persistir sin cam-
bios por muchos meses. El hallazgo radiolégico de la com-
binacién de miltiples infiltrados con zonas de atelectasia
en las bases con elevacion del diafragma y la pleuritis,
probablemente es el signo mas sugerente aunque no defini-
tivo de la enfermedad. A la exploracion fisica no hay sig-
nos anormales prominentes. La arteritis pulmonar puede
originar hemoptisis, cavernas o abscesos pulmonares si hay
infeccion secundaria. Si la arteritis es difusa puede sobre-
venir hipertension pulmonar aunque no haya signos paren=-
quimatosos manifiestos.

Cardiovascular:

La pericarditis es muy frecuente y aunque se ha obser-
vado taponamiento, los derrames pericardicos son raros.
Debe excluirse la probabilidad de pericarditis bacteriana.
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L miocarditis no es muy notable” clinicaniente, en lar-
mayorfa de los pacientes, pero puede llegar a producir
snsuficiencia cardiaca o anomalias en la conduccion.
Son frecuentes las lesiones arteriales e histologicamente
indistinguibles de la producida por la poliarteritis nudo-
sa, solo que en la primera hay un nimero menor de eo=
sinéfilos. Estas lesiones dan lugar a disfuncion de los
6rganos y son responsables de las manifestaciones clini-
cas del LES.

Glomerulonefritis segmentaria y focal: Esta entidad se ca-
racteriza por la presencia de esclerosis de distribucion
segmentaria (algunos lobulillos de cada glomérulo), focal
(algunos glomérulos) asociados en algunos casos con por=
centajes variables de glomérulos totalmente fibrosados.
Esta entidad se manifiesta clinicamente como NEFROPA-
TIA LUPICA y su prondstico depende del inicio temprano
de la terapéutica de corticosteroides solos o asociados

con inmunosupresores.

S INDROMES ASOCIADOS CON EL LURPUS ERITEMAIQSO
SISTEMICO:

La participacién renal en el LES es cerca del 60 al ‘
70% en los Gltimos reportes. Este cuadro puede presen= ‘ 1 . de Si ’
tarse con hematuria ya sea macroscopica o microscopi= = . : - Sindrome de olorgent
ca como manifestacién clinica de un sindrome nefritico,
o presentarse con proteinuria y en las afecciones mas
serias puede presentarse con manifestaciones clinicas
de ambos sindromes.

Es un proceso que consiste en una demostracion serol6-
gica de una reaccion autoinmune, como factor reumatoideo
o un factor antinuclear, la aparicion de queratoconjunti-
vitis y xerostomia y la presencia de enfermedad en un fe-
jido conectivo. Muchos de estos pacientes tienen artritis

Las lesiones histologicas re ortadas en el Lupus 3 x
9! P P reumatoide, pero algunos tienen LES.

Eritematoso Sistémico son:
Lesiones glomerulares minimas: Son aquellas pacien= iroiditis de Hashimoto:

tes que la microscopia de luz no presentan anormali=

dades.

Proliferacion mesangial difusa: Presentan prolifera-

cidn de las células de mesangio a la microscopia de
luz, con positividad a la inmuno~-fluorescencia en
el mesangio. Estas dos entidades son las que pueden
no cursar-con manifestacion clfnica habitual-
mente, responde al tratamiento con esteroides y su
pronéstico depende bésicamente de las manifestacio=
nes extrarrenales del Lupus.

Ocurre aproximadamente en uno de cada tres pacientes
afectados del Lupus. Es quiza la tiroides la contraparte de
una complicacion salival o lacrimal en el sindrome de
Sjorgen.

EXAMENES DE LABORATORIO:

El complemento del suero se reduce aproximadamente
en 75% de los pacientes con la enfermedad activa, pero
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puede estar dentro de limites normales. La reduccion

del complemento guarda relacién con el grado de ac-
tividad de la enfermedad, especialmente cuando hay
nefritis. Los titulos de factor Antinuclear sérico suelen
variar en razén inversa con el complemento. Un bajo
complemento del suero puede ayudar a diferenciar en-
tre el Lupus y fiebre reumdtica, poliarteritis, derma-
tomiositis y artritis reumatoidea.

Fénomena de la célula LE: _

Uno de los diversos autoanticuerpos que reaccionan
con los constituyentes nucleares, transforman los ni-
cleos en cuerpos globulares homogéneos que son fago-
citados por los granulocitos intactos, para formar las
tipicas células LE.

Cuando se habla de la auténtica célula LE una lar-
ga inclusién circular de un cuerpo llena un leucocito
neutrofilo, saliendo Gnicamente una pequefia lamina
de citoplasma y los nicleos compresionados del neu-
trofilo contra la membrana de la célula. El rasgo mas
importante de la inclusion de un cuerpo es su homoge-
nidad. El fendmeno de la célula LE caracteristicamen*
te se le asocia con el LES, sin embargo no es especi-
fico para hacer el diagnéstico y es ocasionalmente
visto en ofro tipo de enfermedades de la coldgena o
del tejido conectivo, hepatitis, colitis ulcerativa o
reacciones a férmacos entre otros diagnosticos.

Las masas de material nuclear transformado no fa-
gocitado identico a las inclusiones de las células LE
se encuentran, haya células LE o no las haya. No se
ha determinado la impartancia de tales masas, pero
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‘ho hay que pasarlas por alto, muchos pacientes en quienes

tnicialmente se descubrieron tales masas a la larga desa-
rrollaron lupus o transtornos afines.

Factor Antinuclear:

Uno de losmétados nuevos probablemente el més em~-
pleado, la inmunofluorescencia, sirve para descubrir los
factores antinucleares. La interpretacion de los titulos de
factor antinuclear depende del método usado. Este méto-
do suele ser mds sensible para defectar LES activo €l fac-
tor antinuclear no es patognomémicii,

Reacciones falso positivas para Sifilis:

Se nota en un 20%.
Trombocitopenia:

Esta anormalidad hematolégica es frecuente y a veces
se presenta con manifestaciones purplricas. Esta defi-
ciencia en las plaquetas mejora con la esplenectomia.
Leucopenia:

La cuenta leucocitaria periférica por lo general se
encuentra disminuida o en ocasiones normal. Las infeccio=

nes bacterianas que complican el cuadro pueden producir
leucocitosis.

Adn con leucopenia ‘intensa la cuenta diferencial per-
| - - a
manece normal; la neuTropenia no es caracteristica.
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DIAGNOSTICO: 1. Tratamiento Conservador:

Se hace en base a la presencia de cuatro de los catorce cri=
terios propuestos por la ARA (Asociacién de Reumatologia Ame-
ricana); estos catorce criterios son: \

Puede emplearse en una proporcion elevada de pacientes
con LES precoz o ligero.

1.1. Las medidas generales de apoyo son importantes, las

1. Eritema Facial. i .
2. Lupus Discoide exacerbaciones moderadas desaparecerdn generalmen=-
L @ -
4 te en pocos dias con el reposo, se recomendard al pa-
3, Fendmeno de Raynaud. . g
47 Alepeets ciente que duerma mucho, no se canse y haga la sies=
’ s ta por la tarde. Las tensiones, en resumen, el reposo
5. Fotosensibilidad. PR e 2 . . poso,
; : es basico, ya que las tensiones emocionales pueden
6. Ulceraciones de la mucosa oral o nasofaringea. = o S
G % : precipitar una exacerbacion. A veces si existen le=
7. Artritissin deformidad. ; , . i
- s siones cutdneas aisladas, podran controlarse por la
8. Células LE positivas. . as_ is s : .
_ . aplicacién tépica de esteroides. Los salicilatos con-
9. V. D.R. L, falso positivo. . - - "
s trolarén a veces la artritis, la artralgia y la fiebre.
10. Proteinuria Profusa.

Hay que emplear una cantidad suficiente de aspiri-
na para obtener una salicilemia de 15a 20 mgs/100
ml. A menudo la fatigabilidad y el malestar general
no mejoran con esta pauta, pero pueden ser preferi-
bles a los efectos secundarios de otras medicaciones
mds potfentes.

11.  Cilindros renales en el sedimento urinario.
12. Serositis: Pleurii'is=-prericurdifis—artriﬁsn
13.  Manifestaciones neuropsiquidtricas: Convulsio- .
nes o psicosis. |
14. Manifestaciones hematoldgicas.

La presencia de cuatro de los catorce criterios hacen el
diagnéstico de LES con un 90% de sensibilidad y un 98% de
especificidad.

Los antipalidicos producen a veces mejoria en el
paciente con una sintomatologfa cuidnea o articular
mal controlada con el ASA o pomadas de esteroides.
El empleo de estos farmacos puede posponer la ne-
cesidad de los esteroides. Algunos autores refieren
que la administracién concomitante de antipalGdi-
cos permite reducir la dosis de mantenimiento con
esteroides. La dosis inicial recomendada es de

250 mgs. de cloroquina 6 250 mgs. de hidroxiclo-
roquina al dia.

Aln més sensible que las células LE lo es la determinacion
de factor antinuclear, que por no ser especifico tiene que
ser encontrado a una dilucion mayor de 1:36.

TRATAMIENTO:

El tratamiento de esta enfermedad se dirige a la supresion
de sus manifestaciones; no existe actualmente un tratamienfo I

Las lesiones cutdneas inician la mejoria en pocos
dfas, la sintomatologia articular quiza no presente

curativo.
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mejorfa hasta.las 6 a 10 semanas. Se ha sugeridc
' ‘que los pacientes con LES presentan sensibilidad au=
mentada a la toxicidad retiniana de la cloroquina.
B strint E,s'j‘;gﬂ._fo?x,‘_i’p'i,‘lc_!gd},est_ié en relacion con la dosis adminis=
o trada y la duracion del tratamiento y los pacientes
' en estos_ os deberdn ser sometidos a

5'.‘,[1\ f

Ty 1

. ‘Esrecomendableisuspender la administracion de es-
o 25ltosfarmacos ali cabozde 12 meses de tratamiento pa-
i werarevitar la refinopatias: Las manifestaciones de la
.- enfermedad suelenciecidivar y entonces, se puede
dministrar-ofra tandacde antipalddicos.
ol v oiplovye ol (2itivtio ol
m fernito icon corticoesteroides:
saym S ocl eb b isting o
Serdrnecesarioeni daimayor parte de los pacientes con
- LES:enalgin moemento de da: evolucion de su enfermedad;
sero | muchos tendranocue sémeterse a estos tratamientos para
toda su vida, de ahi que deban definirse claramente las
indicaciones para el empleo de un fratamiento con este=
l= roides; A cantinuacidnilatinformacion que proporciona=
0luoimos puede aplicarseiasu’empleo en la mayor parte de
zebiovlasssituacioness Las irfdicaciones para el uso de esteroi-
~ar rdessontcglomerulonefritis' clinicamente activa, sindrome
r Hefrético) ofectaciondel SNC, anemia hemolitica,
b trombocitopeniarconhemorragias, miocarditis, manifes=
von taeiores sistémicasicomolfiebre, malestar incapacitante
'y codlquier: situacion em que el LES pone en peligro la
~015vidé ideltpaciente o puedaproducir incapacidad.

El uso de los esteroides implica que se presenten las
cov yedcciones:secundarias 'dessu uso, ésfas son:

Y

FUHOLING O DITUR iTio wipol
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2.1. Infecciones
2,2 Reacciones mentales; desde neurosis a psicosis.
2.3. Enfermedad péptica.
2.4, Osteoporosis.
2.5. Miopatia.
2.6. Hiperglicemia.
2.7. Retencién de sodio y aguae hipocalemia..
2.8, Otros efectos secundarios como insuficiencia

suprarenal .

3. Tratamiento Citotoxicos

Articulos recientes indican que algunos pacientes con
Lupus que no responden al tratamiento esteroideo, mejoran
con citotoxicos como la azatioprina, ciclofosfamida y clo-
rabucil. No se dispone todavia de estudios suficientemente

controlados.

PRONOSTICO Y CURSO:

E| LES estd caracterizado por remisiones y exacerbaciones
de varias manifestaciones clinicas. El curso ¢clinico es a menu=
do prolongado aunque en ofras ocasiones puede durar solo unas
semanas. El prondstico depende del caso particular y del dafio
que halla a los diferentes tejidos de la economia.
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MATERIALY METODOS

1. Material:

Se revisaron los registros clinicos de pacientes que estu—
vieron ingresados por primera vez (pacientes nuevos), en cual=
quiera de los servicios de Medicina del Hospital Roosevelt, du=--
rante el perfodo de tiempo comprendido entre el 30 de junio de
1976 al 30 de junio de 1980; se revisé especificamente sinfomato-
logia de ingreso, métodos diagnésticos, tratamientos practicadosy
complicaciones més frecuentes que se presentaron.

Todo el estudio es de tipo retrospectivo.

Con respecto a los anfece dentes se buscaron en libros
de texto y revistas de la biblioteca de la Universidad de San
Carlos, biblioteca del Hospital General San Juan de Dios, bi-
blioteca del INCAP y revistas personales.

(Se adjunta bibliografia al final).

Los datos de laboratorio fueron proporcionados por el
laboratorio clinico del Hospital Roosevelt.

2. Método:
Se empled el método deductivo.

3. Recursos:

3.1. Humanos:

Doctor Roderico Guerra: Revisor del trabajo.
Pacientes con diagnéstico de Lupus Eritemato-
so Sistémico.

Bk
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Materiales:

Registros clinicos de pacientes con diagnostico
de Lupus Eritematoso Sistémico.
Bibliografia que se consultd.
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24 PRESENTACION DE RESULTADOS:

Durante el perfodo de estudio, solamente fueron detectados
diez (10) pacientes nuevos con LES, (los demés eran pacientes de
reingreso para tratar complicaciones).

OBJETIVOS:

Los objetivos -metas- que se pretenden alcanzar con el es-
tudio sobre Lupus Eritematoso Sistémico son claras y concretas Los 10 casos encontrados se resumen asi:
y son:
Cuadro No. 1
1. Conocer la frecuencia de Lupus Eritematoso Sisté=

mico en los servicios de Medicina del Hospital NUMERO EDAD SEXO
Roosevelt de Guatemala.

1 19 afios M
2. Determinar en que edad y sexo es mas frecuente
la patologia estudiada para asi comparar los re= 7 38 " F
sultados con los datos que nos proporciona la life-
ratura de otros paises. 9 38 “ F
3. Conocer cuales son los signos y sintomas mas fre= 4 23 U F
cuentes en nuestro medio.
5 26 1] F
4. Conocer el tratamiento actual del Lupus Eritema-
toso Sistémico. & Tk F
5. Conocer el prondstico actual del Lupus Eritema- 7 20 ™ M
toso Sistémico en nuestro medio y las causas de
ello. 8 4 " F
6. Cumplir con el articulo No. 110 de los estatutos 9 41" F
de la Universidad de San Carlos de Guatemala
de presentar tesis de graduacion previo a optar 10 38 " F
el titulo de Médico y Cirujano.
N.=10

Como se ve en el cuadro anterior, la edad minime en que se diag-
nosticd LES fue de 16 afios siendo la méxima a los 41 afios, la edad
promedio fue de 29.3 afios. Con respectoal sexo, 8 de los 10pacientes
fueron sexo femeninoy 2 de sexomasculino.
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Cuadro No. 2:

DIAGNOSTICO DE INGRESO:
NUMERO  DIAGNOSTICO DE INGRESO :

Eritema Multiforme

Lupus Eritematoso Sistémico
Artritis Reumatoidea

Lupus Eritematoso Sistémico
Lupus Eritematoso Sistémico
Abscesos MGltiples en muslo
Pirpura de Henoch=Schonlein
Artritis Reumatoidea + LES
Artritis Reumatoidea

F. R. Derrame Pleural

OVMONOO A WN—

it

Como se aprecia en cuadro No. 2, solamente el 35% de
los pacientes ingresaron con diagndstico de LES esto se debid
a que fueron estudiados en la Consulta Externa. Ademds, como
se puede apreciar, la enfermedad con que mas se confundid
fue con Artritis Reumatoidea.
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Cuadro No 3:

PRINCIPALES SINTOMAS DE INGRESO:

SINTOMA DE IN_GRESO

Artralgias Generalizadas
Astenia

Adinamia

Mialgia Generalizada
Eritema Facial

Anorexia

Pérdida de Peso
Hormigueo de Cuerpo
Fiebre

Fotosensibilidad
Hemorragia Gingival
Adenopatia

Disnea

Edema de Articulaciones

e

%

90 %
70 %
50 %
50 %
40 %
40 %
40 %
30 %
30 %
30 %
20 %
20 %
10 %
10 %

Como se aprecia en el cuadro anterior el sinfoma mas
frecuente son las artralgias generalizadas que se dio en 9 de
los 10 pacientes (90%); el eritema facial en mariposa que
se considera tipico de LES solo se p

(40%).

resentd en 4 pacientes
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Cuadro No. 4:

CRITERIO DE LES MAS FRECUENTEMENTE ENCONTRADOS

CRITERIOS Dx. DE LES %

Células LE 20%

Proteinuria 50.%
Eritema Facial 40%
VDRL Falso Positive 40 %
Trombocitopenia 40 %
Fotosensibilidad 30 %
Serositis 30 %
Alopecia 20 %
Ulceras en Mucosa Oral 20 %
Fendmeno de Raynaud 10 %

Cambios de Conducta ‘ 0%
Lupus Discoide 10 %
Anticuerpos Antinucleares *

* El examen de anticuerpos antinucleares solo fue prac-
ticado a 4 de los 10 pacientes; fue positivo en las cuatro oca=-
siones.

Como se puede apreciar en el cuadro nimero 4, de los
-catorce criterios diagndsticos de LES de la ARA (Asociacion
de Reumatologia Americana), el que se observé con mas
frecuencia fue el hallazgo de células LE en 9 de los 10 pa-
cientes, (90). El criterio de Lupus Discoide no fue reportado
en ningln caso.
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Cuadro No. 5:

PACIENTES CON LES MAS OTRA ENFERMEDAD DE LA
COLAGENA:

COLAGENOPATIA QUE FUE LES %
Dermatomiositis mas Lupus 20 %
Artritis Reumatoidea mas Lupus 10 %

El cuadro anterior nos demuestra que aunque a algunos
pacientes se les diagnostico LES esta patologia se vio acom-
pafiada de otras colagenopatias siendo las mas frecuentes
la dermatomiositis y la Artritis Reumatoidea.

Por otro lado se hace necesario hacer constar que de
los 10 pacientes estudiados, 9 presentaron velocidad de
sedimentacion elevada y solo 1 paciente fue normal.
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Cuadro No. 6:
TRATAMIENTO:
TIPO DE TRATAMIENTO o

Pcimeni'es que recibieron corticosteroides
més ASA u ofros analgésicos menores 70 %
(indometacina-acetoaminofén-propoxifenc.)

Pc‘c1enfes que recibieron corticosteroides
més citostaticos y drogas antimaldricas. 30 %
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Cuadro No. 7:

COMPLICACIONES:

TIPO DE COMPLICACIONES %
Sin complicaciones 60 %
ICC secundaria a miocarditis o
hipertension. 10 %
Infecciones: BNM 10 %
Pseudo Cushing 10 %

10 %

IRC

En el cuadro anterior se aprecia que el 60 % de los pa-
cienfes estudiados no presentaron ningn tipo de complica-

cién; el 10 % de los pacientfes presentaron complicacion car-
diovascular que se considerd fue secundaria @ miocarditis o
ICC secundaria a hipertension arterial,

a glomerulonefritis lOpica.

secundaria a su vez

El 10 % de los pacientes presentd complicaciones de
o, probablemente al uso de medicamentos que

tipo infeccios
snmunidad. El pseudo Cushing aparecié en 10 %

disminuyen la

y fue secundario al uso de esteroides.
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Cuadro No. 8:
MUERTES:
Pacientes que no fallecieron 80 %
Pacientes que fallecieron 20 %

De los pacientes fallecidos uno fue por IRC y otro
por una Neumonia Necrotizante secundaria a Es-
tafilococo.
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DISCUSION DE LOS RESULTADOS:

Definitivamente esta parte constituye una de las principa-
les =sino la mas importante= de todo el estudio realizado; es en
ella donde se analiza el porqué de los resultados obtenidos; se
trataré de desarrollarla en la forma més clara y objetiva y ade=
més, para llevar un orden y no obviar ningdn dato se haré si-
guiendo el nimero de los cuadros mostrados en la presentacion
de resultados.

En el cuadro nomero uno se aprecia que durante los 5
afios que se estudiaron solamente hubo 10 pacientes que lena=
ron los requisitos exigidos en la delimitacién del problema. Es-
tos 10 pacientes representan el 100 % del total de casos estu-
diados correspondiendo un 80 % al sexo femenino y un 20 %
al sexo masculino; por otro lado la edad promedio en que se ob=
servd el LES fue de 29,3 afios.

Por los datos anteriores se deduce que el LES es una pa-
tologia que se aprecia més en el sexo femenino y en personas
jévenes por lo que desde ya se RECHAZA la primera de las hi-
pbtesis planteadas y se demuestra que los datos obtenidos en
Guatemala coinciden con los resultados obtenidos en otros pafi=
ses que reporta la literafura médica.

En el cuadro Ndmero dos se nota que el 35 % de los pa=
cientes estudiados fueron ingresados ya con Diagndstico de LES
a los servicios internos de medicina; este 35 % puede conside-
rarse como alto (en relacidn a la certeza del diagnéstico médi-
co) tomando en cuenta las moltiples manifestaciones clinicas
como se puede presentar la patologia estudiada.

Este alto porcentaje de certeza en el diagndstico de in-
greso se puede explicar porque los pacientes habian sido estu-
diados en la consulta externa por cuadros de artritis de etiolo=
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gfa a determinar, anemia hemolitica y trombocitopenia previa
de causa desconocida.

Otros diagnosticos que se hicieron de ingreso fueron: ar=-
tritis reumatoidea -eritema multiforme= abscesos méltiples en
muslos= Pirpura de Henoch - Scholein = Fiebre reumdtica y
derrame pleural.

Se demuestra asimismo el caracter multisitémico de la
enfermedad y la gran variedad de manifestaciones como se
puede presentar.

Por el cuadro nimero tres se puede afirmar que los ca=
torce criterios diagnosticos de LES aceptados por la Asocia=
cidén de Reumatologia Americana se aprecian en Guatemala
y que son las bases del diagnéstico; el Gnico criterio que no
se detectd en este estudio fue el del Lupus discoide. Ademds
de los criterios diagndsticos que se presentaron, el mas fre=
cuente fue el de artritis sin deformidad por lo que se RECHA-
ZA la segunda hipdtesis pues se demostrd lo contrario.

El eritema facial en mariposa que se considera tipico
del LES solo se presentd en un 40 % por lo que no hay que
descartar LES en los casos que no se aprecie.

El cuadro nimero cuatro demuestra que la prueba de
anticuerpos antinucleares solo se realizé en cuatro pacientes
siendo positivo en los cuatro casos. El hecho que solo se ha=
lla realizado en tan pocos pacientes obedece a que esta
prueba no es efectuada en los hospitales estatales y para
realizarla el paciente debe costearla. Es una lastima que su-
ceda esto ya que todos los reportes que se consultaron coin=
ciden en que es mucho mas especifica que las células LE,
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Se aprecia en el cuadro nimero 5 que es relativamente
frecuente que el LES se presente en los pacientes acompafiado de
cualquier ofra colagenopatia, se demostrd que la mas frecuente
fue la dermatomiositis en un 20 %.

El cuadro nimero 6 no necesita analisis.

Con respecto a las complicaciones mas frecuentes que

presentd el LES se aprecia (cuadro 7), que un 60 % de los pa-

cientes estudiados no presenté complicacion; un 10 % presen=
t6 complicaciones cardiovasculares y 10 % presentd complica-
cidn infecciosa que se considerd secundaria al tratamiento con
inmuno-supresores. Un 10 % finalmente presento Pseudo Cu~
shing que fue secundario al tratamiento con esteroides.

Por Gltimo, el cuadro ndmero 8 nos demuestra que el
80 % de la muestra sobrevivid y fallecid el 20 % las causas
de muerfe fueron insuficiencia Renal Crénica y Neumonia ne-
crotizante debida a estafilococo.

e s ® * >
La Insuficiencia Renal Crdnica por glomerulopatia lGpi-
ca y la neumonfa por el uso de drogas que disminuyen la inmu=

nidad.
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CONCLUSIONES:

E ] » e
| <::'L.ES es una erjfermedad con miltiples manifestaciones
‘d.lmccs pr-odu.mdas, en su mayor parte, por el deposito
e complejos inmunes a nivel vascular.

m q

tendencia a afectar mds a mujeres (6 a 8 veces mas

frecuente que los hombres .z
i y personas jov
afios fue la edad promedio. )p jovenes (29,3

El diagnéstico de LES es con frecuencia dificil, ya
que |‘?s manifestaciones clinicas como los cc:mb’io); se—
rolpglcos pueden aparecer a diferentes épocas y no
eifaf presente en un momento dado; se hace el diag=-
‘nostico con base en los 14 criterios diagnosticos dj la
AI?A-, que propone, que si se encuentran 4 de los 14
criterios se puede hacer diagnostico de LES.

f'! LES puede confundirse con cualquier colagenopa-
|:| o preslenff:rse como entidad definida asociado con

otra pato . i

s pa dog:a de ‘lu .c?lcgena. En el estudio se aso-
i0 con dermatomiositis i arfritis reumatoidea.

® L] & ]
Los plr:t\mpaies sintomas de ingreso consistieron en
c:r’rr.a gias, astenia, adinamia, mialgias y eritema
facial.

De lo;c. 14 criterios de la ARA, el Onico que no se en-
contrd fue el de Lupus Discoide. El mas frecuente fue

el.de Felulqs LE positivas, el menos frecuente fue la
psicosis.

Lu? compl icaciones més frecuentes fueron las cardiovas=-
culares, las infeccionesyel Pseudo=Cushing
o, H \
E: 38 oA: de los pacientesno fallecieron, mientras que
e % fallecieron por IRC y Neumonia aestafilococo

F
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RECOMENDACIONES:

Es conveniente que en el departamento de Patologia se
cuente con métodos diagnésticos mds sofisticadoes como la
lNMUNOFLUORESCENCIA v EL MICROSCOPIO ELEC-
TRONICO, con el objeto de obtener resultados anatomo=
patoldgicos mas especificos y fidedignos.

Que el tratamiento a base de corticosteroides Gnicamen=
te sea instaurado en aquellos pacientes que presenten
signos y sintomas de participacion renal, pulmonar, car=

diovascular y neurolégica.

Quue se practique m=as el examen de complemento sérico
en todo paciente en que sé sospecho LES.

Que se practique mas e! examen de factor antinuclear
en los pacientes en que se sospeche LES.

Que no se clasifique como lopico a todo paciente que
presente positividad en o| examen decélulas LE. De ma=
nera similar que no se descarfe la posibilidad de un Lu-
pus en aquellos pacientes que presentan negatividad en

el exéimen de Células LE.

Que el clinico explique perfectamente la evolucion de
la enfermedad a todo paciente con LES confirmado, @
modo que estos conozcan las causas que pueden exacer=

bar su enfermedad.

Que todo paciente con LES confirmado sea visto perio-

- ® -
dicamente por el clinico a modo de evaluar, por meto=

dos de laboratorio inclusivo, cualquier proceso que su=
giera agudizacion o exacerb

acién de la enfermedad.
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Que se descarte

por cualquier métod ibi

y ! odo la posibili

f:;-l:, o'lupus, en todo paciente a quien sepp:eir;hc?cc-i r:|e.Un
miento para LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.
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