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Eritematoso Sistémico

En el ano de 1950 se documento el primer caso de Lupus
Eritematoso Sistémico “LES” en el Ecuador de manos de G.A. Fassio
y Juan Tanca-Marengo en la Gaceta Médica de Guayaquil, a partir de
esta fecha se han realizado estudios y presentado casos en todo el
territorio nacional, los cuales no varian de los datos publicados
previamente a nivel internacional.

La enfermedad tiene una prevalencia que oscila entre 4 y 250 casos
por 100.000 habitantes y de los cuales el 90% de los casos son
mujeres en edad reproductiva, a mejorado su expectativa de vida, del
77% hace aproximadamente 30 aios, en la actualidad se encuentra
entre el 85y 92% a los 10 anos.

1. Introduccién

| Lupus Eritematoso
Sistémico “LES” es una
enfermedad autoinmu-
nitaria en la que los
organos, tejidos y
células se dafan por la
adherencia de diversos
autoanticuerpos y complejos inmunita-
rios.

La prevalencia del LES oscila,
segln la poblacién estudiada, entre 4
y 250 casos por 100.000 habitantes.
Es maés frecuente en la raza negra. La
proporcion entre sexos en la edad
adulta es de 9:1 a favor del femenino,
pero en la infancia la relacién puede
ser de 5:1 y entre pacientes mayores
de 65 anos de 2:1. En el 65% de los
casos la enfermedad comienza entre
la segunda y la cuarta décadas de la
vida; el 20% de los enfermos tiene
menos de 16 anos y el 15% restante
més de 55 anos.

La tasa de supervivencia de los
pacientes con LES se encuentra entre
el 85y 92% a los 10 afos; lo cual es un
avance importante en las expectativas
de vida para estos pacientes ya que
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hace 30 anos la tasa de supervivencia
no superaba el 77%.

2. Lupus en el Ecuador

El primer caso documentado de
Lupus Eritematoso sistémico en el
Ecuador fue publicado por G.A. Fassio
y Juan Tanca-Marengo en la Gaceta
Médica de Guayaquil en el afio de
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1950. En la misma revista se presento
nueve anos después de manos de
Juan Tanca-Marengo la primera casuis-
tica ecuatoriana sobre lupus.

En el primer congreso ACCA
(Asociacion Centroamericano Caribe y
Andino de Reumatologia) realizado en
Guayaquil la doctora Patricia Merlo
informa sobre 112 pacientes registra-
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Figura 1. Incidencia Acumulada de Manifestaciones Clinicas en pacientes con LES (INREUMI,
1995-2001). Fuente: Cortesia del Dr. Mario Moreno A.
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dos en siete hospitales de Quito, entre
enero de 1984 y diciembre de 1993.
Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes fueron artritis, artralgias,
fiebre y manifestaciones cuténeas. En
el mismo Congreso, Luis Zurita, Carlos
Rios Acosta, Mario Moreno Alvarez del
Instituto Reumatolégico e Inmunolégi-
co (INREUMI) describen las caracteris-
ticas clinicas e inmunolégicas de 107
pacientes con lupus en la ciudad de
Guayaquil. No encuentran ninguna
diferencia clinica y serolégica diferente
a las series ya publicadas. “Figura 1".

3. Patogenia y Causas

La causa del LES hasta hace
algunos anos era desconocida, pero
actualmente la teoria mas aceptada es
que existen dos factores fundamenta-
les:

1) La predisposicion genética
asociada al Sistema Mayor de
Histocompatibilidad HLA-A1, B8, HLA-
DR2 y HLADR3 son los que predispo-
nen a presentar la enfermedad, esto
se sustenta en el hecho que la propor-
cién de la enfermedad en gemelos
monocigotos que  comparten
estos genes es del 25% mientras
que en los dicigotos es de solo el
2%.

2) Los Factores Ambientales
como la Luz Ultravioleta (UVB),
Drogas “Tabla-1", Agentes Infeccio-
sos: Epstein-Barr Virus, Agentes

| Quimicos y Hormonales.

Es evidente el papel que juega el
factor hormonal en esta enfermedad,
| dado que el 90% de los casos se
i presenta en mujeres en edad

reproductiva, pero esto no quiere decir
| que no se presente en varones.

La formacién de Auto-anticuerpos
se da cuando los Linfocitos B (célula
presentadora de antigeno) interactian
con los Linfocitos T en presencia de un
antigeno, el cual es reconocido por el
Sistema Mayor de Histocompatibilidad
como extrafo. “Figura 2”. Estos Auto-
anticuerpos se unen a los antigenos
circulantes y forman Complejos
Inmunes.

4. Cuadro Clinico y Diagnéstico

El Diagnéstico se fundamenta en
los 11 Criterios Asociacion Americana
de Reumatologia “Tabla-1", la que
considera que cuatro 0 mas criterios
diagnésticos positivos tienen un 96%
de sensibilidad y 96% de especificidad
para diagnosticar LES con una predicti-
vidad del 15%. Seis o mas criterios
tienen una predictividad del 90%; mas
de siete criterios establecen el
diagnéstico de certeza.

Con el fin de diagnosticar a tiempo
esta enfermedad, se han propuesto
protocolizar la atencién a los pacientes

~ “Figura 4”
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con alta sospecha de padecer Lupus
Eritematoso Sistémico, para esto se
propone el siguiente algoritmo clinico.
“Figura 3".

Como nos podemos dar cuenta por
los criterios para el Diagnostico de
LES, mas de la mitad ellos son de
caracter clinico, o dicho de otro modo,
no necesitan de examenes sofistica-
dos ni costosos para su correcta
identificacion. De aqui nace el
interés en presentarles a ustedes
el presente articulo.

Las Manifestaciones Clinicas
que nos hacen pensar en LES son
las siguientes:

1) Eritema
Malar: llamado
también Eritema
en Alas de
Mariposa,
debido a que se
localiza en dorso
de la nariz y
ambas mejillas,
y su forma recuer-
da el aspecto de
una mariposa.

2) Eritema
Discoide: es
la forma
. cronica del
Lupus
Eri-

te-
mato-
s o
caracteri-
zado por la
existencia de
placas cuténeas
discoides “Figura
5

3) Fotosensibili-
dad: este se suele
ubicar en las regiones
del cuerpo mas expues-
tas al sol.

4) Ulceras bucales: Son
ulceras no dolorosas que
generalmente se ubican a nivel
del paladar duro. “Figura 7”

5) Artritis: Este signo se
presenta en aproximadamente el
95% de los pacientes. La artritis es,
en general, no erosiva, no deformante
y simétrica; afecta dos o mas articula-
ciones periféricas. En el 10% de los
enfermos se observan deformidades
en flexion, desviacion cubital, laxitud
articular y dedos en cuello de cisne;
tales deformaciones, que son
facilmente reducibles, se deben a la
inestabilidad articular producida por la
laxitud de los tendones, ligamentos y

capsula articular (artropatia de
Jaccoud). “Figura 8”

6) Serositis: las presentaciones
mas caracteristicas son el derrame
pleural y el derrame pericéardico; para
su evaluacion se necesita de un buen
examen fisico y se corroboran con una
radiografia Estdndar de térax y un
electrocardiograma.

Estos son los criterios de caracter
clinico que plantean la sospecha de
Lupus Eritematoso Sistémico. Es muy
importante la divulgacion de esta
informacién a la poblacién en
general ya que esta enferme-
dad es poco conocida por
la comunidad pese a
tener una incidencia y
prevalecia bastante

significativa.

FOTO: v wialgosobre.co




T cell

. Antigen o
TCR . “TER mHC
\
CD40 ligand  CD40
TNF-¢¢

Interferon-y
Interleukin-10

o

Antibodies

B cell

i

Figura 2. MHC: Complejo Mayor de Histocompatibilidad. TNF: Factor de Necrosis Tumoral

Fuente: N Engl J Med 2008:358:929-39. Mechanisms of Disease Systemic Lupus Erythematosus Anisur Rahman, Ph.D., and David A. Isenberg, M.D.

5. Casos Clinicos.

La verdadera justificacion del
presente articulo, fue la presencia de
dos casos bastante sui generis, debido
a sus caracteristicas puntuales.

Caso 1

Paciente de 50 afos sexo femeni-
no, con antecedente patolégico
personal de Lupus Eritematoso
Sistémico de 30 anos de evolucién y
que refiere haber abandonado el
tratamiento hace 20 afos. Anteceden-
tes gineco-obstétricos de 8 embara-
z0s, 8 partos.

*Motivo de consulta:
escalofrio, palidez e ictericia.

e Exploracion: al examen fisico
presenta palidez generalizada
acompanada de ictericia conjuntival y
coluria; en abdomen se aprecia
hepatomegalia y esplenomegalia,
refiere que durante el transcurso de la
enfermedad ha presentado fiebre y
escalofrio.

eExamenes de Laboratorio: GR
2°690.000, Hb 8.4, Hcto 25.3, GB
13.500; Test de Coombs directo e
indirecto Positivo; PCR 22.38.

Diagnostico de ingreso: Anemia
Hemolitica Auto-inmune (LES).

» Tratamiento: se inicia con pulsos
de solumedrol para pasar a dosis oral
de meticorten y a los tres dias de
tratamiento con corticoides aparecen
mejorias en la biometria hematica con
aumento del hematocrito y la hemoglo-
bina.

La paciente es dada de alta con Hb
11.4 y Ht 34; y se recomienda
seguimiento por consulta externa.
“Figura 9”

Caso 2

Paciente de 18 afios de sexo
masculino, sin antecedentes patoléogi-
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I Figura 3. Algoritmo para el Diagnostico y Tratamiento de LES. Nota: ANA, anticuerpos antinuclea-
res; CBC, biometria hemética completa. Fuente: McGraw Hill HARRISON 16° Edicion.

cos personales de importancia pero
con antecedente familiar

(madre).

*Motivo de consulta:
generalizado, dolor toraxico, palpita-
ciones y malestar general.

*Evolucion de

de LES

Eritema

la enfermedad:

Paciente refiere que su cuadro inicia

luego de extenuante esfuerzo fisico y
exposicion prolongada al sol, presen-
tando eritema generalizado que se

acompano con artralgia de moderada

intensidad; luego se acompano de

taquicardia y malestar general, por lo
que llevado a casa de salud donde se
le administra medicamento no especi-
fico y responde produciendo sindrome
de Stevens-Johnson “Figura 10”.
*Examenes de laboratorio: ANA
positivo  (patron  moteado), C3
50mg/dl, C4 14.80mg/dl, Proteinas
totales 6.3 Albumina 2.1 Globulina
4.2; Proteinuria en 24h 6.68 g/24h;
posteriormente se realizan exdmenes
complementarios que demuestran
derrame pleural y pericardico; biopsia
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Figura 5. Eritema Discoide. Fuente: a)
Medicina Interna Farreras-Rozman 132
Edicion; b) Diccionario Espasa de Medicina.

e

Figura 6. Sitios de predileccion del LES.
Fuente: Fitzpatrick Dermatology Atlas. The
McGraw-Hill Companies.

renal percutanea diagnostica gloméru-
lonefritis IUpica proliferativa mesangial
clase Il.

*Diagnostico de ingreso: Lupus
Eritematoso Sistémico + Neuropatia
Lapica llb.

eTratamiento: El tratamiento de
este paciente también se basa en
terapia con corticoides. Y actualmente
su cuadro a mejorado considerable-
mente.

6. Andlisis de los Casos

Lo interesante de ambos casos, es
que se alejan de lo que por estadistica
y bibliografia se puede esperar de esta
enfermedad. )

En el Caso 1 la paciente es madre
de 8 hijos y no refiere complicaciones
durante el embarazo como se espera-
ria en esta enfermedad, y otro dato
interesante es que pese a que no
recibié tratamiento durante 20 afos
no presento ninguna complicacion
seria ni lesién renal apreciable.

En el Caso 2 pese a que la propor-
cién entre varones y mujeres es de 9:1
a favor de ellas, tenemos un cuadro de
lupus en vardn y con sintomatologia
muy marcada; probablemente esto se
deba a su predisposicion genética
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Figura 4. Manifestaciones del LES
Fuente: http://www.cienciaysalud.com.mx

Figura 7. Ulceras Bucales
Fuente: Cortesia del Dr. Mario Moreno A.

Figura 8. Artropatia de Jaccoud
Fuente: Houssiau et al, Arthtritis Rheum 2002
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hereditaria, con el caso de este joven
se nos facilita comprender el impacto
de esta enfermedad en los pacientes
que la padecen.

7. Conclusiones

Como corolario podemos manifes-
tar que el presente articulo se lo
realiz6 con motivo de dos casos que
lejos de encontrarse dentro de los
parametros  establecidos, rompen
esquemas debido a sus caracteristicas
puntuales y reafirman que el Lupus
Eritematoso  Sistémico es una
enfermedad con una alta incidencia
mundial y por ello es muy importante
dedicar todos nuestros esfuerzos por
obtener datos reales sobre las tasas
actuales que se presentan en el
Ecuador.

Es deber de los sistemas de salud
y de los centros de educacion superior
(Universidades) promover la educacion
en salud para prevenir a la poblacion
sobre la existencia de esta y otras
enfermedades que la afectan.

El Lupus Eritematoso Sistémico
afecta a hombres y mujeres a tempra-
na edad y puede dejar secuelas y
complicaciones muy serias que
repercutiran en su actividad laboral y
capacidad productiva; por esto es
fundamental la prevencion y
educacion.

El 90% de los casos de lupus se
presentan en mujeres jévenes, que en
caso de ser fecundadas presentaran
embarazos de alto riesgo, por lo tanto
para salvaguardar el mayor tesoro que
tiene el pais como lo son sus ninos, es
necesario adoptar las medidas
necesarias para controlar a las madres
con esta enfermedad.

Un pueblo culto es un pueblo sano,
y la salud es uno de los pilares del
desarrollo del pais.
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