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Badajoz, a 10 de Diciembre de 2020 ,



CASO 1

J 12 a. Desde hace 2-3 meses refiere sintomas constitucionales con astenia y pérdida de peso, sin fiebre.

AP: sin interés. AF: Hermana: 18 afios. LESp en remision.




CASO 1

- Hg: Hb 11 g/dl, VCM 79,8 fl, Leucocitos 2940 (L 930, N 1740, E 80) /mm3. Plaquetas
289000/mm3

- Bq: Cr 0,47 mg/dl, prot totales 6.2 mg/dl, Alb 3,2 g/dl, Ca 8,3 mg/dl, LDH 329 Ul/l, GOT 303 Ul/I,
GPT 174 Ul/l. GGT 109 Ul/l, CK normal. VSG 46 mm/12h. PCR 0,7 mg/!.

- ANA: positivos a titulo alto (1/2560), Acs Anti DNAn > 400 Ul/ml. Ac antihistonas +.
- C3:51,3 mg/dl, C4 3,2 mg/dl. C1q 12 mg/dl. CH-50 7,18 U/ml. Ac Antifosfolipidos -

- Test de Coombs directo negativo.

- Frotis sangre periférica: poiquilocitosis leve.

- Serologias (VEB, CMV, VHA, VHB, VHC, VHS, sifilis, parvovirus) negativas.

Prot 150 mg/dl. Sedimento urinario: 30-50 hties/campo, 30-50 leuc/campo. Prot 75,5 mg/dl.
Alb/creat 882 mglg.




CASO 1

Criterios ACR 1997

e [CORNDR T

o o

Erupcion malar
Ulceras bucales
Afectacion renal (proteinuria > 0,5g/dia)

linfopenia)
Afectacion inmunoldgica (Anti-DNAds +)
ANA +

Afectacion hematoldgica (anemia, leucopenia con

6/11

LES

v

4

Criterios SLICC 2012

Lupus cutaneo agudo

Ulceras orales

Nefropatia lupica (indice Alb/Creat > 500mg/24h)
4. Leucopenia y linfopenia

e o —

5. ANA +
6. Anti-DNAds +
/. Hipocomplementemia

717

Induccion: Megabolos de MetilPrednisolona iv + Micofenolato Mofetilo
Mantenimiento: Micofenolato Mofetilo + Hidroxicloroquina + suplementos Ca y vitamina D + Hierro + Omeprazol




Q6 a. Episodios de urticarias intermitentes desde hace 2 afios sin patron fijo. Ceden con antihistaminicos + corticoides.
Ultimo brote: fiebre + diarrea sanguinolenta + maculas pruriginosas eritematosas + artralgias + rash facial con exposicion solar.

Astenia, febricula y cefaleas frecuentes.
AP sin interés. AF Bisabuela con psoriasis. Prima hermana del padre: LES.




CASO 2

- Hg: Hb 12,6 g/dl, VCM 77,1 fl , Leucocitos 7300 (L 1700) , Plaquetas 105000/mm3.
- Bg: normal. PCR 45.8 mg/d|

- ANA 1/1280, AntiDNA +, resto negativo.

- C3 19 mg/dl, C4 111 mg/dl.

- Test de Coombs directo positivo.

Diuresis normal
No proteinuria ni hematuria




CASO 2

Criterios ACR 1997 Criterios SLICC 2012

1. Erupcion malar ; g?r? :\zti(;utaneo agudo
2. Fotosensibilidad '
3. Artritis 5. ANA +
4. Afectacion inmunologica (Anti-DNAdSs +) 6. Anti-DNAds +
5. ANA + 7. Test de coombs directo positivo

LES

5/11 C‘J 5117
\ 4

Prednisona IV'y VO + Hidroxicloroquina + Micofenolato + suplementos Ca y vitamina D + Omeprazol



CASO 3

?1 mesy 3 dias. Desde los 10 ddv: placas eritematosas anulares de = 3 cm en muslo izquierdo, cuero cabelludo, cara,
espalda e ingle, algunas ya descamativas.

AP: embarazo controlado. Cesarea por fallo de induccion 40 seg. PRN: 2.830g. Periodo neonatal sin incidencias.
AF: madre diagnosticada reciente de LES. Sdr tunel carpiano, Fendmeno de Raynaud.




CASO 3

-Hg y Bq sin alteraciones.

- ANA 1/2560. DNA doble cadena negativos.

-Acs SSa/Ro 150 (vn<10), Acs SSh/La > 320 (VN<10),
resto negativos.

- C3 126 mg/dl, C4 33.2 mg/dl.

Normal

complemento ¢3 y ¢4 normal y leve linfopenia.

: ~f ANA 1/5120, Anti SSA/Ro y Anti SSb/LA positivos,
&

LUPUS ERITEMATOSO NEONATAL CON AFECTACION CUTANEA EXCLUSIVA

¥

Evitar exposicion solar y usar cremas fotoprotectoras. Corticoide topico de baja potencia si afectacion mas extensa.

¥

Control analitico en meses posteriores, evolucion favorable
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MULTISISTEMICA

CRONICA

v" Radiacion ultravioleta
v Hormonas
v Infecciones



Etiologia

Desconocida.
Debut multifactorial: factores genéticos, epigenéticos + ambientales exégenos o enddgenos.

Genéticos

Mayor contribucion LESp
Asociacion genes del CMH.
Familiares 1° grado RRX20

Hormonales ~ Ambientales

Estrogenos: Infecciones viricas: herpes,
mayor prevalencia en ¢ parvovirus B19
*debut en adolescencia Radiacion UV

~agudizacion en puerperio 0 ACO Farmacos: hidralazina, isoniazida.



Epidemiologia. Diferencias LESp vs adultos

LESp: ©5: £'1. Adolescentes y adultos: $10: 41 g

Cualquier edad. Pico incidencia 12 afios (infrecuente <5 a). -4

Incidencia 0,36-0,9/100000 nifios/afio (20% total de LES). oy 2

Asiaticos, africanos, indigenas norteamericanos e hispano/latinos > frecuencia y >severidad =~ .=
ADULTOS NINOS

Exantema malar
Ulceras mucocutaneas
Afectacion renal
Convulsiones

Fendmeno de Raynaud
Pleuritis
Sindrome seco

Trombopenia
A Anemia hemolitica
Fiebre
/ Linfadenopatia
‘ — Peor prondstico

12
Livingston B, Bonner A, Pope J. Differences in clinical manifestations between childhood-onset lupus and adult-onset lupus: a meta-analysis. Lupus(2011), 20, 1345-55.



Manifestaciones clinicas ()

Sindrome constitucional (fiebre persistente, pérdida de peso, astenias, artralgias) de semanas-meses

55-77% 61-64%

 Artralgias
* Artritis no erosiva
* Miositis/mialgias

 Anemia (trast. Cronicos +
frec 0 A.Hemolitica Al)

* Leucopenia y/o linfopenia

 Trombocitopenia

27-59%
710%

«  Erupcion malar » Proteinuria
* Hematuria
 Fotosensibilidad N
. _  Cilindruria

 Ulceras orales o nasales indoloras . R

* Erupcion discoidea . HTA

» Otras: Alopecia, urticaria,
vasculopatia, perniosis, paniculitis,

ampollas.
13









Manifestaciones clinicas (ll)

* Pleuropericarditis (+ frec)
» Miocarditis

* Neumonia intersticial
 Endocarditis

* Hemorragia pulmonar

« SNC

Cefalea

Meningitis aséptica

ECV

Enfermedad desmielinizante
Movimientos anomalos
Manifestaciones psiquiatricas
 SNP

Mononeuritis simple/multiple
Polineuritis sensorial/motora
Guillain-Barré

Miastenia gravis

e Serositis
» Hepatitis
* Pancreatitis

 Vasculitis: piel, retininiana
* Livedo reticularis, fendbmeno
de Raynaud

“La gran simuladora’

16



Diagnostico

Criterios American College of Rheumatology (ACR) 1997

Criterios de la SLICC 2012

4 de 11 criterios

4 de 17 criterios (al menos 1 clinico y 1 inmunoldgico)

Criterio Definicidn Criterio Definicidn
Erupcién malar Eritema fijo, plano o alto, sobre las eminencias malares, que no | Lupus cutaneo | -Rash malar ludico -Lupus bulloso  -Variante Itpica de la NET
suele afectar a surcos nasogenianos. agudo -Rash lupico maculopapular  -Rash lupico fotosensible.
— Eruocon Cut y S nsdlita a fa | | LC Subagudo (forma psoriasiforme no indurada y/o lesiones anulares
Fotosensibilidad rfupzon cu a}nea a ciausab € unz reaccu|)n ',nj‘,o' aa fa luz sor, policiclicas que se resuelven sin cicatriz aunque con despigmentacion
referida por el paciente u observada por el médico. postinflamatoria o telangiectasias)
To Placas eritematosas altas, con descamacidn queratésica | Lupus cutaneo | -Rash discoide clasico -Lupus hipertréfico (verrucoso
rupcion P
S adherente, y tapones foliculares; puede haber cicatrices atréficas Ani -Paniculitis lupica (profunda)  -Lupus mucoso
discoide y crénico
en las lesiones mas antiguas. -Lupus eritematoso tumidus  -Sabafiones lUpicos
-Overlap entre lupus discoide y liquen plano
Alopecia no Adelgazamiento difuso; fragilidad capilar con pelos rotos visibles (en ausencia de
cicatricial otras causas como alopecia areata, drogas, ferropenia o alopecia androgénica)

Ulceras orales

Ulceracion nasofaringea, por lo comun indolora, observada por un
médico

Ulceras orales/

Paladar, boca, lengua o nariz. En ausencia de otras causas: vasculitis,
Behcet, VHS, Ell, AR o comida acida)

nasales
Artritis Artritis no erosiva que afecta a dos o mas articulaciones Sinovitis Inflamacion de 2 2 articulaciones
periféricas, caracterizada por dolor a la palpacién, tumefaccién o
derrame. Artralgias de = 2 articulaciones con >30 minutos rigidez matutina
Serositis Pleuritis: dolor pleuritico, frote o signos de derrame pleural | Serositis Dolor pleuritico tipico de mas de 1 dia/liquido pleural/roce pleural.

Pericarditis: comprobada por ECG, frote o signos de
derrame pericardico.

Dolor pericardico tipico de mas de 1 dia/liquido pericardico/roce
pericardico/pericarditis en ECG. 17
En ausencia de otras causas como infeccion, uremia, p de Dressler



Diagnostico

- _____________________________________|B

Criterios American College of Rheumatology (ACR) 1997

Criterios de la SLICC 2012

4 de 11 criterios

4 de 17 criterios (al menos 1 clinico y 1 inmunolégico)

Criterio Definicion Criterio Definicion
Afectacion Proteinuria persistente >0,5 g/d 0 >3+ si no se ha Nefropatia lUpica Indice Albumina/creatinina en orina (u orina 24h)
renal cuantificado equivalente a mas de 500 mg/24h.
Cilindros celulares: eritrocitos, Hb, granulares, tubulares o Cilindros hematicos en orina
mixtos.
Afectacion Convulsiones: en ausencia de tto farmacoldgicos 0 | Neurolupus -Convulsiones  -Neuropatias periférica o
neurologica alteraciones metabdlicas conocidas craneal
Psicosis: en ausencia de tto farmacolégicos o 'I\PAS'COS'S T ?Elstado co&t.uTllgnaI agudo
alteraciones metabdlicas conocidas -Mononeuritis multiple “Mielitis

(en ausencia de otras causas)

Afectacion » Anemia hemolitica: con reticulocitosis.

hematologica |+ Leucopenia: <4000/mm3 en =2 ocasiones.

« Linfopenia: <1500/mm3 en =2 ocasiones.

» Trombocitopenia: <100000/mm3 en ausencia de
farmacos que produzcan esta alteracion.

Anemia hemolitica | Anemia hemolitica

Leucopenia o Leucopenia <4000/mm3
linfopenia Linfopenia  <1000/mm3

Trombocitopenia Trombocitopenia < 100000/mm3

18



Diagnostico

- _____________________________________|B

Criterios American College of Rheumatology (ACR) 1997

Criterios de la SLICC 2012

4 de 11 criterios

4 de 17 criterios (al menos 1 clinico y 1 inmunoldgico)

Criterio Definicion Criterio Definicion
Criterios inmunoldgicos
ANA Un titulo anormal de ANA por IF o andlisis equivalente en cualquier momento y en ANA Segun el limite de referencia del laboratorio local
ausencia de medicamentos relacionados con el sindrome de lupus de origen
farmacologico.
Alteracion Anti-ADN: titulo anormal de Ac contra ADN nativo, o bien Anti-DNAdSs positivo Segun el limite de referencia del laboratorio local 0 > 2
inmun0|égica Anti-Sm: presenCia de Ac contra antigeno nuclear Sm veces el rango de referenma S| testado con ELISA

Hallazgo positivo de Ac antifosfolipidicos (AFL) basado en:

-Nivel sérico anormal de Ac anticardiolipina IgG o IgM.

-Resultado positivo para Ac lupico utilizando un método estandar, o
-Falso positivo en pruebas seroldgicas de sifilis (VDRL), que persiste
por lo menos durante 6 meses y se confirma por pruebas de
Treponema pallidum o prueba de absorcion de Ac treponémico
fluorescente (FTA-ADbs).

Anti-Sm positivo

Anticuerpos -Anticoagulante lGpico positivo.

antifosfolipido positivos | -RPR luético falso positivo.

-Niveles de Ac anticardiolipina medios o altos (IgA, IgG, IgM).
-Anti-Beta2-glicoproteinas positiva (IgA, 19G, IgM).

Hipocomplementemia C3 bajo

C4 bajo

CH50 bajo
Test de Coombs directo (en ausencia de anemia hemolitica)
positivo

19



Diagnostico

Criterios segun EULAR/ACR 2019

Criterio de entrada: Anticuerpos antinucleares en titulo = 1:80 (en cualquier momento )

2

Criterios adicionales:

-La existencia de un criterio en al menos una ocasion es suficiente

-La clasificacion del LES requiere al menos un criterio clinico y = 10 puntos.

-Los criterios no tiene por que ser simultaneos.

-Dentro de cada dominio, sélo se cuenta el criterio de mayor ponderacion para la puntuacion total.

20



Criterios segun EULAR/ACR 2019

Dominios clinicos y criterios Puntos Datos inmunologicos Puntos
Constitucional: 2 Anticuerpos antifosfolipidicos positivos

Fiebre (>38,3°) Anticuerpo anticardiolipina o 2

. Anticuerpo anti-B2GP1 o

Hematologico: Anticoagulante lipico

Leucopenia (< 4000/L) 3

Trombocitopenia < 100000/L) 4

Hemodlisis autoinmune 4

Neuropsiquiatrico Complemento

Delirio 2 Disminucion C3 o C4 3
Psicosis 3 Disminucién C3 y C4 4
Convulsiones 5

Mucocutaneo (observado por el médico) Anticuerpos especificos para LES
Alopecia no cicatricial 2 Anticuerpos anti-DNAdc o 6
Ulceras orales 2 Anticuerpos anti-Sm

Lupus subcutaneo o discoide 4

Lupus agudo 6

Serositis Puntuacion total:

Derrame pleural o pericardico (evidenciado en prueba de imagen) | 5 Se clasifica como LES con una puntuacion de 10 o mas, si se cumple el
Pericarditis aguda (=2 episodios de dolor tipico 6 criterio de entrada.

Musculoesquelético

Afectacion articular (sinovitis en =2 articulaciones o dolor en =2 6

articulaciones y rigidez matutina de mas de 30 minutos)

Renal

Proteinuria 20,5 g/24 horas 4

Biopsia renal con datos de nefritis lUpica clase Il y V 8

Biopsia renal con datos de nefritis IUpica clase Il o IV 10 21




Pruebas complementarias al debut

v Hemograma, coagulacion, bioquimica completa (perfil hepato-renal). PCR, VSG

v" Pefrfil tiroideo con Ac

v' Perfil férrico

v" ANA, anti-DNA, anti-ENA, anti-Sm, anti-RNP, anti-Ro/SS-A, anti-La/SS-B.

v" Anticuerpos antifosfolipido (APL): anticardiolipina, B2 microglobulina y anticoagulante lupico.
v Complemento: C3, C4, CH50

v" Inmunoglobulinas (IgG, IgA, IgM, IgE).
v" Serologias: VEB, CMV, VHA, VHB, VHC, VHS, VIH, mycoplas
parotiditis, sarampion.

Orina: determinacion de proteinuria y sedimento urinario
Mantoux

Frotis faringeo

Frotis sangre periférica. Test coombsgdirecto.

Radiografia de torax *

Ecografia abdominal

Valoracion cardiologica

v" Valoracion oftalmolégica

ifilis, parvovirus, varicela, rubeola,

NI NI NI N NI NN




Nefritis [Upica

Determina pronostico, predictor mas fuerte de la morbimortalidad global. 60-80% LESp

Indicaciones de biopsia renal (previa ecografia):
-Proteinuria confirmada 20,5 g/dia (o cociente Pr/Creat en muestra matutina = 0,5 mg/mg

o0 cociente = 0,5 mg/mg en orina de 24 h)
+ presencia de sedimento activo y/o insuficiencia renal aislada sin explicacion alternativa.
Sucesivas biopsias: solo si los hallazgos van a determinar un cambio en el tratamiento

o0 en el pronostico.

Si no es posible hacer biopsia: tratamiento como si fuera tipo IV



Nefritis [Upica

Lesiones renales no estaticas, transiciones y/o solapamiento entre clases.
6 clases, se afiade grado actividad y/o cronicidad

Clasificacion abreviada de la nefritis lUpica. ISN/RPS 2003

Clase | | Nefritis lupica mesangial con cambios minimos ) P il s A, TN
e 1 ; ; ; N R EARS AR S MR LR R
Clase Il ' Nefritis lupica mesangial proliferativa 5 ?'f,t;!.k E2ta a0 B e N\
.:." ":"“ "a‘:‘.ﬂ;' :TV';:"‘G.-S'Q o J*‘&i "
Clase Ill | Nefritis lupica focal LT (e e S Sy 0 A8
26 2 By, ey oy n A B L AN e IS
agn r . . b P/l O R SEFegY v, A B
Clase IV Nefritis lupica difusa segmentaria (IV-S) o global (IV-G) = (" "t et e 27000 /0
AL B0 O s LIRS ST
Clase V| Nefritis lupica membranosa BRI _~.”% L o
TN . o S 0y B0 087 ot s 4
Clase VI | Nefritis lUpica con esclerosis avanzada SR RO . o ST <

24



Tratamiento

Medidas generales

Ipéos’

Carbonate de calcium, cholécaiciférol




Tratamiento LES no renal

L]
Leve ] [ Moderado
Meodidas . Objetivos:
adicionales:
1* Linea J [ Refractario J [ 4 Limnea ]
. Remisian
Proteccadn
solar HIDROXIC LOROQUIMN.A ] SLEDAI=0
Viscunes b Hidrmxickoroguena
Ejercicio CORTICOESTEROIDES ] [ CORTICOESTEROIDES ] NO Corticosstercides
(el / INAY foral § V)
Mo fumar
Peso comporal o
Presisn [ METOTREXATO/AFATIOPRINA ]
sanguinea
Lipidos [ J
BELIMUMAB SLEDAI 5 4
Ghucosa
Hdroxichoroguena
Prednmsona
Antisgregantes CALC = 7.5 mgidia
plaguetarios -
(& paEcrenies MUNoSURresores
aPL-postivos ) (ben 1_1:i-er.u|:lna W en
[ Pmnm:- MOFETILO ] HOrS Sian
[ oo ]
[ ]
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Tratamiento nefritis lupica

Clase | y Il = el de las manifestaciones extrarrenales.
Clase lll y IV = induccion + mantenimiento

Induccion 4 semanas | > Mantenimiento +2 anos

Esteroides Esteroides
3 pulsos de metilprednisolona IV Prednisona oral
30 mg/kg/d max 1 g durante 3 dias ( objetivo llegar a < 7.5 mg/ dia)
+ Prednisona oral 0,5-1 mg/kg/d
+ durante 4-8 semanas +
Inmunosupresores Inmunosupresores
Micofenolato o ciclofosfamida Micofenolato/azatioprina/inh calcineurina
Clase V =
- Si FR normal y proteinuria no nefrética: no tto IS.
- Si Sd Nefrotico o deterioro FR: similar a clase Il y IV. [ Considerar [ECA ]

Clase VI=no tto IS.




Tratamiento

HIDROXICLOROQUINA

Aumenta supervivencia: disminuye brotes, dafio de 6rganos e infecciones.

Efecto inmunomulador, antitrombético y antiinfeccioso, sin causar inmunosupresion
Control Oftalmoldgico (retinopatia macular, irreversible), sobre todo >5 afios tratamiento.
Dosis: 5 mg/kg peso real

GLUCOCORTICOIDES (GC) (Prednisona o prednisolona)

Dosis y frecuencia variables segun severidad del cuadro: leve, moderado o grave:
1. No riesgo vital > dosis bajas 0.5 mg/kg/dia dosis unica matutina.

2. NO RIESGO VITAL INMEDIATO pero manifestaciones GRAVES—> dosis ALTAS:1-2 mg/kg/dia en 1-3 dosis

3. IMPORTANTE RIESGO VITAL: hemorragia pulmonar, afectacion neurolégica grave, insuficiencia renal rapidamente progresiva—>
BOLOS IV de Metilprednisolona 20-30 mg/kg, posteriormente GC oral 1-2 mg/kg en 1-3 dosis.

Mantenimiento GC: terapia inicial: 4-8 semanas. Si mejoria—=> descenso lento y progresivo. Objetivo llegar < 7.5 mg/dia.

28



Complicaciones LES

Efectos secundarios farmacos

Infecciones
+ graves bacterianas. +riesgo por tto + alteraciones hematologicas (neutropenia)
Vacunacion gripe y neumococo recomendada

Sindrome de activacion macrofagica (1-9%)

Criterios diagnosticos (5/8) LES con inexplicada fiebre.
H 0
g ERY Si sospecha: BMO.

Esplenomegalia :
Citopenias (2/3) No demorar tratamiento.

Triglicéridos >265 mg/dl o fibrindgeno <150 mg/d|
Ferritina >500 ng/d

CD25 >2400 U/ml

Descenso o0 ausencia de actividad NK
Hemofagocitosis en MO, LCR o ganglios linfaticos

29



Pronostico

Indices de actividad

SLEDAI-2k (Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index).
ECLAM (European Consensus Lupus Activity Measure)

SLAM-R (Systemic Lupus Activity Measure, Revised)

PBILAG (British Isles Lupus Assessment Group Scale)

Indices de dafo
Ped-SDI (Pediatric Systemic Disease Index)
SLICC/ACR (Systemic Lupus International Collaborating Clinics/American College of Rheumatology).

Mortalidad precoz (< 1 afo): actividad lupica, infecciones.
Mortalidad tardia: infecciones, enfermedad cardiovascular por ateroesclerosis, fracaso renal y tumores
(++fc linfoma).

Supervivencia 10 afios >90%. Mortalidad x4 con respecto a la poblacion general

30




Controles posteriores en paciente estable y bien controlado

Cada 3 meses:

* Tension arterial

Peso, talla

Hg, VSG, orina, BQ, Anti-DNAds, C3/C4
Otros: en funcion de 6rgano afectado
Escalas LES actividad enfermedad

Anti DNA + correlacion con actividad de la enfermedad

Cada ano:

« APL, coagulacion

« Test coombs directo

» Perfil tiroideo con Ac

 Perfil lipidico

* Niveles de vitD

* ANA, dsDNA, ENAs

« Estado de inmunidad de vacunas

» Escalas de dafio de enfermedad

« Control oftalmolégico ( HQ)
Densidad mineral dsea




¢ Cuando derivar a Reumatologia pediatrica?

Ante cualquier sospecha de un posible LESp, especialmente si presenta:
» Mas o0 =4 criterios SLICC

» ANA positivos con al menos 2 criterios clinicos SLICC.

* ANA positivos y al menos 1 criterio clinico y un crlterlo iInmunologico
SLICC




LES neonatal

Paso transplacentario de Ac maternos IgG anti-Ro/SSA, anti-La/SSB y/o anti-U1-RNP.

Manifestaciones cutaneas (40%):
manchas o placas eritematosas de
configuracién anular, con/sin
descamacion.

++fc: cara y cuero cabelludo.

Manifestaciones cardiacas (25%): + fc BAV de 3er grado.

Alteraciones hepaticas (35%): Manifestaciones hematolégicas (35%): anemia,

elevacion asintomatica de las leucopenia y trombopenia.
enzimas hepaticas,
hepatoesplenomegalia leve,
colestasis y hepatitis.

Otras (raras): afectacion Gl, SNC, pulmonares.

33



LES neonatal

Manejo RN hijo de madre con LES

En RN hijos de madres con LES con Ac anti-Ro, anti-Lay/o anti U1RNP positivos:

e ECG enlas primeras 24-72 horas (detectar sobretodo BAV de 3er grado).
e Determinacion de Ac en las primeras 24-48 horas:

a) Nifios con Ac anti-Ro, anti-La y/o anti-U1RNP positivos:

-Hemograma y recuento plaquetario: primeras 24-48 horas (control a los 3 meses, a
los 6 meses y posteriormente cada 6 meses hasta que los Acs sean negativos).

-Enzimas hepaticas y de colestasis en primeras 24-48 horas (posteriormente se
repetiran con la misma frecuencia que los controles de hemograma).

-ECG: si no se ha pedido previamente y/o se ausculta soplo cardiaco en el nifio.

-Control de niveles de anticuerpos cada 6 meses.

b) Nifios con Ac anti-Ro, anti-La y/o anti-U1RNP negativos:

-En ausencia de sintomatologia no son necesarios mas estudios.

-Control cada 6 meses de titulos de anticuerpos, en caso de que sean positivos
otros anticuerpos diferentes a estos.

34
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LES (excluyendo LES neonatal): 2010 - actualidad:
= (6 casos

= 100% caucasicos

= Antecedentes familiares LES: 50%

Distribucion por sexo Edad al diagnéstico Grado severidad

B Masculino B Femenino B lLeve EModerado B Grave
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Pensar en Lupus Eritematoso Sistémico

adolescente
sintomas generales

exantema

eucopenia — linfopenia

nematuria

» Solicitar

1. Hemograma, coagulacion

= 2. C3yC4

‘ ! 3. Anticuerpos Antinucleares
1 .
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Puntos clave

v" EI LESp es una enfermedad inflamatoria autoinmune crénica y compleja, rara.
v" El dx puede ser dificil por presentacién variable y asociarse los sintomas a otras causas.

v" Es importante una derivacion temprana a especialistas y un tto precoz para evitar complicacio
=

v" Adiferencia de los adultos, en nifios tiene un peor pronostico (‘pﬁé"sgntacién + grave) y

tratamiento mas agresivo, dependiendo de la gravedad. —4F
v' La mortalidad precoz se asocia a infecciones mientras que la tardia_gé relacione “ademas con

enfermedad cardiovascular, fracaso renal e infecciones. 4



Bibliografia

» Boteanu A. Lupus eritematoso sistémico. Protoc diagn ter pediatr. 2020; 2:115-128.

»  Buyon JP, Neonatal lupus: Epidemiology, pathogenesis, clinical manifestations, and diagnosis. UptoDate.
https://www.uptodate.com (Acceso en Noviembre 2020).

« Garulo C. Conectivopatias. Pediatr Integral 2013; XVII(1): 57-65

* Fanouriakis A et al. 2019 update of the EULAR recommendations for the management of systemic lupus
erythematosus. Ann Rheum Dis. 2019; 78(6): 736-45.

» Klein-Giltelman M. Systemic lupus erythematosus (SLE) in children: Treatment, complications, and prognosis.
UptoDate. hitps://www.uptodate.com (Acceso en Noviembre 2020).

 Livingston B, Bonner A, Pope J. Differences in clinical manifestations between childhood-onset lupus and
adult-onset lupus: a meta-analysis. Lupus. 2011;20:1345-55.

» Levy DM, Childhood-onset systemic lupus erythematosus (SLE): Clinical manifestations and diagnosis.
UptoDate. https://www.uptodate.com (Acceso en Noviembre 2020)

» Martinez-Godoy MP, Oliva-Gutiérrez E, Zapata-Zufiga M, Sanchez-Rodriguez SH. Lupus Eritematoso
Generalizado: Caracteristicas Generales, Inmunopatogenia y Antigenos de Relevancia. Archivos de Medicina. &
8: 1:2 doi: 10.3823/083.

* Merino Mufioz R, Remesal Camba A, Murias Loza S. Lupus Eritematoso Sistémico. An Pediatr Contin.
2013;11(2):89-97

» Pintos G, Marco H. Vasculitis y rifion. Nefropatia lupica. Médulo Il. 1° Curso Experto Universitario en
Nefrologia Pediatrica Avanzada. Universidad de Oviedo

«  Sarzi-Puttini P et al. Systemic rheumatic diseases: From biological agents to small molecules. Autoimmun Rev.
2019;18(6):583-592

» Vargas Lopez ML, Rodriguez Benitez MV, Gomez Cadenas FJ.. Atencion al RN en Maternidad y Sala de
Partos. Ergon 2019. 28:213-216.



https://www.uptodate.com/
https://www.uptodate.com/
https://www.uptodate.com/

<

iERAFlA'_:I! . @




