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$Qué se sabe del tema que trata este estudio?

Aunque es mas frecuente el diagndstico de LES en la edad adulta,
el 20% ocurre en pacientes menores de 18 anos. La presentacién
en la infancia difiere de la de los adultos, con mayor proporcién de
varones y mayor severidad.

$Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Muestra la variabilidad clinica del debut de LES en pediatria, el
compromiso renal frecuente e importante, incluso con escasas ma-
nifestaciones analiticas y por ello la importancia de la biopsia renal.
Los nuevos tratamientos han mejorado la supervivencia de estos

pacientes.

Resumen

La nefropatia ltipica es una manifestaciéon precoz en el desarrollo del lupus eritematoso sistémico
que empeora la morbimortalidad de estos pacientes. Objetivo: Estudiar la forma de presentacién
de los pacientes con nefropatia lapica, las caracteristicas clinicas, inmunoldgicas y su relacién con
la histopatologia renal. Pacientes y Método: Estudio retrospectivo en menores de 18 anos, con ne-
fropatia ldpica, seguidos en un hospital infantil de tercer nivel en Madrid entre enero 2012 y mayo
2020. Se registraron datos demogrificos, clinicos, de laboratorio (hemograma, funcién renal, fun-
cién hepatica, proteinas, ionograma, glucemia, dcido urico, lactato deshidrogenasa, coagulacion y
sistemdtico de orina), inmunoldgicos (inmunoglobulinas, anticuerpos antinucleares, complemento
y anticoagulante lipico), y su clasificacion histoldgica. Se realizé analisis descriptivo y de asociaciones
entre variables, con un p significativo < 0,05. Resultados: Se incluyeron 16 pacientes (11 mujeres),
mediana de edad de presentacién de 10,6 + 2,3 afios (5,7-15,3). La mediana de tiempo entre el inicio
de los sintomas y el compromiso renal fue 6,3 meses + 10,5 (rango 0-33,6). El 37,5% de los pacien-
tes tuvo compromiso renal como manifestacion inicial. El 50% present6 artralgias o artritis previo
al diagnéstico, y el 25% fiebre y sintomas constitucionales (astenia, anorexia, y/o pérdida de peso).
La forma mds frecuente de compromiso renal fue microhematuria asociada a proteinuria en rango
no nefrético. En el estudio anatomo-patoldgico renal predominaron, segun la clasificacién ISN/RPS
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2003, los grados III (46,6%) y IV (33,3%). Conclusiones: Seis pacientes presentaron compromiso
renal al inicio siendo mas frecuente el compromiso musculoesquelético. La mayoria (86,6%) presen-
taron nefritis ldpica avanzada en el estudio histologico al diagndstico. El compromiso inmunolégico
fue el tinico marcador que se correlacion6 con el compromiso sistémico.

Abstract Keywords:

Systemic Lupus
Erythematosus; Lupus
Nephritis; Pediatrics;
Proteinuria; Hematu-
ria; Biopsy

Lupus nephritis is an early manifestation in the development of systemic lupus erythematosus that
worsens the morbidity and mortality of these patients. Objective: To study the form of presentation
in patients with lupus nephritis, the clinical and immunological characteristics, and their relationship
with renal histology. Patients and Method: Retrospective study in children under 18 years of age,
with lupus nephritis, in follow-up in a third level children’s hospital in Madrid, between January 2012
and May 2020. We recorded demographic, clinical, and laboratory data (blood count, renal function,
liver function, protein, ionogram, blood glucose, uric acid, lactate dehydrogenase, coagulation, and
urine analysis), as well as immunological data (immunoglobulins, antinuclear antibodies, comple-
ment, and lupus anticoagulant), and histological classification data. Descriptive analysis and analysis
of associations between variables was performed, with a significant p < 0.05. Results: 16 patients (11
women) were included, the median age at presentation was 10.6 £ 2.3 years (5.7-15.3). The median
time between symptoms onset and renal involvement was 6.3 months + 10.5 (range 0 - 33.6). Renal
involvement was the initial manifestation in 37.5% of patients. 50% had arthralgias or arthritis prior
to diagnosis, and 25% had fever and constitutional symptoms (asthenia, anorexia, and/or weight
loss). The most frequent form of renal involvement was microhematuria associated with proteinuria
in non-nephrotic range. In the renal anatomo-pathological study, according to the ISN/RPS 2003
classification, grades III (46.6%) and IV (33.3%) predominated. Conclusions: Six patients presented
renal involvement at baseline with musculoskeletal involvement being more frequent. Most patients
(86.6%) presented advanced lupus nephritis in the histological study at diagnosis. Immunologic in-
volvement was the only marker that correlated with systemic involvement.

Introducciéon

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfer-
medad autoinmune multisistémica que cursa de forma
crénica con reagudizaciones, pudiendo comprometer
cualquier 6rgano o sistema.

Aunque el diagnéstico es mds frecuente en la edad
adulta, hasta el 20% ocurre en pacientes menores de
18 afios', con una incidencia de 0,3 a 0,9 por 100.000
nifios-afio a nivel mundial®. El 60% de los casos pe-
didtricos se presenta en mayores de 10 afos, siendo
menos del 5% en menores de 5 afios’. En la poblacién
adulta predomina en mujeres (proporcién 9:1), sin
embargo, en la infancia la relacién mujer/hombre es
4:3 en la primera década de la vida, aumentando esta
diferencia a 4:1 en la segunda década*. La nefropa-
tia lupica (NL) es uno de los principales factores de
morbimortalidad de la enfermedad lupica y empeora
el prondstico’. Es mds frecuente el compromiso renal
en ninos que en adultos*. El 50-75% de los nifos con
LES tendran compromiso renal, en comparacién con
el 34-48% de los adultos* y mds del 90% lo desarro-
llaran en los dos primeros anos del diagndstico®. El
compromiso renal es mds frecuente en asidticos, afro-
americanos e hispanos’”.

Los sintomas de NL incluyen: hematuria macros-
cdpica o microscopica, proteinuria, hipertensiéon ar-
terial o insuficiencia renal. Podemos encontrar desde
formas asintomdticas con hallazgos urinarios leves
(microhematuria) hasta cuadros de glomerulonefritis
rdpidamente progresiva con insuficiencia renal severa
en fase aguda. Es imprescindible realizar un diagnosti-
co precoz del compromiso renal, ya que el tratamiento
adecuado mejora el prondstico y disminuye la morbi-
mortalidad™.

El estudio anatomo-patoldgico mediante biopsia
renal define el grado de compromiso renal y la estrate-
gia terapéutica a seguir, dado que la clinica o los datos
analiticos no reflejan de forma cierta la gravedad de la
enfermedad renal. En la actualidad, la clasificacion his-
toldgica se realiza en base a los criterios de la Sociedad
Internacional de Nefrologia y la Sociedad de Patologia
Renal (The International Society of Nephrology/Renal
Pathology Society, ISN/RPS 2003)"! no existiendo di-
ferencias entre el compromiso histolégico en adultos
y ninos'.

Las nuevas estrategias terapéuticas han mejorado
la supervivencia renal en un 77-93% a los 5 afos, sin
embargo, el tratamiento es complejo, con efectos ad-
versos y de dificil cuamplimiento. La tasa de mortalidad
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en pacientes que requieren terapia renal-sustitutiva es
del 22%°.

El objetivo de este estudio es analizar la forma de
presentacion de pacientes con NL con el fin de mejorar
el indice de sospecha clinica e iniciar un tratamiento
precoz.

Pacientes y Método

Estudio retrospectivo, observacional, de pacientes
menores de 18 afios con diagnéstico de NL seguidos en
los Servicios de Nefrologia y Reumatologia entre enero
del 2012 y mayo del 2020 en un hospital infantil de ter-
cer nivel en Madrid.

Se revisaron las historias clinicas y se recogieron
los datos demograficos (edad, sexo, raza), clinicos
(presentacién clinica, compromiso renal, sintomas
extrarrenales al inicio y durante el seguimiento), ana-
liticos (hemograma, funcién renal, funcién hepdtica,
proteinas, ionograma, glucemia, dcido trico, lactato
deshidrogenasa, coagulacién y sistemdtico de orina) e
inmunoldgicos (inmunoglobulinas, anticuerpos anti-
nucleares, factores de complemento y anticoagulante
lupico), ademas de la clasificacién histoldgica.

El diagnéstico de LES y el dafio de los érganos se
realiz6 utilizando los criterios de Systemic Lupus In-
ternational Collaborating Clinics (SLICC)*.

El compromiso dermatolégico se definié por la
presencia de lupus cutdneo agudo y/o crénico, alo-
pecia no cicatricial o presencia de tdlceras orales y/o
nasofaringeas. El compromiso musculoesquelético se
defini6 por la presencia de sinovitis, artritis o artralgias
con afectaciéon de dos o mas articulaciones. Las mani-
festaciones neuropsiquidtricas se clasificaron segin la
nomenclatura del American College of Rheumatology
de 1999, El compromiso hematoldgico se definié por
la presencia de uno de los siguientes criterios: anemia
hemolitica, trombocitopenia (plaquetas < 100.000
mm?), leucopenia o linfopenia (leucocitos < 4.000 /
mm? o linfocitos < 1.000 / mm?). Las manifestaciones
renales incluyeron hematuria micro o macroscépica,
proteinuria en rango patoldgico, insuficiencia renal
(segun clasificacion KDIGO)* o hipertension arterial
(HTA). A todos los pacientes con alteraciones anali-
ticas compatibles con compromiso renal se les realiz6
biopsia renal percutdnea con aguja gruesa guiada por
ecografia. El material de la biopsia renal se estudi6 con
microscopia 6ptica, inmunofluorescencia y microsco-
pia electrénica. Para la clasificacién anatomopatol6gi-
ca se aplicaron los criterios ISN/RPS 2003

Analisis estadistico
Se realiz6 andlisis descriptivo de todas las variables

recogidas. Las variables cuantitativas se expresaron
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como media o mediana asociadas a la desviacion tipica
dependiendo de si la variable seguia una distribucién
normal o no respectivamente. Las variables cualitativas
se describen como frecuencias y porcentajes. Se estu-
diaron las asociaciones estadisticas mediante el test de
Chi?o el test exacto de Fischer y el test de Mann Whit-
ney. El anlisis estadistico se realiz6 con el programa de
IBM SPSS 22.0 para Windows. En todas las pruebas se
ha considerado como limite minimo de significacién
estadistica una p < 0,05.

Consideraciones éticas

De conformidad con la ley 15/1999 de proteccién
de datos de cardcter personal, se mantuvo la confiden-
cialidad de los archivos. No se solicité consentimiento
informado por escrito a los pacientes incluidos puesto
que los datos médicos fueron codificados para preser-
var el anonimato. La validez ética de este estudio se
otorga por el valor social que puede aportar, dado lo
poco frecuente de la enfermedad que se reporta.

Resultados

Se incluyeron 16 pacientes, 11 mujeres. La mediana
de edad al inicio de los sintomas fue 10.9 afios + 2,3
(rango 5,7-15,3) y al diagnéstico de la NL fue 12 anos
*2,3 (rango 7,2-15,4). Seis pacientes (37,5%) eran me-
nores de 10 anos. La mayoria eran caucdsicos (62,5%),
seguidos de hispanos (18,8 %), asidticos (12,5%) y dra-
bes (6,3%).

1. Manifestaciones iniciales

Con respecto a los primeros sintomas de la enfer-
medad, 8 pacientes (50%) presentaron manifestacio-
nes musculoesqueléticas, 6 (37,5%) compromiso re-
nal, 5 (31,2%) dermatoldgico y 4 (25%) hematoldgico.
Cuatro pacientes (25%) presentaron fiebre y sintomas
constitucionales (astenia, anorexia, y/o pérdida de
peso).

Musculoesqueléticas

Ocho pacientes (50%) consultaron inicialmente
por artralgias y/o artritis. Un paciente fue inicialmente
diagnosticado de artritis juvenil segin los criterios del
ACR. Los pacientes con compromiso musculoesque-
lético al inicio eran de mayor edad (mediana 11,9 anos
vs 10,1 afos) respecto a los que se manifestaron con
otros sintomas, sin significacién estadistica.

Renales

De los 6 pacientes con afectacién renal en el de-
but de la enfermedad, dos (12,5%) presentaron pro-
teinuria aislada y dos (12,5%) insuficiencia renal. Un
paciente consulté con macrohematuria recidivante y
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proteinuria persistente, con diagndstico inicial de Ne-
fropatia IgA. Un paciente presenté microhematuria
aislada. Cinco de estos pacientes (83%) asociaban en
ese momento sintomas extrarrenales.

Dermatoldgicas

Cinco pacientes (31,25%) presentaron lesiones cu-
tdneas como primera manifestacién. En dos de ellos,
fue la tnica sintomatologia inicial en forma de lupus
discoide y urticaria vasculitica. Un paciente presentd
lesiones purpuricas y artralgias, diagnosticindose ini-
cialmente de purpura de Schonlein-Henoch. Dos pa-
cientes presentaron rash malar asociado a artralgias y
poliartritis.

Hematolégicas

La trombocitopenia autoinmune fue la manifesta-
cién inicial en dos pacientes, con un ano de evolucién
previo al diagndstico de LES. Dos pacientes presen-
taron cuadros de microangiopatia trombdtica agu-
da; una Purpura Trombética Trombocitopénica y un
Sindrome Hemolitico Urémico Atipico. Un paciente
presenté pancitopenia leve-moderada en analitica
realizada como estudio de primer nivel por cuadro de
actfenos.

2. Evoluciéon

Nefrologica

La forma mas frecuente de compromiso renal fue la
presencia de microhematuria asociada a proteinuria en
rango no nefrético, presente en 10 pacientes (62,5%).
Dos de estos pacientes asociaban insuficiencia renal y
un paciente HTA.

Cuatro pacientes presentaron proteinuria en rango

SERIE CLINICA

nefrético, dos de ellos en el contexto de microangio-
patia trombdtica, otro en relacién con un sindrome
nefrético y otro con microhematuria asociada. Una
paciente mostré brotes recidivantes de hematuria ma-
croscopica con proteinuria. Otra paciente presento cri-
sis hipertensiva con injuria renal.

La NL fue un hallazgo precoz. La mediana de tiem-
po entre el inicio de los sintomas del LES y el compro-
miso renal fue 6,3 meses * 10,5 (rango 0-33,6).

Todos los pacientes fueron biopsiados al inicio de
los sintomas renales excepto la paciente con crisis hi-
pertensiva e insuficiencia renal por decisién paterna.
La mediana de edad en el momento de la biopsia renal
fue de 11,9 anos £ 2,1 (rango 8,3-15,4) y la mediana
de tiempo entre los primeros sintomas y la realizacién
de la biopsia fue de 7,5 meses + 10,4 (rango 1,4-35)
(figura 1).

Empleando la clasificacion de la INS/RPS del 2003"!
predominaron los grados III (46,6%) y IV (33,3%)
(figura 2). Una paciente fue sometida a una segunda
biopsia renal por mala evolucién, pasando de un grado
histoldgico I-1I a un grado Ila-V.

No se objetivé una relacién significativamente es-
tadistica entre el hallazgo histol6gico y el compromiso
renal o sistémico.

Inmunoldgica

Todos los pacientes presentaron al diagnéstico an-
ticuerpos antinucleares positivos. La mediana de los
titulos fue de 1/640 (rango 1/80-1/2560). Los niveles
de C3 y C4 estaban disminuidos al diagnéstico en 14
pacientes (87,5%). La mediana del factor del comple-
mento C3 fue 43,9 £ 25,9 mg/dl (rango 12,8-101) y
del factor del complemento C4 6,5 * 6,2 mg/dl (rango
2-24,4). En 8 pacientes (50%) el anticogulante lapico
fue positivo (tabla 1).
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Figura 1. Tiempo (meses) entre los primeros
sintomas de LES y la realizacion de la biopsia
renal. LES: Lupus Eritematosos Sistémico.
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IV-S = IV-G

7/15(47%)

CLASE IV

L BEI BRI RAVAN RY)

mIlA =IIA/C mllIC

5/15(33%)

CLASE 111

Figura 2. Compromiso histolégico en la biopsia renal. Clasificacién abreviada de la nefritis ltpica (ISN/RPS 2003): | (mesangial minima), Il (proliferativa
mesangial), lll A (focal con lesiones activas), Il A/C (focal con lesiones activas y crénicas), lll C (focal con lesiones crénicas), IV-S (difusa segmentaria),
IV-G (difusa global) y V' (membranosa).
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No se objetivé correlacién entre las alteraciones
inmunoldgicas y el grado de compromiso renal o his-
tolégico.

Otros sistemas

El tiempo medio de seguimiento fue de 4,6 afos +
3,3 (rango 0,13-12,4). Ningtn paciente precisé terapia
renal sustitutiva ni fallecié. Durante la evolucién todos
los pacientes presentaron compromiso de otros 6rga-
nos o sistemas ademds del renal (tabla 2). El sistema
musculoesquelético (81%) y dermatoldgico (68,7%)
fueron los mas frecuentes.

Once pacientes (68,7%) presentaron sintomas
constitucionales. Se objetivaron alteraciones hemato-
légicas en el 68,7% de los pacientes. La mitad de los
pacientes presentaron sintomas neuropsiquidtricos.
Cinco pacientes (31,2%) mostraron manifestaciones
digestivas y cuatro (31,2%) alteraciones oftalmoldgicas
u otorrinolaringoldgicas. El compromiso cardiolégico
fue excepcional. Once pacientes (69%) presentaron
compromiso de > 3 sistemas, ademds del renal, duran-
te la evolucidén de la enfermedad. En el analisis estadis-
tico, se objetivo una relacién estadisticamente signifi-
cativa (p < 0,05) entre el nimero de sistemas afectados
y el descenso de C3 y C4, asi como con el aumento de
anticuerpos anti-ADN doble cadena (anti-dsDNA) al
diagnéstico. No se objetivé ninguna relacién entre el
numero de sistemas afectos y el grado de compromiso
renal o histolégico.

ebitoriaL_qiku

Tabla 1. Alteraciones inmunoldgicas

Marcador Inmunolégico n (%)
16 (100%)

14 (87,5%)

Anticuerpos Antinucleares positivos
- Anticuerpos Anti-dsDNA positivos
- Anticuerpos Anti ENA

e Anti Ro 6 (38 %)
e Antila 3 (19 %)
e Anti Sm 4 (25 %)
e Anti RNP 4 (25 %)
e Anti SCL-70 1 (6 %)
e AntiJo-1 1 (6%)
C3 bajo 14 (88%)
C4 bajo 14 (88%)
Anticoagulante lUpico positivo 8 (50%)
Discusién

La presentacién inicial de la NL es variable, erra-
tica e insidiosa. La mediana de edad de presentacion
de nuestros pacientes fue de 10,9 afios, con una edad
minima de 5,7 afios. Estos datos concuerdan con la li-
teratura, siendo el diagndstico en menores de 5 afos
muy infrecuente y la edad media de presentaciéon de
11-12 anos™7.
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Tabla 2. Compromiso de 6rganos y sistemas durante la evolucion de la enfermedad

SERIE CLINICA

N° de Sintomas Musculo Nefroldégico Dermato- Neuro- HEM Cardio-  Digestivo  ORL-OFT
paciente  generales  esquelético l6gico psiquiatrico l6gico

1 Artritis Microhematuria ~ Rash malar Psicosis Leucopenia  Pericarditis  Elevaciéon  Hipoacusia

Proteinuria no Anemia enzimas
nefrética hepéticas

2 Astenia Artralgias  Microhematuria Urticaria Animo Anemia
Anorexia Proteinuria no Edema depresivo
Pérdida de nefrética palpebral y

peso IRA labial
Fiebre int. Aftas orales
B Artralgias  Microhematuria Cefalea
Proteinuria no Animo
nefrética depresivo
4 Astenia Artralgias  Microhematuria ~ Rash malar
Artritis Proteinuria Aftas orales
nefrética
5 Artralgias  Microhematuria Edema
Proteinuria no Exantema
nefrética purpurico
HTA

6 Astenia Artralgias  Microhematuria ~ Rash malar Cefalea Leucopenia
Anorexia Proteinuria no Aftas Anemia
Pérdida de nefrética genitales

peso
Fiebre int.
7 Fiebre int.  Artralgias ~ Microhematuria ~ Rash malar Leucopenia
Proteinuria no
nefrética

8 Astenia Artralgias  Microhematuria  Aftas orales
Anorexia Proteinuria no Rash malar
Pérdida de nefrética

peso
Fiebre
prolongada

9 Fiebre Artralgias ~ Microhematuria Lupus

prolongada  Mialgias Proteinuria no discoide
nefrética
IRA

10 Astenia Artralgias Crisis Hematomas Hemicorea Plaquetopenia
Anorexia hipertensiva
Fiebre int.

11 Astenia Artralgias  Microhematuria Leucopenia Vasculitis
Anorexia Proteinuria no Plaguetopenia retiniana
Febricula nefrética Anemia

12 Microhematuria MAT Vémitos

Proteinuria
nefrética
HTA

13 Astenia Microhematuria Crisis Leucopenia
Anorexia Proteinuria convulsiva MAT
Fiebre int. nefrética

HTA
IRA
14 Astenia Artralgias  Microhematuria ~ Rash malar Crisis Anemia Vémitos  Fotopsias
Anorexia Mialgias Proteinuria Caida de convulsiva Elevacion
Pérdida nefrética cabello Psicosis enzimas
de peso HTA Edemas hepaticas
Febricula IRA Aftas orales
15 Astenia Artralgias  Microhematuria Leucopenia
Proteinuria no Plaguetopenia
nefrética
IRA
16 Macrohematuria Temblor Anemia Acufenos
Proteinuria no
nefrética

HEM (hematoldgico), ORL (otorrinolaringolégico), OFT (oftalmolégico), HTA (hipertension arterial), IRA (injuria renal aguda), MAT (microan-
giopatia trombotica), Int. (intermitente).

ebitoriaL_qiku 425



SERIE CLINICA

426

Respecto al género, la relacién mujer:varén de 2,2:1,
similar a lo descrito en series pedidtricas de NL; como
la serie de Caggiani M. con una relacién de 2,3:1% o la
de George J. con una relacién 3,5:1'.

En estudios previos se ha observado una mayor in-
cidencia de NL en pacientes no caucdsicos, con mayor
prevalencia en poblacién negra, asidtica e hispdnica"”?
asi como una mayor gravedad de la enfermedad en
pacientes afroamericanos®. En nuestro estudio, donde
mads de la mitad de los pacientes eran caucdsicos, no se
objetivé una mayor gravedad de la enfermedad en los
pacientes no caucasicos.

El motivo de consulta fue muy variable e inespe-
cifico, predominando las manifestaciones musculoes-
queléticas y sintomas constitucionales, que no siempre
habian sido objeto de estudio, similar a lo descrito en
la cohorte chilena de 31 pacientes de Gonzalez et. al*.
Cuatro pacientes tuvieron lesiones cutdneas intermi-
tentes. Tres pacientes consultaron por sintomas mds
concretos que simulaban otras enfermedades, siendo
inicialmente diagnosticados dos de ellos de tromboci-
topenia autoinmune y una de nefropatia IgA.

La NL suele ser una manifestaciéon precoz del LES.
En nuestros pacientes el compromiso renal se obser-
v6 al inicio en poco mds de un tercio de los pacien-
tes, porcentaje algo menor que lo descrito en la serie
de pacientes de la India publicada por Samanta M.'
que llegé a ser del 82,6%. Sélo el 23% de los pacientes
de nuestro estudio presentaron compromiso renal dos
afios desde el diagndstico, lo que coincide con otros
autores®**. Comparado con series de adultos, también
en éstos la presentacién es temprana, diagnosticindose
la mayoria durante el primer afio del diagnéstico, ob-
servandose s6lo un 10,5 % de NL entre el 1° y 5° afios
y menos del 5% después del 5° afio del diagndstico®’.

En nuestro estudio, la forma mds frecuente de pre-
sentacién de la NL fue la microhematuria con o sin
proteinuria asociada. En la mayor serie espafola con
79 pacientes con NL' las alteraciones iniciales de la
nefropatia fueron: hematuria (82%), habitualmente
asociada con proteinuria (75%) y en menor medida
con sindrome nefrético (49%). El 28% de los nifios de
dicho estudio estaban hipertensos y la misma propor-
cién tenia insuficiencia renal.

Segtin lo descrito en la literatura las formas de ne-
fritis tipo Il y IV son las mds frecuentes, constituyendo
el 50-80% de todas las biopsias' tanto en series infan-
tiles espanolas'”* como americanas**?’. Coincidiendo
con la literatura, en nuestra serie el 80% de las biopsias
renales mostraron grado IIl y IV.

En pacientes adultos con NL, los valores de la crea-
tinina sérica al momento del diagnéstico tienen una
correlacion positiva con el tipo histolégico hallado en
la biopsia renal®®. En nuestro estudio, no se objetivé
una relacién significativamente estadistica entre el gra-
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do de insuficiencia renal y el compromiso histolégico.

Todos los pacientes presentaron compromiso de
varios érganos o sistemas, ademds del renal, durante la
evolucién de la enfermedad. Algunos presentaron cua-
dros graves en forma de microangiopatia trombdtica,
compromiso del sistema nervioso central (hemicorea,
leucoencefalopatia, crisis convulsivas, psicosis), vascu-
litis retiniana, o pericarditis. En la cohorte estudiada
por Groot et al*’, de 111 pacientes con LES pediatrico
y un tiempo de evolucién de 20 afios de media, se ob-
servo que la mayoria de los pacientes tenian dano de
varios 6rganos durante la evolucién de la enfermedad
(62%), sobre todo musculoesquelético, neuropsiquia-
trico y renal. El tiempo de evolucién de la enfermedad
fue la principal variable asociada con el grado de dafio
orgdnico, seguida de la presencia de anticuerpos anti-
fosfolipido y la hipertensién arterial. En nuestro estu-
dio el descenso de C3 y C4 asi como el aumento de an-
ticuerpos anti-dsDNA al diagndstico fueron las tinicas
variables asociadas a un mayor compromiso sistémico.

Los anticuerpos anti-dsDNA son muy sensibles en
el LES y su titulacién se utiliza como marcador sero-
l6gico de severidad de la NL. En el grupo de pacientes
adultos con NL publicado por Ali et al®, todos los pa-
cientes con clases tipo III y IV tenfan anticuerpos anti-
dsDNA positivos y la mayoria con titulos mayores de
50 UI/ml. En nuestro estudio el porcentaje de pacien-
tes con anti-dsDNA positivo fue del 80%, cifra similar
a otras series(60-82,1%)'®%°. Sin embargo, ni los nive-
les de anti-dsDNA ni ninguna de las otras alteraciones
inmunoldgicas analizadas en nuestros pacientes se co-
rrelaciond con un mayor grado de compromiso renal
ni histoldgico.

Conclusiéon

La nefropatia lapica es una manifestacién precoz
en los pacientes con LES pedidtrico. En nuestro estudio
s6lo seis pacientes presentaban compromiso renal en
el momento inicial, siendo mas frecuente el inicio de
sintomas inespecificos como compromiso musculoes-
quelético, dermatoldgico o sintomas constitucionales.

En el momento del diagndstico histolégico la ma-
yoria de nuestros pacientes tenfan una NL avanzada
(grado I1I 0 IV) sin que esto se correlacionara con ma-
yor compromiso renal o sistémico.

El compromiso inmunolégico fue el inico marca-
dor que se correlaciond de forma significativa con un
mayor dafio sistémico.

Responsabilidades Eticas

Proteccion de personas y animales: Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron
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a las normas éticas del comité de experimentacién hu-
mana responsable y de acuerdo con la Asociacién Mé-
dica Mundial y la Declaracién de Helsinki.

SERIE CLINICA

do: Los autores han obtenido el consentimiento in-
formado de los pacientes y/o sujetos referidos en el

articulo. Este documento obra en poder del autor de

correspondencia.

Confidencialidad de los datos: Los autores declaran
que han seguido los protocolos de su centro de trabajo

sobre la publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informa-
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