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= El LES es una enfermedad autoinmune compleja que puede afectar a
cualquier 6rgano, con un espectro de manifestaciones clinicas e
inmunolégicas muy variado, y un curso clinico caracterizado por
episodios de exacerbacion y remision de la enfermedad.

*’;i-'; Yang, Huaxia et al. (2021). Management of Severe Refractory Systemic Lupus Erythematosus: Real-World Experience and Literature Review. Clinical Reviews in
Allergy & Immunology. 60. 1-14. 10.1007/s12016-020-08817-2.




EPIDEMIOLOGIA

Incidencia: Alrededor de 5-15/100.000 habitantes.

Edad: 15 -40 anos, con una edad promedio entre los 29y los 32.
Sexo: Mas frecuente en mujeres, con una relacion 10/1.

Etnia: mestizos — amerindios : pacientes mas jovenes, con mas actividad por

SLEDAI, mayor compromiso renal.

Incidencia familiar. 5 a 10 % en familiares de primer grado.

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.



FISIOPATOLOGIA

Disregulacion
del Sistema
Inmune

HOSPITAL B. RIVADAVIA



Fisiopatologia

Bertsias et al .BMJ Publishing Group Ltd & European League Against Rheumatism, 2010.




Fisiopatologia: factores ambientales

Agentes quimicos: Hidracinas (herbicidas/pesticidas y humo del tbq), aminas

aromdticas (ej: tartrazina que se encuentra en colororantes y tinturas), silice,

molibdeno, tricloroetileno .

Dieta: Alfalfa, psoralenos (higo, apio, zanahoria, perejil), fenilalanina (salmon,
higado, mejillones, frutos secos), tirosina (carnes, lacteos), rica en grasas.

Farmacos: Procainamida, hidralazina, isoniazida, metildopa, clorpromazina,

anticonceptivos orales, algunas sulfamidas y etosuximida.

Agentes fisicos: Radiacion ultravioleta A y B. luz fluorescente.

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.



Manifestaciones clinicas

ariable (lo mas frecuente en ambos sexos

n poliartralgias y/o artritis).

da forma de presentacion.

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier. HOSPITAL B RIVADAVIA



SINTOMAS GENERALES

= Fiebre
= Astenia

" Anorexia

= Pérdida de peso

.

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.



Sintomas generales: Fiebre

Se presenta en hasta el 80-97% de los casos.

Es una de las manifestaciones mas frecuentes del LES activo.
Inicialmente vespertina no >38°C pero puede alcanzar 39-40°C con
picos vespertinos en los pacientes no tratados.

Las manifestaciones del LES que mas se asocian con fiebre son:
dermatitis, artritis, pleuropericarditis, leucopenia, aumento de alfa 2

globulina.

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.



Sintomas generales: Fiebre

| = Siempre descartar infeccion.

= | ® Fiebre lGpica (Rovin et al): fiebre en ausencia de infeccién a pesar de
examenes extensivos, acompanada de enfermedad activa tipica, sin
evidencia de infeccion a pesar de la adicion o el incremento de la

terapia esteroidea.

1= En comparacion a los pacientes con fiebre de origen infeccioso, los

pacientes con fiebre por lupus suelen tener bajo C3 vy altos niveles de

actividad.

S

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.



Manifestaciones musculoesqueléticas

= Suele ser la forma de presentacion mas habitual del LES.

= Afectacion predominante de MCF, carposy MTF.

= Compromiso relativamente simétrico.

= \aria desde las simples artralgias hasta artropatia de Jaccoud

(5-10%).

S

Dubois Lupus Eythematosus and Related Syndromes Textbook, 2019 Elservier.
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Manifestaciones musculoesqueléticas

Deformidades mas frecuentes: desviacion cubital

de los dedos, dedos en cuello de cisne, pulgar en Z
(suelen ser reductibles en los primeros estadios).

En estadios tardios se pueden encontrar erosiones
en las cabezas de metacarpianos y metatarsianos
pero en general la enfermedad es no erosiva).

En los pies se puede observar artropatia de
Jaccoud de los pies (8%): hallux valgus,
subluxacion de las MTF ensanchamiento del
antepié, dedos en martillo y pie plano.

Dubois et. Al. 2019



Manifestaciones musculoesqueléticas

" Las alteraciones tendinosas comprenden:

" Ruptura tendinosa espontanea en tendones que soportan peso como
rotuliano, aquileanos y cuadricipitales (causas: CT, actividad del LES,
hiperparatiroidismo 2rio a IRC).

" laxitud ligamentaria :elongacion del tenddn rotuliano (puede
preceder a la ruptura). Subluxacion atlanto axoidea (8,5%).

Dubois et. Al. 2019
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Manifestaciones musculoesqueléticas

Mialgias con o sin debilidad (50%) especialmente en el sector proximal.

Miositis inflamatoria (5-11%) durante el curso de la enfermedad.
Afectacion 2° a farmacos: CT, antipaludicos, estatinas, ciclosporina.
Sindrome de fatiga cronica.

Fibromialgia.

Dubois et. Al. 2019



Manifestaciones musculoesqueléticas

OSTEOPOROSIS
* Prevalencia en mujeres lupicas premenopausicas 12-25%

 Secundaria a la propia enfermedad, niveles bajos de androgenos, inmovilizacion
por artritis, menopausia precoz, terapia con CT, baja exposicion a la radiacion

solar, hiperparatiroidismo secundario a insuficiencia renal.
NOA
Causas: altas dosis de CT y coagulopatias.

* RMN tiene mayor sensibilidad diagndstica ya que los cambios radioldgicos

aparecen al tiempo de iniciado el proceso.
Dubois et. Al. 2019



Manifestaciones cutaneas

Cutaneous LE

LE-zpecific lesions®*"7

= [Interface demnatitis (IFD) (ymghold infitration near dermo-epidemnal junction (DEJ)L.
= Uguefaciive degeneraton of basal layer with keratinocyte death and colloid bodias.

» Demmal mucin depoaits and dyspegmentation.

b

LE-nonspecific lesions

[}

¥

)

Acute cutaneous LE (ACLE)®

Localized or generalized erythema with
photosensitivity and malar rash or
putterlly rash in forehead, neck, and
upper chast,

Localized (butterfly rash)
Generalized (morbiliform)
Toxic epidermal necrolysis-like

Discrete infitrate consisting of
neutrphils at DEJ and edama in upper
epidennis. Mon-apecific damage to few
keratinocytes.

Wi supericial parivascusarn
lymphohistiocytic infilata with
leuhocyles.

Subacute cutaneous LE (SCLE)"™

Paomkassdorm or annular erythematous
plagques moslly in sun-expossed areas
with dyspigmentation bul typacaly no
SCArring.

Annular
Papulosquamous/psoriasiform
Vesiculobullous annular

Toxic epidermal necrolysis-like

Crverlap with DLE. IFD with cell poor
nilirate

Alrophy of epadermis, hair folickes with
slight plugeng

Moderately increased interstiial mwscin
N ClEnmEs.

Mecrotic keralinocyles.

Intermittent CLE (LE tumidis/LET)"

Edematous plagues on lace and upper
body typically without dyspigmentation.
Succulent, uricaria-like, sngle or mulipe
papules with violet, red smooth surlace
no scarring.

Papulomucinous

Abgence ol epidenmal or junctional
changas (atrophy, Tollicular plugging,
vacuolar degenaration).

Supericial and deep pervascular
Iymiphocytic infitrales often in Kwer
epldenmis.

Aburiant mucin throwgh out derms.

Chronic cutaneous LE (CCLE)"®

Lesions or plagues typecally lead to dyspigmentation andlor scarming.

1. LEP (LE profundus)'®

Subcutaneous ndursted plagues on upper extrermities or frunk typically with
increased lat depostion. Subcutaneous plagues or nodules. Overtying DLE
lesions.

Lobuler panniculitis with dense lymphosd infilirate. Female predominance of
451

Subcutaneous mucin deposite with vacuolar degeneration of basal layer.
Faity tiasue necrosss and macrophages.

CHLE (Chilblain LE)™

Acrally digtibuted dusky or purple plaques that appear 1o worsen in maist,
cold climates, withoul cold agpgiutingns or cryogiobuling. Ears, nose, fingears,
heals, toes, kness, calves. and elbows. Resemblas common rostoite.
Denmal dense perivascular iy mphocyte infiltrate.

Fibrin dapaosi within denmal vessels (lumen and wall). Ssmilar o chilbiaing.

DLE (Discoid LE)* "7

Sharply demarcated scaly erythematous papules evolving to
discoid plagues with central scarmng with atrophy and dyspigmentaton.
Pitted =cars iypically on face. scalp, oral ulcers, sun-exposed areas, and
conchal bowl.

= IFD with call-rich infrale, folkcular dyskeratotic cells.

Dubois et. Al. 2019




Manifestaciones cutaneas
LESIONES ¢ Pueden formar parte de la

LUPUS CUTANEO AGUDO
afectacion multisistemica de LES,

4 Ve
ESPECIFICAS 0 presentarse como | LUPUS CUTANEO SUBAGUDO
manifestacion unica y exclusiva k-

LUPUS CUTANEO CRONICO

LESIONES
INESPECIFICAS

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo agudo

" Maculas o papulas eritematosas que tienden a confluir con

grados variables de inflamacion.

P

" Puede ser precipitado por exposicion al sol, evoluciona en dias o

S€émanas.

= Coincide con fiebre y otros signos y sintomas de compromiso sistémico.

2| = Cura sin dejar cicatriz ni atrofia.

S

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo agudo

RASH MALAR (50%)

Eritema en alas de mariposa : rash localizado sobre nariz y mejillas,

gue puede extenderse también a frente y menton.

No compromete surco nasogeniano ( DX diferencial con DM).

Dubois et. Al. 2019



LUPUS AMPOLLAR

Poco frecuente

Erupcion vesiculo-bullosa.

Ampollas subepidérmicas con predominio de neutrofilos.

Depodsitos de 1IgG en membrana basal linear o granular

a la inmunofluorescencia.

Histopatologia; similar a dermatitis herpetiforme.

Buena respuesta al tratamiento con dapsona.

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo agudo

NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA (variante lupica)

" Fiebre y lesiones mucocutaneas que conducen a

necrosis y denudacion de la epidermis.

= Afecta 30% de la superficie corporal.

= Comienza con sintomas prodromicos (2-3 dias de malestar gral y fiebre)

seguidos de maculas eritematosas o purpuricas y placas.

= En estadios iniciales el dolor puede ser desproporcional a la manifestacion clinica.

"= | w Apariencia de lesidn térmica extensa.

<« Dubois et. Al. 2019




Lupus cutaneo agudo

. .| RASH MACULO-PAPULAR LUPICO

| = Frecuencia 5-10%.

‘| = Erupcidn pruriginosa y simétrica formada por mdculas y pdpulas eritematovioldceas

confluyentes en la mitad superior de la superficie corporal.

= QOcurre tras exposicion solar y de forma simultanea con las exacerbaciones del LES.

"1 RASH FOTOSENSIBLE ASOCIADO A LUPUS

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo subagudo

= Se asocian a Ac anti-Ro y anti-La.

= Relacion con fenotipos HLA DR2 y DR3.
= Solo 50% evolucionan a enfermedad sistémica.

= Suelen tener buen prondstico y compromiso leve.

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo subagudo

2.- VARIANTE PSORIASIFORME

* Crecimiento uniforme sin aclaramiento central.
o Curan sin dejar cicatriz (pueden dejar hipopigmentacion transitoria).

» Tienden a la recurrencia posterior a la exposicion solar.
Pueden presentar lesiones mucosas en forma de placas blanquecinas o ulceraciones

J
» Asociado a positividad de FR.

haber intensa produccion de ampollas, desencadenando un cuadro indistinguible de
< J; <4 v L
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Lupus cutaneo cronico

Curso crénico y persistente, poco sensibles al tratamiento.
Pueden dejar cicatriz permanente por compromiso de

la dermis.

En el 90% de los casos, la enfermedad afecta exclusivamente

la piel pudiendo tener FAN (+).

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo crénico

A. LE DISCOIDE CLASICO:

LOCALIZADO (zonas de exposicion solar: cabeza y cuello).

GENERALIZADO (ademas otras areas y pueden estar
comprometida o no la extremidad cefalica).
* Lesidn mas tipica del lupus cutdneo crénico. @ 2:1 J. 20-40 afios.

= P3apulas o placas eritematosas, descamativas o con hiperqueratosis, de tamaio

y numero variable, bien delimitadas.

= Crecimiento periférico que deja cicatriz atrofica con pérdida de anexos vy

alteraciones de la pigmentacion.

Dubois et. Al. 2019



Lupus cutaneo crénico

D. PANICULITIS LUPICA O LUPUS PROFUNDUS

" Bajaincidencia (5-10%).

" Proceso inflamatorio del paniculo adiposo.

" Predominio en mujeres.

= Nodulos subcutaneos, firmes, dolorosos de tamano variable que se localizan en zonas

de extension de brazos, muslos, gluteos y mejillas.

= Pueden generar necrosis local de la piel que los recubre con formacion de

ulceraciones.

= Tendencia a dejar cicatrices deprimidas por atrofia del tejido celular subcutaneo.

< Dubois et. al. 2019



Manifestaciones inespecificas

FENOMENO DE RAYNAUD (30%)

Puede preceder a otras manifestaciones del LES.

ALOPECIA NO CICATRIZAL (30-60%)

Predomina en vértex y zonas temporales.
De evolucion transitoria y reversible.

Coincide generalmente con los periodos de actividad de la enfermedad.

El «pelo lupico» tiene fragilidad distancia variable de su insercidn.

o Dubois et. al. 2019



Manifestaciones inespecificas

TELANGIECTASIAS PERIUNGUEALES Y LESIONES PURPURICAS

En zonas distales como pulpejos, palmas, plantas, pabellones auriculares. Suele

asociarse a reactivacion.

VASCULITIS LEUCOCITOCLASTICA
Purpura en extremidades o lesiones urticarianas (10%).

VASCULITIS NECROTIZANTE

Papulas purpuricas con mayor componente inflamatorio y tendencia a la

necrosis. +/- nddulos subcutaneos vy livedo reticularis.

Dubois et. al. 2019
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LESIONES INESPECIFICAS

PALMA LUPICA

Sugiere vasculitis. Se diferencia de las papulas de Gottron de la DM
en que respeta MCF e IF.

P Dubois et. al. 2019




Compromiso cardiaco
Presente en mas del 50%.

pericarditis, miocarditis,

« Afectacién cardiaca primaria SeleSelels; eI
bloqueos AV, compromiso

vascular.

» Afectacion cardiaca secundaria HTA. HTP. farmacos,
endocardifis infecciosa.

“| Dubois et. al. 2019




Manifestaciones cardiacas

—

7+ 4| PERICARDITIS (17-54%)

= Se acompana de pleuritis (70%)

"%1 = Puede ser la primera manifestacion de la enfermedad.

= Dolor, frote pericardico, asintomatico, taponamiento cardiaco

o pericarditis constrictiva (infrecuente).

" Ecocardiograma: derrame pericardico variable, generalmente

leve o engrosamiento pericardico.

| = Realizar diagndstico diferencial con procesos infecciosos.

‘:"" Dubois et. al. 2019



Manifestaciones cardiacas

MIOCARDITIS

= Poco frecuente, LES activo.

a ..:._;? = Se manifiesta con fiebre, disnea, palpitaciones, dolor toracico, taquicardia,
ingurgitacion yugular, galope ventricular, soplo, cardiomegalia, ICC.

= °| = ECG (inespecifico): cambios en onda T y/o; Laboratorio: elevacion CPK-MB.

" Ecocardiograma (inespecifico): puede orientar a proceso inflamatorio.

"« | ™ RMN eslo més especifico (edema y realce tardio con gadolinio)
¢ ‘1" Algunos estudios la asocian a la presencia de Ac. Anti-Ro, los hallazgos
histoldégicos indican fendmeno vascular mediado por inmuno complejos.

Dubois et. al. 2019




Alteraciones valvulares

ENDOCARDITIS DE LIBMAN-SACKS

Es la lesion mas caracteristica, pero no la mas frecuente

Vegetaciones estériles por complejos inmunes halladas en las superf|C|es valvulares de
tamafo variable, tienden a fijarse en las zonas proximal/media a las vdlvulas vy

movimiento dependiente. (mitral++ y adrtica con insuficiencia y/o estenosis).

Ecocardiograma transesofagico aumenta la sensibilidad (50-60%) en comparacidon con

~alvulas, vegetaciones o

Dubois et. al. 2019




ARRITMIAS CARDIACAS (30-70%)

Taquicardia sinusal (50%) ++ se observa en el LES activo.
Arritmias supraventriculares o ventriculares con trastornos de la repolarizacion.
Trastornos de la conduccion (blogueos de rama o bloqueos AV).

Blogueo cardiaco congénito del lupus neonatal: pase materno fetal de los Ac anti Ro

pudiéndose encontrar también asociado a este bradicardia sinusal y prolongacion del

QT en ninos y adultos.

Realizar ecocardiograma entre las semanas 19-26 semanalmente y luego cada 15

dias.

Dubois et. al. 2019
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Enfermedad coronaria: ATEROSCLEROSIS ACELERADA

El LES es por si misma un factor de riesgo para enfermedad coronaria
Enfermedad inflamatoria cronica de las arterias.
Se daria por un mecanismo mediado por complejos inmunes.

El riesgo de ECV esta aumentado mas de 2 veces en el LES, a cualquier edad, pero en

mujeres 35-44 ainos lo esta 50 veces comparado con mujeres sanas.

Dubois et. al. 2019
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Compromiso pulmonar

e Producido por el propio LES. Hay inflamacion
- aguda o cronica en la pleura, parénquima
Primario pulmonar, vasos, musculos respiratorios, VAS.

e Circunstancias derivadas de la misma

. enfermedad, infecciones, toxicidad a drogas.
Secundario

Dubois et. al. 2019



Enfermedad pleural con o sin derrame

. Ny 7 Jerrame pleural b
= Manifestacion pulmonar mas frecuente. (45-60%) F”M‘j";’_‘"}j}f

= Puede ser Unico sintoma, casi siempre se asocia con otras
manifestaciones de actividad. Poliserositis.

= Asociacion con pericarditis en un 10-20% de los casos.

= Dolor pleuritico, disnea, tos y fiebre.

= Si hay derrame en ecografia: generalmente de escasa magnitud, bilaterales,

recurrentes.

<:’~';: Dubois et. al. 2019




Compromiso pulmonar

= Toracocentesis: (altos niveles de glucosa y bajos niveles de LDH).

= Puede contener FAN, Ac anti DNA y células LE.

= Como en otras serositis, los niveles de PCR se encuentran significativamente

elevados.

= Neumotodrax: Raro, por ruptura de bullas.

Viayor dano
acumulado

@" Dubois et. al. 2019



Enfermedad parenquimatosa pulmonar

/?é Neumonitis lupica
3 w. " Poco frecuente (1-4%)

= Puede ser la forma de comienzo del LES.
= Fiebre, disnea, tos con o sin expectoracion,

dolor toracico, rara vez hemoptisis.

= Existe depodsito de complejos inmunes en el tejido

pulmonar (IF confirma los depdsitos de Ig, C3 y DNA).
= Gasometria arterial: hipoxemia con hipocapnia.

= Rx torax y TACAR: infiltrados en parches uni o bilaterales con apariencia de vidrio
esmerilado, atelectasias focales y pequeno derrame pleural. Lobulos inferiores++

“=:v | = BAL. descartar infeccidn

& Dubois et. al. 2019




HEMORRAGIA ALVEOLAR

= Poco frecuente (2-5%), con elevada mortalidad.

= Suele aparecer en pacientes con manifestaciones
extrapulmonares activas y aumento de Ac anti DNA nativo.

" Fiebre, tos y disnea de comienzo brusco progresando

rapidamente a taquipnea, hipoxemia, distress respiratorio y hemoptisis con descenso

brusco del Hto y la Hb.

& Dubois et. al. 2019




HEMORRAGIA ALVEOLAR

= Cuando la hemoptisis no es franca realizar DLCO ya que la

hemorragia intraalveolar produce aumento de la DLCO.

= Rx toérax: infiltrados pulmonares bilaterales, a veces

unilaterales, alveolares y basales.

= TACAR: consolidaciones en vidrio esmerilado y engrosamiento de septos

interlobares (en empedrado).

= Anatomia patoldgica: capilaritis, vasculitis/microangeitis.

1 = BAL: Macrofagos con hemosiderina. .
@ Dubois et. al. 2019




HIPERTENSION PULMONAR

= Se presenta en el 5-15%.

. e:. = Se asocia a Raynaud (marcador de mal prondstico, los ptes suelen tener la PSAP
elevada) , presencia de Ac SAF, vasculitis o a enfermedad parenquimatosa que lleva

a la oclusion vascular de la arteria pulmonar.

= Disnea de esfuerzo, puede haber signos de insuficiencia cardiaca, dolor toracico, tos

no productiva, refuerzo de R2 por sobrecarga derecha

< Dubois et. al. 2019




HIPERTENSION PULMONAR

+7| = Ecocardiograma se utiliza en ptes asintomaticos pero el Gold Standard: cateterismo

cardiaco derecho (determina la severidad y el prondstico de la HTP).
%44 " Espirometria: patron restrictivo o reduccion aislada de la DLCO.

= Test de caminata de 6 min es predictivo de mortalidad: menos de 332m en 6 min

tiene una sobrevida del 20% a los 3 anos.

“ TEP:

" = Disnea aguda y hemoptisis en el 5-10% de los pacientes lGpicos.
?‘ = Factores de riesgo: Ac SAF, déficit de ATIII, tratamiento con talidomida.

1 ® Prevencion a la recurrencia: ACO de por vida.

@ Dubois et. al. 2019




= Disnea, disfuncion de los musculos respiratorios,

pérdida progresiva del volumen pulmonar y elevacion

hemidiafragmatica en ausencia de una enfermedad del parénquima.

\" " Espirometria: patron restrictivo con DLCO normal.
= (Causas: miopatia del diafragma o 2rio a atelectasias laminares basales

_ asociadas a heumonitis basal.

< Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

= Son frecuentes. Hasta 2/3 en algin momento de su evolucidn.

*= Pueden ser la forma de presentacion.

= Nauseas, vomitos, anorexia, dolor abdominal y diarrea pueden observarse

como en otras enfermedades cronicas.

Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

| cavidad oral

| = Lesiones eritematosas discoideas y ulceras +/- edema y petequias.

| = Ulceras orales: localizadas en paladar duro, pudiendo extenderse hasta

faringe y afectar mucosa nasal y laringea. No dolorosas.

" Durante las exacerbaciones de la enfermedad con compromiso
~« | multisistémico se puede observar la ulceraciéon y la perforacion del

23| tabique nasal.

< Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

. .| ™ Dxdiferencial: infecciones candididsicas sobreagregadas (complicacidon frecuente por

tto con altas dosis de CT) asi como virales por HSV.

< Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

ESOFAGO
= Esofagitis con ulceraciones (3-5%)
= Disfagia 2rio a miopatia por compromiso de los musculos laringeos y faringeos.

= Compromiso funcional (hipoperistalsis/aperistalsis) tanto a nivel proximal ++ como
distal.

ESTOMAGO
= Dispepsia, Ulceras pépticas y hemorragia suelen ser 2rias al tto con CT y AINEs .

" Ectasia vascular antral gastrica «watermelon stomach» o «estdmago en sandia» es
raro. Endoscopia: lesiones ectasicas, eritematosas. Puede ser origen de sangrado
cronico generando anemia ferropénica.

@ Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

.| INTESTINO

= Vasculitis intestinal mesentérica (inusual, 1-2%).

>4 " Alta mortalidad asociada.

| " Agudo o insidioso con hematoquecia o como abdomen agudo 2rio a isquemia o

infarto con perforacion.

‘, = TAC con contraste: edema de la pared intestinal con caracteristicas de target sign

donde el contraste es hipercaptado por las capas internas (mucosa) y externas

(muscular propia y/o serosa) hipervascularizadas mientras que la capa media

+q1  (submucosa) debido al edema muestra atenuacion del contraste.
G Dubois et. al. 2019




MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

"] INTESTINO

. | = Trombosis intestinal: Complicacidon con isquemia e infartos intestinales.
1 Asociada a Ac SAF (+).

" Enteropatia perdedora de proteinas con malabsorcion.

| = Enfermedad celiaca, parte de su cuadro clinico puede superponerse con
el del lupus.

Dubois et. al. 2019
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MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

INTESTINO

Insuficiencia mesentérica

= Asociada a aterosclerosis prematura.

= Cuadro de angina intestinal después de la ingesta de alimentos (dura 1-3hs).

= Pacientes comparten los FR para la patologia coronaria o de vasos cerebrales.

= Gold Standard: angiografia.

Cavidad peritoneal

= Peritonitis (ascitis indolora hasta abdomen agudo)

* Ligquido ascitico exudado (escasos PMN, FAN y cél LE (+)).

= Se asocia a otras manifestaciones de serositis pero puede ser 2rio a
sindrome nefrotico o pericarditis constrictiva (trasudado).

m Descartar infeccion. Dubois et. al. 2019



MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

PANCREAS

Pancreatitis

Relacionada al tto con CT, AZA o diuréticos
sumado a las causas habituales como lo son el
alcohol, litiasis vesicular, hipercalcemia e
hipertrigliceridemia.

Existen casos raros debidos a vasculitis o
vasculopatia por SAF.

La pancreatitis autoinmune presenta edema
pancreatico focal o difuso con estrechamiento
del ductus pancreatico y/o conducto biliar
comun.

Anatomia patoldgica: infiltrado
linfoplasmocitario alrededor de los conductos
pancreaticos.

HEPATICO

Hepatomegalia (10-50%).

Hepatitis autoinmune.

Hepatitis asociada al LES.

CBP.

Colangitis esclerosante.

Amiloidosis hepatica.

Sindrome de Budd-Chiari: asociado a SAF.
Colecistitis alitiasica: pronostico ominoso

Hiperplasia nodular regenerativa

Dubois et. al. 2019




HEMATOLOGICO

2 ANEMIA (80%)

"« De los trastornos crénicos ++ (normocitica normocrémica), seguida de la

ferropénica.

La anemia hemolitica autoinmune (AHAI) es una seria complicacion del LES que se

observa en el 7-10%. Es la mas caracteristica.

Asociada a Ac IgG 1 e IgG 3 (ocasionalmente IgA) contra la pared del GR junto al C3.

La hemolisis se produce principalmente en el bazo.




Anemia hemolitica autoinmune (AHAI)

Las manifestaciones dependen del titulo de Ac: pueden ser leve

presentando solo Coombs directa (+) , anemia cronica y esplenomegalia,
o severa presentando fiebre, dolor abdominal, disnea , debilidad,

coluria, ictericia con esferocitosis, Coombs directa e indirecta (+) y C3,
con altos titulos de Ac.

Marcadores de hemoalisis: Elevacion de LDH, aumento de bilirrubina
indirecta, disminucion de haptoglobina y aumento de reticulocitos.

%2 m Se puede observar AHAI asociada a SAF en 10% de los casos, con
"~ % valvulopatia, trombosis arterial y compromiso neuroldgico.




HEMATOLOGICO

Anemia hemolitica microangiopatica (AHMA)

= Presencia de trombosis microvascular, hemdlisis, y de esquistocitos, asociado a
dano de pequenos vasos.

= Generalmente asociado a SAF.

Leucopenia

La linfopenia es un marcador de actividad del LES.

28", Hasta 10% pacientes tienen eosinofilia leve.




. Trombocitopenia (20%)

Coincide con periodos de actividad del LES.

La trombocitopenia autoinmune puede ser la primer manifestacion. Ocurre por
destruccion periférica de las plaquetas por auto Ac especificos o por activacion
plaguetaria por unién a complejos inmunes con disminucion de su vida media.

Sindrome de Evans: |la mayoria de los pacientes que tiene un sme de Evans con la
asociacion de trombocitopenia con anemia hemolitica y/o granulocitopenia
autoinmune tienen LES.

- PTT (1-2%):

Fiebre, anemia hemolitica, compromiso neurolégico y renal y trombocitopenia.
Generalmente luego de infeccion viral en pacientes con LES activo.
Mortalidad 50-80%.



HEMATOLOGICO

ADENOPATIAS (60-80%)

= Adenopatias indoloras, de tamafo variable, en ocasiones con agrandamientos

masivos.

= Se asocian a actividad del LES.

ESPLENOMEGALIA (10-20%)

@ | . Hipoesplenismo o asplenia funcional (5% de los pacientes con LES).




LUPUS NEUROPSIQUIATRICO

*| = Las manifestaciones neuropsiquiatricas del lupus eritematoso sistémico
(NPSLE) son frecuentes, varian de leves a graves y, a menudo, son
dificiles de diagnosticar y distinguir de otras enfermedades.

= Cualquier localizacion del SN puede verse afectada, con sintomas vy
signos que varian desde wuna disfuncion cognitiva leve hasta
convulsiones, accidentes cerebrovasculares y coma.

“] The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes. Arthritis Rheum 42(4): 599-608, 1999




LUPUS NEUROPSIQUIATRICO

"= La prevalencia de manifestaciones de NP en adultos con LES oscila entre el 4%-
91%.

s Los porcentajes provienen de estudios que informaron solo pacientes que

desarrollaron manifestaciones severas y objetivas de LES NP, mientras que los

porcentajes mas altos provienen de estudios que incluyeron pacientes con

manifestaciones subjetivas y objetivas, considerando tanto manifestaciones

h .. mayores y menores de disfuncion neuropsiquiatrica.

The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes. Arthritis Rheum 42(4): 599-608, 1999




LUPUS NEUROPSIQUIATRICO

TABLE 36.1 Neuropsychiatric Syndromes
of SLE

Manifestation Frequency (%)

Central Periférico

Central Nervous System (Diffusea)
Acute confusional state
Cognitive dysfunction
« Spvere (dementia)
Headache
# Pspudotumor cenabri

Sindrome de Guillain-

Meningitis aséptica Barré

Enfermedad cerebrovascular MNeuropatia autonomica

Sindromes desmielinizantes Mononeuropatia

Azeptic meningitis
Peychiatric disturbances
s Paychosis

¢ Mood disorders

o Anxiety disorders

Cefalea Miastenia gravis
Desorden del movimiento Neuropatia craneal

L. o - i
Desdrdenes convulsivos Plexopatia Coatial Nitvous Suitens Focall

Cerebrovascular disease
Myelopathy

Movement disorders
Demyelinating syndromes

Seizures

Mielopatia Polineuropatia
Sindrome confusional agudo

Desorden de ansiedad

) ) . Peripheral Nervous System

Disfuncién cognitiva s Cranial neuropathy

* Peripheral neuropathy

* [nflammatory demyelinating polyradiculopathy
Mononeurapathy, single or multiplesx
Plaxopathy

Autonomic nevropathy

Desdrdenes del animo

Psicosis

Miyasthenia gravis
&=

The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes. Arthritis Rheum 42(4): 599-608, 1999




LUPUS NEUROPSIQUIATRICO

5 | BOX 36.1 Secondary (Nonlupus) Causes of
(% A Neuropsychlatnc Manifestations in SLE

Uremia
Hypoxemia
Thyroid di
Vit
Atl

Uther primary neurologic or psychiatric diseases

The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes. Arthritis Rheum 42(4): 599-608, 1999




BOX 36.2 Laboratory Evaluation and
Diagnostic Imaging of Patients With SLE
and Neuropsychiatric Manifestations

Complete blood count and

i miinrh e e
TRl Uapariri=+ aliEnC

LUPUS NEUROPSIQUIATRICO

TABLE 36.2 Frequency of Abnormal
Laboratory Tests Commonly Used in
the Evaluation of Neuropsychiatric

Special

onat antit

Elevated O-albumin

Lupus Erythematosus

Frequency

of Abnormal

Tast Rasult

Range (%) Comment



Diffuse Manifestations |

¥

| Salzures |

Focal Manifaestations .

Y

History, physical examination, complete blood count, chemistries, urinalysis, approprate cullures, complameant, anti-dsDiMA |

Y

Must rule out secondary causas of CHNS dysfunction

C5F special tests

- Antinaurcnal antibodies
- g indax

- Oiligocional bands

Antiribosomal P antibodies
{psychosis/depression)

Antiphospholipid antibodies (aPLs) |

{dementia, seizuras)

Meuropsychiatric tests
{mild cognitive dysfunction)

Coricosteroids ]

Frogressive
SymMploms

| Cytotoxics

¥

Routine carebrospinal flukd anakysi

{call count, protain, ghucosa, cultura, VDRL)

Elactroencaphalogram (Seizuras)

Cranial MBI scan

May need screaning
CT scan prior 10
lumibar puncturea

5

w

Antiphospholipid antibodies
Echocardiogram
(carmsbral ambodi)

Further workup as clinically indicated

¥

Mild symploms—itreat symptomatically |

\d

Major or progressive symploms

¥

. |
Recurrent seizures |

Antiepileptics
Corticosteroids
+ Anticoagulation (if aPLs)

- |I"|'|'EE-1.IQEHIDI"IEH: o

Biologics
Plasmapherasis

N .

Y Y

| Vasculitis | Antiphospholipid

antibodias

¥ L |
Corticosteroids Aspirin

+ Anticoagulation
Cylotoxics 1

therapies

Figure 36.2 Algornthm for the evaluation and treatmant of patients with

NauropsSychialne Systamuic lupus erythamalosus

i Biologics

EySTamic lupus enyinematosus withn




COMPROMISO RENAL EN LES

» Hasta el 60% de los pacientes con LES tendran compromiso renal, usualmente
dentro de los primeros 5 afios de la enfermedad. De estos, entre un 10 -20%

desarrollaran enfermedad renal terminal
» Es una de las principales causas de morbimortalidad en el LES

» Todas las estructuras del rifon pueden afectarse, siendo el daro glomerular el
mas significativo

* No siempre hay correlacion entre la clinica y la alteracion del sedimento
urinario con el grado de lesion renal. De ahi la importancia de la biopsia renal
para el diagnostico
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Indicaciones de Biopsia Renal : ACR 2012

§ ° Proteinuria 2 0,5 g/24hs mds hematuria definida como 2 5 eritrocitos/campo.
B - Proteinuria > 0,5 g/24hs mds cilindros celulares.




Indicaciones de Biopsia Renal: Recomendaciones (EULAR/ERA-EDTA)
Proteinuria reproducible 2 0,5g/24hs, especialmente si se asocia a hematuria

glomerular y/o cilindros celulares.




Barrera de filtracion glomerular

* La filtracion glomerular se lleva a cabo
a través de la membrana de filtracion
que tiene los siguientes componentes:

I'!'.u‘l!ll.l Lab Part 16: Slide 65

— Endotelio del capilar (fenestras)

— Membrana basal del endotelio

l“'“ e srm-:tumu.u.mm
T 1 - ““'ﬁ‘ .,."
— Membrana basal del podocito .-*"*- y
¥ e

i T
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— Pedicelos de los podocitos




PATRONES DE DANO GLOMERULAR

PATRON MESANGIAL

- Depésito de complejos inmunes en el
mesangio, con aumento de la matriz
mesangial e hipercelularidad mesangial

PATRON ENDOTELIAL

- Depésito de inmunocomplejos subendoteliales

- Hay un componente exudativo: acumulacién de
leucocitos (PMN, monocitos), destruccion de células
endoteliales y proliferacién endocapilar

- Destruccion de la pared capilar, y grados variables de
proliferacién mesangial y formacién de semilunas

- Grados mas severos se acompaifan de interposiciéon
celular y duplicacién de la MB glomerular, junto con
patologia del mesangio adyacente = patrén
membranoproliferativo o mesangiocapilar

PATRON EPITELIAL

- Depésitos de inmunocomplejos subepiteliales, con
dafio directo del podocito. Sin componente exudativo
(no hay contacto con la circulacién). Patrén
membranoso




AFECTACION GLOMERULAR: NEFRITIS LUPICA

Abbreviated International Society of Nephrology/ Renal Pathology Society (ISN/RPS)
classification of lupus nephritis (2003)

Class | Minimal mesangial lupus nephritis

Class Il Mesangial proliferative lupus nephritis

Class 1l Focal lupus nephritis (a)

Class IV Diffuse segmental (IV-S) or global (IV-G) lupus nephritis (b)
Class V Membranous lupus nephritis (c)

Class VI Advanced sclerosing lupus nephritis

a Indicate the proportion of glomeruli with active and with sclerotic lesions.

b indicate the proportion of glomeruli with fibrincid necrosis and cellular crescents,

¢ Clazs ¥ may occwr in combination with class 11l or IV in which caze both will be diagnosed.

Indicate and prade (mild, moderate, severe) tubular atrophy, interstitial inflammation and fibrosis, severity of arteriosclerosis or other
vascular lesions,




NL CLASE I: MESANGIAL MINIMA

Bl “MO: glomérulos normales.

*ME: depodsitos mesangiales.

N *|F: depositos mesangiales.

#® =Clinica: creatinina sérica normal. Analitica urinaria normal. Hallazgo casual.
=Tratamiento: Medidas generales.No requiere tratamiento inmunosupresor.
) Corticoides e inmunosupresores solo si se necesitan por manifestaciones

S cxtrarrenales de la enfermedad.
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NL CLASE II:PROLIFERATIVA MESANGIAL

*MO: Hipercelularidad mesangial (3 o mas células mesangiales por area
mesangial) o expansion de la matriz mesangial .

*"ME: depodsitos mesangiales, puede haber depodsitos subendoteliales o
subepiteliales.
*|F: idem.

=Clinica: creatinina sérica normal. Analitica urinaria con microhematuria o
proteinuria de rango no nefrotico. Si aparece sindrome nefrotico descartar
podocitopatia.
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NL CLASE Illl: FOCAL

="MO: Afectacion de menos del 50% de los glomérulos.
Lesiones proliferativas endocapilares. Puede haber necrosis
de la pared capilar, semilunas y diversos cambios
mesangiales (proliferacion o depodsitos).Depodsitos
subendoteliales.Puede haber lesiones activas (lllA), activas y
cronicas (111 A/C) o crénicas (Il C)

*ME : Depositos subendoteliales en menos del 50% de los
glomeérulos y en general en forma segmentaria.Puede haber
depodsitos mesangiales.IF: Idem.

~ 4
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NL CLASE Illl: FOCAL

=Clinica : Proteinuria y hematuria. En ocasiones sindrome nefrotico,
hipertension arterial y elevacion de la creatinina sérica. La
progresion a insuficiencia renal depende del porcentaje de
glomérulos afectados.Puede evolucionar a una clase IV.

=sTratamiento: Medidas generales +:
"Induccion : 1-Ciclofosfamida ( esquema NIH o EuroLupus) + CTC 6
2-MMF + CTC.
*Mantenimiento : 1-AZA + CTC
2-MMF +CTC.

._ . - = |
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proliferacion mesangial

depositos

mesangiales
\ celulas

mesangiales

—N

Deposntos subendotellales

A

m

Otros:
v Necrosis de la pared capilar
v" Semilunas

m v’ Proliferacion o depdsitos

mesangiales

Afectacion de > 50% del penacho glomerular

AlELLaLIVi ue enus uct ou% de los glomérulos

células endoteliales

membrana basal podocito

podocitos

Proliferacion endocapilar:
1. Aumento de células capilares

2. Aumento de células mesangiales
3. Infiltraciéon monocitaria
/A 4 Engrosamiento de la MB

Afectacion de < 50% del penacho glomerular




Recordar ...

Para el diagnostico de nefritis lupica combinada clase [l o IV] vy

V se requiere que haya glomerulonefritis membranosa

(depositos subepiteliales) en al menos el 50% del penacho

glomerular en al menos el 50% de los glomérulos.




proliferacion mesangial

depésitc_)s. células endoteliales
— | Otros:
v Necrosis de la pared Cap”ar membrana basal podocito

v" Semilunas
v’ Proliferacion o depdsitos
mesangiales

> O\

Depdsitos subendoteliales
O o \

Células mesangiales

podocitos

Proliferacion endocapilar:
1. Aumento de células capilares
2. Aumento de células mesangiales
3. Infiltracién monocitaria

4. Engrosamiento de la MB

Afectacion de mas del 50% de los glomérulos



Clase IV: DIFUSA

->= 50% de glomérulos con lesiones activas o cronicas

- Estas lesiones pueden ser globales o segmentarias (segmentarias: <50% del
penacho).

IV-S: > de la mitad de glomérulos alterados tienen lesiones segmentarias
IV- G: si al menos la mitad tienen lesiones globales

IV- A: Si todas las lesiones son activas (proliferacion endocapilar, cariorrexis,
necrosis, ruptura de paredes capilares, semilunas, "asas de alambre” y trombos
hialinos)

IV- A/C: si hay al menos una lesidn glomerular crénica
IV- C: si todas las lesiones son crénicas
- IFl y ME: depésitos subendoteliales difusos con o sin depdsitos mesangiales



Clase IV: DIFUSA

CLINICA:
= Es |la forma mas frecuentemente biopsiada.

"Puede presentarse con hematuria, proteinuria, sindrome
nefrotico, insuficiencia renal e hipertension arterial.

=Se asocia a titulos elevados de anti DNA hipocomplementemia.
"Puede evolucionar a Insuficiencia Renal terminal.
*Tratamiento: idem clase Ill.



Clase V: MEMBRANOSA
MO, ME e IF:

=Depositos subepiteliales granulares continuos, con o sin alteraciones mesangiales,

segmentarios o globales.

"Engrosamiento de paredes capilares

=Aspecto idéntico a una GN membranosa idiopatica.

=Se acompafa de otras alteraciones proliferativas del glomérulo y/o de
depodsitos de fracciones del complemento implicadas en la via clasica (Clg y C4)

"Puede ocurrir en combinacion con clase lll o IV.



células endoteliales

celulas

mesangiales membrana basal podocito
—

podocitos

Depdsitos subepiteliales

Células mesangiales




Clase V: MEMBRANOSA

=*Clinica : Proteinuria o sindrome nefrotico , con funcion renal normal
hipertension arterial y microhematuria.

"En general escasa actividad inmunologica.

Tratamiento:

»Sin sindrome nefrotico: IECA +ARA II.

»Con sindrome nefrdtico o falla renal: inmunosupresion




Clase VI: ESCLEROSANTE AVANZADA

"Biopsia con mas del 90 % de los glomérulos con esclerosis.

=Deterioro progresivo de la funcion renal asociado con

"Proteinuria y sedimento urinario normal.

*Tratamiento : Dialisis.Trasplante.




CRITERIOS DE CLASIFICACION

La presentacion y evolucion clinica y seroldgica de los pacientes con LES puede ser

muy variable.
El diagndstico no ofrece dificultades en los pacientes con cuadro clinico clasicoy

multisistémico, pero con frecuencia los distintos compromisos ocurren lentamente a

lo largo de la evolucion y pueden llegar a pasar desapercibidos.

The American College of Rheumatology nomenclature and case definitions for neuropsychiatric lupus syndromes. Arthritis Rheum 42(4): 599-608, 1999
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El paciente debe cumplir al
menos 4 de los 11 criterios
para ser incluido en la
categoria de clasificacion
del LES

CLASIFICACION DEL LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Criterio
1) Exantema malar
2) Exantema discoide
3) Fotosensibilidad

4) Ulceras orales
5) Artritis

6) Serositis

7) Trastomo renal

8) Trastomo neurolégico

9) Trastomo hematolégico

10) Trastomo inmunolégico

11) Anticuerpos antinucleares

Definicion

Ertema fijo, plano o elevado, sobre las eminencias malares, que tiende a raspeatar
los pliegues nasolabiales
Manchas eritermatosas elevadas con descamacion queratdsica adheranta y tapones
foliculares; en las lesiones m4és antiguas se puade producir cicatrizacidn atréfica
Exantema cutaneo resultado de una reaccidn inusual a la luz solar, segdn la historia
_del paciente o la cbservacién del médico
Ulceras orales o nasofaringeas, usualmente indoloras, obsarvadas por un médico
Artritis no erosiva con afactacidn de dos o mas articulaciones periféricas, caractarizada por
hiparsensibilidad, tumeafaccidén o derrame
a) Pleuritis: antecadentes de dolor pleuritico o auscultacién da un roce por un médico o Signos
de derrame pleural
(@)

b) Paricarditis: documentada mediante ECG, roce o signos de derrame pericardico
a) Proteinuria persistente superior a 0,5 g por dia o superior a 3+ si no sa realiza cuantificacion
O
b} Cilindros celulares, que pueden ser hematias, hemoglobina, granulares, tubulares o mixtos
a) Convulsionas: en ausencia da firmacos causales o anomalias metabdlicas conocidas
{p. ej., uremia, cetoacidosis o desaquilibrio electrolitico)
O
b) Psicosis: en ausencia de farmacos causales o trastornos metabdlicos conocidos
(p. 8., uremia, catoacidosis o desequilbrio electrolitico)
a) Anemia hemolitica con reticulocitosis
0
b) Leucopenia: menos de 4.000/mm? total en dos o mas ocasiones
O
c) Linfopenia: manos de 1.500/mm?® en dos 0 ma&s ocasiones
d) Trombocitopenia: menos da 100.000/mm? en ausencia da farmacos causales
a) Anti-DNA: anticuarpos anti-DNA nativo a titulos anormales
O
b) Anti-Sm: presencia de anticuerpos contra el antigeno nuclaar Sm
0
c) Positividad de anticuerpos contra los fosfollpidos, basada en 1) nivel sérico anormal
de anticuerpos 1gG o IgM anti-cardiolipina; 2) positividad de la prueba para anticoagulante
ldpico, usando un método estindar, o 3) positividad falsa de una prueba saroligica para
sifilis, con positividad persistente durante al menos 6 meses y confirmada medianta
inmovilizacién de Treponema pallidum o prueba de absorcién de anticuarpos fluorascantas
contra los traponemas
Titulo anormal de anticuerpos antinucleares (ANA) mediante inmunoflucrascencia o técnica
aquivalente, en cualquier momento y en ausancia de farmacos relacionados con &l sindrome
de «lupus inducido por farmacos:»




Tabla 3. Criterios de Clasificacion SLICC, 2012

Criterios Clinicos

Criterios Inmunolégicos

Lupus Cutaneo Agudo o Subagudo
Lupus Cutaneo Cronico

Ulceras orales (paladar, bucal, lengua) o
nasales
Alopecia no cicatrizal

Sinovitis = 2 o mas articulaciones

Serositis: pleuritis o pericarditis (= 1
dia)

Renal: radio Proteina/creatinina o
proteinuria de 24 hs = 500 mg o
presencia de cilindros hematicos
Neurologico: convulsiones, psicosis,
mononeuritis multiple, mielitis,
neuropatia central o periférica,
sindrome organico cerebral.

Anemia hemolitica autoinmune

. Leucopenia < 4.000 o linfopenia <
1.000; =1 vez

11. Trombocitopenia < 100.000 = 1 vez

ANA
Anti- DNA
Anti- Sm

Antifosfolipidos
Hipocomplementemia (C3, C4 y CH50)

Coombs directo (+) en ausencia de
anemia hemolitica

Se clasifica a un paciente como portador de LES si:
Nefritis ldpica comprobada por biopsia + ANA o Anti-DNA (+)
Reune = 4 criterios: incluyendo por lo menos 1 criterio clinico y 1 criterio inmunologico

sensibilidad 94%
especificidad 92%

Deben reunirse al menos 4
de los 17 criterios,
incluyéndose al menos 1
criterio clinico y 1 criterio
inmunologico; o nefritis
confirmada por biopsia
compatible con LES y
presencia de ANA (+) o anti-
DNA (+)




Criterio de entrada
ANA >1:80 en células HEp-2 o test equivalente

Si ANA - no se clasifica como LES, pero no excluye el diagnoéstico EULAR/ACR
Si ANA +, aplicar criterios adicionales 2019

Criterios adicionales
Aparicidon de 1 criterio al menos en 1 ocasidon, no de forma simultanea
Para clasificar como LES se requiere al menos 1 criterio y =10 puntos
En cada dominio, seleccionar el criterio de mayor puntuacioén

Criterios clinicos Peso | Criterios inmunolégicos Peso

1. Constitucionales 1 Hematologicos

Fiebre Ac anti-cardiolipina o
Ac anti- B2GP1 o
Anticoagulante ldpico

2. Hematoldgicos 2. Hipocomplementemia
Leucopenia Disminucion de C3 o C4
Trombopenia Disminucion de C2 y C4
Anemia hemolitica

3. Neuropsiquiatricos 3. Ac especificos de LES
Delirio Anti-dsDNA o s 96%
Psicosis Ac anti-Smith E 93%
Convulsiones

4. Mucocutaneos
Alopecia no cicatricial
Ulceras orales
Lupus discoide o subagudo
Lupus cutaneo agudo

5. Serosas
Derrame pleural o pericardico
Pericarditis aguda

6. Musculo esqueléticos
Artritis o artralgias

7. Renales
Proteinuria >0,5g/24h
Biopsia renal con Clase Il o V
Biopsia renal con Clase Ill o IV

Puntuacién total

Clasificar como LES con una puntuacién =210
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