Trabajo de investigacion

Anales

Médicos

CION
S,
S %
¢ v
CENTRO MEDICO

ABC

Vol. 61, Nim. 3
Jul. - Sep. 2016
p. 182 -187

Lupus eritematoso generalizado juvenil:
patrones clinicos e inmunologicos en una cohorte
de 150 pacientes del Hospital Infantil

de México «Federico Gomez»

Andrés Noé Rodriguez Garcia,* Sofia Beneranda Osorio Sagrero,**
Maria del Rocio Maldonado Velazquez,* Enrique Faugier Fuentes*

RESUMEN

Antecedentes: El lupus eritematoso generalizado juvenil es
una enfermedad autoinmune, crénica y sistémica de prondéstico
y curso impredecibles. Se manifiesta con un amplio espectro de
anomalias clinicas e inmunolégicas. Objetivo: Definir patrones
de expresion de la enfermedad para mayor entendimiento del
lupus eritematoso generalizado juvenil en México. Material y
métodos: Se analizaron de forma retrospectiva las caracteris-
ticas demogréficas, clinicas y de laboratorio de pacientes con
lupus eritematoso generalizado juvenil diagnosticado antes
de los 18 anos en el Hospital Infantil de México. Resultados:
Una cohorte de 150 individuos con edad media al diagnéstico de
11.3 = 3.13 anos (media: + 1 desviacién estandar; rango: 2-17
anos) y un promedio de seguimiento de 3.34 + 2.14 anos. Ciento
treinta y un (87.3%) sujetos fueron mujeres. Las manifestacio-
nes clinicas més comunes fueron mucocutéaneas (74.7%), anor-
malidades hematoldgicas (56%) y musculoesqueléticas (39.3%).
Al diagnéstico se encontr6 dano renal en 56 casos (37.3%), de
los cuales 28 (18.3%) fueron diagnosticados con nefritis lapica.
Los anticuerpos antinucleares y anti-ADN de doble cadena se
encontraron positivos en la mayoria de los enfermos, en 96.7%
y 77.3%, respectivamente; se observo positividad de anticuerpos
antifosfolipidos en un 40.7%. Durante el seguimiento, el manejo
inmunosupresor mayormente empleado fue ciclofosfamida, en
100 personas (66.6%), seguido de azatioprina, en 81 individuos
(54%), y la combinacién de los anteriores, en el 56.7%. Conclu-
sion: Este estudio sugiere que en nuestros pacientes, el patréon
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Juvenile systemic lupus erythematosus: clinical and immunological
patterns of disease expression in a cohort of 150 patients
of the Hospital Infantil de México «Federico Gémez»

ABSTRACT

Background: Juvenile systemic lupus erythematosus is a chro-
nic multisystem autoimmune disease of unpredictable course
and prognosis. It manifests with a wide spectrum of clinical and
immunological abnormalities. Objective: To define the pattern
of disease expression and gain a better understanding of juve-
nile systemic lupus erythematosus in Mexico. Methods: We re-
trospectively analyzed the demographic, clinical and laboratory
features of patients with juvenile systemic lupus erythematosus
diagnosed before age 18 in the Children’s Hospital of Mexico.
Results: A cohort of 150 patients with a mean age at diagno-
sis of 11.8 + 3.13 years (mean + 1 standard deviation) (range,
2-17 years) and a mean period of follow-up of 3.34 + 2.14 years.
One hundred thirty-one (87.3%) patients were female. The most
common manifestations were mucocutaneous (74.7%), hemato-
logical (56%) and musculoskeletal (39.3%) abnormalities. Upon
diagnosis, renal damage was found in 56 patients (37.3%), of
which 28 (18.3%) were diagnosed with lupus nephritis. Antinu-
clear and double-stranded anti-DNA antibodies were positive in
most patients, 96.7% and 77.3%, respectively; antiphospholipid
antibody positivity was observed in 40.7%. During follow-up,
the immunosuppressant that we employed the most was cyclo-
phosphamide, in 100 patients (66.6 %), followed by azathioprine,
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Abreviaturas:
LEG;j = Lupus eritematoso generalizado juvenil.
Anti-dcADN = Anticuerpos anti-ADN de doble cadena.
ANA = Anticuerpos antinucleares.
LEG = Lupus eritematoso generalizado.
DE = Desviacion estandar.
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de expresién de la enfermedad observado es similar a lo encon-
trado en sujetos con lupus eritematoso generalizado juvenil de
otras series.

Palabras clave: Lupus eritematoso generalizado, juvenil.

Nivel de evidencia: III.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso generalizado juvenil (LEGj) es
una enfermedad autoinmune de etiologia desconoci-
da con manifestaciones, curso y pronéstico variables,
que se define por sus multiples rasgos clinicos y la
presencia de autoanticuerpos dirigidos contra uno o
mas componentes del ntcleo celular. La evolucién de
esta entidad incluye una gran diversidad de cuadros
clinicos, lo que no sélo la hace heterogénea, sino que
dificulta predecir el curso de la misma.

El LEGj es una enfermedad rara con una inciden-
cia de 0.3 a 0.9 por cada 100,000 nifios y una preva-
lencia de 3.3 a 88 por cada 100,000 ninos. Representa
entre el 15y 20% de todos los pacientes con LEG.! Se
reporta mayor frecuencia en asiaticos, afroamerica-
nos, hispanos y americanos nativos. Diversos estu-
dios reportan una edad media de diagnéstico entre
los 11 y 12 anos; la enfermedad es rara en menores
de cinco anos. Aproximadamente el 80% de los in-
dividuos con LEGj son mujeres.? Estas variaciones
considerables en la incidencia y prevalencia depen-
den de diversos factores étnicos y socioeconémicos;
por otro lado, pudieran deberse a los criterios de in-
clusién utilizados o a diferencias reales de indole ge-
nética y/o medioambiental.

La edad limite superior para definir LEG]j varia
entre paises, pero lo mas comtn es entre los 16 y 18
anos (rango de 14 a 20 afos).? El diagnéstico es mas
comun en la adolescencia y la prevalencia en mujeres
es 5:1, comparada con 9:1 en los adultos.! Se sabe
que la edad de inicio modifica la expresion de la en-
fermedad (presentacién clinica, afeccién organica y
patrén seroldgico) y que a menor edad, suele ser de
un grado mas severo y de una evolucién mas agresi-
va, con mayor grado de actividad y afeccién organica
grave, mas manifestaciones renales, hematolégicas
y del sistema nervioso central, con mayor uso de es-
teroides y terapia inmunosupresora. Se ha reporta-
do un ingreso mas elevado a la unidad de cuidados
intensivos, asi como mayor empleo de ciclofosfamida

83

An Med (Mex) 2016; 61 (3): 182-187

in 81 patients (54%), and a combination of both, in 56.7%. Con-
clusions: This study suggests that in our patients, the expres-
sion pattern of the observed disease is similar to that found in
patients with juvenile systemic lupus erythematosus from other
series.

Key words: Systemic lupus erythematosus, juvenile.

Level of evidence: I11.

y altas dosis de esteroides en los sujetos en quienes
se diagnostica en etapa prepuberal, en comparaciéon
con aquellos con diagnéstico postpuberal.?* Esto es
importante, ya que el anélisis de poblaciones homo-
géneas, como lo son personas con diagnéstico en la
infancia, puede permitir un diagnéstico precoz, tra-
tamiento oportuno y mejoria en el pronoéstico.

La incidencia de lupus eritematoso generalizado
(LEG) varia de acuerdo con las caracteristicas de
cada poblacidn, y estudios epidemiolégicos sugieren
que existen distintos patrones de presentacién de
LEG entre paises. También se han observado estas
diferencias entre grupos de poblacién de la misma
raza que viven en diferentes partes del mundo, lo
que apoya que, ademas de susceptibilidad genética,
los factores geograficos y ambientales estan proba-
blemente implicados en el desarrollo de esta enfer-
medad.5%

Se sabe que la afectacién constitucional, muco-
cutédnea y musculoesquelética es mas profunda en
el LEGj y los sintomas constitucionales son mas
frecuentemente observados. El eritema malar y la
ulceracién oral son mas comunes en ninos que en
adultos. Contrariamente, las lesiones discoides son
predominantes en adultos y el lupus discoide aisla-
do es poco visto en la infancia. La alopecia suele ser
mas leve en la presentacién juvenil. Es més proba-
ble que los adultos presenten artritis; sin embargo,
la artritis no erosiva dolorosa ocurre cominmente
en ambas presentaciones.’»” La incidencia de nefritis
lapica esta en funcion de la poblacién estudiada. A
su vez, es una de las afecciones mas frecuentes en el
LEGj y ocurre con mayor severidad que la enferme-
dad en adultos; cuando aparece, suele predominar en
el curso clinico. Su presencia reduce 88% la supervi-
vencia a los 10 anos, siendo ésta mucho menor en la
poblacién afroamericana.’ La manifestacién cardiaca
mas comUnmente diagnosticada es la pericarditis, y
probablemente es tan frecuente en adultos como en
LEG], pudiendo afectar a un 17-33% de los casos, in-
dependientemente de la edad.?1° Las alteraciones
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hematolégicas (leucopenia, trombocitopenia y ane-
mia hemolitica) son méis comunes al momento del
diagnéstico de LEGj en comparaciéon con el LEG. La
mitad de los enfermos con LEGj cursan con eviden-
cia de anemia hemolitica y Coombs positivo; un ter-
cio presenta leucopenia. El antecedente de anormali-
dades hematolégicas que preceden al diagnéstico de
LEG;j no es poco frecuente. Los episodios convulsivos
prevalecen mas en el LEG]j. Otras manifestaciones
como enfermedad cerebrovascular, alucinaciones, al-
teraciones del estado de animo y psicosis son simila-
res a las descritas en adultos; sin embargo, diversos
estudios comparativos sugieren que los sintomas de
este tipo se observan con mayor frecuencia al mo-
mento del diagnéstico y durante el primer ano de la
enfermedad en LEG;j.!!

En LEG] se han encontrado con mayor frecuencia
anticuerpos anti-ADN de doble cadena (anti-dcADN),
antirribosoma P y antihistonas. Los anticuerpos an-
ti-dcADN se han encontrado directamente asociados
con la afectacién a nivel renal; contrariamente a los
anticuerpos antirribosoma P. Es asi que en los pa-
cientes con LEGj y anti-dcADN sin antirribosoma P
se ha reportado un odds ratio para glomerulonefritis
de nueve, en tanto que no se reportan individuos con
antirribosoma, pero sin anti-dcADN con afectacién
renal.!?

Con el fin de definir mejor el patrén de expresion
de la enfermedad en sujetos con LEGj en nuestro
pais y compararlo a lo reportado en otras series, en
este estudio analizamos las caracteristicas clinicas e
inmunolédgicas y el tratamiento durante el tiempo de
seguimiento de 150 casos, en los cuales las primeras
manifestaciones comenzaron antes de los 18 anos.

Objetivo: Definir los patrones clinicos e inmunolé-
gicos del LEGj en pacientes del Hospital Infantil de
México «Federico Gémez» para mayor entendimiento
de la enfermedad en nuestro pais y compararlos a lo
reportado en otras series.

MATERIAL Y METODOS

Este estudio es de caracter retrospectivo, transversal
y descriptivo; fue llevado a cabo en el Departamen-
to de Reumatologia del Hospital Infantil de México
«Federico Gémez». Un total de 150 personas fueron
incluidas dentro del estudio de acuerdo con los crite-
rios de inclusién establecidos.

Criterios de inclusion: Individuos con diagnéstico
de LEGj antes de los 18 anos que tuvieron seguimien-
to activo de forma consecutiva, ya sea como pacientes
hospitalizados o ambulatorios, de marzo de 2014 a

marzo de 2016. Todos los sujetos cumplieron con por
lo menos cuatro de los criterios de clasificacion de
LEG del Colegio Americano de Reumatologia.

Recoleccién de la informacion: Se realizé una re-
vision retrospectiva de los registros de las personas
diagnosticadas con LEG;j. La informaci6n se recuperé
en un formulario predisenado. Los datos demografi-
cos recopilados incluyeron el género, la edad al inicio
de la enfermedad, los anos de seguimiento desde su
diagnéstico, los meses de retraso en el diagnéstico y
el manejo inmunosupresor durante su seguimiento.

Descripcién de variables como patrones clinicos
de LEG. El lupus cuténeo es la afectacién cutédnea
en fase aguda o crénica; comprende el eritema ma-
lar y la fotosensibilidad lapica. Las tlceras pueden
estar presentes en paladar, boca, lengua o nariz en
ausencia de otras causas. La alopecia no cicatrizal
es el adelgazamiento difuso o fragilidad del cabello
sin otros motivos. La sinovitis es la inflamacién do-
lorosa de las membranas sinoviales que recubren
las articulaciones, afectando dos o méas de ellas.
La serositis es la inflamacién de los tejidos serosos
del cuerpo; comprende la pleuritis tipica o derrame
pleural, dolor pericardico tipico o derrame pericar-
dico o pericarditis. E]l compromiso renal se da por
una relaciéon de Cr/prot urinaria (o proteinas en
orina de 24 horas) de 500 mg de proteina en 24 ho-
ras o cilindros eritrocitarios, disminucién en la tasa
de filtracién glomerular, anormalidades en biopsia
renal o enfermedad renal terminal. El compromiso
neurolégico est4 dado por convulsiones, psicosis,
mononeuritis multiple, mielitis, neuropatia craneal
o periférica y estado confusional agudo. La afecta-
ci6on hematolégica esta dada por anemia hemolitica,
leucopenia (< 4,000/mm?3 al menos en una ocasién),
linfopenia (< 1,000/mm? al menos una ocasién) y
trombocitopenia (presencia de < 100,000mm? al
menos en una ocasion).

Descripcion de variables como patrones inmuno-
logicos de LEG: titulos altos de anticuerpos antinu-
cleares (ANA), titulacién de anticuerpos anti-ADN
doble cadena (anti-dcADN), titulacién de anticuerpos
anti-SM que tiene como blanco proteinas de unién al
ARN, titulacién de anticuerpos antifosfolipidos como
lo es el anticoagulante lapico, falso positivo para rea-
gina rapida en plasma, titulos medios o altos de an-
ticuerpos anticardiolipinas (IgA, IgG o IgM) o prue-
ba positiva para anti-B-2 glicoproteina I (IgA, IgG o
IgM) y disminuci6n de titulos de C3, C4 y CH50.

Analisis estadistico. Se realiz6 mediante el sofi-
ware IBM SPSS® 22.0 (SPSS Inc., Chicago, Illinois,
EUA). Las variables cuantitativas se expresaron
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como medidas de tendencia central mediante media
y desviacién estandar (DE) o mediana y rango, y las
variables categdricas como porcentajes. Para las va-
riables cuantitativas continuas, los valores medios
se compararon mediante la prueba T de Student y
las categoricas se analizaron mediante la prueba de
Chi-cuadrada (2), asignandose magnitud del efecto
a través del coeficiente Phi, odds ratio, V de Cramer
o coeficiente de contingencia, segiin el caso, conside-
rando significancia estadistica p < 0.05. Este estudio
no requirié de patrocinio externo, por lo que no hay
conflictos de interés.

RESULTADOS

Se incluyeron 150 pacientes, 87.3% mujeres, con una
relacién mujer/hombre de 6.87/1 y una media (*+ DE)
de edad al diagnéstico de 11.33 = 3.13 anos (rango
2.0-17.0 anos). El promedio de seguimiento desde
su diagndstico fue de 3.34 = 2.14 anos (rango 0.5-14
anos). El tiempo de retraso diagnéstico fue de 4.44 +
7.59 meses (con extremos de 0-60 meses).

Cuadro 1. Descripcion de frecuencias de afectacion sistémica.

Pacientes (Total = 150)

Caracteristicas clinicas N (%)
Mucocutaneo 112 (74.7%)
Eritema malar 25 (16.7%)
Eritema fotosensible 87 (58%)
Eritema discoide 0 (0%)
Lupus discoide 9 (6%)
Alopecia 2 (1.3%)
Musculoesquelético 59 (39.3%)
Sinovitis 59 (39.3%)
Miositis 0 (0%)
Serositis 19 (12.7%)
Pleuritis/derrame pleural 17 (11%)
Pericarditis/derrame pericardico 10 (6.9%)
Afeccion renal 56 (37.3%)
Proteinuria 56 (37.3%)
Nefritis l0pica 28 (18.3%)
Afeccion neuroldgica 33 (22%)
Convulsiones 12 (7.7%)
Psicosis 7 (4.6%)
Neuropatia craneal o periférica 16 (10.8%)
Estado confusional agudo 1 (0.6%)
Afeccion hematolégica 84 (56%)
Leucopenia 55 (36%)
Linfopenia 71 (47%)
Anemia hemolitica 40 (26%)
Trombocitopenia 33 (22%)
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Las afectaciones mucocutanea, hematolégica y
musculoesquelética fueron las manifestaciones cli-
nicas predominantes. Las frecuencias acumuladas
de afectacion sistémica se presentan en el cuadro I,
siendo el lupus cutaneo el mas prevalente (74.7%),
seguido de la afectacién articular (39.3%); por otro
lado, el eritema discoide s6lo se present6 en un indi-
viduo y la alopecia no cicatricial en dos sujetos.

Se encontraron alteraciones hematolégicas en
56% de los casos. La linfopenia fue la mas comtn,
presentandose en 47% de las personas, seguido de
leucopenia en un 36%. Se identificé trombocitopenia
en un 22%; sin embargo, en tres enfermos precedi6 al
diagnéstico de LEGj por meses y fue manejada como
trombocitopenia idiopatica autoinmune con referen-
cia tardia al Servicio de Reumatologia. Cincuenta y
seis pacientes (37.3%) tuvieron compromiso renal, a
28 (18.3%) individuos se les diagnosticé con nefritis
lapica mediante biopsia renal. Se report6 afectacion
de serosas en 19 sujetos (12.7%), con predominio de
afectacion pleural versus pericardica (11% versus
6.9%), y se reportaron ocho personas que presenta-
ron ambas afecciones. Se document6 afeccién neuro-
légica en un 22% de los casos, siendo las manifesta-
ciones mas comunes cefalea y cambios del estado de
animo, y la neuropatia central o periférica el hallazgo
mas comun (10.8%).

Dentro de las manifestaciones inmunolégicas, los
ANA y anti-dcADN se encontraron positivos en la
mayoria de los enfermos, en 96.7% y 77.3%, respec-
tivamente; a su vez, se observé positividad de anti-
cuerpos antifosfolipidos en un 40.7% lo cual se resu-
me en el cuadro I1.

Durante el seguimiento, el manejo inmunosu-
presor se conformé por azatioprina en 81 pacientes
(54%), ciclofosfamida en 100 (66.6%), micofenolato
de mofetilo en 47 (31%); una combinacién de méas

Cuadro II. Frecuencia de patrones inmunolégicos positivos.

Pacientes
Prueba inmunolégica (Total = 150)
Anticuerpos antinucleares 145 (96.7%)
Anti-dcADN* 116 (77.3%)
Anti-Sm 24 (16%)
Anticoagulante lupico 28 (18.6%)
Anticardiolipinas IgM/lgG 27 (17.8%)
Anti-B2glicoproteina | 34 (22.4%)
(C3/C4/CH50 bajos 29 (19.3%)
Coombs directo positivo 7 (4.6%)

* Anticuerpos anti-ADN de doble cadena (anti-dcADN)
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de uno de los anteriores en el 56.7%, siendo la més
frecuente azatioprina y ciclofosfamida; se documenté
que 22 individuos (14%) fueron manejados Gnicamen-
te con hidroxicloroquina como inmunomodulador.

DISCUSION

Como hemos podido ver a lo largo de este estudio,
existen diversas series sobre el analisis del LEGj y
sus resultados sugieren que la edad de presentacion
modifica la expresién de la enfermedad. Sin embargo,
la verdadera prevalencia del LEGj entre las personas
con LEG atn no est4 definida; esto también derivado
de que no existe una definicién exacta de LEGj. Las
edades de corte mayormente empleadas van de los
14 a los 16; sin embargo, en nuestro estudio consi-
deramos la edad inferior de 18 afos como punto de
corte para LEGj, tomando en cuenta que en México
los sistemas de salud pediatricos reciben sujetos de
cero a 18 anos.

La prevalencia de LEGj en mujeres es menos pro-
nunciada, con un rango de mujeres/hombres de 5:1,
comparado con 9:1 en los adultos.! En nuestra co-
horte, los hombres representaron 12.7% de los ca-
sos, con una relacion mujer/hombre de 6.87:1, lo que
se encuentra levemente por arriba de lo reportado,
probablemente obedeciendo a los diferentes rangos
de edad como inclusién entre las diferentes series.
El inicio de la enfermedad antes de los cinco anos es
raro; en esta cohorte encontramos seis pacientes que
presentaron la primera manifestacion de LEGj antes
de esta edad.!3

Se ha descrito la afectaciéon renal y neurolégica aso-
ciada a una mayor severidad del LEGj. Sin embargo,
también se sabe que el LEGj en si mismo esta vincu-
lado a mayor severidad y peor pronéstico. En nuestra
cohorte, la afectaciéon renal y neurolégica no estuvo
estadisticamente asociada a la edad de presentacion
de la enfermedad (p > 0.05 y p > 0.05 respectivamen-
te). De esta forma, las diferencias exactas de presen-
tacién entre el LEG y el LEGj en cuanto a la preva-
lencia de estas manifestaciones atin estan en debate.

El compromiso renal es uno de los predictores
mas importantes sobre el mal prondstico de la en-
fermedad; sus manifestaciones son variables y abar-
can desde la presencia de proteinuria asintomatica
hasta glomerulonefritis rapidamente progresiva que
evoluciona a enfermedad renal terminal. En nuestro
estudio, un 37.3% de los casos tuvieron compromiso
renal caracterizado por proteinuria asintomatica; sin
embargo, se registraron 28 (18.3%) individuos con
nefritis lipica mediante biopsia renal como mani-

festacion inicial al momento del diagnéstico. La pre-
valencia de manifestaciones neuropsiquiatricas en
sujetos con LEG varia entre diferentes series depen-
diendo de los criterios de inclusién y el origen étnico.
En general, se han reportado entre un 22 y 43% en
personas con LEG;j.14!® En nuestro estudio, se pre-
sent6 en 22% de los casos, acorde a lo ya descrito por
otras series, pero justo en el limite inferior, probable-
mente obedeciendo a diferencias metodolégicas y a la
falta de exdmenes neuropsicolégicos estandarizados
para el diagnéstico de alteraciones cognitivas como
se realizan en otros centros. Diversos trabajos han
mostrado que las manifestaciones neuropsiquiatri-
cas estan asociadas con anticuerpos antifosfolipidos,
especialmente el anticoagulante ltpico; sin embargo,
en nuestros enfermos con neurolupus no se demostré
dicha asociacion (p > 0.05).

La comparacién del perfil inmunoldégico mostré
que la presencia de los ANA y anti-dcADN fue si-
milar a la mayoria de las investigaciones previas.
Los ANA estan presentes en practicamente todos
los pacientes con LES; tanto, que su ausencia pone
en duda el diagnéstico, aunque excepcionalmente,
diversas series han reportado individuos con ANA
negativos, como la nuestra, en donde encontramos a
cinco sujetos (3.3%) en quienes las manifestaciones
clinicas y alteraciones inmunolégicas acompanan-
tes dejaron claro el diagnéstico. La prevalencia de
anticuerpos antifosfolipidos en LEG se ha reporta-
do entre el 20-60%; en nuestro estudio se registré
en un 40.7%, a expensas de anticoagulante ltpico y
anticuerpos anti-B2GP1, acorde a lo reportado por
series previas.

El manejo del LEGj se basa en los resultados
de pequenas series pediatricas, experiencia clini-
ca y grandes ensayos aleatorizados controlados en
adultos. Como resultado de la escasez de ensayos
clinicos controlados en ninos, los protocolos de tra-
tamiento varian entre diferentes centros de inves-
tigacion.'6:17 El pronédstico de LEGj ha mejorado de
manera importante en los Gltimos 20 anos, lo que
se atribuye a un diagnéstico precoz y a la mejoria
de la terapéutica antiinflamatoria. El rituximab se
ha usado como un adyuvante terapéutico y ha dado
buenos resultados en personas con actividad severa
y refractaria a inmunosupresores tradicionales; sin
embargo, se requieren estudios que demuestren su
perfil de seguridad y el régimen 6ptimo en nifos.
En este estudio, de acuerdo con la experiencia clini-
ca de nuestro centro, se empleé en 12 casos como te-
rapia adyuvante; se observd buen resultado en casi
todos estos pacientes.
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CONCLUSION

Finalmente podemos concluir que en cuanto a datos
demograficos se refiere, los resultados encontrados
en nuestro estudio son consistentes con lo reportado
ya en la literatura; es asi que el predominio de afec-
tacién del sexo femenino para presentacion de LEGj
es claro, y que la edad promedio al diagnéstico va de
los 11 a los 13 anos. Similar a lo reportado en tra-
bajos previos, las afectaciones mucocutanea, hema-
tolégica y renal estuvieron dentro de las manifesta-
ciones mas comunes. Sin embargo, contrariamente a
lo descrito en otras investigaciones, la frecuencia de
los trastornos neuropsiquiatricos no fue mayor en los
individuos con anticoagulante positivo o anticuerpos
antib-f2GP1, y tampoco hubo asociacién entre los
anticuerpos anti-p2GP1 y enfermedad renal.

Una limitacién de este estudio fue que se trat6 de
una revision retrospectiva, haciéndose dependiente de
lo registrado por diferentes médicos, lo que podria in-
terferir en los resultados. Sin embargo, consideramos
que se trata de una cohorte importante por el niime-
ro de sujetos incluidos y con representacion fidedigna
de la poblacién pediatrica mexicana, ya que los datos
obtenidos son de caracteristicas homogéneas entre si,
considerando que en la mayoria de los estudios simila-
res se reportan cohortes pequenas, lo cual también se
considera un sesgo de significancia estadistica.

No existen estudios publicados en México que des-
criban patrones de expresién clinica e inmunolégica
de LEGj que nos permitan una mejor comprensiéon
de la enfermedad en nuestra poblacién; por ello, este
trabajo es apenas un acercamiento que sugiere que
en nuestros pacientes el patrén de expresiéon de la
enfermedad observado es similar a lo encontrado en
individuos de otras series.
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