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INTRODUCCION

En nifios, el lupus eritematoso sistémi-
co es una enfermedad poco comun, sobre
todo en la primera década de la vida. El pro-
néstico de los nifios afectos de lupus, ha me-
jorado espectacularmente en los dltimos
afios, gracias a las nuevas pautas de trata-
miento que incluyen medicacién inmuno-
supresora.

La presencia de afectacion renal (nefro-
patia ldpica) y, sobre todo la forma prolife-
rativa difusa, sigue siendo el mejor predic-
tor de morbilidad y mortalidad para el lu-
pus pediatrico, siendo esta forma anatomo-
patolégica, un indicador de mal prondstico.

OBIETIVO

Reportar nuestra experiencia en el tra-
tamiento con pulsos intermitentes, i.v. de
ciclofosfamida en un paciente de 8 afios con
lupus eritematoso sistémico y nefropatia
severa (glomerulonefritis proliferactiva di-
fusa; tipo 1V, segun la clasificacion de la
OMS).
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Caso CLiNIco

Nifia de 8 afios, que se remite a la Con-
sulta, por hallazgo de proteinuria en un con-
trol rutinario de salud. Asociaba, ademas,
desde hacia varias semanas, fiebre, afecta-
cion del estado general, dolores 6seos y ar-
ticulares que le impedian una actividad fi-
sica normal y cianosis en extremidades.

En la exploracién se objetivé fiebre mo-
derada, afectacion importante del estado
general, Glceras bucales, livedo reticularis, fe-
némeno de Raynaud en ambas manos, ar-
tritis de tobillos y rodillas, hepatoespleno-
megalia, edemas en extremidades inferio-
res e hipertension arterial.

Como datos analiticos: leucocitos 3.200
mm3, Hto 27%, Hb 9 g/dL, plaquetas
275.000. Coombs directo positivo, anti-
cuerpos anticardiolipina positivos, ANA
1/5120; anti DNA 1/10.480; 1gG 2.310
mg/dL, C 323,77 mg/dL, C44,5mg/dL, Cr
0,8 mg/dL, Albimina 2 g/dL, serologia pa-
ra Sifilis negativa.

Orina: hematuria microscépica: mas de
100 hematies por campo, con morfologia al-
terada, cilindros heméticos, proteinuria 151

Figura 1. Glomérulo con tromhos en varias luces capilares. La flecha sefiala el engrosamiento marcado y desi-
gual de la membrana basal por depdsito de inmunocomplejos. Masson-Goldner x 400.
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Figura 2. Depdsito de la fraccion anti-C3 intenso generalizado, granular, en asas capilares y mesangio.

mg/m2/h. F.G (aclamiento de Cr) 118
mL/min/1,73.

Se realiz6 biopsia renal que compren-
dia 50 glomérulos valorables para estudio.
Todos ellos presentaban hipercelularidad
mesangial, engrosamiento de asas capila-
res, dando lugar a numerosas «asas de
alambre», trombos hialinos intracapilares,
proliferacion leucocitaria exudativa endo-
capilar y proliferacion extracapilar en al-
gunos glomérulos. Engrosamiento marca-
do y desigual de la membrana basal por de-
posito de inmunocomplejos. Los tibulos
mostraban éreas de atrofia. Presencia de ci-
lindros intratubulares. La inmunofluores-
cencia fue intensamente positiva para C3
e 1gG, en forma de dep6sitos en asas capi-
lares y mensangio. Las fraciones Anti IgA
y Anti IgM fueron més débiles en forma
segmentaria y focal, las fracciones antifi-
brindgeno y anti C4 fueron negativas.

El indice de actividad fue 10/24 y el de
cronicidad 10/12.

Estos hallazgos se corresponden con

una glomerulonefritis proliferativa difu-
sa con indice de actividad (nefropatia 10-
pica tipo 1V, segln la clasificacion de la
OMS).

Se inici6 tratamiento con 3 pulsos de
metil-prednisolona i.v., seguidos de pred-
nisona oral a 60 mg/mz2/diario. Tras los
pulsos de metil-prednisolona, se adminis-
traron 6 pulsos de ciclofosfamida i.v. (uno
cada 4 semanas) con adecuada hidratacion
y Mesna. Precisd la asociacion de dos hi-
potensores y un diurético para controlar las
cifras elevadas de TA.

La evolucién ha sido muy satisfactoria,
con desaparicion de los sintomas extrarre-
nales de lupus, desaparicion del sindrome
nefrético bioquimico, siendo en la actuali-
dad la proteinuria inferior a 500 mg/24 h.
La paciente ha recuperado un estado gene-
ral y una actividad fisica normales, con nor-
malizacion de las cifras elevadas de TA. El
titulo de ANA disminuy6 a 1/160 y se nor-
maliz6 la fraccién C3 del complemento, asi
como, la anemiay la leucopenia. En la ac-
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tualidad prosigue tratamiento on predni-
sona a dosis de 15 mg en dias alternos, ade-
més de 5 mg de enalapril.

CONCLUSION

Los pulsos i.v. de ciclofosfamida han
demostrado ser mas eficaces que la pred-
nisona sola o asociada a agentes citotoxi-
cos administrados por via oral, disminu-
yendo el riesgo de insuficiencia renal cro-
nica en las formas severas de nefropatia lu-
pica. La experiencia con pulsos i.v. de ci-
clofosfamida en nifios es limitada y el ries-
go que, evidentemente tiene tratamiento
debe ser sopesado con la gran morbilidad
y mortalidad que tiene la enfermedad. Un
nifio con lupus y nefropatia lpica tipo IV
tiene un pobre prondstico, con alta inci-
dencia de insuficiencia renal crénica, dia-
lisis y muerte.

Nuestra paciente ha tolerado el trata-
miento sin problemas, observandose una
importante mejoria clinica y analitica. No
hemos observado ninguln efecto secunda-
rio indeseable de los descritos en la litera-
tura.
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