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Introduccidén

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad multisistémica,
autoinmune en la que estan involucrados multiples mecanismos patogénicos, la
cual puede presentarse a cualquier edad. Es mas comun en mujeres jévenes y

en edad reproductiva.

El LES, tiene una prevalencia variable, identificAndose mas frecuentemente en
poblacién afro caribefia y asiatica, se estima que en Cuba deben existir un caso

por cada mil habitantes.
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Es una enfermedad que evoluciona con periodos de recidivas y remision,
resultando en una elevada morbilidad asociada a los periodos de actividad y
crisis que pueden provocar una lesion irreversible o dafio en los dérganos y

sistemas involucrados incrementando el riesgo de muerte prematura.

A pesar de la mejoria experimentada en las tasas de supervivencia en los
ultimos 40afios, las personas con LES pierden aproximadamente 25 afios de
vida, para reducir esto se requiere de un diagnéstico temprano, un control
rapido de la enfermedad activa para que sea menor el dafio que se acumule y

optimizar la terapéutica disponible.

Existen casos con afectacion ligera, poca actividad, sin afectacion de érganos
gue peligren la vida, estas recomendaciones se dirigiran a pacientes que con
afectacion de organos o sistemas en los que si peligra la vida (rifion, sistema
nervioso central y hematol6gico, asi como en aquellos pacientes con un nivel
elevado de actividad, mayor de 12 medido por MEXSLEDAI, desarrollado en el

protocolo de manifestaciones menores, sin peligro para la vida)

Objetivos

e Reducir el tiempo de demora diagnostica.

Clasificacion adecuada, monitoreo y tratamiento individualizado.

Lograr reducir la actividad lo mas rapido posible, disminuir los efectos

adversos de los tratamiento empleados por su uso racional.

Disminuir el dafio que se establezca en los pacientes.

Elevar las tasas de supervivencia.
Desarrollo

CRITERIOS DIAGNOSTICOS (enel protocolo de manifestaciones menores sin
peligro para la vida).

Clasificacion segun peligro parala viday tipo de manifestacién menor o
mayor, medicién de la actividad, dafio (en el protocolo de manifestaciones

menores sin peligro para la vida).



Manifestaciones severas con peligro parala vida:

Manifestaciones renales.

Manifestaciones neuropsiquiatricas.

Alteraciones hematoldgicas con citopenias severas.
Manifestaciones dermatoldgicas extensas.

Miositis severa.

Serositis severas.

indice de actividad mayor de 12 puntos por MEXSLEDAI

Universo.

Poblacién adulta con LES o sospecha del mismo, que sea remitida a

nuestro hospital para completar su estudio y aplicar tratamiento.

Procedencia de los pacientes.

Pacientes remitidos de las diferentes consultas del hospital y desde
otros hospitales e instituciones de salud con diagndstico o sospecha de
LES que se clasificara en el servicio de Reumatologia una vez
diagnosticado en casos con formas leves o formas severas.

Criterios de admisibilidad.

Los casos de LES clasificados en el servicio de Reumatologia con forma

severa de la enfermedad.

Recomendaciones para el tratamiento de la afectacion renal en el
LES:

Determinacién de la afectacion renal.
1. Indicacion de biopsiarenal.
Alteraciones en el sedimento urinario, proteinuria de 24 horas
mayor de 0,59, presencia de hematuria y cilindros en el
sedimento, alteraciones en los niveles de azoados.
2. Estudio anatomo-patolégico segun la clasificacién de la Sociedad
internacional de Nefrologia y la Sociedad de Patologia Renal del



2003, con medicion de la actividad, cronicidad, la determinacion
de cambios tubulointersticiales y de lesiones vasculares

asociadas a sindrome antifosfolipidos.

Tratamiento de la afectacion renal. Tratamiento inicial.

3. Indicacién de inmunosupresores.

3.1 En las nefritis Clase Illl y IV con lesiones activas o combinacién
de activas y cronicas, ademas en la Clase V con mas de 1g de
proteinuria a pesar del uso de bloqueadores de la angiotensina.

3.2 Tratamiento inicial: mofetil micofenolato 3g diarios por seis
meses 0 ciclofosfamida mensual por tres meses con una dosis
acumulada de 3 g.

3.3 En pacientes con mal prondstico, deterioro progresivo de la
funcion renal, presencia en la biopsia renal de crecientes o
necrosis fibrinoide debe utilizarse ciclofosfamida (0,75 — 1g /m2
de superficie corporal por seis meses o ciclofosfamida oral de 2
— 2,5 mg/kg dia por tres meses.

3.4 Glucocorticoides tres pulsos de metilprednisolona de 500mg a
1g diarios, seguidos por prednisona oral 0,5mg/kg/dia por cuatro
semanas con reduccion gradual para entre cuatro y seis meses
estar con una dosis inferior a 10mg diarios.

3.5 En la clase V pura con proteinuria de rango nefrotico pueden ser
considerados de inicio los inhibidores calcineurinicos
ciclosporina de 2 a 3 mg/kg por dia , seis meses o tacrolimus de
1 a 3 mg diarios.

3.6 Azathioprina, dosis de 2mg/kg dia puede ser alternativa en casos
con no mal pronéstico o en que las otras drogas estén

contraindicadas.

Tratamiento de mantenimiento

4.7En pacientes que respondieron debe mantenerse mofetil
micofenolato 2g diarios o azathioprina 2mg/kg dia por tres anos, Si
nefritis clase V pura puede ser considerado los inhibidores

calcineurinicos.



Enfermedad refractaria.

4.8 Se intercambia ciclofosfamida por micofenolato o viceversa y
puede utilizarse el Rituximab.

Tratamiento adyuvante.

4.9 Utilizacion de inhibidores de la enzima convertidora de la
angiotensina.

4.10 Uso de antimalaricos.

4.11 Utilizacibn de antiagregantes plaguetarios si anticuerpos

antifosfolipidos o anticoagulantes si sindrome antifosfolipidos.

Recomendaciones para el tratamiento de la afectacion no renal

severaen el LES:

Es necesario excluir otras etiologias de estas manifestaciones clinicas

incluidas dentro de ellas las infecciones y tener presente si las

manifestaciones son por mecanismos inflamatorios o trombéticas para

decidir tratamiento inmunosupresor o anticoagulante o unidos.

Opciones:

1.

2.

Glucocorticoides: La tendencia es a tratar de usar la menor dosis
posibles pero son indicacibn en estas formas pulsos de
metilprednisolona entre 500 y 750mg dia seguido por prednisona a
0,5mg/kg dia.

Azathioprina 2 — 3mg/kg dia, sobre todo en pacientes que tienen
priorizada la gestacion con prontitud o en las que las manifestaciones
ocurren durante el embarazo.

Ciclofosfamida indicada sobre todo en manifestaciones
neuropsiquiatricas y contraindicada en la gestaciéon y la lactancia. Es
evidente su efecto en reducir la actividad de la enfermedad. Los
regimenes recomendados son el de un régimen mensual entre
500mg y 1g /m2 de superficie corporal por seis meses, continuando
con administracion cada tres meses, dos anos. El otro menos toxico,
para casos menos severos, 500mg quincenales, seis dosis, seguido

por azathioprina.



. Mofetil micofenolato 3g diarios es una alternativa ante el fracaso del
tratamiento con ciclofosfamida o intolerancia, teniendo en cuenta que
no se puede utilizar en la gestacion y la lactancia.

Rituximab esta indicado en el manejo de estas manifestaciones
cuando fallen ciclofosfamida y mofetil micofenolato.

Inmunoglobulina humana endovenosas tiene indicacion en citopenias
severas, casos con purpura trombocitopénica trombotica, en
sindrome antifosfolipido catastréfico y en pacientes con infeccion
dosis de 400mg/kg dia por cinco dias puede ser utilizado hasta
mensualmente por seis a 24 meses.

Plasmaféresis esta indicada en casos refractarios con purpura
trombocitopénica  trombotica o con sindrome  antifosfolipido

catastrofico

Indicadores

INDICADORES DE ESTRUCTURA Estandar
Recursos % de especialistas en Reumatologia
100 %
humanos conocedores de los PA de LES
% de aseguramiento de las investigaciones
necesarias para la aplicacién de los PA de > 95 %
LES
Recursos : N :
_ % de disponibilidad de los medicamentos
materiales > 95 %
expuestos en los PAde LES
% de los recursos para la recogida de la
: . > 95 %
informacion propuestas por los PA
% de planillas para la recogida datos del PA
Recursos _ _ 100 %
o por paciente atendido
Organizativos
% de planillas ingresadas en la base de datos 100 %




Indicadores de Procesos Estandar
% de consultas de LES programadas 100 %
% de pacientes con estudios, como sospechosos de LES
> 90 %
severo.
% de pacientes a ser incluidos en el PA de LES severo > 90 %
Indicadores de Resultados Estandar
% de pacientes con LES severo mejorados con el tratamiento - 70 %
impuesto.
% de disminucion de la prevalencia de dafio en los pacientes
incluidos <60 %
Tasas de supervivencia al afio y cinco afios, en LES severo 70y 50%
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